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Cartas al Editor

Nosotros especulamos que existe una relación entre el ante-

cedente de un feto previo con higroma quístico y el quilotórax

actual. Probablemente se trata de diferentes expresiones fenotí-

picas del mismo trastorno congénito en el desarrollo de los va-

sos linfáticos. Aunque en esta ocasión no hemos podido reali-

zar estudio histológico, con la comunicación de este caso

pretendemos promover la investigación etiológica en otros casos

futuros de quilotórax para profundizar en este campo insufi-

cientemente estudiado. Probablemente, las diferentes opciones

terapéuticas que existen hoy en día para el tratamiento de esta

grave enfermedad neonatal puedan ser mucho más adecuadas

en función de la etiología de cada caso concreto. 
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Escorbuto asociado
a enfermedad celíaca

Sr. Editor:

El ácido ascórbico es un elemento esencial para el ser huma-

no, pero no se produce de forma endógena por lo que es nece-

sario obtenerlo de la dieta. La alimentación sin aportes de vita-

mina C lleva al desarrollo de la enfermedad de Moller-Barlow o

escorbuto. Esta enfermedad es actualmente rara en los países in-

dustrializados.

Se presenta el caso de una niña que desarrolló escorbuto y

que posteriormente fue diagnosticada de enfermedad celíaca. La

asociación entre enfermedad de tracto digestivo y escorbuto es

excepcional, y no existen referencias en la literatura de esta si-

tuación clínica en niños.

Niña de 2 años que acudió a la urgencia por presentar tras un

trauma menor tumefacción de las caderas y dolor con los movi-

mientos, con dificultad para la marcha. A la exploración presentaba

un peso 9 kg (–2 DE); talla 84,5 (–1,6 DE); IMC, 12,6 (–2,8 DE). As-

pecto hipotrófico con disminución del tejido subcutáneo y epider-

mis casi transparente, palidez de piel y mucosas, edema pretibial y

en tobillos, dolor selectivo en extremidades con seudoparálisis,

uniones costocondrales resaltadas, hipertrofia gingival con elemen-

tos petequiales y equimosis, moderada distensión abdominal e irri-

tabilidad. Sin antecedentes familiares de interés. En los antecedentes

personales reseñar la alimentación con fórmula desde el nacimiento,

desarrollando hiporexia leve con la introducción de la alimentación

complementaria a los 6 meses. A los 10 meses de vida, tras la intro-

ducción del gluten, aumento de la hiporexia y desde entonces la pa-

ciente sólo tomaba sopas, leche entera, pudines, natillas y galletas.

La ingesta media de ácido ascórbico era de 5,5 mg/día, siendo la

ingesta diaria recomendada de 40 mg/día (RDA).

Exámenes complementarios: hemoglobina 10 g/dl (100 g/l); RDW,

10 %; plaquetas, 515.000/�l; proteínas totales, 6,1 g/dl; albúmi-

na, 3,6 g/dl. Hierro sérico, 26 �g/dl; transferrina, 236 mg/dl

(n = 200-380 mg/dl) (2,36 g/l); ácido fólico, 2 ng/l (n = 1,1-24,4 ng/l);

esteatorrea, 5 g/día. Vitamina C en suero y orina 24 h (espectrome-

tría) indetectable.

Iones en sudor 22 mEq/l (n < 40 mEq/l). Título anticuerpos an-

tiendomisio: 1/80.

Radiografía de extremidades inferiores con signos de osteopenia.

Gammagrafía ósea, normal. Biopsia intestinal: atrofia subtotal.

Con estos datos clínicos y de laboratorio se inició tratamiento

con ácido ascórbico 200 mg/día oral, y una dieta equilibrada, recu-

perándose la paciente rápidamente. El edema y palidez de extremi-

dades, las lesiones petequiales y equimóticas gingivales disminuye-

ron en 48 h. La paciente comenzó a caminar en 72 h. Tras 1 mes de

tratamiento, los niveles en suero y orina de ácido ascórbico se nor-

malizaron. La biopsia intestinal, realizada posteriormente, fue com-

patible con el diagnóstico de enfermedad celíaca.

La seudoparálisis, el rosario escorbútico, las hemorragias en

piel, la inflamación y el dolor en extremidades y la irritabilidad

son signos clínicos típicos de escorbuto en la infancia1-3. Las le-

siones de la piel y los hallazgos radiológicos apoyan el diag-

nóstico, que se confirma determinando las concentraciones en

suero y orina del ácido ascórbico4. En nuestro paciente el trata-

miento con vitamina C demostró una mejoría rápida de los sig-

nos y síntomas clínicos3,5. La paciente inició una alimentación

equilibrada para mantener los niveles de este nutriente esencial

(10-40 mg/día)6.
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En nuestros días, a pesar de ser una enfermedad rara, el es-

corbuto se ha descrito esporádicamente1-3. En niños, los casos

publicados se deben a una dieta inadecuada en paciente con

enfermedades neuropsiquiátricas, negligencia o error materno,

dietas autoimpuestas y en un caso asociado a malabsorción glu-

cosa-galactosa1,2,7.

En adultos se asocia a enfermedad intestinal como la enfer-

medad de Crohn y Whipple, cáncer de colon, y se ha descrito

en un solo caso de enfermedad celíaca en un paciente con re-

traso mental8,9. El diagnóstico de escorbuto es difícil en ocasiones

porque puede simular otras enfermedades como leucemia, artri-

tis, vasculitis, enfermedades reumáticas y discrasias sanguíneas.

En nuestra paciente, el déficit nutricional podría ser debido

tanto a la enfermedad celíaca como al escorbuto, ya que se ha

descrito en animales de experimentación con déficit de vitami-

na C, la existencia una disminución en la función absortiva y

digestiva de intestino con cambios ultraestructurales en el bor-

de en cepillo10.

Con la introducción de la alimentación complementaria, nues-

tro paciente comenzó con importante hiporexia que contribuyó

a una inadecuada ingesta de vitamina C. Aunque la absorción de

la vitamina C se produce fundamentalmente en el intestino del-

gado, es presumible que en nuestro caso su déficit, no se deba

a la situación de malabsorción, pero sí a la dieta monótona y li-

mitada. No hay duda de que la anorexia presente en los pa-

cientes con enfermedad celíaca ha contribuido a la aparición del

escorbuto.
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Síndrome de
Pascual-Castroviejo II:
asociación de hemangioma
facial, alteración de fosa
posterior y cardiopatía
congénita

Sr. Editor:

Los hemangiomas faciales, aunque por lo general se piensa que

sólo tienen repercusión estética, pueden ocasionalmente com-

prometer directamente la función de algún órgano. Los heman-

giomas, a diferencia de las malformaciones vasculares, tienden a

crecer durante 1 o 2 años, para luego ir atenuándose hasta ser casi

imperceptibles1. El pediatra no debe olvidar por ello la frecuencia

con la que se asocian a malformaciones cerebrales y cardíacas,

que son las que van a provocar complicaciones más graves y de-

terminan la evolución del paciente. Así, todo hemangioma facial

en un niño debe ser una señal de alarma que obligue a la realiza-

ción de pruebas diagnósticas y al seguimiento del paciente para

descartar malformaciones no aparentes a simple vista.

Nuestra paciente es una niña, primera hija de padres no consan-

guíneos, nacida a término sin complicaciones tras un embarazo con

amenaza de aborto el primer trimestre y posterior curso normal. Du-

rante el período neonatal apareció un angioma plano, vinoso, en la

región de la segunda rama del trigémino (fig. 1). El hemangioma au-

mentó su tamaño durante los primeros meses y posteriormente dis-

minuyó de tamaño y coloración hasta ser prácticamente inapreciable

desde los 2 años de vida. A los 8 meses comenzó con disnea duran-

Figura 1. Paciente con hemangioma facial en el territorio
de la segunda rama del trigémino.


