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1. INFLUENCIA DEL GENOTIPO A1TT EN LA VARIA-
BILIDAD CLINICA DE LA FQ. Diez Lépez I, Vizquez
Cordero C, Alonso Ramos M], Ferndndez Carvajal I,
Blanco Quirds A. Servicio de Pediatria. Hospital Clinico
Universitario de Valladolid. Servicio de Pediatria. Hospital
de Cruces. Vizcaya. .B.G.M. Departamento de Pediatria.
Facultad de Medicina. Valladolid

La severidad de la fibrosis quistica (FQ), la genopatia
recisiva mas frecuente en nuestro medio, es mas caracteris-
tica en pacientes con expresion fenotipica de insuficiencia
pancreatica. Esta se relaciona con mutaciones de gen CFTR
mds severas. La enfermedad pulmonar es determinate de
la morbilidad /mortalidad en FQ), existiendo gran variabi-
lidad aun en pacientes con el mismo genotipo CFIR. Otros
genes pudieran influir en esta variabilidad clinica, entre los
postulados el A1TT.

Material y métodos. 61 pacientes caucasicos afectos de
FQ, estudiando genotipo CFIR, genotipo A1TT, datos espi-
rométricos FEV, y CVE, y radioldgicos: puntacién Crispin-
Norman (7,10 y 15 afios). Se eliminaron 10 pacientes con
suficiencia pancreética, dividiendo el resto en dos grupos:
genotipo para A1TT tipo MM y genotipo con uno o dos ale-
los S. Estudios estadisticos Mann-Whitney para tests no
paramétricos y test exacto de Fisher.

Resultados. Edad media de 20,2 afios. Rango 8-30 afios.
Genotipo A1TT tipo MM (31); MS (18); SS (2), ZZ (0). En el
grupo MM 15/31 fueron F508del homocigotos, 14/31 F508
del heterocigotos y 2/31 no presentaban F508del. En el grupo
MS/S5 15/20 fueron F508del homocigotos y 5 F508del hete-
rocigotos. En los 10 con suficiencia pancredtica, 5 eran heto-

cigotos a F508del y 5 no presentaban esta mutacion. FEV;
fue significativamente mas elevada en el grupo MS/SS que
en el MM para todas las edades estudiadas (7 a. p = 0,007),
(10a. p=0,106) y (15 a. p = 0,008). Aunque no hubo dife-
rencias significativas en ambos grupos en la valoracién de
la CVF (p entre 0,069 y 0,102) y el score C-N (p entre 0,088
y 0,203), la tendencia evolutiva de estos pardmetros era mas
favorable en el grupo MS/SS.

Discusién. Los pacientes con uno o dos alelos S en el AITT
presentan una evolucion de la patologéa pulmonar en la FQ
mas benigna. La gran frecuencia de individuos con alelos S
del estudio se relaciona con la mayor prevalencia de este alelo
(15-19%) en el norte peninsular (Blanco 2001). La asociacion
entre los alelos S y Z y un mejor pronéstico de la enfermedad
pulmonar en la FQ con anterioridad (Mahadeva, Henry y
Despina), siendo nuestro estudio el primero realizado en nues-
tro medio, centrado en un rango de edad pediatrica y homo-
géneo (FQ con insuficiencia pancreatica).

Conclusiones. La presencia del alelo S para A1TT con-
fiere en pacientes afectos de FQ un mejor prondstico evo-
lutivo de su enfermedad pulmonar.

2. EL PAPEL DE LA CIRUGIA EN EL TRATAMIENTO
DE LA EPILEPSIA REFRACTARIA. Bengoa Caamaiio
M, Herndndez Zurbano C, Gonzdlez de la Gdndara S,
Herndndez Bejarano M], Santos Borbujo ], Monzon
Corral L. Hospital Universitario de Salamanca

Objetivos. Describir las caracteristicas clinicas y trata-
mientos alternativos en los pacientes con epilepsia refrac-
taria al tratamiento medicamentoso.
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Material y métodos. Revisién de un caso clinico aten-
dido en la consulta de Neurologia Infantil del Servicio de
Pediatria del Hospital Clinico de Salamanca.

Resultados. Presentamos el caso clinico de una nifia de
15 afios, seguida en la consulta de Neurologfa Infantil desde
los 10 afios de edad, afecta de crisis parciales somatosensi-
tivas con generalizacién secundaria. Ha sido tratada en
monoterapia con: carbamazepina, lamotrigina y topiramato
sin respuesta clinica; por ello se paso a tratamiento en poli-
terapia con: lamotrigina + topiramato, Ac. valproico + lamo-
trigina, Ac. valproico + lamotrigina + gabapentina, Ac. val-
proico + gabapentina + clobazam y Ac. valproico + cloba-
zam. Con el tratamiento con politerapia se consiguié el con-
trol de las crisis durante dos afios para luego reaparecer por
lo que se planteé la posibilidad de que se tratara de una
epilepsia refractaria al tratamiento medicamentoso y se
plantearon distintas alternativas terapéuticas, como la ciru-
gia. Para ello se estan realizando distintos estudios inclui-
dos en los protocolos de las unidades de cirugia de la epi-
lepsia.

Conclusiones. La epilepsia refractaria al tratamiento
medicamentoso se define por el control insatisfactorio de
las crisis epilépticas a pesar de realizar los ensayos tera-
péuticos adecuados con distintos farmacos antiepilépticos
o por la presencia de efectos secundarios incapacitantes deri-
vados del uso de esos formacos. A este grupo de pacientes
hay que proporcionarles alguna alternativa terapéutica que
pueda mejorar su calidad de vida; la cirugia en algunos casos
puede ser esa alternativa, no sélo para el control de las cri-
sis sino también para promover un desarrollo del paciente
lo méas normal posible.

3. LACTANCIA MATERNA RECIBIDA Y ESTADO
NUTRICIONAL EN LA ADOLESCENCIA. Alvarez
Alvarez C**, Buesa Casasiis L**, Redondo Figuero CG*,
Garcia Calatayud S**, De Rufino Rivas P***, *Centro de
Salud Vargas (Santander); **Hospital Universitario Marqués
de Valdecilla (Santander); ***Facultad de Medicina (Santander)

Objetivo. Estudiar la asociacién entre duracién de la lac-
tancia materna (LM) y el estado nutricional en la adolescencia.
Poblacion. Adolescentes nacidos entre 1989 y 1993 ads-
critos a un cupo de Atencién Primaria de un centro de salud
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de Santander. Criterios de inclusion: registro en la historia
clinica de la duracién de la lactancia materna y registro de
peso y talla en el periodo de edad entre 10 y 13 afios. Cri-
terios de exclusion: emigrantes procedentes de Latinoamé-
rica debido a que tienen unas pautas de LM de mayor dura-
cion.

Metodologia. Disefio: estudio de cohortes retrospecti-
vas. Se consideraron cuatro cohortes segtin la duracién de
la LM: LM-nula (0 dias), LM-corta (1-89 dias), LM-media
(90-149 dias) y LM-larga (>149 dias). Variable dependiente:
estado nutricional calculado como IN = (Peso/PesoP50) /
(Talla/TallaP50) y categorizado como delgado [IN<90),
normal [90-110), sobrepeso [110-120) y obesidad [>120).
Variable independiente: dias de LM. Covariables: sexo IMC
al nacer, IMC del padre, IMC de la madre, estado socioe-
conémico medido mediante el nivel educativo de los
padres.

Resultados. De los 165 adolescentes estudiados, LM-
nula 29 (17,6% 1C-95: 12,1% a 24,3%). LM-corta 68 (41,2%
IC-95: 33,6% a 49,1%). LM-media 37 (22,4% 1C-95:16,3% a
29,6%). LM-larga 31 (18,8% 1C-95:13,1% a 25,6%). Los por-
centajes de las diferentes categorias del IN en las cuatro
cohortes se presentan en la Tabla L.

TABLA L.  PORCENTAJES DE LAS DIFERENTES CATEGORIAS DEL IN

IndiceN LM-nula LM-corta LM-media LM-larga

4(13,8%) 4(59%)
11 (37,9%) 25 (36,8%)

381%) 1(B2%) 12
13(35,1%) 6(194%) 55
Sobrepeso 8 (27,6%) 13(19,1%) 9(24,3%) 9(29,0%) 39
Obesidad 6 (20,7%) 26 (38,2%) 12(32,4%) 15 (48,4%) 59

Total 29 68 37 31 165

Delgado

Normal

Conclusiones

1. La duracién de la LM no se asoci6 con el estado nutri-
cional en la adolescencia.

2.E135,8% (IC-95: 28,5% a 43,6%) de los adolescentes tie-
nen un IN > 120.

3. E141,2% recibié méas de 3 meses de lactancia materna.

4. La lactancia materna prolongada es escasa.

5. No parece haber relacién entre LM e IN, teniendo en
cuenta las condiciones de nuestro estudio.



4. TORSION AISLADA DE LA TROMPA DE FALOPIO
EN UNA NINA PREPUBER. Ledesma Benitez I, Herre-
0 Mendoza MB, Alvarez Ramos R, Ferndndez Castaiio
MT, Orille Nuiiez V*, Castafion Lopez L. Servicio de Pedia-
tria. Hospital de Ledn. *Servicio de Obstetricia y Ginecologia.
Hospital de Leon

Introduccién. La torsion aislada de la trompa de Falo-
pio es una causa poco frecuente, pero significativa, de dolor
abdominal agudo en la edad pediatrica, siendo escasos los
casos comunicados. La torsién puede provocar necrosis
de la trompa de Falopio, dando lugar a importantes con-
secuencias reproductivas. Los hallazgos clinicos son ines-
pecificos, retrasando el diagnéstico y el manejo quirdrgi-
co de esta patologia. Presentamos un caso de torsién ais-
lada de la trompa de Falopio izquierda en una nifia pre-
puber.

Caso clinico. Nifia prepuber de 13 afios, que acude al
servicio de Urgencias por dolor abdominal de tipo célico en
FII de 48 horas de evolucién irradiado a ingle y rodilla, y
que se acompafia de vémitos en las tltimas 24 horas. Como
antecedentes personales destaca un episodio de adenitis
mesentérica un afio antes.

En la exploracidn fisica presentaba dolor a la palpacién
en FII sin signos de irritacién peritoneal acompafiado de
dolor a la movilizacién de la cadera izquierda, sin limita-
cién ni signos inflamatorios.

En los examenes complementarios destaca el hemogra-
ma, bioquimica con amilasa y transaminasas, y sedimento
de orina normales. Radiograffa de abdomen y cadera izquier-
da normales. Ecografia abdominal: drea quistica anecoica
adyacente a anejo derecho de morfologia tubular. Utero y
ovarios normales. No liquido libre.

Ingresa en observacion y, ante la persistencia del cuadro
clinico se decide realizacién de laparoscopia exploradora
que demuestra la presencia de la trompa izquierda con dos
vueltas de torsién, edematosa, necrética y de un tamafio
superior a 7 cm. Utero y resto de anejos, normales. Se prac-
ticé salpingectomia izquierda El estudio anatomopatdlo-
gico confirmo el diagndstico de torsion de trompa izquier-
da con infarto hemorragico. Es dada de alta, tras evolucién
favorable, cinco dias después del ingreso.

Comentarios. Aunque poco frecuente, la torsion aisla-
da de la trompa de Falopio debe ser tenida en cuenta en el
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diagnéstico diferencial de los cuadros de dolor abdominal
agudo en mujeres. La cirugia precoz evita la aparicién de
dafios irreversibles que lleven a dramaticas consecuencias
reproductivas.

5. MENINGITIS BACTERIANA COMPLICADA:
SEGUIMIENTO DURANTE UN ANO. Garcia Gar-
cia M? D, Herndndez Zurbano C, Gonzilez Garcia R,
Blizquez ], Santos Borbujo |, Santacruz S. Servicio de
Pediatrin del Hospital Universitario de Salamanca. Servicio
de ORL del Hospital Universitario de Salamanca

La meningitis bacteriana puede ser producida por dife-
rentes patgenos, dependiendo de la edad del huésped y
su estado inmunitario. E180% de estos procesos infecciosos
ocurren en la infancia, sobre todo en menores de 5 afios.

Caso clinico. Lactante de 2 meses, vacunado con 12 dosis
de VHB, acude a urgencias con fiebre e irritabilidad de 6
dias de evolucion, sin signos meningeos y lesién eritema-
tosa y tumefacta en tobillo derecho. Analitica: leucocitosis
con 53% de segmentados, PCR: 18,9 mg/dl. Sistemético y
sedimento de orina normal. Urino-copro-hemocultivos
negativos. Puncién lumbar hemorréagica. Se inicia antibio-
terapia con cefotaxima y vancomicina. Al 4° dia de trata-
miento presenta opistétonos y fontanela a tension. Se reali-
za ecografia cerebral, observandose dilatacion tetraventri-
car simétrica. A través de una puncién ventricular se extrae
LCR con hipercelularidad (90% Ne.), hiperproteinorraquia,
e hipoglucorraquia. Con el diagnéstico de ventriculitis e
hidrocefalia 2* a meningitis bacteriana, se aflade ampicilina
y corticoides al tratamiento, inicidndose punciones ventri-
culares evacuadoras. Durante el ingreso, presento crisis con-
vulsivas parciales, espasticidad con intenso opistétonos,
deposiciones melénicas e hipernatremia con crisis hiper-
tensivas. Tras finalizar el tratamiento antibidtico y norma-
lizarse el LCR, persistié la hidrocefalia, precisando la colo-
cacion de una véalvula ventriculo-peritoneal.

Seguimiento al alta. A los 15 dias, sin haber presenta-
do nuevas crisis convulsivas y siendo el EEG normal, se sus-
pende el tratamiento anticonvulsivante. El control ecogra-
fico cerebral mostrd disminucién progresiva de la dilatacion
ventricular. En ningtin momento aparecieron signos de HIC.
Se objetiv un retraso psicomotor, sobre todo del lenguaje,
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secundario a hipoacusia neurosensorial profunda bilateral,
que precisé implantes cocleares y estimulacién verbal, y del
area motora, recibiendo rehabilitacion fisica.

Conclusiones. Los sintomas clasicos de meningitis pue-
den estar ausentes en lactantes. Sus complicaciones pueden
aparecen a corto o largo plazo, por lo que se hace necesario
el seguimiento neurolégico de estos pacientes.

6. REFLUJO GASTROESOFAGICO COMPLICADO.
Garcia Garcia MD, de Manueles Jiménez |, Grande Beni-
to A, Herndndez Fabidn A, Ferndndez Pulido E, Torres
Peral R. Servicio de Pediatria. Unidad de Digestivo Infantil.
Hospital Universitario Salamanca

El retorno involuntario de contenido gastrico hacia el
esofago puede provocar diferentes manifestaciones diges-
tivas , respiratorias y sistémicas. Un alto porcentaje de nifios
que sufren enfermedades laringotraqueales crénicas pre-
sentan RGE y en ellos se debe investigar la existencia de
enfermedad por RGE (ERGE).

Caso clinico. Paciente de 7 afios, vomitador habitual,
con broncospasmos repetidos y mala respuesta al trata-
miento broncodilatador. Se realiza pHmetria, siendo ésta
patoldgica, y se inicia tratamiento con procinéticos.

En espera de realizar la pHmetria de control, presenta
espasmos de cabeza y cuello con la deglucion (posible sin-
drome de Sandifer). Se practica endoscopia digestiva alta,
observandose tlceras en tercio medio e inferior de es6fago
e importante hiperemia (esofagitis grado III). Afiadimos al
tratamiento inicial omeprazol. Evolucién clinica favorable
hasta nuevo episodio de vémitos hematicos, dolor retros-
ternal e imposibilidad para ingesta de sdlidos y liquidos a
los tres meses de tratamiento con omeprazol. Se ingresa pre-
cisando nutricién enteral y omeprazol a altas dosis (3
mg/kg). Se realiza un transito gastrointestinal que mues-
tra estenosis en tercio inferior de eséfago. Valorando la evo-
lucién clinica y los hallazgos radioldgicos se practican dila-
taciones neumdticas. Posteriormente es sometido a cirugia
antirreflujo. Durante el ingreso se diagnostica un trastorno
de ansiedad tipo fébico ante la ingesta, tratado con sertra-
lina. A los 2 meses de la intervencion quirtirgica reaparece
la clinica digestiva, por lo que se realiza esofagograma, obser-
vandose persistencia de la estenosis esofdgica, que requie-
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re nuevamente dilatacion endoscopica, observandose duran-
te la exploracion lesiones ulcerosas de esofagitis. Se man-
tiene tratamiento médico y se valora la evolucién.
Conclusiones. El RGE puede evolucionar de forma tor-
pida, provocando esofagitis a pesar del tratamiento médi-
co, llegando a precisar cirugfa. Es uno de los desencade-
nantes o favorecedores de las exacerbaciones bronquiales
inexplicadas con mala respuesta al tratamiento convencio-
nal, y cuya sintomatologia es, principalmente, nocturna.

7. ACCIDENTES INFANTILES DURANTE LAS PRAC-
TICAS DEPORTIVAS. Grande Bdrez S*, Gonzilez Cal-
deron O, Ferndndez Pastor E, De Arriba Méndez S, San
Feliciano Martin L, Grande Benito A. Servicio de Pedia-
tria. Hospital Universitario. *Sevicio de Urgencias. Hospi-
tal Universitario

Los accidentes infantiles durante la realizacion de prac-
ticas deportivas constituyen una importante causa de mor-
bilidad en la infancia.

Pacientes y métodos. Estudio retrospectivo (1 de enero
2002 a 31 de diciembre de 2002) de los nifios menores de 14
afios atendidos por accidentes por practicas deportivas
(excepto accidentes por bicicletas).

Resultados. Durante el periodo estudiado, fueron aten-
didos en los Servicios de Urgencia del Hospital Universita-
rio de Salamanca un total de 22.140 nifios, de los cuales 5.327
correspondieron a consultas por accidentes casuales.

Dentro de este grupo, los accidentes producidos estan-
do los nifios participando en distintos deportes, bien sea en
la calle, el colegio, pista deportiva o campo de deportes y
piscina, han sido 913 (17,14%). Veintidds de ellos (el 2,41%)
precisaron ingreso hospitalario para el tratamiento de sus
lesiones. Uno fallece en el Servicio de Urgencias tras haber
sufrido TCE al caerle encima una porteria de fttbol sala.

E161,1% de los accidentados son varones y los meses en
que més accidentes se producen son marzo, abril y mayo.

Los distintos deportes que causan las lesiones por acci-
dentes ponen de manifiesto cémo el ftitbol, con 472 casos,
ocupa el primer lugar (51,7%) seguido del baloncesto con 211
casos (23,1%) y los accidentes por patines 100 casos (10,9%).

El tipo de lesiones causantes pone de manifiesto que las
artritis traumaticas, las contusiones y los esguinces (729 casos



en total) son diagnosticados en el 79,8% de los nifios con
este tipo de accidente.

Las fracturas estan presentes en 100 nifios (10,9%) y de
ellas precisan tratamiento hospitalario 21 casos, correspon-
diendo 11 de ellos a accidentes por patines. Hubo una nifia
que sufri6 un pseudoahogamiento estando nadando y pre-
cis6 ingreso en UVI donde permanecié 8 dias, recuperan-
dose sin secuelas.

Los 22 nifios ingresados han permanecido en el hospi-
tal un total de 45 dias (media, 2,04 dias) con un rango de
1-8 estancias.

Conclusiones. Las practicas deportivas son una impor-
tante causa de accidentes y las lesiones causadas, en més
del 10% de los casos, son graves, precisando tratamiento
hospitalario, llegando en ocasiones a producirse accidentes
fatales, como ocurri6 en uno de nuestros casos.

8. PRUEBAS COMPLEMANTARIAS Y TRATAMIEN-
TOS EN ACCIDENTES INFANTILES NO HOSPITA-
LIZADOS. Grande Birez S*, Vizquez Peiias E, Andrés
Andrés AG, Grande Bdrez M**, Torres Peral R, Grande
Benito A. Servicio de Pediatria. *Servicio de Urgencias. Hos-
pital Universitario. **Servicio de Radiodiagndstico. Hospital
12 de Octubre.

Pacientes y método. Estudio retrospectivo de los 5.327
pacientes menores de 14 afios, que consultan por acciden-
tes casuales, atendidos en los Servicios de Urgencias del
Hospital Universitario de Salamanca desde el 1 de enero al
31 de diciembre de 2002.

Resultados. Se realizan pruebas complementarias en un
73,14% de los que consultan por accidentes. Estudios de ima-
gen, fundamentalmente radiografias (3.572), son las prue-
bas maés solicitadas, seguido a mucha distancia de hemo-
grama, bioquimica, orina y niveles de téxicos. No se reali-
za ninguna prueba diagnoéstica al 26,86 de los nifios aten-
didos.

En cuanto a los procedimientos, se han realizado en
urgencias un total de 3.462. La inmovilizacién (1.373 veces)
es el procedimiento mas practicado, seguido de vendajes,
curas y reducciones (1.507). Han precisado suturas 556 nifios
(en 84 de ellos con el uso de cianoacrilatos) y se han efec-
tuado 69 tinciones con fluoresceina y 32 lavados gastricos.

REUNION DE PRIMAVERA DE LA SCCALP

En cuanto a los tratamientos medicamentosos aconse-
jados ocupan el primer lugar los analgésicos/antiinflama-
torios, que se administran al 54,03 de los nifios atendidos.
De ellos, en el 50,6% de los casos es el ibuprofeno el far-
maco recomendado, seguido del paracetamol que se pauta
en el 26,7% de los nifios y de los salicilatos (4,68 %). En 395
ocasiones (7,9%), la recomendacién a la hora de establecer
analgesia es la de “su analgésico habitual” sin especificar
dosis, ni duraciéon. Otros farmacos utilizados son los anti-
sépticos locales, antibiéticos, ciclopléjicos y antiinflamato-
rios topicos, entre otros.

De los tratamientos no farmacolégicos, las recomenda-
ciones mas frecuentemente aconsejadas son el reposo rela-
tivo, la observacién domiciliaria y la aplicaciéon de medios
fisicos. Al 6,8% se le adjunta hoja informativa, para trau-
matismos craneales y tordcicos, donde se refieren los sinto-
mas de alarma que deben vigilarse. En 110 casos (el 2,21%)
no se recomienda tratamiento alguno.

Conclusion. En los nifios accidentados se realizan gran
nimero de pruebas encaminadas a establecer el diagndsti-
co. En cuanto al tratamiento, el creciente uso de AINES se
justificaria por su mayor efecto antiinflamatorio, dada la
alta incidencia de nifios con traumatismos.

9. MALOCLUSION EN LA INFANCIA. Andrés de Llano
MC?*, Ruiz Garcia S*, Lombraiia Losa S* Cosio N,
Andrés de Llano JM**. *Odontopediatria. Santander. **Ser-
vicio de Pediatria. Hospital Rio Carridn. Palencia.

Introduccién. La maloclusién es un problema en la salud
bucal de la poblacion que debe ser corregida en la infancia.
El tratamiento precoz de las malposiciones dentarias dis-
minuird en un futuro maloclusiones con mayor patologia,
duracién del tratamiento y molestias en el paciente, salvo
las de origen genético. Antes de planificar cualquier accién
destinada a prevenir problemas de salud es necesario el
conocimiento de la realidad mediante la realizacién de estu-
dios descriptivos.

Objetivo. Analizar las caracteristicas y factores asocia-
dos a la maloclusién.

Poblacion. Seguimiento de una cohorte de 60 nifios afec-
tos de maloclusion y reclutados entre enero de 1996 y mayo
de 2003. Se realiza un analisis descriptivo de dicha poblacién.
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Resultados. Distribucién por sexos: varén/mujer: 1:1,2.
Edad media 7,2 + 2,2 afios. Rango (3-13,2). Seguimiento
en meses: mediana 23,25 Pc. 25: 16,3 Pc. 75: 36,3. Rango
(3-87).

Tipo de mordida: lateral 26 (43,3%).Borde a borde 7
(11,7%). Anterior 11 (18,3%). Abierta 5 (8,3%). Bilateral 4
(6,7%). Sobremordida 1 (1,7%). Lateral y anterior 6 (10%).

Se encontraron factores de riesgo en 26 casos (43,3%) y
dentro de ellos: respiracién oral 11 casos (18,3%). Onicofa-
gia 3 casos (5%). Uso de chupete 6 casos (10%). Succion del
pulgar 6 casos (10%).

Se encontr6 asociaci6n entre la existencia de respiracion
oral y el sexo (p = 0,05) lo que corresponde al 30% de los
varones frente al 9% de las mujeres. También entre tipo de
mordida y ser respirador oral (p = 0,04), siendo anterior el
4,2%, posterior el 26,7% y anterior+posterior el 33,3%.

No se encontraron diferencias en el anélisis de supervi-
vencia por Kaplan-Meier para tiempo de evolucién y fina-
lizaci6én de tratamiento estratificados por factores de riesgo
(p=0,18) o tipo de mordida (p = 0,17). Sin embargo, en el
analisis de riesgos proporcionales de Cox ajustando por
edad, tipo de mordida, sexo y factores de riesgo, se encon-
traron estimaciones de riesgo para edad (odds ratio = 1,5) y
tipo de mordida (odds ratio = 0,34).

10. TAQUICARDIA SUPRAVENTRICULAR FETAL. Her-
nindez Bejarano M], Pdez Gonzilez R, Bengoa Caa-
maiio M, San Feliciano Martin L, Gil Sdnchez A, Gar-
cia Parron A. Unidad Cardiologin Infantil. Hospital Clini-
co Universitario de Salamanca

Introduccién. La taquicardia supraventricular fetal repre-
senta una patologia infrecuente, pero que, en ocasiones, pro-
duce graves repercusiones en el feto. Se ha calculado una
prevalencia de 1/10.000 embarazos, aunque esta cifra puede
infraestimar la realidad ya que puede ser responsable de
muertes intratdtero no diagnosticadas.

Material y métodos. Presentamos dos casos diagnosti-
cados en el periodo de tiempo 1998-2001 en nuestro Hospi-
tal. En ambos nifios el diagnéstico se realiz6 mediante eco-
cardiografia intratitero con una edad gestacional de 28 y 31
semanas, respectivamente. Ninguno desarroll hidrops feta-
lis y el parto se produjo a término en ambos casos. El tra-
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tamiento se realiz6 via transplacentaria administrando dis-
tintos farmacos a la madre.

Caso 1. Frecuencia cardiaca fetal de 230 1/m. Recibe trata-
miento transplacentario con digoxina, sin remitir, por lo que se
asocia flecainida revirtiendo a ritmo sinusal. Nace un varén
con taquicardia 230 1/min que es tratado con adenosina, digo-
xina, flecainida y amiodarona, consiguiendo la remisién con la
combinacién de amiodarona y digoxina. ECG: no preexcita-
cién. Corazon estructuralmente normal. Evolucién favorable.

Caso 2. Frecuencia cardiaca fetal de 240 1/m. Se inicia
tratamiento transplacentario con digoxina , persistiendo la
taquicardia, por lo que se asocia sotalol con lo que entra
en ritmo sinusal. En controles posteriores aparece extrasis-
tolia de alta densidad con taquicardias recortadas en oca-
siones; se aumenta la dosis de digoxina, pero provoca toxi-
cidad materna. Se consigue controlar con menores dosis de
digoxina y sotalol. A las 39 semanas de gestacion nace un
varén con ritmo sinusal a 110 1/min con extrasistoles auri-
culares de alta densidad. Corazén estructuralmente normal.
Se mantiene digoxina.

En la evoluci6n a largo plazo cabe destacar que los dos
estan libres de taquicardia.

Conclusiones. 1. Generalmente no existe cardiopatia
subyacente. 2. El diagndstico y seguimiento se realiza
mediante ecocardiografia fetal. 3. En la mayoria de los
pacientes se consigue controlar la taquicardia ,aun en pre-
sencia de hidrops. 4. El esquema terapéutico se basa en la
administracion materna de fairmacos, siendo la digoxina
el de eleccién. La flecainida se considera en la segunda linea
de tratamiento. 5. La administracion fetal directa (cordo-
centesis) conlleva mas riesgo de muerte fetal.

11. TALASEMIA MAYOR: DIAGNOSTICO, SEGUI-
MIENTO Y EVOLUCION AMBULATORIA. Martin
Alonso M, Berrocal Castaiieda M, Nieto Almeida B, Fer-
ndndez Pulido E, Prieto Tato L, Martinez Herndndez C.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de Salamanca

Los sindromes talasémicos son un grupo variado de ane-
mias hemoliticas microciticas que se producen por falta de sin-
tesis, total o parcial, de las cadenas de globinas. Cada tipo de
talasemia recibe el nombre de la cadena que deja de sinteti-
zarse: ej.:-talasemia (falta la cadena beta). Las dos formas



mds importantes de beta talasemia son: el tipo ¢ con ausen-
cia de la sintesis de la cadena beta (formas homocigotas: tala-
semia mayor, anemia de Cooley, anemia mediterranea y tala-
semia intermedia) y el tipo B+ asociado con una sintesis dis-
minuida (formas heterocigotas : talasemia menor y minima).
El diagnéstico de estado homocigoto se hace habitualmen-
te durante el primer afio de vida a partir de los 3 m, momen-
to en el que se hace el cambio de HbF a HbA.

Se presentan tres casos seguidos en consultas externas:

Caso1 Caso2 Caso 3

Clinica inicial Palidez Diagndstico  Proceso
Falta de medro  prenatal febril

Edad al debut 3 meses prenatal 7 meses
Inicio de la quelacién 3 afios 5 afos 4 afios
Esplenectomia 13 afios 11 afios 12 afios

Su evolucion en general fue buena con hemoglobinas
medias pre-transfusionales en torno a 10 g/dL (cifras algo
menores en el caso 3) y niveles medios de ferritina en torno
a 1.000 ng/mL (algo superiores en el caso 3 que presenté un
peor control de la enfermedad).

No presentaron ninguna de las complicaciones descritas
asociadas con la enfermedad salvo un retraso del crecimiento
y desarrollo.Actualmente, dos de ellos han pasado ya a ser
controlados por el Servicio de Hematologia de adultos, valo-
rando incluso en uno de ellos la posibilidad de realizar tras-
plante de médula 6sea. Se pretende con esta presentacién
dar una perspectiva, casi histérica, del tratamiento de la enfer-
medad y de como éste ha evolucionado con el tiempo.

12. PROBLEMATICA DIAGNOSTICA DE ADENOPA-
TIAS EN EL NINO A PROPOSITO DE 9 CASOS.
Berrocal Castaiieda M, Ferndndez D, Muriel M, Martin
Alonso M, Villagrd Albert A. Hospital Universitario de
Salamanca

Las adenopatias en los nifios son frecuentes y general-
mente obedecen a etiologia infecciosa, pero pueden estar
presentes otras causas mas severas en el 27-31% de los casos
y es esencial el diagnéstico rapido, tal como sucede con
enfermedades malignas.

REUNION DE PRIMAVERA DE LA SCCALP

Un ganglio puede estar aumentado de tamafio por pro-
cesos infecciosos, inflamatorios, proliferaciones de células
neopldsicas o infiltracién por macréfagos cargados de un
sustrato metabdlico.

La localizacion, el tamafio, la edad y el tiempo de evo-
lucién son factores importantes a considerar en el diagnds-
tico etiolégico.

Objetivo. Presentar las caracteristicas clinicas de nifios
con adenopatias asociadas a procesos infecciosos, inflama-
torios, metabdlicos o tumorales vividos en nuestro Servicio.

Material. Se presenta una serie de 9 nifios (adenoflemén,
tuberculosis cervical por micobacterias atipicas, enferme-
dad por arafazo de gato, anemia hemolitica autoinmune,
Kawasaki, leucemia linfoblastica aguda, enfermedad de
Hodgkin y neuroblastoma) a la vez que se plantea una pauta
de estudio.

Conclusiones. 1. La historia clinica y la exploracion
general siguen siendo los métodos de orientacion diagnds-
tica principales. 2. La observacion a corto plazo debe ayu-
darse de PAAF sin demora para hacer un diagnéstico correc-
to. 3. El tamafio mayor de 1,5-2 cm, la localizaciéon medias-
tinica o supraclavicular y la ausencia de signos inflamato-
rios aumentan la posibilidad de un origen tumoral.

13. EFICACIA Y TOLERABILIDAD DEL LEVETIRACE-
TAM EN 133 NINOS CON EPILEPSIAS REBELDES.
Herranz Ferndndez JL', Prats Viiias JM?, Campistol
Plana J?, Campos Castelld J*, Rufo Campos M?, Casas
Ferndndez C¢. "Neuropediatria, Hospital Universitario M.
Valdecilla (Santander). 2Neuropediatria, Hospital Universi-
tario de Cruces (Bilbao). Neuropediatria, Hospital Univer-
sitario San Juan de Dios (Barcelona). *Neuropediatria, Hos-
pital Clinico Univ. de San Carlos, Madrid. *Neuropediatria,
Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla. *Neurope-
diatria, Hospital Universitario Virgen de Arrixaca, Murcia

Introduccion. Levetiracetam (LEV) es el dltimo farma-
co antiepiléptico comercializado, indicado de momento en
politerapia en adultos con epilepsias focales.

Objetivo. Referir nuestra experiencia al administrar LEV
en nifios con crisis epilépticas farmacorresistentes.

Material y métodos. Estudio abierto, observacional,
retrospectivo, multicéntrico, de 133 nifios con epilepsias
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refractarias, 106 con crisis focales y 27 con otros tipos de cri-
sis, asociando LEV durante més de 6 meses, valorando la
repercusion en la frecuencia de crisis y los efectos secunda-
rios relacionados con el farmaco.

Resultados. Con dosis medias de LEV de 1.192 =749
mg/dia se ha reducido > 50% la frecuencia de crisis (pacien-
tes respondedores) en el 58,6%: 65 de 106 con crisis foca-
les, 7 de 10 con crisis ténicas, 4 de 10 con crisis miocldnicas,
7 de 8 con crisis tonico-clonicas generalizadas y 1 de 6 con
crisis acinéticas. Se han suprimido las crisis en el 15,8% de
pacientes al asociar LEV. Efectos adversos se han referido
en el 27,8% de casos, habitualmente transitorios o tolerables,
puesto que motivaron la supresién de LEV s6lo en 8 casos
(6,02%). En 37 nifos (27,8%) los familiares apreciaron mejo-
ria de la conducta social y de las habilidades cognitivas,
en algunos de ellos sin relacién directa con la influencia del
farmaco sobre las crisis.

Conclusiones. 1. LEV es un farmaco muy eficaz en nifios
con epilepsias refractarias, cuya eficacia en diversos tipos
de crisis sugiere un espectro terapéutico amplio. 2. LEV es
un farmaco muy bien tolerado, e incluso con efectos secun-
darios favorables, circunstancia raramente referida con otros
antiepilépticos, que también se ha subrayado en dos de los
tres tinicos estudios con LEV en nifios publicados hasta
ahora, que incluyen a 53 y 37 nifios, respectivamente. De
hecho, este nuestro estudio multicéntrico es, actualmente,
el mas amplio de la literatura.

14. SINDROME DE WILLIAMS BEUREN. A PROPOSI-
TO DE DOS CASOS. Camina Gutiérrez AB, Alvarez
Mingorance P, Baeza Velasco M, Escorial Briso-Mon-
tiano M, Sola Casado I, Ardura Ferndndez J. Hospital
Clinico Universitario de Valladolid

FEl sindrome de Williams afecta a 1,/20-50.000 nifios; aso-
cia retraso mental, facies tipica, hipocrecimiento, malfor-
maciones cardiovasculares, hipercalcemia y conducta y
desarrollo neurolégico caracteristicos.

Caso 1. Recién nacido femenino con fontanelas amplias,
pabellones auriculares descendidos, raiz nasal ancha pro-
truida, filtrum largo, piel de cuello redundante, mamilas
separadas y aspecto de retraso del crecimiento armoénico.
Las exploraciones complementarias realizadas incluyendo
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cariotipo resultaron normales. A los 6 meses presenta soplo
protomesosistolico I/ VI, turbulencia en vélvula adrtica con
gradiente de 13,7 mmHg en ecocardiografia, que progre-
sa hasta 23,8 mmHg a los dos afos de edad, clasificaindose
como estenosis adrtica leve. Los estudios analiticos y hor-
monales (GH,IGF1, H. Suprarrenales y H. tiroideas), anti-
cuerpos antigliadina y antiendomisio fueron negativos. El
cariotipo con técnica de bandas G e hibridacién in situ con
inmunofluorescencia (FISH) no muestra microdeleccién para
el locus ELN ( regién 7q11.23).

Caso 2. Varén de 5 meses que presenta soplo sistélico con
diagnéstico de ductus arterioso persistente. A los dos afios el
ecocardiograma muestra turbulencia inconstante en bifur-
cacién pulmonar derecha. A los 6 afios presenta facies tipica
con pabellones auriculares grandes y despegados, nariz corta
con puente nasal plano, aumento de tejido periorbitario,
micrognatia, labios gruesos y actitud de boca abierta por malo-
clusién dentaria. Se realiza angiorresonancia magnética con
hallazgos de estenosis en inicio de ambas arterias pulmona-
res y de arteria pulmonar izquierda media. El estudio gené-
tico para la deleccién del gen ELN result6 negativo.

Comentarios. El fenotipo es basico para el diagndstico
y se evidencia paulatinamente con la edad. Desde el des-
cubrimiento de este sindrome en el afio 1961, se han incor-
porado nuevas técnicas que facilitan el diagnéstico de ano-
malias asociadas y alteraciones genéticas; sin embargo, otros
aspectos como la hipercalcemia transitoria y los rasgos de
la personalidad siguen siendo motivo de controversia. Aun-
que sean reconocibles los rasgos clinicos y fenotipicos carac-
teristicos del sindrome, como se muestra en los casos docu-
mentados, y a pesar de las nuevas técnicas de diagnéstico
molecular, un 5% de casos (mutaciones puntuales o micro-
delecciones) no son detectables con la técnica de FISH. Ante
la sospecha clinica debe practicarse estudio genético sin
demora.

15. SINDROME INTESTINO CORTO. SOPORTE NU-
TRICIONAL. Torres Peral R, Grande Benito A, Gon-
zdlez Garcia R, Garcia Blanco MA, Vdzquez Peiias E,
Gonzilez Calderén O. Hospital Universitario Salamanca

La prevalencia de Intestino Corto (SIC) ha aumentado
en los tltimos afios fundamentalmente debido a los avan-



ces experimentados en los soportes nutricionales y del con-
trol de las infecciones frecuentes que suelen padecer por
la aparicién de nuevos antibiéticos.

Caso clinico. RN, mujer, diagnosticada prenatalmente
de malformacion intestinal, cesdrea programada. EG40.
Pnac: 2.900 g. Se mantiene a dieta absoluta con SNG aspi-
racion continua. Se realiza Rx abdomen presentando nive-
les hidroaéreos con ausencia de aire distal y enema opaco
con gran resistencia a la inyeccién de contraste, por lo que
se diagnostica de atresia intestinal y microcolon secun-
dario. Al 2¢ dia de vida se realiza IQ en la que se visualiza
asa intestinal proximal dilatada de 35 cm de longitud que
termina en zona atrésica, microcolon de 13 cm; no se visua-
liza valvula ileocecal. Se realiza remodelaje de asa proxi-
mal con anastomosis t-t. Comienza NPT y se introduce ali-
mentacién enteral tréfica mediante SNG continua al 20°
dia de vida con dieta elemental. Sufre repetidos episodios
de diarrea secretora con deshidratacién hipoténica tras el
aumento progresivo de cantidad y concentracion de nutri-
cién enteral. Pese al enriquecimiento de la férmula con
harinas y MCT no consigue aportes energéticos suficien-
tes y mantiene somatometria por debajo de P3 por lo que
se mantiene NP que provoca colestasis yatrogénica con
fibrosis hepatica moderada que revierte tras tratamiento
con Ac. ursodesoxiclico y fenobarbital. Junto a esto sufre
episodios abundantes sépticos por gérmenes Gram nega-
tivos pese a mantener descontaminacién intestinal con
metronidazol y dos episodios de infeccién por Candida que
obligan a retirar catéteres centrales al no remitir con tra-
tamiento antiftingico. Al 9° mes de vida se realiza TAC
Abdominal que pone de manifiesto gran dilatacién de asas
proximales por lo que se propone nueva intervencion con
remodelaje de asa proximal y anastomosis t-t, quedando
intestino de unos 75 cm de longitud.

Desde el alta no ha vuelto a presentar episodios infec-
ciosos, permanece con nutricién enteral con férmula ele-
mental con suplementos de harina y MCT mediante SNG a
débito continuo; es necesario el aporte de NPD ante el estan-
camiento pondero-estatural (< P3) y mantiene discreta coles-
tasis, que sigue tratamiento con fenobarbital y ursodesoxi-
célico.

Ademads, sigue tratamiento con loperamida para evitar
la diarrea secretora y con metronidazol como medida de
descontaminacion intestinal.

REUNION DE PRIMAVERA DE LA SCCALP

16. USO DE BIFOSFONATOS EN OSTEOGENESIS
IMPERFECTA. Torres Peral R, Grande Benito A, Car-
ballo Tarddguila L, Andrés Andrés AG, Rodriguez Alba-
rrdn A, Pdez Gonzilez R. Hospital Universitario Salamanca

La osteogénesis imperfecta (OI) es una enfermedad here-
ditaria que engloba numerosos sintomas que pueden cla-
sificarse en 4 grupos clinicos segun Sillence. Todos ellos tie-
nen en comun una formaciéon anémala de colageno tipo L.

Caso 1. Nifio varén, adoptado, AF no conocidos; desde
el mes de vida presenta 12 fracturas patoldgicas durante los
primeros 4 aflos de vida por lo que se decide iniciar trata-
miento con pamidronato iv. Previo al comienzo presenta
hemograma, bioquimica, calcio y fésforo, calciuria, Vit D, y
PTH normales. FA N (aumento isoenzima 6sea). DMO: BMC
5,33 g, BMD 0,293 g /cm?, Z —4.09ds (pérdida del 42% res-
pecto a su edad). Se inician ciclos de 3 dias con pamidro-
nato iv (0,5/1/1 mg/kg) con periodicidad de 4 meses sin
complicaciones. DMO control: (9 m) BMC 7,27 g, BMD 0,430
g/cm? Z-1,73 ds (pérdida del 18%); (18 m) BMC 10,9 g, BMD
0,420 (g/cm?) Z -2,2 ds (pérdida del 24%). Desde el comien-
zo del tratamiento ha presentado 2 nuevas fracturas. En la
actualidad persiste tto. con pamidronato iv segiin la misma
pauta.

Caso 2. Nifio vardn, 2°/2, AF: 1* hermana sana, madre
con multiples fracturas hasta completar la adolescencia. Al
nacimiento se objetivan tibias incurvadas y acortamiento
proximal de extremidades, predominantemente inferiores.
Al 7° mes presenta fractura espontanea sin traumatismo.
Analitica: hemograma, bioquimica, calcio y fésforo, vita-
mina D, PTH normales. FA N (aumento isoenzima 0sea).
DMO: BMC 1,90 g, BMD 0,158 g/cm?, Z -5,70 ds (pérdida
del 58% respecto a su edad). Se inician ciclos de 3 dias con
pamidronato iv (0,5/1/1 mg/kg) con periodicidad de 3
meses sin incidencias. Comienza suplementos orales con
calcio y vitamina D. Control DMO (9 m): BMC 6,41 g, BMD
0,3 (g/cm?Z -1,9 ds (pérdida del 19%); (18 m). Se mantie-
ne sin fracturas. Los padres deciden suspender el trata-
miento.

Conclusiones. El tratamiento con bifosfonatos es segu-
ro y efectivo en nifios afectos de OI, teniendo buenos resul-
tados en la disminucién del ndmero de fracturas, el aumen-
to de masa 6sea y la disminucioén del dolor crénico. Queda
por determinar qué pacientes son subsidiarios de comenzar
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el tratamiento, la edad éptima de inicio y la duracién de su
administracién. También es objeto de estudio la utilizacién
en otras patologias pediatricas asociadas a osteoporosis.

17. DERMATOMIOSITIS INFANTIL AMIOPATICA.
Gonzdlez de la Gandara S, Ferndndez Alvarez D, Muriel
Ramos M, Ferndndez Pulido E, Andrés Andrés AG, Torres
Pérez R. Hospital Universitario de Salamanca. S. de Pedia-
tria (Prof. V. Salazar)

La dermatomiositis es una enfermedad extremadamen-
te rara en la infancia, con incidencia de 1-3,5 casos / millon.
Se caracteriza por ser una afeccion inflamatoria multisisté-
mica, que afecta primordialmente al misculo esquelético y
a la piel, siendo la calcinosis un sintoma tardio. La edad
media de diagnéstico estd en los 8-10 afios.

Objetivo. Presentar el caso de una nifia de 5 afios, que
debuta con calcinosis multiples, siendo diagnosticada de
dermatomiositis por biopsia muscular.

Material y métodos. Paciente que a los 2 afios comien-
za con dificultad en la marcha, poco expresiva e intermi-
tente. Antecedentes sin interés. Alos 4 afios nos la remite
el S. de Dermatologia para estudio, por presentar nédulos
subcutaneos que en biopsia han mostrado ser depdsitos de
calcio, localizados en codos, caderas y huecos popliteos.
Ademas desde hace 3 meses tiene dificultad para subir esca-
leras. Leve eritema palpebral y en puente nasal. Signo de
Gowers positivo. Resto de exploracion, normal. Analitica:
hemograma, bioquimica, enzimas musculares, autoinmu-
nidad, y PTH: Normales. EMG: potenciales motoras de
caracteristicas miopaticas. Estudio cardiolégico: normal.
RMN: musculos de cintura pélvica y escapular muestran
zonas de hipersefial en T2, parcheadas, compatibles con mio-
patfa inflamatoria. Biopsia muscular guiada por los hallaz-
gos en RMN: miopatia inflamatoria y atrofia perifascicular.
El componente inflamatorio es fundamentalmente de lin-
focitos T con predominio de CD4 sobre CD8, todo ello com-
patible con dermatomiositis.

Comentarios. 1. La dermatomiositis es una afecciéon
extremadamente rara en nifnos, siendo su reconocimiento
precoz fundamental para disminuir la morbilidad de las
complicaciones. 2. Las manifestaciones cutaneas y la debi-
lidad muscular deben hacernos considerar este diagnosti-
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co. 3. La aparicién precoz de calcificaciones, como sucede
en nuestra paciente, que ocurre en el 20% de los casos, impli-
ca peor pronostico.

18. PSEUDOHERMAFRODITISMO MASCULINO.
COMPLICACIONES EVOLUTIVAS. Camina Gutié-
rrez AB, Martinez Biigarin R, Escorial-Briso Montiano
M, Sola Casado I, Hermoso Lopez E, Serrano Vizquez
L. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion. Las alteraciones de la diferenciacién sexual
siguen constituyendo todo un reto para el profesional médi-
co, por su escasa incidencia, su dificultad diagndstica y los
problemas planteados para la asignacion correcta del sexo
civil.

Caso clinico. Recién nacido sin antecedentes familiares
de interés que presenta tubérculo genital de 2 cm, rafe medio
fusionado, hipospadias y rugosidad escrotal (genitales ambi-
gtios grado III-IV Prader). Analitica sanguinea y urinaria
normal. Destaca elevacién de la 170H-progesterona y LH
basal. Cariotipo 46XY. RMN: engrosamiento del didmetro
uretral (prostata hipoplasica) y cavidad posterior (quiste del
utriculo). Laparoscopia: pelvis de caracteristicas masculi-
nas; dos conductos deferentes que llevan a dos testiculos
intraabdominales de pequefio tamaiio. Se realiza test de esti-
mulacién con gonadotropina coriénica, respondiendo con
un aumento significativo de la testosterona total libre. Se
plantea diagnéstico diferencial entre resistencia parcial a
andrégenos o déficit de 5-alfa-reductasa. Al obtener una res-
puesta favorable con la administracién de testosterona, la
sospecha diagnoéstica se inclina hacia la segunda entidad.
Se planifica reconstruccién quirtrgica en sentido masculi-
no. La aparicién a los 10 meses de edad de masa abdominal
compatible con tumor de Wilms hace replantear el diag-
noéstico, incluyendo sindromes que asocian anomalias geni-
tourinarias y renales. Se estd realizando estudio del gen
WT1(11p.13) cuyas mutaciones son responsables del sin-
drome de Denysh-Drash y sindrome de Frasier, entre otros.

Discusién. En los casos de ambigiiedad genital, a pesar
de la presién familiar y social generada, nunca se debe emi-
tir informacién precipitada antes de completar el estudio
diagnéstico. Asimismo, es importante el seguimiento evo-
lutivo, por la posibilidad, también infrecuente, de que la



ambigiiedad genital se asocie con complicaciones en otros
6rganos. Entre éstas destacan la nefropatia, que se mani-
fiesta inicialmente en forma de sindrome nefrético y puede
evolucionar en algunos casos a fallo renal terminal, y tumo-
res malignos como tumor de Wilms y gonadoblastosmas.
La asociacion de genitales ambigtios, nefropatia y tumor de
Wilms, constituye el sindrome de Denysh-Drash, aunque se
han descrito formas incompletas como podria correspon-
der al caso descrito.

19. HIPOPLASIA PULMONAR VS ENFERMEDAD DE
MEMBRANA HIALINA EN UN CASO DE VALVU-
LAS DE URETRA POSTERIOR. Ferndndez Barrio B,
Pérez Guirado A, Quiroga Gonzilez R, Garcia Saave-
dra S, Ferndndez Ferndndez M, Ferndndez Colomer B.
Departamento de Pediatria. Hospital Central de Asturias.
Oviedo.

Introduccién. El papel tréfico desempefiado por el liqui-
do amnidtico sobre el tejido pulmonar embrionario justifi-
ca la frecuente asociacién de patologia perinatal nefro-uro-
légica y pulmonar. Las valvulas de uretra posterior supo-
nen una de las causas mas frecuentes de ureterohidrone-
frosis intratitero y ocasionan problemas, no sélo a nivel uri-
nario, sino muy a menudo a nivel respiratorio debido a lo
previamente expuesto. Asi, todo proceso que afecte a la pro-
duccién o eliminacién intratitero de liquido amniético reper-
cutird en un menor efecto del mismo a nivel de los pulmo-
nes en desarrollo.

Presentacién del caso. Se presenta el caso de un varén
de 34 semanas de edad gestacional con un diagnéstico eco-
grafico prenatal de ureterohidronefrosis bilateral severa, con
sospecha de vélvulas de uretra posterior. Al nacimiento pre-
senta una importante cianosis central con gran inestabili-
dad hemodindmica que hacen sospechar una posible car-
diopatia, siendo ésta posteriormente descartada. El pacien-
te es inmediatamente conectado a ventilacién mecanica debi-
do a su notabilisimo compromiso respiratorio. La radio-
grafia de térax muestra un patrén infiltrativo que orienta
hacia un pulmén displasico y/o hipoplasico, aunque pos-
teriormente, y dada la evolucién clinica y radiolégica del
paciente, la impresién diagnéstica se inclina finalmente hacia
una enfermedad de membrana hialina severa, que puso
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en compromiso vital al paciente. Desde el punto de vista
metabdlico y renal, tras el sondaje urinario electivo, requi-
ri6 un manejo estricto de liquidos y electrélitos. A lo largo
de su ingreso presento varios episodios sépticos, la mayo-
rfa de origen urinario.

Conclusiones. Todo proceso que afecte a la produccién
0 eliminacién intratitero de liquido amnidtico suele tener
repercusion en un menor efecto del mismo a nivel de los
pulmones en desarrollo. En efecto, son los procesos pul-
monares, principalmente la hipoplasia pulmonar, la causa
mas frecuente de morbimortalidad a corto plazo en estos
pacientes. Es por ello que en toda patologia nefrourologi-
ca detectada prenatalmente se debe efectuar un abordaje
multidisciplinar de la misma.

20. VARIABLES PERINATALES. EVOLUCION EN LA
ULTIMA DECADA. De Fuentes MC, Chulani R, Ledes-
ma I, Alvarez R, Fdez.-Castaiio MT, Marugin JM. Ser-
vicio de Pediatrin. Hospital de Ledn

Objetivos. Estudio retrospectivo descriptivo y analitico
de las distintas variables perinatales en los recién nacidos
en nuestro Centro, y su evolucién en la tltima década.

Material y métodos. Se analizan los registros perinata-
les de todos los recién nacidos en el Hospital de Leén en los
afios 1993 y 2002 (2.220, y 1.950 respectivamente), que se
hayan almacenados en soporte informético, constando al
menos las siguientes variables: sexo, peso, longitud, peri-
metro craneal, edad gestacional, edad materna y tipo de
parto. Se comparan dichas variables entre ambos grupos,
mediante el test T de Student, para comparacién de medias
de las variables cuantitativas, y de Chi cuadrado para las
cualitativas, mediante el programa SPSS 8.0.

Resultados. En ambos casos se observa un predomi-
nio de varones (54,8% vs 52,3%, respectivamente, en 1993 y
2002), con un claro descenso de partos postérmino (2%/
0,46%). El porcentaje de prematuridad fue similar (6,3%/
6,5%), pero se incrementaron los nifios de peso < 2.500 g
(6,25%/7,28%), entre los que predomina el sexo femenino,
en un porcentaje superior ain en la muestra del 2002. Sin
embargo, descendieron significativamente los nifios de peso
superior a 4 kg. La edad media de las madres también ha
aumentado: 28,9 + 4,88 en 1993 (IC: 28,79-29,01) vs 30,9 +
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5,27 afios en el 2002 (IC: 30,77-31,07), con un menor por-
centaje de madres menores de 25 afios, y un 24% de madres
mayores de 35, en los recién nacidos del afio 2002 (por sélo
un 11,9% en 1993). Se analiza la relacién entre edad mater-
na, sexo, prematuridad y tipo de parto.

Conclusiones. Se observa un incremento medio en la
edad materna, siendo una de cada cuatro madres de edad
igual o superior a 35 afios en el afio 2002 (1/8 en el afio 1993),
y un ligero incremento en los nifios de peso inferior a 2.500
gramos.

21. SINDROME DE AICARDI: PRESENTACION DE UN
CASO. Mdlaga I, Vernet A, Galvin M, Milldn JR, Cua-
drado M, Campistol ]. Unidad de Neuropediatria. Hospi-
tal Universitario Central de Asturias. Servicio de Neurologia
Infantil. Hospital Infantil Sant Joan de Deu. Servicio de Neu-
rologia. Hospital Miguel Servet

El sindrome de Aicardi fue descrito por primera vez por
este autor en 1965. Se cree que se trata de un trastorno domi-
nante ligado al cromosoma X, que resulta letal en varones.
Afecta de manera casi exclusiva a mujeres y cursa con una
gran heterogenicidad sintomatica.

Sus principales caracteristicas clinicas son: agenesia del
cuerpo calloso, retraso mental severo, epilepsia refractaria
al tratamiento, alteraciones oculares (coriorretinopatia lacu-
nar) y quistes interhemisféricos. El tratamiento es de sopor-
te, siendo la epilepsia de muy dificil control. El pronéstico
de los pacientes afectos es desfavorable, con una supervi-
vencia estimada del 76% a los 6 afios y del 40% a los 15 afios.

Presentamos el caso de una nifia de 23 dias de edad que
acude al servicio de urgencias remitida por su pediatra por
sospecha de crisis cerebrales. El cuadro, que habia debuta-
do el tercer dia de vida, cursaba con estremecimientos stibi-
tos de todo el cuerpo que inicialmente se habian diagnosti-
cado como mioclonias del lactante. Al incrementarse el
nimero y la frecuencia de las crisis, se remitié para estudio.

En la unidad de urgencias se constataron crisis cerebra-
les y se curs6 EEG y ecografia craneal, que mostraron: ano-
malias focales en regién roldndica izquierda en suefio y en
vigilia, asi como descarga ritmica focal en dicha zona coin-
cidiendo con una crisis y una agenesia del cuerpo calloso y
quiste paramedial izquierdo, respectivamente.
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Ante la sospecha diagnéstica de sindrome de Aicardi se
solicito RNM craneal y fondo de ojo. En la RNM se obser-
vo: agenesia de cuerpo calloso, displasia cortical frontal alta
derecha, heterotopias subependimarias y quistes interhe-
misféricos, con aumento de sefial en relacion con el LCR nor-
mal.

El fondo de ojo constatd la presencia de dreas redonde-
adas de hipopigmentacion cercanas a la papila que semeja-
ban coriorretinitis de Aicardi, lo que confirmé la sospecha
diagnostica.

Para el control de las crisis se ensayaron diferentes regi-
menes terapéuticos utilizando acido valproico, clonazepam,
fenobarbital y vigabatrina, que resultaron infructuosos, no
lograndose el control de las crisis en ningtin momento.

22. HIPERTENSION INTRACRANEAL BENIGNA. A
PROPOSITO DE UN CASO PEDIATRICO. Mayor-
domo Colunga J*, Garcia Gonzilez M*, Jiménez Tre-
vifio S* Mdlaga Diéguez I*, de Juan Frigola J*, Colun-
ga Cueva M**. *Departamento de Pediatria. **Departa-
mento de Oftalmologia. Hospital Universitario Central de
Asturias

Paciente mujer de 13 afios de edad que es remitida desde
el hospital comarcal por cuadro de cefaleas de 6 meses de
evolucién, acompafiado de edema de papila bilateral y TC
craneal normal. No antecedentes neuroldgicos ni de toma
de medicaciones ni complejos vitaminicos de manera con-
tinuada. Menarquia a los 12 afios con ciclos irregulares. En
la exploracién fisica destacaban tinicamente obesidad (indi-
ce masa corporal, 29,7 kg /m?) facies adenoide y estrias rojo-
vinosas en tronco y muslos. Se llevaron a cabo estudios ana-
liticos (hormonales, perfil lipidico, iones) que fueron nor-
males. Estudios oftalmol6gicos revelaron una agudeza visual
10/10 bilateral, campimetria bilateral normal y edema de
papila bilateral como tinico hallazgo. En los estudios de neu-
roimagen (RNM) destaca una silla turca aumentada de tama-
flo parcialmente vacia y una pansinusitis. El EEG, MAPA,
potenciales evocados visuales y RNM con cinefase fueron
normales. La puncion lumbar revel6 un LCR con presion
elevada (30 cm HxO), y bioquimica y celularidad normales
con cultivo para virus y bacterias negativo. Se inici6 trata-
miento con acetazolamida, 500 mg cada 12 horas. Tras los



estudios iniciales, la nifia precisé ingresos posteriores por
cefaleas, que cedieron con analgesia oral. En controles suce-
sivos se constata la persistencia del edema de papila sin alte-
racién del campo visual.

La hipertension idiopética benigna es una patologia neu-
rolégica que cursa con una elevacion cronica en la presién
del liquido cefalorraquideo. Se da mas frecuentemente en
mujeres. La incidencia en nifios se ha estimado en 1/100.000
habitantes, sin predileccion racial. Su etiopatogenia no ha
sido esclarecida y existen varias teorfas al respecto. La sin-
tomatologia més frecuente consiste en cefalea, alteracio-
nes visuales y tinnitus. El papiledema es un sintoma casi
siempre presente. El diagndstico se basa en la medicién de
la presion y el estudio del LCR, los hallazgos oftalmoldgi-
cos y los estudios de imagen, principalmente la RNM. La
complicacién més relevante en cuanto a la evolucion la cons-
tituye la pérdida de campo visual progresiva. Varios trata-
mientos han sido ensayados tanto médicos (inhibidores
de la anhidrasa carbdnica, corticoides, furosemida) como
quirtrgicos (punciones evacuadoras de repeticion, shunts
lumbo-peritoneales, fenestracion del nervio éptico o val-
vulas de derivacion ventriculo-peritoneal). No existe un tra-
tamiento consensuado en el momento actual.

23. A PROPOSITO DE LOS MOVIMIENTOS EN ESPE-
JO. Benito Cornejo A, Argumosa Gutiérrez A, Arteaga
Manjon-Cabeza R, Herranz Ferndndez JL. Neuropedia-
tria. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. San-
tander

Ilustramos con video el caso singular de un nifio de 9
afios de edad derivado a Neuropediatria por cumplir los
criterios del DSM-IV-TR del trastorno por déficit de aten-
cion e hiperactividad, en el que enla exploracién clinica se
aprecian movimientos en espejo de las manos.

La radiografia de columna cervical es normal, asi como
la TAC craneal, sin referirse casos similares en la familia,
por lo que se establece el diagnéstico de movimientos en
espejo idiopaticos.

Los movimientos en espejo son un trastorno cinético en
el que se producen movimientos involuntarios de una extre-
midad, de forma simultdnea al movimiento voluntario de
los musculos homélogos de la extremidad contralateral. Pre-

REUNION DE PRIMAVERA DE LA SCCALP

dominan en las extremidades superiores, concretamente en
las manos, y se hacen més evidentes cuando se requiere
de cierta concentracion para la ejecucién de los movimien-
tos. Pueden presentarse de forma hereditaria, esporadica
o0 asociados a otras alteraciones neurolégicas.

En los casos hereditarios el patrén es autosémico domi-
nante, aunque en algunas publicaciones no se ha podido
descartar una herencia autosémica recesiva.

Los movimientos en espejo se han descrito en asociacion
con: sindrome de Klippel-Feil, malformacién de Arnold-
Chiari, agenesia de cuerpo calloso, sindrome de Kallman,
sindrome de Usher, hemiplejia congénita, ataxia de Frie-
dreich, retraso mental inespecifico, fenilcetonuria y esqui-
zofrenia.

En Ia fisiopatologia de los movimientos en espejo se han
invocado dos teorias: a) un defecto parcial de la decusacién
de la via piramidal a nivel bulbar en los casos en que per-
siste la sintomatologia; y b) una inmadurez fisiolégica de
los mecanismos inhibitorios corticales de las sincinesias
en los casos en que desaparecen dichas sincinesias a lo largo
de la vida, evolucion que es la esperada en el paciente que
presentamos.

24. OBJETIVIDAD Y SUBJETIVIDAD DE LA PREFE-
RENCIA SALINA: IMPLICACION CLINICA. Mila-
ga Dieguéz I, Argiielles L], Perillin Méndez C, Diaz Mar-
tin J], Vijande Vizquez M, Mdlaga Guerrero S. Seccion
de Nefrologia Pedidtrica. Hospital Universitario Central de
Asturias. Area de Fisiologia. Universidad de Oviedo

Introduccién. El consumo de sal estd relacionado con la
etiologia de determinadas formas de hipertension arterial
(HTA). La divulgacién cientifica ha transmitido a la pobla-
cién general la inconveniencia del consumo elevado de
sodio. La estimacion del consumo de sodio puede hacerse
mediante pruebas funcionales, como la EF Na, la recogida
de informacion a través de encuestas y, raramente, median-
te cuantificacion directa del contenido sédico de los ali-
mentos.

Objetivo. La valoracién del impacto de la informacién
sobre consumo de sal declarado y su relacién con aspectos
objetivos del metabolismo sddico, en familias controles y
familias con algtin miembro afecto de HTA esencial.
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Metodologia. Se estudian 124 familias, de ellas 73 ac-
ttan como controles (grupo C) y 51 tienen, al menos, uno
de los padres afectados de hipertension arterial esencial
(grupo HTA). Se recogen encuestas sobre habitos alimen-
tarios familiares, y se realizan determinaciones de funcién
renal estimada (férmula de Schwartz) y excrecién fraccio-
nada de sodio (EFNa) en los descendientes.

Resultados. Globalmente, un 80% de las madres de fami-
lia declaran cocinar con “poca sal” (84% en el grupo C, fren-
te al 74% de HTA, sin que las diferencias alcancen signifi-
caci6n estadistica). La valores de EF Na (x = ESM) de los
descendientes del grupo C es de 0,65 0,03 y de 0,71 +0,05
en los de HTA (NS). Igualmente, no se hallan correlacio-
nes significativas entre TAS y TAD con la EF Na, global-
mente, ni para el grupo C aisladamente. La EF Na y la PAS
del grupo de HTA presentan una correlacion (R = 0,26) pré-
xima a la significacién estadistica (P = 0,06). El valor medio
de apreciacién positiva en una escala analdgica de 0 a 10
puntos, para siete alimentos “salados” (aceitunas, patatas
chips, etc.) resulté ser de 5,59 + 0,16, sin correlacién signi-
ficativa con los valores de EF Na, TAS ni TAD. Un ANOVA
revela la ausencia de influencia de la adicion de sal (poca,
normal o mucha sal) al cocinar, declarada, sobre la EF Na.

Conclusion. Las recomendaciones publicadas y asumidas
por la poblaci6n general sobre el efecto deletéreo de la sal pare-
cen sesgar la opinién sobre el consumo, detectdndose un sesgo
de declaracion de consumos pequefios, sin que puedan evi-
denciarse correlaciones positivas con variables objetivas de
relevancia, incluyendo TA, EF Na. Igualmente negativa resul-
t6 su asociacion con el gusto por alimentos salados.

25. INGRESOS POR SINDROME FEBRIL SIN FOCO EN
EL HOSPITAL DE CORTA ESTANCIA. Quiroga Gon-
zdlez R, Ferndndez Barrio B, Sudrez Saavedra S, Pérez
Guirado A, Calvo Gomez-Rodulfo A, Concha Torre A.
Urgencias de Pediatria. Departamento de Pediatria. Hospital
Central Universitario. Oviedo. Asturias.

Antecedentes y objetivos. El Hospital Pediatrico de
Corta Estancia (HPCE) consta de 6 camas y funciona para
observacion y tratamiento de nifios que inicialmente no
requieren hospitalizacién. Nuestro objetivo es conocer las
caracteristicas de los pacientes con sindrome febril (SF) sin
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foco ingresados en el HPCE y determinar su evolucién y las
derivaciones a hospitalizacion.

Material y métodos. Estudio retrospectivo, descriptivo,
de los ingresos por SF en el HPCE durante 4 afios (2000-
2003). Datos obtenidos del registro de ingresos e historias
clinicas). Los resultados se almacenaron en una base de datos
y se realiz6 anélisis estadistico con el programa SPSS®.

Resultados. Ingresaron en el HPCE un total de 5.375
pacientes (3,67 pacientes/dia) con una edad media de 60,4
meses (Ps) =48 meses), predominio de varones (60%) y una
estancia media de 17,6 horas con un 9,5% de pacientes con
estancia superior a 36 horas. Las /4 partes de los ingresos
(4.125 casos) fueron realizados por Pediatria. Segtin el diag-
noéstico al ingreso, los procesos infecciosos fueron los segun-
dos en frecuencia tras los digestivos (726 casos, 17,5% de los
ingresos por el S° de Pediatria). La distribucién por sexos
y la estancia fueron similares a la totalidad de pacientes, con
un 12,5% de estancias superiores a 36 horas. Sin embargo,
los pacientes infecciosos fueron significativamente mds jéve-
nes (40,7 meses; Ps) = 24 meses), los ingresos mas frecuen-
tes en turno de noche (42%) y los dias con mas ingresos fue-
ron los del fin de semana (31% vs 24%). El motivo de ingre-
so mds frecuente fue el SF con 540 casos (75% de los proce-
sos infecciosos), seguido a mucha distancia por el sindrome
meningeo (7,5%), fiebre+vomitos (5%) y fiebre+petequias
(5%). Un 23% de pacientes fue trasladado a planta de hos-
pitalizacion o cuidados intensivos. Respecto al alta del
HPCE, se diagnosticaron un 51% de SF (380 casos), 14,8%
amigdalitis, 7% viriasis-gripe, 7,7% meningitis viricas o bac-
terianas, 6% otitis, ademas de 3 cuadros sépticos (0,4%).

Comentarios. El HPCE es ttil para observacion del SF sin
foco en las primeras horas de evolucién y permite dar el alta
a domicilio con mayor seguridad, aunque un elevado por-
centaje de los SF (70%) es alta sin diagndstico definitivo. La
falta de uniformidad en la codificacién diagnéstica en Urgen-
cias y en el HCEP dificulta en gran medida el analisis de las
patologias por lo que la codificacién y el establecimiento de
protocolos de ingreso son objetivos a cumplir a corto plazo.

26. OTOMASTOIDITIS AGUDA EN LA INFANCIA:
ESTUDIO DE 46 CASOS. Pérez Gil E, Uyaguary Que-
zada M, San Romdn Muiioz M, Pérez Belmonte E, Vidal
Piedra S, Lozano de la Torre M]. Servicio de Pediatria. Hos-



pital Universitario M. de Valdecilla. Universidad de Canta-
bria. Santander

Objetivo. Conocer la incidencia, antecedentes, forma de
presentacion y evolucién de la otomastoiditis en la infancia.

Material y métodos. Estudio retrospectivo de pacientes
menores de 14 afios diagnosticados de otomastoiditis aguda
en nuestro Hospital desde el 15 marzo de 1993 al 15 de
marzo 2004.

Resultados. Se estudiaron 46 casos (23 varones y 23
mujeres), con una edad media de 3 afios. En los tltimos
afios se aprecia un aumento del nimero de casos. En 37
pacientes (84%) se recogian antecedentes de otitis media
aguda, y 30 de ellos habian recibido tratamiento antibié-
tico previo. El tiempo medio de evolucion desde el ini-
cio de los sintomas hasta el ingreso hospitalario fue de 5
dfas. Todos los pacientes presentaron signos de inflama-
cién mastoidea y despegamiento del pabellén auricular
asociando fiebre el 93,5%. En 35 casos (76%) existia una
leucocitosis 2 15.000 y la proteina C reactiva, realizada en
38 pacientes era >a 5 mg/dl en 33. La radiografia de mas-
toides realizada en 27 nifios demostré hallazgos sugesti-
vos de otomastoiditis en 10 pacientes Se utilizé TAC como
prueba diagnéstica complementaria en 14 pacientes, con-
firmandose el diagndstico en todos ellos y apreciandose,
en algtin caso, signos de otomastoiditis contralateral aso-
ciada que no habia dado atn sintomatologia clinica. Se
recogi6 exudado 6tico en 29 casos, siendo positivo en 12
(44,4%). Los gérmenes aislados fueron: Streptococcus pneu-
moniae en 5 casos, Pseudomonas en 3, H. influenzae productor
de B-lactamasa en 1, Streptococcus pyogenes en 1y flora
mixta Gram + en 2 casos. Ningtin hemocultivo fue posi-
tivo. Todos los pacientes recibieron antibioterapia endo-
venosa durante una media de 10 dias, siendo los antibio-
ticos mas utilizados cefuroxima y ceftriaxona, precisando
en alguna ocasién la asociacién de vancomicina o teico-
planina. Requirieron ademds tratamiento quirtirgico 15
nifios (34%). Se presentaron complicaciones en 2 casos
(4,5%).

Conclusiones. 1. La otomastoiditis aguda ocurre prin-
cipalmente en nifios menores de 3 afios y puede represen-
tar la primera evidencia de enfermedad 6tica. 2. En los ulti-
mos afos se observa un aumento de la incidencia y un mayor
protagonismo del Streptococcus pneumoniae.
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27. COLITIS ULCEROSA EN PEDIATRIA: FORMAS DE
PRESENTACION. Garcia Lépez N, Campuzano Mar-
tin S, Touza Pol P, Bousoiio Garcia C, Ramos Polo E.
Departamento de Pediatria. Hospital Universitario Central
de Asturias. Oviedo

Introduccion. La colitis ulcerosa (CU) es un trastorno
inflamatorio que afecta el colon con una extension variable.
La causa de la enfermedad y los factores determinantes de
su curso recidivante y crénico son desconocidos aunque
se han implicado factores ambientales, genéticos e inmu-
nolégicos. Presentamos dos casos pediatricos de CU que
debutaron con un cuadro que sugeria diarrea aguda infec-
ciosa.

Caso clinico 1. Nifio de 10 afios que presenta un cuadro
de 5 dias de evolucidn, tratado con eritromicina oral, de
deposiciones liquidas sanguinolentas, dolor abdominal coli-
coy pérdida de peso, sin acompafiarse de vomitos o fiebre.
Exploracion fisica: peso 28,8 kg (P10.25); ojeroso, bien hidra-
tado, con discreta palidez cutdnea; abdomen blando y depre-
sible con dolor difuso a la palpacién profunda. Hemogra-
ma: 9.200 leucocitos/mm? con desviacién izquierda, resto
sin alteraciones; bioquimica general en limites normales; sis-
tematico y sedimento orina normal; coprocultivo: se aisla
Salmonella enteritidis. Empeoramiento clinico al 4° dia trata-
do con ampicilina iv. En coprocultivo de control el 11° dia
se aislan Candida albicans y quistes de Endolimax nana, por
lo que se suspende ampicilina y se inicia tratamiento con
nistatina y probiéticos vo. Nuevo empeoramiento clinico en
el 17° dia de ingreso con anemia y elevacion discreta de alfa-
glicoproteina dcida y VSG. Se inicia entonces terapia con
metronidazol vo y budesonida rectal. Ecografia y TAC abdo-
minal sin hallazgos patolégicos. Gammagrafia con leucoci-
tos marcados Tc99: actividad en colon descendente y sigma,
respetando el recto, compatible con proceso inflamatorio
intestinal. Recto-colonoscopia: mucosa del colon friable con
imédgenes pseudomembranosas de fibrina fina y lesiones
sangrantes aisladas, pseudopdlipo en sigma. Biopsia col6-
nica sugestiva de colitis ulcerosa. Recuperacion clinica com-
pleta después de administrar mesalazina y prednisona oral
y budesonida en enemas.

Caso clinico 2. Nifio de 5 afios y 11 meses con antece-
dente de nefrectomia izquierda por rifién displasico. Pre-
senta cuadro de 10 dfas de evolucion de deposiciones liqui-
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das verdosas, con moco y sangre, vémitos al inicio de cua-
dro, dolor abdominal célico y fiebre intermitente con pér-
dida de peso.

Exploracion fisica: peso 17,4 kg (P1o), indice nutricional
75,7%; buen estado general, coloracion palida, ojeroso, bien
hidratado; abdomen blando, doloroso a la palpacién pro-
funda. Hemograma: 9.700 leucocitos/mm? con desviacién
izquierda, resto sin alteraciones; bioquimica general nor-
mal; PCR 76 mg/L; coprocultivos (3) negativos; discreto
aumento de VSG y alfa-glicoproteina acida; pANCA nega-
tivos. Recto-colonoscopia: mucosa friable, sangrante con
pequefias ulceraciones. Enema opaco: afectacién difusa del
colon mas acusada en ciego y colon ascendente, sin apre-
ciarse afectacion de ileon terminal, que sugiere colitis ulce-
rosa. Transito intestinal: sin alteraciones. Ecografia abdo-
minal: engrosamiento de la pared, fundamentalmente del
colén izquierdo. Biopsia mucosa colénica: imagenes de infla-
macién erosiva aguda. Tras iniciar tratamiento con metro-
nidazol, mesalazina y prednisona orales, y budesonida en
enemas se produce una mejoria clinica progresiva.

Comentarios. La etiologia de esta enfermedad contintia
siendo desconocida y, aunque se ha sugerido la interven-
cién de agentes infecciosos, alergias alimentarias y respuestas
inmunoldgicas anormales, actualmente se especula con dos
teorfas que ensalzan el concepto de enfermedad infecciosa-
autoinmune: a) super-antigenos bacterianos (bacterias ente-
ropatogenas); y b) una respuesta inflamatoria anormal (bac-
terias residentes).

28. ACCIDENTES CEREBROVASCULARES EN LA
INFANCIA CAUSADOS POR DEFICIT DE PROTEI-
NA C. Benito Cornejo A, Arteaga Manjon-Cabeza R,
Herranz Ferndndez JL. Neuropediatria, Hospital Universi-
tario Marques de Valdecilla

Introduccién. Numerosos accidentes cerebrovasculares
ocurridos en la infancia se consideran idiopéticos, pero cono-
cimientos recientes han identificado en el déficit de protei-
nas C y S un nuevo factor etiopatogénico. La proteina “C”
es un cofactor de la cascada de la coagulacién sanguinea,
cuyo déficit —congénito o adquirido-, descrito en 1981, pre-
dispone a la formacién de trombosis venosas y, en menor
grado, de trombosis arteriales, siendo su prevalencia del
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0,2% en la poblacién general, y ocasionando la muerte duran-
te el periodo neonatal en su forma homozigota.

Casos clinicos. Caso 1. Nifia de 1 afio sin antecedentes
familiares ni personales de interés que tiene, desde los 4
meses de edad, salvas de espasmos en flexion, aprecidn-
dose en la exploracion asimetria craneal con leve aplana-
miento parieto-temporal izquierdo y hemiparesia derecha.
Trazado EEG de hipsarritmia, estableciéndose el diagnosti-
co de sindrome de West, con buena respuesta a la vigaba-
trina. La RM cerebral muestra una cavidad porencefélica
parietal izquierda secundaria a patologia vascular cerebral.
En diversas determinaciones se cuantifica una proteina C
70% inferior a la normalidad. Caso 2. Paciente de 9 afios de
edad cuya madre tuvo varios accidentes isquémicos car-
diacos secundarios a déficit de proteinas C y S. Hace 6 meses
tuvo crisis epilépticas focales con generalizacién secunda-
ria y, tras algunas de las crisis, paresia del miembro supe-
rior derecho. EEG con foco de puntas parieto-occipital
izquierdo. RM cerebral con dos areas de isquemia focal a
nivel occipital bilateral. Por los antecedentes maternos, se
valoré la proteina C, que fue reiteradamente inferior a la
normalidad.

Conclusiones. En todos los pacientes con trastornos cere-
brovasculares, es oportuno cuantificar la proteina C en plas-
ma, puesto que con dicha determinacién puede identificarse
la etiologia del proceso y, simultaneamente, adoptar medi-
das preventivas que eviten la presentacién de nuevos epi-
sodios.

29. MASTOIDITIS EN UN LACTANTE. A PROPOSITO
DE UN CASO. Costa Romero M, Rodriguez Dehli C,
Galdn C. Departamento de Pediatria. Hospital Universita-
rio Central de Asturias. Oviedo.

Introduccion. En las otitis medias, infeccion frecuente
en la época de guarderia, se afecta toda la mucosa del oido
medio (mastoiditis acompafiante).

Caso clinico. Lactante de 12 meses que acude a urgen-
cias de pediatria por cuadro de fiebre, célicos y diarrea de
3 dias de evolucién, presentando en la exploracién un mode-
rado desplazamiento del pabellén auricular izquierdo con
borramiento del surco retroauricular asociado a inflamacién
del 4rea mastoidea. Tras extraer un tapdn de cera que ocluia



completamente el CAE izquierdo, se visualiza un timpano
hiperémico y abombado. El TAC craneal descarta la alte-
racion encefalica, pero pone de manifiesto la ocupacién de
ambas mastoides con aumento de partes blandas. Tras con-
sulta al servicio de otorrinolaringologfa, se decide su ingre-
so en planta y el inicio de antibioticoterapia con cefotaxima
intravenosa. Al dia siguiente de su ingreso, se realiza trata-
miento quirdrgico coadyuvante con drenaje de las colec-
ciones de pus subperidstico, mastoidectomia izquierda y
miringotomia bilateral. Desde la intervencién quirtirgica, la
nifla se mantiene afebril, evolucionando satisfactoriamente
a lo largo de su ingreso. El cultivo del absceso subperiésti-
co es positivo para Streptococcus preumoniae y negativo para
anaerobios y Ziehl-Neelsen.

Conclusiones-comentarios. En la época de guarderia
las otitis medias bacterianas tienen una importante inci-
dencia, siendo la mastoiditis su complicacién mas frecuen-
te. Ante un lactante con fiebre sin foco, es importante la valo-
racién otoscépica, retirando los tapones de cerumen si es
preciso.

30. NEUMOTORAX BILATERAL ESPONTANEO EN UN
NEONATO. Quiroga Gonzilez R, Rodriguez Dehli C,
Garcia Lopez N, Ramos Aparicio A, Lopez Sastre |B.
Servicio de Neonatologia. Departamento de Pediatria. Hos-
pital Universitario Central de Asturias

Introduccion. El neumotérax esponténeo se presenta en
el 1-2% de los neonatos, siendo sintomatico en el 0,5%.

Caso clinico. Prematuro de 34+2 semanas, parto por
cesarea por sospecha de pérdida de bienestar fetal, Apgar
9/10, que presenta a las 5-6 horas de vida distrés respirato-
rio leve (Silverman 3-4), precisando FiO, 30% para mante-
ner saturaciones de oxigeno > 94%, con radiografia de torax
normal. 24 horas mds tarde comienza un empeoramiento
brusco: aumento de las necesidades de oxigeno (saturacién
80% con FO, 40%), distrés progresivo (Silverman 10) e hipo-
ventilacién méds marcada en hemitérax derecho. En la radio-
grafia de torax se visualiza neumotérax derecho con colap-
so del pulmén homolateral y leve neumomediastino. Se rea-
liza puncion en el 2° espacio intercostal, a nivel de la linea
media clavicular, con aguja conectada a una llave de tres
pasos y jeringa con sello con agua, con mejoria clinica y reex-
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pansién incompleta del pulmén. Se coloca un tubo de dre-
naje pleural, consiguiendo estabilidad clinica. 6 horas des-
pués, inicia dificultad respiratoria e hipoventilacién en hemi-
térax izquierdo, confirméndose radiolégicamente neumo-
térax izquierdo, que se drena con aguja con buena respuesta
clinica. Evoluciona favorablemente, lo que permite la reti-
rada del tubo de térax a las 60 horas.

Conclusiones-comentarios. El neumotérax espontaneo
sintomatico (a tensién) se presenta como una emergencia
médica y conduce a un deterioro rdpido del estado del
paciente, siendo necesario actuar con rapidez ante su sos-
pecha.

31. EXPERIENCIA CON TOXINA BOTULINICA EN EL
TRATAMIENTO DE NINOS CON PARALISIS CERE-
BRAL. de las Cuevas Terdn I, Arteaga Manjon R, Gar-
cia Sudrez G, Ferndndez Gutiérrez D, Herranz Ferndn-
dez JL. Neuropediatria. H.U.M. Valdecilla. Santander. Orto-
pedia Infantil. H.U.M. Valdecilla. Santander. Universidad de
Cantabria

Introduccion. La paralisis cerebral infantil (PCI) es la
causa mas frecuente de espasticidad en la infancia. Se ha
demostrado que el aumento del tono muscular interfiere
con el crecimiento longitudinal del miisculo y convierte las
contracturas dindmicas en permanentes. El tratamiento con
toxina botulinica (TXB) revierte el proceso gracias a la inter-
ferencia con los mecanismos de liberacion de vesiculas de
acetilcolina en la placa neuromuscular, lo que impide la con-
traccion. La TXB contribuye, junto a los métodos tradicio-
nales, a frenar el desarrollo de las deformidades esqueléti-
cas y a disminuir la necesidad de cirugia osteotendinosa o
retardar el momento de realizarla.

Objetivo. Evaluar los resultados tras infiltracién en la
extremidad inferior de TXB en una serie de 20 nifios (4 muje-
res y 16 hombres) con PCI de diferente grado de severidad
(8 hemiparesia, 6 diplejia, 6 tetraparesia).

Métodos. Estudio prospectivo con medidas pre y post
infiltracién, valorando el patrén de marcha, velocidad, posi-
cion de pie, rodilla y cadera en bipedestacién, tono mus-
cular segtin la escala de Ashworth y dngulo de flexién dor-
sal pasiva de pie, popliteo y abduccién de cadera. Todos los
nifios recibieron fisioterapia y en algunos de ellos se utili-
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Comunicaciones

zaron férulas. Datos analizados mediante el programa SPSS
8.0 para Windows.

Resultados. La edad media inicial fue de 5,5 (2,1-12,6)
afios, con un tiempo medio de seguimiento de 2,0 afios (DE
1,6). La media de infiltraciones por nifio fue 3 (1-7). En 15
nifios se utilizé Botox y en 5, Dysport. Se infiltraron gastro-
séleos en el 75% de los casos, isquiotibiales en el 37,5% y
aductores en el 20%. El patron de marcha mejoré en el 53%,
no se modificé en el 43% y empeor6 en el 3% (p < 0,01%), con
mejores resultados en los nifios con hemiparesia y diplejia
(r,-0,7 p<0,01). El tono de gastroséleos disminuy6 en el 56%
de los casos infiltrados (p < 0,01%), con mejoria en la flexién
dorsal del pie con rodilla flexionada el 70% y con rodilla
extendida el 83% (p < 0,01%). El tono de isquiotibiales dis-
minuy6 en 60% (p < 0,01%), con aumento del dngulo popli-
teo en 93,3% (p < 0,01%). Mejor6 la abduccién de cadera en
50% de los casos infiltrados (p = 0,06%). (* prueba T de Wil-
coxon); 3 nifios precisaron tenotomia aquilea y 2 cirugia
de cadera.

Conclusion. La TXB es eficaz en el tratamiento de la
espasticidad en nifios con PCL. Su efectividad es mayor en
los estadios iniciales.

32. PURPURA TROMBOCITOPENICA IDIOPATICA
AGUDA: A PROPOSITO DE UN CASO. Taborga Diaz
E, Rodriguez Dehli C, Chamorro Chamorro P*, Marti-
nez Revuelta E*. Departamento de Pediatria. *Servicio de
Hematologia. Hospital Universitario Central de Asturias
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Introduccion. La ptrpura trombocitopénica idiopatica
se diagnostica por exclusién, y tiene un curso habitualmente
benigno y leve en nifios.

Caso clinico. Nifia de 6 afios con cuadro catarral pre-
vio, que presenta de forma aguda exantema petequial, gin-
givorragias y hematuria, con pancitopenia, y es remitida a
nuestro Hospital por signos de sangrado activo y anemi-
zacién de 3 puntos en menos de 12 horas, tras iniciar tra-
tamiento (metilprednisolona i.v., inmunoglobulinas i.v.,
transfusion de plaquetas). Durante su ingreso present6
hematemesis , hematuria, dolor abdominal y cefalea duran-
te 24-72 horas, y el exantema purptirico fue remitiendo pro-
gresivamente.

Pruebas realizadas: hemogramas seriados, coagulacién
(normal), anticuerpos antiplaquetarios (+), test COOMBs
directo (negativo), TAC craneal (normal), ECO abdominal
(normal). Recibi6 metilprednisolona i.v. durante 7 dias, 2
dosis de inmunoglobulinas, y precisé 5 transfusiones de
plaquetas y concentrados de hematies en 2 ocasiones, con
inicio de recuperacién de la cifra de plaquetas a las 72
horas, y de la hemoglobina a los 5 dias. Al alta la nifia esta-
ba asintomdtica, sin presentar incidencias durante el segui-
miento.

Conclusiones-comentarios. El tratamiento de la ptr-
pura trombocitopénica idiopatica aguda en nifios debe ser
poco agresivo, salvo signos de sangrado activo importan-
te o plaquetopenia severa, ya que suele tener un curso habi-
tualmente benigno y leve y el tratamiento especifico tiene
efectos secundarios importantes.



