En el AreaV de Salud de la Comunidad de Madrid, en los
datos obtenidos del registro de las Enfermedades de Declaracion
Obligatoria (EDO) respecto alos casos de escarlatina declara-
dos desde 1990, se aprecia un importante aumento de episodios,
habiéndose declarado en las primeras 19 semanas de 1996 més
Casos que en todo el afio 1990 (Tablal).
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S. Director:

El sindrome de Hinman, conocido también como sindrome
de la vejiga neurdgena no neurdgena, es una entidad que se ca-
racteriza por la presencia de trastornos psicol égicos, infeccio-
nes urinarias de repeticion, enuresis y encopresisit), Los ha
[lazgos radiol dgicos consisten en ureterohidronefrosis, reflujo
vesico-ureteral y vejiga trabeculada. El estudio urodinamico
muestra ausencia de coordinacion esfinter-detrusor®. A pesar
de ser una entidad infrecuente deberia entrar en el diagndstico
diferencial de dos entidades tan frecuentes en Pediatria como
son laenuresisy lainfeccion urinaria.

Presentamos el caso de un nifio diagnosticado de sindrome
de Hinman araiz del estudio de unainfeccidn urinaria. El pa-
ciente, un nifio de 4 afios acude a nuestro Servicio por presentar
fiebrey dolor abdominal. A la exploracion fisica presenta dis-
tension abdominal y globo vesical. Como antecedentes perso-
nal es destaca encopresis, ateraciones miccionales con episodios
de enuresisy retencion urinaria. Exploraciones complementa-
rias. leucocitosis con desviacion alaizquierday aumento dela
velocidad de sedimentacion globular. Sedimento de orina con
piuria, abundante flora bacteriana y urocultivo positivo a pro-
teus mirabilis. Con € diagnostico de pielonefritis aguda se ini-
ciatratamiento con cefotaxima parenteral .

Laecografiay cistografiamicciona detectan ureterohidro-
nefrosis, reflujo vesico-ureteral grado IV bilaterd y vejigatra
beculada en abeto sugestiva de vejiganeurdgena (Fig. 1). No se
observan anomalias anatdmicas en la uretra (Fig. 2). Pilografia
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Figura 1. Cistografia: vejiga en abeto, irregularidades de su contorno y
reflujo vesicoureteral bilateral grado V.
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Figura 2. Cistografia, fase micciona: uretranormal, diverticulos vesicales.

y gammagrafia con &cido dimetil-mercaptosuccinico (DMSA):
rifién izquierdo con cicatrices en el polo superior secundarias a
pielonefritisy disminucion del tamafio del rifion derecho . Estudio
urodindmico: vejigainestable con discreta hipertonia, capacidad
vesical de 191 cc y un residuo postmiccional de 24 cc. Enema
opaco: dolicomegacolon. Resonancia magnética medular: nor-
mal. Exploracidn neurol6gica: normal.

Durante el ingreso se observa ademas, mala sociabilidad y
actos compulsivos por lo que se valora por psiquiatria detec-
tandose un trastorno de la personaidad con un importante re-
traso del lengugje.

Actua mente esta bgjo control psicol 6gico por sustrastornos
conductualesy tratamiento antibidtico profiléctico con cefaclor.
Para el trastorno del vaciado vesical se administra oxibutinay
se pauta un hébito micciona de unavez cada 2 6 3 horas. Para
mejorar €l hébito deposicional se administran laxantes. Laevo-
lucion hasta el momento actual ha sido favorable no ha presen-
tado mas infecciones urinarias, hamejorado el habito deposi-
ciond aunque persiste € trastorno miccional.

El sindrome de Hinman fue descrito ya en 1915®, pero no
fue hasta 1986 cuando recibio este nombre™. Esta entidad afec-
ta.con més frecuencia a sexo masculino y laedad de presenta-
cion oscila entre la nifiez y la pubertad®. Estos nifios presen-
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tan trastornos de personalidad y de comportamiento asociados
agrandes niveles de ansiedad. Pertenecen a familias con pro-
blemas socioculturales, econémicos, hijos de padres dominan-
tes, alcohdlicos o divorciados?. En nuestro caso € nifio perte-
nece ala etnia gitana, presentaba mala sociabilidad con con-
ductas obsesivo compulsivasy retraso del lengugje. Clinicamente
presentan infecciones urinarias de repeticion, trastornos del con-
trol esfinteriano (encopresis, enuresisy retencion urinaria) y la
mayoriavacian su vejiga de formainterrumpida con orinare-
sidual®. Nuestro caso cumple todos estos criterios clinicos.

En el estudio radiol dgico se observa una vejiga trabecula-
da con diverticulos, reflujo vesicoureteral y ureterohidronefro-
sis bilateral. La exploracion neuroldgica es normal y no se de-
muestra patologia organica. El estudio urodindmico revelauna
disinergia esfinter-detrusor, observandose en una primera fase
una hiperactividad del misculo detrusor y en estadios finales
una hipotonia®®. La causa primaria de esta disinergia esfinter-
detrusor no esté hien establecida, pero parece ser que lostras-
tornos psicoldgicos, ladisfuncion vesica y las infecciones uri-
narias actuarian como un circulo vicioso en el que cada com-
ponente exacerba el otro™. El tratamiento de esta entidad es
dificil y consistiria en combatir estos tres componentes, para
romper €l circulo vicioso. En primer lugar, el soporte psicolé-
gico es prioritario parallegar acorregir el funcionalismo esfin-
teriano y vesical. En segundo lugar debe corregirse el trastor-
no del vaciado vesical mediante técnicas de relgjacion, reedu-
cacion y tratamiento farmacol dgico (anticolinérgicos paralaines-
tabilidad del detrusor o diazepam parala hiperactividad del es-
finter). En tercer lugar es necesario un tratamiento antibidtico
como profilaxis de lasinfecciones urinarias. El tratamiento qui-
rdrgico no es aconsejable en este tipo de trastornos funciona
les9.

Finalmente, en algunos casos, se ha observado que poste-
riormente el paciente aprende a coordinar €l esfinter externoy
€l musculo detrusor®), A pesar de ello, estaentidad se conside-
rade mal prondstico, dado que es de dificil diagnéstico y trata-
miento siendo frecuente la aparicidn de pielonefritis cronica, in-
suficienciarenal crdnica e hipertension®. Hemos de destacar
que nuestro paciente a pesar de haber |legado d diagnostico de
forma precoz, presentaba alteraciones gammagraficas compati-
bles con cicatrices secundarias a piel onefritis.

Por €llo creemos que es importante considerar esta entidad
en el diagndstico diferencial en nifios con trastornos micciona-
les e infecciones urinarias de repeticion.
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S. Director:

Laapraxiaoculomotora (AOM), 0 signo de Cogan, esun ra-
ro trastorno del movimiento ocular caracterizado por lainca
pacidad pararealizar movimientos sacédicos en el plano hori-
zontal, mientras que los movimientos reflejos de origen vesti-
bular, los movimientos lentos de persecucidn ocular y los verti-
cales estén bien conservados. Como consecuencia de esta alte-
racion, se produce un desplazamiento de la cabeza que permite
fijar € objeto, en tanto que & aineamiento de los ojos con e ob-
jeto tardaen iniciarse y cuando lo hace es de forma lenta, ne-
cesitando de varios movimientos sacadicos hasta conseguir la
posicién ocular deseada, con desviacion tonica contralateral de
los ojos de origen vestibular durante la rotacion cefélica.

La apraxia oculomotora congénita no se puede considerar
como una entidad definida, sino mas bien como un signo clini-
co. Su patogenia no esta claramente establ ecida, habiéndose im-
plicado lesiones, tanto de |as &reas frontal es ocul 6giras, como
delas vias frontomesencefdlicas. Puede asociarse aateraciones
congénitas del sistema nervioso central, tales como trastornos
de lamigracion neuronal, hipoplasia cerebelosa, hipoplasia del
cuerpo calloso, estenosis congénita del acueducto de Silvio, o
bien presentarse como un hallazgo aislado en nifios con trastor-
nos del aprendizaje, torpezamotriz y alteraciones en el len-
gugje. En este lltimo caso laAOM suele hacerse menos evidente
con el tiempo, habitualmente por adaptacion del paciente asu
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problema, con movimientos compensadores de la cabeza o par-
padeos frecuentes®?, Algunos de estos pacientes pueden apa
rentar inicialmente que padecen una ceguera de origen cortical®.
Este proceso también se puede hallar asociado a multiples en-
fermedades neurol dgicas con caracter progresivo o a procesos
sistémicos graves, como la enfermedad de Gaucher, neurofi-
bromatosis, degeneracidn espinocerebel osa, la ataxia-telan-
giectasia 0 € Sindrome de Leigh®@.

Presentamos el caso de un nifio de 2 afios que fue remitido
anuestra consulta por primeravez alos 7 meses de edad por
retraso psicomotor. No presentaba antecedentes familiaresdein-
terés. El embarazoy € periodo postnatal fueron normales. Entre
los exdmenes complementarios aportados destacaban una eco-
grafiacerebral y cariotipo convencional normales, asi como una
elevacion de alanina en suero (10 mg/dl) alos 6 meses de edad.

La exploracion puso de manifiesto hipotonia generalizada
de predominio axial, con ausenciade control cefalicoy tenden-
ciaalahiperextension cervical cuando se manteniaal nifio sen-
tado. Pobre contacto con € ambiente y ausencia de manipula-
cion propositiva, con tendencia a mantener [0s pufios cerrados.
Presentaba, asi mismo, escasa fijacidn de la mirada con movi-
mientos oculares incoordinados. A los 9 meses el control cefa
lico era aln inestable y seguia manifestando unafijacion vi-
sua incompleta e inconstante. Habiainiciado €l volteo un mes
antesy lamanipulacion continuaba siendo pobre, con hipotonia
de eje marcada e incoordinacion motoraglobal. A los 12 meses
de edad, €l nifio habiamejorado globalmente en cuanto asu psi-
comotricidad. Lafijacion visual habia mejorado, con tenden-
ciaalaterdizar lacabeza. A laexploracion se puso de manifiesto
unaapraxia oculomotora, con signo de Cogan bilateral en €l pla
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