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Maqueda et al." presentan un caso de sofocacién grave con
resultado de muerte en una lactante de un mes por el uso
incorrecto del «panuelo portabebés». Sin embargo, enten-
demos que el caso descrito merece alguna consideracion
adicional.

Establecer el diagndstico en este tipo de muertes
requiere un abordaje interdisciplinar. La autopsia judicial
del caso se realizo en el Centro de Patologia Forense de Coll-
serola del Instituto de Medicina Legal de Catalunya (IMLC),
siguiendo el protocolo de Bajanowsky?. Dicha investigacion
medicolegal respondi6 a la obligatoriedad legal de la autop-
sia en muertes violentas (o su sospecha), cuyos objetivos
eran, en el presente caso, conocer con precision las causas
de una muerte subita infantil inesperada (MSll), siguiendo las
recomendaciones internacionales®*y nacionales®, y analizar
el papel de los diferentes factores que, junto con la sofoca-
cion por el uso inadecuado del pafuelo portabebés, podrian
explicar el fallecimiento.

La autopsia demostrd signos generales inespecificos de
asfixia, corroborando el diagnéstico clinico-radiologico de
una severa encefalopatia isquémica y signos inflamatorios
inespecificos a nivel de las vias respiratorias altas. Los estu-
dios radiologicos, toxicoldgicos y genéticos para factores de
riesgo cardiovascular de muerte sibita fueron negativos.
Tras la exclusion de otras causas, la muerte se relaciond con
la lesion hipdxico-isquémica, sugiriéndose como principal
factor de riesgo el uso del sistema de portabebés, respal-
dando el diagnéstico clinico inicial de una asfixia posicional
o por sofocacion. Los fallecimientos en estos casos se han
relacionado con una flexion excesiva del cuello o la oclusion
de los orificios respiratorios, como acertadamente indican
los autores en sus indicaciones sobre el correcto uso de estos
dispositivos'.

Ante la sospecha de un fallecimiento derivado del uso
inadecuado de un panuelo portabebés y la existencia de
casos similares descritos en la literatura, la Sociedad Cata-
lana de Pediatria informo del incidente a la Agéncia de Salut

Publica de Catalunya (ASPCAT), elaborando una nota infor-
mativa conjunta (http://bit.ly/IHIuFz). En el marco de la
colaboracion habitual entre la ASPCAT y el IMLC, se puso
en comUn la informacion disponible sobre la lactante falle-
cida y sobre los riesgos asociados al transporte en pafuelos
portabebés, informandose del incidente a la Agencia Cata-
lana de Consum y a los responsables de 2 redes europeas
relacionadas con la promocion de la seguridad y la preven-
cién de lesiones infantiles (European Child Safety Alliance
y European Association for the Co-ordination of Consumer
Representation in Standardisation) para que los datos sean
tenidos en cuenta en la evaluacion de las caracteristicas y
las recomendaciones de seguridad de estos productos.

Asi, el valioso trabajo de los clinicos detectando un riesgo
puso en marcha una respuesta inmediata de otros profesio-
nales, de la medicina forense, la salud pUblica y la seguridad
en el consumo.

El presente caso podria representar un hecho aislado y
excepcional, aunque se estima que la mortalidad es sola-
mente el vértice de la piramide que representan las lesiones.
En Espafa, por cada fallecimiento por lesiones no intencio-
nadas se producen 64 ingresos hospitalarios y 3.500 episodios
que requieren atencion sanitaria o afectan al desarrollo de
las actividades de la vida diaria. Las asfixias, sin embargo,
parecen tener una contribucion mucho mas limitada en los
ingresos hospitalarios que otras lesiones (caidas, colisiones),
reflejando tal vez una elevada letalidad®. Asi, los falleci-
mientos por asfixia por inmersion o sofocacion fueron la
principal causa en las muertes por lesiones no intencionadas
en menores de un ano en Espana durante el periodo 2002-
2006° y también en EE. UU., donde su nimero se multiplico
por cuatro entre 1984-20047.

Somos partidarios de que la informacion médico-forense
(IMF) obtenida de las autopsias medicolegales sea com-
partida con otras especialidades médicas y sanitarias. Mas
alld del auxilio a la Justicia, los Institutos de Medicina
Legal pueden aportar una informacion indispensable para
la prevencion de muchas causas de muerte. Aunque poco
frecuente en nuestro medio?, se ha propuesto la incorpora-
cion de la IMF para mejorar la validez de las estadisticas de
mortalidad por causas externas’. En el ambito de la Pedia-
tria, esta colaboracion interdisciplinar se refleja en el mejor
conocimiento de la MSII>> y de la gravedad de ciertas con-
ductas de riesgo', y podria utilizarse para comparar los
datos de fallecidos por determinadas lesiones (trafico, into-
xicaciones o sumersiones) con aquellos casos no mortales,
en aras de extraer elementos protectores y preventivos.
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La trimetilaminuria o sindrome del olor a pescado es una
metabolopatia infrecuente producida por un defecto del sis-
tema enzimatico hepatico flavinmonooxigenasa 3 (FMO3),
que reoxida la trimetilamina (TMA) en trimetilamina N-oxido
(TMANO), provocando elevacion de TMA, una amina muy
volatil que confiere un fuerte olor a pescado en orina, sudor,
aliento y secreciones vaginales de estos pacientes'2. La TMA
procede del metabolismo intestinal de alimentos ricos en
colina, lecitina, carnitina y TMANO (fig. 1). Fue descrita por
primera vez por Humbert et al. en 19703.

La trimetilaminuria puede ser primaria, de caracter
genético, o secundaria®. La primaria es un trastorno autoso-
mico recesivo debido a la mutacion del gen FMO3 localizado
en el brazo largo del cromosoma 1 (1q24.3)? o por expresion
enzimatica reducida. Dicho gen es altamente polimorfico;
se han descrito al menos 40 mutaciones, solas o en combi-
nacion, que se asocian con una mayor o menor actividad de
la enzima, dando manifestaciones clinicas de diversa inten-
sidad. Los casos mas severos se han relacionado con las

mutaciones P153L y E305X>. Se han descrito formas transi-
torias relacionadas con factores que modifican la capacidad
oxidativa de la enzima: infecciones virales, inmadurez del
sistema oxidativo (prematuridad), inhibidores enzimaticos,
exceso de precursores dietéticos de TMA® y factores hor-
monales (menstruacion). Estas formas intermedias suelen
aparecer en individuos heterocigotos’. Las formas secunda-
rias se deben a lesiones renales o hepaticas.

Los primeros sintomas suelen aparecer en la infancia,
pero en la mayoria de los casos el diagnostico se retrasa
debido al desconocimiento de esta enfermedad. A diferen-
cia de otras metabolopatias, los valores elevados de TMA no
son toxicos, pero esta enfermedad no debe ser considerada
benigna, pues el mal olor corporal puede producir graves
problemas psicosociales (aislamiento social, baja autoes-
tima, depresion, incluso suicidio), consecuencia del rechazo
social al que se ven sometidos los que la padecen, afectando
con mayor frecuencia a mujeres®.

Presentamos el caso de una lactante de 13 meses que
acude a nuestra consulta de atencion primaria por presen-
tar desde los 11 meses, coincidiendo con la introduccion del
pescado en la dieta, un olor desagradable en el cabello.
Antecedentes familiares y personales sin interés. Desarrollo
psicomotor y ponderoestatural normales. Exploracion fisica
normal salvo un desagradable olor corporal que recordaba
al pescado podrido. EL hemograma, el perfil de funcion renal
y hepatico, asi como los marcadores de hepatitis A, B y
C fueron normales. Ante la sospecha de trimetilaminuria,
se solicitd un calendario dietético durante un mes para
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