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Ya quedan pocos meses para que un año más inicie-
mos el Congreso Nacional de la Sociedad Española 
de Pediatría Extrahospitalaria y Atención Primaria 

(SEPEAP), que como ya todos sabéis celebrará su 28ª edición 
en Valencia del 23 al 25 de octubre del año en curso.

Queremos mirar con optimismo el futuro y es por ello que 
a pesar de la situación que vivimos, nuestro espíritu, como el 
de todos los pediatras, es afrontar el cuidado de nuestros niños 
anteponiendo su bienestar a nuestro beneficio inmediato, 
viviendo el día a día, y mostrando siempre nuestra mejor 
cara y disposición para la especialidad que hemos elegido, a 
pesar de los recortes y en muchos casos desprecio por parte 
de la administración a nuestra labor cotidiana.

En esta vigesimoctava edición, os vais a encontrar noveda-
des muy interesantes. Empezamos el evento con unos “Cur-
sos Precongreso”, que es una actividad nueva, y que en este 
primer año hemos elegido tres temas punteros, como son: 
“interpretación del ECG en atención primaria”, “la asistencia 
inicial al trauma pediátrico extrahospitalario” y “actualizacio-
nes en el sueño”. Estos dos últimos comprenden una actividad 
on-line previa al curso, por lo que es muy importante, que 
los asistentes interesados estén apuntados antes de 1 de sep-
tiembre para poder iniciar el curso desde sus localidades. Son 
cursos a los que pueden acceder libremente los congresistas 
que se inscriban y además están abiertos a los profesionales 
de la salud interesados, no inscritos en el Congreso, pagando 
una cuota de inscripción para poder asistir a uno de ellos.

Tras los cursos, se inicia propiamente el Congreso con dos 
sesiones de Controversias. La primera nos abordará la siempre 

discutida pregunta sobre “quién debe de tratar el TDAH”, el 
pediatra, el neuropediatra o el psiquiatra infantil. Cada uno 
deberá de defender sus argumentos, para que su confrontación 
sea clarificadora e interesante para los asistentes. La segunda 
sesión de controversia que se realizará de forma simultánea, nos 
acercará al tema tan candente del “tratamiento sintomático de 
la patología banal respiratoria”, en la que unos defenderán el 
uso de antitusivos, antihistamínicos, mucolíticos, etc. y otros 
abogarán por no dar medicación. Seguro que el debate es inte-
resante y nos ayudará a decidir la actitud a seguir en muchos 
casos que se nos plantea en nuestro quehacer cotidiano.

Hemos configurado dos mesas redondas plenarias, una 
sobre “la salud infantil en Europa”, en la que contamos con 
tres excelentes ponentes que vienen de Alemania, Israel y 
Jerusalén, castellano-parlantes y conocedores de esta proble-
mática, al vivirla en primera mano, desde la Sociedad Europea 
de Atención Primaria. La otra mesa plenaria nos acercará al 
“dolor abdominal recurrente”, en el que tendremos la ocasión 
de observar el problema desde los tres puntos de vista en el 
que siempre nos apoyamos, que son: el gastroenterólogo, 
el psicólogo, y por supuesto, el concurso del pediatra como 
director de orquesta en esta patología.

Como otros años, realizaremos cuatro mesas redondas 
simultáneas (dos cada día), que tratarán sobre “los problemas 
emergentes en el contexto familiar”, en las que se abordará 
entre otras cosas, los problemas de la adopción, la violencia 
de género infantil y de los hijos con padres separados. Como 
segundo tema, tenemos la problemática del “adolescente que 
se marea”, que es un tema de consulta en atención primaria 
cada vez más habitual; por lo que deberemos saber abordarlo, 
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de la mejor forma posible. En tercer lugar, nos aproximare-
mos a la problemática de “la infección de orina”, tratando 
los últimos avances preventivos y terapéuticos junto con las 
posibles malformaciones que la provoquen. Y por último, 
un tema de rabiosa actualidad, como es “la vitamina D”, por 
toda su implicación en la patología endocrino-metabólica y 
en la modulación del sistema inmune.

Los seminarios los hemos confeccionado con la idea de 
abarcar tres frentes, en muchos casos poco explorados en 
atención primaria, como “la genética”, que para muchos de 
nosotros es una asignatura pendiente, pero que cada vez está 
más presente en nuestros diagnósticos y, sobre todo, en la 
relación con los padres de niños que presentan problemas 
genéticos de difícil solución. Otro tema es la “investigación 
en atención primaria”, que muchas veces por falta de tiempo, 
no podemos desarrollar al estar sometidos a una sobrecarga 
asistencial que nos impide ir más allá de la patología habitual. 
Su ponente, seguro que nos da las claves para poder investigar 
y publicar nuestros hallazgos. Finalmente, se abordará otro 
tema de máxima actualidad, como es el empleo de “internet 
y redes sociales”; ya que, no nos podemos quedar quietos 
ante las posibles y probables agresiones que sufren nuestros 
niños al utilizar estos medios de relación.

El tema de las “vacunas” no podía faltar en nuestro pro-
grama, sobre todo, por la falta de unificación del calendario 
vacunal en todo el territorio nacional, además de problemas 
puntuales muy graves e importantes, que nos distancian a los 
pediatras de la Agencia Española del Medicamento. El panel 
de expertos abordará de forma muy sistemática, participativa 
y sobre todo muy clara, muchos de los aspectos actuales de 
la vacunación.

Como plato final y también como novedad este año, la 
sesión de Mesa Redonda Profesional, no va a ser única. Serán 
dos simultáneas, en la que por un lado tocaremos los modelos 
actuales de gestión clínica con el día a día de nuestras con-
sultas y, por otro lado, como novedad, que esperamos que 
se institucionalice, haremos o mejor dicho, harán nuestros 
residentes de pediatría una mesa redonda profesional para 
ellos, con los problemas laborales o profesionales que quieran 
abordar. Será realizada por ellos, con la ayuda si lo requieren, 
de profesionales de leyes o de otra índole que puedan disipar 
las dudas o inquietudes que puedan suscitar. 

Queremos que los residentes se integren lo más rápida-
mente en la SEPEAP, ya que son el futuro de la Pediatría y de 
nuestra sociedad. Es por ello que hemos aumentado las becas 
para su asistencia al congreso, y puedo decir que, a la semana 
de haber salido la convocatoria de solicitud, ya se habían com-
pletado todas. Desde aquí, animo tanto a los residentes como 
a los pediatras para que vayan enviando sus comunicaciones 
y pósteres, debido a que el plazo de presentación termina el 
próximo 27 de junio.

Finalmente, en lo concerniente al programa, nuestra 
actividad estrella son los talleres, tan necesarios para nues-

tro quehacer diario. Este año serán doce y, en primer lugar, 
repetimos como todos los años, el taller de “simulación avan-
zada“, que siempre arrasa y genera lista de espera para reali-
zarlo. Siguiendo con los talleres, hemos querido dar especial 
importancia a la enseñanza práctica de especialistas de diversa 
índole, para abordar patología oftalmológica, otorrinolaringo-
lógica, ortopédica, respiratoria y dermatológica. Así mismo, 
podremos aprender mucho de talleres como el enfocado a 
la “obesidad infantil” y a la “reanimación cardiopulmonar 
básica”, en la que deberíamos de reciclarnos continuamente. 
Por último, realizaremos dos talleres que nunca se habían 
tocado como las “claves para confeccionar comunicaciones 
y ponencias” y, finalmente otro sobre los “test de diagnóstico 
rápido”, taller que servirá además de presentación del nuevo 
grupo de trabajo de la SEPEAP sobre este tema. Las plazas 
para los talleres son reducidas, por lo que os animo a que 
os apuntéis ya, a los dos que más os interesen, ya que todos 
se repiten. La inscripción la tiene que realizar el congresista 
directamente en la página web del congreso.

Los niños siguen siendo nuestro especial objetivo siempre, 
por lo que queremos enseñarle a cómo actuar ante una situa-
ción crítica con un simulacro de reanimación cardiopulmonar 
básica, en la que con la ayuda de monitores de RCP, les ense-
ñemos a actuar ante un adulto con problemas respiratorios 
hasta que llegue ayuda. Contaremos con cientos de niños 
para desarrollarlo y además de enseñar, sería para nosotros 
muy importante, sensibilizar a los responsables que realizan 
los programas escolares, para que incluyan estas prácticas 
en sus actividades escolares obligatorias. De ahí, el eslogan: 
“Salva una vida”. 

La industria como siempre, nos ha ayudado mucho y 
este año, como años anteriores, patrocinará varios simposios 
industria con temas también de rabiosa actualidad para el 
pediatra.

Todos somos conscientes de la situación por la que están 
pasando muchos niños que, por azares de la vida, han nacido 
en países subdesarrollados o abocados a conflictos bélicos en 
los que ellos son los principales desfavorecidos. Es por eso 
que hemos querido destinar una parte de las inscripciones a 
intentar quitar un granito de arena al inmenso desierto de des-
gracias y enfermedades que les acontece, con lo que UNICEF 
podrá vacunar a más de 11.400 niños frente a la polio.

Ya queda poco y quiero agradecer a los más de noventa 
ponentes y moderadores su participación desinteresada, a la 
Junta Directiva de la SEPEAP por su gran apoyo, a los vocales 
regionales por sus ideas en la elaboración del programa, y 
a los miembros del comité organizador y científico de este 
congreso por su implicación y ayuda.

Os esperamos en Valencia, donde además de ciencia 
podréis encontrar una ciudad a orillas del Mediterráneo, con 
buen clima, buena gastronomía, interesante para recorrerla, 
y un calor de su gente que seguro que os animará a volver 
a visitarla.
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Resumen
La mononucleosis infecciosa (MI) es una enfermedad 
sistémica producida en el 90% de ocasiones por el 
virus de Ebstein-Barr (VEB) y que infecta al 95% de la 
población. Se caracteriza por: fiebre, adenomegalias, 
faringoamigdalitis y, ocasionalmente, esplenomegalia 
y exantema, especialmente tras la toma de ampicilina. 
Otros gérmenes (citomegalovirus, toxoplasma, rubéola y 
VIH) también pueden ocasionar sintomatología similar, 
son los llamados “síndromes mononucleósicos”.
En los niños pequeños, la primoinfección es más 
precoz y, a menudo, asintomática o presenta 
síntomas inespecíficos. En los países desarrollados, la 
infección es más tardía, y los adolescentes y adultos 
presentan MI. 
El hombre es la única fuente de contagio y la trasmisión 
principal la saliva. La complicación local más frecuente 
es la sobreinfección bacteriana faringoamigdalar. 
La rotura esplénica es grave pero rara. 
El diagnóstico de MI se basa en: sintomatología 
clínica, hallazgos hematológicos [leucocitosis 
con linfomonocitosis (>50%), linfocitos atípicos 
(>10%) y aumento de enzimas hepáticas] y pruebas 
microbiológicas. La presencia de anticuerpos heterófilos 
(AH) es diagnóstica. En el caso de sospecha, pero 
negatividad de AH, se recurre a la serología específica. 
No existe un tratamiento específico para la MI. 
Los corticoides podrían utilizarse en complicaciones 
graves. La MI es una enfermedad benigna y 
autorresolutiva en 3-4 semanas.

Abstract
Infectious mononucleosis (IM) is a widely spread 
systemic viral disease caused in 90% of cases by the 
Epstein-Barr virus (EVB) and approximately 95% of the 
adult population is EBV-seropositive. Characteristically 
it consists of fever, lymphadenopaty and acute 
pharyingitis and ocasionally it will also present 
splenomegaly and rash, specially after taking ampicillin. 
Other viruses such as cytomegalovirus, toxoplasma, 
rubella (German measles) or HIV can cause a similar 
clinical picture (mononucleosis-like illness) and they 
should be included in the differencial diagnosis. 
 In children, primary infection occurs at an earlier age 
and produces mild flu-like symptoms, if any at all. In 
economically more developed countries infection occurs 
later and adolescents and adults will present the typical 
symptoms of IM. 
Humans are the only host to EBV and it is spread 
via salivary secretions. The most frequent local 
complication is bacterial pharyngotonsillar infection. 
Splenic rupture is rare but it may be a serious 
complication. 
Diagnosis of IM is based on clinical manifestations, 
laboratory findings (leucocytosis with 
lymphomonocytosis (>50%), atypical limphocytes 
(>10%), increased liver enzymes) and microbiological 
tests. Presence of heterophile antibodies (HA) confirms 
the diagnosis. If heterophile antibodies are negative 
but we highly suspect EVB, specific serology should 
be studied. There’s no specific treatment for IM. 
Corticosteroids may be used in severe complications. 
It is a benign disease and it generally resolves 
spontaneously within 3-4 weeks.

Palabras clave: Mononucleosis; Virus de Epstein-Barr; Linfocitos atípicos.

Key words: Mononucleosis; Epstein-Barr; Atypical lymphocytes.

Pediatr Integral 2014; XVIII(3): 141-152



MONONUCLEOSIS INFECCIOSA EN LA INFANCIA

PEDIATRÍA INTEGRAL142

Síndrome mononucleósico (SM)

El SMN, en un 90% de las ocasio-
nes, tiene su causa en el virus de 
Epstein-Barr (VEB). El citomega-

lovirus (CMV) (7%) y más raramente 
el virus de inmunodeficiencia humana 
(VIH) y el Toxoplasma gondii (1%), 
pueden producir manifestaciones clí-
nicas muchas veces indistinguibles de 
las producidas por el VEB(2,4). El diag-
nóstico de “mononucleosis infecciosa” 
(MI) lo aplicaremos a la enfermedad 
causada por VEB.

Historia
La MI es el síndrome clínico mejor 

conocido de los causados por el VEB. 
Las primeras reseñas de la MI son debi-
das a Filatov y a Pfeiffer(5). El término 
de MI fue introducido en 1920 por 
Sprunts y Evans cuando se describió 
un síndrome caracterizado por: fiebre, 
linfadenomegalias, fatiga y linfocitosis. 
En 1932, Paul y Bunnell descubrieron 
que el suero de los pacientes con MI 
causaba la aglutinación de los eritrocitos 
de cordero, siendo su anticuerpo “hete-
rófilo” (AH) la base del diagnóstico 
serológico. En 1968, Henle demostró 
que el VEB era el agente etiológico de 
los SMN con anticuerpos heterófilos 
positivos(5,6). El VEB fue identificado 
en 1964 en el linfoma de Burkitt, en 
1970 en el carcinoma nasofaríngeo y 
en 1980 se relacionó con el linfoma no 
Hodgkin y la leucoplasia oral del SIDA.

Epidemiología
El VEB está ampliamente distribuido 

por todo el mundo. La prevalencia de 
la infección por VEB a escala mundial 
sobrepasa el 95%(3).

Edad
La MI puede afectar a cualquier 

individuo con independencia de su 
edad. Los niños pueden padecer la 

enfermedad tan pronto como desa-
parecen los anticuerpos protectores 
maternos (6-8 meses); de aquí, la 
baja seroconversión en menores de 
un año(6). En los países desarrollados, 
la infección se adquiere en la 2ª-3ª 
década de vida. Los niños con bajo 
nivel socioeconómico y de países en 
vías de desarrollo se infectarán en 
la lactancia y primera infancia(3). La 
edad del paciente tiene una profunda 
influencia sobre la expresión clínica de 
la infección(4). En los niños pequeños, la 
primoinfección por el VEB suele pasar 
inadvertida o con síntomas inespecí-
ficos de infección del tracto respira-
torio superior, siendo los anticuerpos 
heterófilos frecuentemente negativos(5). 
Los adolescentes y adultos jóvenes pre-
sentan con mucha frecuencia la sinto-
matología clásica de MI y su serología 
suele ser positiva(2,3).

Reservorio y portadores
Los humanos son el único reser-

vorio natural para el VEB (fundamen-
talmente en las glándulas salivares)(5). 
El grado de contagiosidad es escaso. 
La eliminación del VEB en saliva per-
manece durante meses tras padecer la 
enfermedad aguda, va disminuyendo 
después gradualmente y reaparece de 
forma intermitente durante toda la 
vida(3). La inmunosupresión puede 
facilitar la reactivación de un VEB 
latente(4). No parece existir predomi-
nio anual ni estacional, como tampoco 
una predisposición diferente por el 
sexo(2).

Mecanismo de transmisión
El virus se transmite de forma 

directa por las secreciones orales 
mediante los besos de la persona 
infectada o mediante el intercambio 
de saliva de niño a niño como sucede 
en las guarderías(3). Se ha encontrado 
el VEB en sangre, epitelio vaginal y 
semen, haciendo probable que se 
transmita por contacto sexual(3-5). En 
raras ocasiones, puede trasmitirse a 
receptores susceptibles por transfusio-
nes sanguíneas o trasplantes de médula 
ósea(3,5). Los contactos no íntimos y los 
fómites no contribuyen a su propa-
gación. El virus no sobrevive mucho 

tiempo fuera de las secreciones(3). El 
periodo de transmisión es indetermi-
nado. El riesgo de transmisión peri-
natal es muy bajo (no está indicado el 
cribado serológico prenatal), aunque se 
han descrito anomalías placentarias y 
miocarditis fetal en los productos de 
abortos de mujeres que cursaron una 
MI durante el embarazo(1,7). El contagio 
intrafamiliar es del 10%.

Periodo de incubación
El periodo de incubación en el caso 

de niños y jóvenes suele estar entre 
una y tres semanas (10 días por tér-
mino medio), pero en jóvenes y adul-
tos puede prolongarse hasta 30-50 
días(5,7). La reactivación de la enfer-
medad sólo ha sido comunicada en 
pacientes que han recibido trasplantes 
y no se ha detectado una reactivación 
sintomática de la enfermedad en per-
sonas sanas(5).

Etiopatogenia 
Estructura y genoma. El virus de 

Epstein-Barr (Human herpes virus 4) 
pertenece a la familia Herpesviridae. 
Se compone de un núcleo DNA bica-
tenario lineal, rodeado de una cápside 
icosaédrica (162 capsómeros), un tegu-
mento de proteínas y una envoltura 
viral con glicoproteínas(8). Existen dos 
tipos: A (más frecuente en occidente) 
y B (en África central), que difieren 
en los genes EBNA-3 (transformación 
y reactivación de células infectadas). 
Ambos tipos son indistinguibles por 
pruebas serológicas convencionales, 
siendo necesaria la electroforesis en gel 
de productos de digestión del genoma 
viral para diferenciarlos. 

Tropismo. El VEB es un herpes 
virus con tropismo por linfocitos B 
(linfotrópico), células del epitelio oral, 
células del epitelio parotídeo y célu-
las del epitelio cervical uterino(9). Para 
poder penetrar en estas células, el VEB 
requiere la actuación de las glicopro-
teínas de la envoltura viral, BMRF-2 y 
gH/gl en células epiteliales, y gp350 y 
gp42 en linfocitos B, con integrinas y 
receptores CD21, respectivamente, des-
encadenando la fusión de membranas 
y la entrada del virus en la célula. En el 
interior de la célula infectada, la cáp-

Se engloban bajo esta denominación a 
una serie de cuadros infecciosos caracteri-
zados clínicamente por: fiebre, faringitis, 
aumento del tamaño de los ganglios y bazo, 
y cuya alteración hematológica más carac-
terística es la aparición de leucocitosis y 
linfocitosis con un porcentaje variable de 
linfocitos atípicos(1-4).
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side viral se disuelve y el genoma viral 
es transportado al núcleo. 

Patogenia. La principal vía de con-
tagio es la saliva (enfermedad del beso). 
El virus infecta células epiteliales de la 
orofaringe y glándulas salivares donde 
tiene lugar el proceso de replicación, 
con producción de viriones. Posterior-
mente, penetra en el torrente circula-
torio, donde ataca directamente a los 
linfocitos B. Los linfocitos B también 
pueden infectarse a través del contacto 
con células epiteliales infectadas o 
directamente, al pasar el virus por las 
criptas amigdalares con la consiguiente 
diseminación por el sistema linforre-
ticular. 

En la fase aguda de la enfermedad, 
la proliferación de las células B infecta-
das y las células T reactivas inducen la 
tumefacción del tejido linfático (gan-
glios, bazo). Las células B producen 
anticuerpos dirigidos a antígenos de 
otras especies (AH) y anticuerpos espe-
cíficos frente al VEB (IgM e IgG VCA –
viral capside antigen–, anticuerpos anti 
EBNA –Epstein Barr nuclear antigen–, 
anticuerpos anti EA –early antigen)(10). 
Contrariamente a la escasa prolifera-
ción de los linfocitos B, se observa 
un aumento intenso de la inmunidad 
celular (control de la infección más 
importante). En la fase inicial, el con-
trol corre a cargo de las células Natu-
ral Killer, células supresoras y algunos 
linfocitos T citotóxicos inespecíficos. 
En la fase posterior, las células T CD8+ 
citotóxicas específicas frente a proteí-
nas de membrana del VEB destruyen las 
células infectadas y originan la mayoría 
de los síntomas de la MI; dando lugar a 
una relación de linfocitos T4/T8 baja o 
invertida(11). Los linfocitos atípicos que 
se observan en los enfermos son en 
gran parte linfocitos T que responden 
a la infección de los linfocitos B(12). La 
fase de latencia tiene lugar en las células 
B de memoria (episoma viral). Alrede-
dor de 100 genes virales se expresan 
durante la replicación, pero sólo 11 lo 
hacen durante el periodo de latencia 
(seis antígenos EBNA, tres antígenos 
de membrana, y dos ARNs de pequeño 
tamaño EBER 1 y 2(3)). Dependiendo 
de la expresión de estos genes en la 
célula huésped se producen las diferen-

tes formas de latencia. Esta expresión 
génica limitada impide que las células 
sean reconocidas por las células T cito-
tóxicas (13), permaneciendo el virus en 
el huésped de por vida y reactivándose 
en determinadas situaciones de inmu-
nodepresión.

Manifestaciones clínicas

La MI es una enfermedad aguda que 
se caracteriza por la presencia de fiebre 
faringoamigdalitis y adenopatías. En los 
niños, la infección primaria es a menudo 
asintomática. La fiebre suele ser la primera 
manifestación de enfermedad y la odinofa-
gia el principal motivo de consulta.

La primoinfección por VEB en 
niños pequeños suele ser asintomática 
o producir síntomas inespecíficos; sin 
embargo, en adolescentes y adultos se 
manifiesta como una MI. El periodo de 
incubación de la MI suele ser de dura-
ción variable. El periodo prodrómico 
suele durar de 1 a 2 semanas (malestar, 
mialgias, fatiga, cefalea, sudoración, 
sensación febril, dolor abdominal, 
etc.), seguida de una fase de estado 
que, en su forma más típica, se carac-
teriza por la tríada de: fiebre, faringitis/
odinofagia y linfoadenopatías; tríada a 
la que se añade con frecuencia hepa-
toesplenomegalia y edema palpebral, 
junto con otros(13) que nombramos a 
continuación: 
•	 Fiebre (85-98%): suele ser la primera 

manifestación de la enfermedad. 
Generalmente elevada (en torno a 
39°C), con una duración media de 
10-14 días, presenta carácter remi-
tente o intermitente, puede prolon-
garse hasta 3-4 semanas o tener un 
curso bifásico. 

•	 Linfadenopatías (94-100%): casi 
siempre presente. Lo más habitual 
es la afectación de los ganglios lin-
fáticos cervicales (tanto anteriores 
como posteriores, más frecuente 
occipitales), de forma simétrica, 
con una consistencia duro-elástica, 
móviles, moderadamente doloro-
sos a la palpación. Pueden afectar 
de forma difusa también a otras 
cadenas ganglionares.

•	 Faringitis/odinofagia (84%): desde 
amígdalas hiperémicas e hiper-

tróficas, hasta amígdalas cubiertas 
por exudados blanquecinos o gri-
sáceo-necróticos (niños mayores). 
La odinofagia (motivo principal de 
consulta) aumenta paulatinamente 
junto a la fiebre.

•	 Hepatitis anictérica (80-90%): la 
hepatomegalia sólo se presenta 
en un tercio de los pacientes (20-
30%). Sin embargo, la casi totalidad 
de los pacientes presentan eleva-
ción transitoria y moderada de las 
enzimas hepáticas. La ictericia y 
la hepatomegalia son signos más 
comunes en adultos que en edades 
jóvenes(14).

•	 Esplenomegalia (50%): la mitad de 
los pacientes presentan un grado 
leve de esplenomegal ia, cuya 
máxima intensidad se alcanza a la 
2ª-3ª semana. A veces, se necesita 
estudio ecográfico. 

•	 Exantema (5%): suele ser maculopa-
puloso, pero también puede presen-
tarse como morbiliforme, petequial, 
escarlatiniforme o urticarial. Ocurre 
en el 90% de los casos con la toma 
de ampicilina. 

•	 Astenia: síntoma observado frecuen-
temente por los padres, con dismi-
nución importante de la actividad 
física normal del niño que puede 
durar varios meses.

•	 Otras: enantema en paladar (30%-
50%) en forma de petequias en la 
unión del paladar duro y blando. 
Edema palpebral bilateral (30%)(15) 
y conjuntivitis.

Complicaciones

La complicación local más frecuente 
es la sobreinfección bacteriana faringo-
amigdalar. La rotura esplénica es una 
complicación grave pero rara(16). 

La MI es una enfermedad benigna 
y autorresolutiva, con un pronóstico 
leve en el 95% de los casos. En un 20% 
de los enfermos, encontramos compli-
caciones, siendo graves sólo un 5%, que 
afectan a los sistemas respiratorio, neu-
rológico y hematológico (Tabla I). 
•	 Rotura esplénica (<0,5% en niños). 

Complicación grave. Ocurre entre 
la 2ª y 3ª semana y se manifiesta 
como un dolor intenso en hipocon-
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drio izquierdo, irritación peritoneal 
y shock hipovolémico. No relacio-
nada con el tamaño. Puede ocurrir 
de forma espontánea o por leves 
traumatismos, como la simple pal-
pación del bazo. 

•	 Complicaciones neurológicas: la 
cefalea es un síntoma frecuente 
entre los pacientes con MI (50%). 
El resto de manifestaciones son raras 
(1-5%) y suelen ser de breve dura-
ción y curan sin secuelas. 

•	 Complicaciones de la vía aérea supe-
rior (1%): la hipertrofia amigdalar 
junto con el edema de la mucosa 
faríngea puede ocasionar una obs-
trucción de la vía aérea tributaria 
de tratamiento corticoideo e ingreso 
hospitalario. Ocurre en los niños 
más pequeños. 

•	 Complicaciones hematológicas: 
generalmente autolimitadas y no 
suelen precisar tratamientos especí-
ficos. Trombocitopenia leve (50%). 
Neutropenia discreta y transitoria 
(50-80%). Anemia hemolítica auto-
inmune por anticuerpos anti i (3%).

•	 Complicaciones psicológicas: en 
la fase aguda de la infección, con 
somatización, incapacidad funcio-
nal, síndrome depresivo y meta-
morfopsias (distorsiones de la per-
cepción del espacio y el tamaño, 
“síndrome de Alicia en el país de 
las maravillas”).

•	 Complicaciones en pacientes inmu-
nocomprometidos (síndrome de 
Duncan, déf icit de inmunidad 
celular, VIH, trasplantados…): la 
infección por VEB en estos pacien-
tes puede ser intensa, persistente y 
a veces mortal. 

•	 Mononucleosis infecciosa crónica: 
es rara. Se considera la MI de más de 
6 meses de duración, con evidencia 
histológica de enfermedad crónica, 
títulos elevados de anticuerpos anti 
VCA y anti EA y bajos o ausentes 
anti EBNA.

Infección por VEB: neoplasias y 
enfermedades autoinmunitarias

La presencia del VEB se asocia a un 
mayor riesgo de desarrollo de deter-
minados tipos de cáncer (Tabla II). 
La presencia del VEB en linfocitos B 

parece estimular la formación de 
autoanticuerpos, lo que mantendría 
un estado proinf lamatorio en deter-
minadas enfermedades autoinmunes 
(LES, colitis ulcerosa, artritis reuma-
toide, EM, etc.).

Diagnóstico

El diagnóstico de MI se realiza basán-
dose en: sintomatología clínica, hallazgos 
hematológicos y pruebas microbiológicas. 
Los criterios clásicos de laboratorio son: 
linfocitosis (>50%), linfocitos atípicos 
(>10%) y prueba serológica positiva para 
VEB.

El diagnóstico de la MI es funda-
mentalmente clínico. La asociación de 
fiebre, adenopatías y amigdalitis exu-
dativa con hepatoesplenomegalia suele 
ser muy sugerente, pero la confirma-
ción se realizará a través de las pruebas 
de laboratorio.

Hallazgos de laboratorio
Hemograma

Es muy sugerente de MI la elevación 
de leucocitos 2-4 semanas tras la infec-
ción, con cifras de 10-20.000 células/μl) 
acompañada de una linfocitosis mayor 
del 50% y con al menos 10% de lin-
focitos atípicos(1,3,5,6,13) (mayor tamaño, 
basofilia del citoplasma y núcleos gran-
des e irregulares)(4,17). Es frecuente el 
hallazgo de trombopenia(4) y, a veces, 
neutropenia, sobre todo en el primer 
mes de enfermedad(1).

Bioquímica
Las pruebas de función hepática 

están alteradas en el 90% de los niños, 
siendo típica la elevación de las transa-
minasas hepáticas, fosfatasa alcalina y 
LDH(13,18). Es rara la ictericia y la hiper-
bilirrubinemia(2).

Estudio microbiológico y serológico
Cultivo del VEB

Es posible el cultivo del VEB de las 
secreciones orofaríngeas o linfocitos 
circulantes en un 80-90% de pacientes 
con MI aguda, pero su positividad no 
asegura infección aguda, pues el virus 
puede también cultivarse de la orofa-
ringe de personas sanas(3). El procedi-
miento es largo y costoso. 

Tabla I. Complicaciones de la 
mononucleosis infecciosa

Esplénica 
– Rotura traumática
– Rotura espontánea del bazo

Neurológicas
– Meningitis aséptica
– Meningoencefalitis
– Parálisis facial
– Síndrome de Guillain-Barré
– Mielitis transversa
– Neuritis periférica
– Neuritis óptica
– Convulsiones 

Respiratorias
– Obstrucción de vías respiratorias
– Neumonía
– Pleuritis
– Adenopatías hiliares
– Neumonitis intersticial

Hepáticas
– Hepatitis
– Necrosis hepática

Hematológicas
– Anemia: hemolítica, aplásica
– Trombocitopenia
– Neutropenia

Cardiacas 
– Miocarditis
– Pericarditis 

Dermatológicas
– Rash inducido por ampicilina
– Vasculitis
– Acrocianosis 
– Acrodermatitis papulosa infantil
– Urticaria a frigore

Tabla II. Infección por VEB y 
neoplasias

– Linfoma Burkitt

– Carcinoma nasofaríngeo anaplásico

– Linfoma de Hodgkin

– �Enfermedad linfoproliferativa (en 
pacientes con inmunodeficiencia 
congénita o adquirida)

– Linfoma no Hodgkin
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Pruebas serológicas frente al VEB
Se dispone de un amplio espectro 

de pruebas de laboratorio para el diag-
nóstico de las infecciones causadas por 
el VEB(2).
I.	 Pruebas inespecíficas para la detec-

ción de anticuerpos heterófilos 
(AH):
i.	 Prueba de Paul-Bunnel (PB): es 

el test serológico más específico 
(≈100%) y sensible (85%) para 
diagnosticar la infección por 
el VEB(3). Esta prueba detecta 
inmunoglobulinas de la clase 
IgM producidas por la infec-
ción del VEB, que reaccionan 
de forma cruzada con antíge-
nos presentes en la superficie 
de los eritrocitos de diferentes 
especies: caballo, oveja o bovi-
nos y producen su aglutinación. 
El resultado es la máxima dilu-
ción que produce la aglutinación 
de los eritrocitos de carnero al 
ponerlos en contacto con el 
suero del niño enfermo(1,5,13).

ii.	 En la actualidad, existen nume-
rosos inmunoanálisis enzimáti-
cos y de aglutinación específicos 
baratos y rápidos, con una sensi-
bilidad y especificidad del 85% 
y 97% en niños mayores, para la 
detección de anticuerpos hete-
rófilos, como la aglutinación en 
porta que utiliza partículas de 
látex. (MONOTEST)(1,3,5,13,17).

	 El porcentaje de positividad varía 
según la edad, es rara antes de los 
tres años, entre los 3 y 10 años son 
positivos en el 50%, y en los mayo-
res, los anticuerpos son positivos 
en más del 90% de las infecciones 
por VEB. Los AH no aparecen en 
otros SMN(5). Se positivarán ya en 
la primera semana de la enferme-
dad (en el 40%-60%) y alcanzan 
su máximo en el primer mes de la 
enfermedad (85%)(13). 

	 Aproximadamente, hay un 15-20% 
de enfermos con VEB asociado a 
MI que son falsos negativos para 
AH, este porcentaje aumenta en 

niños menores de 5 años (casi el 
50%) o si la extracción de la mues-
tra ha sido precoz. Existen también 
falsos positivos (leucemia, lin-
foma, hepatitis viral, parotiditis, 
malaria, enfermedad del suero…), 
pero con concentraciones mucho 
menores.

II.	 Detección de anticuerpos especí-
ficos: se deben realizar en enfer-
mos con clínica sugerente de MI 
con AH negativos o para confirmar 
una infección previa(3). La serología 
específica de anticuerpos virales 
IgG, IgM y, ocasionalmente, IgA, 
frente a los complejos antigénicos 
VCA, EA y EBNA del VEB, es la 
prueba de elección para determinar 
la infección aguda en un huésped 
inmunocompetente, y monitorizar 
la progresión de la enfermedad a 
través del tiempo(18). Los antígenos 
del VEB son de tres tipos (Tabla III 
A y B).

	 Para la detección de antígenos espe-
cíficos frente a VEB se utilizan, 

Tabla III.

A. Tipos de antígeno y anticuerpo del VEB

Antígenos Anticuerpos

EBNA - Es el primero en aparecer
- �Localizado en el núcleo de la célula infectada
- �Presente en todas las células transformadas

- Aparecen tardíamente

EA antígeno temprano - �El EA-R aparece antes que el EA-D
- �Primer signo de entrada en fase de infección lítica

- �El anti-EA-D aparece en MI y en reactivaciones y 
el anti-EA-R en linfoma de Burkitt

VCA - Antígeno tardío
- �Localizado en el citoplasma celular
- �Se detecta en células productoras de virus

- �El anticuerpo de clase IgM es transitorio y el de 
clase IgG persiste

B. Características temporales de anticuerpos específicos frente a VEB

Anticuerpo Inicio Duración Frecuencia Utilidad

Anti-VCA IgM Precozmente en fase aguda 6 meses 100% Infección aguda por VEB

Anti-VCA IgG Precozmente en fase aguda (1 
a 2 semanas)

Toda la vida 100% Diagnostica infección aguda o 
pasada

Anti-EA 3 a 4 semanas 2 a 6 meses 70% Enfermedad prolongada o grave

Anti-EBNA 6 a 12 semanas Toda la vida 100% Tardíos
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habitualmente, técnicas de inmu-
nofluorescencia (IFI) y ELISA, que 
presentan una sensibilidad y especi-
ficidad elevada (80-100%). Según el 
momento de aparición, la elevación, 
la persistencia y su desaparición, 
estaremos ante un momento u otro 
de la enfermedad. Los anticuerpos 
que podemos observar son (Tablas 
III y IV) (Fig. 1):
i.	 Anticuerpos frente al antígeno 

de la Cápside Viral (VCA)(1,4,13,17), 
son de tipo IgG e IgM. Los anti-
cuerpos IgM frente al VCA son 
la prueba más útil y específica 
de infección aguda por VEB. 
Los IgG-VCA alcanzan su pico 
máximo a los 2-3 meses, dis-
minuyendo gradualmente, per-
sistiendo durante toda la vida.

ii.	 Anticuerpos contra el Antígeno 
Precoz (Anti-EA). Aparecen 
tempranamente en la infección, 
alcanzan su máximo hacia las 
3-4 semanas del inicio de los 
síntomas, persisten durante 

8-12 semanas y pueden reapa-
recer en cualquier momento, 
como respuesta espontánea, no 
específica, a diversos estímu-
los. Según la forma de tinción 
se diferencian en:
-	 Patrón Difuso (D): contra el 

citoplasma y membrana. Aso-
ciado a infecciones en adoles-
centes y adultos. Positivo en la 
enfermedad y en reactivacio-
nes(2).

-	 Patrón restringido(R): tinción 
del citoplasma perinuclear 
asociado a infecciones en 
niños y en los enfermos con 
linfoma de Burkitt(2).

iii.	Anticuerpos frente al EBNA: 
los anticuerpos contra el EBNA 
(anti-EBNA) usualmente no 
aparecen hasta 2-4 semanas 
después del inicio de los sín-
tomas y persisten durante la 
vida(4). Los anticuerpos IgG 
anti-EBNA-1 se detectan hacia 
los 2-4 meses del inicio de la 

infección y suelen persistir toda 
la vida; en cambio, los anticuer-
pos anti-EBNA-2 pueden estar 
presentes en el suero durante 
la fase aguda de la enfermedad. 
La falta de desarrollo de anti-
EBNA tras dos meses del inicio 
de los síntomas es un signo que 
advierte de una evolución severa 
y prolongada de la MI(5).

Diagnóstico diferencial
Síndrome mononucleósico

El diagnóstico diferencial del SMN 
incluye:
•	 El virus de inmunodeficiencia 

humana (VIH) puede ocasionar 
en la etapa de primoinfección una 
enfermedad similar a la MI con lin-
focitos atípicos. Entre los síntomas, 
hay que destacar: fiebre prolongada, 
odinofagia, cefalea, mialgias, exan-
tema, adenomegalias cervicales, 
esplenomegalia, etc.(5). El antece-
dente epidemiológico de prácticas 
de riesgo, la negatividad de la reac-
ción de PB y de anticuerpos especí-
ficos contra el VEB, y la positividad 
serológica frente al VIH son rasgos 
diferenciales(2).

•	 El citomegalovirus (CMV) es la 
causa más frecuente de SMN con 
anticuerpos heterófilos negativos. 
En el adulto inmunocompetente, en 
general, la infección es inaparente 
o leve. El síntoma más común es la 
fiebre, que puede ser prolongada. 
Las pruebas hepáticas están alte-
radas y la esplenomegalia es leve. 
Muchas veces no se encuentran ade-
nomegalias ni faringitis. En sangre 
periférica, aparecen linfocitosis con 
linfocitos atípicos (más del 10%). 
Los anticuerpos heterófilos y los 
específicos del VEB son negativos. 
Sospecharlo ante un SMN con anti-
cuerpos heterófilos negativos, enzi-
mas hepáticas aumentadas y escasas 
adenomegalias(2,5,13). 

•	 La infección por herpesvirus 
humano 6 (HHV-6). El 90% de 
los niños de 4 años presentan anti-
cuerpos frente a este virus. Produce 
cuadros indistinguibles de la MI por 
VEB. Es el agente de la roséola o 
exantema súbito del niño, aunque 
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Figura 1. Serología in-
fección VEB.

Tabla IV. Diagnóstico de estado clínico según resultados serológicos

Estado clínico VCA IgM VCA-IgG Anti-EBNA Anti-EA

Susceptible - - - -

Infección primaria + + o - - + o -

Infección crónica - + - +

Infección pasada - + + -

Reactivaciones + o - + + +
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habitualmente la infección cursa 
en forma asintomática, en el adulto 
puede dar un SMN. El diagnóstico 
se realiza por el cuadro clínico y 
métodos serológicos(2,13).

•	 Toxoplasma gondii: la infección 
adquirida del adulto inmunocompe-
tente suele ser generalmente asinto-
mática. Cuando da síntomas, puede 
causar: adenomegalias (sobre todo, 
cervicales), mialgias, erupción tran-
sitoria, frecuente hepatomegalia, 
astenia con o sin fiebre y linfomo-
nocitosis con linfocitos atípicos (no 
suelen superar el 10%)(5). No afecta a 
la faringe ni a las pruebas hepáticas. 
El diagnóstico requiere el hallazgo 
de trofozoítos y en la demostración 
indirecta de su presencia por méto-
dos serológicos (2, 18).

•	 El virus de la rubéola produce: 
fiebre, faringitis, exantema típico, 
adenomegalias, en las regiones 
retroauricular y cervical posterior, 
y linfocitosis(18).

•	 Las hepatitis virales: la hepatitis A 
puede acompañarse de linfocitosis 
atípica (poco intensa) y elevación de 
transaminasas (mucho mayor que el 
VEB).

•	 La linfomonocitosis infecciosa 
aguda es una enfermedad benigna 
del niño, que transcurre con catarro 
de las vías respiratorias superiores 
con leucocitosis y aumento impor-
tante de linfocitos inmaduros, que 
puede persistir de uno a varios 
meses(2). 

•	 Otros gérmenes: Brucella spp, lep-
tospirosis y sífilis.

•	 Entre las causas no infecciosas, 
se mencionan diversas reacciones 
toxoalérgicas medicamentosas, 
sobre todo las ocasionadas por 
difenil-hidantoína, que puede dar 
lugar a un aumento de células lin-
fomonocitarias, adenomegalias y 
exantema. La penicilina, isoniazida 
y fenilbutazona pueden producir un 
cuadro similar.

Otras amigdalitis
El 50 al 80% de las faringoamigda-

litis son de etiología viral, incluyendo: 
inf luenza, herpes virus y también 
EBV. Un porcentaje variable está pro-

ducido por el Streptococcus pyogenes 
(SBHGA)(2).
•	 Amigdalitis bacteriana: la MI puede 

confundirse fácilmente con una 
amigdalitis estreptocócica, aun-
que las adenopatías en este caso 
son submandibulares y no existe 
esplenomegalia. En el hemograma, 
vemos una leucocitosis con neutro-
filia. Hasta un 30% de las MI pue-
den tener cultivo positivo para el 
Streptococcus pyogenes(18). Se reco-
mienda reevaluar a los pacientes en 
tratamiento por amigdalitis SBHGA 
que no mejoran a las 72 horas para 
descartar complicaciones locales o 
valorar posible MI(4).

•	 Amigdalitis por adenovirus, fre-
cuente en niños pequeños, el exudado 
es puntiforme y no membranoso y 
no existe hepatoesplenomegalia.

Leucemias y procesos 
linfoproliferativos

Las enfermedades malignas siempre 
deben incluirse dentro del diagnóstico 
diferencial de linfadenopatía persistente 
que no responde al tratamiento anti-
biótico, con elevada leucocitosis y con 
síntomas de enfermedad sistémica(2,3).

Tratamiento 

La MI se suele resolver de manera 
espontánea en un periodo de tiempo de 
3-4 semanas. No se dispone de fármacos 
específicos para su tratamiento. El princi-
pal tratamiento es sintomático a través de 
medidas no farmacológicas. El empleo de 
fármacos puede aliviar las manifestaciones 
de la enfermedad(19). 

Medidas no farmacológicas
Adecuada hidratación. Reposo 

relativo en cama en la fase aguda de 
la enfermedad. Evitar deportes de con-
tacto y actividad física excesiva durante 
al menos 3 semanas por el riesgo de 
rotura traumática del bazo. Advertir 
a los pacientes y familiares que, ante 
la presencia de signos de alarma (difi-
cultad respiratoria, dolor abdominal) 
deberán acudir a un centro sanitario.

Medidas farmacológicas
1.	 Analgésicos y antiinflamatorios: el 

paracetamol y AINES son los fárma-

cos de elección para el tratamiento 
sostén. Alivian la fiebre, la odinofa-
gia y la fatiga, entre otros. No se 
debe emplear el ácido acetil salicí-
lico por el riesgo de un síndrome 
de Reye.

2.	 Fórmulas de uso tópico: son fór-
mulas compuestas de antiséptico, 
antiinflamatorios y analgésicos para 
aliviar los síntomas orofaríngeos. 

3.	 Antibióticos: se utilizarían única-
mente en casos de sobreinfección 
bacteriana. En la faringoamigdali-
tis exudativa sobreinfectada, está 
implicado en un 30% de los casos 
el SBHGA, siendo preferible el trata-
miento con penicilina V, penicilina 
benzatina o macrólido, por el riesgo 
de exantema si utilizamos amoxici-
lina o ampicilina(2). 

4.	 Corticoesteroides: de uso contro-
vertido. No se recomiendan en los 
casos de MI leve. Alivian la odi-
nofagia y acortan la duración de la 
fiebre. Mayor riesgo de complica-
ciones (inmunosupresión y riesgo 
de infecciones). En los últimos 
estudios, durante el tratamiento 
con aciclovir y predinisolona la 
tasa de transmisión orofaríngea 
del VEB se reduce, pero casi no 
tiene efectos en la duración de los 
síntomas(19).

	 Se reserva su uso en ciclos cortos 
(2 semanas) en casos de compli-
caciones graves de MI, como son: 
afectación miocárdica o neuroló-
gica, obstrucción de vías aéreas, 
anemia hemolítica, neutropenia 
y trombocitopenia grave prolon-
gada(20).

5.	 Aciclovir: bloquea la fase lítica de 
replicación del virus en orofaringe, 
pero no la latente. Disminuye la 
excreción VEB en la orofaringe pero 
ésta se reanuda una vez finalizado el 
tratamiento. No se ha demostrado 
efecto sobre la latencia del virus 
en sangre periférica(20-22). Aun-
que la evidencia clínica es pobre, 
podría utilizarse en combinación 
con corticoides para el tratamiento 
de algunas complicaciones graves. 
Podría estar indicado su empleo en 
pacientes con tratamiento inmuno-
supresor.
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6.	 Otros tratamientos: inmunoglobu-
lina intravenosa en la trombocito-
penia aislada severa. Plasmaféresis 
e inmunoglobulina en el síndrome 
de Guillain-Barré. Anticuerpos 
monoclonales del tipo anti células 
B en asociación con leucocitos de 
donante irradiados, en los procesos 
linfoproliferativos graves inducidos 
por el VEB(23). No existe un claro 
beneficio del uso de IL-2 e IFN alfa 
en la MI(24). 

Pronóstico y prevención

El pronóstico de la MI es favorable en 
la mayoría de los casos, cursando habitual-
mente sin síntomas o con síntomas muy 
moderados(1).

Los síntomas suelen tener una pre-
sentación monofásica(4), no siendo 
rara la presentación bifásica (agrava-
miento de los síntomas después de 
una franca mejoría)(2). La fiebre y la 
astenia son los síntomas que más puede 
alargarse en el tiempo. La esplenome-
galia puede palparse durante varios 
meses(18). 

Como med ida s  prevent iv a s: 
medidas de aislamiento normales 
de cualquier enfermedad infecciosa. 
Evitar el contacto con la saliva del 
enfermo. Evitar especialmente el con-
tacto con pacientes con inmunodefi-
ciencias, trasplantados, etc., al igual 
que con mujeres embarazadas. No 
deben donar sangre durante infec-
ción reciente(1), ni acudir al colegio 
durante la fase aguda de la enfermedad 
(1-2 semanas)(2).

A pesar de ensayos clínicos, todavía 
no se ha conseguido desarrollar una 
vacuna eficaz y segura frente al VEB(1). 
No es aconsejable la utilización de 
virus vivos(3). La proteína gp350 adyu-
vada con aluminio parece tener buen 
poder inmunógeno y sería útil en la 
producción de una vacuna frente a la 
MI(3). Esta vacuna debería ser eficaz, no 
sólo para prevenir la MI, sino también 
para disminuir la incidencia del lin-
foma de Burkitt y otras neoplasias(3,5). 
El interferón alfa previene o disminuye 
el riesgo de infección por el VEB en el 
trasplante renal(3).
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Preescolar de 4 años de edad sin antecedentes de interés, 
que acude a la consulta de su pediatra del Centro de Salud 
por presentar fiebre de 38-39°C, acompañado de odinofagia, 
adenopatías laterocervicales y occipitales; dolor abdominal 
difuso e inespecífico. No presenta tos ni moco ni otros sín-
tomas catarrales.

Examen físico
Niño con aspecto febril (39°C rectal). Discreta afectación 

general, faringe enrojecida con amígdalas aumentadas de 
tamaño y con abundante exudado blanquecino. Adenopatías 
laterocervicales de 1,5-2 cm de diámetro, blandas, modera-
damente dolorosas. Abdomen sin visceromegalias. Resto de 
la exploración: normal.

Con el diagnóstico de amigdalitis pultácea de origen bac-
teriano, se inicia tratamiento con amoxicilina a 50 mg/kg/
día durante 10 días.

Evolución
A las 72 horas acude de nuevo a su pediatra por persisten-

cia de fiebre de 38-39°C y afectación del estado general. En 
la exploración, destaca faringe muy enrojecida con exudado 
membranoso y petequias en paladar, linfadenopatía cervical 
y abdomen con dolor a la palpación en hipocondrio izquierdo, 
palpándose polo de bazo.

Ante la sospecha de posible MI, se solicita cultivo de 
exudado faríngeo y analítica sanguínea general: hemograma, 
frotis en sangre periférica, VSG, PCR, procalcitonina, prueba 
de anticuerpos heterófilos y serología para el virus de Epstein-
Barr y citomegalovirus.

 
Examenes complementarios
•	 Hematología: leucocitos: 12,4x103/µl. Fórmula: 35% de 

polimorfonucleares, 48% de linfocitos, 15% de monocitos 
y 2% basófilos, plaquetas: 135.000/mm3. PCR: 12 mg/L, 
velocidad de sedimentación globular 25 mm/h, pruebas 
hepáticas, coagulación, procalcitonina e ionograma nor-
males. Exudado faríngeo: flora habitual.

•	 Serología VEB: Monotest: negativo. Serología específica 
frente a VEB: IgM anti VCA positivo, IgG anti VCA positivo. 
IgM Anti-EBNA negativo.

•	 Serología CMV: IgM CMV negativa.
Al acudir a recoger los resultados, se observa la aparición de 

un exantema maculopapular eritematoso generalizado y prurigi-
noso. Se diagnostica de mononucleosis infecciosa y se le aconse-
jan: líquidos, reposo, analgésicos, gárgaras, higiene escrupulosa 
de manos y evitar contacto con secreciones de otros niños.

Comentario
La mononucleosis infecciosa puede presentarse con 

amigdalitis con exudado y linfadenopatía cervical. La 
diferenciación con la amigdalitis bacteriana, en ocasio-
nes es difícil. Si sospechamos esta entidad, evitaremos 
el uso de amoxicilina y derivados como primera opción 
de tratamiento, por el riesgo de erupción exantemática. 
El exantema se produce en un 90% de los casos cuando 
los pacientes son tratados con estos antibióticos; suele 
ser maculopapuloso, pero también puede ser morbiliforme, 
petequial, urticarial o escarlatiniforme. Un problema aña-
dido es la frecuente sobreinfección faringoamigdalar (30%) 
por Estreptococcus pyogenes, que podemos encontrar en 
cultivo faríngeo.

La esplenomegalia se observa en 50% de los casos de MI; 
sin embargo, la rotura espontánea del bazo en el curso de la 
enfermedad aguda sólo representa el 0,1-0,5%.

Es típica la presencia en sangre de leucocitosis con linfo-
monocitosis y linfocitos atípicos en frotis. Igualmente, es muy 
frecuente la alteración de las pruebas de función hepática. 
Entre un 25 a 50% de los pacientes con MI, tienen trombo-
citopenia, de entre 100.000 a 150.000/mm3.

Dos test son útiles para detectar la existencia de anti-
cuerpos heterófilos: la reacción de Paul-Bunnell-Davidsohn y 
el test de MI (es una reacción cualitativa de aglutinación en 
lámina). Ambas revelan la presencia de IgM que aglutinan 
ciertos hematíes de animales. La respuesta de AH alcanza su 
valor máximo generalmente en la segunda o tercera semana 
del inicio de la enfermedad. Si el test de AH es positivo no 
es necesario investigar la presencia de anticuerpos espe-
cíficos. Estos deben buscarse cuando esa prueba resulta 
negativa. Aunque el test de MI es una reacción simple, 
rápida y económica, deja sin diagnosticar más del 10% 
de las MI. En estos casos, realizaremos estudio serológico 
específico de VEB. 

El anticuerpo IgM frente a VCA es útil para establecer el 
diagnóstico de la MI aguda. El anticuerpo IgG frente a VCA se 
utiliza para el diagnostico de MI y para valorar la enfermedad 
en el pasado, ya que persiste toda la vida. Los anticuerpos 
contra EBNA son detectados en un período tardío (tres a seis 
semanas). La MI cura espontáneamente en 3 a 4 semanas, 
dejando inmunidad permanente.

La mononucleosis infecciosa no tiene tratamiento especí-
fico; el tratamiento es sintomático: reposo en cama durante 
el periodo febril, analgésicos, antitérmicos y gargarismos. Si 
existe sobreinfección bacteriana demostrada, se utilizarán 
antibióticos, preferiblemente, macrólidos. 

Caso clínico



151PEDIATRÍA INTEGRAL

MONONUCLEOSIS INFECCIOSA EN LA INFANCIA

Clínica compatible

Algoritmo de diagnóstico-terapéutico

*Tríada típica
*Esplenomegalia, edema palpebral…

Amigdalitis bacteriana – Hemograma
– ��Bioquímica 

(enzimas hepáticas)
– Ac heterófilos (AH)

Sugerentes de MI:
*>50% linfocitos
*>10% linfocitos 
atípicos
*Índice: linfocitos/ 
leucocitos >0,35

– Malestar general
– �Signos y síntomas 

de complicaciones

Tratamiento con aminopenicilinas

Curación

Otras
etiologías*

Mononucleosis
infecciosa

Tratamiento sintomático 
y seguimiento

Derivación
hospitalaria

¿Datos de alarma o progresión
de signos y síntomas?

Ac 
específicos

AH positivos AH negativos o
pacientes <10 años

NO SÍ

NOSÍ Alta
sospecha

SÍNO

Rash cutáneo
o no mejoría

(+) (-)
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Mononucleosis infecciosa en la 
infancia
1.	 Adolescente de 13 años que acude a 

la consulta del Centro de Salud con 
fiebre elevada e intenso dolor de 
garganta. En la exploración física, 
se observa: adenopatías laterocer-
vicales y submandibulares, amig-
dalitis exudativa y esplenomegalia. 
El hemograma presenta leucoci-
tosis (16.000) con linfomonoci-
tos del 61%. Ante la sospecha de 
mononucleosis infecciosa por el 
virus Epstein-Barr, ¿cuál sería el 
siguiente estudio a realizar para 
hacer diagnóstico de mononucleo-
sis aguda?
a.	 Anticuerpos heterófilos (reacción 

de Paul-Bunnell y Davidshon).
b.	 Anticuerpos IgM contra antí-

genos de la cápside viral (anti-
VCA).

c.	 Anticuerpos IgG contra antíge-
nos tempranos (anti-EA).

d.	  Anticuerpos IgM contra antíge-
nos nucleares (anti-EBNA).

e.	  Cualquiera de las pruebas ante-
riores son diagnosticas de enfer-
medad aguda.

2.	 El tratamiento que recomendaría a 
un niño diagnosticado de mono-
nucleosis infecciosa sería:
a.	 Corticoides.
b.	 Inmunosupresores.
c.	 Antivirales (aciclovir o ganciclo-

vir) + medidas sintomáticas.
d.	 Interferón.
e.	 Medidas sintomáticas y epide-

miológicas.
3.	 ¿Cuál es la causa más frecuente de 

síndrome mononucleósico con 
anticuerpos heterófilos (-)?
a.	 El virus de Epstein-Barr (VEB).
b.	 El citomegalovirus (CMV).
c.	 La rubéola.

d.	 El VIH.
e.	 La difenilhidantoína.

4.	 Respecto al síndrome mononu-
cleósico, señale la respuesta falsa:
a.	 El agente etiológico más fre-

cuente es el virus de Epstein-
Barr (VEB).

b.	 La edad influye sobre la expresión 
clínica de la infección. En niños 
pequeños, la primoinfección por 
VEB cursa con la tríada clásica de 
mononucleosis infecciosa.

c.	 La odinofagia que aumenta pro-
gresivamente junto a la fiebre, 
es el motivo principal de con-
sulta.

d.	 La proliferación de los linfocitos 
B y células T reactivas inducen la 
tumefacción del tejido linfático.

e.	 El tratamiento con corticoes-
teroides se reserva para com-
plicaciones graves (afectación 
miocárdica, neurológica, anemia 
hemolítica, neutropenia y trom-
bopenia grave prolongada).

5.	 En lo referente al diagnóstico de la 
mononucleosis infecciosa:
a.	 Los tres criterios clásicos de 

laboratorio son: neutrofilia, lin-
focitos atípicos y pruebas sero-
lógicas positivas para el virus de 
Epstein-Barr (VEB).

b.	 Las alteraciones más frecuentes 
en las pruebas hepáticas son: 
ictericia e hiperbilirrubinemia.

c.	 La prueba de Paul-Bunnel es el 
test serológico más específico 
y sensible para diagnosticar la 
infección por VEB.

d.	 La presencia de IgM VCA, IgG 
VCA, anti- EBNA positivo y 
anti-EA negativos es indicativa 
de infección pasada.

e.	 La rotura esplénica es una com-
plicación grave y frecuente.

Caso clínico
6.	 La mononucleosis infecciosa se 

manifiesta clínicamente con la 
tríada:
a.	 Leucocitosis, linfomonocitosis 

(>50%) y linfocitos atípicos 
(>10%).

b.	 Fiebre, faringoamigdalitis y ade-
nopatías.

c.	 Fiebre, esplenomegalia y odi-
nofagia.

d.	 Faringoamigdalitis exudativa 
membranosa, fiebre y exantema.

e.	 Fiebre, amigdalitis y esplenome-
galia.

7.	 ¿Cuál de estos hallazgos no es fre-
cuente encontrar en los estudios de 
laboratorio de la mononucleosis 
infecciosa?
a.	 Leucocitosis.
b.	 Trombocitosis.
c.	 Linfocitosis.
d.	 Elevación de transaminasas.
e.	 Anemia hemolítica.

8.	 Respecto al diagnóstico diferencial 
entre el síndrome mononucleósico 
producido por el VEB y citomega-
lovirus es cierto que:
a.	 En el síndrome mononucleósico 

producido por el CMV, la farin-
gitis exudativa y las adenopatías 
cervicales son raras.

b.	 La prueba de aglutinación de 
anticuerpos heterófilos, prueba 
de Paul-Bunnell, es positiva en 
las dos enfermedades.

c.	 La hepatoesplenomegalia y el 
exantema sólo se producen en 
el SMN por el VEB.

d.	 La fiebre prolongada no es un 
síntoma relevante.

e.	 Ninguna de las anteriores son 
correctas.

A continuación, se expone el cuestionario de acreditación con las preguntas de este tema de Pediatría Integral, que deberá 
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.

Para conseguir la acreditación de formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter 
único para todo el sistema nacional de salud, deberá contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podrán realizar los 
cuestionarios de acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.



Introducción(1)

La función que desempeña la saliva 
en el mantenimiento de la salud 
bucodental es fundamental. En la 

cavidad oral drenan 3 glándulas salivales 
mayores (parótida, submaxilar y sublin­
gual) y numerosas glándulas salivales 
menores o accesorias distribuidas por 
prácticamente toda la boca.

La parótida produce secreción se­
rosa y drena al conducto de Stenon. La 
glándula submaxilar drena la secreción 
seromucosa en el suelo de la boca por 

el conducto de Wharton, y la sublingual 
drena al conducto de Wharton a través 
del conducto de Bartholin, siendo su 
secreción también seromucosa.

Los trastornos que pueden afectar a 
estas glándulas son: infecciones, lesio­
nes obstructivas o reactivas, así como 
alteraciones inmunológicas o neoplasias.

Respecto a la clínica que aparece, 
hay un signo importante y, además, 
común a todos ellos, que es la tume­
facción de la glándula afectada. Muchas 
entidades son más características de la 
edad adulta, así que, aquí iremos repa­
sando algunas de las afecciones que se 
ven con mayor frecuencia en la edad 
pediátrica.

Lesiones obstructivas

Mucocele(1-4)

Lesión elevada indolora producida por 
acúmulo de moco que afecta sobre todo 
al labio inferior.

Es una tumefacción que suele apa­
recer en niños y adultos jóvenes (casi la 
mitad de los casos comunicados se pre­
sentan antes de los 21 años de edad), 
formada por moco acumulado que se 
origina por la obstrucción o rotura del 
conducto excretor de una glándula sa­
lival por procesos infecciosos, traumá­
ticos o bien por hábitos (mordisqueo 
labial) o por tratamientos ortodónticos.

Parotiditis y otras afecciones 
de las glándulas salivales

F. Álvarez García*, V. Rodríguez de la Rúa Fernández**
Pediatra de Atención Primaria en el Centro de Salud de Llanera, Asturias. Miembro de los Comités 
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Resumen
Se hace un repaso a la patología no tumoral de las 
glándulas salivales para facilitar la revisión del pediatra 
de atención primaria con especial mención al mucocele 
y a la parotiditis recurrente juvenil.
Asimismo, se revisa de un modo más amplio todo lo 
relacionado con la parotiditis epidémica en cuanto 
a etiología, epidemiología, clínica, diagnóstico, 
tratamiento y prevención, con atención preferente a 
las recomendaciones ante un brote epidémico de la 
misma.

Abstract
A look about non-neoplastic salivary gland diseases 
is made to facilitate a pediatric review, with special 
mention to mucocele and juvenile recurrent parotitis.
Moreover, a more extensive review about mumps is 
done, regarding etiology, epidemiology, clinical features, 
diagnosis, treatment and prevention, with preferential 
attention to the recommendations over an epidemic 
outbreak.

Palabras clave: Mucocele; Parotiditis recurrente juvenil; Parotiditis epidémica; Brotes epidémicos.

Key words: Mucocele; Juvenile recurrent parotitis; Mumps; Outbreaks.

Pediatr Integral 2014; XVIII(3): 153-160

La función que desempeña la saliva en 
el mantenimiento de la salud bucodental 
es fundamental.
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Los mucoceles afectan muy rara vez 
a las glándulas salivales mayores, sien­
do el labio inferior la localización más 
frecuente, aunque pueden aparecer en 
otros lugares de la cavidad bucal. Así, la 
ránula es un término genérico que se 
utiliza para designar los mucoceles que 
se producen en el suelo de la boca.

Suelen presentarse como una lesión 
elevada de inicio repentino, de color 
azulado, que se nota a la palpación y 
que es fluctuante e indolora. 

En cuanto a su tamaño, varía desde 
unos milímetros hasta algunos centíme­
tros de diámetro, siendo su duración 
también variable, desde unos pocos días 
hasta incluso algunos años.

Se debe derivar a odontólogo/esto­
matólogo para su posible tratamiento 
quirúrgico, aunque algunos desaparecen 
solos.

Sialolitiasis(1-4)

Patología poco frecuente en la infancia 
que afecta preferentemente a la glándula 
submaxilar, producida por un cálculo en su 
sistema ductal.

Es la obstrucción del drenaje de una 
glándula salival por la formación de 
cálculos en los conductos de ésta, sien­
do menos frecuente que afecte a la pa­
rótida que al resto (90% glándula sub­
maxilar).

No es una patología muy prevalente 
en la infancia y es de causa desconocida.

El cálculo no dará síntomas impor­
tantes hasta que no cause una obstruc­
ción suficiente. En ocasiones, la obs­
trucción parcial puede dar un aumento 
de la glándula afectada al comer junto 
con dolor que dura, en general, menos 
de 1 hora.

La obstrucción total produce infla­
mación del conducto donde se asienta 
el cálculo (sialodoquitis) con infeccio­
nes retrógradas, que se manifiestan por: 
fiebre, dolor intenso, marcados signos 
inflamatorios y secreción purulenta a 
través del conducto (sialoadenitis).

El diagnóstico se puede confirmar 
con estudios radiológicos con o sin con­
traste en el conducto afectado.

El tratamiento es la extracción del 
cálculo mediante manipulación manual 
o con sialoendoscopia e incluso, en oca­
siones, que no permiten este abordaje, 
con litotricia.

Lesiones inflamatorias(1-4)

Sialoadenitis crónica

La sialoadenitis es la inflamación de 
las glándulas salivales. Puede ocurrir de 
una forma aguda o bien crónica.

Puede ser producida por múltiples 
entidades y, en general, suele aparecer 
en la edad adulta, por lo que sólo men­
cionaremos una enfermedad típica de la 
infancia: la parotiditis recurrente juvenil.

Parotiditis recurrente(1-4)

La más frecuente es la juvenil, que 
aparece entre los 3 y los 13 años de edad, 
de causa multifactorial y que suele desa-
parecer en la adolescencia.

No es demasiado común en los niños 
y se caracteriza por episodios de duración 
variable de tumefacción parotídea uni o 
bilateral con intervalos de remisión.

Entre las causas, están las infecciones 
por virus (Epstein-Barr, citomegalovirus), 
las enfermedades autoinmunes (funda­
mentalmente, el síndrome de Sjögren) 

y también algunas inmunodeficiencias 
como el VIH, pero, una vez descartadas es­
tas causas, el diagnóstico más probable es 
el de parotiditis recurrente juvenil(1,4-7).

Esta entidad ocurre entre los 3 y los 
13 años de edad, predominando en el 
sexo masculino (4:1). La etiología es 
desconocida, aunque se han postulado 
varios factores predisponentes: infeccio­
sos, inmunológicos, genéticos, alérgi­
cos, una posible disminución del flujo 
salival o bien la presencia de anormali­
dades congénitas en el sistema ductal; 
pero, actualmente, se cree que realmen­
te es de causa multifactorial.

Se presenta como un cuadro de 
aparición brusca de 2 a 10 días de du­
ración, consistente en induración, ge­
neralmente unilateral, de la parótida 
acompañada de sintomatología general 
leve. Se repite 3 o 4 veces al año.

El diagnóstico de esta entidad es clí­
nico. Tradicionalmente, se consideraba 
la sialografía como la principal herra­
mienta diagnóstica, pero actualmente la 
ecografía es la prueba de elección para 
el diagnóstico y seguimiento. Si la eco­
grafía detecta lesiones sólidas, debe ser 
realizada una RMN o una TC. 

Es importante hacer el diagnóstico 
diferencial con las paperas y para ello 

nos orientará su carácter recurrente y 
que esta entidad suele tener más afec­
tación parotídea que general.

El tratamiento consiste en antiinfla­
matorios en los cuadros agudos, calor y 
masaje local. El uso de antibióticos de 
amplio espectro para evitar sobreinfec­
ciones, está hoy en día discutido. La paro­
tidectomía se reserva para los casos graves 
y extremos. Se estudian nuevos métodos 
de tratamiento como el riego y dilatación 
bajo visión directa por endoscopia(6,7).

No existe tratamiento preventivo.
La evolución es hacia la remisión 

espontánea con los años, en general 
durante la adolescencia.

Sialoadenitis aguda

La causa más frecuente de sialoade-
nitis aguda es el virus de las paperas aun-
que otros virus e incluso bacterias pueden 
producirla.

Puede ser producida por bacterias 
(estafilococo, estreptococo, bacilos 
Gram negativos y anaerobios) o por 
virus (paramixovirus, influenza, para­
influenza, coxsackie o citomegalovirus).

La causa más frecuente es el virus de 
las paperas (paramixovirus).

Existen algunos datos que nos pue­
den ayudar a diferenciar la etiología: 
la bacteriana es con mayor frecuencia 
unilateral y afecta sobre todo a ancianos, 
posoperados e inmunodeprimidos y, a 
veces, a prematuros y lactantes; la vírica 
es más frecuente bilateral y en niños 
más mayores.

La bacteriana cursa con mayor 
afectación general, fiebre elevada, do­
lor intenso, incluso con trismus y, en 
ocasiones, con salida de material puru­
lento por el conducto excretor; la vírica 
produce unos síntomas más leves.

El tratamiento se realiza en ambas 
con analgésicos/antinflamatorios y, en 
el caso de las bacterianas, añadiendo 
antibióticos de amplio espectro.

Parotiditis epidémica o 
paperas(8-19)

Es la inflamación de la parótida más 
frecuente en los niños y, a pesar de la va-
cunación, aún siguen apareciendo brotes 
epidémicos en nuestra comunidad que 
afectan, sobre todo, a adolescentes y adul-
tos jóvenes.
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A pesar de las altas tasas de vacuna­
ción con la vacuna triple vírica, la pa­
rotiditis epidémica (paperas) continúa 
siendo una enfermedad endémica en 
todo el mundo y se sigue observando 
actualmente en nuestro país, con picos 
de incidencia cada 2-5 años.

La parotiditis epidémica es una 
infección viral aguda que produce la 
inflamación de una o más glándulas 
salivales, fundamentalmente, la parótida.

Esta enfermedad es de distribu­
ción mundial endemo-epidémica. En 
las zonas templadas, el invierno y la 
primavera son las estaciones de mayor 
incidencia. En las zonas donde no hay 
vacunación sistemática, la enfermedad 
es endémica y ocurren picos epidémicos 
cada 2 a 5 años. Las tasas de ataque en 
las epidemias varían considerablemen­
te, pero en una población virgen puede 
llegar hasta el 88%.

Etiología(8-14)

Es un paramixovirus con reservorio ex-
clusivo en el hombre.

El virus de la parotiditis es un virus 
RNA de una única cadena perteneciente 
a la familia Paramyxoviridae, género Ru­
bulavirus, cuyo único reservorio es el 
hombre. El genotipo predominante en 
las actuales epidemias es el G, siendo los 
más frecuentes los subgenotipos G1 y 
G5. Ninguno de los otros posibles agen­
tes que causan inflamación de las paró­
tidas (virus coxsackie, parainfluenzae, 
Epstein-Barr) tiene capacidad epidémica.

El virus se inactiva con agentes quí­
micos como formol y éter, así como con 
los rayos ultravioleta o el calor.

Epidemiología(8-13)

La acumulación de susceptibles es la 
causante de los brotes que ocurren cada 
2-5 años, asociada a la disminución de la 
efectividad de la vacuna, sobre todo en los 
que fueron vacunados con la cepa Rubini.

El reservorio es exclusivamente hu­
mano y, por tanto, en teoría es una en­
fermedad erradicable.

Se transmite por vía aérea por mi­
crogotitas de saliva y también por con­
tacto directo con la saliva de una per­
sona infectada, siendo el periodo de in­
cubación de alrededor de 16 a 18 días, 
pero puede llegar a ser de hasta 25 días.

El periodo de contagiosidad abarca 
desde 7 días antes de la inflamación de 
la parótida hasta 9 días después (con 
un pico máximo entre 2 días antes y 
4 después del comienzo de la enfer­
medad, que es cuando al paciente se le 
considera potencialmente contagioso). 
Las infecciones asintomáticas también 
pueden ser transmisibles. La infección 
en lactantes es poco frecuente, dada la 
protección adquirida por los anticuer­
pos maternos.

En nuestro país, durante los últimos 
años, ha ido aumentando la cifra de ca­
sos y, durante los años 2006 y 2007, 
se notificaron más de 6.000 y 10.000 
casos, respectivamente. En el año 2010, 
se declararon aún 2.705 casos, pero los 
casos volvieron a subir hasta los 4.615 
en 2011 y los 9.538 en 2012. Las comu­
nidades más afectadas en 2012 fueron: 
Navarra, Asturias, País Vasco, Castilla-
León, Cantabria y Galicia, por este orden.

Con datos aún provisionales, a 11 de 
agosto de 2013 (semana 32), se habían 
declarado 11.628 casos, con una tasa de 
24,6 casos por 100.000; las comunida­
des más afectadas hasta ese momento 
eran: Asturias (134 casos por 100.000), 
Castilla-León (91), Galicia (87), País Vas­
co (40) y Madrid (20), por este orden.

La mayoría de los casos se concen­
tran entre los 15 y los 34 años de edad 
(75%), con predominio en varones. 
Considerando las tasas de ataque por 
edad, el grupo con la mayor inciden­
cia es el de 15-19 años, seguido de los 
grupos de 20-24 años y de 10-14 años, 
siendo la incidencia bastante más baja 
en el resto de edades.

La acumulación de susceptibles es la 
causante de los brotes, y viene condicio­
nada por los siguientes factores:
•	 La baja incidencia a partir de 35 

años indica inmunidad natural por 
haber pasado la infección; mientras 
que, la baja incidencia por debajo 
de 10 años indica buena protección 
vacunal en los primeros años tras la 
vacunación.

•	 Persiste, pero a un nivel ya bajo, la 
bolsa histórica de susceptibles (27 
a 39 años).

•	 Hay una baja efectividad vacunal (se 
calcula que alrededor del 60 %) en 
las cohortes vacunadas con la cepa 
Rubini como 1ª dosis de vacuna tri­
ple vírica (TV) (15-18 años), con 

poco impacto en las cohortes que 
recibieron esta vacuna como 2ª dosis 
(24 a 28 años).

•	 Hay una disminución de la efectivi­
dad vacunal a medio plazo (a niveles 
esperables en torno al 75%), en las 
cohortes vacunadas con edades de 
18 a 24 años.
Los brotes más recientes han apa­

recido en poblaciones vacunadas prác­
ticamente en su totalidad, llamando 
la atención el hecho de que una gran 
proporción de casos sean personas va­
cunadas, sin embargo, esto va unido a 
la cobertura (porcentaje de población 
vacunada) y a la efectividad vacunal 
(EV); de tal forma que, cuanto mayor 
sea la cobertura y menor la EV, mayor 
proporción de los casos que ocurran es­
tarán vacunados. Y esto es lo que sucede 
en esta enfermedad.

En nuestro país, respecto a la edad, 
antes de la era vacunal era una enfer­
medad típicamente infantil, pero, desde 
la implantación de la vacuna, ha dismi­
nuido claramente la incidencia (es una 
enfermedad de declaración obligatoria 
individual); no obstante, la enfermedad 
se ha desplazado a edades superiores, con 
la peculiaridad de que suele ser más gra­
ve, y así los brotes que estamos sufriendo 
en España afectan sobre todo a adoles­
centes y adultos jóvenes (15-34 años).

Clínica(8-14)

Tumefacción parotídea dolorosa prin-
cipalmente bilateral, con ligeros síntomas 
generales, que suele durar 7 días. Puede 
afectar a otras glándulas salivales, a los 
testículos o al sistema nervioso central.

La infección asintomática (hasta un 
1/3 de los casos) es más frecuente en 
adultos que en niños; mientras que, la 
parotiditis clínica es más frecuente en 
niños de 2 a 9 años que en niños mayores.

El cuadro clínico se inicia con 
unos pródromos inespecíficos de 1-3 
días, consistentes en: malestar general, 
mialgias, cefalea, anorexia o febrícula. 
Tras ello, en un 60-70% de los casos, 
aparecen molestias en la parótida y 
otalgia del mismo lado, con posterior 
tumefacción parotídea uni (25% de los 
casos) o sobre todo bilateral, dolorosa, 
principalmente con la masticación, que 
alcanza a los 2-3 días su grado máximo, 
perdiéndose, típicamente, el ángulo 
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mandibular. Suele durar alrededor de 
7 días. Pero no sólo afecta a la parótida, 
pues otras glándulas salivales pueden 
verse también involucradas, principal­
mente la submaxilar (que además debe 
diferenciarse de una adenitis cervical). 
Pueden encontrarse inflamados los 
conductos de salida de las glándulas 
salivales en la cavidad bucal.

Un tercio de las infecciones no 
muestran afectación de ninguna glán­
dula salival y hasta un 40-50% de las 
infecciones pueden presentar sínto­
mas inespecíficos o fundamentalmente 
respiratorios. En menores de 5 años, 
la enfermedad se manifiesta más fre­
cuentemente como una enfermedad 
respiratoria de vías bajas.

Respecto a otras manifestaciones, 
la aparición de orquitis, sobre todo en 
adolescentes, en general unilateral, no 
es infrecuente (20-30%). La esterilidad 
posterior es rara.

También, puede haber afectación 
del sistema nervioso central, con me­
ningitis aséptica (10%) o encefalitis 
(<2 casos/10.000) con, en general, 
buen pronóstico y sin dejar secuelas. 
También, puede producir neuritis del 
nervio facial o del auditivo.

Más raras son las alteraciones de 
otras glándulas, como: ovario, tiroides 
o páncreas.

No se han asociado malformaciones 
congénitas por sufrir la enfermedad en 
el embarazo, pero sí más riesgo de abor­
tos cuando ocurre en el 1er trimestre.

Respecto a la inmunidad, tras la in­
fección natural, suele ser permanente, 
aunque se han publicado algunos casos 
secundarios.

Diagnóstico(9-13)

Se realiza por la clínica, la serología y 
la realización de PCR y cultivo en faringe y 
en orina. La serología tiene valor en los no 
vacunados; mientras que, en los vacunados 
es preferible la PCR y el cultivo.

El diagnóstico se basa en la clínica, 
aunque debe ser confirmado por méto­
dos de laboratorio.

El virus puede ser aislado de la fa­
ringe por detección genómica (reacción 
en cadena de la polimerasa [PCR]) y por 
cultivo en el exudado faríngeo desde 
7 días antes del inicio de la clínica, hasta 
9 días después.

La investigación del virus en orina 
(PCR y cultivo) es muy útil, pues se 
puede encontrar también desde 6 días 
antes, pero hasta 2 semanas después del 
inicio del cuadro clínico.

Si existe complicación meníngea, 
encontraremos predominio linfocítico 
en el LCR, pudiendo detectar el virus 
por PCR en el mismo.

También, es útil (sobre todo en no 
vacunados) la serología con la deter­
minación de IgM específica o bien el 
aumento significativo de Ig G entre la 
fase aguda y la convalecencia. Se debe 
recordar que, en vacunados que enfer­
man por fallo vacunal, la confirmación 
diagnóstica por serología clásica (pre­
sencia de IgM en suero) es muy pro­
bable que no sea posible; ya que, ante 
una infección por virus salvaje, estas 
personas desarrollarán una respuesta in­
mune secundaria (aumento de IgG con 
ausencia de IgM) al haber tenido una 
estimulación inmune anterior con la 
vacunación. Por ello, en los vacunados, 
la confirmación del diagnóstico debe­
ría hacerse mediante pruebas virológicas 
(detección genómica con PCR o aisla­
miento del virus en exudado faríngeo 
y en orina). También, la interpretación 
de la subida de títulos de anticuerpos 
puede tener limitaciones a causa de una 
reacción cruzada del virus de la paroti­
ditis con los virus parainfluenza.

Tratamiento(9-13)

El tratamiento es sintomático con ais-
lamiento del paciente durante 4 días desde 
el inicio de los síntomas.

El tratamiento, en ausencia de com­
plicaciones, suele ser domiciliario, sim­
plemente con medidas sintomáticas, con: 
analgésicos/antiinflamatorios, líquidos 
abundantes y restricción de sustancias 
ácidas o picantes que aumentarían el do­
lor en las glándulas salivales.

Los enfermos no deben acudir a 
centros educativos y lugares de traba­
jo (y si están hospitalizados, mantener 
aislamiento respiratorio) hasta pasados 
4 días desde el inicio de los síntomas.

Prevención(8-20)

Se realiza mediante la vacuna TV, que 
contiene virus atenuados de sarampión, 
rubéola y parotiditis. En España, la va­
cuna frente a la parotiditis siempre se 
ha comercializado como TV (no ha ha­
bido vacunas monocomponente) y se 
han usado hasta 4 cepas vacunales de 
parotiditis, todas del genotipo A.

Cepas vacunales
Las vacunas con la cepa Urabe, que 

se usaron en los primeros años, fueron 
retiradas por presentar una frecuencia 
llamativa de casos de meningitis asép­
tica, aunque su perfil de inmunogeni­
cidad era bueno. 

Durante unos años, se usó la cepa 
Rubini (1996 a 1998), pero la ocurren­
cia de brotes en niños vacunados con 
esta cepa demostró su baja efectividad y 
también fue retirada del mercado. 

Las vacunas usadas actualmente con­
tienen las cepas Jeryl Lynn y la RIT-4385, 
que es una cepa derivada de la anterior. 
Para estas cepas, los ensayos clínicos 
controlados mostraron altos niveles de 
seroconversión y de eficacia protectora, 
del 95-96%, pero en estudios a corto 
plazo (como máximo hasta 20 meses 
tras la vacunación); sin embargo, los es­
tudios de seguimiento serológico mues­
tran un descenso de la tasa de serocon­
versión al cabo de los años, incluso tras 
2 dosis, con sólo un 86% de vacunados 
protegidos a los 9 años de la primera 
dosis y a los 4 de la segunda dosis en un 
estudio realizado en Finlandia.

Los estudios de campo muestran va­
lores menores de efectividad de forma 
consistente, con valores entre 78-91%. 
Diversos estudios demuestran que los 
fallos vacunales pueden ser tanto pri­
marios, por falta de respuesta inicial a 
la vacunación, como secundarios, por 
pérdida de la inmunidad vacunal inicial.

Aunque se ha sugerido que la dife­
rencia genética entre los virus vacunales 
(genotipo A) y los virus salvajes (genoti­
po G) pudiera hacer que los anticuerpos 
vacunales no llegaran a neutralizar los 
virus salvajes, especialmente si los títulos 
son bajos, es un tema que aún está en 
discusión y los pocos estudios realizados 
muestran resultados contradictorios(15).

Historia
La vacunación se inició en 1981 y, 

actualmente, se recomiendan 2 dosis de 

Se realiza con la vacuna triple vírica; 
las cepas actuales son la Jeryl-Lynn y la 
RIT-4385.
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TV, a los 12 meses y a los 3-4 años de 
edad

La vacunación frente a la parotidi­
tis con TV se inició a finales de 1981, 
aplicando una sola dosis (TV1) a los 
15 meses de edad, aunque hasta 1986 
no se alcanzaron coberturas superiores al 
80%. En torno a 1996, se introduce una 
segunda dosis de vacuna TV (TV2) a los 
10-11 años de edad (sustituyendo a la 
dosis de vacuna frente a rubéola que se 
aplicaba sólo a las niñas). En el año 2000, 
se adelanta la edad de aplicación de la 
TV2 a los 3-6 años de edad, realizándo­
se campañas de vacunación de barrido 
entre los 4 y los 10-11 años de edad. 

La Asociación Española de Pediatría, 
a través de su Comité Asesor de Vacunas, 
recomienda una 1ª dosis a los 12 me­
ses de edad y una 2ª a los 2-3 años de 
edad, con preferencia por los 2 años 
de edad(16).

En España, hay actualmente comer­
cializadas 2 vacunas TV(17):
•	 Priorix® (GlaxoSmithKline), que lle­

va como componente de parotiditis 
la cepa RT-4385, derivada de la cepa 
Jeryl Lynn.

•	 M-M-RVAXPRO® (Sanofi Pasteur 
MSD), que lleva como componente 
de parotiditis la cepa Jeryl-Lynn.

Recomendaciones ante un brote 
epidémico

Se debe mantener y mejorar la vigi-
lancia epidemiológica de la enfermedad, 
confirmar los casos, aislamiento 4 días de 
los enfermos, revisar el calendario de vacu-
nación de los contactos y, aún es discutida, 
la aplicación de una 3ª dosis de vacuna TV.

Mantener y mejorar la vigilancia 
epidemiológica de la parotiditis
•	 Recordatorio a los centros de aten­

ción primaria y a los servicios de 
urgencia de atención especializada 
de la obligación legal de notificar 
los casos de forma individualizada. 
Como establece el Decreto 69/97, la 
obligación de declarar corresponde 
al médico que realice el diagnóstico 
de sospecha, y la derivación a otro 
nivel de asistencia sanitaria no ex­
cluye la obligación de declarar.

•	 Recordatorio al sistema sanitario 
asistencial de la existencia de pro­
tocolos de vigilancia epidemioló­

gica, concretamente de parotiditis, 
donde se recogen las definiciones de 
caso, el sistema y los formularios de 
notificación y las medidas de diag­
nóstico y control de la enfermedad.

Confirmación de los casos
Dada la poca fiabilidad del diagnós­

tico clínico, especialmente para los casos 
esporádicos, se debe intentar la confir­
mación diagnóstica de los casos sospe­
chosos según los siguientes criterios:
•	 Se intentarán confirmar todos los 

casos esporádicos.
•	 En situaciones de brote epidémico, 

se intentarán confirmar la mayor 
parte de casos primarios, sin rela­
ción con otros casos, pero no hace 
falta confirmar los casos secunda­
rios, especialmente si presentan una 
clínica típica.

•	 Se confirmarán todos los casos que 
requieran ingreso en el hospital.
En las personas no vacunadas, la 

prueba de confirmación básica es 
la detección de IgM específica en suero.

En las personas vacunadas, las prue­
bas serológicas son poco útiles y es re­
comendable utilizar métodos virológi­
cos: escobillonado faríngeo en medio de 
transporte de virus y muestra de orina 
en frasco estéril, para realizar pruebas 
de detección genómica (PCR) y aisla­
miento del virus.

Actuaciones con el paciente y los 
contactos

Los enfermos deben permanecer 
excluidos de centros educativos y lu­
gares de trabajo hasta pasados 4 días 
desde el inicio de los síntomas. Los 
enfermos que ingresen en el hospital 
deben mantenerse con aislamiento res­
piratorio hasta 4 días después del inicio 
de síntomas.

La vacunación de las personas sus­
ceptibles, que hayan tenido contacto 
con un caso, no tiene eficacia para pre­
venir la enfermedad en caso de contagio. 
No obstante, está indicado, de manera 
general, revisar la situación de vacuna­
ción de los convivientes y contactos de 
los enfermos (nacidos a partir de 1974; 
los nacidos antes se consideran mayo­
ritariamente inmunes) y completar 
la pauta de vacunación en los que no 
hayan recibido, al menos, 2 dosis de 
vacuna triple vírica (separadas entre sí, 

al menos, 4 semanas), para protegerlos 
frente a nuevas exposiciones.

Vacunaciones preventivas
Mantener los mayores niveles po­

sibles de cobertura de la vacunación 
sistemática infantil, aplicando 2 dosis 
de vacuna vírica (TV) a todos los niños 
según el calendario de vacunaciones 
infantiles vigente en cada comunidad 
y ciudad autónoma y, también, com­
pletando la pauta de 2 dosis a todos los 
niños con vacunación incompleta que 
se detecten.

De manera general, se recomienda 
aprovechar todas las posibles oportuni­
dades de vacunación (captación oportu­
nista en consulta) para revisar el estado 
de vacunación de los adultos hasta los 
35 años de edad, completando la pau­
ta de vacunación de 2 dosis, en caso 
necesario.

Hay muy pocos estudios de seguri­
dad y eficacia(18) para la aplicación de 
una 3ª dosis de vacuna TV; por lo que, 
no se recomienda aplicarla de forma ge­
neralizada en los que ya hayan recibido 
la pauta completa de 2 dosis. Algunas 
comunidades, como Madrid(19), sin em­
bargo, han recomendado la aplicación 
de una 3ª dosis a aquellas cohortes en 
las que alguna dosis sea de la vacuna 
con la cepa Rubini, por el supuesto be­
neficio hipotético.

Dada la gran dificultad para la capta­
ción y vacunación de los grupos de edad 
más afectados, incluyendo los que hayan 
recibido alguna dosis de cepa Rubini, 
no se recomienda realizar actividades 
especiales de vacunación de manera 
generalizada.

Sólo en caso de poblaciones clara­
mente definidas (como ejemplo, un 
Instituto de Educación Secundaria), 
que mantengan un contacto suficien­
temente estrecho para permitir la di­
fusión de la enfermedad y en las que 
se detecte un claro déficit de inmu­
nidad, como una alta proporción de 
personas no vacunadas o indicaciones 
de una pérdida de inmunidad vacunal 
(como una alta proporción de casos 
secundarios correctamente vacunados), 
podría plantearse una medida especial 
de vacunación, aplicando una dosis 
de vacuna TV a todo el colectivo, in­
dependientemente de su situación de 
vacunación previa.
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Función del pediatra de 
Atención Primaria

Se hace un repaso a la patología no 
tumoral de las glándulas salivales para 
facilitar la revisión del pediatra de Aten­
ción Primaria, dada su reducida inci­
dencia en la edad infantil.

Debe conocer a fondo todo lo re­
ferente a los brotes epidémicos de 
parotiditis que estamos sufriendo en 
nuestro país, tanto en lo que atañe a 
la epidemiología, clínica, diagnóstico y 
tratamiento de la parotiditis, como a las 
medidas preventivas a adoptar ante un 
brote epidémico, que conlleva estrate­
gias epidemiológicas diferentes para las 
distintas situaciones.

Se describe todo lo relacionado con 
la vacuna triple vírica, en su compo­
nente de parotiditis, para facilitar su 
utilización de un modo correcto para 
poder prevenir los brotes epidémicos.
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Muy importante por su actualización y para co­
nocer la actitud ante un brote epidémico, tanto 
en vacunación como inmunoprofilaxis.

Acude a nuestra consulta un niño de 12 años por de-
tectarle su madre, esta mañana, hinchazón en la zona del 
ángulo mandibular izquierdo, así como ligero malestar y 
febrícula.

Antecedentes personales: asma desde la época preescolar, 
actualmente sin tratamiento de fondo por buena evolución. 
No alérgico a ningún medicamento. Vacunado correctamente 
para su edad, incluyendo 2 dosis de triple vírica.

En la exploración, se constata buen estado general. Está 
afebril y se aprecia una tumefacción en la zona pre y subau-
ricular, así como submandibular izquierda, perdiéndose el 
resalte del ángulo de la mandíbula. Corresponde, por tanto, a 

la zona parotídea. No existen signos de flogosis, pero la zona 
es algo dolorosa al tacto. El resto de la exploración general, 
incluida la zona ORL, es normal.

No se conoce ningún contacto previo con persona enferma 
de parotiditis, pero sí estamos en época epidémica de paperas 
en nuestra comunidad.

Se le realizan estudios complementarios (exudado farín-
geo y orina) para PCR y cultivo y se hace declaración de EDO 
(Enfermedad de Declaración Obligatoria) ante la sospecha.

Decidimos instaurarle tratamiento sintomático, se le re-
comienda aislamiento domiciliario y se le cita para valoración 
en una semana.

Caso clínico
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9.	 ¿Cuál sería el tratamiento más ade-

cuado en un paciente con sospecha 
de paperas?
a.	 Deberíamos pautarle tratamiento 

con antiinflamatorios solamente.
b.	 Es aconsejable pautarle antibió­

tico por alto riesgo de sobrein­
fección.

c.	 Habría que darle AINEs y, ade­
más, evitar comer ácidos porque 
aumentan el dolor.

d.	 Hay que hacer ecografía previa­
mente a instaurar ningún trata­
miento por si fuera una litiasis.

e.	 Si es mayor de 14 años, se debe 
ingresar para controlar posibles 
complicaciones, sobre todo tes­
ticulares.

10.	Señale la respuesta incorrecta:
a.	 El mucocele es una entidad fre­

cuente en la infancia.
b.	 Ante la detección de un muco­

cele, se debe derivar para un 
posible tratamiento quirúrgico.

c.	 Se presenta como una lesión ele­
vada azulada muy dolorosa.

d.	 El inicio de un mucocele suele 
ser repentino.

e.	 Suele afectar, sobre todo, a las 
glándulas salivales menores. 

11.	Respecto a la parotiditis recurrente 
juvenil, diga qué es cierto:
a.	 Suele ser bilateral.
b.	 Su causa es bacteriana, por lo 

que se deben administrar anti­
bióticos precozmente.

c.	 Generalmente, es de inicio insi­
dioso.

d.	 Su diagnóstico es clínico y no 
existe tratamiento preventivo.

e.	 Ninguna es cierta.

12.	Ante un niño con sospecha de pa-
peras:
a.	 Se deben hacer estudios com­

plementarios durante un brote 
epidémico, en el caso de que no 
sea un caso secundario. 

b.	 El periodo de incubación es de 
aproximadamente 10 días.

c.	 Se le debe informar de que el 
pico máximo de contagiosidad 
es desde la aparición de la tume­
facción hasta 10 días de la misma. 

d.	 En más del 50% de los casos, en 
varones, se complica con una 
orquitis.

e.	 Ninguna es cierta.
13.	Respecto a la vacunación con triple 

vírica, ¿cuál es la incorrecta?
a.	 Es fundamental que todos los 

niños y adolescentes tengan 2 
dosis de triple vírica.

b.	 Actualmente, se usa la cepa 
Rubini que es la más efectiva.

c.	 El Comité Asesor de Vacunas de 
la AEP recomienda que todos 
los niños estén vacunados con 2 
dosis, a los 12 meses y 2- 3 años 
(preferentemente a los 2).

d.	 Actualmente, no se considera que 
sea una vacuna efectiva para evi­
tar casos secundarios de paroti­
ditis en contactos susceptibles.

e.	 El tratamiento es sintomático, 
aconsejando aislamiento durante 
4 días.

Caso clínico
14.	Señale la respuesta verdadera:

a.	 Debemos pensar en este caso en 
una parotiditis juvenil, dada la 
edad y el estado de vacunación 
correcto con triple vírica.

b.	 Se debe recomendar aislamiento 
al paciente durante 4 días desde 

el inicio de la tumefacción paro­
tídea.

c.	 No hace falta realizar declaración 
obligatoria (EDO).

d.	 No es importante conocer el 
estado de vacunación a la hora de 
realizar estudios complementarios.

e.	 Es fundamental realizar serolo­
gía en los niños vacunados para 
detectar el aumento de la IgM 
específica.

15.	¿Qué estudios complementarios se 
deben realizar en una sospecha de 
paperas?
a.	 Sólo hay que hacer estudios si 

sospechamos otra entidad dife­
rente a las paperas.

b.	 Si es un caso secundario a un 
caso conocido, no es necesario 
hacer estudios complementarios.

c.	 En niños vacunados, se debe rea­
lizar estudio virológico en orina 
y exudado faríngeo.

d.	 El aumento de IgM específica 
siempre ocurre en niños vacu­
nados.

e.	 b y c son ciertas.
16.	Su madre nos pregunta cómo pue-

de ser que haya tantas paperas en 
nuestra comunidad y si la mayoría 
de los niños están vacunados:
a.	 Porque la vacuna frente a la paroti­

ditis no tiene una efectividad del 
100%.

b.	 Hubo una época en que se uti­
lizaron vacunas menos efectivas 
que las actuales.

c.	 Es una enfermedad muy conta­
giosa. 

d.	 Es una enfermedad que a veces 
es asintomática, pero que a pesar 
de ello puede contagiar.

e.	 Todas son verdaderas.

A continuación, se expone el cuestionario de acreditación con las preguntas de este tema de Pediatría Integral, que deberá 
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.

Para conseguir la acreditación de formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter 
único para todo el sistema nacional de salud, deberá contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podrán realizar los 
cuestionarios de acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.
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Resumen
La infección por el VIH continúa siendo un grave 
problema de salud pública mundial, con un impacto 
muy desigual entre países desarrollados y países 
con recursos económicos escasos. Los niños son 
dianas “inocentes” del virus y adquieren la infección, 
principalmente, a través de sus madres (durante 
el embarazo, el parto o el periodo postnatal). 
La transmisión vertical (TV) puede ser reducida 
sustancialmente (<1%) mediante la identificación de 
las embarazadas infectadas, mediante tratamiento 
antirretroviral adecuado y, en algunos casos, mediante 
cesárea electiva. La Terapia Antirretroviral de Gran 
Actividad (TARGA) ha supuesto un punto de inflexión 
importante en el manejo de los niños infectados; por 
lo que, actualmente, se considera esta infección una 
enfermedad crónica. Gracias al éxito de esta terapia, 
muchos niños infectados por TV han sobrevivido y han 
ido alcanzando la adolescencia e incluso la juventud. 
Este grupo de pacientes reúne ciertas características 
peculiares. Desde el punto de vista biológico, 
presentan una inmunosenescencia precoz, con la 
incertidumbre que ello supone a la hora de afrontar 
la inmunosenescencia cronológica. Desde una óptica 
psicológica y social, sigue gravitando sobre ellos el 
estigma que todavía acompaña al SIDA (Síndrome de 
Inmunodeficiencia Adquirida) tres décadas después 
de su aparición: una prueba más que elocuente del 
dramático divorcio entre la lógica de la ciencia y la 
lógica social.

Abstract
HIV infection continues being a serious public health 
issue worldwide, with a different impact among 
developed countries and those with scarce economic 
resources. Children are “innocent” targets for HIV, and 
they mainly acquire infection through their mothers 
(during pregnancy, birth or the postnatal period). 
Vertical transmission can be substantially reduced 
(<1%) by early identification and adequate antiretroviral 
treatment of pregnant women and, in some cases, by 
elective caesarean. Highly-Active Antiretroviral Therapy 
(HAART) has set an important inflexion point in the 
management of HIV infected children and, therefore, 
HIV infection has become a chronic illness. In our 
environment, an increase in the rate of vertically-
infected adolescents is occurring. This group of patients 
has peculiar biological and psycho-social properties. 
From a biological perspective, they show an early 
immunosenesce and its potential consequences on the 
chronologic ageing are uncertain. From a psycho-social 
perspective, we cannot forget the stigmatization of AIDS 
and AIDS patients and even of HIV infected persons, 
which persists from the beginning of the epidemic and 
reveals a clear proof of the dramatic discrepancies 
between scientific and social reasoning.

Palabras clave: VIH/SIDA; Niños; Adolescentes; Exclusión social.

Key words: HIV; Children; Adolescents; Social exclusion.
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Epidemiología

Según datos de ONUSIDA, a fina-
les del año 2013, a nivel mundial, 
se estimaban más de 35 millones 

de personas infectadas por el VIH(1). La 
inmensa mayoría de los afectados vi-
ven en países en vías de desarrollo con 
escasos recursos sanitarios y, más con-
cretamente, en el África Subsahariana 
(25 millones)(1). Se calcula que, en todo 
el mundo, 3,3 millones de menores de 
15 años viven con el VIH y que, en el 
año 2012, han fallecido 210.000 pa-
cientes de este grupo etario. En el 2012, 
la tasa de incidencia anual de VIH se es-
timó en 2,3 millones. Aproximadamen-
te, el 11% de estas nuevas infecciones 
(260.000 casos) han ocurrido en niños 
menores de 15 años de edad(1). Desde 
el año 2001, ha disminuido el número 
de nuevas infecciones en un 33%, las 
muertes relacionadas con el SIDA en un 
29%, las nuevas infecciones en niños en 
un 52%, y ha aumentado en un 40% el 
acceso a los antirretrovirales(1).

En países desarrollados, los nuevos 
casos de infección VIH pediátricos son 
casi excepcionales, gracias a los pro-
gramas de prevención de la transmi-
sión vertical (PPTV). En España, según 
datos de CoRISpe (Cohorte Nacional 
VIH Pediátrico), desde el inicio de la 
epidemia y hasta diciembre de 2012, 
se han registrado 1.039 casos de ni-
ños infectados por el VIH; de ellos, 71 
han sido diagnosticadoa partir del año 
2005. Según esta cohorte, actualmen-
te en nuestro país hay casi 800 niños 
infectados por el VIH en seguimiento, 
346 (33%) de los cuales tienen más 
de 18 años y han sido transferidos a 
las Unidades de VIH de Adultos. Este 
grupo de adolescentes, “crónicamente 
infectados” por el VIH, son cada vez 
más numerosos y presentan una pro-
blemática común que posteriormente 
comentaremos. 

En los países con escasos recursos, 
la infección por VIH infantil tiene di-
mensiones alarmantes. Más del 90 por 
ciento de los niños que viven con el 

VIH en los países en desarrollo se in-
fectaron por transmisión de madre a 
hijo durante el embarazo, durante el 
parto o durante la lactancia. Con el fin 
de reducir el número de niños infec-
tados por el VIH, se ha enfatizado en 
los PPTV. Aunque estos programas están 
muy extendidos a nivel mundial, sólo 
una parte de las mujeres infectadas por 
el VIH en las áreas con menos recursos 
tienen acceso a ellos, oscilando su co-
bertura entre un 75% y un 15%, según 
los distintos países(2,3).

Transmisión del VIH
Actualmente y en nuestro medio, los 

nuevos casos de niños infectados por VIH 
mediante transmisión vertical son anecdó-
ticos, lo que, a pesar de ello, refleja un 
cierto fracaso del sistema sanitario. Por 
otro lado, el VIH se está convirtiendo en un 
grave problema, sobre todo, entre jóvenes 
homosexuales.

El VIH puede ser transmitido me-
diante contacto sexual (heterosexual u 
homosexual), transfusión de sangre o 
hemoderivados contaminados por el 
virus (en adictos a drogas administra-
das parenteralmente) o verticalmente 
(transmisión materno-filial o TV). En 
los países en vías de desarrollo, el sexo 
vaginal es responsable del 70 al 80 por 
ciento de los casos de SIDA, y la trans-
misión perinatal y el uso de drogas 
inyectables (UDI) del 5 y 10 por cien-
to respectivamente(4). En nuestro me-
dio, en el año 2013, el número de nue-
vos casos anuales prácticamente se 
mantiene o disminuye muy lentamen-
te, siendo la vía más importante de 
transmisión la sexual (82%): hombres 
que tienen sexo con hombres (51%) y 
transmisión heterosexual (31%)(5). Pen-
samos que esto pudiera deberse, al me-
nos en parte, a “cierta relajación”, de-
rivada de la insuficiente información 
que se ofrece a los jóvenes, entre quie-
nes está muy extendida la idea de que 
el “SIDA se cura con los nuevos trata-
mientos”. En este sentido, deberían 
intensificarse las campañas de preven-
ción, ofreciendo información veraz 
con mensajes claros y contundentes, 
sobre el “uso del preservativo”, de “la 
conveniencia de realizarse pruebas se-
rológicas”, de que el “SIDA está fuera 
de control”, que con “tratamiento de 

por vida el SIDA puede cronificarse, 
pero no curarse”, etc. 

De manera natural, sin ningún 
tipo de intervención médica, la tasa 
de transmisión vertical (TV) del VIH 
se aproxima al 25%, con rangos que 
oscilan entre el 13-43% según los 
distintos países. Esta tasa de TV, aun-
que multifactorial, parece depender 
fundamentalmente de la carga viral 
materna, no existiendo cifras de carga 
viral materna (RNA-VIH) totalmente 
seguras que eviten la TV. La transmi-
sión perinatal del VIH puede ocurrir 
intraútero, periparto y posparto. En la 
primera de ellas, se produce un trasvase 
de virus desde la sangre materna a la 
del feto y se define como: la detección 
del VIH mediante técnicas de cultivo, 
o identificación de RNA o DNA-VIH 
mediante técnicas de PCR en la sangre 
del recién nacido en las primeras 48 
horas de vida. La transmisión periparto 
se produce mediante la exposición a se-
creciones y/o sangre materna durante 
el parto; son niños no alimentados con 
lactancia materna, en quienes los test 
de detección en la primera semana de 
vida resultaron negativos, pero se posi-
tivizaron entre la primera semana y el 
3er mes. Este modo de transmisión ocu-
rre aproximadamente en un 65-74% 
de los niños infectados. Finalmente, 
la transmisión posparto supone la in-
gestión de leche materna contaminada 
por el VIH. Este tipo de alimentación 
incrementa el riesgo de infección entre 
un 14 y un 16%.

Prevención de la transmisión 
vertical del VIH

Hasta hace aproximadamente 20 
años, no se conocía ninguna estrategia 
que disminuyera la transmisión vertical 
del VIH; en este sentido, saber si una 
mujer embarazada estaba o no infectada 
tenía escaso interés. Sin embargo, en 
febrero de 1994, el Grupo para ensayos 
clínicos de VIH pediátricos (ACTG 076)
(6) demostró que un régimen a base de 
monoterapia con Zidovudina (ZDV), 
administrada prenatalmente (semanas 
14ª-36ª de gestación), durante el parto 
y posnatalmente al recién nacido (hasta 

Globalmente, en la actualidad, el SIDA 
continúa siendo una epidemia fuera de 
control. El SIDA pediátrico es una impor-
tante prioridad sanitaria en el mundo, con 
importantes variaciones geográficas según 
los recursos económicos.

La prevención de la transmisión ver-
tical del VIH funciona, pero debe inten-
sificarse.
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la 6ª semana de vida), reducía el ries-
go de transmisión vertical en un 67% 
(desde un 25% en el grupo placebo a 
un 8,3% en el grupo control). Este ha-
llazgo ha supuesto uno de los mayores 
hitos en la historia del SIDA y, a partir 
de entonces, resulta imprescindible co-
nocer la situación serológica para el VIH 
de todas las gestantes. Así pues, uno de 
los retos más importantes para la pre-
vención de la TV del VIH es identificar, 
lo más precozmente posible, mediante 
la determinación de test serológicos 
anti-VIH, a todas las embarazadas in-
fectadas. Los test anti-VIH deben rea-
lizarse de manera sistemática a todas 
las mujeres, sin excepción, durante el 
primer y tercer trimestre de embarazo 
y después de una práctica de riesgo para 
la infección. Las gestantes con serología 
VIH desconocida durante el embarazo y 
el parto, deberían ser testadas inmedia-
tamente después del alumbramiento; si 
ello no fuera posible, habría que testar 
el recién nacido (RN). 

Con la identificación de la gestante 
infectada, se persigue poder instaurar 
un tratamiento ARV precoz. Esta es-
trategia, junto con la proscripción de 
la lactancia materna y con la cesárea 
electiva, ha conseguido que, en nues-
tro entorno, la tasa de TV del VIH sea 
menor del 1%. En este aspecto, los 
equipos de Atención Primaria (pedia-
tras, médicos generalistas y obstetras) 
juegan un papel fundamental en la 
prevención de la TV del VIH. Unos, 
informando y fomentando campañas 
de prevención entre la población ge-
neral y en los jóvenes en particular. Los 
obstetras, indicando test serológicos en 
todas las gestantes embarazadas y ce-
sárea electiva en los casos indicados; y, 
por último, los pediatras, investigando 
la situación serológica de todos los RN 
en su primera visita, y desaconsejando 
la lactancia materna en los casos de hi-
jos de madres infectadas por el VIH. La 
tabla I, recoge las recomendaciones del 
tratamiento ARV para reducir la trans-
misión vertical del VIH(7). Este tipo de 
prácticas, sin embargo, dista mucho 
de ser una realidad en los países en 
vías de desarrollo, donde el acceso a 
los ARV y a otros recursos sanitarios 
continúa siendo muy limitado y donde 
no es fácil prescindir de la lactancia 
materna(8). 

Etiopatogenia de la infección 
VIH. Marcadores virológicos e 
inmunológicos de progresión 
de enfermedad

La carga viral y el recuento de linfoci-
tos CD4+ continúan siendo los marcadores 
óptimos para el seguimiento clínico y ma-
nejo de los pacientes.

La infección por el virus de la in-
munodeficiencia humana (VIH) se ca-
racteriza por: progresiva destrucción de 
los linfocitos CD4+ (T-CD4+) y de su 
función, incapacidad de los mecanis-
mos de regeneración celular compen-
satorios y activación aberrante del sis-
tema inmunológico. El conjunto de 
estos fenómenos conduce, en última 
instancia, al desarrollo de una inmuno-
deficiencia celular severa que se tradu-
ce, en ausencia de tratamiento, en el 
desarrollo de procesos oportunistas y 
muerte.

En el huésped infectado, el VIH está 
continuamente replicándose y someti-
do, junto a las células CD4+, a un re-
cambio constante. Se estima que la vida 
del VIH es de dos días y que los linfoci-
tos CD4+ se recambian completamente 
cada 15 días como consecuencia de la 
presión ejercida por el propio virus. Va-
rios estudios han demostrado que los 
niños infectados por el VIH tienen una 
mayor carga viral que los adultos, algo 
muy probablemente relacionado con la 
inmadurez del sistema inmune, que es 
incapaz de “contener” la replicación vi-
ral. Los niveles de RNA VIH plasmáticos 
se incrementan rápidamente durante las 
primeras semanas de vida y llegan al 
nivel máximo entre el 1er y el 2º mes, 
con niveles de carga viral que oscilan 
entre 102 a 107 viriones/ml. Después 
de este periodo de replicación rápida, 
se produce un balance gradual entre la 
replicación y el aclaramiento viral. La 
carga viral es especialmente alta en los 
niños que han adquirido la infección 
intraútero, quienes, además, tienen más 
probabilidad de sufrir un descenso rá-
pido en el recuento de CD4+ y una 
enfermedad rápidamente progresiva, 
con el desarrollo de infecciones opor-
tunistas. Se ha demostrado que el riesgo 
de progresión se ha relacionado con la 
carga viral (>100.000 copias/ml), es-
pecialmente si los CD4+ son también 
bajos. Por tanto, los dos marcadores 

de laboratorio que más fielmente nos 
reflejan el estado de infección son: los 
niveles plasmáticos de RNA VIH o carga 
viral y el recuento de linfocitos CD4+ 
(tanto en números absolutos como en 
porcentajes). La determinación conjunta 
y periódica (cada 3 o 4 meses, según los 
casos) de ambas variables nos orienta en 
la práctica clínica diaria sobre la evolu-
ción de la enfermedad y nos informa 
sobre la necesidad de iniciar o modificar 
el tratamiento antirretroviral. 

Diagnóstico de infección VIH 
en los niños

Diagnóstico clínico. Definición de 
caso de SIDA pediátrico

El espectro clínico de la infección VIH 
es muy amplio y abarca desde pacientes 
asintomáticos a pacientes con sintomato-
logía clínica definitoria de SIDA. 

Existen datos clínicos y de laborato-
rio que, en el marco de la atención pri-
maria, deben hacernos sospechar una 
infección VIH. Durante los primeros 
meses de vida, la sintomatología suele 
ser leve y muy poco específica: hepato-
esplenomegalia, síndrome poliadeno-
pático y candidiasis oral. A partir de los 
3-6 meses, estos niños pueden debutar 
con: fallo para medrar, retraso psicomo-
tor, infecciones bacterianas de repeti-
ción de cualquier localización (neumo-
nías, diarreas, otitis, meningitis…) y 
producidas por gérmenes habituales en 
la edad pediátrica (pneumococos, Sal-
monella, estafilococos...), e incluso in-
fecciones oportunistas. En este contexto, 
la infección por Pneumocystis jirovecii 
ha sido, en la era Pre-TARGA, un diag-
nóstico frecuente por el que han debu-
tado muchos niños. Las infecciones 
oportunistas en la era TARGA son muy 
poco frecuentes. La reconstitución del 
sistema inmune conseguido mediante 
este tipo de terapia es el factor más im-
portante en el control de las infecciones 
oportunistas en niños y adultos. En este 
sentido, el número de CD4+ es la varia-
ble que mejor refleja el grado de inmu-
nosupresión y, por tanto, nos servirá de 
guía para la quimioprofilaxis primaria 
o secundaria de los distintos gérmenes 
oportunistas. 

La historia natural de las infecciones 
oportunistas (IO) en un niño infectado 
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Tabla I. Recomendaciones sobre tratamiento antirretroviral para reducir la transmisión vertical del VIH

Situaciones clínicas Recomendaciones

Mujer infectada por VIH, en 
edad fértil, no embarazada, 
con indicación de ARV

–	� Iniciar TARGA según guías de adultos
–	� Evitar drogas potencialmente teratógenas (e.g. EFV), a menos que se asegure la contracepción. 

Descartar embarazo antes de comenzar con EFV

Mujer infectada VIH, que 
recibiendo TARGA se queda 
embarazada

Madre
–	� Continuar TARGA en curso (si está siendo efectivo), evitar EFV u otras drogas teratógenas 

en el primer trimestre y drogas con conocidos efectos potencialmente nocivos para la madre 
(combinación d4T [estavudina]/ddl [didanosina])

–	� Realizar test de resistencias, si viremia detectable
–	� En general, si la paciente requiere tratamiento, éste no debe ser interrumpido durante el primer 

trimestre de embarazo
–	�� Continuar TARGA durante el periodo de dilatación (administrar ZDV en infusión continua1 

durante el parto, mientras otros fármacos son administrados por vía oral) y posparto
–	� Cesárea programada a las 38 semanas de gestación si viremia >1.000 copias, antes del parto
Niño
–	� ZDV durante 6 semanas, comenzando a las 6-12 horas de vida2

Mujer infectada por VIH 
que nunca ha recibido ARV, 
pero tiene indicación de 
tratamiento antirretroviral

Madre
–	� Realizar test de resistencias antes de iniciar TARGA y si viremia detectable después de haberla iniciado
–	� Iniciar TARGA:
	 -	� Evitar EFV u otras drogas potencialmente teratógenas en el primer trimestre y drogas con 

potenciales efectos nocivos para la madre (combinación d4T/ddI)
	 -	 Si es posible, se aconseja incluir ZDV en TARGA
	 -	� NVP puede ser usado como componente de la TARGA inicial si CD4+<250 cel/mm3. Si 

CD4+>250 cel/mm3, sopesar daños/beneficios, debido al riesgo elevado de toxicidad hepática
–	� Para pacientes que requieran, por su propia salud, una rápida iniciación de TARGA, ésta debe 

iniciarse lo antes posible, incluyendo el primer trimestre de embarazo
–	�� Continuar TARGA durante el periodo de dilatación (administrar ZDV en infusión continua1 

durante el parto, mientras otros fármacos son administrados por vía oral) y posparto
–	� Cesárea programada a las 38 semanas de gestación si viremia >1.000 copias, antes del parto
Niño
–	� ZDV durante 6 semanas, comenzando a 6-12 horas de vida2

Mujer infectada por VIH que 
nunca ha recibido ARV y NO 
requiere ARV

Madre
–	� Realizar test de resistencias antes de iniciar TARGA y si viremia detectable después de haberla iniciado
–	� TARGA es recomendada para la profilaxis de transmisión vertical:
	 -	� Considerar retrasar TARGA hasta después del primer trimestre
	 -	� Evitar EFV u otras drogas potencialmente teratógenas en el primer trimestre y drogas con 

potenciales efectos nocivos para la madre (combinación d4T/ddI)
	 -	� Si es posible, se aconseja incluir ZDV en TARGA
	 -	� NVP puede ser usado como componente de la TARGA inicial si CD4+<250 cel/mm3.  

Si CD4+>250 cel/mm3, sopesar daños/beneficios, debido al riesgo elevado de toxicidad hepática
–	� Usar profilaxis sólo con ZDV, aunque controvertido, puede considerarse en pacientes con < de 

1.000 copias/ml, aun sin TARGA
–	� Continuar TARGA durante el periodo de dilatación (administrar ZDV en infusión continua1 

durante el parto, mientras otros fármacos son administrados por vía oral)
–	�� Evaluar necesidad de continuar terapia posparto; retirar TARGA a menos que existan 

indicaciones de continuarla
–	� Cesárea programada a las 38 semanas de gestación si viremia >1.000 copias, antes del parto
Niño
–	� ZDV durante 6 semanas, comenzando a 6-12 horas de vida2

Mujer embarazada, 
infectada por VIH, que ha 
experimentado ARV pero 
que actualmente no los 
toma

Mujer
–	� Obtener historia de ARV previos y evaluar necesidad de tratamiento
–	� Realizar test de resistencias antes de iniciar TARGA y si viremia detectable después de haberla iniciado
–	�� Iniciar TARGA con régimen basado en test de resistencias y en historia de ARV previa:
	 -	� Evitar EFV u otras drogas potencialmente teratógenas en el primer trimestre y drogas con 

potenciales efectos nocivos para la madre (combinación d4T/ddI)
	 -	� Si es posible, se aconseja incluir ZDV en TARGA
	 -	� NVP puede ser usado como componente de la TARGA inicial si CD4+<250 cel/mm3. Si CD4+>250 

cell/mm3, sopesar daños/beneficios, debido al riesgo elevado de toxicidad hepática
–	� Continuar TARGA durante el periodo de dilatación (administrar ZDV en infusión continua1 

durante el parto, mientras otros fármacos son administrados por vía oral)
–	� Evaluar necesidad de continuar terapia posparto; retirar TARGA a menos que existan 

indicaciones de continuarla
–	�� Cesárea programada a las 38 semanas de gestación si viremia >1.000 copias, antes del parto
Niño
–	� ZDV durante 6 semanas, comenzando a 6-12 horas de vida2	 …/…
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suele ser distinta a la de los adultos. En 
estos, la mayoría de la IO suelen ser re-
activaciones de infecciones adquiridas 
años antes, cuando el sistema inmune 
estaba aún intacto. En los niños, por el 
contrario, una IO refleja habitualmente 
una infección primaria en un sistema 
inmune, con frecuencia, comprometido. 
Esto puede conducir a que las mani-
festaciones clínicas de una determinada 
IO sean distintas entre los niños y los 
adultos. 

Remitimos al lector a consultar 
las guías actualmente en vigor para la 
profilaxis y tratamiento de las infeccio-
nes oportunistas en niños con VIH(9): 
http://aidsinfo.nih.gov/contentfiles/
lvguidelines/oi_guidelines_pediatrics.
pdf.

Cuestión muy importante en los 
niños infectados por el VIH son las va-
cunas. Las recomendaciones generales 
incluyen: que la vacuna contra la polio 
sea inactiva, que sean vacunados contra 
el neumococo, la no administración de 
la triple vírica a los niños con inmuno-

supresión severa (categoría inmunoló-
gica 3) y la administración de la vacuna 
antivaricela sólo a los asintomáticos no 
inmunosuprimidos (categoría inmuno-
lógica 1). Anualmente y a partir de los 
seis meses de vida, deben ser vacunados 
contra la influenza(10).

Diagnóstico de laboratorio

El diagnóstico de infección VIH en los 
menores de 18 meses requiere de pruebas 
virológicas; en los mayores de 18 meses, 
como en los adultos, son suficientes las 
pruebas serológicas.

Debido a las importantes implica-
ciones que el tratamiento con antirre-
trovirales tiene en el pronóstico de los 
niños infectados por VIH, el diagnóstico 
de la infección VIH pediátrica debería 
ser realizado lo más precoz posible, pre-
feriblemente en las primeras 48 horas 
de vida. En los niños mayores de 18 
meses, el diagnóstico se establece como 
en los adultos, mediante pruebas sero-
lógicas que detectan anticuerpos anti-

VIH IgG específicos (EIA, ELISA y Wes-
tern Blot). Las pruebas serológicas, sin 
embargo, no son válidas para los niños 
menores de 18 meses, en quienes los 
anticuerpos anti-VIH pueden ser de 
transferencia materna durante la gesta-
ción. El diagnóstico de infección VIH en 
este grupo etario precisa, pues, de prue-
bas virológicas: PCR DNA, PCR RNA 
(carga viral) y cultivo viral. Actualmen-
te, se estima que, en la mayoría de los 
niños, la infección VIH puede ser defi-
nitivamente diagnosticada al mes de 
vida, y en prácticamente todos los pa-
cientes a los 6 meses de edad. Para el 
diagnóstico definitivo de infección en 
los niños menores de 18 meses, se re-
quieren dos pruebas virológicas positi-
vas en sangre que no sea de cordón 
(riesgo elevado de contaminación con 
sangre materna). Idealmente, los test 
diagnósticos deben realizarse antes de 
las 48 horas de vida, entre el 1º-2º mes 
y entre el 3er-6º mes. En la práctica clí-
nica diaria, la PCR RNA o carga viral es 
la prueba virológica habitualmente uti-

Tabla I. (Continuación) Recomendaciones sobre tratamiento antirretroviral para reducir la transmisión vertical del VIH

Situaciones clínicas Recomendaciones

Mujeres infectadas por 
VIH que no han recibido 
TARGA antes del parto

–	� ZDV
	 -	� Madre: ZDV en infusión1 continua durante el parto
	 -	� Recién nacido: ZDV durante 6 semanas, comenzando a las 6-12 horas de vida2

O bien:
–	� ZDV en combinación con ÚNICA dosis de NVP:
	 -	� Madre: ZDV en infusión1 continua durante el parto, junto con única dosis de NVP3 al comienzo 

del trabajo de parto. Puede considerarse añadir 3TC durante el trabajo de parto y ZDV/3TC 
durante 7 días posparto, lo cual puede reducir el desarrollo de resistencias a la NVP

	 -	� Recién nacido: una sola dosis de NVP más ZDV durante 6 semanas
O bien: 
	 -	� Madre: ZDV en infusión1 continua durante el parto
	 -	� Recién nacido: aunque no hay consenso, puede utilizarse ZDV con otras drogas en el niño, pero 

las dosis apropiadas para recién nacidos no están bien definidas y se desconoce la eficacia de 
este régimen en reducir la tasa de TV

–	� Evaluar la necesidad de iniciar ARV en la madre, después del parto

Recién nacidos de 
madres infectadas por 
VIH que no han recibido 
ARV antes o durante el 
parto

–	� Iniciar, lo antes posible, ZDV al niño durante 6 semanas2

O bien:
–	� Aunque no hay consenso, puede utilizarse ZDV con otras drogas en el niño, pero las dosis 

apropiadas para recién nacidos no están bien definidas y se desconoce la eficacia de este régimen 
en reducir la tasa de TV

–	� Evaluar la necesidad de iniciar ARV en la madre, después del parto

3TC: lamivudina; EFV: efavirenz; TARGA: terapia antirretroviral de gran actividad, incluye un mínimo de tres agentes antirretrovirales; 
NVP: nevirapina; ZDV: zidovudina.
1ZDV en infusión continua: 2 mg/kg ZDV intravenosa durante 1 hora, seguido de ZDV a ritmo de 1 mg/kg/hora, hasta finalizar el 
parto; 2Dosis de ZDV para recién nacidos con <35 semanas de gestación es de 1,5 mg/kg/dosis i.v., o 2 mg/kg/dosis oral, cada 
12 horas; administrar cada 8 horas a las 2 semanas de vida si edad gestacional ≥30 semanas o a las 4 semanas, si edad gestacio-
nal <30 semanas; 3Dosis única de NVP: madres: 200 mg administrados, vía oral, una sola vez al comienzo del trabajo del parto. 
Recién nacido: 2 mg/kg, vía oral, a los 2-3 días de edad si la madre recibió NVP intraparto; o bien, administrar NVP al nacimiento 
si la madre no recibió NVP. 
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lizada para el diagnóstico de infección 
VIH en los niños menores de 18 meses, 
teniendo, además, como comentaremos 
posteriormente, un enorme valor como 
guía terapéutica (véase Algoritmo 1).

Los niños con infección por VIH, 
suelen presentar, además: leucopenia, 
anemia, trombopenia, hipergamma
globulinemia policlonal y anergia cu-
tánea. El Centro para la Prevención y 
Control de Enfermedades Infecciosas 
(CDC) ha propuesto una clasificación 
clínica de los niños con infección VIH 
(Tabla II) y otra inmunológica, basada 
en el recuento absoluto y porcentaje de 
linfocitos CD4+ (Tabla III). La tabla IV 
unifica ambas clasificaciones(11).

Manejo del niño expuesto al 
VIH

El recién nacido de una madre con in-
fección VIH debe considerársele infectado 
mientras no se demuestre lo contrario.

Los niños nacidos de madres infec-
tadas por el VIH se consideran niños 

expuestos perinatalmente al VIH o niños 
en “estadio E”. Afortunadamente, la ma-
yoría de estos niños no están infectados. 
Mientras descartamos de manera defi-
nitiva el diagnóstico de infección, estos 
niños deben ser manejados como “pre-
suntos infectados”(12,13). En este sentido, 
deben iniciar profilaxis con ZDV a par-
tir de las 8-12 horas de vida y durante 
seis semanas (protocolo ACTG 076). A 
partir de entonces, se les debe adminis-
trar profilaxis contra Pneumocystis ji-
rovecii. En nuestro medio, estos niños 
no deben ser alimentados con lactancia 
materna, por la posibilidad de transmi-
sión postnatal. A continuación, enume-
ramos los cuidados que deben recibir 
los niños nacidos de madres con infec-
ción VIH:
1.	 Primeras 8-12 horas de vida: iniciar 

profilaxis con ZDV, continuar hasta 
las 6 semanas.

2.	 24-48 horas de vida, 1º-2º meses 
y 4º-5º mes: extracción de sangre 
para determinar PCR RNA (carga 
viral).

3.	 A partir de 6ª semana y en espera 
de determinar estado de infección, 
iniciar profilaxis para el Pneumo-
cistis.

	 Si las pruebas virológicas anteriores 
son negativas, interrumpir esta pro-
filaxis.

4.	 A los 18 meses, pruebas serológicas 
para comprobar serorreversión.

Historia natural de la 
infección VIH perinatal

La historia natural de la infección VIH 
en los niños depende en gran medida de la 
instauración y efectividad del tratamiento 
antirretroviral. 

Los dos acontecimientos que más 
impacto han tenido en esta historia na-
tural son, por un lado, la disponibilidad 
y uso de antirretrovirales, particular-
mente regímenes que contienen inhi-
bidores de la proteasa (TARGA, terapia 
antirretroviral de alta efectividad)(14) y, 
por otro, el inicio precoz del tratamien-
to antirretroviral(15).

Tabla II. 1994. Categorías clínicas revisadas de la infección VIH en los niños (actualizada en febrero 2008)

Categoría N: asintomáticos
Niños que no tienen signos ni síntomas atribuibles a la infección VIH o aquellos que manifiestan solamente una de las condiciones 
descritas en la categoría A

Categoría A: síntomas leves
Niños que presentan 2 o más de las condiciones descritas a continuación, pero ninguna de las descritas en las categorías B y C:
– �Linfadenopatías (≥0,5 cm en más de dos localizaciones; bilateral = 1 localización)
– �Hepatomegalia
– �Esplenomegalia
– �Parotiditis
– �Infecciones de vías respiratorias altas recurrentes o persistentes, sinusitis u otitis media

Categoría B: síntomas moderados
Niños que presentan manifestaciones clínicas atribuibles a la infección por el VIH diferentes de las enumeradas en las categorías 
A y C. Como ejemplo, se describen algunas de las condiciones clínicas de esta categoría: 
– �Anemia (<8 g/dl), neutropenia (<1.000/mm3) o trombopenia (<100.000/mm3) persistiendo más de 30 días
– �Meningitis bacteriana, neumonía o sepsis (episodio aislado)
– �Candidiasis orofaríngea (muguet), persistiendo >2 meses en niños mayores de 6 meses
– �Cardiomiopatía 
– �Infección por citomegalovirus de comienzo precoz, en el primer mes de vida
– �Diarrea recurrente o crónica
– �Hepatitis
– �Estomatitis herpética (virus herpes simple) recurrente (más de dos episodios en un año)
– �Bronquitis, neumonitis o esofagitis por virus del herpes simple que se presenta precozmente en el primer mes de vida
– �Herpes zóster de al menos dos episodios distintos o más de un dermatoma
– �Leiomiosarcoma
– �Neumonía intersticial linfoide o hiperplasia linfoide pulmonar compleja
– �Neuropatía
– �Nocardiosis
– �Fiebre persistente (>1 mes)
– �Toxoplasmosis de comienzo antes del mes de edad
– �Varicela diseminada	 …/…
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Tabla II. (Continuación) 1994. Categorías clínicas revisadas de la infección VIH en los niños (actualizada en febrero 2008)

Categoría C: síntomas graves
Niños que presentan alguna de las condiciones recogidas en la definición de caso de SIDA de 1987, a excepción de la neumonía 
intersticial linfoide (la cual se incluye en la categoría B).
Condiciones incluidas en la categoría C para niños infectados por el VIH:
– �Infecciones bacterianas graves, múltiples o recurrentes (cualquier combinación de, al menos, dos infecciones con cultivos 

confirmados en un periodo de dos años) de los siguientes tipos: bacteriemia, neumonía, meningitis, osteoarticular o absceso de 
un órgano interno o cavidad corporal (excluyendo: otitis media aguda, absceso cutáneo superficial o de mucosas e infecciones 
relacionadas con catéteres)

– �Candidiasis esofágica o pulmonar (bronquio, tráquea o pulmón)
– �Coccidioidomicosis diseminada (en más de un lugar o además de en pulmón o cervical o ganglionar)
– �Criptococosis extrapulmonar
– �Cryptosporidiasis o isosporiasis con diarrea persistente >1 mes
– �Infección por CMV con comienzo de los síntomas después del primer mes de vida (en más de un lugar, además de en hígado, 

bazo o ganglios)
– �Encefalopatía (al menos uno de los siguientes hallazgos está presente durante al menos dos meses en ausencia de otra 

enfermedad que podría explicar el hallazgo): a) fallo de adquisiciones o pérdida de capacidades o de habilidad intelectual 
valorada por test neuropsicológicos o de escala de desarrollo); b) disminución del crecimiento cerebral o microcefalia adquirida 
demostrado por una medida del perímetro craneal o atrofia cerebral demostrada por TAC o RM (imágenes seriadas se necesitan 
en niños mayores de 2 años); y c) déficit motor, reflejos patológicos, ataxia o trastornos de la marcha

– �Infección por el virus herpes simple causando úlcera mucocutánea que persiste más de un mes, o bronquitis, neumonitis o 
esofagitis de cualquier duración afectando a un niño de más de un mes de edad

– �Histoplasmosis diseminada (en una localización distinta, o además de en pulmón y ganglios linfáticos cervicales o hiliares)
– �Sarcoma de Kaposi
– �Linfoma primario del SNC
– �Linfoma de Burkitt o inmunoblástico o linfoma de células B o de fenotipo inmunológico desconocido
– �Infección por Mycobacterium tuberculosis diseminada o extrapulmonar
– �Infección por otras especies de Mycobacterium o especies no identificadas, diseminadas (en una localización distinta, o además 

de en pulmón, piel y ganglios linfáticos cervicales o hiliares)
– �Infección por Mycobacterium avium complex o Mycobacterium kansasii diseminada (en una localización distinta, o además de 

en pulmón, piel y ganglios linfáticos cervicales o hiliares)
– �Neumonía por Pneumocystis jiroveci
– �Leucoencefalopatía multifocal progresiva
– �Sepsis por Salmonella (no tifoidea) recurrente
– �Toxoplasmosis cerebral de inicio posterior al mes de vida
– �Síndrome caquéctico en ausencia de una enfermedad aparte de la infección VIH que pudiera explicar los siguientes hallazgos: 

a) pérdida de peso persistente >10% de la línea basal; o b) pérdida de peso durante el seguimiento de al menos dos percentiles 
de las tablas en los niños de edad superior a 1 año; y c) peso por debajo del percentil 5 de las tablas de peso para talla, en dos 
controles consecutivos separados al menos 30 días; además de: a) diarrea crónica (dos o más deposiciones por día durante al 
menos 30 días); o b) fiebre documentada (durante un mínimo de 30 días, intermitente o constante)

Tabla III. Categorías inmunológicas basadas en el recuento de linfocitos CD4+ según edad

Edad de los niños

<12 meses 1-5 años 6-12 años

Categoría inmunológica µl (%) µl (%) µl (%)

1. Sin inmunodepresión ≥1500 (≥25) ≥1.000 (≥25) ≥500 (≥25)

2. Inmunodepresión moderada 750-1.499 (15-24) 500-999 (15-24) 200-499 (15-24)

3. Inmunodepresión grave <750 (<15) <500 (<15) <200 (<15)

Tabla IV. Clasificación de la infección por el VIH en la edad pediátrica

Categorías clínicas

Categorías inmunológicas Asintomática Sintomatología leve (A) Sintomatología moderada (B) Sintomatología grave (C)

1. Sin inmunodepresión N1 A1 B1 C1

2. Inmunodepresión moderada N2 A2 B2 C2

3. Inmunodepresión grave N3 A3 B3 C3



La infección por VIH en la infancia y la adolescencia: avances biomédicos y resistencias sociales

PEDIATRÍA INTEGRAL168

Evolución en los niños no tratados

Los niños infectados por el VIH me-
diante transmisión vertical, sin tratamiento, 
suelen tener una forma bimodal de pre-
sentación y evolución de la enfermedad, 
posiblemente relacionada con el momento 
en el que se infectaron (intraútero, intra-
parto o posparto).

Este tipo de paciente, en nuestro 
medio, es prácticamente inexistente. Sin 
tratamiento, la historia natural de la in-
fección VIH se caracteriza por una in-
munosupresión progresiva causada por 
una depleción de linfocitos CD4+ in-
ducida por el VIH, la cual predispone al 
paciente a padecer infecciones oportu-
nistas y tumores de alto grado de ma-
lignidad. La mayoría de estos niños 
progresan a SIDA y fallecen antes de los 
5 años de edad(16). Entre los niños in-
fectados por VIH verticalmente, existe 
una considerable variabilidad en cuanto 
a manifestaciones clínicas, progresión 
de la enfermedad, inmunosupresión y 
mortalidad, habiéndose descrito dos 
patrones clínicos y de progresión en 
niños no tratados: 
1.	 Forma de comienzo lentamente 

progresivo: es la forma más fre-
cuente de presentación del VIH 
transmitido verticalmente y ocurre 
en aproximadamente el 80% de los 
enfermos pediátricos infectados. Se 
sugiere que este grupo de pacientes 
ha adquirido la infección intraparto 
o posparto, mediante la ingestión 
de leche materna contaminada con 
VIH. El sistema inmunológico de 
estos pacientes es capaz de iniciar 
una respuesta inmune eficaz contra 
el VIH que les protege durante va-
rios años. Los niños suelen presen-
tar signos inespecíficos de infección 
en los primeros 12 meses de vida; 
tras este periodo, suelen quedar 
asintomáticos durante 2- 5 años. A 
partir de entonces, se produce un 
deterioro inmunológico progresivo 
que los predispone a las infecciones 
oportunistas clásicamente descritas 
en estos niños. Dentro de este gru-
po, se incluye un pequeño número 
de pacientes (11%) denominados 
“progresores lentos”, referido a 
pacientes que han superado los 8 
años de edad, están clínicamente 
asintomáticos e inmunológicamen-

te competentes. Sin tratamiento, el 
tiempo medio en el que desarrollan 
SIDA es de 5 años y fallecen entre los 
6-9 años.

2.	 Forma de comienzo precoz: entre 
un 26-38% de los niños infectados 
por el VIH debuta con sintomato-
logía grave durante los primeros 
meses de vida. El 80% de ellos fa-
llecen antes de los dos años de vida. 
El cuadro clínico se caracteriza por: 
infecciones oportunistas e infeccio-
nes bacterianas graves recurrentes, 
encefalopatía progresiva, retraso del 
desarrollo psicomotor y microcefa-
lia. Estos pacientes presentan una 
supervivencia menor al 10% a los 5 
años de evolución de la enfermedad. 
Se postula que esos niños han adqui-
rido la infección intraútero; el VIH 
atacaría al timo y al sistema inmune, 
aún muy inmaduro, favoreciendo el 
desarrollo de infecciones graves en 
los primeros meses de vida.

Evolución en los niños con TARGA. 
Tratamiento ARV

El tratamiento del VIH con TARGA no 
erradica al virus del organismo y, por tanto, 
no cura la infección, pero detiene y revierte 
la inmunodeficiencia progresiva que carac-
teriza a la infección VIH, convirtiéndola en 
una enfermedad crónica con una proble-
mática peculiar.

Desde la descripción de los primeros 
casos de SIDA hace más de 30 años, la 
morbilidad y la mortalidad asociadas a 
SIDA se ha reducido notablemente; de 
tal manera que, la infección por VIH es 
considerada, hoy, una enfermedad cró-
nica. Al principio de la epidemia, la 
única opción terapéutica disponible era 
optimizar el manejo de las infecciones 
oportunistas (IOs); posteriormente, con 
la aparición paulatina de los distintos 
antirretrovirales, los pacientes fueron 
sometidos a regímenes de monoterapia 
y biterapia con los que se obtenían be-
neficios muy transitorios. Fue en la dé-
cada de los 90 cuando se produjo una 
auténtica revolución en el manejo de los 
pacientes infectados por VIH con el ad-
venimiento de la terapia TARGA. Esta 
modalidad de tratamiento, que combi-
na tres o más fármacos antirretrovirales, 
actuando en distintas dianas del ciclo 
biológico del VIH, induce una marcada 

y sostenida reducción de la replicación 
vírica, que se refleja en la supresión de 
la viremia a las pocas semanas de iniciar 
el tratamiento y en la restauración par-
cial del sistema inmune, manifiesta en 
un incremento precoz del número de 
T-CD4+ circulantes. Esta mejoría inmu-
nológica secundaria a la TARGA muy 
pronto quedó de relieve en un descenso 
de la tasa de progresión a SIDA y au-
mento de la supervivencia de los pa-
cientes(17). 

Sin embargo, la TARGA no está 
exenta de inconvenientes y, pese a su 
alta potencia, existe consenso general 
de que el virus no puede ser erradicado 
del organismo, aun después de años de 
tratamiento con viremia indetectable; 
por lo que, actualmente, se recomienda 
que el tratamiento debe ser continuado 
durante toda la vida. Esta idea de “tra-
tamiento de por vida” con frecuencia 
se hace insostenible, sobre todo en los 
niños y adolescentes, en quienes no 
resulta fácil asegurar una adherencia 
adecuada durante tan largo periodo 
de tiempo. Esta falta de cumplimiento 
terapéutico, con frecuencia agravado 
por la falta de fármacos con formas 
de presentación adecuadas a niños 
pequeños e incluso, desconocimiento 
de las posologías exactas de estos fár-
macos en este grupo de pacientes, ha 
contribuido al fracaso virológico y a la 
aparición de cepas VIH multirresisten-
tes. En este sentido, aunque hoy día, 
en nuestro medio, los nuevos casos de 
VIH pediátricos son casi anecdóticos, 
aún existe un considerable número de 
adolescentes que adquirieron la infec-
ción verticalmente en la era PreTARGA 
y cuya edad media supera los 16 años. 
La mayoría de estos pacientes han sido 
sometidos consecutivamente a regí-
menes de monoterapia, biterapia y a 
distintos regímenes TARGA, habiendo 
tenido gran parte de ellos una adheren-
cia más que cuestionable; todo ello ha 
favorecido la aparición de mutaciones 
de resistencias que complican el diseño 
de un régimen TARGA efectivo. 

Exponer detalladamente todos los 
aspectos del tratamiento antirretroviral 
en los niños saldría del propósito de esta 
revisión, por lo que remitimos al lector 
a las guías debidamente actualizadas(18): 
http://aidsinfo.nih.gov/contentfiles/
lvguidelines/pediatricguidelines.pdf 
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La tabla V muestra los fármacos anti-
rretrovirales actualmente disponibles y 
la tabla VI las indicaciones para iniciar 
la terapia antirretroviral en los niños.

El adolescente infectado 
perinatalmente por 
VIH. Descubrir y vivir la 
adolescencia con VIH

Los adolescentes infectados vertical-
mente son un grupo de pacientes con una 
singular y compleja problemática biomédi-
ca, psicológica y social.

El aumento de la supervivencia liga-
da a la TARGA ha supuesto un aumento 
del número de adolescentes infectados 
a través de sus madres que paulatina-
mente pasan a las unidades de adultos. 
Esta cohorte de adolescentes presentan 
una problemática “única, peculiar y 
compleja”, con grandes incertidumbres, 
tanto desde el punto de vista biológico 
como psicológico y social.

En primer lugar, son pacientes cró-
nicamente infectados en quienes se co-
noce el momento y la cronología de la 
infección. Esta cronología está, en la ma-
yoría de los casos, ligada a la secuencia 
de aparición temporal de los distintos 
fármacos ARV. Por este motivo, la gran 
mayoría de ellos ha sido sometido a 
múltiples regímenes terapéuticos (mo-
noterapia, biterapia y TARGA) durante 
sus vidas. Ello, junto a ciertos efectos 
secundarios, como la lipodistrofia, de-
rivados de los ARV, y la necesidad de un 
tratamiento de por vida, han favorecido 
la falta de adherencia a los ARV, con la 
subsiguiente emergencia de cepas re-
sistentes y mayores dificultades en el 
diseño de nuevos regímenes terapéuti-
cos eficaces. Afortunadamente, estamos 
viviendo una “época dorada” en el tra-
tamiento antirretroviral, ya que en los 
últimos años han aparecido, casi de ma-
nera simultánea, nuevos fármacos ARV, 
algunos (Darunavir, Etravirina, Maravi-
roc) pertenecientes a antiguas familias y 
otros, como el Raltegravir, pertenecien-
te a una nueva familia con nueva diana 
terapéutica (inhibidor de la Integrasa). 
Esta eclosión, casi simultánea, de nuevos 
fármacos abre una puerta a la esperanza 
en el diseño de TARGAs efectivos, tanto 
en niños como en adolescentes multi-
tratados. Un aspecto muy novedoso en 
los adolescentes infectados por TV es el 

derivado de la inmunosenescencia (IS). 
Hay evidencias de que la infección VIH 
provoca una IS prematura (ISVIH), que 
comparte rasgos, aunque no todos, con 
la inmunosenescencia cronológica (ISc) 
y que se hace evidente en estadios tem-
pranos de la infección(19). Esta inmuno-
senescencia también ha sido observada 
en niños(20,21), pero con características 
diferentes a la observada en los adultos, 
probablemente debido a que los niños 
tienen una mejor función tímica rela-
cionada con su edad. En este contex-
to, cabría especular sobre la relevancia 
que esta inmunosenescencia prematura 
asociada a la transmisión vertical podría 
tener en los adolescentes crónicamente 
infectados para afrontar la senescencia 
cronológica. Ésta es una cuestión para 
las que aún hoy no tenemos respuesta.

Desde una óptica psicológica y so-
cial, no podemos olvidar que, sobre 
el SIDA y sobre quienes lo padecen, e 
incluso sobre quienes tan sólo están 
infectados por el VIH, sigue gravitando 
la imagen estigmatizada que este sín-
drome adquirió desde su aparición, una 
prueba más que elocuente del dramático 
divorcio entre la lógica de la ciencia y 
la lógica social.

Por otro lado, sabemos que, como 
consecuencia de los cambios en la con-
ducta afectivo-sexual en las nuevas ge-
neraciones, se está produciendo una cre-
ciente promiscuidad y un adelanto en la 
edad media de las primeras relaciones 
sexuales, con los riesgos que todo ello 
pueda comportar. De hecho, es ya muy 
significativo, estadísticamente hablando, 
el grupo de pacientes con edad adoles-

Tabla V. Fármacos antirretrovirales disponibles

1.	Inhibidores de la retrotranscriptasa inversa:
	 A.	Análogos de nucleósidos/nucleótidos (NRTIs/NtRTIs)
		  –	 Abacavir (ZIAGÉN®)*
		  –	 Abacavir/Lamivudina (EPZICOM®)
		  –	 Abacavir/Lamivudina/Zidovudina (TRIZIVIR®)
		  –	 Didanosine (ddi, VIDEX®)*
		  –	 Emtracitabina (ENTRIVA®)*
		  –	 Emtracitabina/tenofovir (TRUVADA®)
		  –	 Lamivudina (3TC, EPIVIR®, EPIVIR HBV®)*
		  –	 Lamivudina/Zidovudina (COMBIVIR®)
		  –	 Estavudina (d4T, ZERIT®)*
		  –	 Tenofovir (TDF, VIREAD®)
		  –	 Zidovudina (ZDV, ZAT, RETROVIR®)*
	 B.	No análogos de nucleósidos (NNRTIs)
		  – Etravirina (TMC-125, INTELENCE®)
		  – Efavirenz (DMP-266; EFV, SUSTIVA®)
		  – Nevirapina (NVP, VIRAMUNE®)*
		  – Delavirdina (DLV, RESCRIPTOR®)
		  – Rilpivirina (RPV, EDURANT®)

2.	Inhibidores de la proteasa:
	 –	 Atazanavir (ATV, REYATAZ®)
	 –	 Darunavir (TMC 114, PREZISTA®)
	 –	 Fosamprenavir (f-APV, LEXIVA®)*
	 –	 Indinavir (IDV, CRIXIVAN®)
	 –	 Lopinavir/Ritonavir (KALETRA®, ABT 378, LPV/RTV)
	 –	 Nelfinavir (NFV, VIRACEPT®)*
	 –	 Ritonavir (RTV, NORVIR®)*
	 –	 Saquinavir (SQV, INVIRASE®, FORTOVASE®)
	 –	 Tipranavir (Aptivus®, TPV)

3.	Inhibidores de la fusión:
	 –	 Enfuvirtide (FUZEON®, T-20)
	 –	 Maraviroc (UK-427, CELSENTRI®)

4.	Inhibidores de la integrasa:
	 –	 Dolutegravir (DTG, TIVICAY®)
	 –	 Raltegravir (RAL, ISENTRESS®) 

(*) Disponibles en formulaciones pediátricas.
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cente infectado por VIH por vía sexual(22), 
y de jóvenes que muy probablemente se 
infectaron en ese periodo de su vida, 
pero fueron diagnosticados más tarde. 

Pero no es este último el grupo de 
adolescentes al que hemos venido ha-
ciendo referencia a lo largo del artículo, 

ni al que vamos a dedicar atención a 
partir de ahora. Nos vamos a ocupar ex-
clusivamente de niños que se contagia-
ron por TV, lograron sobrevivir gracias, 
sobre todo, a la terapia antirretroviral, 
y han ido alcanzando la adolescencia e 
incluso la juventud. 

La primera señal de alarma que los 
médicos detectan en este tipo de pa-
cientes es la mala o irregular adherencia 
a la medicación(23), tal vez como una 
expresión de rebeldía, resistencia y har-
tazgo, que puede llegar finalmente a la 
renuncia personal. La crisis adolescente 

Tabla VI. Recomendaciones para iniciar la terapia antirretroviral en niños no tratados previamente e infectados por el VIH

– 	�La terapia ARV debe iniciarse en todos los niños con SIDA o sintomatología importante (categorías clínicas C o la mayoría de las 
condiciones de la categoría B) (AI)

–	� La terapia ARV debe iniciarse en todos los niños < de 12 meses independientemente de su situación clínica, porcentaje de 
CD4+ o carga viral (AI para los niños <12 semanas de edad y AII para los niños ≥ de 12 semanas a 12 meses)

–	� La terapia ARV debe iniciarse en los niños infectados por VIH ≥1 año de edad asintomáticos o con síntomas leves y los 
siguientes valores de CD4+:

	 -	 Entre 1 y 3 años de edad:
		  . Recuento de CD4+ <1.000 cel/mm3 o porcentaje de CD4+ <25% (AII)
	 -	 Entre 3 y 5 años de edad:
		  . Recuento de CD4+ <750 cel/mm3 o porcentaje de CD4+ <25% (AII)
	 -	 Mayores de 5 años:
		  . Recuento de CD4+ <350 cel/mm3 (AI)
		  . Recuento de CD4+ entre 350-500 cel/mm3 (BII)
–	� La terapia ARV debe ser considerada en niños infectados por VIH de >1 año de edad, asintomáticos o con síntomas leves, con 

los siguientes recuentos de CD4+:
	 -	 Entre 1 y 3 años de edad:
		  . Recuento de CD4+ ≥1.000 cel/mm3 o porcentaje de CD4+ ≥25% (BIII)
	 -	 Entre 3 y 5 años de edad:
		  . Recuento de CD4+ ≥750 cel/mm3 o porcentaje de CD4+ ≥25% (BIII)
	 -	 Mayores de 5 años:
		  . Recuento de CD4+ >500 cel/mm3 (BIII)
–	� En niños con recomendaciones de bajo nivel de evidencia para iniciar la terapia (Nivel B), una carga viral >100.000 copias/ml, 

sugiere una buena evidencia para iniciar la terapia antirretroviral (BII)
–	� La adherencia debe ser considerada y discutida con los padres o tutores antes de iniciar la terapia antirretroviral (AIII). Los 

pacientes y/o sus padres o tutores pueden elegir posponer la terapia y, según los casos, el profesional también puede posponer 
la terapia basado en aspectos clínicos y/o psicológicos

Edad Criterios Recomendaciones

<12 meses – Independientemente de situación clínica, inmunológica o carga viral Tratar

1-<5 años – SIDA o sintomatología relacionada1

– CD4 <25%, independientemente de síntomas, o carga viral2

– �Asintomáticos o síntomas leves3 y 
- CD4 ≥25% y 
- RNA VIH ≥100.000 copias/ml

– �Asintomáticos o síntomas leves3 y 
- CD4 >25% y 
- RNA VIH <100.000 copias/ml

Tratar
Tratar
Considerar

Diferir4

>5 años – SIDA o sintomatología relacionada1

– CD4 <350 cel/mm3,5

– �Asintomáticos o síntomas leves3 y 
- CD4 ≥350 cel/mm3 y 
- RNA VIH ≥100.000 copias/ml

– �Asintomáticos o síntomas leves3 y 
- CD4 ≥350 cel/mm3 
- RNA VIH <100.000 copias/ml

Tratar
Tratar
Considerar

Diferir4

1Categorías clínicas B y C de los CDC (excepto para las siguientes condiciones de categoría B: único episodio de infección bacteriana 
grave o neumonitis intersticial linfoide). 2Los datos en los que se basan estas recomendaciones son más consistentes para porcentajes 
de CD4 <20% que para porcentajes de CD4 entre 20-24%. 3Categorías A y N de los CDC o siguientes condiciones de categoría B: 
único episodio de infección bacteriana grave o neumonitis intersticial linfoide. 4Los datos clínicos y de laboratorio deben ser eva-
luados cada 3-4 meses; 5Los datos en los que se basan estas recomendaciones son más consistentes para cifras de CD4 <200 que 
para cifras de CD4 entre 200-350 cel/ml.
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trae consigo nuevos problemas que, en 
el caso de estos chicos, pueden verse po-
tenciados o mostrar cualidades peculia-
res muy turbadoras. Al cobrar concien-
cia de la enfermedad, no siempre de la 
manera más apropiada, se ven seriamen-
te comprometidas, además, su comuni-
cación y sus relaciones de confianza con 
los otros, y también sus expectativas en 
la vida. Crece en ellos la sensación de 
fracaso e inadaptación, con un paulatino 
aislamiento, un abandono total o parcial 
de la participación en distintos ámbitos 
sociales, como, por ejemplo, la escuela 
y, finalmente, la experiencia del estigma 
y la exclusión. Como quiera que estos 
adolescentes proceden, en su mayoría, 
de familias con escasos recursos econó-
micos, desestructuradas y marginales, el 
SIDA agrava un cuadro vital ya de por sí 
muy deteriorado. 

El conocimiento del diagnóstico 
provoca sensaciones, sigue pautas y 
ritmos variables según los individuos, 
pero, por lo general, empiezan a desa-
rrollar diversos mecanismos para pre-
servar “ese secreto”, y elaboran algu-
nos ritos de ocultación y simulación y 
reconstrucciones biográficas a fin de 
esquivar el rechazo. Se suman así a lo 
que algunos han llamado “conspiración 
de silencio” o “acuerdo de silencio” fa-
miliar en torno al VIH(24).

La reacción inmediata al conocer el 
diagnóstico es diversa, pero lo más fre-
cuente es que estos adolescentes pasen 
por una etapa de inquietud y desorien-
tación, comiencen a sentirse distintos 
e incluso únicos y, a continuación, 
quizás para contrarrestar este doloro-
so sentimiento, traten de enfatizar su 
“normalidad”, restando importancia al 
VIH, evitando su mención…; en suma, 
integrándolo, como pueden, en su co-
tidianidad. Algunos confiesan que todo 
ello no es más que un autoengaño, pero 
el olvido y el disimulo se convierten 
para ellos en una necesidad. La enfer-
medad no debe ser revelada más allá de 
un círculo de confianza muy restrictivo, 
dentro del cual suelen estar la familia 
más próxima y los médicos y, a veces, 
algún amigo íntimo. Pero, como una 
fatalidad ineludible, la sospecha, el si-
lencio y el secreto entran a formar par-
te definitivamente de la vida de estos 
adolescentes, no sin riesgo grave para 
su integración social y, especialmente, 

para sus relaciones afectivas y sexuales. 
Ellos lo saben, son conscientes de su 
vulnerabilidad y la sufren. 
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Clasificación, actualmente en vigor, de los niños 
infectados por el VIH.

Motivo de estudio y anamnesis
Niña de 4 años que nos remite el médico de su madre 

para que le descartemos infección VIH. Refiere la madre que 
la encuentra una niña “sana”.

Antecedentes familiares
Padre, de 30 años, fallecido un mes antes por SIDA “sor-

presa”, que debutó con linfoma de alto grado de malignidad. 
Madre: ante diagnóstico de SIDA de su esposo, se estudia, 

resultando que está infectada por el VIH. Por este motivo, 
nos remiten a la niña.

Antecedentes obstétricos
–	 Embarazo controlado en centro privado que cursa sin 

complicaciones. 
–	 Serología VIH durante el primer trimestre, negativa. 
–	 No se realizó serología VIH durante el tercer trimestre. 
–	 Producto único de primera gestación.
–	 Parto a término. Vía vaginal. 
–	 Peso RN: 3.330 g.

Antecedentes personales
–	 Lactancia materna durante 3 meses.
–	 Buen desarrollo psicomotor.
–	 No constan AP de interés.

Exploración física
Peso y talla en percentiles adecuados. Rigurosamente 

normal. 

Pruebas complementarias más relevantes
–	 Hemograma y bioquímica: normales.
–	 Serología VIH: positiva.
–	 RNA-VIH: 65.000 copias/ml.
–	 Estudio de subpoblaciones linfocitarias: CD4 + 2.125 

cel/ml (28%).

Juicio clínico
Infección VIH adquirida mediante transmisión vertical 

(estadio clínico N1). 

Evolución
Debido a su excelente situación clínica, inmunológica 

(CD+ >25%) y RNA VIH (carga viral) <100.000 copias/ml, 
se decidió no iniciar tratamiento antirretroviral y realizar 
seguimiento cada 3 meses. Tras 10 meses de seguimien-
to, sufrió caída en los CD4+ (15%); motivo por el que, se 
decidió iniciar tratamiento (AZT+3TC+NVP). Actualmente, 
se encuentra con CD4+ de 650 cel/ml. (28%) y RNA-VIH 
indetectable.

Comentario final
Este desgraciado caso pone de manifiesto la impor-

tancia que tiene realizar test anti-VIH a todas las mujeres 
embarazadas durante el primer trimestre, y repetir en caso 
de resultar negativo, durante el tercer trimestre de gesta-
ción. En esta ocasión, el caso índice fue el padre de la 
pequeña que, tras habérsele diagnosticado un linfoma de 
alto grado de malignidad, sus médicos sospecharon que 
pudiera estar infectado por VIH (hay que tener en cuenta 
que el linfoma es muy frecuente entre los jóvenes con in-
fección VIH), y así fue. Inmediatamente, intuyeron que su 
esposa también pudiera estar infectada, y así se confirmó. 
Finalmente, nos remitieron a la pequeña con la duda de 
que también pudiera estar infectada por el VIH. Desafor-
tunadamente, también lo estaba. Una segunda serología a 
la madre durante el tercer trimestre, muy probablemente, 
la hubiese diagnosticado y evitado la posterior infección 
de la pequeña (el parto fue vaginal y alimentada al pecho); 
todo ello, sin considerar la conveniencia de que el padre 
que, sin duda, tuvo alguna conducta de riesgo, se hubiera 
testado en su momento.

Caso clínico
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Diagnóstico de la infección VIH en el niño

>18 meses
(válidos métodos serológicos)

ELISA (anti-VIH)

Negativo

Negativo

Positivo¥Positivo

Positivo

Niño infectado VIH

WB* (anti-VIH)

Negativo

PCR RNA VIH (carga viral)**

<18 meses
(válidos métodos virológicos)

Algoritmo. Diagnóstico de la infección VIH en el niño

*: Western Blot u otra prueba confirmatoria; **: RNA-VIH >10.000 copias/ml, alta probabilidad de infección;  
¥: Si positivo, deberá repetirse la prueba antes de establecer definitivamente el diagnóstico de infección.



PEDIATRÍA INTEGRAL174

La infección por VIH en la 
infancia y la adolescencia: 
avances biomédicos y 
resistencias sociales
17.	¿Cuáles de las siguientes manifes-

taciones clínicas deben hacernos 
sospechar que un niño puede estar 
infectado por el VIH?
a.	 Hepatoesplenomegalia.
b.	 Fallo para medrar.
c.	 Retraso psicomotor.
d.	 Diarrea crónica.
e.	 Todas las anteriores.

18.	Desde el punto de vista del labo-
ratorio, ¿cuál de estas pruebas NO 
es característica de la infección VIH 
pediátrica?
a.	 Anergia cutánea.
b.	 Depleción de linfocitos CD4+.
c.	 Hipergammaglobulinemia poli-

clonal.
d.	 Trombopenia.
e.	 Linfomonocitosis.

19.	En cuanto a la transmisión vertical 
del VIH, señale la respuesta falsa:
a.	 Los test serológicos anti-VIH 

deben realizárseles a todas las 
embarazadas, sin excepción, 
durante el primero y tercer tri-
mestres.

b.	 En nuestro medio, los niños 
nacidos de madres infectadas 
por VIH pueden ser alimentados 
con lactancia materna.

c.	 Con quimioprofilaxis adecuada, 
terapia TARGA y cesárea electiva, 
la tasa de TV del VIH es “prácti-
camente nula”.

d.	 La cesárea electiva está indicada 
a las 38 semanas de gestación, 
en las gestantes con carga viral 
>1.000 copias/ml.

e.	 La cesárea electiva a las 38 sema-
nas de gestación está indicada en 
gestantes con carga viral desco-
nocida en el momento del parto.

20.	En relación al diagnóstico de la 
infección VIH en el niño, señale la 
respuesta correcta:

a.	 La infección VIH se diagnostica 
en los menores de 18 meses 
mediante pruebas virológicas 
(PCR DNA y PCR RNA), en 
muestras de sangre de cordón.

b.	 La determinación de anticuerpos 
anti-VIH tipo IgM es una prueba 
adecuada para establecer el diag-
nóstico de infección VIH en un 
niño menor de 18 meses.

c.	 La determinación, mediante téc-
nica de ELISA, de anticuerpos 
anti VIH tipo IgG es la prueba de 
elección para el diagnóstico de 
infección VIH en un niño mayor 
de 18 meses.

d.	 La determinación de la carga 
viral y de PCR DNA VIH, a las 
48 horas de vida, al 2º-3º y 5º-6º 
mes, es el estándar de diagnós-
tico de infección VIH en los 
menores de 18 meses.

e.	 c y d son correctas.
21.	Respecto al tratamiento con anti-

rretrovirales en los niños infecta-
dos por el VIH, señale la respuesta 
falsa:
a.	 La terapia antirretroviral de gran 

actividad (TARGA), continúa 
siendo el pilar fundamental en el 
que se sustenta el tratamiento de 
los niños infectados por el VIH.

b.	 La mejor manera de prevenir 
las infecciones oportunistas es 
mediante la TARGA.

c.	 Entre los principales incon-
venientes de la TARGA, están 
la falta de adherencia al trata-
miento con posterior emergen-
cia de resistencias, y las compli-
caciones metabólicas.

d.	 En los niños en estadio 3 inmu-
nológico, la TARGA debe admi-
nistrarse de “manera inter-
mitente” (según recuento de 
CD4+), con el objetivo de evitar 
complicaciones.

e.	 La TARGA combina 3 o más fár-
macos antirretrovirales.

Caso clínico
22.	El diagnóstico de infección VIH en 

la paciente que nos ocupa (4 años) 
se realiza mediante: 
a.	 Datos clínicos. Como está asin-

tomática, no está infectada.
b.	 Determinación de DNA VIH.
c.	 Cultivo viral VIH.
d.	 Determinación de RNA-VIH.
e.	 Determinación de IgG-VIH.

23.	El estadio clínico-inmunológico de 
la paciente que nos ocupa es:
a.	 C3.
b.	 N1.
c.	 C1.
d.	 C2.
e.	 A2.

24.	En nuestro caso clínico, llama la 
atención que la madre tuviese la 
serología VIH negativa en el pri-
mer trimestre del embarazo y, sin 
embargo, la niña estaba infectada. 
Con respecto a los test antiVIH en 
las embarazadas, señale la respuesta 
correcta:
a.	 La serología realizada a la madre 

durante el primer trimestre, 
pudo ser un “falso negativo”. 
Muy probablemente la madre 
ya estaba infectada.

b.	 Los test VIH durante el embarazo 
no son obligatorios y deben de 
realizársele sólo a las pacientes 
en determinados grupos de 
riesgo (sexualmente promiscuas, 
con enfermedad de transmisión 
sexual y drogadictas).

c.	 Los test antiVIH deben reali-
zarse sistemáticamente a todas 
las embarazadas sin excepción 
durante el primer trimestre del 
embarazo, e idealmente tam-
bién, durante el tercer trimestre 
de gestación.

d.	 Los test VIH durante el embarazo 
no son obligatorios y deben de 
realizársele sólo a las gestantes 
que lo soliciten.

e.	 a y c son correctas.

A continuación, se expone el cuestionario de acreditación con las preguntas de este tema de Pediatría Integral, que deberá 
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.

Para conseguir la acreditación de formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter 
único para todo el sistema nacional de salud, deberá contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podrán realizar los 
cuestionarios de acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.
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Resumen
La gripe en el niño puede cursar de forma subclínica 
y, en ocasiones, con extremada gravedad. En neonatos 
y lactantes puede presentarse como un síndrome 
febril sin foco. Los niños son el factor fundamental 
en la cadena de transmisión de la enfermedad. Las 
tasas de hospitalización en los niños sanos menores 
de 2 años son similares o, incluso, superiores a las 
de las personas ≥65 años. En el momento actual, las 
únicas vacunas disponibles autorizadas para menores 
de 18 años en España son las vacunas trivalentes, 
inactivadas, de administración por vía intramuscular. 
La vacuna atenuada intranasal no está disponible en 
las farmacias. La eficacia protectora de la vacuna 
antigripal en menores de 2 años es limitada.  
El CAV-AEP (Comité Asesor de Vacunas de la 
Asociación Española de Pediatría) recomienda, 
para la temporada 2013-2014, la vacunación 
en pediatría en niños mayores de 6 meses y 
adolescentes pertenecientes a los grupos de riesgo, 
así como a los que convivan con pacientes de riesgo. 
Es especialmente importante la recomendación de 
la vacunación antigripal de todos los profesionales 
sanitarios en contacto con población pediátrica 
y la vacunación antigripal de las embarazadas 
con el fin de proteger mediante los anticuerpos 
transplacentarios al niño en los primeros meses 
de vida.

Abstract
Influenza in children may attend subclinical and 
sometimes with extreme seriousness. In neonates and 
infants may present as a fever without source. Children 
are the key factor in the chain of transmission of the 
disease. Hospitalization rates in healthy children 
under 2 years are similar, or even greater than, those 
of persons ≥65 years. At present the only licensed 
vaccine available for children under 18 years in Spain 
are trivalent vaccines, inactivated of intramuscular 
administration. The attenuated intranasal vaccine is not 
available in pharmacies at the moment. The protective 
efficacy of influenza vaccine in children under 2 years 
is limited. The CAV-AEP (Vaccine Advisory Committee 
of the Spanish Association of Pediatrics) recommended, 
for the 2013-2014 season the pediatric vaccination 
in children older than 6 months and adolescents 
belonging to risk groups, and patients who live with risk 
patientes. Especially important is the recommendation 
of influenza vaccination of all health professionals in 
contact with pediatric and influenza vaccination of 
pregnant women in order to protect by transplacental 
antibodies to the child in the first months of life.

Palabras clave: Gripe; Influenza; Pediatría; Vacunas.

Key words: Influenza; Pediatrics; Vaccines.
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Etiología

Los virus de la gripe pertenecien-
tes a la familia Orthomyxoviridae 
forman los géneros Influenza A, 

Influenza B e Influenza C. Sin embar-
go, mientras los virus B y C son pre-
dominantemente patógenos humanos, 
los virus A son capaces de infectar de 
forma natural a numerosas especies de 
animales mamíferos y aves. La variación 
dentro del tipo A permite su clasifica-
ción en subtipos, definidos en función 
de sus antígenos de membrana: hema-
glutinina (HA) y neuraminidasa (NA). 
Se han identificado 9 NA y 16 HA dife-
rentes, que pueden originar numerosas 
combinaciones o subtipos. 

Existen dos mecanismos fundamen-
tales que dan lugar a cambios antigéni-
cos de los virus gripales: los cambios 
antigénicos menores (deriva antigéni-
ca o “drift”) y los cambios antigénicos 
mayores (salto antigénico o “shift”). 
La deriva antigénica (drift) se debe a 
la acumulación gradual de mutaciones 
puntuales que originan virus variantes 
que se separan paulatinamente de los 
que circulaban hasta ese momento, 
dando lugar a los brotes epidémicos 
anuales. El salto antigénico (shift) sólo 
se produce en los virus influenza del 
tipo A de forma ocasional y es respon-
sable de la aparición de las distintas 
pandemias. 

Patogenia
El virus de la gripe se fija a los recep-

tores de las células del epitelio respirato-
rio, donde se replica en las 48-72 horas 
siguientes y durante un periodo más largo 
en niños.

El virus llega a la mucosa respirato-
ria por vía aérea, donde puede ser neu-
tralizado por los anticuerpos locales de 
infecciones anteriores. La infección se 
inicia por la fijación del virus a los re-
ceptores mucoproteicos de las células 
del epitelio respiratorio, donde se repli-
ca en las 48-72 horas siguientes y du-
rante un periodo más largo en niños. 

Desde aquí, el virus es eliminado en 
forma infectiva por las gotitas de 
Pflügge emitidas al exterior al hablar, 
estornudar o toser. La resistencia del 
virus en el medio ambiente es favore-
cida por las condiciones de elevada hu-
medad relativa y baja temperatura, así 
como por la concentración del virus en 
las secreciones respiratorias y el tamaño 
de los aerosoles formados. 

El virus, desde la mucosa respira-
toria, difunde por contigüidad, oca-
sionando un proceso inflamatorio con 
necrosis del epitelio ciliado del tracto 
respiratorio superior; también, puede 
afectar al tracto respiratorio inferior 
(bronquios, bronquiolos y alvéolos), 
produciendo complicaciones bronco-
pulmonares y neumonía gripal. 

Epidemiología 
Los niños son el factor fundamental en 

la cadena de transmisión de la enfermedad. 
Las tasas de hospitalización en los niños 
sanos menores de 2 años son similares o, 
incluso, superiores a las de las personas 
≥65 años.

La gripe se transmite de persona a 
persona a través de las secreciones res-
piratorias, transmitiéndose los virus 
fácilmente a través del aire por las go-
titas de Pflügge, especialmente en los 
locales cerrados. El periodo de trans-
m i s ib i l id ad  se  e x t ie nde  de sde 
24‑48 horas antes del inicio de sínto-
mas hasta 5-6 días después. Se carac-
teriza por su alta contagiosidad y apa-
rición en forma de epidemias anuales 
y, ocasionalmente, pandemias. Los 
niños son la principal fuente de pro-
pagación del virus de la gripe en la 
comunidad (familia, escuela, etc.)(1), 
debido a que presentan una mayor car-
ga viral y excretan virus durante más 
tiempo que los adultos(2), lo que les 
convierte en los principales vectores 
de la enfermedad. 

La incidencia de gripe es más alta en 
niños que en adultos y la tasa de ataque 
anual en preescolares y escolares es su-
perior al 30‑40%(3). Las tasas de hospita-
lización asociada a la gripe varían según 
grupos de edad, siendo más elevadas en 
los primeros meses de la vida. La tasa 
media de hospitalización en menores de 
5 años es de alrededor de 1 por 1.000 
niños sanos(4). En niños sanos menores 

de 2 años, las tasas de hospitalización 
son similares, o incluso, superiores a las 
de personas de 65 o más años, oscilan-
do entre 150-187/100.000 en menores 
de 2 años, y entre 500-1.000/100.000 
en los menores de 12 meses. 

Sin embargo, la letalidad, ocasio-
nada fundamentalmente por compli-
caciones respiratorias, es muy supe-
rior en las personas de edad avanzada 
(>65 años) o con enfermedades de 
base que condicionan un alto riesgo 
de infección. 

La gripe en los niños es motivo 
de un elevado consumo de recursos 
sanitarios. Las consultas pediátricas 
se incrementan en un 50-100%, cre-
ce considerablemente el consumo de 
antibióticos y el número de consultas 
a los servicios de urgencias e ingresos 
hospitalarios, especialmente frecuen-
tes en los lactantes y los niños sanos 
menores de 24 meses. La enfermedad 
en la edad infantil tiene un notable im-
pacto socioeconómico, porque com-
porta un acusado absentismo escolar 
y laboral en el caso de los padres, bien 
por enfermar contagiados por los hi-
jos, o bien por cuidarlos mientras están 
enfermos.

La actividad gripal en España en la 
temporada 2013-14 ha sido moderada-
alta y ha estado asociada a una circu-
lación predominante de virus pandé-
mico A(H1N1) pdm09 y, en menor 
medida, del virus AA (H3N2). La tasa 
de incidencia global notificada de gripe 
alcanzó el pico máximo de incidencia 
de gripe en la semana 04/2014 con casi 
300 casos por 100.000 habitantes(5).

Durante la temporada 2013-14, los 
grupos de edad más afectados fueron 
los niños entre 0-4 años, con una tasa 
máxima de incidencia semanal de gripe 
de más de 800 casos por 100.000 ha-
bitantes, seguidos por los niños entre 
5-14 años, con tasas de 500 casos por 
100.000 habitantes(5) (Fig. 1). 

Hasta mediados de febrero de 2014, 
se habían notificado, durante la tempo-
rada 2013-14, un total de 1.844 casos 
graves hospitalizados confirmados de 
gripe, el 88% de los casos se han regis-
trado en adultos mayores de 15 años, y 
el 12% restante de formas graves, entre 
niños de 0 a 14 años de edad. En el 
99,7% de los pacientes, se identificó el 
virus de la gripe A [79% virus A(H1N1)

Existen dos mecanismos fundamenta-
les que dan lugar a cambios antigénicos de 
los virus gripales; los cambios antigénicos 
menores (deriva antigénica o “drift”) y los 
cambios antigénicos mayores (salto anti-
génico o “shift”).
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pdm09 y 21% virus A (H3N2)] y en el 
0,3% el virus B. Entre los casos graves 
hospitalizados confirmados de gripe, 
se habían registrado 189 defunciones, 
60% por virus A(H1N1) pdm09, 14% 
por virus A (H3N2) y 26% por virus A 
no subtipado(5).

Clínica 
La gripe en el niño puede cursar de 

forma subclínica y, en ocasiones, con ex-
tremada gravedad. En neonatos y lactantes, 
puede presentarse como un síndrome febril 
sin foco. 

La gripe es un proceso respiratorio 
con una importante repercusión sisté-
mica. En el niño, puede cursar de for-
ma subclínica y, en ocasiones, con 
extremada gravedad, así como compli-
carse con sobreinfecciones bacterianas 
graves. Al inicio del proceso, las ma-
nifestaciones sistémicas predominan 
sobre las respiratorias, que se instauran 
progresivamente. El espectro de sínto-
mas de la gripe es muy amplio, aunque 
los síntomas básicos en pediatría son: 
fiebre elevada, tos, coriza, odinofagia, 
dificultad respiratoria, rechazo del ali-
mento, vómitos y diarrea. En ocasio-
nes, es característico, además: decai-
miento, somnolencia, cefaleas y mial-
gias, encontrándose con frecuencia 
elevación de las enzimas musculares 
(CPK y GOT). En neonatos y lactantes, 
la gripe puede presentarse como un 
síndrome febril sin foco, con síntomas 
poco específicos, apnea y rechazo del 
alimento. 

Las complicaciones de la gripe se 
presentan en todas las edades; sin em-

bargo, son más frecuentes en personas 
con patologías crónicas subyacentes, 
inmunosupresión o edad avanzada 
(>65 años). Las complicaciones más 
frecuentes en niños son: otitis media, 
traqueobronquitis, laringotraqueitis y 
bronquiolitis. En ocasiones, la infec-
ción respiratoria se extiende ocasio-
nando una neumonía primaria viral, 
manifestada con: disnea, cianosis e hi-
poxemia, con una radiografía de tórax 
con infiltrados bilaterales difusos de 
localización peribronquial sin conso-
lidación. En otras ocasiones, se pro-
duce una neumonía secundaria por la 
sobreinfección bacteriana, sobre todo 
de etiología neumocócica, sobre la le-
sión pulmonar producida por el virus 
gripal; en estos casos, la sintomatolo-
gía es superponible a las neumonías 
bacterianas. 

Entre las complicaciones no respi-
ratorias, se incluyen manifestaciones: 
cardiovasculares, musculares, renales, 
endocrinas, gastrointestinales, hemá-
ticas y del sistema nervioso central, en 
forma de cuadros convulsivos, ence-
falitis y encefalopatía y síndrome de 
Guillain-Barré. El síndrome de Reye se 
ha asociado a muy diversas infecciones 
víricas, sobre todo a varicela, y presen-
ta fundamentalmente como una com-
plicación de la gripe B. La asociación 
entre este síndrome y el tratamiento 
con ácido salicílico desaconseja la ad-
ministración de derivados salicílicos en 
los niños con gripe. Por último, otras 
complicaciones descritas en la gripe 
son: miositis, fracaso renal, síndrome 
de coagulación intravascular y síndro-
me hemofagocítico. 

Diagnóstico 
El diagnóstico rápido de la gripe tiene 

un papel primordial en el manejo del pa-
ciente y en la indicación terapéutica.

El diagnóstico de la gripe es funda-
mentalmente clínico y resulta fácil cuan-
do existe un ambiente epidémico y 
notificación de aislamiento del virus por 
el laboratorio, pero resulta más difícil 
de establecer fuera de periodos epidé-
micos. El diagnóstico rápido virológico 
de la gripe tiene un papel primordial en 
el manejo del paciente y en la indica-
ción terapéutica. Un diagnóstico rápido 
de gripe es importante en los niños sus-
ceptibles de recibir tratamiento antiviral 
con oseltamivir, como son los niños con 
sospecha clínica de gripe pertenecientes 
a los grupos de riesgo y los niños con 
dificultad respiratoria moderada-grave 
y/o progresiva. 

Existen diferentes tipos de pruebas 
de laboratorio: 1) aislamiento viral en 
cultivo celular, es un diagnóstico lento 
(4-7 días), pero de gran importancia 
en la vigilancia virológica de los virus 
de la gripe; 2) detección de antígenos 
víricos, permite un diagnóstico rápi-
do en horas y la toma de decisiones 
terapéuticas (existen comercializados 
métodos de inmunofluorescencia y de 
enzimo-inmuno-ensayo que son de rá-
pida ejecución); 3) detección de ácidos 
nucleicos mediante reacción en cadena 
de la polimerasa (PCR); y 4) detección 
de anticuerpos específicos (diagnóstico 
serológico) frente a la hemaglutinina del 
virus gripal en dos muestras pareadas 
de suero de un paciente, separadas 2-3 
semanas, cuyo interés reside principal-
mente en la realización de estudios epi-
demiológicos poblacionales.

Tratamiento 
En pediatría, el antivírico de elección 

es el oseltamivir, que debe instaurarse 
precozmente durante las primeras 24-48 
horas del inicio del cuadro clínico en niños 
con gripe confirmada o sospechada que son 
hospitalizados con un proceso respiratorio 
grave, complicado o progresivo, sobre todo 
si presentan factores de riesgo.

Los inhibidores de la neuraminida-
sa, zanamivir y oseltamivir, son eficaces 
frente a los virus Influenza A y B(6-8). El 
tratamiento de la infección aguda debe 
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Figura 1. Evolución de 
la incidencia de la gri-
pe por grupos de edad. 
Temporada 2013-14. 
Sistemas centinela. 
España.

Vigilancia de la gripe en España. Temporada 2013-14. Área de 
Vigilancia de la Salud Pública. Centro Nacional de Epidemiolo-
gía. Instituto de Salud Carlos III.
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realizarse precozmente durante las pri-
meras 24-48 horas del inicio del cuadro 
clínico, pudiendo reducirse la sintoma-
tología en aproximadamente 1-2 días, 
el riesgo de complicaciones, el riesgo 
de fallecimiento y acortarse la duración 
de la hospitalización. En Pediatría, el 
antivírico de elección es el oseltamivir. 
Se administra por vía oral y la duración 
del tratamiento es de 5 días, aunque se 
pueden considerar tratamientos más 
largos en pacientes que continúan gra-
vemente enfermos tras 5 días de trata-
miento. Se prepara en forma de solu-
ción en Farmacia de Hospital a la con-
centración de 1 ml = 15 mg de oselta-
mivir. 

Las indicaciones del tratamiento 
con oseltamivir en pediatría se centran 
básicamente en niños con gripe con-
firmada o sospechada que son hospi-
talizados con un proceso respiratorio 
grave, complicado o progresivo, sobre 
todo si presentan factores de riesgo. No 
es indicación de tratamiento el niño sin 
factores de riesgo con una gripe sin sig-
nos de gravedad ni complicaciones. La 
dosificación del oseltamivir se muestra 
en la tabla I.

Prevención
En la práctica clínica, en el momen-

to actual en España, las únicas vacunas 
disponibles y autorizadas para menores 
de 18 años son los preparados trivalentes 
inactivados.

La vacunación antigripal anual es la 
estrategia prioritaria en la prevención de 
la gripe. En el momento actual, las úni-
cas vacunas disponibles, en la práctica, 
y autorizadas para menores de 18 años 
en España, son los preparados trivalentes 
(2 cepas de Influenza A y una cepa de 
Influenza B) inactivados, procedentes de 
cultivos en huevos de gallina embriona-
dos, para su administración por vía in-
tramuscular. Cada dosis vacunal contie-
ne 15 mcg de cada uno de los 3 antíge-
nos. En la composición de algunas va-
cunas, existen trazas de antibióticos, 
como neomicina, gentamicina, polimi-
xina B, etc., que se utilizan en el proce-
so de fabricación. En el momento actual, 
ninguna de las vacunas de gripe estacio-
nal disponibles en España lleva tiomersal 
como conservante. La vacuna atenuada 
de administración intranasal (LAIV) está 

aprobada en España para su uso en pa-
cientes sanos entre 2 y 18 años de edad 
pero, en la práctica, no está disponible 
en las farmacias comunitarias.

La composición de cepas de la 
vacuna antigripal trivalente recomen-
dada por la OMS para la temporada 
epidémica 2013-2014 se muestra en 
la tabla II(9).

Recomendaciones de 
vacunación antigripal en 
pediatría (Comité Asesor de 
Vacunas de la AEP)(10)

Con relación a la infancia y a la ado-
lescencia, el CAV-AEP recomienda la 
vacunación antigripal con preparados 
trivalentes inactivados en:
1.	 Grupos de riesgo: niños a partir de 

los 6 meses y adolescentes en las si-
guientes situaciones o enfermedades 
de base:
–	 Enfermedad respiratoria crónica 

(p. ej., fibrosis quística, displasia 
broncopulmonar, bronquiecta-
sias, asma e hiperreactividad 
bronquial, etc.).

–	 Enfermedad cardiovascular grave 
(congénita o adquirida).

–	 Enfermedad metabólica crónica 
(p. ej., diabetes, errores congé-
nitos del metabolismo, etc.).

–	 Enfermedad renal crónica o he-
pática.

–	 Enfermedad inflamatoria intes-
tinal crónica.

–	 Inmunodeficiencia congénita 
(se excluye el déficit aislado de 
IgA) o adquirida (incluidos cor-
ticoides sistémicos a dosis altas 
y mantenidas).

–	 Asplenia funcional o anatómica.
–	 Enfermedad oncológica y enfer-

medad hematológica moderada 
o grave.

–	 Enfermedad neuromuscular cró-
nica y encefalopatía moderada o 
grave.

–	 Malnutrición moderada o grave.
–	 Obesidad mórbida (IMC mayor 

o igual a 3 desviaciones están-
dar).

–	 Síndrome de Down u otros tras-
tornos genéticos con factores de 
riesgo.

–	 Tratamiento continuado con áci-
do acetilsalicílico.

–	 Embarazo en adolescentes.
2.	 Niños sanos a partir de los 6 meses 

y adolescentes sanos que convivan 
con pacientes de riesgo.

3.	 Adultos en contacto con niños y 
adolescentes pertenecientes a gru-
pos de riesgo.

Tabla I. Dosificación de oseltamivir en la edad pediátrica

≥1 año
– ≤15 kg: 30 mg/12 horas (2 ml/12 h)
– 15-23 kg: 45 mg/12 horas (3 ml/12 h)
– 23-40 kg: 60 mg/12 horas (4 ml/12 h)
– >40 kg: 75 mg/12 horas (5 ml/12 h) 

<1 año
– 0-1 meses: 2 mg/kg/dosis, cada 12 horas
– 1-3 meses: 2,5 mg/kg/dosis, cada 12 horas
– 3-12 meses: 3 mg/kg/dosis, cada 12 horas

<1 año, pretérminos
– <38 semanas: 1 mg/kg/dosis, cada 12 horas
– 38-40 semanas: 1,5 mg/kg/dosis, cada 12 horas

Tabla II. Cepas de la vacuna antigripal trivalente para la temporada 2013-2014 
(recomendaciones de la OMS)(9)

– Cepa viral similar a A/California/7/2009 (H1N1)pmd09*
– Cepa viral similar a A/Victoria/361/2011 (H3N2)
– Cepa viral similar a B/Massachussets/2/2012 (linaje Yamagata)**

La cepa vacunal de virus de la gripe A (H1N1) está derivada del virus de la gripe A 
pandémica 2009.
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Es especialmente importante la va-
cunación del entorno familiar cuando 
existan lactantes menores de 6 meses de 
edad con factores de riesgo; ya que, es-
tos no pueden recibir la vacuna antigri-
pal. Igualmente, es importante la reco-
mendación de la vacunación antigripal 
de todos los profesionales sanitarios en 
contacto con niños y la vacunación de 
las embarazadas, por ser ellas mismas un 
grupo de riesgo y con el fin de proteger 
al niño en los primeros meses de vida 
mediante los anticuerpos transplacen-
tarios específicos. 

Consideraciones especiales 
del Comité Asesor de Vacunas 
de la AEP sobre la vacunación 
antigripal universal

El CAV-AEP considera que los niños 
mayores de 6 meses sanos y no inclui-
dos en los grupos de riesgo anterior-
mente mencionados, pueden vacunarse 
frente a la gripe estacional si sus padres 
lo solicitan o su pediatra lo considera 
conveniente. Esta actitud preventiva 
constituye, sin duda, una oferta de salud 
que proporciona al niño o adolescen-
te vacunado una protección individual 
directa, además de favorecer una protec-
ción familiar y comunitaria indirectas.

La vacunación antigripal universal 
de todos los niños, en el momento ac-
tual en nuestro medio y con las vacunas 
disponibles, plantea diversas dudas y 
algunos inconvenientes: 1) necesidad 
de añadir anualmente una inyección 
al calendario de vacunaciones, con los 
problemas inherentes de implementa-
ción y aceptabilidad; 2) la efectividad 
de las vacunas antigripales trivalentes 
inactivadas en niños menores de 2 años 
es limitada; 3) el coste sería elevado y 
no existen suficientes datos en nuestro 
medio de eficiencia en la edad pediá-
trica de una política de vacunación uni-
versal; 4) sin disponibilidad práctica en 
el momento actual en nuestro medio 
de vacunas antigripales atenuadas de 
administración intranasal (LAIV), que 
proporcionan una mayor eficacia pro-
tectora en comparación con las inacti-
vadas trivalentes disponibles en España; 
y 5) ausencia de vacunas antigripales 
tetravalentes inactivadas o atenuadas, 
que puedan presentar un incremento 
de la efectividad comparadas con las 
vacunas trivalentes.

Eficacia y efectividad
La eficacia y la efectividad son mayo-

res para la AIV que para la trivalente in-
activada, mayor con dos dosis de vacuna 
que con una dosis y además aumenta con 
la edad. La eficacia/efectividad es depen-
diente de la concordancia entre los virus 
gripales circulantes y los contenidos en la 
vacuna, de la tasa de ataque y de la sen-
sibilidad de los test diagnósticos que se 
utilizan para el diagnóstico de gripe por 
el laboratorio.

La efectividad de las vacunas anti-
gripales trivalentes inactivadas (TIV) en 
niños menores de 2 años es limitada. 
En todas las revisiones sistemáti-
cas(6,11-16), la eficacia de la vacuna anti-
gripal oscila entre 58-65% y la efecti-
vidad, entre 28-61%. La eficacia y efec-
tividad aumentan con la edad y hay 
escasos estudios para permitir una 
adecuada evidencia en menores de 
2 años. En la revisión sistemática de la 
The Cochrane Library del año 2008 de 
Jefferson y cols.(12), se concluye que: 
“en niños <2 años, la eficacia de la TIV 
era similar al placebo”.

La eficacia es mayor para LAIV que 
TIV, y la eficacia es mayor (alrededor de 
un 20% más) con dos dosis de vacuna 
que con una dosis. Además, se confir-
ma que hay heterogeneidad significativa 
con la edad; de forma que, la eficacia 
aumenta con la edad (mayor en ≥6 años 
que <2 años). Sin duda, la eficacia es 
dependiente de los virus gripales pre-
dominantes y de la tasa de ataque.

Como ya se ha comentado, la efica-
cia de la vacuna atenuada de adminis-
tración intranasal (LAIV) es aproxima-
damente del 70-80% (IC95% 53-91) y 
en todas las revisiones es superior a la 
eficacia de la vacuna inactivada (TIV)
(6,15-18). Las vacunas que contienen ad-
yuvantes pueden mejorar la eficacia 
vacunal en los vacunados a través del 

incremento de la respuesta humoral y 
de las células T-helper que producen.

La eficacia de la vacuna antigripal 
depende en gran manera del grado de 
similitud entre las cepas de los virus in-
cluidos en las vacunas y los virus que 
estén en circulación (concordancia). 
Igualmente, la eficacia depende de la 
sensibilidad de los test diagnósticos que 
se utilizan para el diagnóstico de gripe 
por el laboratorio.

Posología
En los niños menores de 9 años, para 

la obtención de una protección óptima 
frente a la gripe, son necesarias 2 dosis 
de la vacuna, separadas por, al menos, 4 
semanas. 

El esquema de vacunación antrigri-
pal se muestra en la tabla III. 

La vía de administración es intra-
muscular profunda, nunca intravascular. 
La vacuna debe conservarse entre +2°C 
y +8°C, y aplicarse a temperatura am-
biente. El periodo de validez es de un 
año.

Precauciones y 
contraindicaciones 

En la tabla IV, se muestran las con-
traindicaciones de la vacunación contra 
la gripe en pediatría. 

Se consideran precauciones, la en-
fermedad aguda moderada o grave, con 
o sin fiebre, y el síndrome de Guillain-
Barré dentro de las 6 semanas siguientes 
a la aplicación de una dosis previa de la 
vacuna antigripal(6).

Recomendaciones sobre 
vacunación antigripal en niños 
alérgicos al huevo

Las vacunas antigripales actualmen-
te disponibles en España contienen mí-
nimas cantidades de huevo, ya que son 
vacunas procedentes de cultivos en hue-

Tabla III. Esquema de la vacunación antigripal en pediatría(6)

Rango de edad Dosis Nº de dosis

6 a 35 meses

3 a 8 años 

≥9 años	

0,25 ml
0,50 ml
0,50 ml

1-2*
1-2*

1

*Dos dosis en niños ≤9 años, no vacunados previamente, con al menos 4 semanas 
de intervalo entre dosis.
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vos de gallina. Con relación a la vacu-
nación antigripal en la edad pediátrica 
y la alergia al huevo, el CAV-AEP, en 
consonancia con la Sociedad Española 
de Inmunología Clínica, Alergia y Asma 
Pediátrica (SEICAP), hace las siguien-
tes consideraciones y recomendacio-
nes(6,19):
•	 Una reacción anafiláctica grave tras 

la administración de una dosis pre-
via de la vacuna antigripal, inde-
pendientemente del componente 
sospechoso de ser responsable de 
la reacción, es una contraindicación 
absoluta para la recepción de esta 
vacuna.

•	 El antecedente de reacción anafi-
láctica grave inmediatamente o de 
minutos a horas después de una 
exposición al huevo, o el empleo 
de adrenalina u otras medidas 
médicas urgentes tras esto, harán 
que no se recomiende la adminis-
tración de la vacuna antigripal. Si 
se considera que la vacunación es 
totalmente necesaria, ésta deberá 
administrarse, previa valoración 
por un alergólogo pediátrico, en un 
recinto hospitalario con los medios 
adecuados para el tratamiento de la 
anafilaxia.

•	 El antecedente solamente de urtica-
ria u otras manifestaciones clínicas 
no graves tras la exposición al huevo 
no contraindica la administración de 
la vacuna antigripal.

•	 Algunas personas que se consideran 
alérgicas al huevo podrían realmen-
te no serlo y la alergia estar condi-
cionada por otros componentes de 
estas vacunas, como la gelatina, por 
ejemplo. 

•	 Algunas medidas, tales como ad-
ministrar la vacuna dividida en dos 
subdosis y en dos etapas, así como 
las pruebas cutáneas (prick tests), 
no son recomendables.
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Niña de 4 años de edad, enviada a urgencias desde la es-
cuela por haber presentado una crisis convulsiva de 2 minutos 
de duración de la que se ha recuperado espontáneamente. 
La madre refiere que la niña ha tenido tos y rinorrea en las 
últimas 24 horas, y un comportamiento normal antes de en-
viarla a la escuela. Entre los antecedentes médicos, destaca 
asma intermitente, tratada actualmente con salbutamol a 
demanda y corticoides inhalados a dosis bajas, con buen 
control en el último año. No se recogen antecedentes de uso 
de medicaciones ni de comportamientos sociales anómalos. 
Antecedentes epidemiológicos con casos de gripe confirmados 
en la comunidad. Nunca ha sido vacunada de gripe.

A la exploración, presenta somnolencia y estado con-
fusional. Rinorrea mucosa y accesos de tos, sin signos de 
dificultad respiratoria.

En el examen físico, peso: 16 kg, temperatura: 40°C, 
frecuencia cardiaca: 150 l/m, frecuencia respiratoria: 29 r/m 

y presión arterial: 100/70 mmHg. Orofaringe posterior erite-
matosa. A-P: ruda con estertores y sibilancias aisladas. PO2: 
95% de saturación. Relleno capilar inferior a 1 segundo. 
Cuello flexible sin rigidez de nuca y Brudzinski y signos de 
Kernig negativos. El abdomen y las extremidades son nor-
males. Presenta leve estado confusional, parece aturdida y 
responde lentamente a las preguntas. 

Los resultados de las pruebas solicitadas aportan: test 
rápido de Influenza B: positivo. Glucemia normal. Sodio: 142 
mEq/L, potasio: 4,2 mEq/L y cloro: 108 mEq/L. Hematimetría 
y fórmula leucocitaria: normales. Bioquímica y citología de 
LCR: normales. PCR positiva en LCR para virus Influenza. 
Hemocultivo: negativo.

Con el diagnóstico de gripe y encefalopatía asociada a 
infección gripal, la niña recibe oseltamivir a dosis de 45 mg 
cada 12 horas, durante 5 días, con evolución favorablemente 
en el curso de los días posteriores. 

Caso clínico
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25.	Señalar la respuesta incorrecta res-

pecto al virus de la gripe:
a.	 Las mutaciones mayores se 

denominan “drift”.
b.	 Las mutaciones mayores están 

asociadas a epidemias estacio-
nales.

c.	 Las mutaciones menores se 
denominan “shift”.

d.	 Las mutaciones menores se aso-
cian a brotes pandémicos.

e.	 Todas las respuestas son inco-
rrectas.

26.	Señalar el comentario erróneo res-
pecto a la gripe:
a.	 La incidencia de gripe es más 

alta en niños que en adultos.
b.	 La letalidad es más alta en adul-

tos que en niños.
c.	 Las mayores tasas de hospitali-

zación por gripe son en los pri-
meros meses de la vida.

d.	 En las embarazadas, hay mayor 
incidencia de complicaciones en 
el curso de la gripe.

e.	 Alguna de las vacunas disponi-
bles en España lleva timerosal.

27.	Señalar el comentario erróneo 
respecto a los tipos de vacunas de 
gripe existentes en España:
a.	 Existen vacunas gripales trivalen-

tes inactivadas de virus fraccio-
nados. 

b.	 Existen vacunas gripales trivalen-
tes inactivadas de subunidades.

c.	 Existen vacunas gripales trivalen-
tes inactivadas que son adyuva-
das.

d.	 Existen vacunas gripales tetrava-
lentes de virus vivos atenuados.

e.	 No existen disponibles vacunas 
gripales tetravalentes inactiva-
das.

28.	En la primovacunación antigripal 
de un niño de 8 años está indicado:
a.	 Una dosis de vacuna de 0,25 ml. 
b.	 Una dosis de vacuna de 0,5 ml.
c.	 Una dosis de vacuna de 1 ml.
d.	 Dos dosis de vacuna de 0,5 ml. 

con 4 semanas de intervalo entre 
dosis.

e.	 Dos dosis de vacuna de 0,25 ml 
con 4 semanas de intervalo entre 
dosis.

29.	En un paciente de alto riesgo de 
infección gripal, ¿en cuál de las si-
guientes enfermedades no está en 
España contraindicada la vacuna-
ción antigripal?
a.	 Infección VIH.
b.	 Enfermedad celíaca.
c.	 Alergia al timerosal.
d.	 Antecedentes de Guillén Barré.
e.	 En ninguna de las anteriores 

existe contraindicación.

Caso clínico
30.	¿Qué diagnósticos clínicos de pre-

sunción pueden establecerse ini-
cialmente en esta paciente?
a.	 Asma.
b.	 Proceso viral  respirator io 

(¿gripe?) intercurrente.
c.	 Intoxicación medicamentosa. 
d.	 Meningitis/meningoencefalitis 

viral.
e.	 Todos los anteriores.

31.	¿Qué pruebas serían adecuadas en 
la evaluación de esta paciente?
a.	 Glucemia, electrolitos, hemati-

metría y fórmula leucocitaria.
b.	 Hemocultivo.
c.	 Punción lumbar, bioquímica, 

citología, cultivo bacteriano y 
virología con PCR. 

d.	 Aislamiento viral y pruebas anti-
génicas rápidas en secreciones 
respiratorias.

e.	 Todas las anteriores.
32.	¿Cuál es la afirmación correcta con 

respecto a la gripe en el caso co-
mentado? 
a.	 En esta paciente, la indicación 

correcta de oseltamivir es a dosis 
de 30 mg/12 horas.

b.	 Debería haber recibido en pri-
movacunación 1 dosis de vacuna 
antigripal por presentar factores 
asociados a riesgo de infección 
gripal. 

c.	 Por ser una paciente pertene-
ciente a grupo de alto riesgo, 
debería haber recibido en pri-
movacunación 2 dosis de vacuna 
antigripal de 0,50 ml cada una 
de ellas, con 1 mes de separa-
ción entre dosis. 

d.	 Por ser una paciente pertene-
ciente a grupo de alto riesgo, 
debería haber recibido en pri-
movacunación 2 dosis de vacuna 
antigripal de 0,25 ml cada una 
de ellas, con 1 mes de separa-
ción entre dosis. 

e.	 Carece de factores de riesgo y no 
precisa vacunación antigripal.

A continuación, se expone el cuestionario de acreditación con las preguntas de este tema de Pediatría Integral, que deberá 
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.

Para conseguir la acreditación de formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de carácter 
único para todo el sistema nacional de salud, deberá contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podrán realizar los 
cuestionarios de acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestionario “on-line”.
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Resumen
Las inmunodeficiencias primarias (IPs) son un grupo 
de enfermedades poco frecuentes, que afectan 
a alguna de las ramas del sistema inmune. Se 
manifiestan como infecciones frecuentes o recurrentes, 
que responden mal al tratamiento antibiótico o que 
están producidas por microorganismos oportunistas. 
Sin embargo, muy frecuentemente, las infecciones 
se acompañan de manifestaciones no infecciosas, 
que afectan sobre todo a la piel, y a fenómenos 
autoinmunes.
Es importante tener un alto índice de sospecha 
de estas enfermedades, ya que un retraso en el 
diagnóstico puede conducir a secuelas graves e incluso 
a la muerte del niño. Una vez que se sospecha de 
la enfermedad, se debería consultar a un pediatra 
experto en inmunodeficiencias. Además, deben 
establecerse medidas preventivas para disminuir el 
riesgo de infección, entre las que se cuentan: la puesta 
al día de los calendarios vacunales en los contactos 
familiares (incluyendo la vacunación frente a varicela 
en los que sean susceptibles) y la vacunación anual 
frente a la gripe. En las IPs graves de células T, 
debería instaurarse profilaxis frente a Pneumocystis 
jirovecii con trimetropim-sulfametoxazol y frente a 
Aspergillus sp con itraconazol. En general, en todos los 
pacientes con IPs están contraindicadas las vacunas de 
microorganismos vivos.

Abstract
Primary immunodeficiencies (PIs) are a group of 
uncommon diseases that affect any of the branches 
of the immune system. Clinical manifestations consist 
of frequent or recurrent infections that respond poorly 
to antibiotic treatment or are caused by opportunistic 
microorganisms. However, infections are very often 
accompanied by noninfectious manifestations, that 
mainly affect the skin, and autoimmune phenomena.
It is crucial to have a high index of suspicion for 
these diseases, since a delay in diagnosis can lead 
to serious sequelae and even death of the child. 
Once the disease is suspected, pediatrician should 
consult an expert in pediatric immunodeficiencies. 
In addition, preventive measures to reduce the risk 
of infection should be taken, including the updating 
of the immunization schedules in household contacts 
(including vaccination against chickenpox in those 
who are susceptible) and annual vaccination against 
flu. In severe IPs of T cells, prophylaxis against P. 
jirovecii and Aspergillus should be started. Aspergillus 
sp itraconazole. In general, all patients with the IPs 
live vaccines are contraindicated.

Palabras clave: Inmunodeficiencias; Infecciones recurrentes; Autoinmunidad; Vacunación de pacientes 
inmunodeprimidos; Citometría de flujo.

Key words:  Immunodeficiencies; Recurrent infections; Autoimmunity; Vaccination of immunocompromised 
patients; Flow cytometry.
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Introducción

El diagnóstico precoz de las IPs, es 
fundamental para evitar secuelas perma-
nentes o la muerte del niño, o comprometer 
el éxito del tratamiento definitivo.

Las inmunodeficiencias primarias 
(IPs) son enfermedades poco fre-
cuentes. Su incidencia oscila (si se 

exceptúa la deficiencia de IgA) entre 
1/10.000-1/20.000 de recién naci-
dos vivos(1,2). Dado que, la mayoría de 
ellas son enfermedades congénitas, las 
manifestaciones clínicas se inician, casi 
siempre, en los primeros años de vida. 
La importancia del diagnóstico precoz 
en las IPs viene determinada porque un 
retraso en el mismo puede comprome-
ter el tratamiento definitivo, dar lugar a 
secuelas graves e irreversibles, e incluso 
desembocar en la muerte del niño.

Manifestaciones clínicas 
¿cuándo sospechar una IP?

Se sospecha una IP, cuando un niño 
tiene infecciones recurrentes, que no res-
ponden bien al tratamiento antibiótico o 
que están producidas por organismos 
oportunistas. Sin embargo, una infección 
única, que cursa de forma rara o fulmi-
nante, puede ser la única manifestación 
de una IP. El tipo de infección orienta 
hacia la rama del sistema inmune que 
está afectada.

La defensa frente a las infecciones, 
es una de las funciones primordiales 
del sistema inmune; por lo tanto, no 
es de extrañar que las infecciones fre-
cuentes, recurrentes o por organismos 
oportunistas constituyan la manifesta-
ción clínica más frecuente de este grupo 
de enfermedades(1-3).

El término “infecciones frecuentes” 
es impreciso. Durante la primera infan-
cia, los niños sanos tienen una media 
de 6-8 infecciones de vías respiratorias 
altas al año, pero si el niño asiste a guar-
dería o tiene hermanos que lo hacen, 
puede llegar hasta 10-12 infecciones 
anuales. Sin embargo, en estas infec-
ciones de los niños sanos no se aísla 
ninguna bacteria, curan sin tratamien-
to antibiótico y en los intervalos entre 
ellas, el niño está asintomático. Además, 
el desarrollo estáturo-ponderal es nor-
mal, aunque también puede serlo en 
niños con IPs.

Las infecciones recurrentes (Ta-
bla I), las causadas por organismos 
oportunistas y la ausencia de respuesta 
al tratamiento antibiótico son los signos 
clásicos de inmunodeficiencias(1-3). Sin 
embargo, una infección única de curso 
raro, atípico o grave puede ser la pri-
mera, e incluso única, manifestación de 
IP. Por ejemplo, una neumonía o una 
osteomielitis por Aspergillus nidulans, 
es casi patognomónica de la enfermedad 
granulomatosa crónica (ECG)(4,5).

Clásicamente, las IPs se dividen en: 
defectos de la inmunidad adaptativa, 
que comprenden los síndromes de defi-
ciencias de anticuerpos y las inmunode-
ficiencias de células T; y los defectos de 
la inmunidad innata, que incluyen los 
trastornos de la fagocitosis, los defectos 
en la vía de señalización de los TLR (re-
ceptores de tipo Toll o Toll-like receptor) 
y las deficiencias del complemento.

Manifestaciones infecciosas en las 
inmunodeficiencias de la inmunidad 
innata

La inmunidad innata, que existe 
antes del encuentro con el antígeno, se 
pone en marcha en pocas horas y cons-
tituye la primera línea de defensa del 
sistema inmune frente a las infecciones. 
Esta rama de la inmunidad corre a car-
go de varios tipos de células: las células 
presentadoras de antígenos (CPA) –fun-
damentalmente las células dendríticas–, 
las células fagocíticas (macrófagos neu-
trófilos) y las células natural killer (NK). 
También, forman parte de la inmunidad 
innata, el complemento y las lectinas 
que unen la manosa, un azúcar presente 
en la superficie bacteriana(6).

El reconocimiento de los microor-
ganismos en la inmunidad innata se 
lleva a cabo, sobre todo, mediante los 
TLR, que se expresan en la membrana 
citoplásmica o en la membrana de los 
endosomas de las células dendríticas. 
Este reconocimiento no es específico, 
como puede ser el de los anticuerpos, 
sino que los TLR reconocen estructuras 
o moléculas (PAMPs o patrones molecu-
lares asociados a patógenos) que forman 
parte de las bacterias o de los virus, pero 
no de las células eucariotas. La unión 
de los TLR a los PAMPs activa una vía, 
en la que intervienen la quinasa IRAK4 
y la proteína MyD88, y cuyo resultado 
final es la producción de inflamación y 
la secreción de quemocinas y citoqui-
nas que activan a los fagocitos. Además, 
se crea un estado antiviral mediante la 
secreción de interferones.

La deficiencia de IRAK 4 y MyD88, 
dos trastornos autosómicos recesivos, 
cursa con infecciones bacterianas re-
currentes, sobre todo neumocócicas, a 
menudo con escasa respuesta inflama-
toria (leucocitosis moderada o ausente 
y elevaciones de PCR y VSG discretas), 
que comienzan en la primera infancia. 
Algunas mutaciones en el gen TLR3 y 
del UNC-93 –una proteína necesaria 
para la producción de IFN-α, IFN-β e 
IFNλ, tras la estimulación de los TLR3, 
TLR7, TLR8 y TLR9–, dan lugar a un 
incremento del riesgo de encefalitis 
herpética(1).

Además de la activación fagocitaria 
inducida por las quemocinas y citoquinas 
en la inmunidad innata, la opsonización 
y fagocitosis de los microorganismos 
son estimuladas por los anticuerpos y la 

Tabla I. Los 10 signos de alarma de inmunodeficiencia de la Jeffrey Modell 
Foundation

1. Cuatro o más otitis media al año

2. Dos o más sinusitis graves al año

3. Dos o más meses con antibióticos con poco efecto

4. Dos o más neumonías en un año

5. Fallo para ganar peso o crecer normalmente en un lactante

6. Infecciones recurrentes de partes blandas o abscesos de órganos

7. Candidiasis oral o cutánea persistente después del año de edad

8. Necesidad de antibióticos intravenosos para curar las infecciones

9. Dos o más infecciones de tejidos profundos

10. Una historia familiar de inmunodeficiencia
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fracción C3b depositados en la super-
ficie bacteriana. Los fagocitos tienen en 
su superficie receptores Fc para la región 
constante de las inmunoglobulinas, ca-
paces de captar a las bacterias recubiertas 
de anticuerpos (opsonización mediada 
por los anticuerpos), y receptores para 
el complemento (receptor para el C3b), 
que se unen a las bacterias que han fi-
jado el complemento (opsonización 
mediada por el complemento) promo-
viendo la fagocitosis. La digestión de las 
bacterias y otros microorganismos se 
lleva a cabo mediante la generación de 
radicales libres del oxígeno (O2

-, H2O2, 
OH- y ClO-), que se producen mediante 
mecanismos de oxidación/reducción 
a cargo del complejo NADPH oxidasa, 
compuesto de citocromos de membrana 
y proteínas citoplasmáticas. La falta de 
alguno de los componentes del sistema 
NADPH oxidasa da lugar a la enfermedad 
granulomatosa crónica, caracterizada por 
la incapacidad para destruir microorga-
nismos catalasa positivos (Staphylococcus 
aureus, Serratia marcescens, Salmonella 
sp, Aspergillus sp, Burkholderia cepacia, 
Nocardia sp y otros), que persisten den-
tro del fagocito, dando lugar a inflama-
ción y formación de granulomas(4,5).

El complemento se activa de tres 
formas: 1) la vía clásica; 2) la vía de las 
lectinas; y 3) la vía alterna.

La activación de la vía clásica se 
inicia cuando la IgM o la IgG (funda-
mentalmente IgG1 e IgG3) se unen a su 
antígeno específico induciendo la ac-
tivación secuencial del C1q, C1r, C1s, 
C4 y C2, dando lugar a la convertasa 
del C3 (C4b2a) que rompe a aquel fac-
tor dando lugar a C3b, que proseguirá 
la activación de los factores tardíos del 
complemento. Como quiera que la vía 
clásica necesita de los anticuerpos de-
positados en la superficie bacteriana, 
depende, en parte, de la inmunidad 
adaptativa(7).

En la activación de la vía de las lecti-
nas, estas sustancias, que se encuentran 
en el plasma, hacen el mismo papel que 
los anticuerpos en la vía clásica. Las lec-
tinas que unen la manosa (MBL) a través 
de unas proteasas plasmáticas asociadas 
(MASP) que se activan, cuando las lecti-
nas se unen a la manosa de la superficie 
bacteriana, activan al C1q.

En la vía alterna, hay una activación 
constante de muy bajo grado, que da 

lugar a una pequeña cantidad de C3b. 
Sin embargo, cuando se activa por me-
dio de algunos productos bacterianos, 
como los peptidoglicanos de la pared 
de las bacterias grampositivas y la en-
dotoxina de las bacterias gramnegati-
vas, se produce un asa de amplificación, 
mediante la activación del factor D que 
rompe al factor B, cuyos fragmentos se 
unen al C3b dando lugar al C3bBb que 
es la convertasa de C3 de la vía alterna. 
Las convertasas de C3 (C4a2b y C3bBb), 
rompen a C3 y, a partir de ahí, se pro-
duce la activación de los factores tardíos 
del complemento, que culminan en la 
formación del complejo de ataque de 
membrana que lisa a las bacterias gram-
negativas, sobre todo Neisseria sp(7).

El otro mecanismo de defensa del 
complemento es, como se ha expuesto 
más arriba, favorecer la opsonización y 
la fagocitosis de las bacterias recubiertas 
por anticuerpos y la fracción C3b. Por 
último, la activación del complemento 
contribuye a la defensa frente a las in-
fecciones, estimulando la inflamación y 
la quimiotaxis, a través de los fragmen-
tos C3a y C5a.

Tanto las deficiencias de la vía al-
terna como de los factores tardíos del 
complemento predisponen a infeccio-
nes por Neisseria meningitidis, aunque 
las infecciones son de curso muy di-
ferente. Las deficiencias de properdina 
(funcionales o cuantitativas) suelen cur-
sar con sepsis fulminante; mientras que, 
las deficiencias de los factores tardíos 
(de C5 a C9) dan lugar a infecciones 
recurrentes por Neisseria meningitidis 
que, casi nunca, son fulminantes(7).

Las deficiencias de los factores de 
la vía clásica cursan con infecciones 
recurrentes por bacterias capsuladas, 
como: neumococo, meningococo y 
Haemophilus influenzae tipo b (Hib), 
fundamentalmente, infecciones respi-
ratorias y meningitis. A veces, aparecen 
fenómenos autoinmunes, como el lupus 
eritemtoso sistémico.

Manifestaciones infecciosas en las IPs 
humorales

La defensa frente a las bacterias ex-
tracelulares y frente a algunos virus, 
como los enterovirus, corre a cargo de 
la inmunidad humoral y es mediada por 
los anticuerpos específicos, que destru-
yen a los microbios por neutralización, 

opsonización y fagocitosis, según los 
mecanismos descritos más arriba.

Los síndromes de deficiencia de 
anticuerpos representan el 65-75% de 
todas las IPs(8). Las deficiencias de an-
ticuerpos, como las agammaglobuline-
mias congénitas y la inmunodeficiencia 
variable común, cursan con infecciones 
recurrentes por bacterias capsuladas 
como: neumococo, Haemophilus in-
fluenzae tipo b (Hib), Staphylococcus 
aureus y otros, como Pseudomona aeru-
ginosa. Clínicamente, se manifiestan, 
sobre todo, por infecciones respirato-
rias de repetición, como: sinusitis, neu-
monía, otitis, bronquitis y, finalmente, 
bronquiectasias(8,9). También, puede 
producirse sepsis por Staphylococcus 
aureus o Pseudomona aeruginosa (en 
este último caso, puede acompañarse de 
ectima gangrenoso), asociada a neutro-
penia. Menos frecuentes, son: la celulitis 
y los abscesos perirrectales. Además, hay 
un incremento de la susceptibilidad a 
Mycoplasma, Ureaplasma y enterovirus. 
Las primeras infecciones se manifiestan 
como artritis; mientras que, los entero-
virus pueden producir infecciones di-
seminadas o meningoencefalitis crónica 
de muy difícil tratamiento(8,9).

La carencia de anticuerpos en la luz 
intestinal se traduce en diarreas recu-
rrentes por sobrecrecimiento bacteria-
no, por Campylobacter sp o por Giardia 
intestinalis.

Característicamente, en las agam-
maglobulinemias congénitas, los sín-
tomas suelen iniciarse a partir de los 
4-6 meses de vida, cuando los anticuer-
pos maternos han desaparecido, y en 
la mayoría de los niños antes de los 5 
años. En la inmunodeficiencia variable 
común (IVC), los síntomas comienzan 
en la infancia más tardía, incluso en la 
edad adulta.

Manifestaciones infecciosas de las 
inmunodeficiencias de células T

El espectro de las IPs de células T es 
muy amplio (Tabla II). La inmunidad 
celular es la rama de la inmunidad adap-
tativa que se encarga de la defensa frente 
a las infecciones bacterianas intracelula-
res, frente a los virus y frente a algunos 
hongos y protozoos. La defensa frente 
a estos microorganismos está mediada 
por las respuestas Th1, cuyo paso inicial 
es la génesis de células del mismo nom-
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bre, a partir de las células TDC4+ naive 
por la influencia de la IL-12 secretada 
por los macrófagos y células dendríticas, 
en respuesta a los microbios y por el 
interferón gamma (INF-γ), producido 
por las células NK.

El linfocito Th1 produce señales 
para generar linfocitos CD8+ citotóxi-
cos específicos, capaces de destruir los 
microbios intracelulares, especialmen-
te los virus, que son presentados en el 
contexto de los HLA de clase I.

Por todo lo anterior, las inmunode-
ficiencias de células T cursan con infec-
ciones recurrentes oportunistas, como: 
hongos (Candida, Aspergillus, Cripto-
coco, Pneumocystis jiroveci), virus del 
grupo herpes (Herpes simplex, CMV, 
virus de Epstein-Barr, Varicela-zoster), 
virus respiratorios (gripe, VRS, parain-
fluenza, adenovirus), protozoos (Crip-
tosporidium, Toxoplasma) y bacterias 
(Listeria monocytogenes, Nocardia, 
Salmonella)(1-4).

En todas las inmunodeficiencias 
graves de células T, al faltar la función 
cooperadora de esta célula, se altera 
también la función de las células B, 
dando lugar a todo el espectro de las 
inmunodeficiencias combinadas severas 
o SCID.

Clínicamente, las inmunodeficien-
cias combinadas severas se manifiestan 
con: diarrea crónica o recurrente, re-
traso del crecimiento, candidiasis oral 
o cutánea persistente, neumonía por 
Pneumocystis jirovecii o por Aspergillus, 
infecciones diseminadas por citomega-
lovirus y otros virus del grupo herpes, 
infecciones por adenovirus, infecciones 
por Aspergillus sp, exantemas generali-

zados persistentes y verrugas crónicas 
extensas o recalcitrantes por infecciones 
persistentes por papilomavirus huma-
no(1-3).

Manifestaciones no infecciosas 
de las IPs

Además de las infecciones, las IPs 
tienen con mucha frecuencia, manifes-
taciones sistémicas y, paradójicamente, 
fenómenos autoinmunes.

Alteraciones cutáneas, del pelo y uñas
La defensa frente a las infecciones no 

es la única función del sistema inmuno-
lógico. La inmunidad celular también se 
ocupa de la protección frente a tumores, 
de la modulación de la inflamación y de 
los mecanismos reguladores que contro-
lan su propia activación. De hecho, la 
coexistencia de infecciones recurrentes 
con inflamación alterada (por exceso 
o por defecto) o con fenómenos au-
toinmunes hace necesario excluir una 
IP. El aumento de tumores, en muchas 
deficiencias graves de células T, princi-
palmente neoplasias linforreticulares, 
requiere evaluaciones periódicas en 
estos niños.

Por otra parte, el sistema inmune 
se encuentra diseminado por todos los 
órganos y sistemas, y las alteraciones de 
su función se traducen, con frecuencia, 
en manifestaciones multisistémicas(10). 
De hecho, en un niño con infecciones 
frecuentes, la posibilidad de que padez-
ca una IP aumenta si existen manifesta-
ciones sistémicas no relacionadas con la 
infección. Un ejemplo ilustrativo es el 
síndrome de DiGeorge, en el que exis-

ten, además de una inmunodeficiencia 
celular de grado variable, hipoparati-
roidismo con hipocalcemia, cardiopatía 
(anomalías conotruncales), anomalías 
faciales y alteraciones autoinmunes.

La piel se afecta con mucha fre-
cuencia en los pacientes con inmuno-
deficiencias celulares. Los exantemas 
generalizados en los primeros meses 
de vida son, a veces, la primera ma-
nifestación de una IP celular grave. 
Aunque morfológicamente pueden ser 
similares a la dermatitis atópica, apare-
cen más precozmente que aquélla, que 
lo suele hacer a partir del segundo o 
tercer mes de vida. En ocasiones, los 
exantemas son debidos a reacciones 
injerto-contra huésped, debido al paso, 
durante el parto, de linfocitos T desde 
la madre hasta el niño, que no puede 
eliminarlos por carecer de inmunidad 
celular. Algunas de las IPs que se aso-
cian casi siempre a manifestaciones 
cutáneas son: el síndrome Omenn, los 
síndromes de Hiper-IgE y el síndrome 
de Wiskott-Aldrich.

Otras manifestaciones cutáneas de 
las IPs son: alopecia de cejas y pelo 
(síndrome de Omenn), lupus discoide 
crónico (enfermedad granulomatosa 
crónica [EGC]), telangiectasias oculares 
y cutáneas (ataxia-telangiectasia), albi-
nismo óculo cutáneo (síndrome de Che-
diak Higashi y síndrome de Griscelli).

Las uñas aparecen toscas, engrosa-
das y con signos de inflamación, como 
consecuencia de la infección crónica por 
hongos, en la candidiasis mucocutánea 
crónica; también, aparecen uñas distró-
ficas, de causa no infecciosa, en otras IPs 
síndrómicas o celulares.

Tabla II. Screening de IPs

Inmunodeficiencias 
humorales

Inmunodeficiencias celulares Desórdenes fagocíticos Desórdenes del 
complemento

Hemograma Hemograma Hemograma Hemograma

Cuantificación de IgA, IgM, 
IgG

Cuantificación de IgA, IgM, IgG Marcadores monocitarios 
(CD14+)

C3, C4 y CH50 o CH100

Determinación de linfocitos 
B, T, T cooperadores y T 
citotóxicos supresores

Determinación de linfocitos B, 
T, T cooperadores y T citotóxicos 
supresores

Explosión de oxígeno por 
citometría de flujo (actividad 
de NADPH oxidasa)

Respuesta de anticuerpos 
(sobre todo, en déficit de 
IgA sintomáticos)

Células CD3+CD4+5RA+ (linfocitos 
T naive) y CD3+CD+45RO+ 
(linfocitos T de memoria)

CD18 y CD11 (si procede)

Radiografía de tórax Radiografía de tórax
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Rasgos dismórficos y anomalías 
esqueléticas

Los rasgos dismórficos y las anoma-
lías esqueléticas son casi la regla en las 
llamadas inmunodeficiencias síndrómi-
cas, como: el síndrome de hipoplasia del 
pelo-cartílago, la displasia inmuno-ósea 
de Schimke y algunos otros. En el déficit 
de adenosín deaminasa, hay alteraciones 
costales y anomalías vertebrales.

Fenómenos autoinmunes e 
inflamatorios

Las manifestaciones autoinmunes 
son, aunque parezca paradójico, frecuen-
tes en las IPs, particularmente cuando la 
función celular está afectada(11,12). Este 
hecho se debe a la carencia o alteración 
de los mecanismos inmunorreguladores 
en un sistema inmune dañado.

Las citopenias inmunes en sangre 
periférica, afectando a una o más de las 
tres series, son probablemente el fenó-
meno autoinmune más común en las 
IPs(13). En la inmunodeficiencia variable 
común (IVC)(14), las citopenias pueden 
ser evidentes varios años antes de que 
aparezcan otras manifestaciones clínicas 
de la enfermedad. También, algunas IPs 
celulares, como: el síndrome de DiGeor-
ge, las deficiencias de ADA (adenosina 
desaminasa) o nucleótido fosforilasa y 
el síndrome de Wiskott-Aldrich, cursan, 
con frecuencia, con fenómenos autoin-
munes variados.

Enfermedad inflamatoria intestinal
No es infrecuente que en algunas 

IPs exista una enfermedad inflamatoria 
intestinal similar a la enfermedad de 
Crohn o a la colitis ulcerosa. Caracte-
rísticamente, los síntomas aparecen en 
los primeros años de vida, más precoz-
mente que en la enfermedad inflama-
toria no asociada a IPs, y muchos de 
estos pacientes desarrollan enfermedad 
grave ulcerosa y fistulizante(15). La en-
fermedad intestinal inflamatoria ha sido 
descrita, sobre todo, en la EGC, la IVC, 
los defectos de la vía de la señalización 
de la IL-10 y el síndrome IPEX (immu-
nodysregulation, polyendocrynopathy, 
enteropathy, X-linked), pero también 
en otras IPs.

Úlceras en mucosas
Hasta un 11% de pacientes con EGC 

tienen aftas orales. Algunos pacientes 

con IPs celulares graves tienen aftas gi-
gantes en mucosa oral o rectal. Esto pa-
rece ser más frecuente en las deficiencias 
por mutaciones en RAG (recombination 
activating gen) que en otras IPs. A veces, 
es la primera o más prominente mani-
festación de inmunodeficiencia celular. 
La etiología es desconocida, pero es po-
sible que forme parte del espectro de 
manifestaciones autoinmunes de las IPs.

Alteraciones endocrinas
Las alteraciones endocrinas son, 

también, frecuentes en las IPs. Un buen 
ejemplo, es el síndrome IPEX (immu-
nodysregulation, polyendocrynopathy, 
enteropathy, X-linked) o el síndrome 
de DiGeorge.

Diagnóstico de las IPs

El diagnóstico de las IPs se basa en la 
historia clínica, los antecedentes familiares 
y las pruebas de laboratorio. Una cifra de 
linfocitos < de 2.500 µL en sangre peri-
férica en un niño menor de 2 años, puede 
ser la primera manifestación de una inmu-
nodeficiencia combinada grave.

Además de las manifestaciones 
clínicas, la historia familiar es la otra 
piedra angular para sospechar una IP. 
Muchas inmunodeficiencias primarias 
son hereditarias; por lo que, la historia 
familiar revela, a veces, a través de varias 
generaciones, la existencia de antepasa-
dos muertos cuando eran niños o que 
padecieron infecciones de repetición. En 
las IPs ligadas al X, pueden encontrarse 
antecedentes de infecciones graves o 
recurrentes y muertes precoces solo en 
los niños varones. También, se encuen-
tran antecedentes en las IPs de herencia 
dominante; mientras que, en las IPs de 
herencia recesiva, lo valioso es encontrar 
antecedentes de consanguinidad en pa-
dres o abuelos. También es importante, 
la búsqueda de enfermedades autoin-
munes o neoplasias hematológicas en 
la familia.

Sin embargo, hasta en la mitad de 
los casos de IPs, no se encuentran ante-
cedentes familiares.

Una vez establecida la sospecha de 
IPs, son necesarias pruebas comple-
mentarias para llegar al diagnóstico 
definitivo.

La aproximación diagnóstica inicial 
puede realizarse mediante pruebas de 

laboratorio sencillas, al alcance de la 
mayoría de los centros sanitarios.

El hemograma completo, con re-
cuento de las tres series, es la primera 
prueba a realizar en un niño en el que 
se sospecha una IP; ya que, se puede 
considerar que la sangre es: “la ventana 
del sistema inmune”. Aunque con mu-
cha frecuencia no se repara en el nú-
mero de linfocitos, en todas las inmu-
nodeficiencias graves de células T hay 
una linfopenia marcada que es, a veces, 
el primer signo de la enfermedad. Un 
recuento de linfocitos < 1.500/µL en 
niños mayores de 5 años y < 2.500 µL 
en los menores de esta edad, debe ser 
comprobada en cualquier circuns-
tancia, ya que puede ser el signo de 
una inmunodeficiencia celular grave 
(SCID). A veces, la linfopenia puede 
“estar oculta” por el paso de linfocitos 
T maternos durante el parto, que pue-
den persistir meses, incluso años, en el 
niño debido a su incapacidad inmune 
para eliminarlos.

Como se ha expuesto anteriormente, 
las citopenias en sangre periférica apare-
cen en muchas IPs. La trombopenia con 
volumen plaquetario pequeño es típica 
del síndrome de Wiskott-Aldrich. Otras 
veces, la mutación del WAS (gen del sín-
drome de Wiskott Aldrich) se traduce en 
una trombopenia crónica (trombocito-
penia ligada al X), sin ninguna otra ma-
nifestación. El frotis sanguíneo también 
aporta hallazgos relevantes, como los 
gránulos gigantes de los granulocitos, 
en el síndrome de Chédiak-Higashi. La 
eosinofilia aparece en los síndromes de 
Hiper-IgE, de Omenn, de IPEX y otros.

El análisis de los parámetros bio-
químicos más comunes proporciona, a 
veces, datos orientativos, como el ácido 
úrico bajo (déficit de nucleótido fos-
forilasa), la hipocalcemia (anomalía de 
DiGeorge) o, simplemente, una dismi-
nución de las proteínas totales en sangre 
con albúmina normal, lo que apunta a 
hipogammaglobulinemia.

La radiografía de tórax revela au-
sencia de timo en los lactantes con 
inmunodeficiencias celulares graves. 
También, puede demostrar alteracio-
nes vertebrales costales (déficit de ade-
nosín deaminasa) o las secuelas de las 
infecciones pulmonares repetidas, como 
bronquiectasias. En las inmunodeficien-
cias síndrómicas, una serie ósea propor-
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ciona información sobre las alteraciones 
musculoesqueléticas.

La cuantificación de inmunoglobu-
linas es una prueba fácil de realizar. Una 
cifra menor de 150 mg/dl es diagnósti-
ca de hipogammaglobulinemia; mien-
tras que, por encima de esta cifra, hay 
que tener en cuenta el rango de cada 
laboratorio según la edad. La hipogam-
maglobulinemia en un niño menor de 
24 meses que no padece infecciones, 
orienta hacia una hipogammaglobuline-
mia transitoria de la infancia; mientras 
que, por encima de esta edad, obliga a 
descartar una IVC, independientemente 
de que haya síntomas o no.

La citometría de flujo (CF) es, en 
la actualidad, la herramienta más po-
tente en el diagnóstico de las inmuno-
deficiencias, ya que permite evaluar las 
poblaciones y subpoblaciones celulares, 
identificar moléculas de la membrana y 
del citosol, e incluso valorar la función 
anormal de una proteína.

La determinación de las princi-
pales poblaciones y subpoblaciones 
linfocitarias (Tabla III) permite hacer 
una aproximación bastante fidedigna 
al tipo de inmunodeficiencia, que se 
completa con otros estudios de CF, 
pruebas funcionales de los linfocitos, 
en los que se valorará su capacidad 
para proliferar cuando se les enfren-
ta a diferentes mitógenos y antígenos, 
y estudios genéticos. Una ausencia de 
células B con hipogammaglobuline-
mia es sugestiva de una agammaglo-
bulinemia congénita (la más frecuente 
es la agammaglobulinemia de Bruton 
por déficit de la kinasa Btk); mientras 
que, una hipogammaglobulinemia con 
linfocitos B normales es propia de la 
hipogammaglobulinemia transitoria de 
la infancia o de la inmunodeficiencia 
variable común.

En cualquier caso, el diagnóstico 
de IP por parte de pediatras y médicos 
de familia no debería ir más allá de las 
pruebas de escrutinio de cada tipo de 
inmunodeficiencia (Tabla II); ya que, 
su manejo exige la participación de un 
especialista en estas enfermedades para 
lograr los mejores resultados diagnós-
ticos y terapéuticos.

Actuación ante la sospecha 
de IP

Una vez que se sospecha una IP, deben 
establecerse todas las medidas necesarias 
para prevenir las infecciones y contactar 
con un pediatra especialista en inmunode-
ficiencias, para evitar actuaciones nocivas 
para el niño y establecer el tratamiento 
definitivo.

Una vez que se sospecha una IP, de-
ben establecerse los siguientes objeti-
vos: 1) mantener el estado nutricional 
y general del niño; 2) evitar actuaciones 
que puedan poner en peligro su vida o 
comprometer su curación; 3) preven-
ción de las infecciones con medidas, 
como profilaxis antibiótica y protección 
ambiental del paciente; y 4) tratamiento 
definitivo.

Mantenimiento del estado nutricional 
La malnutrición es difícil de evitar 

en los pacientes con inmunodeficiencias 
graves de células T, que con frecuencia 
padecen diarrea crónica intratable y un 
aumento del catabolismo por las infec-
ciones recurrentes. Además, las infec-
ciones producen anorexia y algunas de 
ellas, como la candidiasis orofaríngea y 
esofágica y las infecciones herpéticas de 
la mucosa oral y del esófago, dan lugar a 
una incapacidad para ingerir el alimento.

Sin embargo, mantener una nutri-
ción adecuada es de una importancia 

crucial, ya que la malnutrición aumenta 
la susceptibilidad a infecciones y com-
promete seriamente el éxito del trata-
miento definitivo. Para ello, es necesario 
el concurso de un especialista en nu-
trición y uso de medidas nutricionales 
especiales y técnicas de alimentación 
enteral o incluso parenteral, valorando 
el riesgo infeccioso de esta última.

Evitar actuaciones nocivas para el 
paciente 

Las vacunas de microorganismo vi-
vos están contraindicadas en todas las 
IPs celulares, excepto en las deficiencias 
del complemento. En los trastornos del 
sistema fagocítico, las vacunas de virus 
vivos pueden ser administradas, pero 
están contraindicadas las vacunas bac-
terianas vivas, como la BCG y la vacuna 
oral frente a la fiebre tifoidea. Las vacu-
nas inactivadas son seguras y pueden 
administrase en todas las IPs, aunque 
se desconoce su efectividad.

Las transfusiones de hemoderivados 
tienen que hacerse siguiendo precaucio-
nes estrictas. En los pacientes con inmu-
nodeficiencias de células T, la sangre de-
ber ser sangre irradiada, para evitar una 
reacción injerto contra huésped, que 
puede ser muy grave o incluso mortal 
para el niño. Es importante transfundir 
solo cuando sea absolutamente nece-
sario y no utilizar sangre de familiares 
que más tarde puedan ser donantes de 
la médula ósea, para no comprometer 
el éxito del trasplante. Además, la sangre 
tiene que ser negativa para CMV, que 
produce infecciones muy graves en los 
pacientes con deficiencias de células T.

Prevención de infecciones

La puesta al día de los calendarios 
vacunales (incluyendo vacunación frente 
a la varicela en los susceptibles) y la vacu-
nación anual frente a la gripe de todos los 
familiares de los niños con IP es una de las 
medidas más efectivas para la prevención 
de infecciones.

Medidas generales
La instrucción de los pacientes, fa-

miliares y personal sanitario, sobre la 
importancia del lavado de manos con 
geles de alcohol es primordial. También 
es vital, educar a los pacientes para que 
mantengan una buena higiene bucal y 

Tabla III. Poblaciones y subpoblaciones linfocitarias por CF en el escrutinio de IP

Población de células Marcadores

Células B CD3-CD19+ CD20+ o CD3- HLA-DR+

Células T maduras (periféricas) CD3+

Células T helper o cooperadoras CD3+CD4+

Células T supresoras/citotóxicas CD3+CD8+

Células NK CD3-, CD16 +o CD57+

Células T activadas CD3+HLA-DR+
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realicen controles orodentales periódi-
cos, al menos, dos veces al año o más 
frecuentemente si es necesario. En los 
pacientes con deficiencias de células T, 
se recomienda el aislamiento estricto.

Los pacientes con riesgo de infeccio-
nes por Aspergillus sp (inmunodeficien-
cias celulares, síndrome de Hiper-IgE, 
EGC) deben evitar la exposición al hon-
go en ambientes como: establos, lugares 
de almacenamiento de heno y zonas de 
construcción y movimiento de tierra.

Los pacientes con deficiencias de 
células T deben evitar beber en fuentes 
o lagos. Para prevenir la infección por 
Criptosporidium, algunos autores re-
comiendan el uso de agua embotellada 
en los pacientes de riesgo, ya que este 
protozoo es resistente a la cloración.

Vacunación (Tabla IV)
Además de administrar las vacunas 

indicadas a los niños con IPs, es primor-
dial la inmunización y puesta al día de 

los calendarios vacunales de todos los 
familiares. Anualmente, deben ser vacu-
nados frente a la gripe y, cuando sean 
susceptibles, está indicada la vacunación 
frente a la varicela.

Las vacunas de microorganismos 
vivos están contraindicadas en todas 
las inmunodeficiencias de células T. En 
las inmunodeficiencias en las que está 
indicada la vacunación frente a neu-
mococo, se recomienda utilizar pautas 
mixtas con la vacuna neumocócica con-
jugada 13-valente (VNC13) y la vacuna 
neumocócica de 23 polisacáridos puros 
(VN23). En los pacientes con riesgo 
de infecciones frecuentes o graves por 
Neisseria meningitidis, como en los dé-
ficit de factores de complemento, está 
indicado vacunar frente a este agente 
con esquemas mixtos, utilizando las va-
cunas conjugadas frente a meningoco C, 
las vacunas conjugadas cuadrivalentes 
frente meningococo e incluso la nueva 
vacuna frente a meningococo B(17,18). En 

la tabla II, se exponen las vacunaciones 
en los niños con IPs.

Profilaxis post-exposición e 
inmunización pasiva

Palivizumab. Los niños con inmu-
nodeficiencias graves de células T deben 
recibir 15 mg/kg de palivizumab, men-
sualmente, durante la estación del virus 
respiratorio sincitial (VRS). La utilidad 
de esta práctica no ha sido, sin embargo, 
establecida en estas enfermedades.

Profilaxis postexposición frente a 
varicela. En los niños con IPs que están 
recibiendo tratamiento sustitutivo con 
gammaglobulina intravenosa o subcu-
tánea periódicamente, no es necesaria 
ninguna medida. En cualquier otra cir-
cunstancia, está indicada la administra-
ción de gammaglobulina hiperinmune 
varicela/zoster, a dosis de 125 unidades 
por cada 10 kg de peso (máximo 625 
unidades), a ser posible en las primeras 
96 horas tras el contacto. Si no se dis-

Tabla IV. Vacunación en las inmunodeficiencias primarias más frecuentes

Inmunodeficiencia Vacunas contraindicadas 
o que no se deberían 
administrar

Vacunas indicadas Observaciones

Deficiencias mayores 
de anticuerpos: 
agammaglobulinemias, 
hipogammaglobulinemias

Todas las vacunas de 
microorganismos vivos 
(algunas guías aconsejan 
administrar las vacunas 
frente a sarampión, rubéola, 
parotiditis y varicela)

Vacunación antigripal con 
vacunas inactivadas
Todas las vacunas 
inactivadas del calendario

Algunas guías no recomiendan las 
vacunas inactivadas de forma rutinaria 
(con excepción de la antigripal) si el 
niño recibe tratamiento sustitutivo 
con gammaglobulinas

Deficiencias menores 
de anticuerpos (déficit 
de IgA o deficiencia de 
anticuerpos frente a 
polisacáridos)

Vacuna oral frente a la polio Todas las vacunas del 
calendario, incluidas las 
de virus vivos

Si el paciente tiene síntomas 
respiratorios frecuentes, la vacunación 
frente a neumococo debe hacerse con 
esquemas mixtos con la VNC13 y la 
VNP23

Deficiencias del 
complemento (vía clásica, 
alterna, o vía de la 
lectinas)

No hay vacunas 
contraindicadas

Todas las vacunas del 
calendario
Vacunación antigripal 
anual 

La vacunación frente a neumococo 
debe hacerse con esquemas mixtos 
con la VNC13 y la VNP23.
La vacunación frente a meningococo 
se hace con esquemas mixtos, 
con la vacuna conjugada frente a 
meningococo C y la vacuna conjugada 
tetravalente (A,C, Y, W135). También, 
se recomienda la nueva vacuna frente 
a meningococo B

Deficiencias del sistema 
fagocítico: enfermedad 
granulomatosa crónica 
(EGC), defectos de 
moléculas de adhesión, 
síndrome de Chediak-
Higashi 

Vacunas bacterianas vivas 
(BCG y la vacuna oral 
atenuada frente a la tifoidea)
Las vacunas de virus vivos, 
solo contraindicadas en 
los defectos de moléculas 
de adhesión y síndrome de 
Chediak-Higashi, pero no en 
la EGC

Todas las vacunas 
del calendario (con la 
excepción de la triple 
vírica y vacuna frente a la 
varicela) en los defectos 
de moléculas de adhesión 
y síndrome de Chediak-
Higashi

La vacunación neumocócica debería 
hacerse con esquemas mixtos de 
VNC13 y VNP23
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pone de este preparado, la gammaglo-
bulina endovenosa, a dosis de 400-500 
mg/kg, puede proporcionar niveles de 
anticuerpos similares. Algunos autores 
prefieren la quimiprofilaxis con aciclo-
vir, a dosis de 20 mg/kg/dosis, cuatro 
veces al día (sin pasar de 3.200 mg/
día) durante 7 días, sobre todo si han 
transcurrido más de 96 horas del con-
tacto. Otra alternativa es el valaciclovir, 
a 20 mg/kg/dosis, tres dosis al día, sin 
pasar de 3.000 mg/día.

Profilaxis frente a Pneumocystis 
jirovecii. Está indicada en todas las in-
munodeficiencias celulares y en el sín-
drome de hiper-IgM. Se lleva a cabo con 
trimetoprim-sulfametoxazol a dosis de 
150 mg/m2 (o 5 mg/kg) por día de 
trimetoprin y 750 mg/m2 (o 25 mg/
kg) por día de sulfametoxazol, en dos 
dosis diarias, 3 días consecutivos por 
semana. También, se puede administrar 
en dosis única diaria, o hacerlo todos los 
días de la semana.

Profilaxis frente a Aspergillus. Está 
indicada en los pacientes con deficien-
cias graves de células T (inmunodefi-
ciencia combinada grave) y en la EGC. 
Se recomienda itraconazol a dosis de 
5-10 mg/kg/día, dividido en dos dosis.

Profilaxis en los trastornos fagocí-
ticos. Se recomienda la administración 
de trimetoprim-sulfametoxazol a dosis 
de 5 mg/kg de trimetoprim y 30 mg/
kg/día de sulfametoxazol. Disminuye 
la incidencia de infecciones bacteria-
nas e intervenciones quirúrgicas en 
la EGC6. Este antibiótico se concentra 
en los neutrófilos y es activo frente a 
Staphylococcus aureus y Burkholderia 
spp, y preserva la flora anaeróbica del 
colon al absorberse en los tramos altos 
del intestino delgado.

Profilaxis en las deficiencias del 
complemento. Dado que no hay terapia 
sustitutiva para las deficiencias del com-
plemento, en estas IPs se recomienda 
la profilaxis continua frente a bacterias 
capsuladas, aunque no hay estudios que 
demuestren la eficacia de esta medida. El 
antibiótico de elección es la amoxicilina.

Tratamiento definitivo

En las inmunodeficiencias celulares 
graves es esencial realizar el trasplante de 
progenitores hemopoyéticos lo más precoz-
mente posible para evitar el fracaso del 
mismo.

Una vez sospechada una IP, el niño 
debe ser enviado rápidamente a un 
pediatra especialista en inmunología 
clínica, para confirmar el diagnóstico 
y planificar el tratamiento definitivo. 
En los trastornos graves de células T 
y en algunas otras IPs, el tratamiento 
curativo consiste en dotar al niño de 
un sistema inmunológico mediante 
el trasplante de progenitores hemo-
poyéticos. Esto supone una carrera 
contra el tiempo, ya que el riesgo de 
muerte por infecciones es muy alto 
en estas IPs. El primer paso es, deter-
minar la histocompatibilidad entre el 
niño, hermanos y padres, para llevar 
a cabo un trasplante alogénico idén-
tico procedente de un hermano, que 
cura la enfermedad en un 97% de los 
casos. Independientemente del tipo 
de trasplante (idéntico emparentado, 
idéntico no emparentado o haploidén-
tico), el porcentaje de supervivencia a 
los 5 años es del 94%, si el trasplante 
de lleva a cabo antes de los 3,5 meses 
de edad. En los niños mayores de esta 
edad y con infección activa, la tasa de 
éxito se reduce al 50%(19). Esto ilustra 
la necesidad de actuar con celeridad y 
evitar las infecciones.

En los pacientes con deficiencias 
de células B, el tratamiento consiste en 
la administración sustitutiva de inmu-
noglobulina intravenosa o subcutánea, 
para mantener al paciente libre de infec-
ciones. Este objetivo suele lograrse con 
dosis de 500-600 mg/kg administradas 
mensualmente (o la dosis anterior re-
partida semanalmente por vía subcu-
tánea), aunque al principio del trata-
miento pueden ser necesarias dosis más 
frecuentes. En general, los niveles de IgG 
700-800 mg/dl en sangre del paciente 
“en el valle” (inmediatamente antes de 
la próxima dosis de inmunoglobulinas), 
son suficientes para mantener al pacien-
te libre de infecciones.
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Caso clínico
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33.	¿Cuál de las siguientes afirmaciones 

es cierta con respecto al trasplante 
de progenitores hemopoyéticos en 
las deficiencias celulares?
a.	 El éxito del trasplante es mayor 

cuanto mayor sea el niño.
b.	 El éxito disminuye si el niño ha 

padecido infecciones previas.
c.	 Casi nunca está indicado un tras-

plante haploidéntico.
d.	 El éxito del trasplante es menor 

cuanto menor sea el niño.
e.	 Ninguna de las anteriores es 

cierta.
34.	¿Cómo se define una cifra de hipo-

gammaglobulinemia, indepen-
dientemente de la edad?
a.	 Menos de 300 md/dl.
b.	 Menos de 250 mg/dl.
c.	 Menos de 500 mg/dl.
d.	 Menos de 400 mg/dl.
e.	 Menos de 150 mg/dl.

35.	¿Cuál es la manifestación clínica 
más frecuente de las deficiencias 
tardías del complemento?
a.	 Las infecciones recurrentes por 

virus.
b.	 Las infecciones recurrentes por 

bacterias intracelulares.
c.	 Las infecciones recurrentes por 

neumococo.

d.	 Las infecciones recurrentes por 
meningococo.

e.	 Las infecciones por micobacte-
rias.

36.	Un lactante de 8 meses de edad 
desarrolla una sepsis por Pseu-
domona aeruginosa. Se le realiza 
un estudio inmunológico con 
los siguientes resultados: linfoci-
tos totales 4.500/mm3, linfocitos 
T (CD3+) 3.800 mm3 (normal 
1.400-4300), linfocitos B CD19+ 
10/mm3 (normal 400-1.500). 
Inmunoglobulinas: IgG 79 mg/dl, 
IgA < 6 mg/dl, IgM 12 mg/dl. El 
diagnóstico más probable es:
a.	 Agammaglobulinemia congénita 

de Bruton.
b.	 Síndrome de Wiskott-Aldrich.
c.	 Hipogammaglobulinemia tran-

sitoria de la infancia.
d.	 Inmunodeficiencia variable 

común.
e.	 Inmunodeficiencia de células T.

37.	¿Cuál de las siguientes afirmacio-
nes es cierta con respecto al tra-
tamiento sustitutivo con inmuno
globulinas en este paciente?
a.	 La mejor forma de administrar-

las es por vía intramuscular.
b.	 La dosis óptima es 200 mg/kg 

cada 4 semanas.
c.	 La dosis óptima es la que pro-

duce niveles mayores de 500 

mg/dl en el “valle” (inmedia-
tamente antes de administrar la 
dosis) en la sangre del paciente.

d.	 La dosis óptima es la necesaria 
para mantener al paciente libre 
de infecciones.

e.	 La dosis óptima es 600 mg/kg.

Caso clínico
38.	¿Cuál de las siguientes actuacio-

nes, es más correcta, además de la 
administración de O2?
a.	 Tratamiento con esteroides.
b.	 Tratamiento con adrenalina 

inhalada.
c.	 Tratamiento con trimetoprim-

sulfametoxazol.
d.	 Tratamiento con azitromicina.
e.	 Ningún tratamiento de los ante-

riores.
39.	¿Qué otro fármaco está indicado 

en este niño como profilaxis?
a.	 Fluconazol.
b.	 Itraconazol.
c.	 Amoxicilina.
d.	 Azitromicina.
e.	 Cloxacilina.

40.	¿Cuál de las siguientes vacunas está 
contraindicada en este niño?
a.	 La vacuna antigripal.
b.	 La vacuna triple vírica.
c.	 La vacuna frente a tosferina.
d.	 La vacuna frente a hepatitis B.
e.	 La vacuna frente a meningococo C.

A continuación, se expone el cuestionario de acreditación con las preguntas de este tema de Pediatría Integral, que deberá 
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.

Para conseguir la acreditación de formación continuada del sistema de acreditación de los profesionales sanitarios de 
carácter único para todo el sistema nacional de salud, deberá contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podrán 
realizar los cuestionarios de acreditación de los diferentes números de la revista durante el periodo señalado en el cuestio-
nario “on-line”.
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Caso clínico MIR. Haz tu diagnóstico

E. Ballesteros Moya*, F. Campillo i López*, 
Á. Calle Gómez*, A. Alcolea Sánchez**
*MIR Pediatría, Hospital Universitario La Paz.  
**Servicio de Urgencias Pediátricas. Hospital Universitario La Paz. Madrid

El Rincón del Residente es una apuesta arriesgada de Pediatría Integral. No hemos querido hacer 
una sección por residentes para residentes. Yendo más allá, hemos querido hacer una sección por 
residentes para todo aquel que pueda estar interesado. Tiene la intención de ser un espacio para 

publicaciones hechas por residentes sobre casos clínicos, imágenes y revisión bibliográfica.
¡Envíanos tu caso! Normas de publicación en www.sepeap.org

Coordinadores: 
D. Gómez Andrés, J. Rodríguez Contreras, J. Pérez Sanz 

Residentes de Pediatría. Hospital Infantil Universitario La Paz. Madrid

Obnubilación y cefalea en paciente 
adolescente

Resumen
Adolescente de 14 años con clínica de somnolencia 
y cefalea refractaria a analgesia habitual de varias 
horas de evolución, sin hallazgos significativos en la 
exploración física salvo bradipsiquia. Antecedente 
de barbacoa familiar, con clínica similar en varios 
miembros de la familia. Analítica con gasometría, 
tóxicos en orina y ECG normales.

Abstract
A 14-year-old teenager presented with drowsiness 
and headache resistant to regular analgesic of several 
hours of evolution. No significant findings were found 
in the physical examination, except for lethargy. A 
family history of a barbacue was referred, and similar 
symptoms were present in some relatives. Blood tests 
including gases, urine drug screen and ECG were 
normal.

Pediatr Integral 2014; XVIII(3): 193-195
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Varón de 14 años que acude a urgencias tras sufrir 
una caída desde su propia altura con pérdida de 
conocimiento de segundos de duración y somno-

lencia posterior. Sensación previa de mareo y cefalea de 
intensidad moderada. Afebril. No antecedentes personales 
ni familiares de interés. 

En la exploración física, presenta bradipsiquia, sin otros 
hallazgos neurológicos, y herida incisa en mentón. El resto 
de la exploración es normal. 

A su llegada a Urgencias, se realiza analítica de sangre 
(hemograma, bioquímica y gasometría), ECG y tóxicos en 
orina, resultando normales. Ante la persistencia de cefalea 
refractaria a analgesia habitual, se reinterroga al paciente so-
bre las circunstancias previas al episodio. Se detecta clínica de 
cefalea y vómitos en varios familiares durante una barbacoa 
con inhalación de humo.

1.	 Con los datos clínicos y analíticos de los que dispone, 
¿cuál es su sospecha diagnóstica?
a.	 Intoxicación etílica.
b.	 Intoxicación por opiáceos.
c.	 Intoxicación por monóxido de carbono.

d.	 Hemorragia subaracnoidea.
e.	 Migraña con aura.

2.	 Con el diagnóstico de sospecha, ¿cuál es la actitud a seguir?
a.	 Solicitar una cooximetría.
b.	 Solicitar una cooximetría y administrar analgesia.
c.	 Solicitar una cooximetría e iniciar oxigenoterapia con 

cánulas nasales.
d.	 Solicitar una cooximetría e iniciar oxigenoterapia con 

mascarilla reservorio.
e.	 Ninguna es correcta.

3.	 ¿Cuánto tiempo debería permanecer el paciente en ob-
servación?
a.	 Hasta la desaparición de los síntomas.
b.	 2-3 horas tras normalización de parámetros en cooxi-

metría.
c.	 24 horas tras normalización de parámetros en cooxi-

metría.
d.	 No precisa tratamiento, salvo separar de la fuente de 

exposición.
e.	 Ninguna es correcta.
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Respuestas a las preguntas
1.	 Respuesta correcta: c.
	 Las intoxicaciones por drogas legales o ilegales, además 

de producir sintomatología específica según el tóxico y 
afectación en la exploración neurológica, podrían detec-
tarse en el examen de tóxicos en orina. El antecedente 
de clínica similar en varios miembros de la familia y la 
exposición a humo nos orienta hacia una intoxicación 
por monóxido de carbono.

2.	 Respuesta correcta: d.
	 Se solicita cooximetría, que muestra fracción de carboxi-

hemoglobina de 15,7%, con el diagnóstico definitivo de 
intoxicación por monóxido de carbono. 

	 Se inicia oxigenoterapia con mascarilla con reservorio con 
mejoría clínica progresiva. 

3.	 Respuesta correcta: b.
	 Se monitorizarán los niveles de carboxihemoglobina, reali-

zando controles seriados cada 2 horas, debiendo mantener 
la oxigenoterapia al 100% con mascarilla con reservorio 
a flujo alto hasta 2-3 horas después de normalizar los 
niveles. 
 

Discusión
La intoxicación recreacional sigue siendo una causa im-

portante de morbimortalidad en adolescentes. Sin embargo, la 
intoxicación accidental también debe tenerse en cuenta en el 
diagnóstico diferencial de cuadros con afectación neurológica 
también en esta franja de edad(1).

El monóxido de carbono (MC o CO en inglés) es un 
gas incoloro e inodoro. Las mayores fuentes de exposición 
a este gas son la inhalación de humo (barbacoas, chime-
neas, cocinas a fuel, etc.) y el uso de generadores o grupos 
electrógenos dentro de la vivienda, aunque lo podemos 
encontrar en motores de automóviles o barcos, estufas o 
calentadores de agua a gas e incluso en el humo del taba-
co(2,3). La intoxicación por CO puede debutar con síntomas 
inespecíficos comunes a otras intoxicaciones(4). Si bien, el 
sistema nervioso es el más sensible a los efectos nocivos del 
CO (cefalea, obnubilación e irritabilidad, entre otros), se 
deben reconocer otras manifestaciones importantes, tales 
como: disnea, arritmias, síntomas gastrointestinales y rab-
domiolisis(5). Pueden aparecer secuelas neuropsiquiátricas 
hasta en un 10-30% de los afectados(6). La sintomatología 
varía según el grado y duración de la exposición, siendo en 
ocasiones difícil su reconocimiento en niños muy pequeños. 
Debe sospecharse ante clínica sugestiva y una historia de 
exposición previa a humo o gases, especialmente cuando 
son varios los pacientes afectados. 

La determinación de carboxihemoglobina (COHb) >10% 
confirma el diagnóstico, tratándose de una intoxicación leve 
si es inferior a 20%, moderada entre 20 y 40%, y grave si es 
superior a 40%. Una cifra de COHb superior al 50% puede 

manifestarse con: convulsiones, hipotensión, acidosis metabó-
lica, isquemia miocárdica, pérdida de conocimiento, coma o 
incluso la muerte. Pueden aparecer secuelas neuropsiquíatricas 
desde 24 horas después de su exposición hasta en un 10-30% 
de los afectados(6). Si bien, niveles de COHb inferiores al 
5% suelen considerarse seguros, en pacientes con patología 
sistémica de base (p. ej., coronariopatías) pueden producir 
síntomas(7).

Además de un tratamiento de soporte general, se requie-
re la administración de oxígeno al 100% para favorecer la 
eliminación del CO(8). La vida media de la COHb es de 4-6 
horas con aire ambiente; mientras que, al administrar oxígeno 
al 100% a través de una mascarilla sellada con reservorio se 
reduce a 60-90 minutos.

Tan importante como el diagnóstico o un tratamiento pre-
coz es la prevención. Algunos sencillos consejos son: revisión 
de calderas, cocinas de gas o chimeneas por un profesional; 
mantener los generadores o grupos electrógenos a gasolina 
fuera de la vivienda y a una distancia prudencial; y la insta-
lación en el hogar de detectores de CO(9).

Palabras clave
Adolescente; Letargia; Intoxicación por monóxido de 

carbono; Adolescent; Lethargy; Carbon monoxide poisoning.
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Crítica de libros

DECISIONES EN GASTROENTEROLOGÍA PEDIÁTRICA
¿Qué debemos hacer ante un niño con…?
F. Argüelles Martín
Madrid: Ergon 2013

Es un hecho incontrovertible la permanente y predomi-
nante incidencia de la patología del aparato digestivo –sin 
olvidar la del aparato respiratorio– durante la edad pediátrica. 
El pediatra de Atención Primaria va a ser siempre el primer 
profesional médico implicado en la correspondiente recep-
ción y estudio de tantos recién nacidos, lactantes, niños y 
adolescentes afectos de cuadros patológicos, en este caso, de 
estirpe gastroenterológica. De ahí, el marcado interés de libros 
como el que se comenta que, sin perder el enfoque propio de 
la Pediatría General, adquiere un reconocido carácter mono-
gráfico sobre patología digestiva infantojuvenil.

El autor de este interesante trabajo, el Prof. Federico 
Argüelles, pone de manifiesto su triple experiencia: asistencial, 
docente e investigadora, diseñando sabiamente una tan ambi-
ciosa realidad como el libro que se comenta, y coordinando 
hábilmente a un tan brillante grupo de medio centenar de 
colaboradores expertos representando, en estos momentos, a 
la élite Gastroenterológica Pediátrica de habla hispana.

El resultado no ha podido ser más brillante, útil y práctico. 
El interesado lector va a quedar bien pronto satisfecho por la 
claridad expositiva de los autores, estimulado por el interés 
creciente de cada tema seleccionado, sin dejar de sentirse pro-
gresivamente entusiasmado con la amena lectura, compatible 
con el enorme valor didáctico conseguido, de cada uno de 
los 26 capítulos que integran la obra.

Temas todos de enorme incidencia en la práctica clínica 
diaria: halitosis en el niño, aftas bucales recurrentes, regur-
gitaciones, náuseas, disfagia, sangrado gastrointestinal, masa 
abdominal, dolor abdominal crónico, etc., etc., para terminar 
con un original capítulo sobre saciedad precoz postprandial. 
Todo ello, en menos de 250 páginas, enriquecidas con nume-
rosas tablas y figuras encargadas de facilitar la comprensión, 
consulta y aprendizaje de lo tratado. La habitual impecable 
edición de Ergon enriquece la presentación de este libro-guía 
tan recomendable para todos los implicados en el cuidado de 
la salud durante la edad pediátrica.

Medicina y arte 
Bueno-Sánchez M, Bueno-Lozano G, Calatayud V,  
Carapeto Francisco J.
Real Academia de Medicina de Zaragoza 2013. 102 páginas.

Doy la bienvenida y espero que en nombre de muchos 
a esta bella monografía publicada recientemente por la Real 
Academia de Medicina de Zaragoza con el patrocinio de la 
Diputación de Aragón. Esta vez lo hago, no sólo como pediatra 
clínico, que puede aprender todavía mucho con su lectura, ni 
como docente siempre atento a encontrar pinceladas históricas 
o imágenes demostrativas que sirvan de apoyo a un intento 
más o menos afortunado de transmitir a colegas y discípulos 
sus conocimientos. 

Ahora escribo estas líneas como académico, porque resulta 
que al final fui captado por el espíritu de las reales academias 
de medicina, de las que no tenía un concepto demasiado 
claro en mis años de plena actividad. Así desde hace 20 años 
fui participando en ellas y recibiendo distinciones inmere-
cidas, como académico de honor en las Reales Academias 
de Cádiz, Canarias, Granada y Valencia, además de participar 
regularmente como académico numerario de la Real Academia 
de Medicina de Cataluña. Ya que, entre las preocupaciones 
de estas instituciones, está la de aunar criterios, evitando las 
consecuencias de la creciente fragmentación debida a la espe-
cialización necesaria, y por tanto, procurar que no se olvide 
la consideración global de la persona y se evite un peligro de 
deshumanización en su asistencia.

Carlos Marina
Pediatra y Médico Puericultor 
del Estado



197PEDIATRÍA INTEGRAL

noticias

La monografía que tengo el placer de presentar a los lec-
tores de Pediatría integral, ha sido preparada por los profe-
sores Manuel Bueno Sánchez, Gloria Bueno Lozano, Vicente 
Calatayud Maldonado y Francisco José Carapeto y Márquez 
de Prado, todos ellos miembros ilustres de la Universidad 
aragonesa y de la Real Academia de Medicina de Zaragoza, 
siendo de ésta su excelentísimo presidente el profesor Manuel 
Bueno. Precisamente, con este libro se inicia una serie de 
actividades relacionadas con la Medicina y las Humanidades. 
La primera parte la dedican Manuel Bueno y Gloria Bueno, 
a la siempre interesante representación en el arte, de la baja 
talla patológica, en la segunda Manuel Bueno expone sus 
grandes conocimientos básicos sobre la obesidad, y los ilustra 
con valiosos ejemplos de su expresión artística, la tercera el 
catedrático Emérito de Neurocirugía Vicente Calatayud la titula 
“otras miradas al cerebro”, en cuanto se basa en obras de arte 
realizadas por pacientes y personas próximas, y la cuarta y 
última corresponde a F.J. Carapeto que expone, junto a los 
conceptos actuales de la Dermatología, el atractivo panorama 
de la piel en la pintura universal. 

Muchos hemos tenido la suerte de escuchar parte de los 
aspectos citados, pero ahora los podemos recordar y al mismo 
tiempo ampliar, ojeando con deleite las páginas del libro de 
M. Bueno, G. Bueno, V. Calatayud y F.J. Carapeto. Junto con 
las instituciones que han hecho posible su publicación, todos 
merecen nuestra gratitud y felicitación.

Manuel Cruz 

Visita nuestra web
Director: Dr. Antonio Iofrío
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•	 Criterios del Ministerio de Sanidad y Consumo sobre la 
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•	 Puedes bajar los CD-ROM de los Congresos Nacionales 
de la SEPEAP.

•	 Puedes acceder a los resúmenes de los últimos números 
de Pediatría Integral.

•	 También, puedes acceder a los números anteriores com-
pletos de Pediatría Integral.

•	 Información sobre Congresos.
•	 Informe sobre Premios y Becas.
•	 Puedes solicitar tu nombre de usuario para acceder a toda 

la información que te ofrecemos.
•	 Ofertas de trabajo.
•	 Carpeta profesional.
•	 A través de nuestra Web tienes un amplio campo de cone-
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