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Se procede entonces a la peticion de estudio genético y
a la comprobacion nuevamente de déficit de GH mediante
test de hipoglucemia, con valores de GH indetectables en
todo momento a pesar de caida 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 reintroduccion del tratamiento, siendo aceptado.
Tras su reintroduccion, normalizacion 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 mutacion
9.5823G>A, c.291+1G>A (rs 71640277) en el intron 3 de GH1
en heterocigosis.

El déficit de GH tipo "> debido a mutaciones con una
transicion +1G A en el intron 3 causa modificaciones en el
proceso de splicing del mARN, provocando la omision del
exon 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 secrecion de
la proteina (normal) de 22 kDa®.

El déficit de GH tiene una incidencia de 1:10.000 RN
vivos. La manifestacion clinica mas comin es el fracaso del
crecimiento. Su diagnostico se confirma mediante deter-
minacion de los niveles de IGFl e IGFBP3 basales y de GH
tras la realizacion de test de estimulacion. Previo a plan-
tear el tratamiento con GH*, hay que evaluar el resto de
la funcion hipofisaria, la glucemia y el perfil lipidico, y
solicitar una RM hipofisiaria para descartar un proceso tumo-
ral. En la edad pediatrica, una vez iniciado el tratamiento,
este es mantenido hasta el fracaso del mismo o el cierre
epifisiario en la pubertad. Desde su instauracion, es pre-
ciso un seguimiento al menos cada 6 meses debido a sus
posibles efectos adversos, entre los cuales se incluyen la
retencion hidrica, alteraciones del metabolismo hidrocarbo-
nado, eventos cardiovasculares o aumento en la incidencia
de tumores intracraneales, siendo este el mas preocupante
aunque infrecuente.

En el adulto®, el déficit de GH se caracteriza por
una clinica que comprende alteraciones de la composicion

corporal, alteraciones del perfil lipidico, disminucion de la
energia 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 sintomatologia. En los pacientes con déficit de
GH de origen genético, se recomienda la disminucion 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
paralisis de los nervios
hipogloso y vago
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Probable neuroborreliosis with paralysis of
hypoglossal and vagus nerves

Sr. Editor:

En la infancia, la neuroborreliosis suele manifestarse como
neuropatia periférica, con afectacion de pares craneales,
fundamentalmente paralisis facial, o como meningitis asép-
tica. No obstante, se han descrito otras formas clinicas
menos frecuentes'?2.

El diagnéstico de neuroborreliosis se basa en la sos-
pecha clinico-epidemiolodgica, la presencia de pleocitosis

y los anticuerpos especificos frente Borrelia burgdorferi
(B. burgdorferi) en el liquido cefalorraquideo (LCR) o su
deteccion en el LCR mediante cultivo o reaccion en cadena
de la polimerasa (PCR)>.

Presentamos el caso de una nina de 23 meses, con fie-
bre de 5 dias de evolucion. En los ultimos 2 dias, habia
presentado disfonia, estridor inspiratorio, babeo, dificultad
para deglutir y decaimiento general. Desde hacia 2 semanas,
tenia una lesion con escara negruzca en el pabellén auricular
izquierdo y habia tenido un exantema retroauricular y en el
cuello. Refiere contacto esporadico con animales domésti-
cos. Su desarrollo psicomotor habia sido normal y era capaz
de decir frases sencillas.

En la exploracién, se observa un exantema maculo-
papuloso en la cara y el tronco, y una lesion con escara
negruzca de base eritematosa en la fosa escafoidea del
pabelldn auricular izquierdo. La lengua parece aumentada y
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CARTAS AL EDITOR

Figura 1

Asimetria de la lengua con desviacion de la linea
media a la derecha.

presenta babeo; la amigdala izquierda esta algo agrandada.
La voz es disfonica. Tiene una adenopatia dolorosa suban-
gulomandibular izquierda de 3cm de didametro. Se realiza,
al ingreso, una radiografia de torax y una analitica urgente
basica que solo revela una PCR elevada (152,1 mg/dl). Asi-
mismo se pide serologia infecciosa.

Ingresa con sospecha de fiebre botonosa, iniciandose tra-
tamiento con doxiciclina y antitérmicos. En las primeras
horas de ingreso, se asocian corticoides parenterales por
interpretarse la disfonia, el estridor, la macroglosia y el
babeo como un angioedema orofaringeo. Al segundo dia,
se sustituye el tratamiento antibidtico inicial por ceftria-
Xona por via intravenosa. Presenta una rapida desaparicion
de la fiebre y mejoria de los sintomas y la adenopatia
cervical.

En los dias siguientes, se observa asimetria de la lengua
en reposo (desviacion de la linea media a la derecha), sin
desviacion a la protrusion (fig. 1). Persiste cierta disfonia.
Al quinto dia de ingreso, recibimos la serologia infecciosa
que resulta negativa para Ricketsia, tularemia, citomega-
lovirus y virus de Epstein-Barr, pero positiva para Borrelia
(ELISA combinado de IgG e IgM: indice 1,53; positiva > 1).
Se sospecha neuroborreliosis con paresia de pares craneales
bajos, fundamentalmente del nervio hipogloso derecho (asi-
metria lingual con desviacion a la derecha y dificultad para
la deglucion) y probablemente del nervio vago (disfonia,
estridor). Se realiza una puncién lumbar, obteniendo un LCR
normal (proteinas 12 mg/dl; glucosa 51 mg/dl; un leucocito

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

Se mantiene tratamiento por via intravenosa con cef-
triaxona 10 dias y cefixima por via oral 10 dias mas. No se
consigue realizar visualizacion dinamica directa de cuerdas
vocales ni explorar la sensibilidad gustativa. En revisiones
clinicas, se aprecia una mejoria gradual, con normalizacion
funcional y a la exploracion.

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

Consideramos que, por los antecedentes epidemiologi-
cos, las manifestaciones clinicas, los hallazgos seroldgicos
y la evolucion (mejoria con antibioticos), estamos ante una
neuroborreliosis. No obstante, ninguna de las pruebas de
confirmacion en el LCR fue positiva, aunque la muestra se
recogio al quinto dia de tratamiento y estas pruebas pue-
den ser negativas hasta en el 30% de los casos clinicamente
indicativos®.

Nuestro caso presenta algunas peculiaridades que resul-
tan muy instructivas. En primer lugar, el hecho de que
la infeccion se haya manifestado con afectacion de pares
craneales habitualmente no involucrados en las neuroborre-
liosis pediatricas (pares craneales xi y x), sin afectacion del
nervio facial. En segundo lugar, la dificultad para identificar
las manifestaciones clinicas, por la corta edad de la nifa.
Inicialmente, se interpretd que la disfonia y las dificultades
para la deglucion podian deberse a inflamacion glosofarin-
gea, sin buscarse signos de paresia de la lengua o las cuerdas
vocales. De hecho, la asimetria de la lengua solo llamo la
atencion de la familia.

Lo habitual es que la neuroborreliosis se manifieste
como paralisis facial, aunque se han descrito otras formas
clinicas"?. Solo hemos encontrado algiin caso con afecta-
cion de pares x o xi en adultos®®. Si se han descrito casos
de paralisis transitoria de nervio hipogloso, asociados o no a
afectacion del nervio vago, de etiologia no aclarada, pre-
sumiblemente infecciosa’®. Por Ultimo, merece la pena
recordar que la disfuncion de los pares craneales x y xi
ha sido descrita como sindrome de Tapia, relacionada con
lesiones en areas de coincidencia del trayecto de ambos
nervios'°.
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Physiopathology of helicopter transport
Sr. Editor:

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

Formacion. El personal debe tener una formacién espe-
cifica como tripulante sanitario de helicopteros. A los
conocimientos en transporte neonatal deben sumarse los
de medicina aeronautica y procedimientos en vuelo?. Nues-
tro equipo realiza transporte pediatrico en helicoptero de
forma exclusiva desde hace 17 afos. 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
Aviacion Civil.

Operatividad. Los helicopteros aportan un valor afadido
en las patologias dependientes del tiempo de respuesta
del transporte’. 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 presion atmosfé-
rica, reduciendo la presion alveolar de oxigeno (PAO2)
segun la férmula: PAO2=FiO2 x (Pb - PH20) - PCO2/R
(FiO2 =fraccion inspirada de oxigeno, Pb=presion atmos-
férica, PH20=presion de vapor de agua, pCO2=presion
arterial de didxido 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) Unicamente en afeccio-
nes con intercambio gaseoso gravemente comprometido y
altitudes superiores a 1.500 m puede afectarse significati-
vamente la oxigenacion.

Otro parametro que se debe considerar es la expansion
de gases. La ley de Boyle muestra una relacion inversa
presion/volumen: P1V1=P2 V2, pudiéndose calcular el coe-
ficiente de cambio de volumen para cada variacion de
presion atmosférica (tabla 2). Estos son minimos en las
cavidades cerradas a altitudes habituales pero es recomen-
dable abrir las sondas de aspiracion gastrica, revisar presion
del neumotaponamiento y drenar los neumotoérax lamina-
res en altitudes > 1.500 m o a cualquier altitud, si estan
ventilados®.

Vibraciones. Durante el transporte, se producen vibracio-
nes deletéreas, especialmente en el neonato®®. Los 6rganos
son sensibles a frecuencias entre 3-20Hz y son las frecuen-
cias situadas entre 4-12 Hz las bioldgicamente 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 helicoptero 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: 2,5-200Hz, 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 30Hz en el
despegue y el vuelo translacional. En el EC 135, solo de 25Hz
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 10y 157.

Aceleraciones. Durante el vuelo translacional se mantie-
nen una direccion 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 helicoptero, pero en las ambulancias son muy
superiores en sentido craneocaudal’.

Un concepto con mayor significacion que los niveles pun-
tuales de vibracion y aceleracion son los impulsos dinamicos
nocivos como eventos fisicamente estresantes: frecuen-
cia de giros, aceleracion/frenada, oscilacion, vibraciones
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