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Cartas al Editor

neutrófilos; 506.000 plaquetas/�l; velocidad de sedimentación glo-
bular [VSG]: 18 mm/1.ª hora; PCR, < 0,5 mg/dl; albúmina, transami-
nasas, urea y creatinina normales); sedimento urinario (normal) y
urocultivo, cultivo de exudado faríngeo y serologías para citome-
galovirus y virus de Epstein-Barr, que fueron negativos. El ecocar-
diograma resultó normal, por lo que se descartaron anomalías co-
ronarias.

A los 3 días se da el alta con tratamiento con AAS (5 mg/kg/ día),
que se retira al mes tras comprobar que el ecocardiograma de con-
trol era normal. A la semana del alta se objetiva descamación en los
dedos de ambas manos, e inicio de la misma en los dedos de los
pies. Se realiza analítica con plaquetas dentro de los límites norma-
les. Vuelve a la consulta a los 2 meses del alta, porque refiere que
la descamación duró unas 2 semanas y afectaba a la zona palmar
de los dedos hasta la segunda falange, y en la parte dorsal hasta la
raíz de las uñas, sin afectar a éstas. Al explorarle se observan uñas
arrugadas en todos los dedos de las manos, con una línea transver-
sal, deprimida, en todas las uñas, a unos 5 mm de la cutícula, com-
patibles con líneas de Beau (fig. 1).

Las líneas de Beau se describieron por primera vez en 1846,
y desde entonces se han asociado con multitud de enfermeda-
des en las que existe un daño sistémico suficiente como para in-
terferir en el crecimiento normal de la uña por afectación de la
matriz2,3. Este daño es reversible, el aspecto de la uña se nor-
maliza una vez completado su crecimiento. Dado que las uñas
crecen aproximadamente 1 mm cada 6-10 días2, parece lógico
pensar que el daño ungueal se produjo en el contexto de la en-
fermedad de Kawasaki. En la literatura médica podemos en-
contrar otros ejemplos de afectación ungueal asociado a enfer-
medad de Kawasaki, tanto en forma de líneas de Beau4,5 como
en forma de onicomadesis (desprendimiento de la placa un-
gueal)6 leuconiquia (lesiones blancas en las uñas)7 u otras8,9,
sin que exista un patrón específico de afectación.

Creemos que es interesante dar a conocer esta manifestación
tardía que se puede observar en el síndrome de Kawasaki.
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Malformación cavernomatosa
de la vena porta

Sr. Editor:

La obliteración portal con transformación cavernomatosa de
la vena porta (TCVP) es una enfermedad poco frecuente en la
edad pediátrica; sin embargo, es la causa más frecuente de hi-
pertensión portal (HTP) en la infancia1. El nombre viene atri-
buido al aspecto angiográfico que presentan las colaterales que
se establecen alrededor de la vena porta debidas, en el caso de
los niños, a la obstrucción por malformaciones vasculares o
trombosis1. Por lo excepcional del cuadro, y aunque la presen-
tación clínica es muy característica y con escasa variabilidad, el
diagnóstico suele hacerse de forma tardía, lo que queda refleja-
do por la edad en el momento del diagnóstico definitivo, que en
la mayoría de los casos ocurre entre los 10 y los 14 años2,3.

Una niña de 6 años, en el contexto de un cuadro febril de 3 días
de evolución, presenta melenas y vómitos en poso de café con do-
lor abdominal. Exploración: peso, 18 kg (P3); talla, 114 cm (P25);
frecuencia cardíaca, 180 lat./min; frecuencia respiratoria, 20 resp./
min, y presión arterial, 102/60 mmHg. Palidez cutáneo-mucosa. Ta-
quicardia rítmica, soplo sistólico II/VI. Abdomen blando, doloroso
difusamente a la palpación profunda y esplenomegalia de 3 cm. El
resto es normal. Hemograma: leucocitos, 5.080/�l (fórmula normal);
hemoglobina, 6,5 g/dl; hematocrito, 18,5%; plaquetas, 136.000/�l.
Urea, 30 mg/dl; glucosa, 95 mg/dl; creatinina, 0,5 mg/dl; proteínas
totales, 5,2 g/dl; fibrinógeno, 298 mg/dl. GOT, 40 U/l; GPT, 19 U/l.
Coagulación normal. Ecografía abdominal: aumento de la vasculari-
zación del hilio hepático con imagen de aspecto varicoso. Troncos
principales con flujos venosos que confluyen en la vena esplénica

Figura 1. Líneas de Beau.
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con algunos vasos gruesos que están relacionados con la circulación
de la curvatura menor gástrica. Tronco celíaco normal e imagen de
arteria hepática entre vasos del hilio. Angiografía por resonancia
magnética (RM) (fig. 1A y B): canales vasculares serpiginosos en la
localización de la vena porta, esplenomegalia y varices adyacentes al
polo superior del bazo con drenaje a vena mesentérica superior y
vena renal izquierda (cortocircuito).

Ingresa en planta, se monitoriza y se instaura tratamiento con
omeprazol intravenoso. Presenta hemorragia recurrente y tendencia
a la anemización progresiva, por lo que se traslada a la unidad de
cuidados intensivos pediátricos precisando múltiples transfusiones
de concentrado de hematíes hasta la estabilización clínica. La endos-
copia digestiva alta muestra varices esófago-gástricas grados III/IV no
sangrantes. La evolución posterior es favorable con estabilización clí-
nico-analítica y puede ser dada de alta a las 2 semanas.

La TCVP es una entidad muy infrecuente, por lo que hay poca
información sobre su etiología4,5. En algunos casos se encuen-
tran antecedentes de riesgo en el período neonatal (cateterismo
umbilical, onfalitis, cirugía abdominal, sepsis), déficit de factores
de coagulación (déficit de proteína C o S) o malformaciones
vasculares6, aunque también es posible que no haya causa que
lo justifique y entonces recibe el nombre de CVP idiopática1

como ocurre en este caso clínico.
La principal manifestación clínica es la hemorragia digestiva

(HDA) por las varices esofágicas y gástricas o la esplenomega-
lia asintomática, aunque puede presentar en la evolución clíni-
ca otros signos, como circulación colateral y ascitis, pero no se
han descrito casos de encefalopatía portal al no existir disfun-
ción hepatocelular2-5,7.

Las pruebas de función hepáticas y coagulación son normales.
Se pueden encontrar, como hallazgos de laboratorio, anemia por
sangrados y, raramente, pancitopenia por hiperesplenismo5.

La ecografía Doppler abdominal es de elección y junto a
otras técnicas de imagen más complejas, como la RM hepática o
angiografía arterial y venosa, permiten llegar al diagnóstico y

además esta última permite determinar la extensión de la mal-
formación2,4,5.

La endoscopia digestiva alta es fundamental para el estudio
de las varices y, aunque no ayudan en el diagnóstico etiológico4,
es necesaria para evidenciar su magnitud y necesidad de escle-
rosis o ligadura8,9.

El tratamiento inicial va encaminado al control de la HDA,
para lo cual la estabilización clínica y uso de vasopresina o so-
matostatina logran detener la HDA en la mayoría de los casos,
sin precisar la endoscopia en la fase activa10. Se recomienda,
una vez ocurrida la HDA, la escleroterapia o ligadura endoscó-
pica de las varices9,10. Cuando ha fracasado el tratamiento mé-
dico conservador puede estar recomendado el tratamiento qui-
rúrgico derivativo y, en raras ocasiones, el trasplante hepático.

El pronóstico es bueno, aunque estos pacientes pueden pre-
sentar retraso pondoestatural con distinto grado de malabsor-
ción intestinal, y necesitar suplementos de vitaminas liposolu-
bles. La HDA es la complicación más frecuente y la única causa
de mortalidad5 y, a pesar de las múltiples hospitalizaciones, con
el tiempo disminuyen los episodios de sangrado por el desarro-
llo de colaterales venosas espontáneas y efectivas en descom-
primir la HTP.
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Figura 1. Angiografía por resonancia. A) Imagen axial potenciada en T1 con contraste. Se observan los canales vasculares
serpiginosos en la localización de la vena porta, indicativo de cavernomatosis portal. Presencia de áreas hipoten-
sas e hipertensas debido a las distintas velocidadesde flujo y canales trombosados. B) Imagen coronal en proyec-
ción de máxima intensidad. Se observa toda la circulación portal, las varices adyacentes al polo superior del bazo
con drenaje a vena mesentérica superior y vena renal izquierda (cortocircuito). Presencia de esplenomegalia
(9,7 cm de diámetro máximo). La vena cava inferior y las venas suprahepáticas no presentan anomalías.
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Ventilación domiciliaria
invasiva. La perspectiva 
de los padres

Sr. Editor:

Los avances en los cuidados intensivos neonatales y pediátri-
cos han hecho posible la supervivencia de niños con patologías
cada vez más complejas. En muchos de ellos, el precio de esta
supervivencia es la dependencia a largo plazo de medios tec-
nológicos como la ventilación asistida (no invasiva o invasiva)1,2.

Hasta hace poco tiempo, dichos recursos sólo estaban dispo-
nibles en el ámbito hospitalario. Actualmente, y gracias tanto a
los progresos tecnológicos como a los esfuerzos de los pedia-
tras, personal de enfermería y familiares de los pacientes, la ven-
tilación mecánica domiciliaria es una realidad que pretende me-
jorar la calidad de vida del paciente y su familia, así como la
gestión de los recursos sanitarios. Esta opción terapéutica facili-
taría la reinserción familiar, aportaría un entorno favorable para
el desarrollo del paciente, permitiendo incluso su escolarización,
y lograría finalmente una mejoría global de la calidad de vida3-8.
En la práctica, sin embargo, esta nueva modalidad de asistencia
tiene una serie de repercusiones sobre sus familias que han sido
poco analizadas1,4,5,8.

En este sentido, hemos realizado una encuesta a los padres de
los niños que han sido atendidos en nuestro servicio y se en-
cuentran en situación de ventilación mecánica invasiva domici-
liaria a través de traqueostomía. Dicha encuesta ha tratado de
analizar los aspectos laborales, económicos, psicológicos y de
convivencia de estas familias.

La muestra ha incluido a 6 pacientes (3 niños y 3 niñas) con
diversas patologías de base (bronquiolitis obliterante, secuelas
de neurocirugía de tumor cerebral, atrofia muscular espinal
tipo I, miopatía mitocondrial, síndrome Kabuki y síndrome de
Pfeiffer tipo II) y se encuentran en su domicilio, atendidos por
sus familiares, con seguimiento y control por parte del personal
de nuestro servicio. En todos los casos, los cuidados de los pa-
cientes son realizados por la familia y, en caso de incidencias,
los padres se ponen en contacto con el personal de nuestro ser-
vicio, que decide la actuación más apropiada en cada caso (ins-
trucciones telefónicas, revisión clínica hospitalaria, reingreso,
etc.). La edad de los pacientes oscila entre 1 y 21 años y el tiem-
po de ventilación mecánica domiciliaria, entre 2 meses y
11 años.

Los resultados de la encuesta indican que, en cinco de los seis
casos, es la madre la persona encargada del cuidado del niño.
En el caso restante, el padre comparte dicha tarea. Todos refie-
ren haber abandonado parcial o totalmente sus actividades la-
borales para poder dedicarse a cuidar a sus hijos y que esto ha
tenido importantes consecuencias económicas para la familia.
En el momento de la encuesta, sólo uno de los pacientes reci-
bía algún tipo de ayuda económica, percibida por los padres
como claramente insuficiente (menos de 50 euros al mes). Cin-
co de las seis familias señalaron que precisarían algún tipo de
ayuda, tanto económica como apoyo de personal cualificado
en el domicilio.

En cuanto a la vivienda, en todos los casos fue necesario rea-
lizar reformas estructurales o adquirir equipamiento (camas arti-
culadas, colchones antiescaras, generador eléctrico, etc.) para
adaptarse a las nuevas necesidades del niño. Las seis familias re-
fieren que viven en un ambiente más estresante, con relaciones
personales más tensas; sin embargo, dos familias afirman que la
nueva situación ha contribuido a que el núcleo familiar se haya
reforzado.

En el aspecto social, solamente dos de las seis familias reciben
un apoyo significativo de los familiares y sólo una familia se
siente claramente apoyada por los amigos, vecinos y el personal
sanitario. En cinco casos, los padres echan de menos y creen
que sería útil el contacto con otras familias en la misma situa-
ción. Dos de estos pacientes están ya escolarizados.

Finalmente, se preguntó la opinión de los padres sobre el mo-
mento en que tomaron la decisión de asumir el cuidado domi-
ciliario de su hijo. En este punto, tres de las seis familias afir-
man no haber recibido la suficiente información, lo que dio
lugar a situaciones de dudas y angustias que hicieron menos fá-
cil la transición del hospital al domicilio. De todos modos, to-
dos los padres indican que no se arrepienten de haber tomado
dicha decisión.

La asistencia sanitaria es una actividad en constante cambio y
evolución. Los cuidados a domicilio de niños dependientes de
tecnología suponen un nuevo reto, que debe ser asumido reco-
nociendo los múltiples problemas que plantea. Existen pocos
trabajos en la literatura médica en los que se analicen las expe-
riencias de estas familias, aunque sus resultados son bastante


