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Se  procede  entonces  a  la  petición  de  estudio  genético  y
a  la comprobación  nuevamente  de  déficit  de  GH  mediante
test  de  hipoglucemia,  con valores  de  GH  indetectables  en
todo  momento  a pesar  de caída  de  la glucemia  a  23  mg/dl.

Con  esos  hallazgos,  se  solicita  al  Comité  Asesor  para  la
Hormona  del  Crecimiento  del  Ministerio  de  Sanidad  y  Con-
sumo  la  reintroducción  del tratamiento,  siendo  aceptado.
Tras  su  reintroducción,  normalización  de  IGFI  e  IGFBP3,  del
IMC  y  mejora  del  estado  general.

Posteriormente,  se obtuvieron  los  resultados  del  estu-
dio  genético,  que  confirmaron  la presencia  de  la mutación
g.5823G>A,  c.291+1G>A  (rs 71640277)  en  el  intrón  3  de  GH1
en  heterocigosis.

El  déficit  de  GH tipo  ii
1,2 debido  a mutaciones  con una

transición  +1G  A en el  intrón  3 causa  modificaciones  en  el
proceso  de  splicing  del  mARN,  provocando  la omisión  del
exón  3  de  GH1.  Todo  ello  se  traduce  en un aumento  de  la
apoptosis  de  las  células  hipofisarias,  como  consecuencia  del
efecto  negativo  dominante  que  la  isoforma  de  17,5  kDa  pro-
ducida  en  este  tipo de  déficit  ejerce sobre  la secreción  de
la  proteína  (normal)  de  22  kDa3.

El  déficit  de  GH  tiene  una  incidencia  de  1:10.000  RN
vivos.  La  manifestación  clínica  más  común  es el  fracaso  del
crecimiento.  Su  diagnóstico  se confirma  mediante  deter-
minación  de  los  niveles  de  IGFI  e  IGFBP3  basales  y  de  GH
tras  la  realización  de  test  de  estimulación.  Previo  a plan-
tear  el  tratamiento  con GH4, hay  que  evaluar  el  resto  de
la  función  hipofisaria,  la  glucemia  y el  perfil  lipídico,  y
solicitar  una  RM  hipofisiaria  para  descartar  un proceso  tumo-
ral.  En  la  edad  pediátrica,  una  vez iniciado  el  tratamiento,
este  es  mantenido  hasta  el  fracaso  del mismo  o  el  cierre
epifisiario  en  la  pubertad.  Desde  su instauración,  es pre-
ciso  un  seguimiento  al  menos  cada  6  meses  debido  a sus
posibles  efectos  adversos,  entre  los  cuales  se incluyen  la
retención  hídrica,  alteraciones  del metabolismo  hidrocarbo-
nado,  eventos  cardiovasculares  o  aumento  en  la  incidencia
de  tumores  intracraneales,  siendo  este  el  más  preocupante
aunque  infrecuente.

En el adulto5, el  déficit  de  GH se  caracteriza  por
una  clínica  que  comprende  alteraciones  de  la composición

corporal,  alteraciones  del perfil  lipídico,  disminución  de la
energía  o  baja  autoestima.  Los  pacientes  con  déficit  de
GH  diagnosticado  y  tratado  en la  infancia,  al  retirar  el
tratamiento  cuando  alcanzan  la  talla  adulta,  pueden  pre-
sentar  esta  sintomatología.  En  los  pacientes  con  déficit  de
GH  de origen  genético,  se recomienda  la disminución  paula-
tina  de  la dosis  de GH  recombinante  sin llegar a su retirada,
en  especial  en  aquellos  sujetos  con  déficit  grave.
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Probable neuroborreliosis con
parálisis de los nervios
hipogloso y vago

Probable neuroborreliosis  with  paralysis of
hypoglossal  and  vagus  nerves

Sr. Editor:

En la  infancia,  la neuroborreliosis  suele  manifestarse  como
neuropatía  periférica,  con  afectación  de  pares  craneales,
fundamentalmente  parálisis  facial,  o  como  meningitis  asép-
tica.  No  obstante,  se han  descrito  otras  formas  clínicas
menos  frecuentes1,2.

El  diagnóstico  de  neuroborreliosis  se  basa  en la  sos-
pecha  clínico-epidemiológica,  la  presencia  de  pleocitosis

y  los  anticuerpos  específicos  frente  Borrelia  burgdorferi

(B.  burgdorferi)  en  el  líquido  cefalorraquídeo  (LCR)  o  su
detección  en el  LCR  mediante  cultivo  o  reacción  en cadena
de  la polimerasa  (PCR)3.

Presentamos  el  caso  de una  niña  de 23  meses,  con  fie-
bre  de  5 días  de  evolución.  En los  últimos  2 días, había
presentado  disfonía,  estridor  inspiratorio,  babeo,  dificultad
para  deglutir  y  decaimiento  general.  Desde  hacía  2 semanas,
tenía  una  lesión  con escara  negruzca  en el  pabellón  auricular
izquierdo  y había tenido  un exantema  retroauricular  y en el
cuello.  Refiere  contacto  esporádico  con animales  domésti-
cos.  Su desarrollo  psicomotor  había sido normal  y era  capaz
de  decir  frases  sencillas.

En  la  exploración,  se observa  un  exantema  maculo-
papuloso  en la  cara y  el  tronco,  y una  lesión  con  escara
negruzca  de base  eritematosa  en  la  fosa  escafoidea  del
pabellón  auricular  izquierdo.  La  lengua  parece  aumentada  y
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Figura  1  Asimetría  de  la  lengua  con  desviación  de la  línea
media a  la  derecha.

presenta  babeo;  la amígdala  izquierda  está algo  agrandada.
La  voz  es  disfónica.  Tiene  una  adenopatía  dolorosa  suban-
gulomandibular  izquierda  de  3 cm  de  diámetro.  Se  realiza,
al  ingreso,  una  radiografía  de  tórax  y una  analítica  urgente
básica  que  sólo  revela  una  PCR  elevada  (152,1  mg/dl).  Asi-
mismo  se  pide  serología  infecciosa.

Ingresa  con  sospecha  de  fiebre  botonosa,  iniciándose  tra-
tamiento  con  doxiciclina  y antitérmicos.  En  las  primeras
horas  de  ingreso,  se  asocian  corticoides  parenterales  por
interpretarse  la  disfonía,  el  estridor,  la  macroglosia  y  el
babeo  como  un angioedema  orofaríngeo.  Al segundo  día,
se  sustituye  el  tratamiento  antibiótico  inicial  por ceftria-
xona  por  vía  intravenosa.  Presenta  una  rápida  desaparición
de  la  fiebre  y mejoría  de  los  síntomas  y  la adenopatía
cervical.

En  los  días  siguientes,  se  observa  asimetría  de  la  lengua
en  reposo  (desviación  de  la  línea  media  a  la  derecha),  sin
desviación  a  la  protrusión  (fig. 1). Persiste  cierta  disfonía.
Al  quinto  día de  ingreso,  recibimos  la  serología  infecciosa
que  resulta  negativa  para  Ricketsia,  tularemia,  citomega-
lovirus  y  virus  de  Epstein-Barr,  pero  positiva  para  Borrelia

(ELISA  combinado  de  IgG  e  IgM:  índice  1,53;  positiva  > 1).
Se  sospecha  neuroborreliosis  con paresia  de  pares  craneales
bajos,  fundamentalmente  del  nervio  hipogloso  derecho  (asi-
metría  lingual  con desviación  a  la  derecha  y  dificultad  para
la  deglución)  y  probablemente  del nervio  vago (disfonía,
estridor).  Se  realiza  una  punción  lumbar,  obteniendo  un LCR
normal  (proteínas  12  mg/dl;  glucosa  51  mg/dl;  un leucocito

por microlitro),  que  se  envía  para  determinar  anticuerpos,
cultivo  y  PCR  de B.  burgdorferi.

Se mantiene  tratamiento  por  vía  intravenosa  con  cef-
triaxona  10  días  y  cefixima  por vía  oral 10  días  más.  No  se
consigue  realizar  visualización  dinámica  directa  de  cuerdas
vocales  ni explorar  la  sensibilidad  gustativa.  En  revisiones
clínicas,  se aprecia  una  mejoría  gradual,  con  normalización
funcional  y a  la  exploración.

El estudio  de LCR  para  B.  burgdorferi  resulta  negativo.
En  análisis  de sangre  a las 2  semanas,  encontramos  anticuer-
pos  IgM positivos  (índice  1,19;  positivos  > 1)  e  IgG negativos
(índice  0,54;  positivos  >  1).

Consideramos  que,  por los antecedentes  epidemiológi-
cos,  las  manifestaciones  clínicas,  los hallazgos  serológicos
y  la  evolución  (mejoría  con antibióticos),  estamos  ante  una
neuroborreliosis.  No  obstante,  ninguna  de  las  pruebas  de
confirmación  en  el  LCR  fue  positiva,  aunque  la  muestra  se
recogió  al quinto  día de tratamiento  y  estas  pruebas  pue-
den  ser negativas  hasta  en  el  30%  de los casos  clínicamente
indicativos4.

Nuestro  caso  presenta  algunas  peculiaridades  que  resul-
tan  muy  instructivas.  En  primer  lugar,  el hecho  de que
la  infección  se haya  manifestado  con afectación  de  pares
craneales  habitualmente  no  involucrados  en las  neuroborre-
liosis  pediátricas  (pares  craneales  xii  y  x),  sin afectación  del
nervio  facial.  En  segundo  lugar,  la  dificultad  para  identificar
las  manifestaciones  clínicas,  por la  corta  edad  de la  niña.
Inicialmente,  se  interpretó  que  la disfonía  y  las  dificultades
para  la  deglución  podían  deberse  a inflamación  glosofarín-
gea,  sin  buscarse  signos  de  paresia  de  la lengua  o las  cuerdas
vocales.  De hecho, la  asimetría  de  la  lengua  solo llamó  la
atención  de la familia.

Lo  habitual  es que  la  neuroborreliosis  se manifieste
como  parálisis  facial,  aunque  se han  descrito  otras  formas
clínicas1,2.  Solo  hemos  encontrado  algún  caso  con  afecta-
ción  de  pares  x  o xii  en adultos5,6. Sí se han  descrito  casos
de parálisis  transitoria  de nervio  hipogloso,  asociados  o no  a
afectación  del nervio  vago,  de etiología  no  aclarada,  pre-
sumiblemente  infecciosa7---9.  Por  último,  merece  la pena
recordar  que  la  disfunción  de los  pares  craneales  x  y xii

ha  sido descrita  como  síndrome  de Tapia,  relacionada  con
lesiones  en áreas  de  coincidencia  del trayecto  de ambos
nervios10.
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Fisiopatología del transporte en
helicóptero

Physiopathology  of  helicopter  transport

Sr. Editor:

Deseamos  felicitar  a  los  autores  del  artículo
«Recomendaciones  sobre  transporte  neonatal»  publicado
en  Anales  de  Pediatría 2013;79(2)1.  Sin  embargo,  quisiéramos
matizar  algunos  de  los comentarios  efectuados  sobre
los  helicópteros.  Estos  presentan  una  serie  de  inconvenien-
tes  respecto  a las  ambulancias,  pero  también  unas ventajas
que  conviene  conocer.

Formación.  El personal  debe  tener  una  formación  espe-
cífica  como  tripulante  sanitario  de  helicópteros.  A los
conocimientos  en  transporte  neonatal  deben  sumarse  los
de  medicina  aeronáutica  y  procedimientos  en  vuelo2.  Nues-
tro  equipo  realiza  transporte  pediátrico  en  helicóptero  de
forma  exclusiva  desde  hace  17  años.  Sus  miembros  han  rea-
lizado  el  curso  HEMS  (Helicopter  Emergency  Medical  Service)
que  la  normativa  europea  exige y,  anualmente,  el  curso  de
reciclaje  CRM  (Cockpit  Resource  Management)  al que  obliga
Aviación  Civil.

Operatividad.  Los  helicópteros  aportan  un  valor  añadido
en las  patologías  dependientes  del tiempo  de  respuesta
del  transporte3. Los  hospitales  deben  disponer  de  helisu-
perficies;  cualquier  tiempo  de  transferencia  en  ambulancia
disminuye  su  eficacia.  Sus  limitaciones  principales  son  la
visibilidad  y  la inoperatividad  nocturna.

Efectos  de  la  altitud.  Disminuye  la presión  atmosfé-
rica,  reduciendo  la  presión  alveolar  de  oxígeno  (PAO2)
según  la  fórmula:  PAO2  = FiO2  ×  (Pb ---  PH2O)  ---  PCO2/R
(FiO2  =  fracción  inspirada  de  oxígeno,  Pb  = presión  atmos-
férica,  PH2O  = presión  de  vapor  de  agua,  pCO2  =  presión
arterial  de  dióxido  de  carbono;  R  =  coeficiente  respiratorio).
La  altura  habitual  de  vuelo  es  de  300 m sobre  el  terreno,
pero  el  factor  que  se debe  tener  en cuenta  es  la  altitud  con
respecto  al  nivel  del mar  (tabla  1)  Únicamente  en afeccio-
nes con  intercambio  gaseoso  gravemente  comprometido  y
altitudes  superiores  a  1.500  m  puede  afectarse  significati-
vamente  la  oxigenación.

Otro  parámetro  que  se debe considerar  es la expansión
de  gases.  La  ley de Boyle  muestra  una  relación  inversa
presión/volumen:  P1  V1  = P2  V2,  pudiéndose  calcular  el coe-
ficiente  de cambio  de volumen  para  cada  variación  de
presión  atmosférica  (tabla  2).  Estos  son mínimos  en las
cavidades  cerradas  a altitudes  habituales  pero  es  recomen-
dable  abrir  las  sondas  de aspiración  gástrica,  revisar  presión
del  neumotaponamiento  y  drenar  los  neumotórax  lamina-
res  en  altitudes  >  1.500  m  o  a cualquier  altitud,  si  están
ventilados4.

Vibraciones. Durante  el transporte,  se  producen  vibracio-
nes  deletéreas,  especialmente  en el  neonato5,6

. Los  órganos
son  sensibles  a frecuencias  entre  3-20  Hz y  son las  frecuen-
cias  situadas  entre  4-12  Hz las  biológicamente  peligrosas.

En  nuestra  base,  realizamos  un  estudio  para  analizar  las
vibraciones  registradas  en  la incubadora  durante  las  diferen-
tes  fases  de vuelo  en el  modelo  de helicóptero  Eurocopter  Bo
105  y  en  el  Eurocopter  135.  El analizador  fue  un Chadwick-
Helmuth  192-A,  registradas  en  tarjetas  Chadwick-Helmuth
Card  7223-3  de la  casa  Turbine  Taders  ltd,  con una  franja
de:  2,5-200  Hz,  0,02-2  G, 150-14.000  RPM.  Se  registraron  las
vibraciones  laterales  y verticales  durante  el  despegue,  el
vuelo  translacional  y  el  aterrizaje.  En  el  EC  105,  se  detec-
taron  vibraciones  horizontales  y  verticales  de 30 Hz en  el
despegue  y  el  vuelo  translacional.  En  el  EC  135,  solo de  25  Hz
en  el  plano vertical  durante  el  despegue,  todas  fuera  del
espectro  nocivo.  Estos  registros  coinciden  con  otros  estu-
dios que  muestran  un  menor  nivel  de vibraciones  que  las
ambulancias,  situadas  entre  10  y  157.

Aceleraciones.  Durante  el  vuelo  translacional  se  mantie-
nen  una  dirección  y una  velocidad  constantes  en el  mismo
plano.  Los  giros  tienen  un gran radio.  Al no  realizar  frenadas,
las  aceleraciones  lineales  son nulas.  Durante  el  despegue  y
el  aterrizaje  existen  aceleraciones  en 3  planos  breves  y  de
baja  intensidad.  Las  aceleraciones  estimadas  en  los  2  medios
son  similares,  entre  0,7---0,9  G,  las  laterales  y verticales  son
mayores  en el  helicóptero,  pero  en  las  ambulancias  son  muy
superiores  en sentido craneocaudal7.

Un  concepto  con  mayor  significación  que  los  niveles  pun-
tuales  de vibración  y  aceleración  son los  impulsos  dinámicos
nocivos  como  eventos  físicamente  estresantes:  frecuen-
cia  de  giros,  aceleración/frenada,  oscilación,  vibraciones
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