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Dra. Alba Rocío Barraza León 
Cirujano Pediatra 
Jefe de la División de Enseñanza, Investigación y Calidad 
Hospital Infantil del Estado de Sonora 

En este número del Boletín, se presentan trabajos 
que abordan diferentes aspectos de la pediatría, al-
gunos de ellos con la obligada intervención de la ci-
rugía pediátrica: los procedimientos endoscópicos, 
cirugías neonatales y oncológicas. Sin embargo, es 
conveniente, y a manera de editorial, comentar sobre 
las intervenciones quirúrgicas más frecuentes en el 
niño, realizadas prácticamente día a día; de ellas, las 
patologías que se localizan a nivel del canal inguinal 
incluyen hernias inguinales, las cuales son congénitas 
y sus manifestaciones clínicas pueden iniciar desde 
los primeros días de vida (por lo común, en pacientes 
prematuros), o bien, en los primeros años. La principal 
sintomatología de este padecimiento se caracteriza 
por aumento de volumen a nivel de la región ingui-
noescrotal; el tratamiento quirúrgico deber de ser rea-
lizado en forma electiva.  Como complicación, puede  
presentarse hernia encarcelada o estrangulada, las 
cuales deben ser tratadas de manera urgente. Las hi-
droceles se clasifican en dos grupos: comunicante, es 
congénito y requiere tratamiento quirúrgico electivo; 
y no comunicante, se presenta desde el nacimiento 
y, por lo general, presenta remisión espontánea en el 
primer año de vida.1 El otro diagnóstico que se presen-
ta en el canal inguinal es criptorquidia, con mayor fre-
cuencia en forma unilateral, debe ser diagnosticada 
al nacimiento, ya que el descenso testicular termina 
entre la semana 32 a 34 de gestación. Su tratamiento 
quirúrgico debe realizarse de manera temprana. Ac-
tualmente, se sugiere desde del sexto mes de vida y, 
con preferencia, antes del año de edad. 
Otra patología frecuente en los niños son hernias 
umbilicales, caracterizadas por protrusión de las vís-
ceras o partes de éstas a través de un orificio en la 
cicatriz umbilical, originado por delgadez o ruptura de 
la capa muscular o de la fascia que las contiene. Por 
lo general, presentan remisión espontánea, sin em-
bargo, cuando son probóticas, sintomáticas, o bien, 
persisten después del segundo año de vida,   su trata-
miento quirúrgico debe ser electivo. Solo 0.2% de los 
pacientes presenta alguna complicación que requiere 
tratamiento quirúrgico urgente. 
La circuncisión es otro procedimiento quirúrgico que 
se realiza con mucha frecuencia en los niños. Muchos 

padres deciden que sus hijos sean circuncidados en 
el periodo neonatal por razones de tipo religioso o 
costumbre familiar. La circuncisión neonatal  es mo-
tivo de gran controversia, ya que 99% de los recién 
nacidos presenta fimosis fisiológica. Existen grupos 
sociales que la rechazan, pero algunos otros, como 
los judíos, por motivos religiosos la realizan a todos 
los niños en el séptimo día de vida. La realidad es que 
son los padres de un recién nacido quienes toman la 
decisión de realizar el procedimiento y muy pocos 
son los pacientes que tienen una indicación quirúrgi-
ca. Esta última se establece posterior a los 4 años de 
vida, edad en la que se puede determinar si el niño 
presenta persistencia de la fimosis. Tal es una de las 
principales indicaciones de la circuncisión, segui-
da de balanopostitis de repetición y parafimosis, las 
otras dos indicaciones principales para la cirugía.2 
Por último, la patología quirúrgica abdominal de ur-
gencia más frecuente en la edad pediátrica es apen-
dicitis. El cuadro clínico con mucha frecuencia es mo-
dificado por el uso de analgésicos en la etapa inicial 
del padecimiento, por consiguiente, la progresión del 
cuadro clínico se modifica y esto incrementa el re-
traso en el diagnóstico y el número de pacientes con 
cuadros de apendicitis complicada. El padecimiento 
tiene cuatro etapas que suceden en forma progresi-
va, dos de ellas son no complicadas: apendicitis ede-
matosa y supurada; y las otras dos son complicadas: 
apendicitis necrótica y perforada. Estas últimas se 
presentan posteriores al primer día de iniciado el cua-
dro clínico. El diagnóstico debe ser clínico, podemos 
apoyarnos en escalas de evaluación, como la de Alva-
rado, que permite tomar en cuenta criterios clínicos, 
de laboratorio y de imagen para determinar con ma-
yor precisión la certeza diagnóstica. El ultrasonido y 
la tomografía abdominal deben considerarse solo en 
caso de duda diagnóstica, cuando el cuadro clínico 
y los signos apendiculares, aunados a los resultados 
de laboratorio y hallazgos de la radiografía simple de 
abdomen no son suficientes para tomar la decisión 
de intervenir. En cambio, cuando existe duda diagnós-
tica, el paciente debe ser llevado a intervención qui-
rúrgica para evitar la progresión de la enfermedad a 
etapas complicadas.3 
Las patologías pediátricas que requieren tratamiento 
quirúrgico son muy diversas, es necesario que los mé-
dicos pediatras tengan en cuenta estos diagnósticos 
durante la evaluación del niño sano que acude a veri-
ficar su crecimiento y desarrollo. El diagnóstico tem-
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prano de ellas nos permitirá establecer el momento 
indicado para la corrección quirúrgica, o lo que es lo 
mismo, dar continuidad al seguimiento clínico cuando 
sea el caso.  
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Diagnóstico serológico de la sífilis congénita 
según el algoritmo reverso y tradicional en el 
Hospital Infantil del Estado de Sonora

Serological diagnosis of congenital syphilis according to the 
reverse and traditional algorithm at the Hospital Infantil del 
Estado de Sonora
*Dra. Melissa Alejandra Gastélum Bernal1

Dr. Miguel Ángel Martínez Medina2

Dr. Manuel Alberto Cano Rangel3

Dra. Karelyn Dávalos Rosas3

M. C. Mauricio Frías Mendívil2

1 Residente de tercer año de Pediatría en Hospital Infantil del 
Estado de Sonora (HIES). 
2 Dirección de Enseñanza, Investigación y Calidad del HIES.
3 Servicio de Infectología del HIES.
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RESUMEN: 

La Sífilis Congénita (SC) es la transmisión del Trepo-
nema pallidum al feto durante el embarazo. Su diag-
nóstico es complejo, aunque la piedra angular con-
tinúann siendo los estudios serológicos. El objetivo 
del presente trabajo es evaluar la utilidad diagnóstica 
de los algoritmos tradicional y reverso para la SC. Se 
definió como caso probable a: 1) Recién Nacido (RN) 
con signos clínicos compatibles de SC, b)  anteceden-
te materno de sífilis, y  c) serología materna reactiva. 
El binomio Madre-RN fue evaluado con estudio de 
Reagina Plasmática Rápida (RPR) y Prueba Rápida 
Treponémica (PRT). Posteriormente, los casos fueron 
clasificados según los escenarios de los centros para 
el control y la prevención de enfermedades (CDC), 
modificados por la Academia Americana de Pedia-
tría (AAP),  en los cuales se describen los Algoritmos 
Tradicional (AT) y Reverso (AR), que inicia con la toma 
de PRT. Se estudiaron 46 binomios madre-RN. Única-
mente, 8.7% de los RN evaluados cumplió el criterio 
confirmatorio de tener 4 veces o más el título materno. 
El AR fue más eficiente que el AT, ya que los casos 
“muy probables y posibles” se diagnosticaron en 84%. 
La  tasa de 15% de falsos positivos con AT puede expli-
carse por sífilis temprana. El pareamiento de la reac-

tividad de RPR y PRT estableció actividad sifilítica en 
78% de las madres y 54% en los RN. Se concluyó que la 
implementación del AR, según  los escenarios de los 
CDC-AAP, fue un proceso rápido que permite clasificar 
y tratar  adecuadamente a niños con SC.

Palabras clave: sífilis congénita, algoritmos, recién 
nacido.

Fecha de recepción 6 marzo 2023
Fecha de aceptación 20 marzo 2023

ABSTRACT

Congenital Syphilis (CS) is the transmission of Trepo-
nema palidum to the fetus during pregnancy. Its diag-
nosis is complex, although the cornerstone continues 
to be serology. The objective of this work is to evaluate 
the diagnostic utility of traditional and reverse algori-
thms for CS. Probable cases were defined as: 1) new-
born (NB) with clinical signs compatible with CS, b) 
maternal history of syphilis, and c) reactive maternal 
serology. The Mother-NB binomial was evaluated with 
a RPR study and rapid treponemal test (PRT). Subse-
quently, the cases were classified according to the 
CDC scenarios modified by the American Academy of 
Pediatrics (AAP), in which the traditional (AT) and re-
verse (AR) algorithms are described, which start with 
taking PRT. The information is presented according to 
basic statistics. 46 mother-newborn binomials were 
studied. Only 8.7% of the newborns evaluated met the 
confirmatory criterion of having 4 times or more the 
maternal title. The AR was more efficient than the AT, 
since «very probable and possible» cases were diag-
nosed in 84%. The 15% false-positive rate with AT may 
be explained by early syphilis. The pairing of the reac-
tivity of RPR and PRT established syphilitic activity 
in 78% of the mothers and 54% in the newborns. The 
implementation of the RA according to the CDC-AAP 
scenarios was a rapid process that allows the adequa-

Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2023; 40 (1); 7-10
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te classification and treatment of children with CS.

Keywords: congenital syphilis, algorithms, newborn.

INTRODUCCIÓN 
La sífilis congénita (RN) es la transmisión vertical  del 
Treoponema palidum (TP) de la madre embarazada a 
su hijo, en un entorno con inadecuado tamizaje y de-
tección de la infección. Las intervenciones eficaces y 
de bajo costo para prevenir la transmisión materno-in-
fantil de la sífilis, incluidos los exámenes de detección 
y el tratamiento, pueden reducir sustancialmente la 
mortalidad y la morbilidad relacionadas con la sífilis 
materna (SM)  y congénita (SC).1 Sin embargo, a pesar 
de los adelantos de la salud pública, la sífilis en la mu-
jer en edad reproductiva y la SC aún  persisten como  
problema aún no resuelto a nivel global.
En el año de 2016, Korenromp, informó que la preva-
lencia a nivel mundial de SM era de 0.69%, estimando 
a su vez una tasa de 473 casos de SC por 100,000 re-
cién nacidos.2 En México, reportes recientes también 
señalan el resurgimiento de esta patología; durante el 
año de 2019,  la mayor incidencia de sífilis se observó 
en el grupo de mujeres de 20 a 24 años de edad con 
una tasa de 16.7 casos por 100,000 habitantes, segui-
da por las adolescentes de 15 a 19 años con incidencia 
de 12.7 casos por 100,000 habitantes. 3 
Por otra parte, impresiona el constante y explosivo in-
cremento de los casos de SC en nuestro país,  ya que 
de 62 casos notificados en 2010, su registro aumen-
tó a  372 en 2019. Este repunte coincide con la ma-
yor tasa de sífilis primaria y secundaria en mujeres en 
edad fértil, tal como se ha descrito en otros países de 
América.4 En particular, Sonora se encuentra dentro 
de los estados con la mayor morbilidad, ya que duran-
te el 2010 notificó 9 casos de SC; dicho registro incre-
mentó a 44 en 2018 y 29 en el año 2019. Por lo que res-
pecta a la mortalidad por SC, durante el año de 2019, 
el estado de Sonora también reportó el mayor número 
de muertes (5) en nuestro país.3

El diagnóstico de la SC es complejo, aunque la piedra 
angular de dicho procedimiento continúa siendo la 
serología. El algoritmo diagnóstico que se utiliza ac-
tualmente en el Hospital Infantil del Estado de Sonora 
(HIES) combina técnicas tradicionales (AT) que detec-
tan anticuerpos no treponémicos y pruebas confirma-
torias o treponémicas.5 Con el desarrollo de estudios 
treponémicos rápidos, de fácil manejo, elevada sensi-
bilidad y especificidad, se ha propuesto el “Algoritmo 
Reverso” (AR), que inicia con un estudio treponémico 
seguido por una prueba no treponémica.6 Pasar por 
alto un diagnóstico de SC en el RN suele tener efectos 
devastadores, además, los diagnósticos falsos positi-
vos o negativos son una preocupación constante ante 

la hospitalización, tratamiento innecesario y costo ele-
vado.
En México, de acuerdo con el Manual de Procedimien-
tos Estandarizados para la Vigilancia Epidemiológica 
de Sífilis Congénita, actualizado en octubre del 2021, 
se estableció que el caso confirmado de SC es aquel 
caso probable en el que se  identifica un resultado po-
sitivo por la técnica de Western Blot-IgM, o ya sea por 
el registro de Treponema pallidum.7 Sin embargo,  la 
disponibilidad de dicho estudio en el HIES ha sido in-
suficiente en los dos últimos años, por consiguiente, 
para subsanar dicha incidencia se recomienda que el 
caso probable sea analizado en forma colegiada para 
su confirmación o descarte. 
El propósito de la presente investigación es estimar la 
utilidad diagnóstica de los algoritmos tradicional y re-
verso, de acuerdo con los escenarios recomendados 
por la CDC modificados por la AAP.

MATERIAL Y MÉTODOS 
Se realizó un estudio analítico retrospectivo de una se-
rie consecutiva de niños < 1 mes de edad con sospe-
cha de SC, el cual fue aprobado por el Comité de Ética 
en Investigación del HIES. El grupo de estudio fue inte-
grado por pacientes con diagnóstico de probable SC; 
que fueron referidos al Servicio de Neonatología para 
su atención y diagnóstico durante el periodo de mar-
zo a  septiembre de 2022. Se consideró como caso 
probable de SC a los niños y niñas con las siguientes 
características: a) con antecedente materno de positi-
vidad de la Reagina Plasmática Rápida (RPR) o Prueba 
Rápida Treponémica (PRT), que durante el embarazo 
hayan recibido o no tratamiento; b) que presentaran 
manifestaciones sugestivas de SC como descama-
ción, bajo peso, hepatomegalia y/o esplenomegalia u 
otros signos y síntomas propios de este padecimiento; 
y, c) niños o niñas reactivos a anticuerpos no treponé-
micos (RPR)  o treponémicos.7
Las características clínicas de los niños con SC y an-
tecedentes prenatales de las madres fueron obtenidas 
de los expedientes hospitalarios correspondientes. 
Previa autorización de los padres o tutores, el binomio 
Madre-RN fue evaluado mediante el estudio de RPR 
y una Prueba PRT Neogen dual (antígenos nativos y 
recombinantes para sífilis) con técnica de inmunocro-
matografía, con sensibilidad entre 85 y 98% y  especi-
ficidad de 93 a 98%.
Las PRT fueron realizadas por  un médico residente en 
pediatría, capacitado en el procedimiento con toma de 
sangre capilar por punción en talón. Asimismo, el labo-
ratorio clínico de la institución procesó los estudios de 
RPR. Posteriormente, los casos fueron clasificados, 
según los escenarios de los CDC adaptados y modi-
ficados por la AAP (American Academy of Pediatrics, 
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2018), en los cuales  se describen los algoritmos tra-
dicional (AT) y el reverso (AR).  Los títulos serológicos 
treponémicos y no treponémicos del binomio fueron 
pareados con el fin de verificar la diferencia entre am-
bas titulaciones y establecer la forma clínica de la sí-
filis. (tabla 2). Un cambio cuádruple en el título del RN, 
equivalente a un cambio de dos diluciones (por ejem-
plo, de 1:4 a 1:16 o de 1:8 a 1:32), se consideró como 
criterio de confirmación del padecimiento.8 

RESULTADOS
Durante el período de estudio se identificaron 46 bi-
nomios madre-RN, de los que fue posible hacer un se-
guimiento clínico y de laboratorio para el diagnóstico 
de SC. El 75% casos con SC ingresó a la investigación 
durante sus primeras 48 horas de vida y la mediana de 
edad fue 1 día de vida. El sexo masculino predomino 
en 29 (63%) casos. Se detectaron 15 (32%) pacientes 
sintomáticos con predominio de la descamación pal-
mo plantar y la hepatomegalia en 10%. 
La implementación y resultados de los algoritmos re-
comendados por la AAP son presentados en la Tabla 
1. El AR, en apariencia, fue más eficiente que el AT, ya 
que los casos “muy probable’’ y ‘’posible” se diagnosti-
caron en 84% y 72%, respectivamente.  El modelo AR, 
en tanto, clasificó al 97% de los pacientes en escena-
rios 1 a 3; se recomendó tratamiento con  penicilina  G 
sódica o benzatínica. El 15% se consideró falsos posi-

tivos con AT, es decir, en 7 madres la  RPR no fue re-
activa, motivo por lo cual fueron excluidas del AR, por 
lo tanto, en éste no se encontró ningún falso positivo. 
En la tabla 2 se puede observar que 78.3% de las ma-
dres estudiadas se encontraban en fase activa de la 
enfermedad; 15.2% correspondía a falsos positivos y 
6.5% se encontraba en estadio de sífilis tardía. Mien-
tras que en los RN hubo 32.6% de falsos positivos. 

DISCUSIÓN
A partir de los resultados de este estudio, se puede 
establecer que el algoritmo reverso es un proceso 
rápido, nos permite clasificar y tratar adecuadamen-
te a niños con SC, ya que resulta más eficiente que el 
algoritmo tradicional, al diagnosticar casos ‘’muy pro-
bables y posibles’’ en un mayor porcentaje. Detecta, 
además, sífilis activa en más de la mitad de RN asinto-
máticos. Estos hallazgos concuerdan con lo reportado 
por otros autores, al señalar que más de la mitad de 
los niños nacidos de madres con sífilis, no presenta 
síntomas clínicos evidentes.10

El criterio serológico de confirmación de 4 veces más 
el título de anticuerpos no treponémicos en el RN no 
tuvo una representación importante, ya que dicho cri-
terio sólo se observó en menos de 10% de los casos. A 
pesar de esta baja sensibilidad, es importante comen-
tar que el diagnóstico de SC no puede ser excluido.10.

Respecto a sífilis temprana, en este estudio resultó de 

Tabla 1.
Recién nacidos con sífilis congénita según los escenarios de la CDC, modificados por la Academia Americana de 
Pediatría (AAP) 

                                                    Algoritmo tradicional                                Algoritmo reverso

Escenarios n=46 % n=39 % Tratamiento

1. Caso muy probable 11 23.9 11 28.2 Penicilina G cristalina

2. Caso posible 22 47.8 22 56.5 Penicilina G cristalina

3. Caso menos probable 5 10.8 5 11.8 Penicilina G benzatínica

4. Caso improbable 1 2.1 1 2.5 No tratamiento

5. Falso positivo 7 15.2 0 0 Seguimiento

Tabla 2. Etapa clínica para sífilis en el binomio de acuerdo con PRT y RPR 
Madre  %   Recién nacido  %

Síifilis activa 36  78.3     21  45.7

Sífilis tardía o reciente 3  6.5   8  17.4

Sífilis falsos positivos 7 15.2  15 32.6

No infectados 0   0.0   2  4.3
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6.5%, es por ello que la mujer embarazada debe tami-
zarse nuevamente durante el embarazo y al momento 
del parto, ya que existe la posibilidad de encontrarse 
en esta etapa.12 .De la misma manera, los infantes na-
cidos de estas madres también requieren seguimiento 
hasta constatar  la negatividad de la RPR.
La incertidumbre respecto al diagnóstico definitivo de 
la SC conlleva a tratar en demasía los casos de los es-
cenarios 3 y 4. Un estudio colombiano reportó que has-
ta 24% de los neonatos analizados recibió esquemas 
para SC, cuando el algoritmo del CDC, únicamente re-
comienda una sola dosis de penicilina benzatínica.12
Desde el punto de vista de la salud pública, un con-
trol eficiente de la SC descansa en procedimientos 
de atención primaria, los cuales se centran en la pre-
vención, detección y tratamiento con penicilina de la 
mujer embarazada con sífilis y su pareja. Desafortu-
nadamente, las tasas reportadas del padecimiento 
en México y Sonora indican una inadecuada atención 
prenatal.7
Por lo antes expuesto, se propone una adecuada cla-
sificación de cada caso sospechoso de SC, según los 
escenarios del CDC, para así disminuir el porcentaje de 
pacientes clasificados en un escenario mayor al que 
realmente corresponden, y, con ello, evitar que reciban 
“sobretratamiento”, una hospitalización prolongada e 
incremento del costo de la atención.  
El prescindir de una prueba treponémica confirmato-
ria es la principal limitante en el análisis y resultados 
de esta investigación. No obstante, la implementación 
del AR, mediante el uso de las PRT y la clasificación 
del caso, según los escenarios de la AAP, fue un proce-
so rápido, poco laborioso y  beneficioso para identifi-
car a los recién nacidos en riesgo. No debemos olvidar 
que el juicio clínico médico continúa desempeñando 
un papel primordial en la decisión de evaluar y tratar a 
los recién con elevada probabilidad de SC.
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RESUMEN 

La otitis media crónica es un proceso inflamatorio del 
mucoperiostio de las estructuras de la cavidad del 
oído medio, con una evolución mayor a 3 meses; pre-
senta afectación de la membrana timpánica, sea ésta 
con perforación o cicatrices que conducirán a una 
hipoacusia conductiva. En pediatría, se considera un 
problema de salud pública debido a las secuelas per-
manentes que afectarán en el niño pequeño el lengua-
je y la audición con repercusión en su aprendizaje. El 
médico de atención primaria será quien deberá hacer 
un manejo correcto del primer cuadro de otitis media 
aguda. El presente es una revisión básica de concep-
tos recientes; subraya la importancia de un diagnósti-
co oportuno de un cuadro de otitis media aguda para 
evitar que ésta se vuelva crónica.  Asimismo, se lle-
va a cabo una revisión del manejo actual de la otitis 

media crónica, así como de los factores de riesgo y 
protección, además de resaltar la lactancia materna, el 
esquema completo de inmunizaciones y el manejo an-
timicrobiano óptimo en el contexto del padecimiento. 

Palabras clave: audición niños, inmunizaciones, facto-
res de protección, lactancia materna, manejo oportu-
no, otitis crónica, secuelas.

Fecha de recepción: 20 diciembre 2022
Fecha de aceptación: 28 febrero 2023

ABSTRACT

Chronic otitis media is an inflammatory process of 
the mucoperiosteum of the structures of the middle 
ear cavity, with an evolution of more than 3 months, 
with involvement of the tympanic membrane, either 
with perforation or scarring that will lead to conducti-
ve hearing loss. In pediatrics, it is considered a Public 
Health problem due to the permanent sequelae that 
affect language and hearing in young children, with re-
percussions on their learning. This is a basic review of 
recent concepts and the importance of a timely and 
early diagnosis of a picture of acute otitis media to pre-
vent it from becoming chronic, with the primary care 
physician being the one who must correctly manage 
the first picture of otitis media. The current manage-
ment of chronic otitis media is reviewed, as well as risk 
and protection factors, highlighting breastfeeding, the 
complete immunization schedule, and optimal antimi-
crobial management.

Keywords: hearing,  children, immunizations, protecti-
ve factors, breastfeeding, timely management, chronic 
otitis, sequelae.

INTRODUCCIÓN
La Otitis Media Crónica (OMC), es un proceso inflama-
torio crónico del mucoperiostio de comienzo incidioso, 
curso lento y con evolución mayor a 3 meses, que afec-
ta las estructuras de la cavidad del oído medio, celdas 
mastoideas y trompa de Eustaquio. Puede preceder de 
procesos supurativos agudos, y afecta la membrana 
timpánica con perforación o cicatrices (neotímpano o 
timpanoesclerosis) e, incluso, con lesiones osteolíti-

Otitis media crónica, la importancia de su 
prevención

Chronic otitis media: The importance of its prevention
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cas, suele cursar con hipoacusia conductiva.1
Head K, en su revisión de antibióticos versus antisép-
ticos tópicos para la otitis media supurativa crónica, 
definió la Otitis Media Supurativa Crónica (OMSC), a 
veces denominada Otitis Media Crónica (OMC), como 
una inflamación e infección crónica del oído medio y la 
cavidad mastoidea, caracterizadas por secreción del 
oído (otorrea) a través de una membrana timpánica 
perforada. Los síntomas predominantes de la OMSC 
son secreción del oído y pérdida de la audición.2

La Otitis Media (OM) es una inflamación del oído me-
dio, asociado a las infecciones; a pesar de una terapia 
apropiada, puede progresar a OMSC (OMSC), asocia-
da a la perforación del tambor del oído y a la descar-
ga purulenta. El derrame impide que los osísculos del 
oído medio transmitan correctamente las vibraciones 
sonoras al tímpano o a la ventana ovalada del oído 
interno, causando pérdida auditiva. Además, los me-
diadores inflamatorios, generados durante OMSC, 
pueden penetrar al oído interno a través de la ventana 
redonda. Esto puede causar pérdida de las células ci-
liadas de la cóclea, lo que lleva a la pérdida auditiva 
neurosensorial. Pseudomona aureoginosa y Staphilo-
cocuus aureus son los patógenos más predominantes 
que causan OMSC, sin olvidar a Proteus y Klebsiella.3

Causas y factores de riesgo
La OM se refiere a un grupo de enfermedades infec-
ciosas que afectan el oído medio. La patogénesis de la 
enfermedad no se conoce completamente y es proba-
ble que sea multifactorial. El desarrollo de infecciones 
recurrentes y crónicas del oído está influenciado por 
factores individuales y ambientales.
Los factores de riesgo individuales de otitis exudati-
vas incluyen disfunción anatómica y funcional de la 
trompa de Eustaquio; predisposición genética; género 
masculino; infecciones recurrentes de las vías respira-
torias superiores; episodio de OMA en los primeros 6 
meses de vida; defectos del desarrollo en la región cra-
neofacial, especialmente paladar hendido y estructura 
anormal del proceso mastoideo con neumatización 
deteriorada; el crecimiento excesivo del anillo amigda-
lar de Waldeyer; enfermedad por reflujo gastroesofá-
gico; trastornos inmunológicos; atopia, rinitis alérgica; 
hacinamiento; la higiene deficiente; la desnutrición; y 
el acceso deficiente a la atención médica. Los facto-
res ambientales de mayor riesgo para OM con efusión 
son la exposición al humo del tabaco; asistencia a una 
guardería o a un jardín de niños; mala situación socioe-
conómica; las temporadas de otoño e invierno.4

Factores que previenen las infecciones del oído
Lactancia materna: se ha identificado mayor protec-
ción contra otitis media con derrame en el niños ali-

mentados con lactancia materna en comparación con 
aquellos no la recibieron; su efecto protector se desco-
noce, sin embargo, se relaciona con factores inmuni-
tarios transmitidos por la leche materna, especialmen-
te la IgA, o con factores que previenen la adherencia 
bacteriana, aparición de alergias al producto lácteo, 
menor desarrollo de musculatura facial y, por ende, re-
percusiones en la trompa de Eustaquio, alteraciones 
secundarias a posición en la ingesta de la mamila que 
permite ingreso retrogrado de la leche al oído medio, 
entre otros factores. 
Si da fórmula láctea, debe sostener al bebé en un án-
gulo, en lugar de acostar al niño. Prevenir la exposición 
al humo de segunda mano, lo que puede aumentar el 
número e infecciones del oído. Los padres y los niños 
deben lavarse bien las manos y a menudo; ésta es una 
de las maneras más importantes de detener la propa-
gación de gérmenes que pueden causar resfriados y, 
por lo tanto, infecciones al oído. Deben mantenerse, 
además, actualizadas las vacunas de los hijos, porque 
ciertas vacunas pueden ayudar a prevenir infecciones 
del oído.
La OM, en general es muy común, ya que los estudios 
muestran que alrededor de 80% de los niños debería 
haber experimentado, al menos, un episodio de esta 
enfermedad para su tercer año de vida. Se clasifica en 
dos tipos principales: agudos y crónicos. La OMC se 
caracteriza por la rápida aparición de signos de infla-
mación, específicamente abombamiento y posibles 
perforaciones de la membrana timpánica con eritema 
y plenitud de la misma, así como síntomas asocia-
dos con inflamación con otalgia, irritabilidad y fiebre. 
A pesar de la terapia antibiótica adecuada, la OMA 
puede progresar a una OMSC supurada crónica, que 
se caracteriza por drenaje persistente del oído medio; 
cuando se examina, se asocia a membrana timpánica 
perforada.4 

La tasa de incidencia de la OMA, es de 10.85%, es decir, 
709 millones de casos cada año, de los cuales, 51% se 
produce en menores de 5 años. La tasa de incidencia 
de OMSC es de 4.76%, es decir, 31 millones de casos, 
con 22.6% de los casos que ocurre anualmente en me-
nores de 5 años. La deficiencia auditiva relacionada 
con OM tiene una prevalencia de 30.82% por diez mil.
La OMSC es una causa importante de enfermedad del 
oído prevenible, especialmente en niños, porque pue-
de tener efectos a largo plazo sobre la comunicación 
temprana, el desarrollo del leguaje, el proceso auditi-
vo, el desarrollo psicosocial y cognitivo, así como en 
el progreso de las logros y habilidades educativas. 
Sobre la base de las encuestas de prevalencia, cuya 
variación es amplia en cuanto a la definición de la en-
fermedad, los métodos de muestreo y la calidad meto-
dológica, la OMS consideró que 28 mil muertes cada 

Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2023; 40 (1); 11-15



13

A
BR

IL
 2

02
3

Bo
le

tín
 C

lín
ic

o 
H

os
pi

ta
l I

nf
an

til
 d

el
 E

st
ad

o 
de

 S
on

or
a

Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2023; 40 (1); 11-15
año son atribuibles a las complicaciones de la OM. OM 
y OMSC pueden conducir a la muerte principalmente 
a través de meningitis y absceso cerebral. Además, la 
OMS estimó que entre 65 y 330 millones de personas 
a nivel mundial padecen OMSC o muestran signos de 
OMSC, 50% de los cuales sufre discapacidad auditiva. 
Respecto a la OMSC, la tasa de incidencia estimada a 
nivel mundial es de 4.76 por cada mil personas, para 
un total de 31 millones de casos, con 22.6% de estos 
casos anuales en niños. 
A nivel mundial, la tasa de incidencia de OMSC es más 
alta en el primer año de vida (15.4 por mil) y alcanza 

su valor más bajo después de 65 años (2.51). La mor-
talidad, según nuestras estimaciones a nivel mundial, 
cada año mueren aproximadamente 21 mil personas, 
es decir, 33 por cada diez millones de personas debido 
a complicaciones de OM. La mortalidad mayor es en 
el primer año de vida (85.4 por cada 10 millones) y el 
grupo de edad de 1 a 4 años de edad 90.5 por cada 10 
millones, baja a 13.6 en el grupo de edad de 25 a 34 
años y vuelve a los valores más altos después de los 
75 años (160.5).5

CUADRO CLÍNICO
La OMSC es una inflamación del oído medio y de la 
mastoides, evidenciado por la persistencia de supu-
ración a través de una perforación timpánica o de un 
tubo de timpanostomía durante un período prolonga-
do de tiempo.6 La sintomatología cardinal de la OMC, 
en contraste con cuadros agudos, es la hipoacusia y 
la otorrea. 
La hipoacusia suele ser de tipo conductivo. Es origina-
da por alteraciones en la transmisión del sonido hacia 
el oído interno, ya sea por la sola perforación o lesión 
del mecanismo conductor (cadena osicular), ante 
afectación del oído interno debemos sospechar an-
tecedentes de laberintitis o toxicidad del tratamiento 
suministrado. La otorrea puede ser del tipo mucoide, 
mucopurolento o purulento y suele estar presente en 
cuadros agudos. 

DIAGNÓSTICO
El diagnóstico es clínico y se basa en los antecedentes 
de presencia de otorrea persistente y el antecedente 
de colocación de tubos de ventilación. Las imágenes 
muestran claramente cómo al observar el tímpano ve-
remos una perforación y la presencia de drenaje puru-
lento. La otorrea se asocia clásicamente con Pseudo-
mona aureoginosa, Staphilococuus aureus y Klebsiella 
spp, sin embargo, los patógenos responsables pueden 
variar, dependiendo de la prevalencia local, las comor-
bilidades (incluido el VIH) y los patrones de uso de 
antibióticos en cada comunidad.7 La OPS refiere que 
predominan Sthaphilococus aureus, Pseudomona au-
reginosa, Proteus sp. Anerobios (prevotella sp, Porphy-
monas sp., Bacteroides sp, Fusibacterium sp y Peptos-
trptovoccus spp. 8

Las complicaciones graves de la OMSC incluyen el 
colesteatoma, mastoiditis, parálisis del nervio facial, 
tromboflebitis del seno lateral, meningitis y abscesos 
cerebrales. Se ha sugerido que el OMSC es responsa-
ble de hasta 80% de la discapacidad auditiva adquirida 
en algunas comunidades, donde los informes indican 
que entre 40 y 91% de los niños tienen algún grado de 
pérdida auditiva permanente y esto se traducirá en di-
ficultad para la adquisición del habla, deterioro del de-

a) En condiciones normales, la cavidad del oído medio está 
clara y vacía. b) En cambio, los oídos medios se enrojecen 
e inflaman con la presencia de líquido en condiciones de 
OMSC. El color rojo habla de inflamación, mientras que el 
amarillo indica líquido durante OMSC. Fuente: tomado de 
Journal of Medical Microbiology (2015, pp. 1103-1116).

a)

b)



14

A
BR

IL
 2

02
3

Bo
le

tín
 C

lín
ic

o 
H

os
pi

ta
l I

nf
an

til
 d

el
 E

st
ad

o 
de

 S
on

or
a

sarrollo cognitivo, bajo rendimiento escolar y dificultad 
para encontrar empleo para el futuro adulto y conlleva 
un estigma social asociado.7

TRATAMIENTO
En ausencia de otomastoiditis o asociado a tubo de 
timpanostomía, se usarán gotas de ciprofloxacino a 
0.3% (con o sin dexametasona a 0.1%) u ofloxacino 
a 3%, 4 a 5 gotas 2 veces al día por 10 días (comple-
mentar con secado diario del canal auditivo).8 Con 
ptomastoiditis, o en casos refractarios, el tratamien-
to tópico, ceftazidima 150/kg/día/i.v.) fraccionado en 
tres dosis cada 8 horas, más clindamicina 40 mg/kg/
IV por día o piperacilina/tazobactam 300 mg/kg/Iv/día 
(de piperacilina), fraccionado en cuatro dosis, cada 6 
horas, o cefepima 150 mg/kg/día cada 8 horas, más 
metronidazol 30 mg/iv/cada 8 horas por día, o clinda-
micina 40 mg/kd/día/ iv) cada 8 horas, tres/dos por 3 
a 6 semanas. Puede completarse el tratamiento por 
vía oral con ciprofloxacino 30 g/kg/día, clindamicina 
40mgs/kg/día o metronidazol 30 mg/kg/día.8

Uso de antisépticos tópicos: los antisépticos tópicos 
son uno de los posibles tratamientos que se pueden 
usar para OMSC, inhiben los microorganismos que 
pueden ser responsables de la infección. Los antisépti-
cos se pueden usar solos, además de otros tratamien-
tos para OMSC, con antibióticos o la limpieza del oído 
(inodoro auditivo). Los antisépticos o su aplicación 
pueden causar irritación de la piel del oído externo, 
que se manifiesta como molestias, dolor o picazón. 
Algunos antisépticos, como el alcohol, pueden tener 
el potencial de ser tóxicos para el oído interno (ototoxi-
cidad) con un posible mayor riesgo de causar pérdida 
auditiva neurosensorial, mareos o tinnitus. Se utilizan 
dos tipos de antisépticos tópicos: el ácido bórico en 
una sola instilación en polvo y se han usado gotas de 
ácido acético diarias. La conclusión de Karen Cabeza 
y colaboradores en su revisión es que el uso de estos 
antisépticos, la escasez de pruebas y la muy baja cer-
teza de lo que está disponible, la efectividad y el perfil 
de seguridad de los antisépticos en el tratamiento de 
las OMSC, son inciertos.9
Uso de antibióticos sistémicos: no hay evidencia só-
lida para determinar si los antibióticos sistémicos 
son tratamientos eficaces para la OMSC, ni si provo-
can efectos secundarios. La evidencia acerca de los 
efectos secundarios es especialmente limitada. Al 
agregarle a los antibióticos tópicos, los antibióticos 
sistémicos podrían suponer poca o ninguna diferen-
cia, ya sea si se resuelve o no la secreción tras una o 
dos semanas. No se sabe si ciertos antibióticos sisté-
micos son mejores que otros.10 Sin olvidar la presencia 
de biopelículas, que es un consorcio estructurado de 
bacterias incrustadas en un polímero de producción 

propia, con matriz compuesta por polisacárido, proteí-
na ADN. Las biopelículas bacterianas causan infeccio-
nes cónicas porque muestran mayor tolerancia a los 
antibióticos, desinfectantes, sustancias químicas y re-
sisten la fagocitosis y otros componentes de defensa 
del huésped.11

Desde 2015, se han realizado varios estudios que eva-
lúan el impacto de las vacunas antineumocócicas 
autorizadas en OM. Si bien, estos estudios han confir-
mado que estas vacunas son efectivas para prevenir 
el transporte y/o la enfermedad causada por los se-
rotipos de la vacuna, la OM causada por neumococos 
de serotipos no vacunales y otros otópatogenos sigue 
siendo una carga de atención médica significativa a 
nivel mundial. El desarrollo de vacunas multiespecífi-
cas es un desafío, pero es fundamental para reducir la 
carga mundial de OM. Se ha demostrado en ensayos 
clínicos que la vacunación contra la influenza previene 
la OMA, y con las nuevas vacunas contra Haemophi-
lus influenzae no tipificable, Moraxella catarrhalis y el 
Virus Sincitial Respiratorio, en los ensayos clínicos, el 
potencial de prevenir significativamente la OM está al 
alcance.12

CONCLUSIONES
Estamos hablando de una enfermedad prevenible, 
hasta cierto punto, con buenos hábitos de higiene; al 
evitar que se fume en la casa y lugares cerrados; insis-
tir en la alimentación del seno materno, ya que además 
de los aportes nutricionales, las inmunoglobulinas que 
proporciona al bebé, previenen múltiples enfermeda-
des. Se debe hacer uso de las inmunizaciones que 
protegen contra Influenza, parcialmente contra Neu-
mococo y contra el Haemophilus influenzae tipificable. 
Pero esperamos contar en el futuro con más y mejores 
vacunas que eviten está enfermedad, ya que, aunque 
la OM no es una enfermedad potencialmente mortal, 
puede afectar negativamente el desarrollo del lengua-
je, como hablar y escuchar, lo que puede disminuir el 
rendimiento del aprendizaje. En casos graves, puede 
conducir a la pérdida de la audición y afectar en forma 
significativa la calidad de vida.13 Como se muestra en 
la revisión, solo los antibióticos tópicos tienen efecto 
en el manejo de la OMCS, ya que con los antisépticos 
tópicos y antibióticos sistémicos no hay evidencia o es 
muy mala acerca de su funcionamiento.
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RESUMEN

La diabetes mellitus comprende un conjunto de pato-
logías que causan trastornos metabólicos, e implica 
una elevación de los niveles de glucosa sanguínea, 
ya sea por una falta total o parcial de insulina, como 
consecuencia de un defecto en la producción o en la 
secreción a nivel del páncreas o por una resistencia 
a la acción de ésta. La gran mayoría de los casos se 
agrupa en lo que corresponde a la Diabetes Mellitus 
Tipo 1 (DMT1) (5% del total de los casos), debido a la 
destrucción autoinmune de las células β que conduce 
a una deficiencia absoluta de insulina, incluida la dia-
betes latente autoinmune del adulto (diabetes LADA 
[Latent autoimmune diabetes of adulthood, por sus 
siglas en inglés]) y la Diabetes Mellitus Tipo 2 (DMT2) 
(90% del total de los casos). Existen otros tipos de 
diabetes, como la diabetes monogénica (2-5 % del to-
tal de los casos) (Diabetes neonatal y la diabetes del 
adulto de inicio en los jóvenes, MODY [Maturity Onset 
Diabetes of the Young, por sus siglas en inglés]), de 
los cuales se han descrito 13 diferentes subvarian-
tes: diabetes del páncreas exocrino, como fibrosis 
quística y pancreatitis; diabetes inducida por drogas 

o medicamentos (glucocorticoides principalmente); 
así como la diabetes gestacional.  El presente es una 
revisión básica de actualización de Diabetes Mellitus 
Tipo 1 para el médico pediatra de primer contacto en 
atención primaria.

Palabras clave: células beta pancreáticas, criterios 
diagnósticos, destrucción autoinmune, Diabetes Me-
llitus Tipo 1 (DMT1), etiología multifactorial, insulina, 
tratamiento multidisciplinario.

Fecha de recepción:  12 de enero 2023   
Fecha de aceptación: 20 marzo 2023

ABSTRACT

Diabetes mellitus is a group of pathologies that cau-
se metabolic disorders in which there is an elevation 
of blood glucose levels, either due to a total or partial 
lack of insulin as a consequence of a defect in pro-
duction or secretion at the level of the pancreas or by 
resistance to its action. The vast majority of cases 
are grouped into what corresponds to Type 1 Diabe-
tes mellitus (DMT1) (5% of all cases) and is due to au-
toimmune destruction of β cells that leads to absolute 
insulin deficiency, including Latent Autoimmune Dia-
betes of Adulthood (LADA)  and Type 2 Diabetes me-
llitus (T2DM) (90% of all cases). There are other types 
of Diabetes such as monogenic Diabetes (2-5% of all 
cases) (Neonatal Diabetes and Adult Onset Diabetes 
in Young People, MODY; Maturity Onset Diabetes of 
the Young) of which 13 different subvariants have been 
described, Diabetes of the exocrine pancreas such as 
cystic fibrosis and pancreatitis, diabetes induced by 
drugs or medications (mainly glucocorticoids), as well 
as gestational diabetes. This is a basic update review 
of type 1 diabetes mellitus for the first contact pedia-
trician in Primary Care.

Keywords: pancreatic beta cells, diagnostic criteria, 
autoimmune destruction, type 1 diabetes mellitus, 
multifactorial etiology, insulin, multidisciplinary treat-
ment.

INTRODUCCIÓN
Los informes de la Organización Mundial de la Salud 
(OMS) y de la Federación Internacional de la Diabetes 
(FDI), revelan un aumento notable del número total de 

Diabetes mellitus tipo 1. Actualización

Diabetes mellitus type 1. Update

Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2023; 40 (1); 16-20
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personas que padecen diabetes en todo el mundo en 
la última década. Mientras la cifra era de 285 millones 
de personas en 2010, esta alcanzó los 463 millones 
(o el 8,3 %) en 2019. Uno de cada 11 adultos padece 
diabetes en el mundo, cifra que se ha duplicado desde 
finales del siglo pasado. La Diabetes Mellitus Tipo 2 
(DMT2) es la más prevalente, ya que representa 90 % 
del total de los casos. La Federación Internacional de 
Diabetes (FID), ubicó en el año de 2019 a México en el 
décimo lugar de los diez primeros países o territorios 
por cantidad calculada de casos prevalentes (existen-
tes) de niños y adolescentes (de 0 a 14 años) con dia-
betes tipo 1 en su 9.ª edición del Atlas de la Diabetes 
de la FID. En la 10.a edición, publicada en el año 2021, 
nuestro país salió de los 10 primeros lugares. En la últi-
ma publicación de dicho Atlas del 2022, se reportó que 
a nivel mundial hubo 530,000 casos nuevos de DMT1 
diagnosticados en todas las edades, 201,000 (38%) de 
ellos menores de 20 años y 329,000 (62%) ocurrieron 
en personas de 20 años o más. Se reportó que nues-
tro país cuenta con 10,971 menores de 20 años con el 
diagnóstico de DMT1.1-6. 
La principal causa de diabetes mellitus en niños y ado-
lescentes en nuestro país es la DMT1, de éstos, la Fe-
deración Mexicana de Diabetes, A. C., calculó en el año 
de 2017 que aproximadamente 165,342 casos de los 
cuales su aparición fue en la edad pediátrica corres-
pondían a este tipo de diabetes mellitus de un total de 
16,534,200 de casos diagnosticados y no diagnostica-
dos.7
En nuestro país viene aumentando la prevalencia de 
DMT2 en niños y adolescentes, asociada al incremen-
to del sobrepeso y obesidad, vale decir que nuestro 
país ocupa el primer lugar en obesidad infantil a nivel 
mundial. En la última Encuesta Nacional de Salud y 
Nutrición (ENSANUT 2018), se reportó en menores de 
5 años, sobrepeso de 8.4% en áreas urbanas y 7.8% en 
áreas rurales; de entre 5 a 12 años, 37.9% de sobrepe-
so y obesidad en áreas urbanas (sobrepeso en 18.4% 
y obesidad en 19.5%) y 29.7% de sobrepeso y obesi-
dad en áreas rurales (sobrepeso en 17.4% y obesidad 
en 12.4%); entre 12 a 19 años con 39.7% de sobrepeso 
y obesidad en áreas urbanas (sobrepeso en 24.7% y 
obesidad en 15%) y de 34.6% de sobrepeso y obesidad 
en áreas rurales (sobrepeso en 21.0% y obesidad en 
13.6%).8

Causas y factores de riesgo 
La DMT1 es causada por la destrucción de las células 
β pancreáticas, lo que lleva a una deficiencia absoluta 
de insulina. Cuando esta destrucción de las células β 
está mediada por autoinmunidad (90%), es clasificada 
como “autoinmune” o “tipo 1A”, a saber, se documen-
tan anticuerpos antiislotes (ICA), anticuerpos anti-des-

carboxilasa del ácido glutámico (Anti-GAD 65), anti-
cuerpos 2 asociados a insulinoma (IA2A), anticuerpos 
antiinsulina (IAA) y anticuerpo antitransportador de 
cinc 8 (ZnT8A). En los pacientes donde no hay evi-
dencia de autoinmunidad, el sistema de clasificación 
de la American Diabetes Association (ADA) aplica el 
término diabetes «idiopática» o «tipo 1B» (10%) para 
referirse a estos pacientes. El riesgo principal para 
desarrollar DMT1 reside en alteraciones del Complejo 
Mayor de Histocompatibilidad (Major Histocompatibi-
lity Complex [MHC, por sus siglas en inglés]), que se 
encuentra en el cromosoma 6p21, particularmente en 
el Human Leucocyte Antigens (HLA, por sus siglas en 
inglés) de clase II (DR, DQ y DP); el HLA DR3/DR4-DQ8 
es el principal genotipo identificado. Por consiguiente, 
los pacientes con DMT1 tienen riesgo de desarrollar 
otras enfermedades autoinmunes, como tiroiditis de 
Hashimoto, enfermedad celíaca, vitíligo e insuficiencia 
adrenal primaria.1,2. 
Los factores de riesgo genéticos y ambientales para 
desarrollar DMT1 se han logrado establecer a través 
de los diversos estudios epidemiológicos realizados, 
como el BABYDIAB, DIPP (T1DM, Prediction and Pre-
vention), Diabetes Autoimmunity Study in the Young 
(DAISY, por sus siglas en inglés) y The Enviromental 
Determinants of Diabetes in the Young (TEDDY, por 
sus siglas en inglés). Se encontró que quienes presen-
tan dos o más anticuerpos antiislotes después de los 
3 años tienen un riesgo de 60% de desarrollar DMT1 en 
los próximos 10 años, y de 75% en los que tienen estos 
anticuerpos antes de los 3 años. Se han encontrado 
posibles factores ambientales, como nacer por cesá-
rea, ya que cambia la microbiota intestinal, introduc-
ción antes de los 6 meses de leche de vaca (fórmulas 
lácteas), introducción temprana de gluten en la dieta 
del lactante, niveles bajos de vitamina D, uso de anti-
bióticos en la lactancia.9-14

Otros de los factores ambientales asociados a desa-
rrollar DMT1 son las infecciones virales, tales como 
Coxsackie B, enterovirus, rubéola, citomegalovirus, de 
Epstein-Barr y el virus de la varicela zóster. Existe evi-
dencia serológica de infección y aislamiento de virus 
del páncreas de pacientes con diabetes de reciente ini-
cio; estos virus tienen una circulación estacional, por 
lo que se observó también una incidencia estacional 
en la DMT1. En las estaciones de otoño e invierno se 
observa la mayor cantidad de los casos,1 sin embargo, 
con la aparición del virus del SARS-CoV-2 se empeza-
ron a observar casos en cualquier estación del año. 
Recientemente, se ha demostrado que la expresión de 
la Enzima Convertidora de la Angiotensina 2 (ECA2) en 
el páncreas (principalmente en células de los islotes), 
es incluso mayor que en los pulmones, por lo que es 
posible que el SARS-CoV-2 pueda unirse a este recep-
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tor e ingresar a las células β del páncreas y producir 
disfunción celular con hiperglucemia aguda.2,15 

DIAGNÓSTICO 
El diagnóstico es clínico y se debe sospechar en todo 
niño o adolescente que presenten los síntomas clási-
cos de poliuria, polidipsia, polifagia y pérdida de peso, 
así como de los criterios bioquímicos de los niveles 
de glucosa, definidos por la Asociación Americana de 
Diabetes (American Diabetes Association, ADA), de la 
Sociedad Internacional de Diabetes Pediátrica y del 
Adolescente (International Society for Pediatric and 
Adolescent Diabetes, ISPAD) y la OMS.16-18. 

1.	 Glucemia plasmática en ayuno, igual o mayor a 
126 mg/dL, en dos determinaciones diferentes 
con un ayuno mínimo de 8 horas. 

2.	 Glucemia plástica al azar, igual o mayor de 200 
mg/dL, con presencia de los síntomas clásicos 
(poliuria, polidipsia, pérdida de peso). 

3.	 Glucemia plasmática 2 horas después a una carga 
de oral de glucosa mayor a 200 mg/dL (carga de 
glucosa a 1.74 g/Kg con un máximo de 75 gramos 
de glucosa). 

4.	 Hemoglobina glucosilada A1C, igual o mayor a 
6.5%. 

Cuadro clínico
Hay dos picos de presentación, el primer pico está 
entre los 5 a 7 años y el segundo pico se da al inicio 
de la pubertad o cercana a está. Sin embargo, se pue-
de presentar a cualquier edad. Los síntomas clásicos 
como poliuria, polidipsia, polifagia y pérdida de peso 
se deben a la hiperglucemia por el déficit parcial de 
insulina, que evoluciona a un déficit total de insulina, 
de ahí que la gran mayoría de los niños debutan con 
Cetoacidosis Diabética (CAD). La CAD se debe a una 
falta total de insulina, por ello, la glucosa sanguínea no 
puede ingresar a las células (hipoglucemia intracelu-
lar) con lo que se inicia la contrarregulación hormonal 
de hipoglucemia (catecolaminas, glucagón, cortisol y 
hormona de crecimiento), por ende, hay lipólisis y pro-
teólisis; el incremento de la lipólisis causa cetonemia 
y acidosis metabólica, produciendo dicha cetonemia, 
junto a la hiperglucemia existente, una diuresis osmó-
tica y deshidratación. 
Según el grado de acidosis, la CAD se cataloga según 
la ISPAD en leve: pH venoso < 7,3 o bicarbonato sérico 
< 18 mmol/L; moderado: pH < 7,2 o bicarbonato séri-
co < 10 mmol/L; grave: pH < 7,1 o bicarbonato sérico 
< 5 mmol/L. Los síntomas acompañantes son la res-
piración acidótica (de Kussmaul), el dolor abdominal, 
náuseas y vómito; así como alteraciones en el estado 
de conciencia que van desde somnolencia hasta un 
estado de coma.17,19.

Tratamiento
El manejo es multidisciplinario por parte del personal 
de salud (endocrinólogo, pediatra, nutriólogo, oftalmó-
logo, nefrólogo, psicólogo, educador en diabetes, po-
dólogo y trabajo social); se debe involucrar al paciente 
y a su familia, ya que se requiere un manejo continúo 
y permanente. Al inicio, se debe educar a los padres y, 
cuando la edad del niño lo permita, iniciar la enseñan-
za al paciente para que tome decisiones sobre su tra-
tamiento en lo que respecta a la aplicación de insulina 
y el conteo de hidratos de carbono, con reeducación 
en cada momento de la edad pediátrica, principalmen-
te en la pubertad.2. Se recomiendan visitas médicas al 
momento del diagnóstico, cada 2-3 días, para iniciar 
educación sobre el padecimiento, espaciando los con-
troles médicos cada 2-3 semanas durante los prime-
ros 2-3 meses, posteriormente, con citas de control 
cada 3 meses, para vigilar además el crecimiento y 
desarrollo de los niños. Se deben llevar, asimismo, los 
controles de peso, talla, IMC, así como los cribados de 
complicaciones y objetivos glucémicos establecidos. 
Posteriormente, ya en adolescentes y adultos se pue-
den espaciar los controles médicos a 6 meses.

Insulina 
Hasta hoy en día no existe cura para esta enfermedad 
y su tratamiento se basa en la aplicación de insulina 
exógena, ya sea administrada mediante inyecciones 
subcutáneas o por infusión continua subcutánea, me-
diante microinfusora de insulina. Se aconseja el mane-
jo intensivo (semejante a los requerimientos fisiológi-
cos de insulina) con aplicación de insulina basal para 
mantener constantes los niveles de glucosa hepática 
en los períodos de ayuno y con insulina de bolo (insu-
lina prandial) para controlar la glucosa proveniente de 
los alimentos, ya que hoy en día se cuentan con insu-
linas de larga duración (Glargina, Detemir y Degludec) 
y de análogos de acción rápida (Lispro, Aspart, Gluli-
sina). De tal forma se disminuye el riesgo de hipoglu-
cemia, asociado a la insulina intermedia y regular, así 
como disminución y mejoría en  la variabilidad de su 
acción en cada paciente,  con los cuales se pueden te-
ner objetivos más bajos de HbA1C, como recomienda 
la ISPAD menor a 7%. 
La aplicación de infusiones subcutáneas continuas de 
insulina (ICSI) mediante una microinfusora de insulina 
se ha convertido en la actualidad en la mejor opción 
para mejorar los controles glucémicos durante las 24 
horas del día, al permitir la disminución de los eventos 
de hipoglucemias, por ende, favorece la mejor calidad 
de vida. Además de proporcionar insulina continua, 
puede asociarse con un sensor de Monitorización 
Continua de Glucosa (MCG), conocidos como sistema 
de asa cerrada (páncreas artificial) y así modificar o 
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suspender la infusión de insulina cuando se tienen ni-
veles bajos de glucosa. El objetivo final de estos siste-
mas es la liberación de la insulina de forma automáti-
ca, al reducir la necesidad de intervención del paciente 
o los cuidadores, aproximándose lo más posible a la 
administración fisiológica de la insulina. 
Las tecnologías innovadoras y novedosas para el con-
trol de la DMT1 son prometedoras para mejorar la glu-
cemia, disminuir la carga del control de la enfermedad 
y mejorar los resultados a largo plazo. Los objetivos 
glucémicos deben ser individualizados, según el gru-
po etario del paciente y sus características específicas 
respecto a su sensibilidad a la insulina; sin embargo 
y, en términos generales, se aconseja mantener una 
glucemia en ayunas y antes de las comidas (prepran-
diales) entre 70 y 144 mg/dl; menor a 180 mg/dl una a 
dos horas posingesta y, superior a 100 mg/dl a las tres 
de la madrugada, siguiendo los criterios de la ADA de 
2023, y  de la ISPAD de 2022, además de conseguir un 
nivel de HbA1c inferior a 7% en toda la edad pediátrica; 
un objetivo <6.5% puede ser adecuado si se puede ob-
tener sin excesiva hipoglucemia.16,17  

Las dosis de insulina se deben individualizar en cada 
paciente, dependiendo de su grupo etario, de la sensi-
bilidad que presente a la insulina, pero en general, os-
cila entre 0.3 a 0.5 UI/Kg/día en escolares, de 0.7 a 1.0 
UI/Kg/día en pacientes prepuberales y de 1.2 a 2.0 UI/
Kg/día en pacientes en pubertad, con un aporte apro-
ximado para el aporte basal de 50-60% y un 50-40% de 
la insulina prandial (bolo).1

Nutrición 
Es primordial mantener un adecuado crecimiento y de-
sarrollo. Es fundamental dar un adecuado aporte caló-
rico para mantener un adecuado ritmo y velocidad de 
crecimiento, cuidando el aumento excesivo de peso. 
La dieta se basa con un aporte de 50% de hidratos de 
carbono, 30% de grasas y 20% de proteínas, con en-
señanza fundamental en el conteo de los hidratos de 
carbono para evitar fluctuaciones en los niveles de 
glucosa; se debe permitir una flexibilidad en la aplica-
ción de insulina con base en los hidratos de carbono 
que se consumen. 

Ejercicio 
La actividad física es indispensable en los pacien-
tes con diabetes mellitus y en los que no la tienen. El 
ejercicio repercute en el metabolismo de la glucosa 
mediante la activación de las hormonas contrarregu-
ladoras, por lo cual es indispensable tener niveles de 
glucosa por arriba de 100 mg/dL al momento de iniciar 
una actividad física con una adecuada planificación 
para ingerir hidratos de carbono durante y al final del 
ejercicio. 

COMPLICACIONES
Las complicaciones en los pacientes con diabetes 
mellitus se dividen en agudas y crónicas: las agudas 
son la hipoglucemia y la cetoacidosis diabética, que 
se asocian principalmente a una falta de ingesta de 
carbohidratos con aplicación excesiva de insulina o 
a la falta de aplicación de ésta, respectivamente. Las 
complicaciones crónicas se asocian a un mal control 
en los objetivos de glucosa por arriba de 180 mg/dL 
como la retinopatía, nefropatía, neuropatía, enferme-
dad cardiovascular. 

CONCLUSIONES
La DMT1 es una enfermedad principalmente autoin-
mune, resulta una destrucción de las células β pan-
creáticas que deviene en un déficit total de insulina. 
Visto así, su tratamiento se basa en la aplicación de 
insulina exógena, tratando de aproximarse a la secre-
ción fisiológica para disminuir el riesgo de las compli-
caciones crónicas asociadas a las hiperglucemias y 
de las complicaciones agudas que pueden poner en 
riesgo la vida. 
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RESUMEN

La nutrición parenteral es un método de aporte de nu-
trientes necesarios para el crecimiento y desarrollo 
del recién nacido pretérmino. El objetivo de este es-
tudio es comparar las recomendaciones nutricionales 
de macro y micronutrientes de distintas guías inter-
nacionales. Para ello, se utilizaron las bases de datos 
PubMed, EBSCO y Google Scholar, en donde se re-
colectaron artículos de relevancia (observacionales, 
guías y revisiones), escritos en inglés y español, pu-
blicados entre 2016 a 2022.En total, fueron seleccio-
nados 28 artículos, 12 pertenecientes a guías interna-
cionales y 16 con recomendaciones de dosis de uno o 
más macronutrientes con relación a alguna condición 
o resultado obtenido. Al comparar las guías interna-
cionales, se ha demostrado que las recomendaciones 
de los macronutrientes son similares para garantizar 
un aporte nutricional ideal en el recién nacido pretér-
mino. Sin embargo, la guía ESPGHAN/ESPEN/ESPR/
CSPEN 2018 cuenta con información más completa 
por cada nutriente, además, respalda sus sugerencias 
con artículos de evidencias y recomendaciones; es la 
única guía con un apartado de vitaminas y oligoele-
mentos con mayor enfoque.

Palabras clave: Nutrición parenteral total, recién naci-
do prematuro, macronutriente, micronutrientes.

Fecha de recepción: 31 enero 2023
Fecha de aceptación: 20 febrero 2023

ABSTRACT

Parenteral nutrition is a nutrient providing method 
necessary for growth and development of preterm 
newborns. The aim of this study is to compare the 
nutritional recommendations for macro and micronu-
trients in different international guidelines. PubMed, 
EBSCO and Google Scholar databases were used to 
collect relevant articles (observational, guidelines and 
reviews) written in English and Spanish, published 
between 2016 and 2022. In total, 28 articles were se-
lected, 12 belonging to international guidelines and 16 
with dosage recommendations of one or more macro-
nutrients in relation to some condition or result obtai-
ned. When comparing the international guidelines, it 
has been shown that the macronutrient recommen-
dations are similar to guarantee an ideal nutritional 
contribution in the preterm newborn. However, the ES-
PGHAN/ESPEN/ESPR/ CSPEN 2018 guide has more 
complete information for each nutrient, supporting its 
suggestions with evidence articles and recommenda-
tions, being the only guide with a more focused sec-
tion on vitamins and trace elements.

Keywords: total parenteral nutrition, preterm newborn, 
macronutrient, micronutrients.

INTRODUCCIÓN
Los Recién Nacidos Pretérmino (RNPT) presentan al-
teraciones fisiológicas para la digestión y absorción 
de nutrientes, además de mayor probabilidad de pro-
blemas médicos, que pueden interferir con la capa-
cidad de alimentarse por vía oral.1 Aunado al mayor 
riesgo de déficit nutricional, la ausencia de reservas 
y mayor demanda energética pueden ocasionar una 
tasa de crecimiento más baja. El manejo exitoso pue-
de requerir una variedad de intervenciones que inclu-
yen diferentes técnicas de alimentación, a saber, la 
Nutrición Parenteral Total (NPT), una intervención nu-
tricional especializada que se caracteriza por el aporte 
de nutrientes de manera directa en el torrente sanguí-
neo a través de una vena periférica o central.2 Debido 
a que se cuenta con un flujo de información extenso 
en guías internacionales en cuanto a la NPT del recién 
nacido pretérmino, es difícil tener una única meta ob-

Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2023; 40 (1); 21-27

Recomendaciones de la composición nutricional 
parenteral para recién nacidos pretérmino

Recommendations for parenteral nutritional composition for 
preterm newborns
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jetiva acerca de las composiciones nutricionales. El 
objetivo de este artículo de revisión es comparar las 
guías internacionales, para poder ofrecer una compo-
sición en cuanto a macro y micronutrientes, así como 
justificar con otros artículos de estudios, metaanálisis 
y revisión, la composición ideal de NPT en recién na-
cidos prematuros.

METODOLOGÍA
Se realizó una búsqueda avanzada con base en datos 
científicos de artículos que informaron sobre reco-
mendaciones de los componentes de la nutrición pa-
renteral en recién nacidos prematuros y la ingesta re-
comendada de nutrientes. Con tal fin, se llevó a cabo 
una búsqueda avanzada de los estudios elegibles en 
las bases de datos PubMed, EBSCO y Google Scholar, 
en donde se utilizaron los títulos “Nutrición parenteral 
total”, “Recién nacido pretérmino”, “Macronutriente” y 
“Micronutrientes”, que incluyeran recomendaciones 
en las dosis de los principales componentes de la 
NPT. Se hizo uso de operadores boléanos como “Y” 
y “O”, donde se incluyeron artículos de relevancia (ob-
servacionales, guías y revisiones), escritos en inglés y 
español, publicados entre 2016 a 2022.

RESULTADOS
Los resultados obtenidos fueron un total de 29 artí-
culos, en ellos se incluyen 5 guías internacionales; la 
guía internacional ESPGHAN/ESPEN/ESPR/CSPEN 
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Figura 1. Diagrama de flujo PRISMA.

Se muestra la metodología que se utilizó para la recopilación de los artículos incluidos en esta revisión.
Fuente: https://www.canva.com/design/DAFO8mlIuyk/OHzAWD57cUJZcXfdiLwblA/edit?utm_content=DAFO8mlIuyk&utm_campaign=designshare&utm_
medium=link2&utm_source=sharebutton

Tabla 2. Tabla de vitaminas

Vitamina ESPGHAN/ESPEN/ESPR/CSPEN
2018 (28)

Vitamina A Objetivo: 227–455 µg/kg/día o 700–1500 
UI/kg/día.

Vitamina D Objetivo: 200 a 1000 UI/día o 80 a 400 UI/
kg/día.

Vitamina E Objetivo: 2.8–3.5 mg/kg/día o 2.8–3.5 UI/
kg/día.

Vitamina K Objetivo: 10 ug/kg/día. 

Vitamina C Objetivo: 15–25 mg/kg/día.

Riboflavina Objetivo: 0.15–0.2 mg/kg/día.

Piridoxina Objetivo: 0.15–0.2 mg/kg/día.

Niacina Objetivo: 4–6.8 mg/kg/día.

Vitamina B12 Objetivo: 0.3 ug/kg/día.

Biotina Objetivo: 5-8 ug/kg/día.

Ácido fólico Objetivo: 56 μg/kg/día.

Ácido pantoténico Objetivo: 2.5 mg/kg/día.

Se muestra las recomendaciones de la guía internacional ESPGHAN/ES-
PEN/ESPR/CSPEN con respecto a vitaminas: mg: miligramos; kg: kilogramo; 
µg: microgramo.
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comprende 8 documentos para sus recomendacio-
nes. En la tabla 1, se describen las recomendacio-
nes de macro y micronutrientes establecidas por 
cada guía internacional que fue utilizada. En la tabla 
2, sobre vitaminas, sólo se utilizó la guía ESPGHAN/

ESPEN/ESPR/CSPEN, ya que ésta tiene mayor infor-
mación. Los 17 artículos restantes describen reco-
mendaciones de dosis de uno o más macronutrientes 
con relación a una condición o resultado obtenido, los 
cuales se detallan en la discusión.

Nutrientes PAC Neonatología 
2016 (1)

ESPGHAN/ESPEN/ESPR/
CSPEN 2018

(4, 5, 10, 18, 24-26)
ASPEN 2019

(27)
NICE 2021

(15)

Energía
Inicia con 40-60 Kcal/kg/día.
Objetivo: 110-120 Kcal/kg/día.

Inicio:45-55 Kcal/kg/día.
Objetivo: 90-120 Kcal/kg/día.

Inicio: 40-60 Kcal/kg/día.
Objetivo: 75-120 Kcal/kg/
día.

Aminoácidos
Objetivo: 2.5 a 3.5 g/kg/día.

Inicio: 1.5 g/kg/día.
Objetivo: 2.5- 3.5 g/kg/día.

Inicio:1-3 g/kg/día.
Objetivo: 3-4 g/kg/día.

Inicio: 1,5-2 g/kg/día.
Objetivo: 3-4 g/kg/día.

Carbohidratos Objetivo: 6-12 g/kg/día.
Inicio: 5.8–11.5 g/kg/día.
Objetivo: 11.5–14.4 g/kg/día.
(Máximo 17.3 g/kg/día.)

Inicio: 6-8 mg/kg/min.
Objetivo: 10-14 mg/kg/min.
(Máximo 18 mg/kg/min).

Inicio: 6-9 g/kg/día.
Objetivo: 9-16 g/kg/día.

Lípidos Objetivo: 3-4 g/kg/día. Objetivo: No mayor a 4 g/kg/día.
Inicio: 0.5-1 g/kg/día.
Objetivo:3 g/kg/día.
(Máximo 0.15 g/kg/h)

Inicio: 1-2 g/kg/día.
Objetivo: 3-4 g/kg/día.

Líquido Objetivo: 140-160 ml/kg/día
RNPT Objetivo: 140-160 ml/kg/día.
Inicio: ( >1,500 g) 60-80 ml/kg/día 
y (<1,500 g) 80-100 ml/kg/día.

Sodio Objetivo: 2 mEq/kg/día.
Inicio: 0-2 mmol/kg/día
Objetivo: 2-5 mmol/kg/día

Objetivo: 2-5 mEq/kg

Potasio
Inicio: 0-3 mmol/kg/día
Objetivo: 1-3 mmol/kg/día

Objetivo: 2-4 mEq/kg

Cloro
Inicio: 0-3 mmol/kg/día
Objetivo: 2-5 mmol/kg/día

Calcio Objetivo: 600 mg/L.
Inicio: 0.8-2.0 mmol/kg/día.
Objetivo: 32-80 mg/kg/día.

Objetivo: 2-4 mEq/kg
Inicio: 3-4 mg/kg/día.
Objetivo: 6-8 mg/kg/día.

Fósforo Objetivo: 300 mg/L.
Inicio:1.6-3.5 mmol/kg/día.
Objetivo: 31-62 mg/kg/día.

Objetivo: 1-2 mmol/kg
Inicio: 1 mmol/kg/día.
Objetivo: 2 mmol/kg/día

Magnesio Objetivo: 0.4 meq/kg/día.
Inicio: 0.1-0.2 mmol/kg/día.
Objetivo: 2.5-5.0 mg/kg/día.

Objetivo: 0.3-0.5 mEq/kg

Zinc Objetivo: 400 µg/kg/día. Objetivo: 400-500 mg/día. Objetivo: 400 µg/kg.

Cobre Objetivo: 20 µg/kg/día. Objetivo: 40 mg/día. Objetivo: 20 µg/kg.

Manganesio Objetivo: ≤1 µg/día. Objetivo: 1 µg/kg.

Selenio Objetivo: 2 µg/kg/día. Objetivo: 7 µg/día. Objetivo: 2 µg/kg.

Cromo Objetivo: 0.2 µg/kg/día. Objetivo: 0.05-0.3 µg/kg.

Molibdeno Objetivo: 0.25 µg/kg/día. Objetivo: 1 µg/día.

Yodo Objetivo: 1-10 µg/kg/día.

Hierro Objetivo: 200-250 mg/día.

Tabla 1. Recomendaciones en NPT de macronutrientes y oligoelementos

Se muestran los resultados de los macronutrientes con respecto a cada guía utilizada: g: gramos; mg: miligramos; kg: kilogramo; mmol: mili mol; mEq: mini 
equivalente. L: litro; ml: mililitro; Kcal: kilocaloría; µg: microgramo; RNPT: recién nacido pretérmino.
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DISCUSIÓN 
A continuación, se realiza un análisis de los resulta-
dos obtenidos por macronutrientes y micronutrientes 
para su mayor interpretación y discusión.

Energía
La interrupción materno-fetal de nutrientes en el 
RNPT ocasiona una desnutrición continua que se re-
laciona fuertemente con una programación epigenéti-
ca alterada, ésta afecta tanto la masa corporal magra 
como la capacidad metabólica.3 Además, la curva de 
crecimiento, neurodesarrollo, también se ve afectada 
con un aumento de la mortalidad posnatal, particular-
mente en los recién nacidos, extremadamente prema-
turos.4 Por estos motivos, todas las guías recomien-
dan iniciar lo más pronto posible la NPT y llegar a un 
objetivo del contenido energético de 120 Kcal/kg/día, 
para una mayor acumulación de proteínas, al ser un 
macronutriente con una fuerte influencia en la tasa de 
aumento de peso.4 

La discrepancia que existe entre las guías tiene rela-
ción con el inicio del aporte de energía, ya que puede 
ser de 40 o de 45 Kcal/kg/día, o más agresiva, como 
en el caso de PAC de neonatología, que recomienda 
en los RNPT con muy bajo peso al nacer una nutrición 
hasta 60 Kcal/kg/día. Sin embargo, los RNPT que au-
mentan de peso más rápido tienen un mayor riesgo 
de desarrollar síndrome metabólico y enfermedades 
cardiovasculares en la edad adulta, debido a la acu-
mulación de masa grasa.3

Proteínas
Las proteínas son parte fundamental de las estructu-
ras celulares y funcionamiento del cuerpo.5 La NPT en 
el RNPT debe suministrar la cantidad correcta de pro-
teínas, ya que se relaciona con las ganancias de lon-
gitud y perímetro cefálico.3 Las guías concuerdan en 
iniciar con un promedio aproximado de 1.5 g/kg/día y, 
posteriormente, ir aumentando hasta un aporte máxi-
mo de 3.5 g/kg/día. No obstante, algunas revisiones 
sugieren un aporte de proteínas >3.5 g/kg/día en el 
RNPT con muy bajo peso al nacer porque se asocia a 
mejor incremento de peso, talla y perímetro cefálico.5 
Estas recomendaciones se sugieren para los RNPT 
con muy bajo peso al nacer <30 SDG y hasta 4.0 g/
kg/día para los RNPT <27 SDG, por presentar mejores 
resultados en el crecimiento.6 Balakrishnan y colabo-
radores compararon el efecto de la administración a 
dosis bajas y altas de aminoácidos al nacimiento y no 
se encontraron diferencias significativas sobre el neu-
rodesarrollo entre los grupos, pero a dosis altas, los 
RNPT presentaron mejor peso, longitud y perímetro 
cefálico.7 
El periodo de inicio de aporte de aminoácidos no está 

establecido de manera uniforme en las guías interna-
cionales, pero estudios clínicos recomiendan iniciar 
el aporte de aminoácidos al menos de 2.0 g/kg/día 
en las 2-3 horas del nacimiento, e ir aumentando a 
3.5 a 4.0 g/kg/día durante las primeras 24-48 horas.6 
Se ha demostrado que una administración temprana 
de aminoácidos 2 a 3 g/kg/día reduce la incidencia 
de retraso del crecimiento posnatal y retinopatía del 
prematuro, pero no la retinopatía del prematuro grave, 
sin efecto en la mortalidad ni el neurodesarrollo.8 En 
cuanto a prematuros tardíos, el inicio de aminoácidos 
de manera tardía, después de los 5 días, se asocia 
con una menor mortalidad, estancia intrahospitalaria 
y asistencia respiratoria, en comparación con la im-
plementación temprana de aminoácidos.9 

Carbohidratos
La principal fuente de carbohidratos en la NPT se 
administra en forma de glucosa, la cual es esencial 
para el cerebro en desarrollo.10 Los RNPT tienen bajas 
reservas de glucosa y es necesario administrar una 
fuente adecuada exógena para garantizar un adecua-
do crecimiento y desarrollo neurológico.11 El aporte 
dependerá de la edad del paciente, las necesidades 
energéticas, presencia de enfermedad y el aporte de 
otros macronutrientes.10

Las guías concuerdan con iniciar con un aporte pro-
medio de glucosa los primeros cuatro días de 6 mg/
kg/día, posteriormente, ir aumentando hasta obtener 
un objetivo de 14.4 g/kg/día para permitir el crecimien-
to, sin exceder los 17.3 g/kg/día, evitando la sobreali-
mentación o la carga excesiva de glucosa mediante la 
medición periódica de glucosa en sangre.10 El aporte 
inferior a 11.5 g/kg/día en RNPT con bajo peso al na-
cer durante la primera semana evita la hiperglucemia, 
sin embargo, compromete el suministro de energía.12 
Aún no se ha adoptado una definición de hiperglu-
cemia, la guía menciona dos posibles umbrales de 8 
mmol/L bajo y 10 mmol/L alto, por tres días consecu-
tivos para definir la hiperglucemia.10 La hiperglucemia 
en el prematuro menor de 32 SDG o peso menor de 
1500 g se asocia con mayor probabilidad de morta-
lidad, hemorragia intraventricular y retinopatía del 
prematuro en cualquier etapa, sepsis, enfermedad 
pulmonar crónica y discapacidad.13

Lípidos
La grasa es una de las principales fuentes de energía 
después del nacimiento; especialmente para los lac-
tantes de bajo peso al nacer, proporciona combusti-
ble metabólico y depósito de grasa.11 Debido a que la 
transferencia y acumulación de ácidos grasos poliin-
saturados de cadena larga es mayor en el último tri-
mestre del embarazo, en el RNPT su disponibilidad es 
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menor, de ahí que se compromete el desarrollo neu-
rológico y se promueve un estado pro-inflamatorio.14

Las guías internacionales concuerdan con la im-
plementación inmediata de los lípidos, así como un 
objetivo no mayor a 4 g/kg/día con emulsiones lipí-
dicas al 20% de grasa, ya sea con base en aceite de 
soya, aceite oliva, combinado de aceite de oliva-soya 
y aceite de pescado. La implementación agresiva de 
emulsión de lípidos con el fin de optimizar la fuente de 
energía, al igual que un avance agresivo en la suple-
mentación de aminoácidos, reduce el riesgo de res-
tricción del crecimiento postnatal y malos resultados 
del neurodesarrollo en RNPT con muy bajo peso al 
nacer. Se puede iniciar con al menos 1-2 g/kg/día des-
pués del nacimiento, con objetivo de 3 g/kg/día a las 
24 horas.15 Las tasas de infusión de lípidos excesivas 
suelen producir hipertrigliceridemia (concentraciones 
plasmáticas de triglicéridos >150 mg/dL), que se han 
asociado a una deposición adversa de lípidos y a la 
subsiguiente inflamación en los hepatocitos, que pue-
de subyacer al problema común de la ictericia coles-
tásica.6 Se prefiere usar las emulsiones lipídicas con 
base en aceite de pescado en la nutrición parenteral 
a largo plazo, ya que reducen el riesgo de colestasis 
y estrés oxidativo, mejora la respuesta inmunológica 
y se asocia con mejor neurodesarrollo a largo plazo.15 
Asimismo, se recomienda la suplementación con car-
nitina, para mejorar la capacidad de oxidación de los 
ácidos grasos con un objetivo en aquellos que pesen 
<1000 g con NPT>7 días de 20 mg/kg/día y con NPT> 
7 días e hipertrigliceridemia >10 mg/kg/día.16

Líquidos y electrolitos
El contenido de agua corporal está relacionado con 
la edad y disminuye aproximadamente a 90% en un 
RNPT después de las 24 SDG.11 Los factores que con-
tribuyen a esto son la inmadurez renal, mayor gasto 
de energía, mayor área de superficie corporal en com-
paración con el volumen corporal e inmadurez de la 
epidermis, que resulta en una transpiración insensible 
alta.17 En los recién nacidos, las recomendaciones de 
líquidos y electrolitos también difieren según la fase 
de adaptación después del nacimiento. Existen tres 
fases caracterizadas por oliguria, pérdida de peso y 
un aumento de peso estable.18 Si se presentara un 
exceso en la ingesta de sodio y agua, aumentaría el 
riesgo de persistencia del conducto arterioso y dis-
plasia broncopulmonar; en contraste, si la ingesta es 
deficiente, habrá un mayor riesgo de deshidratación.19 

Las guías refieren un objetivo de líquidos 140-160 ml/
kg/día, sin embargo, la guía internacional ESPGHAN/
ESPEN/ ESPR/ CSPEN es más específica en los RNPT 
con peso menor de 1,500 gramos. En ella, se recomien-
da que los primeros cinco días se administren 80-100 

ml/kg/día y en los RNPT con peso mayor de 1,500 gra-
mos, 60-80 ml/kg/día, para posteriormente alcanzar 
el objetivo que manejan todas las demás: 160 ml/kg/
día.18 Los requerimientos de líquidos en el primer día 
de vida suelen ser mayores para la edad gestacional 
más baja, alcanzan hasta 100 ml/kg/día en los RNPT 
con bajo peso al nacer.11 El consumo de agua puede 
alcanzar hasta 200 ml/kg/día, dependiendo de varia-
bles, como características del neonato, ambiente tér-
mico, consumo de sodio, tipo de solución, parámetros 
clínicos y biológicos.18 En cuanto a los electrolitos, las 
guías concuerdan en la cantidad implementada de los 
requerimientos. En cuanto a los RNPT y con muy bajo 
peso al nacer, se debe administrar sodio y potasio a 
partir de la primera fase, en especial, cuando se admi-
nistran niveles altos de aminoácidos y energía reco-
mendados, siempre que se determine una adecuada 
diuresis.18 Evitar la deficiencia de sodio en los bebés 
prematuros puede mejorar el aumento de peso.11 La 
ingesta total de cloruro debe ser menor que la adición 
de ingesta de sodio y potasio para evitar la acidosis 
metabólica hiperclorémica.18 

Se recomienda iniciar desde el primer día el calcio y 
fósforo, y adicionar con compuestos multivitamínicos 
cuyo aporte de vitamina D oscile entre 160 y 280 UI, 
para optimizar el aporte.20 Sin embargo, estudios re-
cientes encontraron que la suplementación temprana 
con calcio, fósforo y vitamina D en RNPT que presen-
tan peso inferior a 1,000 g, provoca mayor riesgo de 
desarrollar enfermedad ósea metabólica del prematu-
ro, basados en la medición de los niveles de fosfatasa 
alcalina y fósforo.21 
Se sugiere administrar gluconato de calcio para las 
soluciones de nutrición parenteral, ya que no se diso-
cia fácilmente.18 Se recomienda utilizar el glicerofos-
fato de sodio en lugar de fosfato de potasio, ya que 
tiene una mejor compatibilidad con el gluconato de 
calcio y previene la precipitación de calcio y fósforo.20

Oligoelementos y vitaminas
Los micronutrientes, que constituyen todas las vitami-
nas y oligoelementos, son constituyentes esenciales 
de la dieta para mantener las funciones metabólicas 
fundamentales y su deficiencia puede ser sintomática 
e interferir con el crecimiento y desarrollo.22 Los RNPT 
tienen un mayor riesgo de deficiencias de minerales 
debido a las reservas bajas al nacer, los requerimien-
tos altos para el crecimiento y la ingesta variable.11 
La guía internacional ESPGHAN/ESPEN/ESPR/CS-
PEN recomienda implementar los micronutrientes 
desde el primer día de inicio de la NPT, en especial 
a largo plazo (>3 semanas), a causa de la deficiencia 
que presentan, ya que existen compuestos comercia-
les cuyos aportes de zinc, selenio y vitaminas liposolu-
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bles son insuficientes.23 No se recomienda adicionar 
cromo a la NPT, debido a que éste suele contaminarla; 
en caso de administrarlo, no debe exceder los 5 µg/
día.23 En el RNPT que presente anemia y requiera su-
plementación de hierro, se preferirá de forma enteral, 
con hierro elemental, que se iniciará a los 2 meses 
de edad en prematuros y continuará hasta el primer 
año de vida, con un objetivo de 2 a 3 mg/kg/día.1 De 
no poder administrarlo de esta manera, se podrá dar 
intravenoso en hierro sacarosa, ya que tiene pocas re-
acciones adversas.23

La monitorización de los micronutrientes se prefiere 
cada 3 meses con una evaluación dietética y biomar-
cadores, tal es la forma más óptima, en especial res-
pecto al hierro, cobre y manganeso, ya que se asocian 
con enfermedad hepática debido a su toxicidad.22 
Cuando se adicionan micronutrientes a la bolsa de 
NPT, ésta se debe cubrir de la luz para evitar la oxida-
ción y reducir la mortalidad en los RNPT.23

CONCLUSIÓN
Las recomendaciones más completas que han de-
mostrado seguridad y beneficios en el estado de sa-
lud inmediato y a largo plazo de los RNPT son las que 
realiza la guía internacional ESPGHAN/ESPEN/ESPR/
CSPEN 2018, con base en su nivelo de detalle. La re-
comendación de la utilización de esta guía como refe-
rente, se basa también en su conformación por otras 
guías nacionales, que la convierten en el referente 
para la composición de NPT en el RNPT.
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RESUMEN

El teratoma sacrococcígeo es el tumor extragonadal 
de células germinativas más común en recién nacidos 
y lactantes.1 Ocurre en uno de cada 40,000 nacimien-
tos, y la proporción hombre-mujer es de aproximada-
mente 1:3. Los factores de riesgo relacionados con el 
pronóstico incluyen el tamaño del tumor, la tasa de 
crecimiento, el tipo histológico y del componente 
del tumor extragonadal. El teratoma sacrococcígeo 
se cree que se origina a través de la reprogramación 
epigenética de las primeras células germinales pri-
mordiales que migran del saco vitelino a las crestas 
gonadales. Para este tipo de tumores, es razonable 
considerar la cesárea, dependiendo del tamaño del tu-
mor, para evitar así la rotura del mismo, la hemorragia 
tumoral y la dificultad a la hora del parto.2

Palabras clave: teratoma sacrococcígeo, diagnóstico 
prenatal, teratoma.

Fecha de recepción: 21 de febrero 2023
Fecha de aceptación: 30 marzo 2023

ABSTRACT

Sacrococcygeal teratoma is the most common extra-
gonadal germ cell tumor in newborns and infants. It 
occurs in 1 in 40,000 births, and the male-female ratio 
is approximately 1:3. Risk factors related to prognosis 
include tumor size, growth rate, histologic type, and 
extragonadal tumor component. Sacrococcygeal te-
ratoma is thought to arise through epigenetic repro-
gramming of the first primordial germ cells to migrate 
from the yolk sac to the gonadal ridges. For this type 

of tumors, it is reasonable to consider a cesarean sec-
tion depending on the size of the tumor, thus avoiding 
tumor rupture, tumor bleeding, and difficulty at deli-
very.

Keywords: sacrococcygeal teratoma, prenatal diagno-
sis, teratoma.

INTRODUCCIÓN
El teratoma sacrococcígeo (SCT, por sus siglas en in-
glés), fue descrito por Virchow en 1869, por su com-
plejidad y tamaño, llamó a esta afección como “tumo-
res monstruosos”.1 Son considerados los tumores de 
células germinales más comunes en la infancia, con 
una incidencia aproximada de uno por cada 35,000-
40,000 recién nacidos vivos, con preponderancia en 
mujeres 3:1 con respecto a los hombres.2 El diag-
nóstico puede ser prenatal o postnatal; se conside-
ra efectivo diagnosticarlo en el periodo posnatal, de 
lo contrario, conlleva un alto riesgo de muerte fetal: 
principalmente por insuficiencia cardiaca, causada 
por aumento del gasto cardiaco proporcional al tama-
ño del tumor, y en segundo lugar, debido a rotura del 
tumor al nacimiento con hemorragia severa. El parto 
prematuro, cuando el tumor sea predominantemente 
sólido y la inmadurez histológica, se asocia a mayor 
mortalidad, hasta 16%.3 El diagnóstico prenatal por 
ultrasonido nos apoya para dar un seguimiento estre-
cho, identificar los riesgos y, en caso de requerirse, 
planificar intervenciones multidisciplinarias.4 En este 
reporte de caso el objetivo principal es describir como 
la detección oportuna del tumor, la monitorización 
ecográfica adecuada y la cirugía precoz al nacimiento 
mejoraron los resultados del binomio.

Caso clínico
Paciente de 27 años G3E1P1, A positivo, referida de 
Agua Prieta por amenaza de parto pretérmino, así 
como feto con tumoración quística en región sacra 
detectada a las 13 semanas de gestación (SDG). 
Acudió a consulta de urgencias por salida de líquido 
transvaginal claro, abundante, de 12 horas de evolu-
ción. Negó otra sintomatología. Signos vitales dentro 
de parámetros normales, afebril, con franca salida de 
líquido amniótico, corroborada por cristalografía. Se 
decidió ingresar a hospitalización y ser valorada por 
el servicio de materno fetal al presentar antecedente 
de tumor sacrococcígeo y rotura de membranas pre-

Teratoma sacrococcígeo. Reporte de caso

Sacrococcygeal teratoma. Case report
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término para evaluar las características de la lesión, 
pronostico fetal y terapia antibiótica con doble esque-
ma con base en eritromicina y ampicilina. Al presentar 
cérvix corto de 15 mm, se inició maduración pulmonar 
con betametasona. Al dia siguiente, fue valorada por 
el servicio de materno fetal. Se reportó lo siguiente:
Feto único, cefálico, con FCF de 141 latidos, sin alte-

ración en flujometría Doppler, con peso estimado de 
2307 g y 33.5 SDG por fetometría promedio, índice de 
líquido amniótico normal, que presenta tumoración a 
nivel sacrococcígeo, el cual es dependiente de tejidos 
blandos, sin observar fijación a planos profundos. Las 
dimensiones de dicha lesión son 16.8x12.7cm (figu-
ra 3). Se recomienda parto por cesárea debido a pre-
sentar alto riesgo de distocia al iniciar con trabajo de 
parto. 
Inició con actividad uterina a las 18:20 h y progresión 
del trabajo de parto pretérmino; se  realizó  operación 
cesárea segmento corporal y se obtuvo recién naci-
do femenino a las 19:48 h. Apgar 4/8, con peso de 

Figura 1.  USG obstétrico, 17.6 SDG corte sagital    

Figura 2. Se visualiza masa quística dependiente de región 
sacra. 

Figura 3. USG del servicio de materno fetal 32.2 SDG. No 
se observan tabiques, vegetaciones o flujos en su interior, 
de contenido heterogéneo, que no modifican la actitud 
fetal.

Figura 5. Vista de recién nacido posterior al 
procedimiento quirúrgico.

Figura 4. Vista lateral de recién nacido, con 
presencia SCT de 18 cm en su diámetro mayor.
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2300 g, Capurro: 34.2 SDG, 42 cm, Silverman An-
derson 3. Con presencia de tumor de característica 
quística dependiente de región sacra de aproxima-
damente 18 cm, que no comprometía la movilidad de 
miembros pélvicos (fig. 4).
            
Paciente con adecuada evolución, citándose para re-
tiro de puntos y vigilancia de puerperio. La extirpación 
del teratoma maduro se realizó 48 h posteriores al na-
cimiento. La reconstrucción fue total, sin exceso de 
piel (fig 5). La recién nacida fue dada de alta 21 días 
posteriores al procedimiento con seguimiento neona-
tal, al momento se encuentra sin secuelas neurológi-
cas y con adecuado neurodesarrollo. Se recabó estu-
dio de histopatología el cual reportó teratoma maduro 
(fig6).

DISCUSIÓN
Los SCT son una neoplasia extragonadal que se pre-
senta como una masa en la línea media a nivel caudal 
y puede ser de componente sólido, quístico o mixto. 
Histológicamente, se clasifican como teratomas ma-
duros, inmaduros (tejido indiferenciado) o malignos 
(tumor del saco vitelino, coriocarcinoma, carcinoma 
embrionario). Los teratomas inmaduros, a pesar de 
considerarse benignos, tienen un alto potencial de 
malignizarse, por lo tanto, es importante su segui-
miento.4 
Estos tumores se clasifican en cuatro tipos (clasifica-
ción de Altman). El tipo I: el tumor sobresale fuera de 

la cavidad corporal con una pequeña porción, ubicada 
frente al sacro. El tipo II: el tumor sobresale del cuer-
po, pero también tiene extensión a nivel pélvico. Tipo 
III: una porción pequeña sobresale fuera de la cavidad 
y la parte principal del tumor se encuentra pélvico/ab-
dominal. El tipo IV: solo se ubica en la parte anterior 
del sacro y éste no sobresale en la cavidad corporal. 
De éstos, el tipo uno es el más común y tiene mejor 
pronostico, ya que tiene una alta tasa de éxito con ma-
nejo quirúrgico. En este reporte de caso se clasifica 
tumor sacrococcígeo Altman 1, con evolución ade-
cuada posterior a la cirugía.5 
Habitualmente, el diagnóstico se realiza entre las 
20-24 semanas de gestación. Al ser más temprano 
el diagnóstico, es mayor la mortalidad, debido a dos 
factores: asociación con hidrops fetal por insuficien-
cia cardiaca y parto pretérmino. Entre los hallazgos 
ultrasonográficos asociados a los SCT, tenemos hi-
dronefrosis, estenosis rectal y cardiomegalia, esto se-
cundario a compresión mecánica en tumores de gran 
extensión. En nuestro caso, el seguimiento ayudó a la 
correcta planificación del parto y a prevenir complica-
ciones potencialmente mortales, que pueden vigilarse 
por medio de ecografías seriadas, ya que la tumora-
ción, a pesar de que es más común diagnosticar en 
las semanas previamente dichas, puede ser tan pre-
coz como en el caso reportado. Se dio el diagnóstico 
a las 13 semanas de gestación. 
La resonancia magnética puede ofrecernos datos 
para pronosticar con mayor detalle, como la exten-
sión del tumor, compresión de órganos adyacentes y 
a diferenciar de patología de tubo neural distal, que 
es el diagnóstico diferencial principal. En caso de 
tumores con alto suministro de sangre y rápida tasa 
de crecimiento (>150 cm3 por semana), se genera un 
aumento en el gasto cardiaco y del volumen total de 
sangre fetal, con esto se producen complicaciones 
como insuficiencia cardiaca de alto gasto, anemia 
fetal, hidrops, edema placentario, polihidramnios, par-
to pretérmino y muerte fetal. En caso de tener diag-
nóstico temprano, se deben de acortar los intervalos 
de consultas de control prenatal y ultrasonidos para 
llevar control de suministro de sangre, tasa de creci-
miento, estado fetal, placentario y cantidad de líquido 
amniótico.6

Para lesiones como ésta, el tratamiento de termina-
ción del embarazo debe ser por cesárea por el gran 
tamaño que pueden alcanzar, riesgo de hemorragia y 
distocia fetal del trabajo de parto, lo que aumenta la 
morbilidad neonatal y materna. Debido a que es una 
enfermedad con baja incidencia, no hay suficientes 
ensayos clínicos que comparen parto por cesárea en 
comparación con parto vía vaginal. En Japón es don-
de más se ha estudiado el pronóstico de los SCT y 

Figura 6. Vista en microscopio con lente 40x, donde 
se observa fragmentos de cartílago hialino y fibroso 
(izquierda superior). Piel con epidermis queratinizada, en 
la dermis se identifican anexos cutáneos (izquierda baja), 
estructuras glandulares revestidas por epitelio cilíndrico 
(derecha baja), husos de tejido fibroso y muscular 
(derecha alta).
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se sugiere que la cesárea programada disminuye los 
casos de muerte postnatal de 72.7% frente a 29.9%. 
En resumen, la cesárea programada a las 36.0 SDG en 
estos tumores, especialmente en los de gran tamaño, 
disminuye complicaciones y mejora la supervivencia 
neonatal, con descenso de la morbimortalidad mater-
na. El tratamiento definitivo es la resección tumoral y 
del cóccix para prevenir recurrencia.7
Se recomienda para el seguimiento posterior a la re-
sección del tumor la medición de Alfafetoproteína 
(AFP) para detección precoz, con una duración de 
3 años. La recurrencia es alta, de aproximadamen-
te 4.9%, aumenta en países bajos y Japón hasta 8.9 
y 8.3%, respectivamente. Según el estudio Maligne 
Keimzell tumor (MAKEI, por sus siglas en inglés) el 
tiempo de recurrencia y malignidad de los SCT fue de 
12-26 meses.8

CONCLUSIÓN
El diagnóstico del teratoma sacrococcígeo es cada 
vez mayor de manera prenatal, principalmente en el 
ultrasonido estructural, y el seguimiento estrecho nos 
ayuda a vigilar el desarrollo de complicaciones poten-
cialmente mortales, como son la insuficiencia cardia-
ca fetal e hidrops fetal. Aunque la mayoría son benig-
nos, la mortalidad es elevada, debido a su asociación 
con parto pretérmino por mayor distensión uterina. En 
casos con quistes de gran tamaño, se puede producir 
ocupación de la cavidad e impedir el desarrollo fetal 
y crecimiento. Para tales situaciones especiales, los 
procedimientos de cirugía fetal, ya sea por ablación 
o drenaje percutáneo, se encuentran en estudio para 
valorar su eficacia y mejorar así la supervivencia de 
estos pacientes. En México, los teratomas sacrococ-
cígeos son raros. Ahí radica la relevancia de reportar 
estos casos, que, gracias al seguimiento y manejo 
oportuno por parte de los servicios de obstetricia, 
pediatría, neonatología y cirugía pediátrica de nues-
tro hospital, se obtuvo un resultado positivo para el 
binomio.
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RESUMEN

La ingesta de cuerpos extraños es una urgencia muy 
común en la edad pediátrica; entre 80-90% será ex-
pulsado sin problema, mientras que 10-20% requeri-
rá de extracción vía endoscópica, y cerca de 1%, en 
ocasiones, necesitará intervención quirúrgica. La in-
gesta de imanes de neodimio (imanes de tierra rara), 
es cada vez más frecuente, ya que comúnmente for-
man parte de juguetes, accesorios o adornos; son de 
5 a 20 veces más potentes que los imanes conven-
cionales de compuestos de hierro. La gran mayoría 
de estas ingestas accidentales es inadvertida por los 
padres y el diagnóstico se da al inicio de los síntomas 
gastrointestinales, como dolor abdominal, náuseas, 
vómito, asimismo, pueden cursar asintomáticos y/o 
como hallazgo radiológico. Presentamos el caso clí-
nico de un masculino de 2 años, con antecedente de 
autismo, que ingresó por dolor abdominal. Se advir-
tió ingesta de cuerpo extraño (imanes) al realizarse 
una radiografía simple de abdomen, en diferentes 
localizaciones, por ende, requirió de laparotomía ex-
ploradora. Se determinó hernia interna secundaria 
a fístula enteroentérica, así como múltiples fístulas 
entero-enterales.

Palabras clave: imanes, ingesta cuerpo extraño, fís-
tula enteral, neodimio. 
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ABSTRACT

The ingestion of foreign bodies is a very common 
emergency in the pediatric age. 80-90% will be expelled 
without problem, while 10-20% will require endosco-
pic extraction, and close to 1% will occasionally requi-
re surgical intervention. The ingestion of neodymium 
magnets (rare earth magnets) is increasingly frequent 
since they are commonly part of toys, accessories or 
ornaments, they are 5 to 20 times more powerful than 
conventional iron compound magnets. The vast ma-
jority of these accidental ingestions are unnoticed by 
the parents and the diagnosis is given at the onset of 
gastrointestinal symptoms such as abdominal pain, 
nausea, vomiting, although on occasions they may be 
asymptomatic and/or as a radiological finding. We pre-
sent the clinical case of a 2-year-old male, with a history 
of autism, who was admitted due to abdominal pain, 
in whom foreign body ingestion (magnets) was noted 
when performing an abdominal X-ray, in different loca-
tions, requiring exploratory laparotomy, finding internal 
hernia secondary to enteroenteric fistula as a finding, 
as well as multiple entero-enteral fistulas.

Keywords: magnet, foreign body ingestion, enteral fis-
tula, neodymium.

INTRODUCCIÓN
La ingesta de cuerpos extraños es una urgencia muy 
común en la edad pediátrica. Se ha registrado que en-
tre 80-90% tiene resolución sin intervención médica; de 
10-20% requiere extracción vía endoscópica;1,2 y apro-
ximadamente 1%, con frecuencia necesita interven-
ción quirúrgica.2 En el presente caso, nos referiremos 
a la  ingesta de imanes de neodimio (imanes de tierra 
rara), de 5 hasta 20 veces más potentes que los ima-
nes convencionales de compuestos de hierro3; nuestro 
interés surge por la frecuencia de los casos, pues es-
tos imanes se han incorporado a diversos utensilios de 
la vida cotidiana y, por ende, resulta de interés para la 
medicina su diagnóstico y tratamiento.  Como tal, este 
último se da o al inicio de los síntomas gastrointesti-
nales, como dolor abdominal, náuseas, vómito, aunque 
en ocasiones pueden cursar asintomáticos, y/o como 
hallazgo radiológico.4 Se sabe que la ingesta de múlti-
ples imanes puede ser sumamente dañina, sobre todo 

Afección intestinal extensa secundaria
a ingesta de imanes

Extensive intestinal disease secondary to ingestion of magnets
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si son ingeridos en distintos eventos o éstos se sepa-
ran en el trayecto, debido a la fuerza de atracción que 
ejercen entre las paredes intestinales. Al suceder lo 
anterior, provocan isquemia, perforación, fistulización 
u obstrucción intestinal.5

Caso clínico
Masculino de 2 años 8 meses de edad, con anteceden-
te de autismo, quien fue valorado por cuadro de dolor 
abdominal de 10 horas de evolución, acompañado de 

distensión, nauseas y vómito, así como febrícula e irri-
tabilidad. A la exploración física se mostró poco coope-
rador, con abdomen globoso, timpánico, con dolor a la 
palpación en mesogastrio e hipogastrio, no se auscultó 
peristalsis, no se palparon masas; resto, sin alteracio-
nes. Se realizó radiografía de abdomen y se observaron 
imágenes radio opacas (figura 1); al interrogar nueva-
mente a los padres, refieren haberle comprado un cubo 
de imanes hace unas semanas (figura 2), por lo que se 
concluyó que las imágenes radiológicas son compati-

Figura 1. Radiografía preoperatoria. Figura 2. Cubo de imanes de neodimio.

Figura 3. Imágenes 
trans operatorias de 
primera laparotomía 
exploradora. a) Fístula 
enteroentérica. 
b) Fístula con 
perforación intestinal. 
c) Fístula que provoca 
hernia interna. d) 
Perforación intestinal 
en espejo.
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bles con múltiples imanes en distintas localizaciones. 
Se solicitaron laboratorios prequirúrgicos, que resulta-
ron en parámetros adecuados, por lo que previo con-
sentimiento informado de ambos padres, se solicitó 
sala de quirófano para realizar laparotomía explorado-
ra por el alto riesgo de presentar perforación intestinal, 
fistulización y bloqueo agudo intestinal. Como hallazgo 
transoperatorio se encontró hernia interna secundaria 
a fístula enteroentérica, donde se palparon múltiples 
imanes unidos, múltiples fistulas entero-enterales a 
15, 20, 25 y 45 cm del ángulo de Treitz se procedió a 
reparación de fístulas en 2 planos con vicryl 4-0 y 3-0, 
a 180 cm de ángulo de Treitz  y 70 cm de válvula ileo-
cecal, una perforación en espejo, de ahí que se realizó 
resección de 4 cm y anastomosis termino-terminal en 
2 planos. Se retiraron 20 imanes (figura 3). Se observa-
ron 8 imanes, a nivel de colon transverso, pero no se lo-
graron palpar y se decidió dejar en espera de evacuar-
los (figura 4). Los siguientes días transcurrió estable, 
afebril, en ayuno, con apoyo de nutrición parenteral, se 

manejó con enemas de solución salina para favorecer 
evacuación de imanes restantes, sin éxito. A los 7 días, 
se realizó colonoscopia: 1 imán íntimamente adherido 
a paredes del colon a nivel de unión de colon ascenden-
te con transverso (figura 5). Al extraerlo, se presentó 
perforación, por consiguiente, se decidió realizar nueva 
laparotomía exploradora. Se encontró cavidad abdo-
minal con líquido intestinal; se localizó la perforación 
en colon ascendente con asa de intestino delgado, ad-
herida (fístula), también con orificio de perforación en 
espejo. Se revisó intestino en su totalidad, desde ángu-
lo de Treitz hasta válvula ileocecal, y se localizaron los 
imanes restantes. Fueron extraídos a través de perfora-
ción y, posteriormente, se procedió a adherenciolisis de 
este segmento. Se reavivaron bordes y se realizó cierre 
en 2 planos, por ende, se decidió dejar drenaje abdo-
minal tipo Penrose para vigilancia. Paciente presentó 
una adecuada evolución postoperatoria, reiniciando vía 
oral al cuarto día de operado con adecuada tolerancia. 
Progresó a dieta blanda y fue egresado a casa a los 8 
días de segunda intervención quirúrgica.

DISCUSIÓN
Durante la edad pediátrica se suele explorar el ambien-
te que nos rodea, una de las maneras más usuales es 
mediante la introducción de objetos a la boca, de ahí 
que entre los 6 meses y los 3 años de edad, por lo co-
mún ocurren accidentes por ingesta de cuerpos extra-
ños.6 En nuestro caso, el paciente tenía 2 años 8 me-
ses y como antecedente de importancia tenía, además, 
autismo, lo cual dificultó que los padres sospecharon 
de la ingesta de imanes, así como saber el tiempo de 
evolución de la misma. 
La ingesta de imanes de neodimio es mucho más gra-
ve que la de imanes comunes, por su mayor potencia,3 

Figura 4 Radiografía transoperatoria, con imanes 
residuales.

Figura 5. Colonoscopia. a) Imán íntimamente adherido a pared de colon. b) Perforación intestinal al retirar imán.
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al ser una ingesta de múltiples magnetos suele ser ex-
cesivamente nociva, ya que éstos, al separarse dentro 
del tracto intestinal, producen una fuerza de atracción 
que ejerce presión sobre las paredes intestinales, lo 
cual provoca gran parte de los hallazgos encontrados 
en nuestro paciente: perforaciones intestinales, fístu-
las enteroenterales, coloenterales, y obstrucción intes-
tinal.5 En varios casos publicados en la literatura médi-
ca, el diagnóstico fue por hallazgo radiológico, ya que 
la ingesta fue inadvertida por los padres y/o cuidador.
La recomendación ante la ingesta de imanes múltiples 
será la extracción inmediata, de encontrarse al alcance 
endoscópico, tal será el manejo ideal, de lo contrario, 
se deberá proceder a vigilancia con controles radio-
lógicos cada 4-6 horas, si no se observa avance o el 
paciente se encuentra con síntomas de obstrucción o 
irritación peritoneal deberá procederse a intervención 
quirúrgica para evitar complicaciones graves. En caso 
de presencia de fístulas entre asas intestinales, se re-
comienda hacer enterotomías limitadas para extraer el 
cuerpo extraño y cierre primario.2 En nuestro paciente, 
que presentaba múltiples fístulas y una hernia interna 
a causa de las mismas, se tomó la decisión de realizar 
reparación quirúrgica por riesgo a nuevas hernias in-
ternas o vólvulo. Es más que evidente la necesidad de 
legislar la venta de estos juguetes que parecen inofen-
sivos a menores de edad, ya que son potencialmente 
mortales y las etiquetas de advertencia no están sien-
do efectivas para la prevención de la ingesta de magne-
tos, así también se debe informar a padres y cuidado-
res acerca del gran riesgo que conlleva el uso de estos 
objetos, para así evitar situaciones lamentables.
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RESUMEN

El Síndrome Hemolítico Urémico atípico (SHUa) es 
una variante rara de una tromboangiopatía, causada 
por anormalidades en la vía alterna del complemento. 
Da como resultado disfunción renal a nivel endotelial, 
que produce formación de trombos en la microvascu-
latura. Se considera como SHU atípico, ya que éste 
no es causado por ninguna de las etiologías comunes 
del SHU clásico (toxina Shiga producida por E. coli 
O157:H7 o S. dysenteriae). Las alteraciones genéticas 
o las disrregulaciones adquiridas de la vía alterna del 
complemento, resultan entre el 40%-60% de las cau-
sas de SHUa, lo que sugiere una alta predisposición 
genética. 

Palabras clave: Síndrome Urémico Hemolítico atípico 
(SUHa), C3, estudio genético.
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ABSTRACT
The atypical Hemolytic Uremic Syndrome (aHUS) is 
a rare variant of a TMA caused by an abnormality in 
alternative complement pathway, resulting in an endo-
thelial dysfunction producing thrombus formation at 
the level of the microvasculature. It is considered as 
an atypical HUS since it is not caused by any of the 

common etiologies of classic HUS (shyga toxin produ-
ced by E. coli O157:H7 or S. dysenteriae). The genetic 
alterations or acquired dysregulations of the alterna-
tive complement pathway result in 40%-60% of aHUS 
causes, suggesting a high genetic predisposition.

Keywords: atypical Uremic Hemolytic Syndrome 
(aUHS), C3, genetic study.

INTRODUCCIÓN
El Síndrome Urémico Hemolítico atípico (SUHa) se 
considera una micronagiopatía pero a diferencia del 
SHU clásico, no es causada por la toxina shiga, pro-
pia de distintos agentes. Según la definición actual 
del SHUa, lo constituye una tríada característica: den 
anemia hemolítica microangiopática, trombocitope-
nia y falla renal aguda en ausencia de la toxina Shiga.1
Se ha observado que el SHUa está relacionado con 
una regulación anormal del complemento, ya sea 
congénita o adquirida. En cuanto a las anormalida-
des congénitas, se observaron alteraciones en siete 
de los componentes del complemento y genes regu-
ladores del complemento (CFH, CFI, CD46, C3, CFB, 
THBD y DGKE), presencia de autoanticuerpos positi-
vos anti–CFH.2 

Se ha establecido que hasta 60% de los pacientes con 
SHUa son portadores de mutaciones en los genes 
que regulan el complemento, o en los componentes 
de la C3–convertasa, factor B y C3. Igualmente, las 
mutaciones en la región C–terminal del factor H del 
complemento con características del SHUa. Cuando 
se altera la región FH, disminuye la acción protectora 
sobre las superficies celulares, por consiguiente, és-
tas se ven con mayor compromiso al daño producido 
por la activación del complemento, sin afectarse la 
regulación del complemento en plasma.3

Caso clínico
Paciente femenino de 4 años, ingresó al Servicio de 
Urgencias el día 06 de agosto del 2019 con sospecha 
diagnóstica de probable síndrome urémico hemolíti-

Síndrome urémico hemolítico atípico por 
identificación de C3 por estudio genético. 
Reporte de caso

Atypical Hemolytic Uremic Syndrome by identification of C3 
by genetic study. Case report



37

A
BR

IL
 2

02
3

Bo
le

tín
 C

lín
ic

o 
H

os
pi

ta
l I

nf
an

til
 d

el
 E

st
ad

o 
de

 S
on

or
a

Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2023; 40 (1); 36-39

co. Inició el padecimiento tres días previos a su ingre-
so, con hiporexia e hipertermia no cuantificada, nau-
sea y vómito. Recibió valoración por médico externo, 
en consultorio anexo a farmacia, quien indicó cefaloti-
na y antipirético sin mejoría clínica. Acudió al Hospital 
Infantil del Estado de Sonora (HIES), donde se reali-
zaron exámenes de laboratorio: destacó hemoglobi-
na en 9.4 g/dL, hematocrito en 27.2%, leucocitos en 
8,060 103/mm3 a expensas de neutrófilos en 70% y 
trombocitopenia en 28,000 103/mcL. 
A la exploración física en urgencias sobresalió la pre-
sencia de petequias en paladar y equimosis en ex-
tremidades, sin mostrar alguna otra alteración en la 
exploración física. La función renal estaba alterada, 
la creatinina en 1.27 mg/dL, urea 67 mg/dL, COOMBS 
directo negativo; se observó que el frotis de sangre 
periférica con anisocitosis, crenocitos, poiquilocitos y 
esquistocitos. La proteína C reactiva fue positiva al in-
greso en 13 ng/ml, sin manejo previo con antibióticos. 
Se tomaron controles de función renal al día siguiente 
con disminución en creatinina en 1.02 mg/dL, eleva-
ción de la urea en 137 mg/dL y PCT en 9 ng/ml. Se 
realizó transfusión de dos concentrados plaquetarios 
y se transfirió al Instituto Mexicano del Seguro Social 
(IMSS). Continuó manejo en IMSS durante dos años 
aproximadamente sin especificar tratamiento utiliza-
do. 
De nueva cuenta, reingresó al HIES el 11 de agosto del 
2021, referida del Hospital General de Ciudad Obre-
gón con hiporexia, vómitos, edema periorbitario, dolor 
abdominal y hematomas sin causa aparente. Se reali-
zaron exámenes de laboratorio con los siguientes re-
sultados: hemoglobina 6.50 g/dL, hematocrito 19.5%, 
plaquetas de 278,000 103/mcL, leucocitos 9,210 103/
mcL, neutrófilos 4,250 103/mcL, linfocitos de 4,180 
103/mcL, reticulocitos 12%, COOMBS directo negati-

vo, TP 12 seg, TTP 25.7 seg, INR 0.88 seg, creatinina 
2.33 mg/dL, Na 139 mEq/L, K 4.1 mEq/L, P 5.4 mg/dL, 
Ca 8.1 mg/dL, LDH 1530 U/L, proteínas totales 5.1 g/
dL, albúmina 3 g/dL, CK 53 U/L, PCT 0.92 ng/ml. EGO 
con densidad en 1.010 g/ml, leucocitos negativos, ni-
tritos negativos, proteínas 500 mg/dL, eritrocitos 250 
RBC/mcL, en sedimento urinario con leucocitos 0-2 x 
campo, eritrocitos >100 x campo y bacterias escasas. 
Se clasificó a la paciente con lesión renal aguda AKI 
II, con TFG de 22 ml/min/1.73 m2 por Schwatrz, sos-
pecha de SHU por anemia hemolítica regenerativa y 
lesión renal aguda sin trombocitopenia. Se realizaron 
pruebas de anticuerpos antinucleares y complemento 
el 18 de agosto de 2021, los cuales fueron negativos 
con ANA <1:80, complemento C3 en 79 mg/dL, y ade-
más se realizó ultrasonido renal y de vías urinarias, el 
cual encontró solo cambios parenquimatosos. 
El mismo día 18 de agosto, se envió a laboratorio pri-
vado muestra de heces fecales para identificación de 
la toxina shiga, con resultado negativo, y una muestra 
más, se envió  para haptoglobina con resultado de 7.4 
mg/dL (rango de normalidad en 30-200 mg/dL). El día 
20 de agosto de 2021 se solicitaron anticuerpos IgG 
contra ADAMTS-13, con 12.2 uI/ml, el cual se inter-
pretó como dudoso, actividad ADAMTS-13 en 1.11 uI/
ml interpretado en rangos de normalidad. Por la mala 
evolución clínica de la paciente se decidió realizar 
biopsia renal.
El reporte de la biopsia renal concluyó que la inmu-
nofluorescencia resultó positiva para C3d en la pared 
de los vasos sanguíneos. Negativo para IgA, IgG e 
IgM, igualmente, a nivel histopatológico se observó 
disminución del espacio de Bowman, acentuación del 
penacho glomerular, hipercelularidad mesangioendo-
telial, colapso de las luces capilares glomerulares y 
duplicación irregular de las membranas celulares glo-

Hipercelularidad glomerular (A) con colapso de luces capilares e irregularidad mesangial (B) y membranas basales (C). 
Figura 1. (H-E + PAS 10x)                                            Figura 2. (H-E + PAS 40x)

A

B

C
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merulares con restos de eritrocitos fragmentados de 
manera segmentaria a nivel glomerular. 
En el tubulointersticio se observan trombos aislados 
de pequeños vasos sin infiltrado inflamatorio asociado.
A nivel tubular, con cambios reactivos y de tipo isqué-
mico del epitelio, pérdida del borde en cepillo y esfas-
celación de algunas células, con atrofia tubular y fi-
brosis intersticial leve, sin observarse hipercelularidad 
extracapilar (medias lunas). 
Los resultados de la muestra de sangre que se analizó 
en laboratorio privado para estudio genético, resulta-
ron positivos para C3 del tipo heterocigoto (variante 

c.485C>G, considerada como patogénica), en conse-
cuencia, se integró diagnóstico genético y anatomopa-
tológico de SUHa.
En el día 06 de abril de 2022, la paciente presentó re-
caída, con edema bipalpebral, dolor abdominal difu-
so, equimosis en extremidades inferiores, se ingresó 
al Servicio de Urgencias y se transfirió al Servicio de 
Medicina Interna, ese mismo día se decidió colocar 
catéter Mahurkar para inicio de plasmaféresis y al día 
siguiente se ingresó al Servició de Terapia Intensiva Pe-
diátrica para iniciar con el manejo previamente mencio-
nado. Se realizó un recambio, administrándose 6 plas-
mas frescos congelados, sin eventualidades. El día 08 
abril de 2022, se suspendió el recambio debido a que 
la paciente presentó rash y parestesias al inicio del pro-
cedimiento, se planteó recambio para el día siguiente. 
El día 09 de abril de 2022, se realizó segundo recam-
bio con reconstitución de seis plasmas frescos conge-
lados, sin presentar eventualidades. El día 11 abril de 
2022, se realizó tercer recambio, sin eventualidades. El 
día 13 de abril 2022, se realizó recambio de 6 plasmas 
frescos congelados, sin eventualidades y se realizó el 
último recambio el día 15 abril 2022, en donde se ad-
ministró recambio con 7 plasmas frescos congelados 
sin eventualidades durante el procedimiento. Se com-
pletaron los cinco recambios sin complicaciones y se 
transfirió nuevamente al servicio de medicina interna. 
El día 16/04/22, se retiraron puntas de catéter Mahur-
kar, resultó sin desarrollo y se inició manejo de ciclofos-
famida 500 mg dosis. El caso se comentó el Servicio 
de Nefrología Pediátrica y se egresó a paciente el día 
17 de abril de 2022, con seguimiento por consulta ex-
terna. 

Cuadro 1. Evolución de los valores bioquímicos en la paciente con Síndrome urémico hemolítico atípico (HIES)

Año 2022

Variable 07/04 07/04 09/04 11/04 13/04 15/04

Hemoglobina g/dL 10.2 8.60 9.0 9.0 8.4 8.4

Hematocrito % 30.1 24.9 27.1 26.7 24.1 24.6

Plaquetas103/mcL 118000 109000 125000 242000 322000 407000

Creatinina mg/dL 1.14 0.84 0.72 .0.64 0.49 1.0

BUN mg/dL 33 27 26 25 28 31

Urea mg/dL 70.7 57.8 55.7 53.5 60.6 66.5

Ácido úrico 6.8 6.2 5.8 7.2 6.7 6.8

DHL mg/dL 557 337 313 273 --- ---

A

Figura 3. (H-E + PAS 40x) 
A.Trombosis con eritrocitos fragmentados.
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DISCUSIÓN
El síndrome urémico hemolítico se caracteriza por 
presentar anemia hemolítica (hemoglobina <10 g/dL), 
trombocitopenia (plaquetas <150,000 103/mcL) y le-
sión renal (nivel de creatinina mayor al límite superior 
para la edad), secundarios a la toxina shiga; sin em-
bargo, cuando las etiologías más frecuentes asocia-
das son descartadas se sospecha de un SHUa por al-
teración del complemento, como causa más común. 
La presentación clínica suele ser súbita, con palidez, 
malestar general, hiporexia, vómitos, fatiga, edema y 
somnolencia, acompañados de la tríada clásica es-
quistocitos, niveles elevados de DHL son altamente 
sugestivos de microangiopatía trombótica como ori-
gen de la hemólisis. 
Se ha observado que pacientes con SHUa tienen ni-
veles disminuidos de C3 en plasma, contando con 4 
proteínas reguladoras de la vía alterna del comple-
mento, siendo el factor H (CFH), cofactor de proteínas 
de membrana (MCP o CD46), factor I (CFI), trombo-
modulina (THBD) y 2 proteínas de la convertasa–C3 
(C3) y el factor B (CFB).4 
En cuanto al diagnóstico del SHUa, se ha estableci-
do que puede ser mediante la identificación de las 
variantes patogénicas en uno o más de los genes 
asociados, la predisposición genética es por herencia 
de tipo autosómica dominante con penetrancia redu-
cida; es raro que sea del tipo poligénico. Las varian-
tes patogénicas del tipo heterocigótico más comunes 
se encuentran en los genes del C3, CD46, CFB, CFH, 
CFHR5, CFI, THBD, entre otros. La variante homocigó-
tica más común es la DGKE.5 

En cuanto al tratamiento, existe la Terapia Plasmáti-
ca (TP), que consiste en la infusión de Plasma Fresco 
Congelado (PFC), éste aporta reguladores de comple-
mento y recambio plasmático, reemplazando el plas-
ma del paciente por PFC y eliminando inhibidores so-
lubles del complemento disfuncionales endógenos, 
también se eliminan anticuerpos anti-FH y factores 
inflamatorios y/o trombogénicos que participan en el 
daño endotelial y en la hiperagregación plaquetaria. 
Como parte del tratamiento, se maneja el uso de ecu-
lizumab; la bibliografía internacional reporta respues-
ta de hasta el 64% en la microangiopatía trombótica 
después de 26 semanas de uso. Muestra mejoría en 
cuanto a parámetros hematológicos y renales, y dis-
minuye la necesidad de terapia de sustitución renal 
en 82%. La mejoría es independiente del tipo de muta-
ción que presenta el paciente.6

 Se ha observado que el pronóstico es malo en los pa-
cientes con mutaciones en FH y C3 durante la presen-
tación clínica del SHUa, con mortalidad o desarrollo 
de falla renal de hasta 50%-70%, respectivamente; o 
bien, con 50% de probabilidad de recurrencia.7
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RESUMEN

El raquitismo se caracteriza por un trastorno en los 
niveles del calcio y fósforo que van a afectar la prolife-
ración, diferenciación y madurez de los condrocitos y 
desmineralizan la estructura esquelética. Desde 1937, 
se han descritos casos de raquitismo congénito. En el 
presente trabajo se expone el caso clínico de mascu-
lino de 11 meses de edad, quien a los 4 meses de vida 
presentó dificultad respiratoria progresiva, fractura 
patológica de huesos largos y desmineralización. Se 
documentó disminución de los niveles séricos de 1.25 
dihidroxivitamina D3, aumento de la paratohormona 
y dos mutaciones del gen CYP27B1 y neumonía por 
SARS-CoV2. El tratamiento consistió en aporte de O2, 
ventilación mecánica, suplementos de calcitriol, cal-
cio, fósforo y magnesio. Falleció debido a neumonía 

por Candida tropicalis. Desde el primer caso registra-
do de raquitismo congénito como un trastorno auto-
sómico recesivo considerado raro, actualmente la fre-
cuencia dentro de los casos de raquitismo es de 13% y 
hay una variabilidad de trastornos, algunos ligados al 
cromosoma X; autosómico dominante, por deficien-
cia en la vía metabólica o a la ausencia de receptores 
al calcitriol en las células diana, entre otros factores. 
La afectación esquelética a muy temprana edad fue 
determinante para considerar la posible causa gené-
tica del raquitismo, lo cual se  confirmó con análisis 
bioquímico y genético.

Palabras clave: raquitismo congénito, diagnóstico, 
tratamiento.

Fecha de recepción: 12 enero 2023
Fecha de aceptación: 28 febrero 2023

ABSTRACT

Rickets is a disorder in the levels of calcium and phos-
phatethat affects the proliferation, differentiation and 
maturity of chondrocytes and demineralize the skele-
tal structure. Since 1937, cases of congenital rickets 
have been described. The objective of this work is to 
present a case of  congenital rickets. The clinical case 
is a 11 moth-old male, who at 4 months of life  had pro-
gressive respiratory distress, pathological fractures of 
long bones, and demineralization, with a documented  
decrease of serum levels of 1.25 dihydroxyvitamin D3, 
an increase in parathormone and two mutations of 
the CYP27B1 gene and Sars-CoV 2 pneumonia. The 
treatment consisted of suplemental oxygen, mechani-
cal ventilation, calcitriol, calcium, phosphate and mag-
nesium supplements. He died of pneumonia caused 
by Candida tropicalis. Since the first recorded case of 
congenital rickets as an autosomal recessive disorder 
considered rare, currently the frequency within cases 
of rickets is 13% and there is a variability of disorders, 
some linked to the X chromosome; autosomal domi-
nant, due to deficiency in the metabolic pathway or 

Raquitismo congénito dependiente de 
vitamina D. Reporte de un caso y revisión de 
la literatura

Vitamin D-dependent congenital rickets. Report a case and 
literature review 
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the absence calcitriol receptors in target cells, among 
others. The skeletal involvement at a very early age 
was decisive in considering the posible genetic cau-
se of rickets. Confirmed with biochemical and genetic 
analysis.

Keywords: congenital rickets, diagnosis, treatment.

INTRODUCCIÓN 
El raquitismo fue descrito por primera vez en 1650 a 
raíz de una epidemia que afectó a Inglaterra. Se tra-
ta de una entidad carencial que aún permanece con 
frecuencias muy variables en todo el mundo; se ca-
racteriza por un trastorno en los niveles del calcio y/o  
del fósforo con repercusión en la proliferación, dife-
renciación y madurez de los condrocitos. Consecuen-
temente, conlleva desmineralización de la estructura 
esquelética, sobre todo de los huesos largos que de-
tienen su crecimiento, además de presentar deformi-
dad: ensanchamiento de las muñecas, de las uniones 
costocondrales; hipotonía; en lactantes craneotabes 
y retraso en el cierre de las fontanelas, también puede 
asociarse con crisis convulsivas hipocalcémicas e in-
suficiencia cardíaca.1
A partir de 1930, fecha en que se descubrió la vitami-
na D y su función en el metabolismo del calcio,  en los 
inicios del siglo XX, en diversos países investigaron la 
incidencia en su deficiencia, midiendo sus niveles sé-
ricos, y así se reportó que en Estados Unidos de Nor-
teamérica afectó a 40% de los adolescentes; en China, 
23%; y tan alto como 84% de los casos en el Líbano.2  
Esta alta prevalencia se disminuyó en los países de-
sarrollados con programas de suplementación de los 
alimentos con calcio y vitamina D (calciferol); sin em-
bargo, actualmente se está considerando como una 
entidad emergente, porque se está registrando una 
tendencia ascendente en su prevalencia. En el Reino 
Unido se estima una incidencia de 7.5 casos nuevos 
por 100,000 menores de 5 años de edad y las causas 
son diferentes según el área geográfica, así se reporta 
que la deficiencia de calcio es la más común en África 
y Asia, mientras que la de vitamina D ocurre en Amé-
rica, Europa y el Medio Oriente.3,4  Desde 1937 en que 
Albright reportó el caso de un paciente pediátrico con 
raquitismo que no respondió a la terapia con vitamina 
D, con base en una posible resistencia hereditaria a 
los calciferoles,5 siguieron las descripciones de casos 
similares, pero con hallazgos bioquímicos diferentes 
a lo conocido de pacientes con déficit nutricional de 
vitamina D, por ejemplo, niveles normales de calcio 
sérico y fósforo disminuido con alteraciones en la re-
absorción a nivel renal, entidad conocida como raqui-
tismo hipofosfatémico ligado a X. Actualmente se han 
identificado diversas formas de raquitismo hipofosfa-

témico congénito diferentes a la ligada al X.6

El objetivo del presente trabajo es describir un caso 
raro de raquitismo congénito, que presentó niveles 
séricos disminuidos de la 1.25 dihidroxivitamina D3 
(calcitriol) y la presencia de dos variantes patogéni-
cas del gen CYP27B1, relacionadas con el raquitismo 
congénito dependiente de vitamina D3.

Caso clínico
Lactante masculino de 11 meses de edad, hijo de 
madre de 19 años y padre de 17, sin consanguinidad, 
ambos refirieron estar sanos. Fue producto de la pri-
mera gestación, con embarazo normoevolutivo, con-
trol prenatal regular. Nació por cesárea, por presencia 
pélvica, de 38 semanas de gestación; peso al nacer: 
2,700 gr; talla: 48 cm, sin problemas perinatales. Sin 
antecedentes heredofamiliares. Aún no logra sostén 
cefálico,  gatear, interaccionar con su entorno, sen-
tarse ni bipedestación con apoyo, no emite monosí-
labos. Esquema de vacunación incompleto, no cuenta 
con la BCG. Alimentación al seno materno hasta los 
5 meses, continuada con fórmula láctea y papillas de 
frutas.
Padecimiento actual lo inició a los 4 meses de edad 
con tos seca, no emetizante, ni cianosante, de predo-
minio diurno, sin fiebre; recibió múltiples tratamien-
tos, incluidos antibióticos y antitusígenos con control 
parcial. Afección respiratoria que tiende a la cronici-
dad. A los 8 meses de edad se agregó respiración oral 
y ronquidos, sin fiebre. Un mes previo a su ingreso, la 
tos se intensificó, al igual que la dificultad respiratoria, 
sobre todo durante su alimentación. Fue atendido en 
varias ocasiones en su unidad de adscripción y por 
sospecha de cardiopatía congénita fue enviado a car-
diología, donde se diagnosticó hipertensión arterial 
pulmonar (presión sistólica de arteria pulmonar de 60 
mm/Hg). Se ingresó por cianosis central, con satura-
ciones de 80 a 82%.
A la exploración física registró: temperatura 36.7oC, 
FC 158 lpm, FR 37 rpm, saturación 85%, peso 5.2 kg, 
longitud 63 cm (Score Z -3.4, percentil 0.1). Constitu-
ción delgado, reactivo, quejido espiratorio, aleteo na-
sal. Cabeza de forma y tamaño normal, con sensación 
de reblandecimiento óseo, sobre todo en la región oc-
cipital. La clavícula izquierda deforme por callo óseo. 
El tórax brevilíneo con tendencia a quilla, rosario ra-
quítico, tiraje intercostal, polipneico, hipoventilación 
basal bilateral, crepitantes y sibilancias. El abdomen 
sin alteraciones, al igual que los genitales. Las ex-
tremidades integras, simétricas, con movimientos 
pasivos y activos normales. Evaluación cardiológica 
con diagnóstico de hipertensión arterial pulmonar (60 
mmHg), comunicación interauricular (3.6 mm).
Radiografía simple de tórax evidenció mesocardia; 



42

A
BR

IL
 2

02
3

Bo
le

tín
 C

lín
ic

o 
H

os
pi

ta
l I

nf
an

til
 d

el
 E

st
ad

o 
de

 S
on

or
a

imágenes con tendencia a consolidación parahiliar 
derecha y en la hiliar izquierda, engrosamiento de las 
articulaciones costocondrales; fractura consolidada 
de clavícula izquierda y el tórax óseo con tendencia 
a la osteopenia, al igual que en los dedos de manos y 
huesos largos. En la TAC de tórax se pudo apreciar la 
estrechez que ocasiona la parrilla costal sobre el pa-
rénquima pulmonar y deformidad en quilla (figura 1).
A su ingreso se mantuvo en aislamiento respiratorio 
durante 8 días, por neumonía secundaria a SARS-
Cov2; fue tratado con ceftriaxona y claritromicina; 
aporte de oxígeno, además de sildenafil, furosemide, 
fluticasona y salbutamol. Ante los hallazgos radiológi-
cos observados en la estructura esquelética del tórax 
se extendió el análisis de imagen al sistema esqueléti-

co general y se apreciaron datos severos de desmine-
ralización ósea y fractura patológica en ambas tibias 
(figura 2).
Estudios de laboratorio a su ingreso mostraron: Hb 
13.9 gr/dl, Hto 84%, leucocitos 14,000/mm3, neutró-

Figura 1. Rx de tórax con deformidad clavicular por 
fractura antigua, rosario costal y proceso neumónico. 
En el corte axial se aprecia la restricción del parénquima 
pulmonar por la deformidad costal y formación de quilla e 
infiltración neumónica.

Figura 2. Se observa ensanchamiento de la muñeca y 
desminerilización importante de los huesos de la mano. La 
Rx de huesos largos muestra fractura patológica de ambos 
peronés.

Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2023; 40 (1); 40-46
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filos 30.9%, linfocitos 61.2%, monocitos 6.8%, plaque-
tas 317,000/mm3. RT-PCR en tiempo real para SARS-
Cov-2 positivo. Glucosa 117 mg/dl, creatinina 0.2 mg/
dl, ácido úrico 1.5 mg/dl. Gases sanguíneos: pH 7.45, 
pCO2 61mmHg, pO2 233mmHg, lactato 0.2mmol/L, 
HCO3 28.5mmol/L.
Fosfatasa alcalina 1,046 UI/L, Na 136 mEq/L, K 4.3 
mEq/L, Cl 105 mEq/L Ca 8.9 mg/dl, Fósforo 2 mg/dl, 
bicarbonato en suero 18.10 mEq/L, 25-hidroxivitami-
na D 62.31 ng/ml (valor de referencia (vr) igual o ma-
yor a 30 pg./ml), 1.25 dihidroxivitamina D3 < 8 pg./ml 
(vr 31 a 87pg/ml), hormona paratiroidea 1,469 pg./ml 
(vr 15 a 65 pg./ml)
Cuantificación de electrolitos en orina de 24 horas: Ca 
20.3 mg (vr 100-300), cloro 7.68 mg (vr 110-250), fós-
foro 101.8 mg (vr 40-1300), magnesio 8 mg (vr 60-210), 
potasio 8.70 mEq/día (40-220). Resultado del análi-
sis de secuencias genéticas y pruebas de deleción/
duplicación de 17 genes del perfil de hipofosfatemia 
congénita: se identificaron dos variantes patogénicas 
del gen CYP27B1 (variante c.361C>T) y (PGln121) con 
homocigocidad y dos variantes del gen SLC34A3 de 
significado incierto.
Se agregó a su manejo al inicio vitamina D2 y, una 
vez establecida la disminución de la 1.25 dihidroxi-
vitamina D3 se cambió a calcitriol, suplementando 
con gluconato de calcio, fosfato de potasio, sulfato 
de magnesio. Durante su estancia fue dependiente 
al aporte de oxigeno por desaturaciones de 85-90%. 
En su día 35 de estancia inició con fiebre, incremento 
de la dificultad respiratoria, saturación de 75%, gaso-
metría venosa pH 6.8, CO2 indetectable al igual que 
el bicarbonato y lactato de 6.6 mmol/L. Se inició con 
ventilación mecánica modo asisto-controlada; con-
troles gasométricos con pH 7.26, pCO2 99 mmHg, 
HCO3 44.4 mmol/L. Ultima gasometría pH 7.30, pCO2 
109 mmHg, HCO3 53.5mmol/L, lactato 0.2 mmol/L. 
Se documentó neumonía por estudios de imagen y 
fue aislado en cultivo de secreción bronquial Cándi-
da tropicalis. Cursando evolución tórpida, a pesar de 
ampliación de cobertura antibiótica, antifúngica, va-
sopresores y parámetros altos de ventilación, falleció 
a los 75 días de su ingreso.

DISCUSIÓN
La Paratohormona (PTH), 1.25-dihidroxivitamina D3 
y la calcitonina forman parte de un sistema endócri-
no que mantiene la homeostasis del calcio y fósforo, 
equilibrio fundamental para el funcionamiento de la 
transmisión neuromuscular, del metabolismo y de la 
mineralización ósea. La PTH tiene por función regular 
la reabsorción intestinal, excreción renal y el intercam-
bio de calcio y fósforo entre el líquido extracelular y el 
hueso. El principal regulador de la PTH es el calcio.7, 8

La producción cutánea de vitamina D, a partir de la 
7-dehidrocolesterol y la acción de los rayos ultravio-
leta, se estima que aporta entre 80 y 90% de los re-
querimientos en el ser humano, el restante es obte-
nido de manera exógena: a través del ergocalciferol 
(vegetales) o colecalciferol (alimentos de origen ani-
mal),  ambos tienen la misma función biológica, pero 
requieren ser activados. Para ello, se procesa una pri-
mera hidroxilación a través de una serie de enzimas 
hepáticas con actividad de 25-hidroxilación como la 
CYP2R1, CYP3A4 microsomales y CYP27A1 mitocon-
drial, surgiendo la 25-dihidroxicalciferol o calcidiol; la 
siguiente hidroxilación se lleva a cabo en la corteza 
renal mediante la enzima mitocondrial alfa-1-hidroxi-
lasa (codificada por el Gen CYP27B1), dando lugar 
a la 1 alfa.25-dihidroxivitamina D3 (1,25(OH)2D3) o 
calcitriol, que representa la forma activa y ejerce su 
función principalmente en el metabolismo del calcio. 
Éste favorece la absorción intestinal del calcio; a nivel 
renal disminuye la excreción del calcio y fósforo y en 
el metabolismo óseo es un inductor de la maduración 
del osteoblasto en osteoclasto. Los osteoblastos son 
las células responsables en secretar la matriz donde 
se formará la mineralización del osteoide y los os-
teoclastos realizan el rompimiento de dicha matriz ex-
tracelular durante el envejecimiento, respuesta a una 
lesión como fractura o la resorción ósea en el raqui-
tismo. También se está considerando un rol importan-
te del calcitriol en la modulación del sistema inmune 
y proliferación celular, además, ha sido identificado 
como un potente inhibidor de la transcripción génica 
de la PTH.9-11

El caso clínico aquí descrito evolucionó con un sín-
drome de dificultad respiratoria, posiblemente desde 
los 4 meses de edad por restricción en la movilidad 
torácica, ocasionado por el raquitismo. A su ingreso, 
éste se consideró fuera de naturaleza congénita, se 
diferenció entre otras entidades diagnósticas, como  
la osteogénesis imperfecta y el síndrome de Fanconi, 
que fueron descartadas.
La revisión actual de la clasificación del raquitismo se 
centra en dos grupos: los calciopénicos, por un lado, 
y por el otro, los fosfopénicos. La mayor parte de los 
casos de raquitismo es adquirida, sobre todo por de-
ficiencia nutricional del calcio y del fósforo; ambos de 
forma independiente, o bien, asociados a la deficien-
cia de vitamina D y en algunas zonas geográficas a 
la poca exposición solar; también puede ocurrir por 
patología renal crónica. 
De los casos de raquitismo congénito, el primero fue 
registrado en 1961 como un trastorno autosómico re-
cesivo; actualmente, se tiene un registro de 13% de ca-
sos de raquitismo congénito en relación con todos los 
casos de raquitismo. Como podemos observar en el 

Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2023; 40 (1); 40-46



44

A
BR

IL
 2

02
3

Bo
le

tín
 C

lín
ic

o 
H

os
pi

ta
l I

nf
an

til
 d

el
 E

st
ad

o 
de

 S
on

or
a

cuadro 1, hay una variabilidad de trastornos, algunos 
ligados al cromosoma X, otros de tipo autosómico do-
minante, debido a deficiencia en la vía metabólica o 
de la ausencia de receptores al calcitriol en las células 
diana, entre otros elementos.12, 13

Las manifestaciones clínicas del raquitismo congéni-
to tienen un fenotipo idéntico a la deficiencia de vi-
tamina D y es adquirido. Son normales al nacer,  las 
manifestaciones de la enfermedad suelen iniciar al-
rededor de los 4 meses de edad con retardo del cre-
cimiento, y entre los 6 a 8 meses de edad presentan 
ya las características distintivas de la enfermedad: 
craneotabes, retardo en el cierre de la fontanela an-
terior, deformidades en brazos en la etapa del gateo, 
arqueamiento de las piernas cuando se desarrolla la 
bipedestación, deformidades osteocondrales, el “ro-
sario raquítico” en las formas severas y un mayor ries-
go de fracturas patológicas, dolor óseo, espasmos 
musculares y crisis convulsivas hipocalcémicas.3, 11, 

13 Características clínicas que evolutivamente fue pre-
sentando el paciente aquí descrito.
El desarrollo a temprana edad del caso que se presen-
ta, el fenotipo clínico ya descrito, orientó a una cau-
sa congénita. A nivel bioquímico, se caracterizó por 
hipocalcemia, hipofosfatemia, aumento considerable 
de la fosfatasa alcalina y de los niveles séricos de la 
paratohormona. El diagnóstico se estableció median-
te el perfil del análisis de secuencias genéticas de 
hipofosfatemia congénita, cuyo resultado fue la mu-
tación homocigota del gen CYP27B1; se identificaron 
dos variantes: c.361C>7 y p.Gln121. Asociado a las ca-
racterísticas clínicas, radiológicas y a las mutaciones 

del CYP27B1, su perfil bioquímico concuerda con lo 
descrito en la literatura14, por ende, se integró el diag-
nóstico de raquitismo dependiente de vitamina D tipo 
1A, con dos variantes hasta el momento aún no des-
critas y que describimos por primera vez (cuadro 2).
El raquitismo dependiente de vitamina D(RDVD), lo 
integra un grupo heterogéneo de alteraciones gené-
ticas, tiene en común la aparición desde muy tempra-
na edad de manifestaciones de raquitismo debido a 
la falta de activación de los precursores activos de la 
vitamina D o a una falla en el receptor de la vitamina D 
activada. Existen tres tipos de raquitismo dependien-
te de vitamina D. El primero (RDVD1A) se caracteriza 
por la ausencia de la segunda hidroxilación a nivel 
renal, que conduce a la falta de activación de la 1.25 
dihidroxivitamina D, por consiguiente, los niveles plas-
máticos del calcitriol o 1.25 DHO vitamina D3 se en-
cuentran disminuidos; la segunda categoría (RDVD2) 
se debe a una mutación en el receptor de la vitamina 
D que lo vuelve resistente a la acción del calcitriol; el 
tercer tipo (RDVD3) es ocasionado por una inactiva-
ción de los metabolitos de la vitamina D.
El raquitismo dependiente de vitamina D tipo 1A, es 
un trastorno autosómico recesivo a causa de la mu-
tación del CYP27B1, responsable de la codificación 
de la enzima mitocondrial 1 alfa hidroxilasa de la vi-
tamina 25-hidroxivitamina D3. Hasta el presente, se 
han reportado alrededor de 100 pacientes con 64 mu-
taciones diferentes y algunas mutaciones son más 
comunes en ciertos grupos étnicos específicos, pre-
dominando la afectación en asiáticos y americanos, 
incluido un hispano en la casuística, sobre todo en los 

Calciopénicos Fosfopénicos

Adquiridos

Deficiencia nutricional a la vitamina D y/o de calcio.
Síndromes de malabsorción.
Poca exposición al sol.
Hepatopatías que cursan con defectos en la 25-hidroxilación de la vitami-
na D.
Toxicidad por medicamentos (Fenitoína).
Patología renal crónica.

Congénitos

Resistencia a la vitamina D.
Fracaso en la 1-hidroxilación de la vitamina D por deficiencia de la 1 
alfa hidroxilasa secundaria a la mutación del gen de la 1 alfa hidroxilasa 
(VDDRI).
Resistencia a la vitamina D (VDDRII).

Adquiridos

Deficiencia nutricional de fosfato.
Síndrome de malabsorción.

Congénitos

Pérdida tubular de fosfato.
Síndrome de Fanconi.
Pérdida aislada de fosfato, secundaria a mutación genética.
Raquitismo hipofosfatémico ligado a X.
Raquitismo hipofosfatémico autosómico dominante.
Raquitismo hipofosfatémico autosómico recesivo.
Raquitismo hipofosfatémico con hipercalciuria.

Cuadro 1. Clasificación actual del raquitismo. 

Fuente: modificado de Acar y colaboradores (2017). 
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franco-canadienses.14 

El  promedio de edad al momento del diagnóstico de 
esta enfermedad es de 13.8 meses, cuando ya existe 
una significativa alteración en su crecimiento y desa-
rrollo, además de complicaciones que pueden com-
prometer la función o la vida, tal como ocurrió con el 
caso aquí presentado.  Las imágenes radiográficas 
del tórax evidenciaron la alteración del contorno es-
quelético, por el rosario raquítico, que estrechaba y li-
mitaba la movilidad en la dinámica ventilatoria. A nivel 
gasométrico con hipercapnia y alcalosis compensa-
toria crónica.
El tratamiento debe ser multidisciplinario y tiene por 
objetivo mantener los niveles del calcio sérico en ran-
gos de normalidad, así como la producción normal 
de la paratohormona con el fin de normalizar la hipo-
fosfatemia. Para lograr lo anterior, se recomienda la 
administración del calcitriol a dosis de 10 a 400 ng/k/
día. La dosis de mantenimiento suele ajustarse a la 
respuesta clínica del paciente, pero siempre es me-
nor a la dosis inicial y se debe administrar de manera 
indefinida, además, se debe tener una ingesta ade-
cuada de calcio en la dieta, entre 50 y 75 mg/k/día de 
calcio elemental. La vigilancia serológica y urinaria de 

calcio, fósforo, paratohormona, fosfatasa alcalina, ul-
trasonografía renal y evaluación radiológica esquelé-
tica son indispensables.12,15

CONCLUSIÓN
El raquitismo carencial representa la causa más co-
mún de los defectos de la mineralización de la es-
tructura esquelética en la población pediátrica. Sin 
embargo, las alteraciones genéticas como origen del 
raquitismo congénito, hoy en día, representan alrede-
dor de 12%; ante la sospecha clínica de raquitismo, 
además de los estudios radiológicos se requiere aná-
lisis bioquímico completo, en especial niveles seroló-
gicos de calcio, fósforo, fosfatasa alcalina y parato-
hormona. 
En el presente caso, la afectación esquelética a muy 
temprana edad, fue determinante para considerar la 
posible causa genética del raquitismo. Los niveles 
serológicos normales de la 25-dihidroxivitamina D y 
disminuidos de la alfa 1.25 dihidroxivitamina D, permi-
tieron ubicar que el defecto en la hidroxilación estaba 
a nivel renal. Las dos variantes mutadas del CYP27B1 
(c.361C>7 y P.Gln121) confirmaron el diagnóstico.

Enfermedad Herencia Alteración
genética Proteína Calcio

sérico
Fosfato
sérico

Fosfatasa
alcalina

Paratohor-
mona 25(OH)D 1,25(OH)2D CaU/creati-

nina

Raquitismo por 
deficiencia de 
calcio

Disminuido    
o normal

Normal o 
disminuido  

Aumentado Aumentado     Normal Aumentado 
o  normal

Disminuido

Deficiencia 
nutricional de 
vitamina D

Disminuido    
o Normal

Normal o 
Aumen-
tado 

Aumentado Aumentado Disminuido Disminuido     
o normal o
aumentado 

Disminuido

Raquitismo 
dependiente de 
vitamina A 
Tipo 1A (VD-
DR1A)

Autosómico
recesivo

Mutación
CYP27B1

Alfa-1 hidrox-
ilasa

Disminuido      
o normal Normal o 

disminuido  

Aumentado Aumentado Normal o 
aumentado

Disminuido 
o normal

Disminuido

Raquitismo 
dependiente de 
vitamina A 
Tipo 1B (VD-
DR1B)

Autosómico
recesivo

Mutación
CYP2R1

25Hidroxilasa Disminuido
o normal

Normal o 
disminuido

Aumentado Aumentado Disminuido Normal o 
disminuido

Disminuido

Raquitismo 
dependiente de 
vitamina A 
Tipo 2A (VD-
DR2A)

Autosómico
recesivo

Mutación
VDR

Receptor de 
vitamina D

Disminuido 
o normal

Normal o 
disminuido

Aumentado Aumentado Normal Aumentado Disminuido

Raquitismo 
dependiente de 
vitamina A 
Tipo 2B (VD-
DR2B)

Descono-
cido

Sobre-
ex-presión  
HNRNPC

Ribonu-cleo-
proteína 
C nuclear 
heterogé-nea

Disminuido 
o normal

Normal o 
disminuido

Aumentado Aumentado Normal Aumentado Disminuido

Ca: Calcio; D: Disminuido; A: Aumentado; VDDR: Raquitismo dependiente de vitamina D (por sus siglas en inglés); AR: Autosómico recesivo; N: Normal; PTH: 
Paratohormona.
Fuente: modificado de Acar S. (2017).

Cuadro 2. Características del raquitismo asociado con el metabolismo de la vitamina D. 
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RESUMEN

El síndrome de orejas rojas se describió hace 28 años 
aproximadamente. Se caracteriza por ser recurrente, 
unilateral o bilateral, con episodios de enrojecimiento, 
hinchazón y sensación de quemadura en el pabellón 
auricular. Es una condición que se presenta rara vez en 
niños y es más frecuente en el adulto. Se le relaciona 
con diversas entidades neurológicas, tales como pa-
tología cervical superior, neuralgia glosofaríngea o del 
trigémino, disfunción temporomandibular, entre otras. 
Con frecuencia se le relaciona con migraña, sin em-
bargo, puede haber casos idiopáticos. Se describe el 
caso de un paciente pediátrico con síndrome de orejas 
rojas idiopático.

Palabras clave: síndrome de orejas rojas, migraña, pa-
bellón auricular.

Fecha de recepción: 27 marzo 2023
Fecha de aceptación:  31 marzo 2023

ABSTRACT

Red ear syndrome was described approximately 28 
years ago, which is characterized by being recurrent, 
unilateral or bilateral with episodes of redness, swe-
lling and a burning sensation of the external ear, a 
condition that rarely occurs in children and it is more 
common in adults. It is related to various neurologi-
cal entities such as; upper cervical pathology, glosso-
pharyngeal or trigeminal neuralgia, temporomandibu-
lar dysfunction among others. It is frequently related to 
migraine, however there may be idiopathic cases. This 
paper describes a pediatric patient with idiopathic red 
ear syndrome.

Keywords: red ear syndrome, migraine, external ear.

INTRODUCCIÓN 
El síndrome de oreja roja es una condición clínica 
descrita por primera vez por Lance J. W. en 1994.1 Se 
presenta en raras ocasiones y puede ser bilateral o 
unilateral, además, se caracteriza por ataques de en-
rojecimiento y dolor en el lóbulo de la oreja y se acom-
paña de una sensación de ardor, hinchazón u otalgia. 
Los síntomas pueden ocurrir de forma espontánea 
o pueden ser condicionados por diversos estímulos, 
pueden ser bilaterales o más comúnmente unilatera-
les.2 Lance lo define como un trastorno clínico carac-
terizado por crisis de dolor uni o bilateral de la región 
auricular, asociado a enrojecimiento y sensación que-
mante, que puede ser de origen idiopático, relacionado 
a migraña o a cefalalgias autonómicas del trigémino o 
secundaria a diversos trastornos etiológicos.3 La dura-
ción de los estos episodios es variable, ya que puede 
durar desde algunos segundos hasta varias horas y 
puede aparecer varias veces al día o algunas veces al 
año. El inicio temprano de este síndrome parece estar 
asociado a crisis de migraña, mientras que las formas 
de inicio tardío se encuentran asociadas a cefalalgias 
autonómicas del trigémino.4

Caso clínico 
Masculino de 10 años de edad que acudió a consulta 
de primer contacto por presentar tos congestiva de 2 
días de evolución, rinorrea hialina, no fiebre, buena in-
gesta y no refirió molestia auricular ni faríngea. En los 
antecedentes clínico-patológicos se indicó que era un 
paciente con  cuadros de asma bronquial ocasionales. 

Síndrome de orejas rojas. Reporte de caso

Red ear síndrome. Case report

Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2023; 40 (1); 47-49
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Remitió con el tratamiento de rescate, cursando por 
periodos largos de tiempo, sin presentar dichos cua-
dros. Asimismo, se le ha detectado el trastorno de dé-
ficit de atención y se le está tratando con atomoxetina. 
Negó otalgia o cualquier otro cuadro de origen ótico. 
En ocasiones presenta cuadros de cefalea leve que ce-
den con la administración de algún analgésico para tal 
propósito y no se refiere historia familiar de migraña. 
Tampoco existen antecedentes de algún tipo de aler-
gia.
A la exploración física, llamó la atención la coloración 
rojiza e inflamación en la hélice, escafa, pliegue anti-
helical, antihélix, antitrago lóbulo y concha de ambos 
pabellones auriculares, así como la sensación de que-
mazón. Se detectó, de igual forma, área eritematosa 
leve en ambas mejillas (figura 1), conducto auditivo bi-
lateral sin datos agregados y la membrana timpánica 
de ambos oídos. Exploración de cuello sin alteracio-
nes, faringe levemente hiperémica y rinorrea hialina. 
Afebril. Resto de la exploración física estuvo dentro de 
límites normales. El enrojecimiento de las orejas, así 
como el de las mejillas duró 3 días, aproximadamen-
te, y desapareció de manera espontánea. Durante ese 
tiempo, el niño mencionó solo sensación de quema-
zón leve, pero sin llegar a ser dolor en sí. No se encon-
traron huellas de rascado. 

DISCUSIÓN 
El síndrome de las orejas rojas es un trastorno raro, 
poco reconocido, caracterizado por crisis paroxísticas 
de dolor uni o bilateral, eritema y calor en el pabellón 
auricular, asimismo, se puede acompañar de pareste-
sia, hinchazón o sensación de quemadura y otalgia en 
el oído afectado, con una gran variabilidad en la fre-
cuencia y duración de las crisis. Esta entidad puede 
afectar a todos los grupos de edad; en los niños existe 
un predominio en varones, comparado con el predomi-
nio en el sexo femenino en adultos. La fisiopatología 
del síndrome se desconoce y se ha clasificado en pri-
mario y secundario.5 
Las causas primarias son las descritas como la pre-
sentación aislada durante la crisis de migraña y cefa-

lalgias autonómicas del trigémino. Asimismo, se ha 
descrito como una posible variante de eritromelalgia 
(una enfermedad dermatológica rara, que se asocia 
con afectación de manos y pies y se le considera como 
una patología autoinmune).6 Raieli V.  y colaboradores 
mostraron que el síndrome de las orejas rojas en niños 
es un signo altamente específico de migraña.7
Las causas secundarias pueden estar relacionadas 
con lesiones en la parte superior de columna cervical, 
así como una disfunción de la articulación temporo-
mandibular. Se han considerado otros mecanismos 
etiológicos, como espondilosis cervical, infección me-
níngea, lesiones por tracción, estrechez del foramen 
neural y anomalías congénitas cervicales. Entre otras 
causas se incluye el síndrome talámico, malformación 
Chiari 1 y la compresión neurovascular de la raíz C3 
por la arteria vertebral.6-10

El síndrome de las orejas rojas se puede presentar 
espontáneamente o desencadenarse por el tacto, 
cambios bruscos en la temperatura, actividad física, 
movimientos de cuello y la cabeza, masticación, estor-
nudos o estrés emocional,2 situaciones que deberán 
tenerse en consideración cuando nos encontramos 
frente a un paciente con esta patología. Purdy enfa-
tiza que debe ser evaluado como un síndrome, si su 
presentación es debida a una causa secundaria, pero 
si se presenta de forma aislada, como único síntoma, 
podrá estar asociada a cefalea primaria.11,12

Se refiere que el diagnóstico del síndrome por lo ge-
neral es tardío, en ocasiones, se demora hasta un año 
después de que inició la sintomatología y probable-
mente se deba a el desconocimiento de esta patolo-
gía. Por lo común, aunque los padres del paciente no-
ten la coloración rojiza de los pabellones auriculares 
de su hijo, recurren a algunos tratamientos empíricos 
antes del diagnóstico, tales como aplicación de frío 
local ante la sensación de quemazón o soluciones re-
frescantes en aerosol.
Existen algunos síntomas que ayudan al pediatra a ha-
cer el diagnóstico cuando un niño se presenta con el 
síndrome de las orejas rojas como único dato clínico, 
incluye la asociación con cefalea y el lado en donde 

Figura 1. Pabellón auricular con coloración rojiza e inflamación en la hélice, escafa, pliegue antihelical, antihélix, lóbulo y 
concha.
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se pudiera asentar el dolor de cabeza, la duración del 
enrojecimiento e inflamación del pabellón auricular, 
así como la reducción del dolor a la palpación y la au-
sencia de cualquier cambio físico que se pueda ver 
durante el examen auricular.  El síndrome de las orejas 
rojas se puede confundir con eritromelalgia o con poli-
condritis recurrente.6
La historia natural de la enfermedad no se encuentra 
suficientemente especificada por las diferentes pu-
blicaciones científicas, donde con frecuencia no se 
reporta la información del seguimiento que deberían 
tener todos estos casos.2 En nuestro caso, se le ha 
dado seguimiento por un año y no se ha asociado con 
migraña; el enrojecimiento e hinchazón de los pabe-
llones auriculares aparece sin causa aparente que lo 
exacerbe y nunca ha durado más de tres horas. Des-
aparece de manera espontánea y sin ningún tipo de 
tratamiento. Durante un año ha presentado 3 crisis de 
este tipo.
Por último, el manejo de estos casos no es muy cla-
ro en lo que se ha propuesto, ya que no se obtienen 
los resultados esperados en todos los casos. Se han 
utilizado algunos medicamentos, como propanolol, 
imipramina, flunarizina, entre otros, por lo que se re-
quiere de un mayor número de estudios para obtener 
una información adecuada de esta condición clínica.2,6

CONCLUSIÓN
Se ha reportado el síndrome de las orejas rojas como 
poco frecuente en niños, probablemente porque no se 
diagnostica, o bien, pasa desapercibido. Puede ser de 
presentación unilateral o bilateral, caracterizada por 
inflamación, hiperemia y sensación de quemazón en 
el pabellón auricular. Se han propuesto algunas etio-
logías que incluyen patología cervical superior, neural-
gia del trigémino o glosofaríngea, disfunción temporo-
mandibular, síndrome talámico o de cefalea primaria, 
entre otros. De igual forma, se describe en la literatura 
un buen número de casos idiopáticos y su asociación 
con migraña.13 Se requiere que los casos identificados, 
sean estudiados ampliamente y se les dé un buen se-
guimiento para tratar de entender mejor este síndro-
me, con el fin de evaluar la evolución y el tratamiento 
indicado.
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RESUMEN
Los tumores renales en la infancia y la adolescencia 
representan 7% de las neoplasias. Su incidencia se 
registra entre los dos y cuatro años; 80% de los ca-
sos se presentan antes de los cinco años y rara vez 
aparece después de los 10 años, aunque se han des-
crito casos incluso en adultos. Las manifestaciones 
clínicas que presentan los niños con tumor de Wilms 
son masa abdominal palpable (75%), dolor abdominal 
(28%), hipertensión (26%), hematuria macroscópica 
(18%), hematuria microscópica (24%) y fiebre (22%). 
A continuación, se presenta el caso de una paciente 
femenina de 13 años con cuadro de dolor abdominal 
agudo, asociado a la presencia de una masa palpable 
en flanco izquierdo, que evolucionó con ruptura tumo-
ral y fue abordada como emergencia oncológica. Se 
destaca la necesidad de considerar al tumor de Wilms 
como un diagnóstico diferencial, ante la presencia de 
dolor abdominal de comienzo agudo en un paciente 
pediátrico.

Palabras clave: tumor de Wilms, tumoración renal, 
emergencia oncológica, abdomen agudo, ruptura.
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Fecha de aceptación: 31 de marzo 2023

ABSTRACT 
Kidney tumors in childhood and adolescence represent 
7% of neoplasias. Its incidence is recorded between 
two and four years of age, with 80% of cases presen-
ting before five years of age, and it rarely appears after 
10 years of age, although cases have even been des-
cribed in adults. The clinical manifestations presented 
by children with Wilms tumor are: palpable abdominal 
mass (75%), abdominal pain (28%), hypertension (26%), 
gross hematuria (18%), microscopic hematuria (24%), 
and fever (22%). Below is the case of a 13-year-old fe-
male patient with acute abdominal pain, associated 
with the presence of a palpable mass on the left flank; 
who presented tumor rupture and was approached as 
an oncological emergency, the need to consider it as 
a differential diagnosis in the presence of acute-onset 
abdominal pain in a pediatric patient stands out.

Keywords: Willm’s tumor, kidney tumor, oncologic 
emergency, acute abdomen, rupture.

INTRODUCCIÓN
El tumor de Wilms o nefroblastoma es el tumor renal 
maligno primario más frecuente en niños, por lo gene-
ral, se manifiesta en menores de cinco años, con edad 
promedio de 3.5 años.1,2 Tiene un pronóstico favorable, 
a pesar de ser detectado en estadios avanzados. Se es-
tima que la incidencia anual del tumor de Wilms es de 
uno por cada 10,000 niños en todo el mundo, incluso 
se han llegado a detectar hasta 500 casos nuevos por 
año.3

Entre las manifestaciones clínicas del tumor de Wilms 
están la tumoración abdominal, que produce dolor ab-
dominal, fiebre, hematuria microscópica o macroscó-
pica, así como la hipertensión arterial de origen renal 
por hiperproducción de renina inducida por el efecto de 
masa de la tumoración. La rotura del tumor de Wilms 
es un evento muy raro descrito en la literatura, 0.02%, 
de acuerdo al estudio SIOP Trial and Study 9.4 Entre las 
manifestaciones respiratorias se presenta disnea, ya 
que el pulmón es el principal sitio de metástasis.5. Los 
criterios de estadificación del tumor de Wilms fueron 
definidos por el National Wilms Tumor Study-4 (NWTS-
4).5,6

La nefrectomía y esquema de quimioterapia es el tra-

Situación de emergencia en tumor de Wilms. 
Reporte de caso

Wilms tumor emergency situation. Case report
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tamiento primario recomendado para los niños con tu-
mor de Wilms, tal evidencia fue obtenida a través del 
estudio de más de 3,000 niños tratados por el NWTS. El 
tratamiento con radioterapia va dirigido según la esta-
dificación e histología, aunque se debe iniciar dentro de 
los primeros 10 días pos nefrectomía. La media de so-
brevivencia es aproximadamente de 84% a los 5 años 
de seguimiento, en el caso de lograr una resección tu-
moral completa.6

Caso clínico
Femenina de 13 años, sin antecedentes de importan-
cia. Inició su padecimiento con dolor abdominal en es-
cala 9/10, de 24 horas de evolución, acompañado en 
5 ocasiones de vómito con contenido gastro-alimen-
tario, sin fiebre; cursó con hematuria de dos semanas 
de evolución, sin relación a traumatismo abdominal. 
Recibió atención por probable cuadro de apendicitis 
vs colelitiasis aguda. A su ingreso al Hospital Infantil 
del Estado de Sonora (HIES), se le apreció conscien-
te, orientada, con facies de dolor y vómito. Los signos 
vitales dentro de límites normales. A la exploración 
física, manifestó dolor abdominal en cuadrantes ab-
dominales inferiores, con masa tumoral palpable en 
hipocondrio y flanco derecho, que rebasaba la línea 
media, con borde hepático no palpable por presencia 
de tumor, sin adenopatías, los signos de Mcburney y 
Murphy estaban presentes. Una radiografía simple de 
abdomen de pie, mostró opacidad en relación con tu-
moración derecha con calcificaciones en su lecho (fi-
gura 1). El ultrasonido abdominal confirmó tumoración 
hepática en segmento posterior de lóbulo derecho, con 

probable perforación apendicular y ruptura folicular. La 
tomografía abdominal simple y contrastada confirmó 
una gran tumoración, dependiente de riñón derecho, 
heterogénea, con zonas de necrosis y calcificaciones 
gruesas (figura 2).
Cursó con incremento del dolor y datos de dificul-
tad respiratoria, con FC de 130lpm, FR 45 rpm, TA 
145/75mmHg, oligúrica, descenso de hemoglobina 2 
gramos con respecto al ingreso, lo cual fue asociado a 
sangrado tumoral. Por tal motivo, la paciente fue lleva-
da a una laparotomía exploratoria de urgencia; con ha-
llazgos operatorios de riñón izquierdo con tumoración, 
así como hematoma perirrenal y ganglios indurados y 
hemorrágicos, por tal motivo, se realizó nefrectomía ra-
dical derecha y linfadenectomía.
Estadificación y terapéutica: tumor de Wilms estadio 
IV con ruptura abdominal y METS pulmonares. Recibió 
postnefrectomía, esquema de quimioterapia, protoco-
lo de SIOP TW. Radioterapia a abdomen total + BOST 
en región de lecho quirúrgico, dosis total de 21 Gy en 
14 sesiones de tratamiento.
Descripción de anatomía patológica: 
•	 Macroscópico: 800 gr riñón 14x 10x 8cm capsula 

desprendida y adherida a nivel de hilio, color vio-
láceo, muestra calcificaciones, hilio ocupado con 
tumor calcificado (figura 3).

•	 Microscópico: necrosis en 90%, 8% células peque-
ñas redondas y ovales con núcleos basófilos con 
frecuentes mitosis atípicas, pequeños túbulos de 
aspecto embrionario, con una infiltración a la cáp-
sula en 60% (figura 4).

•	 Inmunohistoquímica: WT1 positivo, PAX8 positivo 

Figura 1. RX de abdomen de pie, se observa opacidad 
derecha con calcificaciones en lecho tumoral en 
hemiabdomen derecho.

Figura 2. TAC de abdomen contrastada: gran tumoración 
dependiente de riñón derecho, heterogénea, con zonas de 
necrosis, calcificaciones gruesas.
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local, GLYPIAN positivo local CK AE1 AE3 positivo 
local. Nefroblastoma (tumor de Wilms).

DISCUSIÓN 
Se presenta el caso de nefroblastoma complicado por 
su ruptura, este tumor también es conocido como tu-
mor de Wilms, suele ser raro en la adolescencia.7,1 Se 
describe en la literatura como la quinta de todas las 
neoplasias malignas en pediatría y la primera del tipo 
de tumores renales.  Su incidencia es constante a tra-
vés del mundo, con discretas diferencias; se describe 
una incidencia anual de 5 a 7.8 por millón en menores 
de 15 años.8,9,1

En México, el registro nacional de cáncer en el año 
2012 reportó los tumores renales como la sexta cau-
sa de cáncer infantil, además, se considera como el 
tumor sólido extracraneal más frecuente. La edad de 
presentación oscila entre 1 y 4 años con una media de 
3.5 años; 90% ocurre en menores de 7 años, sin dife-
rencias con respecto al género.7,8,9

La presentación clínica del tumor de Wilms suele ser la 
presencia de una masa abdominal asintomática, oca-
sionalmente puede presentar un rápido crecimiento, 
asociado a anemia, fiebre, pérdida de peso, malestar 
como síntomas inespecíficos, como la hematuria pue-
de estar presente.5 El dolor abdominal puede ser un 
síntoma secundario a la rotura del tumor,6 de ahí que 
al realizar abordaje de una masa abdominal debe te-
nerse en cuenta la posibilidad de urgencia abdominal. 
Existen pocos reportes de este tipo de debut clínico 
en la adolescencia, por lo que se consideró importante 
para nuestra publicación. 
Kosloske y colaboradores8 reportan el caso de una 

niña de 6 años sin historia de trauma previo, con seve-
ro dolor abdominal de 8 horas de duración, asociado a 
distensión del abdomen sin evidencia de masa palpa-
ble; evidenció hemoperitoneo en la laparotomía reali-
zada, secundario a la rotura de un tumor de Wilms en 
el riñón derecho.8 Asimismo, Medina y compañeros9, 
reportaron un caso de una niña de 3 años, con histo-
ria de dolor en flanco izquierdo, asociado a náuseas 
y vómitos de una semana de duración. En la explora-
ción quirúrgica abdominal se encontró un hematoma 
renal y lesión renal grado III, asociada a ruptura de un 
tumor de Wilms con estadio III.9 El reporte SIOP Trial 
and Study 9, menciona que al estudiar a 720 pacientes 
portadores de nefroblastoma unilateral no metastási-
co encontraron a 13 pacientes (0.02%) con hemorragia 
masiva, lo cual pone en evidencia la poca prevalencia 
de la rotura de esos tumores.10

En los casos donde hay sospecha de ruptura, es nece-
sario realizar un abordaje quirúrgico y llevar a la prác-
tica una nefrectomía radical transperitoneal.10,3 Según 
las recomendaciones de la International Society of Pe-
diatric Oncology (SIOP), para el estadiaje de los nefro-
blastomas, todos los tumores que presentan ruptura 
preoperatoria son clasificados como IIIc.1 A pesar de 
la etapa avanzada metastásica pulmonar y anteceden-
te de ruptura que presentó el caso, el tumor de Wilms 
tiene una alta tasa de supervivencia.1,2,4

CONCLUSIÓN 
El presente caso resalta la importancia de tener en 
cuenta este tipo de complicaciones en las neoplasias 
sólidas que afectan a los pacientes pediátricos, quie-

Figura 3. Vista macroscópica de muestra patológica.                                 
Riñón derecho, necrosis 100%. 

Figura 4. Corte histológico con magnificación 100x. Se 
observan estructuras tubulares primitivas con células 
estromales de 2 a 7 mitosis/campo (flecha), concordante 
con el diagnóstico de nefroblastoma.
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nes acuden al servicio de urgencias con datos de ab-
domen agudo y compromiso hemodinámico.  Aunque 
es un hecho poco frecuente, los signos inespecíficos 
como la hematuria y dolor abdominal de inicio agudo 
son pistas clave en la anamnesis de complicación gra-
ve de tumores renales.10 
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