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mentomía, que da salida a abundante líquido lechoso y espeso. La
analítica efectuada a las 48 h de vida mostró unas cifras de urea,
(15 mg/dl) y creatinina (0,5 mg/dl) dentro de límites normales. La
exploración física, así como el resto de las exploraciones comple-
mentarias realizadas descartaron la presencia de otras anomalías
anogenitales o urológicas.

Los controles ecográficos posteriores han mostrado una progresi-
va mejoría con normalidad ecográfica a los 3 meses de vida (fig. 3).

El himen imperforado tiene una incidencia estimada del
0,1-0,014%. La etiología podría ser debida a una estimulación
excesiva de las glándulas mucosas cervicales del feto por los
estrógenos maternos en presencia de un himen intacto y pue-
de conllevar un cúmulo excesivo de secreciones en la vagina y
el útero. La obstrucción al flujo urinario ocurre cuando la
acumulación de fluido en la vagina y el útero tiene un efecto
mecánico sobre la vejiga y los uréteres produciendo secunda-
riamente una obstrucción. Generalmente, las niñas con himen
imperforado se diagnostican en la adolescencia3. La manifes-
tación como una masa en el período neonatal es rara y puede
cursar como ureterohidronefrosis o también como causa de
insuficiencia renal posrenal. En nuestra paciente, la función
renal a las 48 h de vida determinada como cifras de urea y cre-
atinina y fue normal.

El himen imperforado se puede diagnosticar con una explo-
ración neonatal detallada en presencia de una niña recién naci-
da con diagnóstico prenatal de masa pélvica pudiéndose, de
esta manera, evitar exploraciones complementarias a veces caras
y/o molestas.

El himen imperforado puede estar asociado a varios síndro-
mes como McKusick-Kaufman o Bardet-Biedl4. Nuestra paciente
no tenía ningún estigma que pudiera sugerir la presencia de es-
tos síndromes ni tampoco ninguna anomalía cloacal5.

Los casos neonatales de himen imperforado son muy raros en
la literatura médica y debe considerarse esta causa en presencia
de una ureterohidronefrosis bilateral y de una masa pélvica en
un recién nacido de sexo femenino, debiéndose incluir un hi-
drometrocolpos secundario a imperforación del himen en el
diagnóstico diferencial de una insuficiencia renal posrenal du-
rante el período neonatal.
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Macroamilasemia
en pediatría

Sr. Editor:

La macroamilasemia es una anormalidad bioquímica caracte-
rizada por la presencia de complejos macromoleculares en la
sangre formados por la unión de amilasa normal y otra molécu-
la1-5. Fue descrita por primera vez en 1964 por Wilding et al1,3-7,
aunque el término macroamilasemia fue propuesto en 1967 por
Berk et al1,3,7,8. Actualmente, se reconoce que la macroamilase-
mia es un hallazgo benigno6,7 que no requiere tratamien-
to1,3,5,9,10. Su interés diagnóstico reside en distinguirla de otras
causas de hiperamilasemia2-4, con el fin de evitar hospitalizacio-
nes innecesarias y tratamientos inapropiados6.

Se presenta el caso de un varón de 4 años y 4 meses de edad
con un cuadro de dolor abdominal cólico de 3 semanas de evolu-
ción, con vómitos ocasionales. En su centro de salud se detectó hi-
peramilasemia (445 UI/l), por lo que fue derivado a nuestro centro
con la sospecha de pancreatitis aguda. Como antecedentes perso-
nales destacaba el hábito intestinal de una deposición dura al día y
ocasional dolor abdominal periumbilical sin relación con la ingesta y
que mejoraba tras la deposición.

La exploración física inicial mostraba un peso de 16,9 kg
(–0,26 desviación estándar [DE]), una talla de 106,0 cm (+0,42 DE) y

Figura 3. Ecografía renal a los 3 meses de vida con desa-
parición de las imágenes de ureterohidrone-
frosis.
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una presión arterial de 90/65 mmHg. La exploración por aparatos
fue normal salvo la presencia de heces a la palpación abdominal.

El hemograma y la función renal fueron normales. La bioquímica
sérica presentaba hiperamilasemia (486 y 717 UI/l) con lipasa nor-
mal (18 UI/ml). La bioquímica de orina mostró amilasuria de 129 y
104 UI/l. El cociente entre los aclaramientos de amilasa y creatinina
(Camilasa/Ccreatinina × 100) fue el 0,1% (normal 1-4%11). El perfil ce-
líaco fue normal. La radiografía del abdomen presentó elevada can-
tidad de heces en el marco cólico, mientras que la ecografía abdo-
minal mostró un páncreas y el resto del rastreo abdominal normales.

Para la confirmación de la macroamilasemia se realizó estudio de
macroamilasa en suero mediante electroforesis en gel de agarosa,
que mostró un desplazamiento anómalo de la isoforma salival y
por precipitación con polietilenglicol, la actividad amilasa en el so-
brenadante descendió al 20%, confirmando el diagnóstico.

A lo largo de un seguimiento de 4 años, el paciente continuó
manifestando dolor abdominal inespecífico ocasional, no se encon-
traron otras patologías asociadas y persistía la macroamilasemia. 

Se han identificado por electroforesis varias isoformas de ami-
lasa sérica, las más abundantes son la P y la S de origen pan-
creático y salival, respectivamente11. Tienen un peso molecular
relativamente pequeño (alrededor de 50.000 kDa), por lo que
pueden ser filtradas por el riñón11. En la mayoría de las ocasio-
nes, los complejos de macroamilasa circulante que originan la
macroamilasemia están formados por la unión de amilasa nor-
mal, habitualmente la isoforma S1-3,8, e inmunoglobulina (Ig) A o
IgG1,3,4,7-12. El elevado tamaño de estos complejos hace que su
excreción renal sea reducida y las concentraciones séricas de
amilasa elevadas1,2,4,6,7,9. El mecanismo de formación del com-
plejo es actualmente desconocido5,8.

Debe sospecharse macroamilasemia ante una hiperamilase-
mia persistente con amilasuria baja o normal en un paciente sin
alteraciones en la función renal1,2 y con la concentración sérica
de lipasa normal5,6. Esta sospecha se incrementa cuando la rela-
ción entre los aclaramientos de amilasa y creatinina es inferior al
1 %1,2,6. La confirmación diagnóstica requiere la demostración
del complejo de macroamilasa en el suero por métodos directos,
que permiten separar las proteínas del suero en función de su
peso molecular1,4,5. Para ello se utilizan diversas técnicas de
cromatografía, electroforesis, ultracentrifugación o inmunopreci-
pitación1,3,5,6,9. La precipitación de los macrocomplejos con po-
lietilenglicol y posterior determinación de la actividad de amila-
sa en el sobrenadante es un método sencillo, frecuentemente
utilizado en su diagnóstico3,9,12. Un porcentaje de actividad ami-
lasa en el sobrenadante de hasta el 27 % es indicativo de ma-
croamilasemia3,9, como lo fue en nuestro caso.

La macroamilasemia es una entidad frecuente en la edad adul-
ta1,9 con una prevalencia que oscila entre el 0,4 y el 2 % de la
población general1,6,7,11 y entre el 1,6 y el 10% en sujetos hipera-
milasémicos1,4-7. Se encuentra frecuentemente en sujetos sa-
nos1-3,5,8, aunque también se ha observado en pacientes con
dolores abdominales crónicos, trastornos autoinmunes y neo-
plásicos, enfermedad hepática y diabetes1,11. Más recientemente
se ha descrito en pacientes adultos la asociación de macroami-
lasemia con la enfermedad celíaca8,10, y en algunos de estos pa-
cientes la macroamilasemia disminuye o desaparece tras un ré-
gimen sin gluten11. Todo esto unido a la creencia de que los
complejos amilasa-Ig representan una unión antígeno-anticuer-
po específica más que una reacción inespecífica, ha llevado a
sugerir que la macroamilasemia podría reflejar una producción
aberrante de inmunoglobulinas1,2 o tener un origen autoinmu-

ne9, aunque no se descarta que la asociación con otras patolo-
gías puede ser incidental9,10.

Esta entidad se ha descrito en muy pocos niños6,8,9,10, normal-
mente en el contexto de dolor o traumatismo abdominal10, aun-
que también en pacientes pediátricos con enfermedad celíaca.
Esto último y el carácter silente de la enfermedad celíaca ha lle-
vado a algunos autores a sugerir la necesidad de realizar rastreo
de esta enfermedad ante un cuadro de macroamilasemia8,10. El
hecho de que casi todos los niños descritos con macroamilase-
mia presenten dolor abdominal, como sucedió en el caso pre-
sentado, no debe sorprender, ya que éste es el principal motivo
para la determinación de la amilasa sérica9.

La macroamilasemia puede ser transitoria o persistir en el
tiempo con fluctuaciones en la concentración de amilasa séri-
ca1,2,7. Esta evolución es generalmente independiente del curso
clínico de las patologías con las que puede coexistir9,10.

Como conclusión, la macroamilasemia es una anormalidad
bioquímica frecuente en la edad adulta y raramente descrita en
niños. Aunque se trata de un proceso benigno que no requiere
tratamiento, su reconocimiento permite evitar exploraciones y
hospitalizaciones innecesarias y tratamientos inapropiados.
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Eritema nudoso inducido
por querion de Celso

Sr. Editor:

El eritema nudoso rara vez se asocia con infecciones fúngicas,
y se han publicado pocos casos en España en que esté asocia-
do a querion de Celso en niños1,2. Es la forma más frecuente de
paniculitis en pediatría. Se caracteriza por la presencia de bro-
tes de nódulos cutáneos y subcutáneos, inflamatorios y doloro-
sos, localizados predominantemente en la región pretibial. Otra
localización posible es en extremidades superiores y otra forma
de presentación es en máculas. Puede ser secundario a múltiples
agentes etiológicos, y antiguamente era frecuente la existencia
de tuberculosis3 o actualmente una infección estreptocócica re-
ciente4. El diagnóstico es clínico. Puede realizarse diagnóstico de
certeza mediante estudio anatomopatológico de las lesiones.

El caso que presentamos es una paciente de 3 años que presen-
taba desde hacía 24 h lesiones nodulares eritematosas dolorosas en
ambas regiones pretibiales (fig. 1) y que permanecía afebril. Se en-

contraba en tratamiento con ketoconazol oral por una lesión en la
región occipital del cuero cabelludo compatible con tiña capitis
(fig. 2). Inicialmente, fue tratada con antifúngico tópico. Al ingresar
se realizó control analítico, y se observó leucocitosis (10.900 leuco-
citos/�l: 6.300 neutrófilos/�l, 3.700 linfocitos/�l, 6.500 monoci-
tos/�l, 200 eosinófilos/�l) y elevación de transaminasas (transami-
nasa glutámico oxalacética [GOT] 76 UI/l, transaminasa glutámico
pirúvica [GPT] 89 UI/l, alanino aminotransferasa [ALP] 362 UI/l) de
probable origen reactivo. Inicialmente, se mantuvo el mismo trata-
miento. Al tercer día se añadió cloxacilina oral ante el empeora-
miento de la lesión y una mayor alteración analítica (13.300 leuco-
citos/�l: 7.800 neutrófilos/�l, 4.400 linfocitos/�l, 900 monocitos/�l y
200 eosinófilos/�l), por sospecha de sobreinfección bacteriana. Se
pasó a vía intravenosa por mala tolerancia oral y se completó un tra-
tamiento de 9 días. El octavo día se sustituyó el ketoconazol por
griseofulvina oral (un comprimido de 125 mg/24 h, 10 mg/kg/24 h),
manteniéndose en el momento del alta y hasta cumplir 6 semanas
de tratamiento. Se añadió, además, flutrimazol tópico en crema du-
rante 15 días.

Durante el ingreso, las lesiones inflamatorias en regiones preti-
biales desaparecieron progresivamente, dejando áreas hiperpigmen-
tadas no sobreelevadas ni dolorosas. Se decidió no biopsiarlas de-
bido a la corta edad de la paciente. La tiña presentó importante
inflamación local y supuración al tercer día, con rápida resolución
tras añadir el tratamiento antibiótico intravenoso. Posteriormente,
quedó un área residual alopécica. Las concentraciones de transami-
nasas descendieron progresivamente hasta normalizarse el octavo
día, por lo que se mantuvo el tratamiento con ketoconazol.

A las 6 semanas, ya cumplido el tratamiento con griseofulvina,
acudió a la consulta para control. En ese momento, no presentaba
actividad. Permanecía una zona alopécica postinflamatoria y las le-
siones clínicamente compatibles con eritema nudoso estaban com-
pletamente resueltas. En el cultivo del exudado cutáneo de la tiña se
detectó Trichophyton mentagrophytes. No se detectó otro microor-
ganismo como causante de la supuesta sobreinfección.

El interés de este caso radica en la determinación del querion
de Celso como causante de las lesiones clínicamente compati-
bles con eritema nudoso, y la desaparición de las mismas al re-
solverse la tiña. Fue efectivo el tratamiento inicial con ketoco-
nazol y cloxacilina y el posterior con griseofulvina. No se pautó
tratamiento con corticoides sistémicos en vista de la rápida evo-
lución favorable de todas las lesiones. Otra opción terapéutica
en el tratamiento de la tiña capitis es combinar inicialmente itra-
conazol con deflazacort y permanganato potásico tópico5.

El eritema nudoso aparece en 1-5 personas de cada 100.000.
Es más frecuente en adultos y afecta preferentemente a mujeres
de entre 15 y 40 años. El rango de edad de aparición de erite-

Figura 1. Lesiones
compatibles con eritema
nudoso en el momento
del ingreso.

Figura 2. Tiña capitis
en región occipital.
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