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Los imanes son un cuerpo extraño particular, ya que el con-

tacto entre ellos al encontrarse en luces diferentes produce ne-

crosis por presión asociada a fístulas o perforaciones6.

La ingestión de imanes debe seguirse de manera estrecha, la

ausencia de modificación en su posición radiográfica debe hacer

sospechar la posibilidad e fistulización o perforación.
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Supervivencia de 14 años 
en un paciente con síndrome
de Edwards

Sr. Editor:

El síndrome de Edwards es un síndrome polimalformativo de-

bido a la existencia de tres cromosomas 18. Su incidencia se esti-

ma entre 1/3.000-1/6.000 recién nacidos vivos, aunque su inci-

dencia real depende del porcentaje de diagnóstico prenatal

mediante la realización o no de amniocentesis1. Es más frecuen-

te en madres de edad avanzada, y llega incluso a 1/500 a la edad

de 43 años. El riesgo de recurrencia se estima en el 0,55 %2. El

95% de los casos corresponden a trisomía completa por no dis-

yunción, siendo el resto trisomía por translocación. La trisomía

parcial y el mosaicismo para la trisomía 18 suelen presentar un

fenotipo incompleto1. Aparece con mayor frecuencia en mujeres,

y suelen presentar numerosas anomalías congénitas1,3. Las más

frecuentes son el retraso del crecimiento intrauterino, las anoma-

lías craneofaciales, en extremidades, esternón corto, malforma-

ciones urogenitales, gastrointestinales, del sistema nervioso cen-

tral (SNC), y, especialmente, cardiopatías congénitas (90%)1,4. El

90-95% mueren ya en el primer año de vida1,5-7, siendo excep-

cionales los casos que llegan a la adolescencia7.
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Figura 1. Radio-
grafía de tórax
del enfermo, a la
edad de 14 años.

Se presenta un caso de trisomía 18 de supervivencia prolongada.

Se trataba de un varón, hijo de madre de 43 años de edad, con dos

abortos previos, y padre de 49 años, nacido a término por cesárea

tras embarazo controlado, sin realización de amniocentesis por de-

cisión familiar, que mostraba depresión neonatal (Apgar de 2/5/8),

peso 1.840 g (< P10), longitud 44 cm (< P10), y perímetro craneal

32 cm (< P10). Presentaba rasgos dismórficos múltiples, con occipu-

cio prominente, micrognatia, blefarofimosis, pabellones auriculares

malformados y de implantación baja, sindactilias en pies, clinodac-

tilias y tendencia a puño cerrado en manos, luxación de caderas,

criptorquidia, hipotonía generalizada, soplo sistólico y posterior-

mente hernia inguinal bilateral. El cariotipo demostró en todas las

metafases estudiadas una trisomía 18 (47, XY, + 18). Sucesivamente

se practicaron otros exámenes complementarios, entre los que des-

tacaban los siguientes. En la radiología de tórax se observó cardio-

megalia y costillas delgadas. La ecocardiografía mostró doble cáma-

ra de salida de ventrículo derecho con comunicación interventricular

subaórtica e hipertensión pulmonar grave, decidiendo una actitud

no quirúrgica. La ecografía cerebral fue normal, y en la abdominal se

demostró una hidronefrosis bilateral y riñón en herradura.

Ha presentado pielonefritis, gastroenteritis y neumonías de repeti-

ción, y numerosas crisis convulsivas tónicas (con puntas y polipun-

ta-ondas generalizadas en el EEG). Por su cardiopatía presentó ciano-

sis progresiva, con crisis hipoxémicas de frecuencia creciente y

poliglobulia intensa (hematócrito 63,8% en último control), que pre-

cisó en los últimos años oxigenoterapia domiciliaria. Asimismo, reali-

za rehabilitación por cifoescoliosis intensa (fig. 1). A pesar de todo, el

niño ha mantenido siempre alimentación oral, administrada por otra

persona, con un estado nutricional aceptable, una higiene escrupulo-

sa corporal y bucodental, calendario vacunal correcto, y fisioterapia

frecuente domiciliaria, con medidas ortopédicas posturales, que han

permitido su transporte habitual y cierta autonomía hasta el final. No

obstante, el retraso psicomotor era profundo, sin lenguaje ni manifes-

taciones emocionales, excepto la expresión o no de dolor, con hiper-

tonía generalizada. A los 14 años y un mes presentó parada cardio-

rrespiratoria y muerte en el contexto de un proceso bronconeumónico.

El síndrome de Edwards presenta una supervivencia media

inferior a un mes3,5-9, y casi todos los pacientes fallecen antes

del año1,5-7, sin que este dato se haya modificado demasiado

con el paso del tiempo8. Las primeras causas de defunción no

son sorprendentemente las cardiopatías congénitas, presentes

en casi todos los casos, sino la apnea central o las neumonías4,8.

Aunque el tema es controvertido7, para algunos autores el trata-

miento quirúrgico en cardiopatías graves no estaría justificado,

dadas las características del paciente, y porque esta actitud con-

servadora no pareció acortar su vida3,5, como probablemente

ocurrió en nuestro enfermo.
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No se conocen exactamente los factores que contribuyen a la

supervivencia prolongada en esos casos raros de mayor longe-

vidad. Sólo se ha descrito que el sexo femenino y, en general,

los niños de razas distintas a la blanca, tendrían una mayor tasa

de supervivencia5. Aunque parece razonable pensar que en los

casos de mosaicismo la supervivencia sea mayor, esto no se ha

demostrado2. En cualquier caso, ninguno de esos hechos se die-

ron en nuestro paciente. Sin embargo, sí fueron muy patentes

factores como el grado de cuidado y dedicación al niño, aspec-

tos psicológicos y de apoyo social, que probablemente sí po-

drían influir en su longevidad10. El tratamiento clínico del niño

depende de las expectativas de vida, en términos de supervi-

vencia y calidad de vida. Los que superan el año de vida suelen

presentar dificultades en la alimentación, y con frecuencia pre-

cisan técnicas artificiales para la misma, escoliosis progresiva, es-

treñimiento persistente, infecciones de repetición y, en todos los

casos, importantes limitaciones psicomotoras1. No obstante, en

la toma de decisiones y consejo paterno es importante conocer

también estos infrecuentes casos de larga supervivencia.
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Presentación atípica 
en la intoxicación aguda 
por paracetamol

Sr. Editor:

El coma en la intoxicación por paracetamol es una manifesta-

ción clínica que debe alertar de la posibilidad de una lesión he-

pática progresiva, sobre todo en el contexto de una acidosis me-

tabólica. Sin embargo, en la literatura médica, no se describen

casos de coma en niños en ausencia de acidosis metabólica y

afectación hepática como forma de presentación de una intoxi-

cación por paracetamol.

Niña de 2 años que fue traída a urgencias en estado de coma. La

madre refiere que había ingerido una hora antes 6 g de paraceta-

mol (dosis de 465 mg/kg) y que poco a poco se había ido “ador-

milando hasta perder el conocimiento”. Previamente asintomática,

no había ingerido otros productos ni presentaba antecedentes per-

sonales de interés. Exploración física; afebril; mínima respuesta a

estímulos dolorosos; test de Glasgow, 7-8; pupilas mióticas y arre-

activas: respiración espontánea y superficial; tendencia a la bradi-

cardia; resto normal. Recibe tratamiento con fluidoterapia y N-ace-

til-cisteína intravenosa en dosis convencionales, recuperando la

conciencia a los 90 min de su llegada. No se observó acidosis me-

tabólica inicialmente ni durante el ingreso (gasometría capilar a

los 15 min: pH, 7,35; pCO2, 41,3 mmHg; pO2, 94 mmHg; bic,

21 mmol/l; EB, –2,5 mmol/l). En la tabla 1 se muestran los pará-

metros analíticos, destacando la normalidad de todos ellos y en la

figura 1 los valores de paracetamol a lo largo del tiempo. Durante

su ingreso permanece asintomática sin complicaciones.

Datos recientes aportados por el Grupo de Trabajo de Intoxi-

caciones de la SEUP sitúan al paracetamol como la primera cau-

sa de intoxicación farmacológica en menores de 5 años, sobre

todo por ingesta de preparaciones líquidas sin tapones de segu-

ridad. La dosis potencialmente tóxica en el niño se sitúa en

140 mg/kg1,2. La intoxicación puede ser aguda (más frecuente) o

crónica. La evolución fatal hacia la muerte o el trasplante hepá-

tico en intoxicaciones agudas es excepcional, siendo la intoxica-

ción crónica la de mayor letalidad. Los niños en edad preescolar

son los afectados de procesos febriles agudos y generalmente

banales, a menudo malnutridos y deshidratados, que reciben

dosis supraterapéuticas repetidas, la mayoría de las veces por

equivocación de los mayores, los que tienen mayor riesgo de

complicaciones y de fallecimiento1.

Las manifestaciones clínicas siguen clásicamente cuatro fases

secuenciales, y si el antídoto específico, la N-acetil-cisteína, se

administra en las 8-10 h siguientes a la ingesta, la evolución sue-

le ser adecuada. Los valores deben realizarse entre las 4 y las

24 h desde la ingesta de una sobredosis aguda, y deben situar-

se en el normograma modificado de Rumack-Matthew para de-

terminar la posibilidad/probabilidad de afectación hepática y la

necesidad del antídoto3.

Además de la hepatotoxicidad dependiente de la dosis, exis-

ten otros tipos de toxicidad menos frecuentes cuyo mecanismo

es desconocido o dudosamente relacionado con la toxicidad di-

recta que pueda producir el paracetamol. Entre estas formas atí-

picas se encuentran: reacciones de hipersensibilidad, hepatoto-

xicidad no dependiente de la dosis (idiosincrasia), insuficiencia

renal crónica, pancreatitis, daño cardíaco, fallo multisistémico,

anemia hemolítica, acidosis metabólica y coma no hepático.
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