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Figura 1. Corte axial de resonancia magnética craneal.
Visualizacion de un quiste de la glandula pi-
neal (flecha).

dores tumorales en sangre (a-fetoproteina y B-HCG) fue negativo.
Tras 3 meses de seguimiento bajo terapia con triptolerina en dosis
de 100 pg/kg, la velocidad de crecimiento se habia estabilizado, asi
como el grado de telarquia, sin presentar clinica neurologica alguna.

Las lesiones de la glandula pineal constituyen el 0,4-1,0% de
todos los tumores intracraneales (en nifos, 3-11%) y pueden
clasificarse en: tumores de células germinales, tumores del pa-
rénquima pineal, tumores de células intersticiales pineales y
quistes. Se ha comunicado una prevalencia de quistes de glin-
dula pineal de hasta el 25-41% en estudios de necropsias, in-
cluyendo los quistes mayores de 2 mm. En estudios de RM, la
tasa de incidencia es mucho mas baja, desde el 0,6% en nifos
hasta el 2,0% en adultos. La mayoria son hallazgos casuales en
pacientes asintomdticos, por lo que son considerados variantes
de la normalidad. Aquéllos mayores de 1 cm si se han asociado
con la presencia de clinica neuroldgica como cefalea (cronica o
paroxistica), alteraciones visuales (sindrome de Parynaud), vér-
tigo, hemiparesia, epilepsia e hidrocefalia®. La mayoria de auto-
res recomienda un seguimiento periddico (cada 6-12 meses) en
quistes menores de 1 cm asintomdticos, mientras que aquéllos
mayores de 1 cm o sintomdticos deben ser extirpados™©.

La asociacion entre quiste de la glandula pineal y PPC ha sido
comunicada Gnicamente en tres pacientes, aunque hay diferen-
tes hipotesis que tratan de explicar esta posible relacion: a) por
un fendmeno de presion que ejerce el tumor sobre el eje hipo-
talamo-hipofisario, pudiendo desactivar la inhibicion de los pul-
sos de hormona liberadora de gonadotropinas; b) otros autores
argumentan que pueda existir una alteracion de la secrecion de
melatonina y, secundariamente, un aumento en la secrecion
de gonadotropinas, y ¢) finalmente, se especula que el quiste pi-
neal pueda secretar sustancias con accion similar a las gonado-
tropinas y, asi, activar la pubertad®.

En conclusion, puede existir una relacion causal entre el quis-
te de la glandula pineal y la PPC. Sin embargo, son necesarios
mis estudios que aclaren los mecanismos exactos de esta posi-
ble interrelacion.
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Eliminacion espontanea de un
calculo biliar en un lactante

Sr. Editor:

Desde la generalizacion de las pruebas de imagen, especial-
mente la ultrasonografia, la litiasis biliar es un diagnostico cada
vez mis frecuente en la infancia, y se le calcula una incidencia
entre el 0,15 y el 0,22%!3. En un elevado porcentaje es catalo-
gada como idiopdtica. Sin embargo, antecedentes como la pre-
maturidad, la enfermedad hemolitica, la enterocolitis necrosante,
la sepsis, la fibrosis quistica, la enfermedad de Crohn con afec-
tacion ileal, las intervenciones quirtrgicas, la oxigenacion por
membrana extracorpérea (ECMO) y la obesidad estdn implica-
dos en su patogenia. También influyen el ayuno prolongado, la
nutricion parenteral y el uso de algunos firmacos!-. Presenta-
mos el caso de un lactante con coledocolitiasis que, en el curso
de una obstruccion aguda del flujo biliar, elimina espontianea-
mente el calculo con resolucion completa del cuadro.

Recién nacido de 5 dias que ingresa en la unidad de neona-
tologia por onfalitis que evoluciona a una fascitis necrosante de
todo el abdomen y shock séptico que precisa una exéresis am-
plia de las zonas necroticas. Tras la cirugia se produce un fallo
multiorganico con insuficiencia renal y necrosis tubular aguda
que requiere soporte con ECMO. Durante este procedimiento
aparece una hemorragia difusa de las zonas quirtrgicas acom-
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panada de coagulopatia de consumo, hemolisis marcada supe-
rior a 0,5 mg/1 y colestasis con bilirrubina conjugada maxima
de 6 mg/dl (conjugada de 5,2 mg/dD). Precisa maltiples trasfu-
siones de hemoderivados, nutricion parenteral y antibioterapia
de amplio espectro.

A los 8 dias, tras recuperar la funcion cardiorrespiratoria y re-
nal, se retira la ECMO.

Como secuelas presenta hipertension en tratamiento con cap-
topril y leve colestasis con hipertransaminasemia (alanino ami-
notransferasa [ALT]: 76 Ul/l; aspartato transaminasa [AST]:
56 Ul/1; fosfatasa alcalina [FA]: 363 Ul/]; lactato deshidrogenasa
[LDHI: 363 UI/D e hiperbilirrubinemia de predominio directo (bi-
lirrubina total: 3,7 mg/dl, bilirrubina conjugada: 3,1 mg/dD. En la
ecograffa abdominal aparece dilatacion de la via biliar principal
con una vesicula distendida y alitidsica. Se realiza una colangio-
rresonancia, en la que observa un cilculo de colesterol
(6 x 5 mm) en el segmento distal del colédoco dilatado (9 mm).
Dada la patologia previa del nino, la familia era reacia a un tra-
tamiento quirdrgico. Esto, unido al elevado riesgo de la cirugia,
hizo que se intentase un tratamiento farmacologico con dcido
ursodesoxicolico pese a su dudosa eficacia en estos casos® y a la
localizacion del célculo.

Los controles clinicos y analiticos se mantienen estables hasta
los 3 meses cuando consulta por aumento de la ictericia, heces
acolicas y coluria, con una hepatomegalia de 6 cm. Destaca una
importante alteracion de la coagulacion (tiempo de cefalina:
115 s [control: 28 s] y tiempo protrombina: 0), hiperbilirrubine-
mia de predominio directo (bilirrubina conjugada: 7 mg/dD), au-
mento de las transaminasas (ALT: 104 UI/l, AST:132 UI/l; gam-
maglutamil transpeptidasa [GGTI: 1.112 UI/D, FA de 774 UI/],
colesterol de 424 mg/dl y triglicéridos de 201 mg/dl. En la eco-
grafia persiste la dilatacion del colédoco de 10,3 mm (fig. 1.
Dada la mala evolucion se decide exéresis del célculo. Sin em-
bargo, a las pocas horas del ingreso se produce la eliminacion
espontanea en las heces de un material verdoso oscuro fusifor-
me. La cromatografia de capa fina confirma que se trata de un
célculo biliar compuesto por colesterol y dcidos grasos libres.
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Tras la eliminacion del cilculo, la evolucion fue satisfactoria,
con correccion de los tiempos de coagulacion, descenso de bi-
lirrubina, transaminasas, fosfatasa alcalina y una disminucion del
calibre del colédoco (inferior a 3 mm de didmetro).

Diversas publicaciones senalan como principal causa de litia-
sis biliar en la infancia la idiopdtica. En el caso descrito, tanto el
cuadro séptico, la cirugia previa, la alimentacion parenteral,
como el tratamiento con farmacos’ la justificarian. Asimismo, se
ha descrito una asociacioén con el empleo de la ECMO proba-
blemente en relacion con un mecanismo de hemolisis, por lo
que se podria plantear un tratamiento colerético profildctico en
estos pacientes?,

No hay unanimidad sobre cuando tratar y la terapéutica. La
decision debe basarse en los sintomas, la edad, la composicion,
tamano y localizacion del calculo, la posible etiologia y los fac-
tores de riesgo. En las litiasis asintomaticas se adopta una actitud
expectante con controles periodicos?48. Se puede intentar tra-
tamiento con acidos biliares en calculos transparentes, ricos en
colesterol, de pequeno tamano y asintomaticos u oligosintoma-
ticos!. El tratamiento quirtgico®>7 (colecistectomia laparosco-
pica o colecistotomia) se reserva para pacientes con colecistitis,
con complicaciones y en mayores de cuatro anos oligosintoma-
ticos pero con factores de riesgo (trastorno hematologico, ante-
cedente de enterocolitis, prematuridad, atresia ileal, deshidrata-
cién o hepatopatia). La resolucion espontinea es mas frecuente
a menor edad?7.
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|\ Figura 1. Ecografia abdomi-
nal. Dilatacion del colédoco de
10,3 mm.
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Sindrome de
Aicardi-Goutieres

Sr. Editor:

El sindrome de Aicardi-Goutieres, descrito por primera vez en
1984!, es una encefalopatia progresiva de inicio precoz con he-
rencia autosomica recesiva®. Hasta el momento se han publica-
do unos 30 casos en Europa. La clinica se inicia a las pocas se-
manas de vida con irritabilidad, vomitos y rechazo del alimento.
Posteriormente aparece retraso psicomotor grave. La tomografia
computarizada (TC) craneal muestra calcificaciones y en el li-
quido cefalorraquideo (LCR) se debe determinar el interferon o
(IFN-o), que estard aumentado?.

Ante calcificaciones cerebrales prenatales o precoces hay que
descartar infecciones congénitas, pero también se debe pensar
en sindromes neurodegenerativos menos frecuentes como el
sindrome de Aicardi-Goutieres, por lo que hemos considerado
de interés la presentacion de este caso clinico.

Recién nacido de sexo femenino con calcificaciones intracranea-
les detectadas prenatalmente.

Antecedentes familiares sin interés y sin consanguinidad entre
los padres.

Antecedentes obstétricos: primera gestacion controlada y sin pa-
tologia materna. Serologias en el primer trimestre negativas-inmu-
nes. Ecografias fetales inicialmente normales salvo crecimiento fetal
en percentil 5 hasta la semana 37, en la que aparecen calcificaciones
multiples en los talamos y la zona periventricular (fig. 1) y leve he-

patoesplenomegalia. Se realiza resonancia magnética (RM) fetal que
muestra aumento de densidad en nucleos de la base sin otras
anomalias estructurales. Se repiten serologias maternas (toxoplas-
mosis, rubéola, citomegalovirus, herpes [TORCH] y parvovirus B19)
que resultan de nuevo negativas-inmunes, sin signos de infeccion
reciente. El cultivo vaginal y el rectal son negativos para Streptococ-
cus agalactiae. El parto fue de inicio espontineo, finalizd mediante
cesarea de recurso en la semana 40 de gestacion por sospecha de
pérdida de bienestar fetal. Amniorrexis artificial con aguas meconia-
les. Nace nifia con Apgar de 7/9/9.

Exploracion fisica: peso 2.570 g (p5-10), talla 46 cm (p35), perime-
tro cefalico 32 cm (p10). La exploracion esta dentro de la normalidad.

Examenes complementarios: analitica sangre: 17.500 leucocitos
(70% granulocitos, 10% linfocitos); hemoglobina, 13 g/l; plaquetas,
153.000/pl; proteina C reactiva, 13 mg/l; transaminasa glutamico
oxalacética (GOT), transaminasa glutdmico piravica (GPT), calcio,
fosforo, amonio, lactico, hormona paratiroidea (PTH) y perfil tiroi-
deo sin alteraciones. Los aminoacidos y los acidos organicos en ori-
na son normales. El citomegalovirus (CMV) en orina es negativo. Se-
rologias toxoplasma y rubéola IgG+/IgM-. Laes, herpes, parvovirus
B19 y CMV IgG—/IgM~-. Ecografia cerebral (fig. 2): calcificaciones
multiples en ambos hemisferios con afectacion talamica. TC cerebral

con contraste (fig. 3): calcificaciones multiples en ambos hemisferios
afectando sustancia blanca subcortical y sustancia gris profunda.
Punciéon lumbar: linfocitosis y aumento de IFN-a y de pterinas, por

Figura 1. Ecografia fetal; calcificaciones intracraneales.

Figura 2. Ecografia cerebral; calcificaciones periven-
triculares.
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