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P-001. FISIOTERAPIA EN EL TRATAMIENTO CONSERVADOR
DE LA PLAGIOCEFALIA POSICIONAL. A PROPOSITO DE
UN CASO. Fernandez Suarez N®, Garcia Suarez M@, Garmen-
dia Amunarriz M®. @Hospital Univesitario Marqués de Valdecilla.
Santander. @Clinica de Fisioterapia Ria de Navia.

Introduccion. La plagiocefalia posicional supone una
alteracion del crecimiento craneal y del macizo facial. Se
aprecia un aplanamiento del occipital de un lado, la base del
craneo rota hacia delante arrastrando el pabell6n auricular.
El aspecto resultante es el hundimiento occipital unilateral
con abombamiento frontal ipsilateral y la mejilla y reborde
orbitario del lado afecto mas prominentes. Sus principales
causas son el encajamiento del feto en el canal pélvico varias
semanas antes del parto; la deformacion sufrida por el craneo
durante el parto, especialmente en partos instrumentados,
multiples y nifios pretérmino; y el mantenimiento del bebé
acostado en la misma posicion durante mucho tiempo. De
hecho, tras la recomendacién de dormir en dectibito supino
para prevenir el sindrome de muerte stibita, se ha observado
un incremento de esta patologfa. El tratamiento conservador
requiere por una parte la colaboracién activa de los padres/
cuidadores del nifio, que deben realizar cambios posturales
frecuentes e incidir en posiciones de dectibito prono en perio-
dos de vigilia; y por otra, de técnicas de osteopatia craneal,
siendo la mejor edad para iniciar la terapia entre los 3 y los
12 meses debido a la plasticidad craneal. La ausencia de
deteccion y tratamiento precoz podrian generar segtin su

severidad problemas estéticos por asimetria facial, proble-
mas ortodéncicos, oculares y auditivos, entre otros.

Caso clinico. Lactante de 3 meses, nacida mediante parto
inducido a las 37 semanas por oligoamnios, con peso de
2.970 g y Apgar 9/10. Se detecta por pediatra plagiocefalia
occipital derecha moderada. Desarrollo psicomotor normal.
Varios episodios de OMA de OD. Se remite para tratamiento
fisioterapico. Este ha sido conservador: fisioterapia basada en
técnicas manuales osteopaticas infantiles, cinesiterapia activa
y pasiva de tronco y cuello, y medidas higiénico-posturales.
Presenta una evolucién favorable, siendo evidentes los pri-
meros cambios tras cuatro sesiones y tras 12 (3 meses), se
aprecia mejoria en las asimetrias craneales y faciales, siendo
el aplanamiento occipital mucho menos marcado.

Conclusiones. Las recomendaciones de posicion decti-
bito supino para evitar el sindrome de muerte stibita del
lactante, han conseguido reducir la incidencia de esta, pero
a cambio, se ha venido observando en los tltimos afios un
incremento de los nifios con plagiocefalia postural. La pla-
giocefalia puede asociar comorbilidades (malaoclusion den-
tal, OMA frecuente, estrabismo, exotropia, etc.) por lo que
debe ser detectada y tratada adecuadamente. Las técnicas
de fisioterapia conservadora parecen ser efectivas para el
tratamiento de esta patologia, pudiendo en ocasiones evitar
el empleo del “casco” (ortesis).

P-002. TRATAMIENTO MINIMAMENTE INVASIVO DEL
DIVERTICULO DE MECKEL NO COMPLICADO. Fernéndez
Garcia L, Pontéon Martino B, Molnar A, Lara Cérdenas DC,
Barnes Marafién S, Gémez Farpon A, Alvarez Mufioz V, Amat
Valero S. Hospital Universitario Central de Asturias.
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Introduccién. El diverticulo de Meckel es la anomalia
congénita del tracto gastrointestinal mas frecuente y se
encuentra presente en aproximadamente el 2% de la pobla-
cion. El sindrome hemorragico constituye la manifestacion
clinica inicial en la mayoria de los pacientes sintomaticos
y puede presentarse en forma de una anemia secundaria
a un sangrado crénico o como hemorragia aguda masiva.

Resumen del caso. Presentamos el caso de una pacien-
te mujer de 13 afios con un cuadro de anemia importante
secundaria a sangrado rectal ocasional de unos cuatro meses
de evolucién. Tras descartarse mediante diversos estudios
(incluidas esofagogastroscopia y colonoscopia) otras pato-
logfas a nivel del tracto gastrointestinal que pudiesen justi-
ficar la presencia del sangrado digestivo, es diagnosticada
de diveticulo de Meckel mediante gammagrafia con Tc 99 en
la que se objetiva la presencia de mucosa géstrica ectopica.
Tras completar estudios preoperatorios que no contraindican
el procedimiento se interviene de forma programada y se
lleva a cabo una laparoscopia exploradora mediante la cual
se localiza el diverticulo de Meckel que es exteriorizado a
través de la herida correspondiente al trécar umbilical tras
una minima ampliacién de la misma. Se realiza extracorpé-
reamente una reseccion del segmento intestinal incluyendo
el diverticulo con margenes de intestino sano y una anastosis
termino-terminal. El postoperatorio cursa sin incidencias
reinicidndose la alimentacién oral con éxito al cuarto dia
postoperatorio. En la actualidad la paciente se encuentra
asintomatica con un resultado de la intervencion tanto fun-
cional como estéticamente satisfactorio.

Conclusiones/comentarios. La presencia de un diverticu-
lo de Meckel debe descartarse en todo paciente con anemia
secundaria a sangrado gastrointestinal en ausencia de otra
patologia digestiva.

La reseccion intestinal videoasistida representa una
opcién de tratamiento minimamente invasiva y segura en
los pacientes pediatricos con el diagnéstico de diverticulo
de Meckel.

P-003. HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA DE PRESEN-
TACION TARDIA. Fernandez Garcia L, Molnar A, Pontén Mar-
tino B, Lara Cardenas DC, Barnes Marafion S, Granell Suarez C,
Alvarez Mufioz V, Enriquez Zarabozo EM. Hospital Universitario
Central de Asturias. Oviedo.

Introduccién. La hernia diafragmatica congénita (HDC)
de presentacién tardia es una entidad infrecuente en los
paises desarrollados. Se define como aquella HDC que es
diagnosticada posteriormente al periodo neonatal como un
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hallazgo casual en una radiografia de térax realizada por
otro motivo o por la presentacion de sus sintomas caracte-
risticos més alla de este periodo.

Presentacion del caso. Exponemos el caso de una pacien-
te de 2 afios que presentaba un cuadro de tos y dificultad
respiratoria de unos 20 dias de evolucién, asociado a fiebre
en las tltimas horas, que habfa sido tratado inicialmente con
salbutamol inhalado y corticoides sistémicos con respuesta
parcial a los mismos. Se realiza una radiografia de térax a
la paciente en la que se objetiva una hernia diafragmética,
al detectarse la presencia de asas intestinales en hemitdrax
izquierdo que condicionan desplazamiento mediastinico. La
paciente presentaba como antecedente ser gran prematura
por lo que habia permanecido ingresada en UCI neonatal
los dos meses posteriores al nacimiento, periodo durante el
cual se habian realizado radiografias de térax rutinarias en
las que no se evidenciaron imagenes patoldgicas. Tras recibir
antibioterapia y habiéndose resuelto el proceso respiratorio
febril se realiza intervencién quirtirgica mediante laparoto-
mia y cierre primario del defecto herniario diafragmatico.
La paciente es extubada a las 48 horas de la intervencion y
durante el postoperatorio presenta una neumonia parahiliar
derecha tratada con éxito con antibioterapia. En la actualidad
la paciente se mantiene asintomatica.

Conclusiones/comentarios. El diagnéstico tardio de
la HDC puede ser dificil dada la escasa prevalencia de
esta entidad y la variabilidad en su expresion clinica fuera
del periodo neonatal. La HDC debe descartarse en todo
paciente pediatrico que presente sintomas respiratorios o
gastrointestinales asociados a anomalias en la radiogra-
fia de térax (diafragma mal definido o una lesién quistica
intratoracica).

P-004. COOPERACION PEDIATRICA EN LA SELVA DEL QUI-
CHE (GUATEMALA). Rodriguez Garcia G, Herrero Morfn
JD®@. OMedicina Privada. @Centro de Salud de Infiesto. Asturias.

Introduccién. En la region noroccidental de Guatemala
se encuentra la region del Quiché, donde se concentra pobla-
cién indigena en condiciones socioecondmicas deprimidas,
tras décadas de conflicto bélico que se extendieron hasta
mediados de los afios 90 del pasado siglo. En zonas selva-
ticas de esta region no existe cobertura sanitaria reglada, y
son numerosos los casos desgraciados a los que la falta de
recursos materiales, humanos o econdmicos ha condenado
de por vida.

Casos clinicos. Desde 2011 se ha realizado una colabo-
racion, humana y material, con la poblaciéon mas deprimida
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de la regi6én guatemalteca del Quiché. Se presentan tres de
los casos detectados, tratados y corregidos.

Pablo, 3 afios, glaucoma congénito bilateral. Intervenido
y resuelto en 2016.

Cecilia, 11 afios, artrogriposis de ambas rodillas, con
incapacidad para la bipedestacién y para la deambulacién.
Intervenida en 2013, 2014 y 2015, actualmente independiente
motoricamente.

Margarita, 11 afios, cataratas congénitas. Intervenida en
2016, actualmente vision correcta con gafas.

Conclusiones. Cerrar los ojos nos permite ignorar la rea-
lidad social y sanitaria, pero no cambiarla. Por el contrario,
un pequefio esfuerzo puede dignificar la condicién humana
del ayudado, pero también del que presta la ayuda.

P-005. OSTEOMIELITIS PELVICA MULTIFOCAL. Gonzélez
Acero A, Valverde Pérez N, Miguez Martin L, Higelmo Gémez
H, Gémez Gonzalez B, Barrio Traspaderne E, Gonzdlez Garcia
J, Pardo De La Vega R. Hospital Universitario de Cabuefies. Gijon.

Introduccion. La osteomielitis pélvica es una patologia
infrecuente en Pediatria. Presentamos el caso clinico de un
paciente con esta entidad.

Caso clinico. Nifio de 10 afios que consulta por fiebre
de 5 dias, claudicacién del miembro inferior derecho y ede-
ma. Asocia dolor en el tercer dedo de la mano izquierda.
Sin antecedentes personales ni familiares de interés. Explo-
racién fisica: edema, calor y dolor entre las articulaciones
metacarpofaldngica e interfalangica proximal del 3er dedo
de la mano derecha, dolor a punta de dedo en ingle y
limitacion a la abduccién de la cadera derechas. PCR 2224
mg/L, VSG: 50 mm/1? hora. Ecografia articular: asimetria
en la ecogenicidad en la insercién de los musculos los
aductores de la pierna derecha. RMN: Osteocondritis de
la rama isquiopubiana derecha con piomiositis del aductor
mayor y 3-4 focos hipointensos en T1 e hiperintensos en
T2 que se realzan con contraste en tuberosidad mayor de
ambos fémures, cabeza femoral izquierda y cresta ilfaca
izquierda. Ecocardiografia normal. Hemocultivo al ingreso
y tras 4 dias de tratamiento positivo para S. aureus meticilin
sensible. Se inicia tratamiento con cloxacilina intravenosa,
que se mantiene durante 10 dias. La fiebre remite a las 48
horas de tratamiento, el patron de marcha se normaliza
en la primera semana de ingreso. Se contintia el trata-
miento con cefadroxilo oral hasta completar 28 dias de
antibiético. En la revision a las 8 semanas, el paciente se
encuentra asintomatico, y el resultado de la RNM de con-
trol es normal.

Comentario. La clinica de la osteomielitis pélvica pue-
de asemejarse a otras patologias retrasando el diagnodstico,
por lo que es necesario un alto indice de sospecha clinica.
El germen més frecuente es Staphylococcus aureus (90%). La
prueba mas sensible para el diagndstico es la RMN junto
con los marcadores de infeccion (PCR, VSG).

P-006. DOCTOR, ;QUE ME PASA EN LA MANO? Terroba
Seara Seara S, Andrés Andrés AG, Ocana Alcober C, Fernan-
dez Rodriguez AN, Fernandez Villar AM, Hontoria Bautista E,
Muiiz Fontan M, Rodriguez Ferndndez C. Complejo Asistencial
Universitario de Leon.

Introduccidn. La incidencia del ictus infantil es 1,8-
13/100.000 nifios/afio. Principalmente son isquémico y
hemorragico. Los isquémicos arteriales los més frecuen-
tes. La etiologia es variada, destacando la cardioembdlica
y secundarios a vasculopatia; 30% etiologia desconocida. Las
crisis epilépticas y déficits neurolégicos (motores, sensitivos,
del lenguaje) son sintomas de presentacion. La prueba de
eleccién urgente es TAC sin contraste, debe realizarse pre-
cozmente. Importante conocer la sintomatologia de debut
para realizar diagnostico precoz.

Caso clinico. Nifio de 8 afios, sin antecedentes de inte-
rés, acude a Urgencias por parestesias en mano y regién
mandibular derecha de una hora. Refiere varios episodios
al dia y uno hace 3 meses de parestesias de MSD con
palpitaciones. Exploracion neurolégica normal excepto
hiperreflexia. Fondo de ojo y analitica normales. A las 5
horas TAC craneal, visualizindose hipodensidad corti-
cosubcortical parietal posterior izquierda compatible con
lesién isquémica. Ingresa con antiagregacién. Estudio de
coagulacién, autoinmunidad, ecocardiograma, ecografia
de troncos supraérticos y toxicos en orina, normales. La
RNM confirma lesién isquémica crénica parieto-frontal-
temporal izquierda. EEG: ondas agudas parieto-temporal
posterior izquierda con transmision contralateral compa-
tible con crisis parciales. Es alta con levetiracetam y acido
acetil salicilico, permaneciendo asintomatico. Revisado en
Neurologia Infantil se diagnostica TDAH como posible
secuela.

Comentario. El ictus es una de las 10 primeras causas
de muerte infantil, produciendo secuelas en 50%, solo se
realiza diagndstico correcto inicial en la mitad. Una prueba
de imagen precoz y monitorizacién con medidas generales
iniciales es fundamental. Los pediatras debemos reconocer
el ictus porque el tiempo es fundamental para disminuir
secuelas y mortalidad.
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P-007. PREVENCION DE TRANSMISION VERTICAL DE
VIRUS LINFOTROPICO HUMANO DE CELULAS T. Tobar
Mideros MC, Lépez Wilches MY, Bermtidez Hormigo I, Paz Paya
E, Matias Del Pozo V, De La Huerga Lopez A, Hernanz Sanz JL,
Rellan Rodriguez S. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. El virus linfotrépico humano de células T
(HTLV-) es un retrovirus que infecta a 10-20 millones de per-
sonas, solo un 3-5% de ellos desarrollan enfermedad. Es mas
prevalente en paises tropicales. Se relaciona con dos enferme-
dades que aparecen 20-40 afios después de la infeccién: leuce-
mia de células T adultas y paraparesia espastica tropical, y en
menor medida con dermatitis infecciosa, uveitis, polimiositis
y alveolitis pulmonar. De ellas, solo la dermatitis aparece
en edad pediatrica. La prevalencia de transmision vertical
durante el parto es 5% y 25% si se recibe lactancia materna.

Caso clinico. Recién nacido pretérmino de 32 semanas.
Madre natural de Bolivia, serologia positiva para HTLV-
I, rubéola y toxoplasma inmune y resto negativo. Cesarea
urgente por riesgo de pérdida de bienestar fetal. Apgar 8/9.
Ingresa por dificultad respiratoria, tratado con ventilacion no
invasiva y posteriormente oxigenoterapia de alto flujo, con
mejoria clinica. Antibioterapia con ampicilina y gentamicina
durante 7 dias por riesgo infeccioso por bolsa rota prolon-
gada con microbiologia negativa. Lactancia materna contra-
indicada. Durante su ingreso no presenté manifestaciones
clinicas de enfermedad por HTLV-L. En control evolutivo
se constata serologia negativa para HTLVI a los 4 meses.

Comentario. La infeccién por el HTLV-I puede produ-
cir patologia severa en el adulto. Se debe realizar deteccion
del mismo durante la gestacién en mujeres originarias de
zonas endémicas. En caso de presentar serologfa positiva
se debe contraindicar la lactancia materna. Se debe realizar
deteccion sanguinea del virus en el paciente no antes de los
4 meses de vida.

P-008. TUMORACION AXILAR DE ETIOLOGIA INFRECUEN-
TE. Aparicio Rios P, Garcia Iglesias D, Mendoza Sanchez MDC,
Riesco Riesco S, Cebrian Muifios C, Liras Mufioz J, Sdnchez
Moreno S, Lopez Torija 1. Complejo Asistencial Universitario de
Salamanca.

Introduccién. El hamartoma fibroso de la infancia (HFI)
es un tumor benigno e infrecuente que suele aparecer en los
dos primeros afios de vida, predomina en el sexo masculino
y se presenta como lesién tinica asintomatica. Puede aparecer
en cualquier localizacién pero con mas frecuencia lo hace a
nivel de la axila. Su diagndstico es anatomopatolégico tras
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la extirpacion quirtirgica que es el tratamiento de eleccion
y su prondstico es excelente. A continuacién se describe un
caso tipico con el objetivo de conocer esta patologia para su
sospecha diagndstica.

Resumen del caso. Lactante de 18 meses sin antecedentes
de interés derivado a la consulta de Hematologia por pre-
sentar tumoracién en la axila de mes y medio de evolucién
sugerente de adenopatia. La lesién es asintomatica y no ha
experimentado aumento de tamafio desde su deteccién. El
paciente ha mantenido una adecuada actividad para su edad
y buena ganancia pondero-estatural, sin presentar sintomas
constitucionales. No existe contacto previo con animales, via-
jes internacionales, episodio infeccioso previo o concomitante
a la aparicion de la lesion ni otras causas desencadenantes
conocidas. Tras tratamiento antiinflamatorio y antibiético con
amoxicilina-clavulanico no presenta mejorfa. En la explora-
cién se objetiva tumoracién axilar derecha aislada de 1,5x1,5
cm indurada, bien delimitada, no dolorosa y sin signos infla-
matorios locales. No hay hallazgos de interés en otras zonas
ganglionares y el resto de la exploracién es normal.

Los exdmenes complementarios: hemograma, bioqui-
mica sanguinea y radiografia de térax son normales. En la
ecografia de partes blandas se describe la existencia de un
nédulo de 13x12 mm de didmetro con ecoestructura hete-
rogénea, barajandose distintos diagnésticos diferenciales,
siendo el de adenopatia poco probable. Tras ello se decide
realizar exéresis quirdrgica y se envia la muestra a Anatomia
Patolégica, que diagnostica la lesion de HFI. Una semana
después de la intervencion quirtirgica el paciente presenta
bultoma subcuténeo no fluctuante, sin signos de flogosis en
la regién quirtdrgica compatible con seroma. Posteriormente
se produce una resolucién completa del cuadro.

Conclusiones. Ante toda tumoracién subcutanea a nivel
axilar, sobre todo si se trata de un nifo menor de 2 afos,
debemos incluir el HFI en el diagnéstico diferencial. Su diag-
néstico definitivo es anatomopatolégico tras su extirpacién
quirdrgica, que es el tratamiento de eleccién. La evolucion
es favorable en la mayoria de los casos.

P-009. QUISTE DERMOIDE EN REGION FRONTAL. UN CASO
DIFERENTE A LO HABITUAL. Molnar A®, Enriquez Zarabozo
EM®, Pontén Martino B®, Barnes Marafién S®, Lara Cardénas
DC®, Fernandez Garcia L0, Rodriguez Noguera JJ, Alvarez
Mutioz V0. @ Servicio de Cirugia Pedidtrica y @ Servicio de Neuro-
cirugia. Hospital Universitario Central de Asturias.

Introduccién. Los quistes de inclusion son lesiones
congénitas y benignas de la piel que pueden o no contener



Posters

glandulas sebaceas y foliculos pilosos. Generalmente estan
localizadas en la cabeza. Requieren exéresis quirtirgica ya
que con el tiempo tienden a crecer, pueden infectarse y/o
calcificarse. Aunque la cirugia suele ser sencilla y la recidi-
va es rara, tenemos que tener en cuenta la posibilidad de
encontrarnos con algiin caso complejo. Presentamos un caso
diferente a lo habitual.

Resumen del caso. Paciente de 6 afios derivado a nuestra
consulta por quiste dermoide en region frontal. Detectado
por primera vez a los 20 meses de edad que ha aumenta-
do de tamafio de manera progresiva desde entonces. A la
exploracion fisica se palpa una tumoracion no dolorosa de
1 cm de tamafio aproximadamente, dura y completamente
adherida a planos profundos. Aporta ecografia que detecta
remodelado en el hueso adyacente por lo que se realiza RM
en la que se objetiva un quiste dermoide en el diploe fron-
tal izquierdo con minimo tracto intradiploico medial, sin
componente intracraneal. Se decide intervencion quirtirgica
junto con el Servicio de Neurocirugfa, realizando exéresis
del quiste y plastia del defecto con cemento 6seo. El diag-
néstico histoldgico compatible con quiste infundibular con
metaplasia dsea asociada.

Comentarios. Los quistes dermoides son tumores fre-
cuentes y benignos en la edad pediatrica cuyo diagnéstico
fundamentalmente es clinico. Sin embargo, si la exploracion
fisica no es tipica, como ocurre en nuestro caso, se reco-
mienda realizar pruebas complementarias. La mayoria de las
veces son intervenciones no complejas, no obstante debemos
considerar la posibilidad de tener casos infrecuentes que
requieren un manejo diferente.

P-010. HIPERTENSION INTRACRANEAL IDIOPATICA UNA
ENTIDAD INFRECUENTE EN LA INFANCIA. Martinez Diaz S,
Urquiza Fisico JL, Elizondo Alzola A, Ibafiez Llorente R, Ague-
rrevere Machado M, Portugal Rodriguez R, Merino Arribas JM,
Alonso Alonso 1. Hospital Universitario de Burgos.

Introduccién. La hipertension intracraneal idiopatica se
trata de una entidad poco frecuente en la infancia, no exis-
tiendo datos especificos de incidencia. Clinicamente carac-
terizada por signos o sintomas de hipertensién intracraneal
con aumento de la presién del liquido cefalorraquideo de
composicién normal y pruebas de neuroimagen normales.
A diferencia de los adultos, no tiene predileccién por sexo,
existiendo una asociacién més fuerte con enfermedades sis-
témicas, infecciones o toma de medicamentos y no asi con la
obesidad. El deterioro de la funcién visual y/o atrofia 6ptica
es la complicacion més grave.

Caso clinico. Presentamos el caso de un nifio de 4
afios, sin antecedentes médicos de interés, que consul-
ta por cuadro de cefalea y diplopia binocular de un mes
de evolucion. En la exploracién oftalmolégica presenta
paresia del VI par derecho y papiledema bilateral. Ante la
sospecha clinica de hipertension intracraneal se realizan
RMN craneal previa a la puncién lumbar con resultados
normales, salvo presién aumentada (30 cmHO). Se rea-
lizan estudios analiticos y serolégicos normales. Recibe
tratamiento con acetazolamida y seguimiento por parte de
Pediatria y Oftalmologia, con desaparicién de la clinica y
resolucion del papiledema.

Comentario. Ante datos clinicos de hipertensién intra-
craneal con pruebas complementarias normales debemos
pensar en esta entidad dentro del diagnéstico diferencial.
El tratamiento médico de eleccién es la acetazolamida con
buena respuesta clinica en la mayoria de los casos.

P-011. CARACTERISTICAS AL DIAGNOSTICO DE LOS
PACIENTES CON HIPERPLASIA SUPRERRENAL CONGE-
NITA EN UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL. Tobar Mide-
ros MC, Lépez Wilches MY, Paz Paya E, Orellana Castillejo N,
Bermtidez Hormigo I, Bahillo Curieses P, Martinez Sopena M].
Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. La hiperplasia suprarrenal congénita
(HSC) es un trastorno hereditario, que incluye los trastor-
nos de la sintesis de cortisol. La forma mas frecuente es la
deficiencia de 21-hidroxilasa (210H).

Material y métodos. Estudio retrospectivo mediante
andlisis de historias clinicas, de pacientes con HSC en segui-
miento a fecha 31-12-2016.

Resultados. Se analizaron 20 pacientes (40% varones),
25% formas clasicas. E1 95% eran déficits de 210H, con
resultados de estudio genético en el 95% (mutacién mas
frecuente formas no clésicas: Val282Leu). La edad media
al diagnéstico fue 8,39+2,33 afios en las formas no clasicas
y 11,8+10,2 dias en las clasicas, siendo el sintoma mas fre-
cuente virilizacién y pérdida salina en las formas clasicas
y adrenarquia prematura con aceleracién de la madura-
cién Gsea en las no clasicas (aceleracion media 2,05+0,94
afios). E1 10% de casos se diagnosticaron mediante scree-
ning neonatal. Las cifras medias de 17OHP fueron 63+46,6
ng/ml en las formas cldsicas y 15,54+23,94 ng/ml en las
no clasicas, realizaindose test de ACTH en el 93% de las
formas no clasicas. En el 90% de pacientes se inicia trata-
miento con hidrocortisona (dosis media clasicas 23,5+2,38
mg/m?/dia, no clasicas 6,16+2,58 mg/m?2/dia), asociando

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATR{A DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON 129



Posters

en las formas clasicas fludrocortisona y suplementos de

CINa.
Conclusiones:

1. Ennuestra serie la forma mas frecuente fue el déficit de
21-OH.

2. La pubarquia prematura fue el sintoma mas frecuente
de presentacion en las formas no clasicas.

3. Laimplantacion del screening neonatal permite adelantar
la sospecha en los varones, favoreciendo un tratamiento
precoz.

P-012. COMPLICACION RESPIRATORIA SECUNDARIA A
INGESTA DE TIERRA. Aguado Antén R, Pastor Tudela A, Gar-
mendia Amunarriz M, Gutiérrez Buendia D, Llorente Pelayo S,
Palacios Sanchez M, Pérez Belmonte E, Garde Basas J. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La ingesta de cuerpos extrafios (CE) es fre-
cuente durante la edad pedidtrica, especialmente en menores
de 3 afios. Generalmente, cursan sin complicaciones. Sin
embargo, cabe destacar las complicaciones respiratorias,
como la broncoaspiracién, que puede producir clinica com-
patible con otras patologias como asma o laringitis.

Caso clinico. Lactante de 11 meses, sin antecedentes de
interés, que acude a Urgencias tras ingesta de un pufiado de
tierra, presentando acceso de tos autolimitado posterior. A la
exploracion fisica (EF) se encuentra asintomatica, con SatO,
100% y ACP normal. Rx de térax en inspiracién/espiracion
sin hallazgos patologicos siendo dada de alta.

Reacude a las 24 horas por aparicion de estridor inspi-
ratorio intermitente y rinorrea. A la EF presenta SatO, 100%
y ACP normal. Se solicita Rx de térax y nasofibrolaringos-
copia, sin hallazgos. Reevaluada a las 72 h, con persisten-
cia de la clinica, asociando febricula y tos estridulosa que
mejora con adrenalina nebulizada. Valoracién preferente
por Neumologia Infantil a los 10 dias, dénde se objetiva
asimetria en la ACP, con menor entrada de aire, sibilan-
tes y subcrepitantes bibasales en hemitérax derecho. Con
sospecha de aspiracion de CE se realiza broncoscopia, que
evidencia trozo de madera del bronquio principal derecho,
que es extraido.

Comentario. Tras la ingesta de un CE que inicialmente
no ocasiona obstruccion de la via aérea, y ante la ausencia
de hallazgos patolégicos en la exploracion y las pruebas
complementarias, no debe descartarse por completo la
posibilidad de broncoaspiracion, manteniendo una acti-
tud expectante hasta la resolucién completa de la sinto-
matologia.
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P-013. UTILIDAD DE LA BIOPSIA PARA EL TRATAMIENTO
ADECUADO EN LOS LINFOMAS PEDIATRICOS. A PROPOSI-
TO DE DOS CASOS. Molnar A, Amat Valero S, Pontén Martino
B, Barnes Maranén S, Lara Cardénas C, Fernandez Garcia L,
Enriquez Zarabozo EM, Alvarez Mufioz V. Servicio de Cirugia
Pedidtrica. Hospital Universitario Central de Asturias.

Introduccién. Los linfomas son la tercera causa de can-
cer infantil, de ellos el 60% son linfomas no hodkinianos.
Clinicamente su diagndstico es dificil ya que puede causar
diferentes signos y sintomas dependiendo de su localiza-
cion. El examen histologico del tejido afectado es necesario
para tener un resultado mas cercano y por ello el papel del
cirujano es importante. Exponemos como llegar hasta el
diagnéstico a través de dos casos clinicos.

Resumen de los casos:

Caso 1. Niflo de 10 afios remitido a nuestro centro por
tumoracién retroauricular izquierda de 5x5 cm aproximada-
mente, petréa e inmévil a la palpacién, de 4 meses de evolu-
cién. No historia previa catarral, no enfermedades infeccio-
sas, no alteraciones analiticas, no fiebre y en ningtin momento
presenta la masa signos flogéticos. Destacar minima perdida
de peso y una “mancha rosada” a nivel de la conjuntiva
del ojo izquierdo de 10 meses de evolucién valorado por
Oftalmologia como un actimulo linfatico a nivel orbitario.
En ecografia se objetiva adenopatia de aspecto inflamatorio,
realiazando estudio con PAAF siendo no concluyente, por lo
que se decide exéresis completa y se confirma histolégica-
mente el diagndstico de linfoma linfobléstico tipo B.

Caso 2. Nifio de 16 afios derivado a nuestro centro por
masa pélvica izquierda de 15x15 cm aproximadamente,
indurada y dolorosa a la palpacién, de 2 meses de evolu-
cién. Asimismo, se palpan adenopatias en la regién inguinal
izquierda. Se realizan ecografia y TAC toracoabdominal en
las que se objetiva una masa que ocupa la pelvis menor y se
extiende hacia retroperitoneo englobando los vasos iliacos y
ocupando el espacio paraaértico izquierdo. Se realiza biopsia
siendo compatible histolégicamente con linfoma de Burkitt
tipo Bulky. El paciente recibe tratamiento durante 2 afios
logrando la regresién de la enfermedad. 6 meses mas tarde se
realiza un PET-TAC de control con la presencia de multiples
adenopatias sugerentes de malignidad, no obstante, salvo
un cuadro catarral, el paciente esta asintomatico. Se palpan
varias adenopatias no dolorosas en la regién inguinal dere-
cha realizando biopsia con resultado de linfadenitis reactiva
e identificando Staphylococcus lugdunensis en el cultivo.

Comentarios. Ante la sospecha de un proceso linflopro-
liferativo en la infancia tenemos que tener en cuenta la utili-
dad de la biopsia para determinar el tipo, ya que cada uno
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requiere diferente tratamiento. De este modo tampoco debe-
mos olvidar su imprortante papel durante el seguimiento.

P-014. SIRINGOMIELIA EN CONTEXTO DE SINDROME DE
RUBINSTEIN-TAYBI. Mangas Sanchez C, Palacios Loro ML,
Vivanco Allende A, Moran Castaiio C, Pérez Alba M, Rey Galan
C. Hospital Universitario Central de Asturias.

Introduccién. El sindrome de Rubinstein-Taybi (SRT) se
caracteriza por retraso psicomotor y de crecimiento, altera-
ciones dseas (faciales y falangicas) y mayor riesgo de mal-
formaciones medulares.

Caso clinico. Nifia de 7 afios diagnosticada a los 3 meses
de SRT tras ser estudiada por rasgos craneo-faciales parti-
culares.

Alos 3 afios se realiza resonancia magnética (RM) don-
de se detecta médula anclada con cono en L3, descenso de
amigdalas cerebelosas (<5 mm) e hidrosiringomielia de C4
a cono medular la cual le ocasionaba enuresis nocturna y
vejiga neurdgena detectada en estudio urodinamico. Se
decide intervencion de desanclaje por parte de neurocirugia
que resulta incompleta. Atin asi se objetiva mejoria clinica
y reinervacién en miotomas L5-S1. A los 2 afios se realiza
RM de control detectandose un aumento de la siringomielia
con morfologia multiquistica. Se reinterviene para tratar de
desanclar por completo sin lograr mejoria, con estudio de
imagen posterior similar. A los 6 meses se repite la RM y
se objetiva a nivel infracraneal obstruccién al flujo de LCR
existiendo tinicamente circulacion en la porcion anterolateral
por lo que se decide intervencion en este caso para descom-
primir el agujero magno.

Comentarios:

— EISRT se asocia a alteraciones medulares por lo que es
conveniente realizar estudios de imagen de forma precoz.

- Lasiringomielia puede ser causada tanto por la médula
anclada como por el sindrome de Chiari.

- Todos los pacientes con un complejo Chiari-Siringomielia
sintométicos son candidatos al tratamiento quirtrgico.

P-015. COLECCION SUBGALEAL, EN QUE PENSAR Y COMO
ACTUAR. Pastor Al, Aguado Antén R, Gutiérrez Buendia D,
Gonzalez De La Rosa A, Llorente Pelayo S, Orizaola Ingelmo
A, Caldeiro Diaz MJ, Cuesta Gonzélez R. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. Las colecciones subgaleales son un motivo
de consulta poco frecuente en Pediatria. Cuando aparecen

en lactantes son en su mayoria hematicas en relacién con
partos distdocicos pero también pueden surgir de manera
espontdnea o ante traumatismos banales orientando a diver-
sas patologias subyacentes.

Caso clinico. Lactante de 54 dias sin antecedentes
perinatales, que acude por coleccién liquida en regién de
calota de varios dias de evolucién. La madre refiere apa-
ricién espontéanea sin otra sintomatologia asociada. A la
exploracion se objetiva coleccién de liquido no a tension
de aproximadamente 7x3 cm, sin respeto de suturas, sin
cambios cutdneos y que se desplaza con los movimientos
cefalicos, no impresionando de dolorosa. Se realiza ecografia
transfontanelar que localiza el liquido a nivel subgaleal y se
solicita analitica basica y estudio de coagulacion que resultan
normales. Ante persistencia de bultoma se realiza drenaje
de la coleccién obteniéndose un liquido serohematico que
se analiza bioquimicamente, sin poder precisar si se trata de
suero o LCR. Para ayudar en el diagnéstico diferencial se
solicita beta-2-transferrina (especifica de LCR) que resulta
positiva por lo que se completa estudio con TAC y RM para
descartar posible fistula. El estudio de imagen no muestra
defectos dseos patoldgicos, no obstante es valorado por Neu-
rocirugia que decide colocacion de capelina compresiva y
actitud expectante.

Comentario. La importancia del diagndstico adecuado
de colecciones epicraneales en lactantes radica en la posi-
ble relacién con situaciones relevantes como alteraciones
de coagulacién, fistulas de LCR, seromas o incluso maltrato
infantil, que requieren intervenciones especificas por parte

del pediatra.

P-016. NODULOS SUBCUTANEOS MULTIPLES EN UN NINO
PREVIAMENTE SANO. Gonzélez C, Puerta P, Hontoria E, Gue-
vara LN, Andrés AG, Ardela E, Pradillos M, Fuentes S. Hospital
Universitario de Leon.

Introduccion. El granuloma es una dermatosis infla-
matoria idiopatica, benigna, de etiologia desconocida. Se
distinguen cuatro formas clinicas: localizada (75-80%), gene-
ralizada (10-15%), subcutaneo (3-5%), perforante. El granu-
loma anular subcutaneo aparece casi exclusivamente en la
edad pedidtrica. La edad media de presentacion es de cuatro
afos, sin predominio por sexos. La lesién caracteristica es
el nédulo subcutaneo, indoloro y sin signos inflamatorios.

Caso clinico. Presentamos el caso clinico de un varén
de 5 afios de edad, sin antecedentes familiares ni personales
de interés,con lesiones nodulares multiples de dos meses
de evolucién. No antecedente de traumatismo. Afebril, sin
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clinica articular, ni signos inflamatorios a nivel de las lesio-
nes. No refiere pérdida de peso, astenia ni sudoracién. En
la exploracién presenta seis lesiones nodulares subcutaneas
de pequefio tamaiio, no dolorosas, sin signos inflamatorios,
distribuidas en extremidades que se acompafian de dos
placas anulares en miembros inferiores. Se llevaron a cabo
hemograma, bioquimica, marcadores tumorales, radiografia
torécica, ecografia abdominal y de partes blandas sin hallaz-
gos patoldgicos. Se procedio a la biopsia de las lesiones con
diagnéstico de granuloma anular subcuténeo.

Comentario. El granuloma anular se presenta en nifios
sanos.Sus localizaciones habituales son las extremidades
inferiores y cuero cabelludo. El diagnéstico diferencial inclu-
ye infecciones, lesiones tumorales o traumdticas, trastornos
metabdlicos y enfermerdades sistémicas. En el 25% de los
casos coexisten la forma localizada y subcuténea. La biop-
sia es diagndstica pero no curativa dada su tendencia a la
recidiva. No precisa tratamiento.

P-017. UN DOLOR COLICO DIFERENTE. Sanchez N, Mem-
brives Aparisi JS, Di Tata Francia C, Garcia Lamata O, Moreno
Carrasco JL, Urbaneja Rodriguez E, Hernandez Garcia MS,
Garrote Molpeceres R. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. La simulacion es un trastorno que consis-
te en la produccién o descripcién de sintomas fisicos y/o
psicolégicos desproporcionados o falsos con la motivacién
de obtener un beneficio secundario. Supone un diagndstico
tardio y dificil de establecer, siendo necesario descartar en
primer lugar un origen organico de dichos sintomas.

Caso clinico. Mujer de 13 afios sin antecedentes de inte-
rés, ingresada por dolor en fosa renal derecha de varios dias
de evolucién asociado a disuria y vomitos. Como anteceden-
tes familiares, litiasis renales en madre y hermana. Padres
no convivientes. Exploracion fisica: palidez facial con buena
hidratacién, dolor intenso a la palpacién de fosa renal dere-
cha irradiado a ingle. Pruebas complementarias: analitica
sanguinea con hemograma y bioquimica incluyendo fun-
cién renal, urinanalisis, urocultivo, radiografia, ecografias
abdomino-renales seriadas e incluso resonancia magnética
abominal destacando como tinicos hallazgos presencia de
material grisaceo sobrenadante en urinandlisis que se ana-
1iz6, asi como minima ectasia renal derecha sin imagenes
de hidronefrosis ni litiasis. Tras control del dolor es dada
de alta con seguimiento en consulta. Pocos dias después,
reingresa por reaparicién del dolor, mas evidente ante pre-
sencia médica. La madre muestra gran preocupacion y acti-
tud demandante. Se repiten algunas pruebas y urografia
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endovenosa sin hallazgos patoldgicos. El analisis del mate-
rial sobrenadante de la orina mostr6 presencia de material
organico no compatible con composicién habitual de litiasis
renales. Se realizé de nuevo entrevista con la madre y su
pareja, asi como con la paciente, momento en que ambas
partes confiesan estado de malestar emocional de la ado-
lescente desde la separacién de los padres y mala relacion
con el padre, adoptando conducta dependiente materna con
chantaje emocional fingiendo sintomas en otras ocasiones
para evitar relaciones de pareja de la madre. La paciente
fue valorada por Psiquiatria Infanto-Juvenil planteando la
posibilidad de estar frente a un trastorno de simulacién e
iniciando un seguimiento y terapia cognitivo-conductual.

Comentario. Aunque es necesario descartar causa orga-
nica ante toda dolencia referida por cada paciente, no debe-
mos olvidar la situacién personal de cada uno de ellos y
lo que esta puede desencadenar. Es importante realizar un
diagndstico precoz para evitar realizar pruebas innecesarias
que puedan ser perjudiciales pare el paciente asi como iniciar
intervenci6n psicosocial temprana.

P-018. COLOCACION DE STENT COMO TRATAMIENTO INI-
CIAL DE COARTACION DE AORTA. Suérez Alonso J, Garmen-
dia M, Fernandez Suarez N, Alegria Echauri |, Viadero Ubierna
MT, Gonzélez Pérez D, Merayo Ferndndez L, Ballesteros Tejerizo
E. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La coartacién de aorta consiste en un
estrechamiento generalmente a nivel del istmo aértico, que
dificulta el paso de la sangre. Existe un espectro de formas
clinicas desde el neonato que debuta con insuficiencia car-
diaca y bajo gasto al cerrarsele el ductus hasta el nifio que es
diagnosticado en un estudio por HTA. Clasicamente el trata-
miento de eleccion era la cirugfa, generalmente con reseccion
y anastomosis terminoterminal, reservando el tratamiento
percutineo para las reestenosis.Asf sigue siendo con las coar-
taciones diagnosticadas en periodo neonatal o de lactante.
Sin embargo, en los tltimos afos, la mayor experiencia en
salas de hemodindmica con pacientes pediétricos y la exis-
tencia de stents redilatables, han permitido que esta sea una
buena opcién como primera terapia en niflos mayores de 6
afos (20 kg).

Caso clinico. Nifio de 12 afios diagnosticado de coarta-
cién de aorta en estudio por HTA. Se observa en el ecocar-
diograma descenso de calibre en arco adrtico tras salida de
subclavia izquierda, con alteracion en Doppler pulsado en
Ao abdominal y “cola diast6lica” en Doppler continuo a
través del istmo aértico. En la angio RM se confirma un seg-
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mento estenético de 23 mm de largo x 6 mm de didmetro. Se
remite a hospital de referencia donde se realiza angioplastia
con balén y colocacion de stent dilatable.

Conclusiones. En los tltimos afios la mayor experien-
cia en salas de hemodinamica con pacientes pediatricos, asi
como la innovacion en técnicas y materiales, incluyendo
stents de diferentes tamafios que permiten sucesivas redila-
taciones, estd cambiando el tratamiento de algunas cardio-
patias congénitas, como la coartacion de aorta.

P-019. HIPERTENSION ARTERIAL Y PULSO PARVUS TAR-
DUS COMO SINTOMAS SOSPECHOSOS DE COARTACION
DE AORTA. Suérez Alonso J, Garmendia M, Fernandez Suarez
N, Alegria Echauri I, Viadero Ubierna MT, Gonzalez Pérez D,
Merayo Fernandez L, Gonzdlez-Lamuifio Leguina D. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La coartacion de aorta consiste en un estre-
chamiento adrtico debido a hipertrofia de la capa media de
la porcién posterior del vaso, generalmente a nivel del istmo.
Tiene una incidencia de 2/10.000. Segtin su severidad, puede
debutar en el periodo neonatal como shock cardiogénico o
mas adelante, cuando se estudian pacientes asintomaticos
con alteraciones en la exploracion clinica (soplo, diferencia
de pulsos, hipertensién arterial).

Caso clinico. Nifio de 12 afios remitido por su pediatra
a consulta de Nefrologia Infantil por HTA diagnosticada en
contexto de cefalea. Estudio nefrolégico hormonal normal,
evidenciandose pulso parvus tardus en ecografia Doppler
renal. Nos lo remiten para completar estudio.

En la exploracion llama la atencién diferencia de pulsos
y gradiente tensional de 30 mmHg entre extremidades supe-
riores e inferiores. El ECG es normal y en el ecocardiograma
se observa descenso de calibre en arco aértico tras salida
de subclavia izquierda, doppler pulsado en arteria abdomi-
nal mermado y doppler continuo a través de istmo adrtico
con cola diastélica llamativa, sin gradiente patologico. Se
solicita angioRM, confirmandose reduccién de calibre de la
aorta toracica descendente desde la salida de la subclavia
izquierda de 23 mm de extensién x 6 mm de didmetro, con-
firmandose el diagndstico.

Conclusiones. Descartar coartacién de aorta en nifios
con hipertension arterial y /o pulso parvus tardus. La eco-
cardiografia Doppler es el método diagnéstico fundamental
para la deteccion de coartacion adrtica. En los tiltimos afios
se han desarrollado otras técnicas de imagen no invasivas
(angioRM) que permiten realizar un diagnéstico preciso de
la coartacion, con reconstruccion tridimensional.

P-020. UNA ADECUADA LECTURA DEL ECG EN PACIEN-
TE ASINTOMATICO “SIN RIESGO” PUEDE PREVENIR UN
EVENTO ADVERSO FATAL. Garmendia M, Alegria Echauri J,
Ferndndez Sudrez N, Sudrez Alonso ], Alegria Echauri E, Merayo
Ferndndez L, Gonzalez Pérez D, Viadero Ubierna MT. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. Dentro de las canalopatias, el sindrome
QT largo congénito (1/5.000 personas), es la causa principal
de muerte stibita en nifios y jévenes. Se produce por un
enlentecimiento de la repolarizacién que conlleva aumento
del riesgo de muerte stibita por taquicardia ventricular poli-
morfa. El tratamiento con betabloqueantes ha disminuido la
mortalidad (de 73 a 6%) por lo que es importante iniciarlo
de forma precoz. Ademds en pacientes con elevado riesgo
de muerte stibita debe colocarse un DAL

Caso clinico. Paciente de 10 afios valorado en consul-
ta de Cardiologia porque en ECG de control realizado en
medicina deportiva se aprecia un QT largo. No antecedentes
familiares de cardiopatias congénitas, arritmias o muerte
stibita. Asintomatico desde el punto de vista cardiovascular.
Se realiza ECG, en ritmo sinusal a 80 lpm, donde se objetiva
QTc de 480 mseg. Se completa estudio con ecocardiogra-
ma y holter, normales (salvo QTc prolongado) y ergometria
donde se objetiva acortamiento del QTc durante el ejercicio.
Se entrega tabla de medicaciones que pueden prolongar al
QTy se inicia tratamiento con atenolol (1,5 mg/kg/dfa) en
espera de confirmacién genética. Finalmente en el estudio
genético se detecta una mutacién en el gen KCNH2 asociada
a QT largo tipo IL

Comentario. Destacar la importancia de medir de for-
ma adecuada el QTc en todos los ECG realizados a nifios
tanto si han presentado clinica cardiovascular sospechosa
(principalmente palpitaciones y/o sincope) o no, ya que un
diagnéstico precoz junto con el tratamiento adecuado puede
disminuir el riesgo de muerte stibita de forma significativa.

P-021. MIOCARDIOPATIA ARRITMOGENICA, UN RETO
DIAGNOSTICO EN PEDIATRIA. Esteban R®, Pérez Santaolalla
E®, Cuervas-Mons Tejedor M®, Arribas Montero I, Martinez
Diaz SO, Urquiza Fisico JL®, Rodriguez Alonso M®, Ortega
Molina M®. @Hospital Universitario de Burgos. @ Hospital La Paz.
Madrid.

Introduccién. La miocardiopatia arritmogénica (MA) es
una enfermedad del musculo cardiaco caracterizada por pér-
dida de miocardiocitos y su sustitucién por tejido fibroso o
fibroadiposo. Esta infiltracién constituye un sustrato para la
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inestabilidad eléctrica dando lugar a arritmias ventriculares.
La actividad fisica puede ser un desencadenante. General-
mente se presenta en adultos jovenes, siendo extremadamen-
te rara en nifios pequefios. Presenta un carcter familiar y
patrén herediatario, mayormente autosémico dominante. El
40% de los pacientes se encuentran asintomaticos al diagnds-
tico. El diagnéstico se basa en los criterios de 2010 de la Task
Force, que incluyen caracteristicas estructurales, histologi-
cas, electrocardiogréficas, arritmicas, genéticas y familiares.
El objetivo principal del tratamiento es la prevencion de la
muerte stbita cardiaca (MSC).

Caso clinico. Nifio de 12 afios estudiado en Cardiologia
infantil por dolor toracico inespecifico. En el ecocardiograma
presenta dilatacién de ventriculo derecho (VD) con disci-
nesia del tabique interventricular y del tracto de salida del
ventriculo derecho (TSVD) y en el holter extrasistolia ven-
tricular polimorfa aislada. El electrocardiograma muestra
leve alteracion de la repolarizacion, con T isodifasica en V1
y V2 y aplanada en cara inferior. Ante la sospecha de MA se
realiza una resonancia magnética cardiaca mostrando dila-
tacion de VD con acinesia del TSVD, cumpliendo un criterio
diagndstico principal. En el cateterismo cardiaco presenta
una dilatacién del tracto de entrada del ventriculo dere-
cho, un dpex hipertrabeculado e hipoplasico y un TSVD con
movimiento disquinético leve, siendo la presion pulmonar
normal, descartdndose la existencia de shunts intracardiacos
y pulmonares. El estudio genético para MA es negativo y
la biopsia endomiocardica normal. Cumple tinicamente un
criterio mayor de MA, por lo que se cataloga de miocardio-
patia de VD.

Comentario. La MA es una miocardiopatias dificil de
describir de forma sencilla y clinicamente ttil. Los criterios
diagndsticos intentan identificar a pacientes afectos de esta
entidad; aun asi en la edad pediétrica el diagndstico no es
facil al tratarse de una enfermedad evolutiva. Es importante
un seguimiento estrecho cuando existe una sospecha diag-
nostica para poder prevenir la MSC.

P-022. KAWASAKI INCOMPLETO EN LACTANTE. A PRO-
POSITO DE UN CASO. Sanchez Hernandez I, Pereira Bezanilla
E, Pefialba Citores AC, Jiménez Montero B, Llorente Pelayo S,
Lépez Fernandez C, Pérez Gomez L, Fernandez Calderén L.
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. La enfermedad de Kawasaki es una vas-
culitis sistémica que afecta preferentemente a nifios menores
de 5 afios., en menores de 6 meses es poco frecuente. El
diagndstico se basa en criterios clinicos , sin embargo existe
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una forma incompleta en cuyo diagndstico se incluyen datos
analiticos, en lactantes esta es la mas frecuente.

Caso clinico. Lactante de 4 meses que presenta fiebre
de hasta 39 °C de 3 dias de evolucion en tratamiento con
amoxicilina por sospecha de OMA desde 24 horas antes.
Tras inicio del tratamiento presenta irritabilidad, exantema,
vomitos y deposiciones liquidas. Se extrae analitica con
aumento de reactantes de fase aguda, tira reactiva de orina
normal, hemocultivo y se decide ingreso con cefotaxima
endovenosa, a pesar de lo cual persiste sintomatologia y
alteracién analitica, completdndose estudio con serologfas,
cultivos, ecografia abdominal y ecocardiografia. Al sexto dia
de fiebre, sin aislamiento microbiolégico y sin mejoria tras
antibidtico, se sospecha posibilidad de Kawasaki incompleto
sin datos analiticos que lo apoyen. Al octavo dia de evolu-
cién, presenta mayor leucocitosis, anemia, elevacién de VSG
y PCR y trombocitosis, cumpliendo criterios de Kawasaki
incompleto, se administra gammaglobulina intravenosa y
AAS, cediendo la fiebre en las siguientes horas. Posterior-
mente se mantiene afebril e inicia descamacion periungueal
en manos y pies. Se realiza control analitico con mejoria de
los parametros inflamatorios y trombocitosis en aumento,
control ecocardiografico normal.

Comentarios. Nos parece importante recordar la posi-
bilidad de Kawasaki incompleto en lactantes con sindrome
febril y exantema sin foco infeccioso que justifique, dado que
este grupo de pacientes tienen mas riesgo de enfermedad
coronaria.

P-023. PERICARDITIS RECURRENTE EN LA EDAD PEDIA-
TRICA. Lopez Ferndndez C, Fernandez Calderén L, Sdnchez
Hernandez I, Pereira Bezanilla E, Pefialba Citores AC, Fernandez
Suérez N, Alegria Echauri E, Alegria Echauri ]. Hospital Univer-
sitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La pericarditis aguda es un sindrome clini-
co secundario a la reaccion inflamatoria del pericardio, cuya
principal causa en nuestro medio es la infeccién virica. El
tratamiento es principalmente sintomatico basado en reposo
y antiinflamatorios, ademas del tratamiento etioldgico si lo
hubiera. La evolucion suele ser hacia la resolucién completa
en 2-4 semanas. Sin embargo, la recurrencia se produce en un
10-30% de los casos, bien por recurrencia de la enfermedad
causante o de forma independiente, siendo la causa més fre-
cuente en pediatria la pericarditis virica. El manejo de la reci-
diva debe ser igual al del brote inicial, valorando si este fue
el correcto (dosis bajas de antiinflamatorios o interrupcién
prematura de estos). En general, se trata de una sola recidiva
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en las primeras semanas tras el brote inicial, pero algunos
pacientes presentan brotes repetidos durante meses-afos.
Aunque se desconoce la causa de esta evolucién de dificil
manejo, se cree que se debe a una respuesta autoinmune.

Caso clinico. Nifia de 12 afios que presenta dolor pre-
cordial irradiado a hombro izquierdo de 12 horas de evolu-
cién, que empeora en dectibito supino y mejora al inclinarse
hacia adelante. Afebril, sin otra sintomatologia acompafiante.
En seguimiento en Cardiologfa infantil por antecedente de
pericarditis virica por coronavirus hace 2 meses que precis6
tratamiento antiinflamatorio y colchicina para su resolucién.
En la actualidad mantiene tratamiento con colchicina, sus-
pendido ibuprofeno 15 dias antes, con controles normales.

Exploracion fisica: sin hallazgos. Pruebas complementa-
rias: hemograma, bioquimica, Rx de térax y electrocardio-
grama normales. Ecocardiografia con derrame pericérdico
de 5-8 mm rodeando ambos ventriculos sin compromiso
hemodindmico. Serologias viricas y lavado nasofaringeo
negativos. Reinicia tratamiento con Ibuprofeno y se man-
tiene colchicina con rapida mejoria clinica y desaparicién
del derrame en los siguientes dias. En la actualidad (un mes
después) mantiene tratamiento con ibuprofeno y colchicina,
permaneciendo asintomatica con controles ecocardiograficos
normales.

Conclusiones. El tratamiento de la pericarditis virica
debe mantenerse de forma prolongada, ya que la retirada
temprana favorece las recidivas. La colchicina parece ser
especialmente ttil en la pericarditis recurrente, con una
duracion de tratamiento que varfa entre 6 y 18 semanas,
aunque algunos autores recomiendan mantenerla en dosis
bajas durante un afio.

P-024. OTRAS CAUSAS DE HIPOCRECIMIENTO: A PRO-
POSITO DE UN CASO. Segura Ramirez DK, Palacios Loro
ML®, Garcia Gonzalez N®, Huidobro Ferndndez B®, Heath
KE®, Aza-Carmona M@, Hernando Acero I®, Riafio Galan I®.
WHospital Universitario Central de Asturias. @Instituto de Génetica
Médica y Molecular (INGEMM) IdiPAZ y Unidad Multidisciplinar
de Displasias Esqueléticas (UMDE), Hospital Universitario La Paz
y CIBERER, ISCIII. Madrid.

Introduccién. Las displasias 6seas son un grupo hete-
rogéneo de condiciones que afectan al desarrollo del hueso.
Existen dos formas distintivas: las de inicio prenatal (sos-
pechadas por hallazgos ecograficos) y las postnatales. La
valoracién de estos pacientes precisa anamnesis completa,
examen fisico, incluyendo medidas corporales (talla, braza,
segmentos), y estudios radiograficos.

Objetivo. Recordar la existencia de estas patologias en
el diagndstico diferencial del paciente con hipocrecimiento
disarmoénico y la creciente importancia del estudio genético.

Resumen del caso. Lactante de 12 meses de edad valo-
rada en consulta de Endocrinologia Pediatrica y genética
clinica por hipocrecimiento con rizomelia y discreta meso-
melia, previamente estudiada en otro hospital de tercer nivel.
Padres no consanguineos. Madre: 151,3 cm. Padre: 178 cm.
Talla baja en ambas ramas familiares. En antecedentes per-
sonales destaca gestacion de 40 + 5 semanas, controlada.
En ecografias prenatales a partir del segundo trimestre se
observa alteracién en longitud de huesos largos (htimero <5
DS, ctbito y radio <4 DS, fémur <3-5 DS, tibia y peroné <4
DS). Parto por cesarea electiva. Apgar 9/10. Somatometria
RN: peso 3.450g (p 50-75), longitud 44 cm (p <10), perimetro
craneal 34,5 cm (p 50-75). Desarrollo psicomotor normal. Al
examen fisico se aprecia: longitud 62 cm (p <1; -5,09 DE),
peso 8,16 kg (p 7; -1,52 DE), perimetro cefalico 46,7 cm (p
79; 0,81 DE), segmento superior 39,8 cm (p 77; 0,77 DE),
envergadura: 62 cm (normal). Hipocrecimiento disarménico,
rizomiélico, menor mesomelia, macrocefalia relativa, resto
de exploracion normal. Debido a que las pruebas realizadas
en hospital de origen y de referencia (bioquimica con perfil
férrico y hormonal, serie 6sea) presentaban resultados ines-
pecificos, descartando acondroplasia e hipoacondroplasia, se
solicita estudio genético relacionado con displasias esquelé-
ticas en el INGEMM en el cual se detecté una mutacién en
heterocigosis, ¢.1510G>A (p.Gly504Ser) en el gen COL2A1,
ausente en sus padres. Con el diagnéstico de displasia espon-
diloepifisaria congénita, se realiza el control de la paciente
a los 21 meses de edad, con asesoramiento genético y plan
de seguimiento.

Comentario. La displasia espondiloepifisaria congénita
pertenece al grupo de colagenopatias tipo II, de herencia
autosémico dominante, caracterizada por talla baja disar-
monica, con cuello y tronco corto, escoliosis, micromelia,
entre otros. El prondstico de talla final es de 130 cm y pueden
asociar desprendimiento de retina, miopia e hipoacusia. El
apropiado seguimiento de estos pacientes es esencial para
establecer un diagndstico precoz de las alteraciones asocia-
das, manejar las complicaciones y realizar una adecuada
asesoria genética.

P-025. DIABETES INSIPIDA CENTRAL, UNA INESPERADA
COMPLICACION POSTRAUMATICA. Ocafia Alcober C,
Andrés Andrés AG, Gonzalez Miares C, Fernandez Villar A,
Fernandez Fernandez AN, Garcia Aparicio C, Regueras Santos
L, Oulego Erroz I. Complejo Asistencial Universitario de Ledn.
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Introduccidén. Las alteraciones hidroelectroliticas, constitu-
yen una serie de complicaciones a tener en cuenta tras un TCE
grave debido al dafio hipofisario. Diferenciaremos atendiendo
a la clinica y los controles iénicos en sangre y orina, entre
sindrome pierde sal cerebral (SPSC), secrecién inadecuada
de hormona antidiurética (SIADH) y diabetes insipida (DI).

Caso clinico. Paciente de 12 meses traida por los Ser-
vicios de Emergencia tras accidente de tréafico por colision
frontal. A su llegada, se encuentra asintomatica, se reali-
za prueba de imagen (TAC) siendo esta normal por lo que
se decide ingreso para observacion. Al tercer dia presenta
convulsién afebril de unos 15-20 minutos de duracién con
posterior paresia de hemicuerpo izquierdo que recupera pro-
gresivamente. Se realiza TAC urgente, sin hallazgos signifi-
cativos, y se pasa a UCIP. Se constata hiponatremia de 127
mEq/L. que corrige con aportes IV de sodio. Posteriormente
presenta nuevo episodio de hiponatremia severa (120 mEq/
dl) con hipoosmolaridad sanguinea natriuresis aumentada
y poliuria de 4-5 cc/kg/h, compatible con sindrome pierde
sal cerebral precisando aportes de Na de hasta 24 mEq/kg/
dia. Al sexto dia presenta de manera brusca un incremento
marcado de la diuresis (20 cc/kg/h), con hipernatremia (151
mEq/dl) e hiperosmolaridad en plasma. Ante la sospecha
de diabetes insipida, se administra desmopresina 0,2 mcg
IV y correccién IV del 50% del exceso de diuresis. Se ajusta
posteriormente tratamiento sustitutivo con desmopresina
seglin natremia y diuresis cuantificada. En la RM cerebral
de control se objetiva ausencia de sefial de neurohipéfisis
en relacién con posible lesién infundibulo-tallo hipofisario.
Administrandose al alta, desmopresina nasal (0,5 pg/12 h)
y se permite ingesta de agua a demanda con lo que presenta
un buen control idénico y diurético.

Se solicitd estudio hormonal de funcién tiroidea, supra-
rrenal, ovarica y de hormona de crecimiento, encontrdndose
dentro de los rangos de normalidad.

Comentario. Ante un TCE, especialmente tras un impac-
to de alta energfa como es nuestro caso, debemos estar aten-
tos a posibles complicaciones tardias a pesar de la asinto-
matologia inicial. Nuestra paciente present al tercer dia del
impacto alteraciones hidroelectroliticas secundarias a dafio
hipofisario. El diagnéstico y tratamiento precoz y especifico
de dichas alteraciones son imprescindibles de cara a evitar
posibles complicaciones y secuelas neurolégicas.

P-026. SINDROME DE NOONAN. UN DIAGNOSTICO TAR-
DIO EN EL SEXO FEMENINO. Hernandez Villarroel AC, More-
no Vicente-Arche B, Hernandez Carbonell M, Garcia-Trevijano
Cabetas L, Reig Del Moral C. Hospital General de Segovia.
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Introduccidn. El sindrome de Noonan (SN), incidencia
entre 1/1.000-1/2.500 recién nacidos vivos, es una enfer-
medad autosdmica dominante de penetrancia completa y
expresividad variable, con proporcién de casos de novo
desconocida. Se han identificado mutaciones en los genes
PTPN11 (50%), SOS1, RAF1, KRAS, BRAF, NRAS, MAP2K1
y RIT1, entre otros, que afectan la via de sefializacién RAS/
MAPK. Tiene presentacién clinica variable, solapandose con
otros sindromes. La talla baja es la manifestacion cardinal,
acompafiada de dismorfia facial, cardiopatias y alteraciones
esqueléticas.

Resumen del caso. Nifia de 4 afios remitida para valora-
cién por talla baja con alteraciones fenotipicas y velocidad
de crecimiento normal/lenta. Antecedentes personales: talla
baja neonatal (p4) y alteraciones fenotipicas pseudoTurner
con cariotipo normal. Escasa ganancia ponderal en periodo
lactante. No presenta patologia cardiaca, retraso psicomotor
ni alteraciones auditivas. A la exploracién destaca fenotipo
peculiar con ptosis palpebral, ojos saltones, filtrum largo,
micrognatia, cuello corto y alado, torax en coraza con mami-
las separadas y cubito valgo bilateral con clinodactilia en
ambos 5° Se descarta patologia general, digestiva y endo-
crina (funcién tiroidea y GH-IGF1 normales). Se completa
estudio, incluyendo gen SHOX normal y estudio genético
para SN tipo I (PTPN11) por secuenciacién masiva: iden-
tificindose mutacion ¢.767A>G en heterocigosis. Estudio
familiar negativo. Actualmente en seguimiento multidisci-
plinar segtin protocolo.

Comentario. En aquellos pacientes con talla baja y alte-
raciones fenotipicas asociadas, es importante completar el
estudio diagndstico en busca de causas genéticas. EI SN es
una enfermedad clinica y genéticamente heterogénea, siendo
preciso un diagnostico precoz para poder ofrecer un trata-
miento y seguimiento multidisciplinar adecuado, incluyendo
el consejo genético.

P-027. HIPOCALCEMIA SINTOMATICA. Sénchez Moreno S,
Garcia Iglesias D, Martin Alonso M, Prieto Matos P. Complejo
Asistencial Universitario Salamanca.

Introduccién. La hipocalcemia grave puede manifestarse
con tetania, irritabilidad y convulsiones. En nifios la causa
mas frecuente de hipocalcemia secundaria a hipoparatiroi-
dismo después de la postquirtigica, es la autoinmune. El
sindrome poliglandular autoinmune tipo 1 se caracteriza
en un 60% de los casos por la triada cldsica: candidiasis
mucocutdnea crénica, hipoparatiroidismo e insuficiencia
suprarrenal.
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Caso clinico. Paciente de 13 afios que consulta por abdo-
minalgia y parestesias. No antecedentes personales de inte-
rés. Exploracion fisica normal excepto dientes cénicos con
ausencia de alguna pieza dental. Se realiza ECG sin altera-
ciones. Durante su estancia en Urgencias presenta espasmo
carpopedal. Se realizé analitica sanguinea con calcio de 4,9
mg/dl, calcio iénico 0,5 mmol/L, fésforo 8,4 mg/dl, magne-
sio 1,4 mg/dl y Vitamina D 16,2 ng/ml. Resto de analitica
normal. Se revierte el episodio de tetania con gluconato
calcico intravenoso. Se obtiene PTH 6,3 pg/ml con calcio
5,5 mg/dl, calcio/creatinina en orina 0,03. Radiografia de
térax y ecografia abdominopélvica normales. Densitome-
tria: +2,2 DS. Interconsulta a Digestivo Infantil que descarta
malabsorcién, insuficiencia y autoinmunidad pancreatica
y hepatitis autoinmune. Interconsulta a Dermatologia y
Oftalmologia que descartan displasia ectodérmica y afec-
tacion ocular respectivamente. Se solicita estudio genéti-
co del gen AIRE, para descartar sindrome poliglandular
autoinmune con resultado negativo. Se solicitan anticuerpos
(Ac) antiinterferén alfa: 200 ng/ml (positivos). El test de
ACTH para cortisol resulta negativo, descartdandose insu-
ficiencia suprarrenal. Se solicitan Ac. anti-interfeén omega,
Ac. anti-NALP-5, Ac. anti-hidroxilasa de la tirosina y Ac.
anti-hidroxilasa del triptéfano: pendientes. Actualmente en
tratamiento con calcitriol (0,75 mg/difa) y calcio oral (1 g/
dia). En el dltimo control presenta calcio de 7,5 mg/dl con
calcio/creatinina en orina normal. Persiste f6sforo 6,8 mg/
dl. Pendiente TAC craneal para descartar calcificaciones de
los ganglios de la base y valorar tratamiento con quelante
del fésforo.

Conclusion. En nuestra paciente el principal diagndstico
diferencial es entre el sindrome poliglandular autonimune
y la mutacién del gen receptor del sensor del calcio, aunque
esta tlltima parece menos probable por la presentacién aguda
de los sintomas. No es necesaria la presencia de mutacién
del gen AIRE para realizar el diagndstico de sindrome poli-
glandular autoinmune. La presencia de autoanticuerpos anti-
interferén alfa se ha asociado con sindrome poliglandular
autoinmune aun en ausencia de mutacién del gen AIRE.

P-028. ADRENOLEUCODISTROFIA LIGADA A X. EL “NINO
TORPE” QUE TUVO SUFRIMIENTO PERINATAL. Palacios ML,
Gutiérrez S, Segura DK, Garcia L, Gonzélez S, Malaga I, Carrera
L, Blanco R. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccién. La adrenoleucodistrofia ligada a X
(X-ALD) es debida a mutaciones del gen ABCD1, que codi-
fica la proteina responsable de la incorporacién de los acidos

grasos de cadena muy larga (AGCML) al peroxisoma. Su
alteracion provoca acumulacién de los AGCML. Su expre-
sién fenotipica es variable, afectdndose fundamentalmente
el SNC y las glandulas suprarrenales.

Caso clinico. Varén de 11 afios derivado a Neuropedia-
tria por problemas en la marcha. Como antecedentes des-
tacan parto a término mediante cesarea, precisando reani-
macién tipo 4 por aspiracion meconial.

Refieren alteracién en la marcha desde el inicio del desa-
rrollo y rendimiento escolar bajo. Llevaba afios seguido por
médicos rehabilitadores y traumatélogos por torpeza moto-
ra, achacada a sufrimiento perinatal.

Ala exploracién presenta leve hemiplegia izquierda sutil
e hipertonia distal de miembros inferiores, con reflejos vivos
generalizados. Como resultados relevantes en los estudios
realizados destaca importante alteracion de la sefial de la
sustancia blanca periventricular alrededor de ambas astas
occipitales, con hipointensidad y atrofia del esplenio del
cuerpo calloso en la resonancia magnética, CIT de 78 y perfil
de AGCML alterados compatible con X-ALD.

Comentarios. La X-ALD es una enfermedad rara y pro-
gresiva en la que existen tratamientos que, instaurados a
tiempo, pueden modificar su evolucion. Es importante
conocer estas entidades para saber identificarlas cuando
se presenten y asi ofrecer asesoramiento y tratamiento
apropiados. En este caso el cuadro habia sido achacado
a un sufrimiento perinatal pero no corroborado por neu-
roimagen.

El informe radiol6gico y la atipicidad de la exploracién
fueron las claves diagnosticas que se confirmaron con el
perfil metabdlico.

P-029. LIPODISTROFIA PARCIAL ADQUIRIDA: SOSPECHA
DE SINDROME DE BARRAQUER SIMONS. Garcia Aparicio
C®, Andrés AGW, Zoido Garrote EO, Puerta Pérez MDP®, Gue-
vara Caviedes LN®, Ferndndez Rodriguez AN®, Ocafia Acober
C®, Araujo-Vilar D®. @Complejo Asistencial Universitario de Ledn.
@Complejo Hospitalario Universitario de Santiago.

Introduccién. Las lipodistrofias son enfermedades poco
frecuentes, caracterizadas por la pérdida selectiva de tejido
adiposo, lo que condiciona, frecuentemente, una insulinorre-
sistencia con tendencia al desarrollo de: diabetes, dislipemia,
esteatosis hepética, acantosis nigricans e hiperandrogenismo.
La lipodistrofia parcial adquirida (sindrome de Barraquer-
Simons), es la més frecuente. Esta se caracteriza por la lipoa-
trofia en parte superior del cuerpo y una lipohipertrofia en
muslos. Generalmente no existen antecedentes familiares.
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Suele debutar en la infancia, comenzando en cara y exten-
diéndose progresivamente a cuello, hombros, miembros
superiores y, por ultimo, térax.

Caso clinico. Nifio de 11 afios seguido en la consulta
de Pediatria general desde los 8 con pérdida progresiva de
grasa desde los 4-5 afios exclusivamente facial, afiadiéndose
pérdida también en mufiecas desde hace 6 meses. Adecuado
desarrollo pondero-estatural. En la exploracién: peso talla
IMC y TA dentro de limites normales con ausencia de grasa
en mejillas, sienes y orbitas. Normoprotusion ocular. Apa-
rentemente menor grasa en cabeza, brazos, cintura escapular
y térax. Acumula grasa en abdomen, caderas y extremida-
des inferiores. EESS: grasa aparentemente normal, aunque
menor que en EEII; no flebomegalia, ni hipertrofia muscular.
EEIL: abundante paniculo adiposo, no hipertrofia muscular.
Grasa en plantas. En las revisiones no se han observado alte-
raciones analiticas, salvo la lenta progresion de la lipoatrofia
con niveles séricos de leptina de 4,9 ng/ml (normal), C3
normal y factor nefritico pendiente de resultado. La DXA
mostré un 32,1% tejido graso.

Comentarios. El sindrome de Barraquer-Simons puede
asociarse a sordera, epilepsia, déficit intelectual o incluso
miopatia y otras enfermedades autoinmunes. Un tercio de
los pacientes pueden presentar glomerulonefritis mesan-
giocapilar asociada con la presencia de IgG C3NeF y bajos
niveles de complemento en el 90%.

Se han identificado mutaciones en una proteina de la
envoltura nuclear, la ldmina B2, en algunos pacientes con
este sindrome; en nuestro caso atin no se ha realizado estu-
dio génetico.

El tratamiento de las manifestaciones metabdlicas es el
mismo que para otras formas de resistencia a la insulina.

El pronéstico es completamente desconocido, pero
depende de la extension de la nefropatia, que puede pro-
gresar a insuficiencia renal.

P-030. SINDROME DE PENDRED, A PROPOSITO DE UN
CASO. Alkadi Fernandez K, Pérez Poyato MDS, Sariego Jamar-
do A, Fernandez Menéndez A, Gutiérrez Buendia D, Mazon
Gutiérrez A. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. San-
tander.

Introduccion. El sindrome de Pendred es un trastorno
de herencia autosémica recesiva, que cursa con pérdida de
audicién neurosensorial y con un grado variable de bocio
por trastornos en la organificacién del yodo.

Caso clinico. Nifio de 5 afios que presenta desde los 3
afios retraso del lenguaje expresivo e hipoacusia neurosen-
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sorial. Antecedentes perinatales sin interés. No hipoacusia
familiar. Exploracion fisica y neurolégica normal salvo leve
retraso del lenguaje expresivo, nivel cognitivo adeduado
y conducta normal. Examenes complementarios: TSH 3,89
mUI/L. RM cerebral: dilatacion del saco endolinfatico bilate-
ral. TAC pefiascos: dilatacién del acueducto vestibular bila-
teral. Cdcleas displasicas. Ocupacion de celdillas mastoideas
izquierdas. PEAT: abolicién de respuesta evocada auditiva
al estimular el oido derecho. En via auditiva izquierda, res-
puesta evocada correcta a 80 y 90 dB, retraso de latencia y
umbral de onda V a 60-70 dB, compatible con hipoacusia de
transmision. Estudio del gen SLC26A4: se detectan 2 muta-
ciones patogénicas: ¢.1342-1G>A (padre portador; no descrita
previamente) y ¢.84C>A; p (Ser28Arg), (madre portadora),
causante del sindrome de Pendred. Desde los 4 afios es por-
tador de audifono en oido izquierdo e implante coclear en
oido derecho, segtin indicacién de centro de referencia, con
mejoria del lenguaje expresivo, manteniendo conducta y
nivel cognitivo normal. Precisa de apoyos de logopedia en
centro escolar.

Comentario. Pensar en el sindrome de Pendred, ante
retraso en el lenguaje con hipoacusia neurosensorial y afec-
tacion vestibular. En este caso, damos a conocer una nueva
mutacion relacionada con dicho sindrome, no descrita pre-
viamente. El estudio genético permite realizar un consejo
genético y ofrecer asesoramiento familiar.

P-031. SINDROME DE KLINEFELTER, A PROPOSITO DE UN
CASO. Alkadi Fernandez K, Sariego Jamardo A, Pérez Poyato
MDS, Fernandez Menéndez A, Pastor Tudela Al, Ferndndez
Calderén L. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. San-
tander.

Introduccion. El sindrome de Klinefelter se debe a una
anomalia de los cromosomas sexuales, con incidencia de 1 de
cada 1.000 varones nacidos. Es un hipogonadismo masculino
por esclerohialinosis testicular con atrofia y azoospermia,
ginecomastia, y tasa elevada de gonadotropinas.

Caso clinico. Paciente de 4 afios y 1 mes, sin antecedentes
de interés, con retraso psicomotor global de predominio en
el lenguaje expresivo (deambulacién libre a los 20 meses,
bisilabos propositivos a los 18 meses). No asocia rasgos
compatibles con trastorno del espectro autista ni trastor-
no de conducta. Exploracién fisica: peso 16,1 kg (p30). PC
50 cm (p22). Talla 99,5 cm (p12). Cabello muy rubio y piel
muy blanca, ojos claros. Facies levemente triangular, hoyuelo
mentoniano. Pabellones auriculares levemente rotados pos-
teriormente. Ojos profundos. No otras dismorfias. Hernia
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umbilical. No criptorquidia. Se realizé analitica general que
fue normal e incluia hemograma y determinacién de amonio,
glucosa, funcién renal y hepatica, CKs, iones, homocisteina,
vitamina B12, cobre, ceruloplasmina y TSH. Escala McCar-
thy de aptitudes y psicomotricidad: 67 puntos: muy bajo.
Cariotipo: 47, XXY.

Comentario. Se debe sospechar sindrome de Klinefelter
en todo nifio con retraso leve en las adquisiciones y compor-
tamiento inmaduro o un adolescente con testiculos pequefios
y de menor consistencia, habito eunucoide, ginecomastia y
escaso desarrollo muscular. La intervencién precoz mejora el
prondstico de estos pacientes. El presente caso pone de rele-
vancia la importancia del cariotipo en pacientes con retraso
psicomotor como primera aproximacién diagndstica por su
mayor accesibilidad y menor coste.

P-032. DIABETES MELLITUS TIPO 1Y PATOLOGIAS ASOCIA-
DAS POCO FRECUENTES. Lépez Wilches MY, Tobar Mideros
MC, Paz Paya E, Orellana Castillejo N, Bermtdez Hormigo I,
Jiménez Jiménez P, Matias Del Pozo V, Bahillo Curieses P. Hos-
pital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion. La diabetes tipo 1(DM1) puede presen-
tarse asociada a otras enfermedades siendo el diagnéstico
realizado en algunas ocasiones de forma concomitante. Las
enfermedades més frecuentemente asociadas son el hipoti-
roidismo y la enfermedad celiaca, pudiendo asociarse otras
menos frecuentes.

Casos clinicos:

Caso 1. Nifa con diagndstico concomitante de DM1 y
enfermedad celiaca a los 7 afios 2 meses. A los 12 afios 9
meses se diagnostica de hipertiroidismo (TSH 0,01 ulU/ml,
T4 libre 3,23 ng/dl, AcantiTGB , Ac antiTPO y Ac antiTSHr
positivos) iniciando tratamiento con metimazol. Actualmente
en tratamiento con ISCI, dieta exenta de gluten y metamizol.

Caso 2. Nifia de 6 afios con sintomas cardinales de DM1
y masa abdominal palpable. Se diagnostica de DM1 por
hallazgos analiticos (glucemia 293 mg/dl, HbAlc 12,3%)
y de ganglioneuroma retroperitoneal por hallazgos a-p. A
los 8 afios 11 meses se detecta enfermedad celiaca, en con-
trol analitico rutinario. Actualmente recibe tratamiento con
ISCl y dieta exenta en gluten, presentando autoinmunidad
tiroidea positiva con eufuncién tiroidea.

Caso 3. Nifio diagnosticado a los 9 afios 6 meses de
hiperplasia suprarrenal congénita no clasica por déficit
de 21 hidroxilasa (Val282Leu) ante pubarquia prematura.
Recibe tratamiento con hidrocortisona hasta los 11 afios 6
meses que presenta poliuria y polidipsia, e hiperglucemia

con cetoacidosis, diagnosticindose de DM1. Actualmente
en tratamiento con insulinoterapia MDI.
Comentarios:

1. Ladiabetes puede asociarse a determinadas enfermeda-
des, siendo habitual el despistaje rutinario de enferme-
dad celfaca e hipotiroidismo.

2. Pueden aparecer otras patologias asociadas como
demuestran los casos anteriormente descritos.

P-033. HIPOTIROIDISMO CONGENITO. A PROPOSITO DE
UN CASO. Mena Huarte MJ, Mulero Collantes I, Salamanca
Zarzuela B, Polanco Zea PM, Torres Aguilar L, Centeno Malfaz
E. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Rio Hortega. Valla-
dolid.

Introduccién. El trastorno endocrino mas frecuente en
el periodo neonatal es el hipotiroidismo congénito. Desde
la instauracién de los programas de cribado neonatal su
incidencia ha aumentado a un caso por cada 3.000-3.500
recién nacidos.

Caso clinico. Neonato, mujer, que a los 7 dias de vida,
ingresa en planta de hospitalizacion pediatrica para reali-
zacion de estudios complementarios, por resultado de TSH
elevada en el cribado neonatal. Antecedente materno de
hipotirodismo crénico autoinmune. A su ingreso asintoméa-
tica, exploracion fisica normal, y adecuada nutricién enteral.
En analitica sanguinea resultado de T4 libre 0,69 ng/dl (1,16-
2,50), TSH >48,8 microUI/ml (0,01-3,48), ac antiTPO 479 UI/
mly tiroglobulina 241 ng/ml (0-112). Se realiza gammagrafia
con captacion de radiotrazador en region sublingual, y en
ecografia se objetiva una gldndula tiroides en posicion nor-
mal pero hipoplésica y tejido nodular de 8x4 mm en region
sublingual. Se inicia tratamiento con levotiroxina oral sin
incidencias.

Discusién. La causa mas frecuente de hipotirodismo
congénito son las disgenesias tiroideas, siendo en el 66%
de los casos debido a trastornos de la migracion tiroidea
durante la época fetal (ectopia). Afecta més frecuentemente
a mujeres (2:1) y en la mayoria de casos es esporadico. En
periodo neonatal no suelen presentar sintomas. Gracias al
cribado neonatal, se ha aumentado el ntimero de pacientes
identificados, permitiendo el diagndstico y tratamiento pre-
coz y la prevencién del retraso mental. Se debera confirmar
el hipotiroidismo congénito mediante determinacién ana-
litica de hormonas tiroideas y posterior estudio de imagen
con gammagrafia y ecografia tiroidea para determinar la
etiologia. Tras confirmacién, el tratamiento de eleccion es
la levotiroxina oral.
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P-034. QUISTE SUPRAGLOTICO: TRATAMIENTO EN LA UCI
PEDIATRICA. Aparicio Casares H, Vivanco Allende A, Coca
Pelaz A, Rodriguez Garcia L, Concha Torre A, Rey Galan C.
Hospital Universitario Central de Asturias.

Introduccién. Los quistes supragléticos son formaciones
benignas que pueden cursar con clinica de estridor, disfonia,
dificultad respiratoria 0 mas raramente intolerancia alimen-
taria. Exponemos el caso de un paciente con diagndstico de
quiste supraglético, cuyo manejo quirtirgico fue realizado
por el Servicio de ORL bajo sedacién en una Unidad de
Cuidados Intensivos Pediatrica (UCIP).

Resumen del caso. Paciente varén de 9 afios de edad, que
consulta por disfonia, mediante nasofibroscopia se observa
un quiste supraglético de gran tamafio a expensas del replie-
gue ariteno-epiglético derecho. Como antecedentes destaca
una intubacién prolongada que requirié una traqueostomia.
Bajo sedacion en la UCIP y en ventilacién espontanea, se
realiz6 una microcirugia laringea, marsupializando el quis-
te. Dos dias después, acude al Servicio de Urgencias por
odinodisfagia progresiva, intolerancia para la alimentacién
oral, sialorrea, febricula, estridor y disnea. Se realizé TC
cervical urgente que mostré un hematoma sobreinfectado
que rellenaba nuevamente la cavidad del quiste. Se deci-
de intubacion en quiréfano y tras estabilizar al paciente, se
realiza dos dias después una nueva microcirugia laringea,
vaciando nuevamente el quiste y extirpando parte de su
capsula. Al dia siguiente se realiza nasofibroscopia compro-
bando la resolucion completa.

Conclusiones. El caso presentado es un ejemplo de que
el diagnostico y tratamiento de las patologias de la via aérea
infantil, incluyendo sus complicaciones, se puede hacer de
forma segura en una UCI, evitando en muchos casos tener
que realizarlo en quiréfano.

P-035. ;SEGUIMOS LAS INDICACIONES DE RADIOGRAFIA
DE CONTROL EN LAS NEUMONIAS? Garcia O, Justo Vaquero
P, Carranza Ferrer ], Izquierdo Herrero E, Ortega Vicente E,
Tapia Gomez AM, Gonzalez Garcia H. Hospital Clinico Univer-
sitario de Valladolid.

Introduccién. La radiografia simple de térax nos confir-
ma la existencia de una neumonia cuando esta se sospecha,
siendo una prueba de gran utilidad aunque no inocua.

Tradicionalmente se recomendaba control radiol6gico en
neumontias clinicamente resueltas, sin embargo, amplios estu-
dios y nuevas guias no la consideran necesaria en aquellas no
complicadas con respuesta favorable al tratamiento y clini-
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camente asintomaticas, demostrando que en la mayor parte
de los casos no influye en la actitud terapéutica posterior.

Material y métodos. Estudio de cohortes retrospectivo
(de 2013 a 2017) de 123 nifios con diagnéstico de neumonia
(sospecha clinica y confirmacién radiol6gica).

Resultados. Se analizan 59 varones y 64 mujeres, con una
media de edad de 4,6 afios. Se realizé control radiolégico
a 48 de estos pacientes (39%). En 19 de ellos fue realizada
durante el ingreso o en consultas externas debido a neumo-
nia complicada o recurrente, mala evolucién, patologia pul-
monar crénica o de base. E123% (n=29) restante se realiz6 en
pacientes sin ninguno de los criterios establecidos. La media
de realizacién de la prueba fue de 30,2 dfas y los resultados
fueron: 14 normal, 12 mejoria y 3 sin cambios respecto a
la previa. Posteriormente tan solo en uno de los casos se
produjo recaida con reingreso coexistiendo también recaida
clinica. El resto de pacientes con buena evolucién inicial no
precisaron ingreso ni otros tratamientos y el resultado de la
radiografia no modificé la actitud posterior.

Conclusiones. Cuando existe una adecuada respuesta
clinica en neumonias no complicadas en pacientes sanos, la
radiografia de control no estaria indicada, pues la imagen
obtenida no modifica habitualmente actuaciones posteriores.

No obstante, en nuestro estudio hemos observado que
sigue siendo frecuentemente solicitada en Atencién Primaria,
debido a motivos que actualmente desconocemos.

P-036. PRESENTACION CLINICA DE UNA ROTURA TRAU-
MATICA DE UN QUISTE ARACNOIDEO. Fernandez Menén-
dez A, Casado Rojo A, Sariego Jamardo A, Pérez Poyato M.
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La hipertension intracraneal se asocia a
pardlisis del cuarto par craneal y a papiledema.

Resumen del caso. Varén de 13 afios con cuadro agu-
do de cefalea y diplopia tras traumatismo craneoencefélico
(TCE) leve (con balén de fatbol). En Urgencias de Pediatria
se objetiva un torticolis y papiledema. Ante estos hallaz-
gos se remite al oftalmélogo. La agudeza visual se describe
como normal. El filtro rojo muestra una diplopia oblicua.
La maniobra de Bielschowski result6 positiva hacia el lado
derecho. La retinograffa confirm¢ el papiledema bilateral.
Ante estos hallazgos se diagnosticé de una paralisis bilateral
del cuarto par craneal y papiledema secundarios a una pro-
bable hipertension intracraneal. El TC craneal evidenci6 un
quiste aracnoideo roto en polo temporal izquierdo, con un
colapso parcial del ventriculo ipsilateral y desviacion de la
linea media de 5 mm. Posteriormente, se inicid tratamiento
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con corticoides. A las 4 semanas, el torticolis y la diplopfa
desaparecieron. Sin embargo, el papiledema persisti6 y la
campimetria mostré un aumento de la mancha ciega. Tras 4
meses de seguimiento mediante visitas periédicas, monito-
rizacién con tomografia de coherencia éptica y realizaciéon
de retinografias se objetivé una disminucién notoria del
papiledema.

Conclusiones. En el diagndstico diferencial de un nifio
con un TCE e instauracion brusca de un torticolis y diplopia,
se deben descartar causas que produzcan un aumento agudo
de la presién intracraneal.

P-037. TOXICIDAD DEL METRONIDAZOL EN LA ACIDEMIA
PROPIONICA. Ferndndez Menéndez A, Sariego Jamardo A,
Pérez Poyato M, Casado Rojo A, Alonso Martinez D. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. La hiperamonemia constituye el principal
marcador de deterioro cognitivo en la acidemia propi6ni-
ca. Asimismo, otro téxico conocido es el metilcitrato con
depésito muscular importante. El control dietético y de la
flora enddgena bacteriana intestinal, son la base para evitar
las descompensaciones. El uso de metronidazol se utiliza
ocasionalmente como tratamiento. Est4 descrito un caso de
polineuropatia axonal periférica secundaria al uso del mis-
mo, cuya clinica revirtié tras su retirada.

Resumen del caso. Paciente que debut6 con acidosis
metabélica neonatal grave e hiperamonemia. El estudio
genético objetivé una mutacién deleccion-insercién/A497
V en heterocigosis en el gen de la Propionil-CoA carboxila-
sa subunidad beta (PCCB). La descompensacién neonatal
determind un retraso del desarrollo psicomotor. A los 16
afos inici6 un cuadro de debilidad de miembros inferiores
e hipoestesia, con incapacidad para la marcha e hiperreflexia
en la exploracion. A pesar de la retirada de metronizadol y
suplementos vitaminicos la clinica perduré. El electromio-
grama mostré datos de una severa polineuropatia mixta
sensitivo-motora de predominio axonal con mayor afecta-
cion en miembros inferiores.

Conclusiones. Existe una referencia de polineuropatia
axonal periférica reversible, secundaria a metronizadol en
paciente con acidemia propidnica. La polineuropatia sensi-
tivo-motora de predominio axonal persistente con hiperre-
flexia no ha sido atin descrita en la literatura. Asimismo, la
mutacién por deleccién-insercion/A497 V del gen PCCB del
cromosoma 3 q 21-q22, se encuentra cerca del gen del Char-
cot-Marie-Tooth tipo 2B (CMT2B) del cromosoma 3q13-q22,
por lo que es ademds otra causa a tener presente.

P-038. REVERSIBILIDAD ENCEFALOPATIA DE LOS GAN-
GLIOS BASALES MEDIANTE TRATAMIENTO PRECOZ. Fer-
nandez Menéndez A, Casado Rojo A, Sariego Jamardo A, Pérez
Poyato M, Alonso Martin D. Hospital Universitario Marqués de
Valdecilla. Santander.

Introduccién. El diagnéstico diferencial de la encefalopa-
tia de los ganglios basales incluye patologfas de prondstico
generalmente muy graves. Una correcta actuacion inicial
deberia incluir aquellas patologias para las que existe un
tratamiento efectivo.

Resumen del caso. Neonata de 27 dias que acudi6 a su
hospital por irritabilidad y succién débil. En la explora-
cion se objetivo hipertonia generalizada, con tendencia a
opist6nos, e hiperreflexia marcada de predominio patelar
y aquileo, con clonus. En la analitica destacd una elevacion
del 4cido lactico de hasta 8,8 mmol/L, sin acidosis, con
amonio y piruvato normales. En la resonancia magnética
se aprecio alteracién de la sefial que afectaba a la porcién
mesial del mesencéfalo y protuberancia, nticleos taldmicos
laterales y coronas radiadas de caracter difuso y simétrico.
Tras tratamiento con tiamina a dosis farmacolégicas, 4ci-
do félico, vitamina B12, vitamina E, idebenona y biotina
la paciente pudo ser dada de alta asintomatica a los 15
dias. El estudio metabdlico remitido al inicio del cuadro
(plasma, orina y liquido cefalorraquideo) demostraron una
tiamina monofosfato y una tiamina libre indetectables, con
niveles normales de tiamina pirofosfato. Estos resultados
son compatibles con una deficiencia del transportador de
tiamina o enfermedad de los ganglios basales que res-
ponde a tiamina, que posteriormente seria comprobado
genéticamente.

Comentarios. La encefalopatia neonatal de etiologia
mitocondrial tiene mal pronéstico, pero los casos secunda-
rios a deficiencia de tiamina (cofactor de deshidrogenasas)
y/o de biotina (cofactor de carboxilasas) pueden tratarse
facilmente y por lo tanto su deficiencia debe siempre sos-
pecharse y tratarse precozmente para revertir el cuadro
clinico.

P-039. DISPLASIA DE MEYER COMO CAUSA DE COJERA EN
PEDIATRIA. Fernédndez Menéndez A, Casado Rojo A, Sariego
Jamardo A, Pérez Poyato M, Alonso Martin D. Hospital Univer-
sitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La displasia de Meyer o displasia epifisaria
femoral, es una entidad secundaria a retardo de la osifica-
cién en el desarrollo de la cabeza del fémur. La mayoria de
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los nifios suelen estar asintomaticos y el diagndstico suele
hacerse de forma casual por la obtencién de radiografias
realizadas por otras causas. A nivel radiolégico presenta una
osificacion irregular, con defectos radioltcidos y fragmen-
tacién de la cabeza femoral.

Resumen del caso. Nifio de 7 afios que acude a Urgencias
por cojera de 24 horas de evolucidn, estando afebril. En la
exploracion se objetiva marcha con marcada cojera, dolor
a las maniobras de rotacién interna y externa de la cadera
derecha, con un signo de Thomas negativo. Asimismo, en
dectibito supino no muestra una actitud antialgica. En este
contexto, se realiza una radiografia de caderas, observan-
dose en la proyeccién anteroposterior un aplanamiento de
la cabeza femoral derecha, asi como defectos radiolticidos
a dicho nivel. Tras descartarse patologia aguda, se solicita
valoracién por Ortopedia Infantil siendo el cuadro compa-
tible con una displasia de Meyer.

Comentarios. La clinica y la radiograffa son importantes
para establecer el diagnéstico. Los nifios suelen presentar
sintomas muy similares a la artritis infecciosa, sinovitis tran-
sitoria o enfermedad de Perthes, entre otras. En la displasia
de Meyer la imagen radiogréfica no experimenta cambios
significativos desde su inicio hasta que se completa la osi-
ficacidn, a diferencia de entidades como la enfermedad de
Perthes donde las imagenes radiograficas varian dependien-
do de su estadio clinico. Este hecho es importante porque
determina la actitud terapéutica.

P-040. CORRELACION CLINICO RADIOLOGICA EN EL
DIAGNOSTICO DE LA LEUCOENCEFALOPATIA. Fernéndez
Menéndez AW, Sariego Jamardo A®, Pérez Poyato M®, Casado
Rojo AW, Bélanger Quintana A®. ©Hospital Universitario Marqués
de Valdecilla. Santander. ®Hospital Universitario Ramdn y Cajal.
Madrid.

Introduccion. La macrocefalia es un signo clinico precoz
en niflos con enfermedad de Alexander (EA). La EA es una
leucodistrofia desmielinizante progresiva que presenta un
patron caracteristico de distribucion confluente y frontal,
afectando principalmente sustancia blanca profunda y gan-
glios de la base.

Resumen del caso. Presentamos un nifio con anteceden-
tes de macrocefalia desde el nacimiento (percentil mayor
de 97), que a los 14 meses desarrollé un primer episodio de
estatus convulsivo febril. La resonancia magnética (RMN)
cerebral mostr6 una sefial hiperintensa en pT2 de predomi-
nio en l6bulo frontal, asi como una hipointensidad marcada
de la sustancia blanca de la sefial pT1 respecto de la sustan-
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cia gris lo que sugeria un retraso de la mielinizacién. En
la evolucién del nifio se observé un retraso del desarrollo
cognitivo, motor y sensorial, asociado a 3 crisis febriles y una
crisis afebril. La RMN realizada a los 3 afios de edad mostré
una permanencia de la hipomielinizacién de la sustancia
blanca en pT1 con respecto a la previa.

Conclusiones. En presencia de macrocefalia y altera-
ciones del desarrollo psicomotor, el valor de la RMN es
importante en el diagnéstico de las leucoencefalopatias. La
hiperintensidad de la sustancia blanca en T2, junto con una
hipointensidad de esta respecto de la sustancia gris en T1,
que se mantiene en el tiempo en nifios mayores de 2 afios,
con un intervalo mayor de 6 meses entre las RMN cerebrales,
tiene un valor predictivo en el diagndstico de leucodistrofias
desmielinizantes. La EA se confirmé por mutacién del gen
GFAP (c.236>A).

P-041. FIEBRE Y TOS PROLONGADA, NO SIEMPRE ES NEU-
MONIA. Rodriguez Fernandez A, Hevia Tuiién A, Hontoria E,
Gonzélez Miares C, Fernandez Fernandez M, Martinez Sdenz
de Jubera J. Complejo Asistencial Universitario de Ledn.

Introduccion. La presentacién clinica de los linfomas
varia en funcion del tipo y localizacién, pudiendo presentar
sintomas de compresion de la via aérea (tos, sibilancias, difi-
cultad respiratoria), aftadido a la presencia o no de sintomas
generales. Ademads, esta puede desarrollarse en un periodo
corto, lo que hace que se pueda confundir con patologias
mas frecuentes como la neumonta.

Caso clinico. Mujer de 12 afios que presenta cuadro de
mes y medio de evolucién de tos, fiebre, astenia e hipore-
xia no asociado a pérdida de peso ni sudoracion noctur-
na. Inicialmente recibi6 tratamiento con azitromicina con
mejoria inicial de la clinica que reaparecié posteriormen-
te. En la exploracion clinica, se apreciaba hipoventilacién
generalizada en hemitdrax izquierdo sin signos de distrés
respiratorio ni hipoxemia. Resto de exploraciéon normal.
Realizado hemograma y bioquimica normales, Mantoux
0 mm. En la radiografia de térax, se aprecia aumento de
densidad en hemitérax izquierdo inicialmente diagnos-
ticado de neumonia. En la proyeccion lateral, se aprecia
ocupacién de mediastino anterior por lo que se realiza
biopsia transtoracica con diagndstico final de linfoma
mediastinico.

Conclusiones. Aunque la existencia de tos persistente
asociada a fiebre sugiere inicialmente neumonia por ser una
patologia frecuente, no debemos olvidar que en algunos lin-
fomas esta puede ser la forma de presentacion.
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P-042. GENETICA EN LA ENCEFALOMIOPAT{A MITOCON-
DRIAL EN DOS HERMANAS. Ferndandez Menéndez A®, Casa-
do Rojo AW, Sariego Jamardo A®, Pérez Poyato M®, Bélanger
Quintana A®. ©Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. San-
tander. @Hospital Universitario Ramdn y Cajal. Madrid.

Introduccién. En las enfermedades mitocondriales exis-
ten sindromes clinicos perfectamente definidos, que siguen
un patrén de herencia materna. Sin embargo, con frecuencia
la alteracién genética esta codificada a nivel nuclear y, al
tener una herencia autosémica recesiva, es mas frecuente en
familias consanguineas. Este es el caso de las enfermedades
mitocondriales secundarias a deplecion del genoma mito-
condrial. Tanto en unas como en otras la condicién inherente
de la heteroplasmia mitocondrial y su segregacion mitética
determina el umbral de expresion fenotipica, responsable de
la distinta expresi6n clinica que presentan diferentes pacien-
tes con la misma alteracion genética.

Resumen del caso. Presentamos dos hermanas, hijas
de padres consanguineos, que a los 9 y 15 meses respecti-
vamente, presentaron una involucion del neurodesarrollo
con encefalomiopatia progresiva, con una secuencia clinica
y temporal distinta. En una de ellas el predominio de afec-
tacién de la sustancia blanca determind una clinica de tetra-
paresia, con funcién cognitiva normal; sin embargo, en la
hermana pequefia la mayor afectacion cortical, determiné un
retraso psiquico grave, constituyendo ejemplos objetivos de
la heteroplasmia. El estudio genético de la biopsia muscular
evidencié en ambas una deplecion del genoma mitocondrial.

Conclusiones. La sospecha de enfermedad mitocondrial
debe considerarse siempre en todo paciente con una involu-
cién neuroldgica de etiologia no aclarada, sobre todo si hay
afectacién funcional de otros érganos. La consanguinidad,
lejos de excluir esta patologia, serfa un refuerzo al diagndstico
ya que muchos casos tienen una herencia autosomica recesiva.

P-043. ICTERICIA EN LACTANTES. HALLAZGO CASUALDE
UNA LEUCEMIA MIELOMONOCITICA JUVENIL (LMM]).
Pastor Al, Aguado Antén R, Llorente Pelayo S, Gonzalez de
la Rosa A, Gutiérrez Buendia D, Caldeiro Diaz M], Arriola
Rodriguez-Cabello S, Cuesta Gonzalez R. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. La ictericia aguda en el lactante tiene ori-
genes muy diversos: por sobreproduccion de bilirrubina
(anemias hemoliticas inmunes y no inmunes), defectos en
la conjugacion, por afectacion hepatocelular (hepatitis viral,
toxicas, autoinmunes, metabélicas), por afectacion de la via

biliar (tumores, adenopatias, colangitis...) e ictericias por
determinados sindromes sin afectacién hepatobiliar.

La LMM]J, es una proliferacion clonal de células madre
hematopoyéticas que afecta principalmente a nifios menores
de 2 afios. Es infrecuente (<1% de todos los casos de leucemia
infantil). Suele manifestarse como exantema, adenopatias,
hemorragias y esplenomegalia. La sangre periférica muestra
leucocitosis, con predominio de monocitos, trombopenia y
anemia. La médula dsea tiene un patrén mielodisplasico con
<20% de blastos. Este tipo de leucemias pueden ocasionar
infiltracién de 6rganos en estadios mas avanzados, siendo
a veces la clinica de debut. Para el diagnostico se realiza
estudio de sangre por extension y aspirado de MO. El tras-
plante de progenitores hematopoyéticos (TPH) consigue alta
probabilidad de curacién.

Caso clinico. Lactante de 9 meses que presenta ictericia
progresiva de dos semanas de evolucién. Realiza heces hipo-
coléricas en los tltimos dias y orina de color mas oscuro. No
antecedentes familiares ni personales de interés. En la explora-
cion fisica destaca hepatomegalia, sin esplenomegalia. Ictericia
grado III/IV en la escala de Krammer e ictericia conjuntival.

Ante ictericia colestasica se realiza analitica completa. En el
hemograma destaca leucocitosis con preodominio monocitario.

Bioquimica con bilirrubina total aumentada a expensas de
bilirrubina directa. Aumento de enzimas hepaticas, fosfatasa
alcalina y LDH, con PCR normal. Elemental de orina normal.

Se realiza ecografia abdominal en la que destaca ectasia
de via biliar intra/extrahepética hasta colédoco intrapancrea-
tico. En cabeza de pancreas hallazgo de masa s6lida hipoeco-
génica e hipovascular que produce atrapamiento de colédoco.

Se realiza aspirado de MO para diagnéstico definitivo
(LMM]) y se repite prueba de imagen para concretar si la
masa sélida es depediente o no de tejido pancreético, tra-
tandose de una adenopatia tumoral. El nifio es sometido a
TPH, con reduccién de la adenopatia y desaparicion de la
clinica de ictericia colestasica.

Conclusion. Ante un caso de ictericia en un lactante es
necesario tener presente un diagnéstico diferencial completo,
porque un pequeiio porcentaje se debe a patologia maligna.

P-044. LARINGITIS AGUDA ATIPICA. Palomares Cardador
M, Marcos Temprano M, Carranza Ferrer ], Justo Vaquero P,
Ortega Vicente E, Gonzalez-Lamuiio Sanchis C. Hospital Clinico
de Valladolid.

Introduccién. Hasta la actualidad el principal agente
etiologico de la laringitis aguda es el Parainfluenzae 1 (75%
de los casos), aunque estudios epidemioldégicos han iden-
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tificado otros patégenos emergentes causantes de brotes
estacionales, como los coronavirus. En concreto, el HCoV-
NL63 se ha identificado como causante de estridor aislado
en lactantes pequefios (<6 meses) y época invernal.
Resumen del caso. Lactante de dos meses y medio que
acude a Urgencias por estridor. Antecedentes familiares:
madre asmdtica, alergia ambiental y medicamentosa. Padre
y hermano de 3 afios, sanos. Antecedentes perinatales: emba-
razo, parto y periodo perinatal sin incidencias. Somatome-
trfa normal al nacimiento. Lactancia materna a demanda.
Calendario vacunal actualizado. No alergias. Regurgitador
habitual. No antecedente de estridor, disfonia, distrés respi-
ratorio ni atragantamientos. Proceso actual: cuadro de inicio
brusco, de madrugada y sin relacién con la toma, consisten-
te en estridor inspiratorio y dificultad respiratoria. Rechazo
de la dltima toma por fatiga. Previamente asintomatico, sin
sintomas catarrales ni fiebre. No vémitos. Deposiciones y
diuresis normales. Niegan antecedente de atragantamiento
o sofocacién. No ambiente epidémico. Exploracién fisica: Fc
163 lpm. Afebril. SatO, 100%. TEP inestable (insuficiencia res-
piratoria). Reactivo y vital. Normocoloreado. Bien hidratado
y perfundido. Fontanela anterior normotensa. Pulsos perifé-
ricos simétricos. Auscultacion ritmica sin soplos. Murmullo
vesicular conservado. Estridor inspiratorio audible sin fonen-
do en reposo. Tiraje subcostal moderado. FR: 56 rpm. Score
de Westley: 4. No cianosis. Abdomen, orofaringe y otoscopia
normal. Recibe tratamiento con adrenalina nebulizada y dexa-
metasona oral con cese progresivo de la clinica en 2 horas.
Pruebas complementarias: hemograma: serie roja: normal.
Serie blanca: leucocitos 12,720/mm3 (N: 69,6% L: 26,3%). Serie
plaquetaria: 399.000/mm?. Bioquimica e ionograma normal.
PCR: 2,2 mg/L. Microbiologia: cultivo lavado nasofaringeo:
Coronavirus NL63. Fibroscopia: no evidencia de edema de
glotis. Cuerdas vocales y epiglotis normal. No se objetivan
cuerpos intraluminales ni compresiones extrinsecas. No larin-
gomalacia. El paciente permanece hospitalizado con vigi-
lancia clinica permaneciendo completamente asintomatico.
Conclusiones. Aunque el diagnéstico de la laringitis
aguda suele ser clinico, en casos atipicos como el nuestro
dada la edad del paciente, es necesario descartar causas
congénitas de estridor, mecanicas e incluso neurolégicas.

P-045. IMPORTANCIA DE LA ANAMNESIS MATERNA EN
LA EVALUACION DE LA AFECTACION MUSCULAR EN EL
RECIEN NACIDO. Paz Payé E, Palomares Cardador M, Mifiam-
bres Rodriguez M, Ferndndez Garcia-Abril C, Vazquez Martin
S, De La Huerga Lopez A, Gonzalez-Lamuiio Sanchis C, Pino
Vazquez A. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.
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Introduccion. Las enfermedades congénitas muscula-
res suponen un reto diagnéstico. Los avances en técnicas
genéticas facilitan su estudio, y la historia obstétrica y la
exploracion fisica de ambos progenitores resultan de ayuda.
Los antecedentes obstétricos (abortos previos, movimientos
fetales escasos, polihidramnios) deben valorarse.

Caso 1. Recién nacida a término hipotonia, pies zambos.
Polihidramnios, aborto previo. Apgar 8/9. Exploracion fisica
(EF): micro y retrognatia, pirimide nasal prominente, paladar
ojival. Filtrum largo, boca en “V” invertida. Aspecto hipomi-
mico. Hipotonia global. Caderas en libro abierto. Pies zambos.
No antecedentes de enfermedades neuromusculares. Electro-
miograma: descargas esponténeas y provocadas por percu-
sién, congruentes con distrofia mioténica. Estudio genético
para la proteina kinasa de distrofia mioténica (DMPK): alelo
expandido >150 repeticiones, compatible con distrofia mioté-
nica de Steinert (DMS) congénita. Madre igualmente afecta.

Caso 2. Pretérmino de 31+5 semanas. Polihidramnios
severo. Aborto previo. Apgar 5/5/7. Escaso esfuerzo respi-
ratorio, precis6 intubacién. EF: hipotonia global, postura en
libro abierto, extremidades largas. Hipomotilidad. Boca en
“V” invertida. Facies hipomimica. Sin otros antecedentes.
Estudios analiticos negativos. Pruebas de imagen normales,
salvo radiografia de térax: paresia diafragmatica derecha. Se
evalda a la madre, presentando miotonfa. Estudio genético
DMPK: alelo expandido, 1667 repeticiones, compatible con
DMS congénita. Madre igualmente afecta.

Comentario. La DMS tipo I presenta un dificil diagnésti-
co, especialmente en periodo neonatal. Su baja incidencia y
la frecuente presencia de asfixia o distrés respiratorio, actdan
como factores de confusién, dificultando su diagnéstico.
Ante la hipotonia, problemas respiratorios y dificultades
para la alimentacién deberemos descartar dicha entidad y
enfatizar la anamnesis y exploracién de los progenitores.

P-047. ENFERMEDAD DE CASTLEMAN: A PROPOSITO DE
UN CASO. Moreno Carrasco JL, Rodriguez Bodero S, Sanchez
Sierra N, Di Tata Francia C, Membrives Aparisi JS, Herraiz
Cristébal R, Gonzalez Garcia H. Hospital Clinico Universitario
de Valladolid.

Introduccién. La enfermedad de Castleman (EC) o hiper-
plasia angiofolicular es una entidad excepcional en Pediatria.
Se trata de una hiperplasia linfoide reactiva de etiologfa des-
conocida con posible origen en la estimulacién antigénica
crénica de probable etiologia viral y/o una alteracion en
la regulacion de los factores de crecimiento que conduce a
una proliferaciéon anémala de células plasmaticas. La inter-
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leucina 6 y el virus herpes humano tipo 8 estan implicados
en la etiopatogenia. Existen dos formas de presentacién. La
forma localizada o unicéntrica (ECU) es la mas frecuente,
con histologfa hialino-vascular (HV) y de mejor pronéstico,
siendo la extirpacién tumoral el tratamiento definitivo. En
contraposicién a la forma sistémica o multicéntrica (ECM)
que afecta mas frecuentemente a adultos inmunodeprimidos,
con histologia de células plasméticas (PC) o mixta, menos
frecuente y de peor pronéstico. Esta segunda precisa trata-
miento tanto quimioterdpico como quirtrgico.

Caso clinico. Varén de 13 afios que acude a Urgencias
por abdominalgia de 48 h de evolucién, asociando en las
ultimas 24 horas aparicién de bultoma en zona paraumbi-
lical izquierda, indurado, mévil y doloroso a la palpacion.
Astenia y sudoracién nocturna los meses previos. No fiebre,
pérdida de peso, clinica gastrointestinal o miccional, y a la
exploracion no se objetiva hepatoesplenomegalia ni adenias.
Se realiza ingreso para iniciar estudio con: analiticas seriadas,
serologfas viricas, estudio inmunolégico completo y diversas
pruebas de imagen (ecografia y RMN abdominal), hallando-
se masa posterior a recto anterior de 4,5x2,7 cm de probable
origen linfoproliferativo y elevacion de interleucina 6 como
tnicos hallazgos relevantes. Se realiza reseccién completa de
la tumoracién con estudio anatomopatolégico compatible
con EC variante HV: hiperplasia de los centros germinales
e hiperplasia en capas de cebolla de las células del manto.
El estudio de extension posterior con TC cérvico-toracico-
abdomino-pélvico con contraste result6 negativo, definién-
dose como variante unicéntrico. Actualmente el paciente se
mantiene asintomatico en seguimiento en Oncohematologia
Infantil, sin precisar ningtin otro tratamiento.

Conclusiones. Destacamos la importancia de un adecua-
do diagnéstico diferencial dadas las similitudes clinicas y ana-
tomo-patoldgicas que esta entidad, benigna y poco frecuente,
presenta con otras patologias de tipo linfoproliferativo.

P-048. MOTIVO INFRECUENTE DE ESTRIDOR EN URGEN-
CIAS PEDIATRICAS. Moreno Carrasco JL, Sanchez Sierra N,
Rodriguez Bodero S, Justo Vaquero P, Herraiz Cristobal R, Gon-
zalez Garcia H. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion. Las masas cervicales son un motivo de
consulta habitual en Pediatria. Aunque la causa mas frecuen-
te suele ser infecciosa, es importante realizar un diagndstico
diferencial con otras etiologias menos frecuentes como las
de origen inflamatorio (tiroiditis,...), las de tipo congénito
(quistes branquiales, conducto tirogloso, etc.) y tumorales
(linfomas, tumores germinales...).

Caso clinico. Paciente varén de 3 afios que acude a
Urgencias por masa cervical y estridor inspiratorio y espi-
ratorio de 24 horas de evolucién, sin asociar ninguna otra
sintomatologia. Antecedente en los meses previos de episo-
dios autolimitados de disfonia y laringitis leves. Ala explo-
racion fisica destaca la presencia de bultoma a nivel cervical,
inferior al cricoides, de bordes mal definidos, de 5-7 cm,
simétrico, de consistencia blanda y sin afectacién de la piel
suprayacente. Asocia intensa congestion venosa superficial
en parte superior del térax. No otros signos de dificultad
respiratoria. No cianosis. No adenopatias/bultomas a otros
niveles. Hemodindmicamente estable. Resto de exploracién
fisica sin otros hallazgos patolégicos. Se monitorizan cons-
tantes, se aplican medidas posturales y se pauta tratamiento
con adrenalina nebulizada més dosis tinica de dexametasona
y se inicia estudio de masa cervical con radiografia de torax y
ecografia de partes blandas, objetivaindose masa mediastini-
ca anterior de dimensiones imprecisas que se prolonga hacia
base del cuello, con desplazamiento traqueal izquierdo, en
probable relacién con tumoracion de estirpe hematoldgica.
Ingresa en planta de hospitalizacién para continuar estu-
dio. Tras administracién del tratamiento inicial en Urgencias
presenta reduccién del tamafio tumoral con desaparicién
completa del estridor a las 12 horas de ingreso. Se com-
pleta estudio con analitica sanguinea completa (parametros
citolégicos, bioquimicos y reactantes de fase aguda dentro
de la normalidad), coagulacién, frotis sanguineo, serologias
viricas y estudio inmunolégico. Se realiza RMN cervical para
mejor delimitacién tumoral y se decide conjuntamente con
el Servicio de Cirugia Pedidtrica toma de muestra para biop-
sia, diagnosticindose de neoplasia hematoldgica compatible
anatomo-patoldgicamente con linfoma linfoblastico tipo T.

Conclusiones. Ante una masa cervical hay que realizar
un adecuado diagnéstico diferencial, descartando etiolo-
gias no tan habituales como las tumorales, concretamente
neoplasias hematoldgicas que se manifiestan como masas
mediastinicas, que ademas de poder producir un compro-
miso respiratorio del paciente, pueden complicarse con un
sindrome de vena cava superior.

P-049. ME APARECIO AYER. Torres Aguilar L®, Puente Montes
S®, Crespo Valderrdbano LW, Fernandez Pérez GC®, Pintado
Garrido R®, Torres Nieto MA®, Molina Vazquez ME®, Centeno
Malfaz F®. WHospital Universitario Rio Hortega. @Hospital Clinico
Universitario. Valladolid.

Introduccién. Los hemangiomas intramusculares supo-
nen menos del 1% de los tumores vasculares benignos. Apa-
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recen como una tumoracién de tejidos blandos profundos
con minimos signos que orienten hacia etiologia vascular, lo
que complica el diagndstico. Es frecuente el antecedente de
traumatismo, poniendo de manifiesto la lesién subyacente.
Su diagnéstico se realiza, ademds de por la clinica, mediante
pruebas de imagen. El tratamiento es principalmente qui-
rargico aunque la recidiva local es elevada.

Resumen del caso. Paciente de 8 afios que acude a la
Unidad de Urgencias de Pediatria por presentar tumora-
cién supraescapular y supraclavicular izquierda, de con-
sistencia gomosa, de reciente aparicién. No sintomatologia
constitucional. No antecedente traumatico ni infeccioso. Las
pruebas complementarias realizadas de urgencia (analitica,
radiografia y ecografia) no consiguen filiar su origen por lo
que ingresa para estudio. La RM muestra una masa sélida
en el espesor del musculo trapecio, ovoidea, de 4,5x5x4 cm
asociando una adenopatia de 5 cm de las mismas caracteris-
ticas que la tumoracién, que obliga a practicar biopsia para
realizar un adecuado diagndstico. El resultado de anatomia
patoldgica concluye lesion vascular benigna intramuscular
compatible con hemangioma intramuscular.

Comentario. Aunque poco frecuentes, debemos incluir
a los hemangiomas intramusculares dentro del diagnéstico
diferencial de las tumoraciones de partes blandas. Tras el
diagndstico, es importante informar de las caracteristicas
de benignidad de la lesi6n, de las posibilidades terapéuticas
sin olvidarnos de las altas tasas de recidivas locales que
pueden presentar. En el caso de nuestro paciente la opcién
terapéutica es la embolizacién previa cirugia para disminuir
el riesgo de recidiva.

P-050. ESTENOSIS PIELOURETERAL DE PRESENTACION
TARDIA. Burguefio R, Jiménez Jiménez AP, Garrote Molpeceres
R, Urbaneja Rodriguez E, Gémez Beltran OD, Sanchez Abuin
A, Pino Vazquez MA, Gonzélez Garcia H. Hospital Clinico Uni-
versitario de Valladolid.

Introduccién. Las estenosis de la unién pielo-ureteral
(EPU) constituyen una causa frecuente de hidronefrosis
infantil, siendo habitualmente de origen intrinseco, por
existencia de malformaciones en la via urinaria que suelen
diagnosticarse en periodo pre y neonatal. Sin embargo, se
describen casos de presentacion tardfa, como el de nuestra
paciente.

Caso clinico. Nifia de 10 afios sin antecedentes perso-
nales ni familiares de interés. Derivada para estudio por
abdominalgia de 5 meses de evolucidn, asociada a dolor
en fosa renal izquierda de intensidad creciente, sin clinica
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miccional. Exploracién fisica: importante dolor a la pufioper-
cusion renal izquierda. Pruebas complementarias: analitica
sanguinea con funcion renal normal. Uroandlisis normal.
Urocultivo negativo. Ecografia abdominal con hidronefrosis
izquierda de 3x2, 5 cm. Renograma isotépico MAG-3: patrén
obstructivo renal izquierdo, funcién renal diferencial RD
53%, R147%. La paciente fue diagnosticada de EPU, valorada
e intervenida, siendo diagnosticada de EPU secundaria a
vaso polar. Tras la intervencién quirtrgica desapareci6 el
dolor abdominal y la funcién renal permanece en limites
normales.

Conclusiones. A pesar de que la mayoria de EPU tienen
un origen congénito malformativo de la via urinaria y suelen
diagnosticarse en el primer afio de vida, existen otras for-
mas de EPU secundarias a la presencia de vasos sanguineos
renales aberrantes, llamados “ vasos polares “, que origina
una hidronefrosis progresiva durante la infancia, siendo
responsables de abdominalgias, litiasis e ITUs recurrentes.
Su correccién quirtrgica suele ser sencilla, acompanando-
se de desaparicion de la dilatacién y normalizacion de la
funcién renal.

P-051. CUERPOS CETONICOS, ;PREDICEN EL FRACASO
DE UNA REHIDRATACION ORAL? Torres Aguilar L, Sanchez
Moreno M, Velasco Ziitiga R, Vicente Navarro E, Cid Astruga B,
Centeno Malfaz F. Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Introduccion. En el contexto de un cuadro de vémitos,
el ayuno puede producir hipoglucemia, que conlleva un
aumento compensatorio de los cuerpos ceténicos en san-
gre, comportandose estos como estimulantes del centro del
vémito, pudiendo prolongar el cuadro. En estos procesos,
la rehidratacién via oral (RHO) con soluciones de rehidra-
tacién que contienen glucosa es de eleccién cuando se trata
de deshidrataciones leves-moderadas sin contraindicaciones
para su realizacién.

Objetivo. Evaluar si existe un valor de cetonemia capilar
que se asocie a una mayor probabilidad de fracaso dela RHO
en los cuadros de vomitos.

Método. Estudio observacional prospectivo, unicéntrico,
desarrollado entre el 1/12/2015 y el 30/11/2016. Se inclu-
yeron pacientes con 3 0 mas vomitos en las tltimas 4 horas.
Se determing el valor de cetonemia capilar al inicio y al
finalizar la rehidratacion.

Se reclutaron 422 pacientes, de los cuales el 40,5% fueron
excluidos. De los 251 analizados, el 50,2% fueron mujeres,
con una mediana de edad de 55,5 meses. La mediana de
glucemia capilar a su llegada a Urgencias fue 89 mg/dly
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de cetonemia 0,9. Finalizan el estudio 184 (73,3%) pacientes,
presentando una mediana de glucemia capilar a los 90’ de
88 mg/dly cetonemia 1,1. La cetonemia capilar no mostré
asociacion con el fracaso de la rehidratacion (OR 0,77, IC95%
0-57-1,03).

Conclusion. En un cuadro de vémitos con buen estado
general, la cetonemia capilar no tiene valor predictivo de
fracaso de la rehidratacién oral, por lo que no seria reco-
mendable su determinacion rutinaria.

P-052. HIPOGAMMAGLOBULINEMIA EN UN LACTANTE:
¢TRATAMIENTO SUSTITUTIVO INMEDIATO? Navarro S,
Martin S, Mayordomo . Hospital Universitario Central de Asturias.

Introduccién. La hipogammaglobulinemia transitoria de
la infancia (HTI) se engloba dentro de las inmunodeficiencias
primarias, caracterizandose por niveles séricos bajos de IgG
(inmunoglobulina G) para la edad acompafiados o no de
descenso del resto de isotipos. Autolimitada, de etiologia
desconocida y solo precisa tratamiento con gammaglobulina
ante infecciones de repeticién. Su diagnéstico es tinicamente
retrospectivo.

Resumen del caso. Lactante de 4 meses que consulta
por exantema difuso y petequias en miembros inferiores
sin otra sintomatologia. Como antecedentes personales des-
taca diarrea por Campylobacter jejuni y cuadro de fiebre sin
foco. No antecedentes personales ni familiares de interés.
Se realiza analitica objetivaindose neutropenia de 340/pL
con resto de pardmetros normales; impresiona de cuadro
reactivo secundario a infeccién viral.

Al mes se realiza analitica de control y ante la persis-
tencia de la neutropenia (710/pL) se deriva a Hematologfa.
Se solicitan ANAs que resultan negativos y se completan
estudios detectdndose niveles bajos de inmunoglobulinas:
IgG 1,50 g/L (3,50-8,60), IgA 0,05 g/L (0,17-0,96) e IgM 0,12
g/L(0,30-1,83). Ante la hipogammaglobulinemia, se remite
a Infectologia Pedidtrica. Se afiade estudio de complemento
y subpoblaciones linfocitarias, sin alteraciones.

En controles posteriores se mantiene asintomatico, obje-
tivaindose desaparicion de neutropenia y ascenso gradual de
inmunoglobulinas orientando al diagnéstico de HTI. Actual-
mente, IgG e IgM normales persistiendo valores limite de
IgA(0,15g/L).

Comentarios. Un lactante con cifras bajas de inmunog-
lobulinas obliga a descartar una inmunodeficiencia humo-
ral grave mediante seguimiento estrecho. Ante un paciente
asintomatico y con cifras ascendentes de Ig, un diagnéstico
posible serfa el de HTL

P-053. BRAQUIDACTILIA ;FORMA AISLADA O CARACTE-
RISTICA DE UN SINDROME? Paz Payé E, Tobar Mideros MC,
Orellana Castillejo N, Bermtidez Hormigo I, Lopez Wilches M,
Bahillo Curieses P, Relldn Rodriguez S, De La Huerga Lépez A.
Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion. La braquidactilia (BD), es un término general
que hace referencia al acortamiento de los dedos de las manos,
pies 0 ambos. Puede aparecer como una malformacion aislada,
o dentro de un sindrome malformativo. Las BD aisladas son
raras, excepto los tipos A3 y D. Se pueden asociar a talla baja.

Caso 1. Var6n de 7 aflos con hipocrecimiento sin retraso
de la maduracién 6sea (MO) y con velocidad de crecimien-
to (VC) normal. Exploracion fisica (EF): dismorfias faciales
menores (paladar ojival, maloclusién dentaria , hiperterloris-
mo, pabellones auriculares algo despegados). Clinodactilia
52 dedo de manos y pies, con alteracién radiolégica (AR) a
nivel 2° falange 5° dedo de la mano, discreta disparidad altu-
ra metafisis distal de ctbito y radio. Braquidactilia tipo A3.

Caso 2. Mujer de 7 afios con hipocrecimiento proporcio-
nado con ausencia de retraso de la MO y VC normal. En EF
presenta clinodactilia de 5° dedo de ambas manos y de 4° dedo
de ambos pies, AR con acortamiento de la falange media del 2°
y 5°dedo de la mano y del 4° en el pie. Braquidactilia tipo A4.

Caso 3. Varén de 14 afios con hipocrecimiento sin retraso
de la MO y VC normal. EF presenta acortamiento del 3¢
dedo de la mano. AR con acortamiento y malformacién de
la falange proximal y media del tercer dedo, falange media
del 5% acortamiento del primer metacarpiano, deformidad
de la falange proximal del 2° dedo. Braquidactilia tipo C.

Caso 4. Mujer 8 afios, pubertad adelantada en tratamien-
to con analogos de LHRH. Crecimiento proporcionado en
valores normales con MO adelantada. EF: presenta acorta-
miento del 5% metacarpiano bilateral. AR con acortamiento
del 5% metacarpiano. Braquidactilia tipo E.

Comentario. Cuando nos encontremos ante una BD, lo
primero sera diferenciar si estamos ante una forma aislada o
un sindrome malformativo, ya que nos orientara al diagnés-
tico. Es de suma importancia realizar una evaluacion tanto
clinica como radiolégica de ambas manos y pies. Se realizara
una exploracién fisica detallada de todo el cuerpo y si es
posible se explorara también a los familiares de primer grado.

P-054. BULTOMA ASINTOMATICO EN LACTANTE DE 4
MESES. Puerta Pérez MDP, Zoido Garrote E, Gonzalez Miares
C, Garcia Aparicio C, Andrés Andrés AG, Fuentes Carretero S,
Padrillos Serna JM, Ardela Diaz E. Complejo Asistencial Univer-
sitario de Ledn.
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Introduccién. Los tumores de partes blandas son un
grupo grande y heterogéneo, originados en los tejidos de
soporte. En los nifios, los malignos son mas frecuentes. Se
pueden presentar en cualquier localizacién, siendo mas habi-
tual en extremidades.

Caso clinico. Lactante de 4 meses que acude a Urgen-
cias por bultoma en antebrazo izquierdo, indoloro, de apa-
ricion brusca, sin antecedente traumatico ni otra clinica. En
la exploracién fisica destaca masa en antebrazo izquierdo
de 4x0,9 cm, consistencia blanda, que parece adherida a pla-
nos profundos. Se realiza radiografia y ecografia, sin diag-
nostico concluyente. Se solicita RMN y consulta en Cirugia
Pediatrica. La RMN informa lesién dependiente de la fascia
muscular, sin signos de infiltracién profunda, componen-
te hemorragico, necrético o quistico. Presenta crecimiento
progresivo, hasta 5x4 cm. Dos meses después se reseca sin
incidencias. La anatomia patoldgica presenta patrén trifasico
con combinacién de tejido adiposo maduro, fibroso maduro
y mesenquimal inmaduro con matriz basofilica, caracteristi-
co y compatible con hamartoma fibroso de la infancia (HFI),
sin signos de malignidad. La inmunohistoquimica es positiva
para CD34 y 5100. El paciente evoluciona favorablemente.

Comentario. El HFI es de origen mesenquimal, raro y
benigno. Suele aparecer antes de los 2 afios, predominando
en el sexo masculino. Generalmente es una lesién asintomé-
tica, bien delimitada en hemicuerpo superior. Las pruebas
de imagen ayudan al diagnéstico, pero lo confirma la ana-
tomia patolégica. Suelen presentar crecimiento rapido los 5
primeros afios, estabilizandose después. No tiende a la regre-
sion espontanea. La reseccion quirtirgica es el tratamiento
de eleccion. Su pronostico es excelente, siendo infrecuentes
las recidivas.

P-055. RESTRASO EN CIERRE FONTANELA ANTERIOR EN
NINA DE 3 ANOS. Valverde Pérez N©, Gonzélez Acero A®,
Higelmo Gémez H®, Miguez Martin L®, Barrio Traspaderne
E®, Fernandez Martinez B®, Arranz Velasco A®, Pardo De La
Vega R". WHospital Universitario de Cabuefies. ®Centro de Salud
Perchera. Gijon.

Introduccién. El cierre de la fontanela anterior suele
ocurrir entre los 7 y los 18-19 meses de vida, con amplia
variabilidad. Las causas del retraso de su cierre son muy
variadas.

Resumen del caso. Nifia de 3 afios y 11 meses remitida a
consultas por persistencia de fontanela anterior. No presenta
antecedentes personales de interés y el desarrollo psicomotor
previo es normal. A la exploracion fisica, se palpa persisten-
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cia de fontanela anterior de aproximadamente 2x2 cm, sin
asociar signos inflamatorios locales. No se aprecian rasgos
dismoérficos y la exploracion por aparatos es normal. Se reali-
26 hemograma, bioquimica general y TSH con resultado nor-
mal. Se realizaron también radiografia y ecografia craneales
en las que se confirmo la persistencia de fontanela, anterior
sin objetivarse otras alteraciones. La RNM craneal mostr6
lesion de aspecto quistico (hipointensa en T1 e hiperintensa
en T2), de 25x15x5 mm, localizada en el espacio subgaleal
inmediatamente por encima de la fontanela anterior, suges-
tiva de quiste dermoide, sin observarse otras alteraciones
intracraneales. Se remiti6 a la paciente para valoracién por
Neurocirugia, en el momento actual estd pendiente de inter-
vencion quirdrgica para exéresis del quiste.

Conclusiones/comentarios. Los quistes dermoides de la
fontanela anterior constituyen una entidad poco frecuente
en Pediatria, que pude presentarse cinicamente como una
aparente falta de cierre de la fontanela anterior, por lo que
es importante conocer su existencia para incluirla en el diag-
nostico diferencial en estas situaciones clinicas.

P-056. CLINICA NEUROLOGICA COMO UNICO SIGNO DE
PRESENTACION DE LA INVAGINACION INTESTINAL.
Valencia MC, Campo Fernandez N, Torres Aguilar L, Sanchez
Moreno MG, Arribas Arceredillo M, Mena Huarte J, Palacio
Tomas L, Centeno Malfaz F. Hospital Universitario Rio Hortega.
Valladolid.

Introduccion. La alteracion brusca del nivel de conscien-
cia puede ser el signo inicial de presentacion de la invagi-
nacion intestinal en lactantes. La triada clasica de vomitos,
dolor abdominal y hematoquecia solo la presentan inicial-
mente un pequefio porcentaje. Es importante reconocer las
formas de presentacién atipica para no demorarse en el
diagndstico y evitar posibles complicaciones.

Caso clinico. Paciente de 19 meses que acude a Urgencias
por presentar en las tiltimas horas tendencia a la somnolencia
excesiva. En las 48 horas previas realiz6 dos vémitos y una
deposicién liquida, acompafado de febricula. Se objetiva
tendencia a la postracion pero con exploracion fisica com-
pleta normal. Realizamos analitica sanguinea presentando
ligera elevacion de reactantes de fase aguda tnicamente.
Ante la persistencia de la somnolencia y la ausencia de nue-
vos sintomas, sospechamos patologia abdominal y solicita-
mos ecografia abdominal donde se visualiza una pequefia
invaginacion de la vélvula ileocecal e ileon terminal en el
interior del ciego. Se traslada al paciente para valoracién
por Cirugia pediatrica.
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Conclusion. Las manifestaciones neuroldgicas pueden
ser un signo precoz de presentacion de esta patologia, princi-
palmente la alteracion del nivel de consciencia. La hipotonia,
agitacion psicomotriz, ataxia aguda, cefalea, apatia y altera-
ciones autonémicas también han sido descritas. Por tanto,
ante pacientes con variaciones en el nivel de consciencia que
no presenten signos de focalidad neurolégica debe tenerse
en cuenta el posible diagndstico de invaginacién intestinal.

P-057. HIPERFOSFATASEMIA TRANSITORIA DE LA INFAN-
CIA. EXPERIENCIA EN UNA CONSULTA DE PEDIATRIA
DE ATENCION PRIMARIA. Martinez Figueira L%, Clavero
Esgueva MJ®, Sanchez Jiménez MDC®, Pellegrini Belinchén J@.
WComplejo Asistencial de Salamanca. @Centro de Salud de Pizarrales.
Salamanca.

Introduccion y objetivos. La hiperfosfatasemia transito-
ria de la infancia (HTI) es una entidad benigna y autolimi-
tada, en la que se observa una desproporcionada y aislada
elevacién de la fosfatasa alcalina (FA) sin que exista enfer-
medad 6sea o hepatica. Descrita en 1954 por Bach, poste-
riormente Kraut definié unos criterios para su diagnéstico.
Su prevalencia es desconocida aunque probablemente sea
relativamente frecuente. Se observa con mas frecuencia en
nifios menores de 5 afios. Su patogenia no ha sido estable-
cida pero se cree que se debe a un aumento de la FA en el
hueso y en el higado coincidiendo con las etapas de creci-
miento. Nuestro objetivo es describir la experiencia en una
consulta de Atencién Primaria de Salamanca durante un
periodo de 7 afios (enero 2010-enero 2017) con una serie de
5 nifios diagnosticados de hiperfosfatasemia transitoria de
la infancia (HTI).

Métodos. Estudio descriptivo observacional retrospec-
tivo mediante revisién de historias.

Resultados. La edad media fue de 20,2 meses (rango
12-30 meses), con un predominio de mujeres de 1,5:1. Los
valores de FA estuvieron comprendidos entre 1.406 y 5.084
U/L con un valor medio hallado de 2.771.60 + 1744.45U/L
(media + DS). Todos los casos tuvieron unos valores de FA
por encima del percentil 97 para cada edad. Los niveles de
FA sérica volvieron a la normalidad en un periodo medio de
3,33 + 2,3 meses (media + DS), quedando 1 nifio pendiente
de control por su reciente diagnéstico. Se observé una mayor
incidencia de casos en los meses de otofio e invierno. En 4
de los 5 pacientes se solicit6 la analitica por estancamien-
to ponderal, destaca el caso de una nifia que presentaba
una cojera de larga evolucién. En todos nuestros pacientes
se descarté la existencia de alteraciones hepaticas y dseas

mediante la anamnesis, exploracién fisica y pruebas basicas
de laboratorio.

Conclusiones. En nuestra serie todos los nifios eran
menores de 5 afios. No existe diferente incidencia en funcién
del sexo y encontramos una mayor incidencia en los meses
de otofio e invierno, observaciones acordes con las de otros
autores. Ante el hallazgo de un aumento importante de las
FA se debe realizar anamnesis, exploracion fisica y analitica
basica. Si todo es normal, en un nifio sano puede establecerse
el diagndstico de HTI. El retorno de los valores dela FAala
normalidad confirma el diagnéstico. Es importante sospe-
char y saber reconocer la HTI a fin de evitar exploraciones
complementarias costosas e innecesarias.

P-058. CODIFICACION DIAGNOSTICA EN UN SERVICIO DE
URGENCIAS PEDIATRICAS. Valencia MC, Palacio Tomas L,
Ferndndez Arribas JL, Gonzdlez Martin LM, Campo Ferndndez
MN, Benito Pastor H, Velasco Ztiiiga R. Hospital Universitario
Rio Hortega. Valladolid.

Objetivo. La codificacién diagnéstica es una herramienta
fundamental en un Servicio de Urgencias Pediatricas para
poder analizar sus propios datos y compararlos con otros
servicios. El objetivo es comparar la informacién obtenida
mediante un sistema de codificacién manual con la disponi-
ble en los cuadros de mandos de otros servicios de urgencias
de hospitales de tercer nivel. Como objetivo secundario se
evaluara en niimero de indicadores de calidad de la SEUP
que el sistema de codificacién permite obtener.

Material y métodos. Estudio transversal unicéntrico
sobre datos recogidos de manera prospectiva entre 1/1/2013
y el 31/12/16. Se completa una hoja de codificacién con
varias variables (niimero de historia, fecha, edad, triaje, hora
de llegada y de alta, motivo de consulta, procedimientos,
diagndstico y destino). Los datos se introducen en una tabla
Excel por el personal médico. Se solicit la informacién obte-
nida en su cuadro de mandos en los otros dos hospitales de
tercer nivel y se analizaron cuantos datos podian ser obte-
nidos con nuestro sistema. Se realizé un analisis similar con
el listado de indicadores de calidad disponible en la pagina
web de SEUP.

Resultados. El cuadro de mandos del hospital 1 consta
de 21 datos, de los cuales el 100%, son proporcionados por
nuestro sistema. De los 48 del hospital 2, 19 son referentes
a subespecialidades, de las que carece el nuestro. E1 100%
de los 29 restantes son obtenibles en nuestro sistema. De los
indicadores de calidad, 19 (21,4%) son obtenidos directamen-
te del sistema y en 36 (40,5%) el sistema facilita su obtencién.
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Conclusién. El sistema manual de codificacién aporta
informacién ttil para la gestion de la urgencia pediatrica,
pudiendo ser una opcién para hospitales de mediano tama-
fio.

P-059. TORSION TESTICULAR PERINATAL. Libran Pefia A,
Polanco Zea PM®, De Ponga L6pez P®, Ortiz Martin N, Mora-
les Luengo F®, Montejo Vicente M, Molina Vazquez ME®,
Caserio Carbonero S®. WHospital Universitario Rio Hortega. @
Hospital Clinico de Valladolid.

Introduccion. La torsion testicular perinatal es aquella
que ocurre entre el periodo prenatal y el periodo postnatal
hasta los 30 dias de vida. El mecanismo, la clinica y el peor
prondstico la hacen muy diferente a la torsién testicular en
edades mds tardias. Es una entidad poco frecuente pero que
tiene un impacto potencial sobre la futura funcién esperma-
togénica y endocrina del testiculo por lo que es importante
conocer su presentacion clinica y su manejo posterior.

Caso clinico. Recién nacido de 38 semanas de EG, parto
eutécico, PRN 3.435 g, Apgar 9/10. Ecografias prenatales
acordes y normales. En la primera exploracion fisica con
6 horas de vida presenta en el hemiescroto derecho una
masa dura, no dolorosa de coloracidn oscura adherida a la
piel y en el hemiescroto izquierdo signos compatibles con
hidrocele. La ecografia testicular mostré cambios isqué-
micos en teste derecho, hernia inguinoescrotal derecha e
hidrocele izquierdo. Ante la sospecha de torsion testicular
prenatal fue derivado de urgencia al Hospital de referencia
en Cirugia Pediatrica. Alli fue intervenido en las primeras
24 horas de vida practicindosele una orquiectomia derecha
y orquidopexia izquierda, con adecuada evolucién posto-
peratoria.

Comentario. El manejo de la torsion testicular perinatal
es un tema controvertido. Desde el punto de vista clinico si
la torsién ocurre prenatalmente la presentacién es, como en
nuestro caso, asintomética, con una masa dura en hemies-
croto afecto, no dolorosa, con transiluminacion negativa de
color violaceo. Pese a la escasa probabilidad de viabilidad
del teste, la exploracion quirtirgica es la tinica forma de efec-
tuar el diagndstico de certeza. La cirugia se podria diferir,
aunque algunos autores proponen cirugia urgente, sobre
todo para asegurar el teste contralateral. Se recomienda la
orquiectomia para los casos de necrosis avanzada y orquio-
pexia si se considera algtin grado de viabilidad. En caso de
torsion postnatal con cambios inflamatorios agudos o torsién
prenatal bilateral se consideraria siempre una emergencia
quirdrgica.

150 VOL. 57 N*© 240, 2017

P-060. LARINGOMALACIA. Sanchez Vélez MT®, Aparicio Rios
P®, Benito Gonzélez F, Cordovilla Pérez R®, Garcia Iglesias
D®, Lazaro Ramos ]@, Tapia Gomez AM®. @Hospital Clinico Uni-
versitario de Salamanca. ?’Complejo Asistencial de Avila. ®Complejo
Asistencial de Valladolid.

Introduccion. La laringomalacia consiste en un retraso
en la maduracién de las estructuras de soporte muscular
de la laringe, que implica un colapso pasivo durante la ins-
piracion. Es la causa mas frecuente de estridor laringeo. Se
manifiesta normalmente en las primeras semanas de vida,
caracterizandose por un estridor inspiratorio de predominio
en las tomas o con el llanto. Suele tener buen prondstico
mejorando con el crecimiento y el desarrollo de la via aérea.

Caso clinico. Lactante de 3 meses derivado a nuestra
unidad por presentar desde el nacimiento tos perruna, estri-
dor inspiratorio e irritabilidad asociada a las tomas. Presenta
sintomatologia similar con el llanto, al realizar deposicio-
nes y con el dectibito supino, por lo que siempre duerme
incorporado.

Se decide ingreso para estudio, donde se realiza una
fibrobroncoscopia objetivdndose colapso espiratorio de la
glotis por los aritenoides, compatible con laringomalacia
leve. Test de deglucion sin hallazgos patolégicos y pHmetria
donde se descarta reflujo gastroesofagico acido. En los meses
posteriores presenta alguna agudizacion respiratoria que
requiere tratamiento con corticoide oral. Sin embargo, se
objetiva mejoria importante del estridor sin presentar disnea
durante las tomas.

Comentarios. La laringomalacia leve atin siendo una
patologia muy frecuente puede asociar agudizaciones respi-
ratorias con aumento del trabajo respiratorio y del estridor.
Se recomienda un estudio completo de la via aérea para
descartar otras malformaciones a ese nivel. En ocasiones
la laringomalacia puede estar asociada a otras patologias,
en especial el reflujo, por lo que se debe descartar si existe
alta sospecha clinica. Inicialmente se recomienda una acti-
tud expectante dada la buena evolucién habitual de estos
pacientes.

P-061. NEUTROPENIA NEONATAL. Aparicio Rios P, Ramajo
Polo A, Mendoza Sanchez MDC, Sanchez Moreno S. Complejo
Asistencial Universitario de Salamanca.

Introduccién. La neutropenia neonatal aloinmune
(NNA) es una patologia poco frecuente debida a la presencia
de anticuerpos IgG maternos contra antigenos de la mem-
brana de los neutréfilos del neonato, heredados del padre.
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Como consecuencia se produce neutropenia de intensidad y
duracion variable con el posible riesgo de infecciones.

Resumen del caso. Recién nacido a término, varén, de
peso adecuado para su edad gestacional, procedente de
embarazo controlado y de curso normal. Ausencia de con-
sanguinidad, transfusiones o abortos previos. Parto eutdcico.
Periodo neonatal inmediato sin incidencias.

Alos 10 dias de vida presenta cuadro de onfalitis y en la
analitica que se realiza se objetiva cifra de leucocitos de 1.340/
pl'y neutrdfilos 200/ pl. Serie roja y plaquetaria normales.

El cuadro de onfalitis se resuelve pero la neutropenia
persiste por lo que es derivado al Servicio de Hematologia
para estudio.

Se realiza aspirado de médula ésea con morfologia nor-
mal y en la citometria de flujo se objetiva parada madura-
tiva de la serie granulocitica, con distribucion normal de
las poblaciones analizadas. También se realiza estudio de
neutropenias congénitas con resultado negativo y estudio
de neutropenia aloinmune que muestra la presencia de
un aloanticuerpo de especifidad anti HNA-1b, existiendo
incompatibilidad HNA-1 (madre 1b-/hijo 1b+), siendo diag-
nosticado de NNA. Ni durante su ingreso, ni en el control
ambulatorio posterior presenta proceso infeccioso, mante-
niéndose asintomatico en todo momento. Ante la persisten-
cia de la neutropenia a los 5 de ingreso se inicia tratamiento
con G-CSF presentando respuesta adecuada en las cifras de
neutréfilos y dandose de alta con dicho tratamiento.

Conclusiones. La NNA es una entidad infrecuente pero
que es importante tener en cuenta en cuadros infecciosos
en el periodo neonatal asociados a neutropenia. La clinica
es variable, desde ausencia de sintomas hasta cuadros que
pueden comprometer la vida del paciente. Los anticuerpos
implicados se dirigen con mayor frecuencia contra los anti-
genos HNA-1a, -1b,-2a. El tratamiento se basa fundamen-
talmente en administracion de G-CSF en casos graves hasta
que se resuelva la neutropenia.

P-062. FACTORES DE RIESGO DE LACTANCIA MIXTA AL
ALTA DE LAMATERNIDAD DE UN HOSPITAL TERCIARIO.
Palomares Cardador M, Moreno Carrasco JL, Mifiambres Rodri-
guez M, Bermtdez Barrezueta L, Pino Vazquez A, Matfas Del
Pozo V. Hospital Clinico Universitario. Valladolid.

Introduccién y objetivos. A pesar del elevado niimero de
estudios que avalan los beneficios de la lactancia materna, el
porcentaje de recién nacidos (RN) dados de alta con lactan-
cia materna exclusiva (LME) se sittia aproximadamente en
un 65%. Las caracteristicas socio-demograficas y culturales,

problemas durante el parto o el consejo de los profesionales
sanitarios influyen en este aspecto. Nuestro objetivo ha sido
determinar la prevalencia de LME al alta en la planta de
maternidad y los factores asociados a la misma.

Métodos. Se realiz6 un estudio analitico transversal
mediante encuestas a las madres en la planta de Materni-
dad de un hospital terciario, desde octubre de 2015 hasta
febrero de 2016. Se recogieron antecedentes sociodemografi-
cos, gestacionales y perinatales, deseo de LM, tipo de parto,
etc. Criterios de exclusién: ingreso en Neonatologia. Varia-
bles analizadas mediante regresion logistica multivariante,
tomando como variable principal el riesgo de lactancia mixta
al alta en las madres con deseo de LME.

Resultados. Se incluyeron un total de 225 encuestas.
Un total de 156 (69,3%) de RN fueron dados de alta de
Maternidad con LME, 41 (18,2%) con lactancia mixta y 25
(11,1%) con lactancia artificial. La mediana (IQR) de edad
gestacional fue de 40 (39,5-0,5) semanas, peso al nacimiento
3.210 g (2.960-3.470) y edad materna 34,5 (31,5-37,5) afios.
El andlisis bivariado demuestra que haber dado de lactar
previamente (OR 0,22, IC95% 0,08-0,60) y realizar piel con
piel (OR 0,44, IC95% 0,20-0,98) son factores que favorecen la
LME al alta, mientras que el tipo de parto por cesarea (OR
3,77,1C95% 1,74-8,16) es un factor de riesgo para pasar a
lactancia mixta. El modelo de regresién logistica, demostrd
que la edad materna (OR 1,09, IC95% 1,02-1,19), el tipo de
parto por cesarea (OR 2,67, 1C95% 1,14-6,24) y haber dado de
lactar previamente (OR 0,20, IC95% 0,07-0,57), son factores
independientes que se asocian con el tipo de lactancia al alta
de Maternidad en madres con deseo de lactancia materna.

Conclusiones. El estudio demuestra que la mayor edad
materna y el parto mediante cesérea son factores de riesgo de
pérdida de LME al alta de Maternidad con paso a lactancia
mixta, mientras que haber alimentado previamente a un hijo
con lactancia materna favorece la LME.

P-063. REVISION DEL SINDROME DE NETHERTON. A PRO-
POSITO DE UN CASO. Garcia-Trevijano Cabetas L®, Moreno
Vicente-Arche B®, Dominguez Bernal E®, Del Villar Guerra P®,
Hernandez Villarroel AC®, Hernandez Carbonell M®, Casa-
do Verrier B®, Escosa Garcia L®. WHospital General de Segovia.
@Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Introduccién. El sindrome de Netherton (SN) es una
enfermedad rara (1:200.000 nacimientos), autosdémica rece-
siva, debida a mutaciones en el gen SPINKS (cr.5q32), que
condicionan la ausencia o escasa produccion de proteina
LEKTI en el estrato corneo. Presentan eritrodermia con des-
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camacion, anomalias del tallo piloso, malabsorci6n intestinal,
deshidratacién hipernatrémica e infecciones recurrentes. El
diagnéstico puede ser tardfo. El pronéstico y tratamiento
dependen de las complicaciones.

Resumen del caso. Recién nacida a término. Padres
marroquis, consanguinidad lejana. Dos hijas sanas. Sin
antecedentes prenatales de interés. Apgar 9/9 y pHAU
7,39. Descamacion cutanea. A los 10 minutos de vida mala-
daptacién pulmonar e hipotonia, ingresando en Unidad
de Neonatologia. Se incuba y estabiliza. Precisa soporte
respiratorio, sueroterapia, alimentacion enteral por sonda
y fototerapia. Destaca piel seca, descamada y eritematosa,
sospechdndose eritrodermia ictiosiforme. Presenta deshidra-
tacién hipernatrémica: Na maximo 161,2 mmol/Ly pérdida
ponderal 14,5% a pesar de aportes i.v. Se traslada a hospital
de tercer nivel para continuar estudio y cuidados. Episodios
de sepsis confirmada precisando ingreso en UCIN 3 meses.
Tratamiento topico, asepsia y dieta hidrolizada. Se confirma
diagnéstico genético de SN iniciando inmunoglobulinas.

Conclusion/comentarios. EI SN presenta evolucién
heterogénea. Prondstico grave neonatal y alta mortalidad
(20% al afio de vida). El tratamiento es sintomatico. En los
ultimos afios se ha publicado el efecto beneficioso de la tera-
pia con inmunoglobulinas. Ante la presencia de dermatitis
ictiosiforme es preciso un diagndstico diferencial, siendo la
alteracion genética lo que confirma el diagnéstico. El diag-
nostico prenatal molecular es posible y el consejo genético
debe proponerse a las familias afectadas.

P-064. HEMATURIA MACROSCOPICA EN DOS ADOLESCEN-
TES. Cebrian Fernandez R®, Puente Montes S®, Villacastin Ruiz
E®, Gomez Beltran O®, Gonzalez Martin L®, Diez Monge N®,
Cancho Candela R®, Centeno Malfaz F. Servicios de VPediatrin
Yy @Radiologia. Hospital Rio Hortega. ®Servicio de Cirugin Pedidtrica.
Hospital Clinico de Valladolid.

Introduccién. El sindrome de Cascanueces es la com-
presién extrinseca de la vena renal izquierda, lo que impide
su drenaje sanguineo normal en la vena cava inferior. En la
mayoria de los pacientes se produce por la compresién de la
vena renal izquierda, entre la arteria aorta y la arteria mesen-
térica superior. Esta variante se ha denominado sindrome
de cascanueces anterior. Con menor frecuencia la vena renal
izquierda se encuentra en posicion retroadrtica, por lo que
ocurre la compresion entre la aorta y el cuerpo de la vértebra;
esta variante recibe el nombre de sindrome de cascanueces
posterior. Presentamos dos casos diagnosticados en nuestro
servicio en el tltimo afo.
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Resumen de los casos:

Caso clinico 1. Paciente de 13 afios sin AP ni AF de inte-
rés que presenta desde los 6 afios episodios de hematuria
macroscdpica indolora sin sintomatologia miccional. Epi-
sodios no relacionados con ejercicio ni procesos febriles.
Pruebas complementarias: sedimento urinario y urocultivo
normales, asi como funciona tubular y glomerular normales.
Ecografia doppler renal: vena renal izquierda retroadrtica.
Angioresonancia: vena renal izquierda retroadrtica, con dis-
minucion del calibre de la misma, compatible con sindrome
de Cascanueces. Valorado por cirugia pediatrica, con actitud
expectante debido a la disminucién de la frecuencia de los
episodios.

Caso clinico 2. Paciente de 13 afios con AP de enuresis noc-
turna con episodios de episodios desde hace diez meses de
hematuria macroscépica acompafiada de disuria y urgencia
miccional. Pruebas complementarias: urocultivo negativo,
funcién renal y cociente calcio/creatinina normal. Ecogra-
fia Doppler renal: atrapamiento de la vena renal izquier-
da. Angio-TC: compresién de la VRI a la altura de la pinza
aorto-mesentérica, asi como dilatacion de la vena testicular
izquierda, compatible con sindrome de Cascanueces. En este
caso se mantuvo actitud expectante con disminucién de los
episodios de sangrado de forma progresiva.

Conclusiones. El atrapamiento de la vena renal izquierda
o sindrome de “Nutcracker” es causa de hematuria recu-
rrente principalmente durante la segunda década de la vida.
También puede asociar dolor en flanco izquierdo, proteinuria
ortostética y varicocele izquierdo en varones. La mayor parte
de estos pacientes suelen ser manejados de forma conserva-
dora. Hay que tener en cuenta que la reduccion en el conte-
nido graso retroperitoneal puede reducir ain mas el angulo
aortomesentérico e inducir las manifestaciones clinicas del
sindrome de cascanueces. Si persisten los sintomas, se puede
realizar la implantacion de un stent intravascular hasta otros
procedimientos quirtirgicos mas complejos.

SABADO 1 DE ABRIL DE 2017

Zona Hall Sala Menor - Exposicidn

P-065. SIRINGOCELE COMO CAUSA DE ITU RECURRENTE.
Lara Cardenas DC, Molnar A, Granell Suarez C, Pontén B, Bar-
nes Marai6n S, Fernandez Garcia L, Gémez Farpon A. Hospital
Universitario Central de Asturias.

El siringocele es una patologia infrecuente, y aunque en
la mayoria de los pacientes es asintomatico y se diagnostica
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incidentalmente, la sintomatologia es diversa y depende del
tipo que presente, siendo las infecciones urinarias y sintomas
obstructivos lo més frecuente.

Presentamos el caso de un paciente de § afios con infec-
ciones urinarias de repeticién con cultivos positivos para E.
coli'y pielonefritis aguda por E. faecalis, ademds de presentar
enuresis diaria postmiccional. Durante el estudio se realizé
ecografia abdominal donde se evidencié asimetria renal con
ligero adelgazamiento de la cortical derecha, sin visualizar
dilatacién ureteral, por lo que se solicita CUMS realizando
muiltiples intentos fallidos del sondaje vesical hasta lograrlo;
en esta no se observa reflujo vesicoureteral, pero durante
la miccién se observa una zona de dilatacién de la uretra
membranosa con una zona de estenosis irregular distal a
la misma de 1 cm sin observarse imégenes compatibles de
valvulas uretrales.

Se realiza cistoscopia en la que se evidencia discreta dila-
tacién de la uretral membranosa y orificio de conducto de
las glandulas de Cowper dilatado, sin otras malformaciones
asociadas.

Ante los hallazgos descritos se diagnostica siringocele
y se considera realizar tratamiento conservador profilaxis
antibiética. Ademas se dan recomendaciones de adecuada
miccion y se realiza seguimiento con ecografia y flujometrias.

Al realizar el estudio de las ITUs en la edad pediatrica
nos podemos encontrar con patologias poco frecuentes como
en este caso el siringocele y su conocimiento nos lleva a
encaminar una adecuada pauta de tratamiento.

P-066. NEONATO CON CONVULSIONES DE DIFICIL CON-
TROL. Abad Moreno N®, Ricondo A®@, Alvarez N @, Roncero
ML®, Castro L®, Aparicio P@. @Hospital Universitario de Sala-
manca; ® Hospital Universitario de Cruces. Barakaldo.

Introduccion. Una convulsion es una alteracion paroxis-
tica de la funcién neurolégica, acompaiiada o no de descarga
eléctrica neuronal. La etiologia es heterogénea, siendo el
3-5% de origen idiopético. Las principales causas son: ence-
falopatia hipéxico-isquémica, enfermedad cerebrovascular,
infecciones del SNC, disgenesia cerebral y, en prematuros,
la hemorragia intraventricular.

Caso clinico. Neonato de 28 dias que ingresa por hiper-
tonia, lateralizacion de la cabeza y rechazo de tomas de 48
horas. Embarazo normal y perinatal sin incidencias. Parto
eutécico. Al ingreso se constatan conducta y exploracién
neurolégica patolégicas, realizindose ecografia transfonta-
nelar y electroencefalograma que evidencian necrosis cortical
y estatus epiléptico focal occipital. Realizamos estudio meta-

bélico, infeccioso y tdxico, objetivaindose LCR patolégico
(pleocitosis, hiperproteinorraquia e hipoglucorraquia) por
ello iniciamos tratamiento antibiético, antiviral y tubercu-
lostatico, retirandose los tltimos tras positivizaciéon de PCR
(Reaccion en Cadena de la Polimerasa) para VHS (Virus
Herpes Simplex) 2 en LCR; siendo esta indetectable en frotis
cutaneo-mucosos del paciente y exudado vaginal materno.
Evolucién térpida, con crisis convulsivas refractarias, lesio-
nes quisticas y dilatacién ventricular progresiva en neuroi-
magen junto con deterioro de la ingesta oral, precisando
gastrostomia previo al alta.

Comentario. La meningoencefalitis representa 30%
de infecciones neonatales por herpes. Cursa con lesiones
cutaneas hasta en el 70% de casos. La PCR positiva en LCR
confirma la afectacién del SNC, siendo el EEG mas sensible
y precoz que la neuroimagen para el diagnostico. El trata-
miento antiviral aumenta la supervivencia pero no disminu-
ye el riesgo de secuelas neuroldgicas (2/3 de pacientes). La
mortalidad es secundaria a las lesiones neurolégicas.

P-067. NEONATO CON TUMORACION LUMBAR DE DIAG-
NOSTICO POSTNATAL. Abad Moreno N®, Ricondo A®,
Martinez L®, Polo M®, Sdnchez M®, Vegas M®, Alvarez NO,
@WHospital Universitario de Salamanca. @Hospital Universitario de
Cruces. Barakaldo.

Introduccién. Se define como tumor neonatal aquel que
aparece en los primeros 28 dias de vida. Por sus caracteristi-
cas biologicas van a constituir un subgrupo especifico dentro
de la Pediatria, representando tnicamente el 1-2% de los
tumores pedidtricos. Presentamos el caso de un neonato en
la que objetivamos tumoracién lumbar en paritorio.

Caso clinico. Madre sana, primigesta. Embarazo con-
trolado, ecografias y serologias normales. Test combinado
de bajo riesgo. Parto instrumental por registro fetal anéma-
lo. Apgar 2/5/5. Al nacimiento objetivamos lesién lumbar
sugestiva de defecto del tubo neural (DTN) que se confirma
desde L5 tras realizar resonancia magnética nuclear (RMN);
siendo intervenida en las primeras 24 horas de vida sin inci-
dencias. Mantenemos antibioterapia profilactica, postura en
prono y manejo sin latex, con buena evolucién de herida qui-
rdrgica. Desarrollé hidrocefalia postquirtirgica acompafiada
del aumento de perimetro craneal, que se estabilizaron al
mes de vida, estando clinicamente asintomatica. Se confirmé
malformacion Arnold-Chiari tipo Il en RMN postquirtirgica.
Estudio de anomalias asociadas (oftalmolégico, cardiolégico,
abdominal, caderas) normal. Ingesta oral y transito intestinal
adecuados. Al alta actitud con caderas y rodillas en flexién,
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pies talos, ausencia de reflejo plantar, estando conservados
los rotulianos. Deposiciones continuas y diuresis en sdbana.

Comentario. El mielomeningocele es el DTN més comtn.
Incidencia estimada 1/1.000 recién nacidos vivos, el 75% de
localizacién lumbosacra. El diagndstico prenatal incluye la
determinacién de alfafetoproteina junto con la ecografia.
Las manifestaciones clinicas dependen del nivel lesional. La
antibioterapia profilactica y cirugia precoces constituyen la
base del tratamiento. Supervivencia del 75% en edad adulta.

P-069. OBSTRUCCION Y PERFORACION INTESTINAL EN
RECIEN NACIDO A TERMINO: ENTEROCOLITIS NECRO-
TIZANTE VERSUS ENFERMEDAD DE HIRSCHPRUNG.
Tobar Mideros MC, Paz Paya E, Bermtdez Hormigo I, Lopez
Wilches MY, Matias Del Pozo V, De La Huerga Lopez A, Villa
Francisco C, Marcos Temprano M. Hospital Clinico Universitario
de Valladolid.

Introduccién. La enterocolitis necrotizante (ECN) se
relaciona frecuentemente con el recién nacido prematuro,
pero hasta un 13% de los casos ocurren en nifios nacidos a
término (RNAT). Factores predisponentes en estos pacientes
son las cardiopatias congénitas, distres respiratorio, sepsis,
sufrimiento fetal, hipoglucemia y restriccién del crecimiento
intrauterino (CIR). La enfermedad de Hirschprung (EH) es
una enfermedad genética con un patrén complejo de heren-
cia y expresion clinica variable, que puede manifestarse
como un cuadro de enterocolitis.

Caso clinico. RNAT. Parto inducido a las 37 semanas por
CIR tipo [, vaginal. Apgar 9/10. No precisa reanimacion.
Peso al nacimiento: 2.080 g. Ingresa por CIR e hipogluce-
mia neonatal precoz. Meconiorrexis el primer dia de vida.
El tercer dia de vida presenta deposiciones sanguinolen-
tas, regurgitacion biliosa y clinica de sepsis. Rx abdominal:
edema y dilatacion de asas con patrén de miga de pan en
hemiabdomen izquierdo. Ante la sospecha de ECN se pauta
antibioterapia y dieta absoluta. Mejoria progresiva del cua-
dro, con microbiologia negativa, se suspende antibioterapia a
los 13 dias de vida. El dia 16 presenta cuadro de intolerancia
digestiva con vomitos, regurgitaciones y distensién abdo-
minal; recibe vancomicina durante 7 dias por sospecha de
sepsis asociada a catéter; hemocultivo y cultivo de punta de
catéter negativos. Alta hospitalaria a los 24 dias de vida. El
dia 37 presenta nuevo cuadro de vémitos biliosos, distension
abdominal y afectacién del estado general. Ecografia abdo-
minal: abundante gas intestinal de forma difusa por todo
el abdomen, con paresia de asas intestinales. Enema opaco:
estenosis colénica sin fuga de contraste. Hallazgos quirtr-
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gicos: perforacién en zona estendtica. Se realiza reseccién
segmentaria de colon con colostomia a nivel proximal del
colon descendente. Anatomia patoldgica: se descarta EH.
Buena evolucion postquirtrgica y alta a los 57 dias de vida.

Comentario. La ECN debe considerarse como diagnds-
tico diferencial en un recién nacido a término con sangrado
digestivo bajo, especialmente en aquellos que presentan
factores de riesgo. La EH puede manifestarse inicialmente
como una enterocolitis y en ambos originarse una perfora-
cién intestinal. El estudio anatomopatoldgico sera funda-
mental para distinguir entre estas dos entidades.

P-070. EL. SINDROME DEL NINO AZUL. Cuervas-Mons Tejedor
M, Cilla Lizarraga AL, Ferragut Ferretjans F, Esteban Sanz R,
Rodriguez Alonso M, Elizondo Alzola A, Arribas Montero [,
Garrido Barbero M. Hospital Universitario de Burgos.

Introduccion. La metahemoglobinemia es un raro tras-
torno sanguineo que se produce cuando la molécula de hie-
rro de la hemoglobina pasa de su forma reducida (Fe++) a su
forma oxidada (Fe+++) por contacto con sustancias oxidan-
tes, interfiriendo en el transporte de oxigeno. Se caracteriza
por la coloracion azul-grisdcea de piel y mucosas con escasa
repercusion hemodinamica, aunque en casos graves puede
ser letal. La ingesta de vegetales o agua ricos en nitratos es
el principal desencadenante en lactantes. Su diagndstico y
monitorizacidn se realiza mediante cooximetria midiendo
los niveles de metahemoglobina en sangre. El tratamiento
incluye oxigenoterapia, azul de metileno intravenoso y en
casos muy graves exanguino-transfusion.

Caso clinico. Lactante de 8 meses, sin antecedentes de
interés, que acude a Urgencias por cuadro de vémitos, cia-
nosis generalizada, con predominio peribucal y en manos,
de 2 horas de evolucién. La madre refiere haber cocido las
patatas de su puré con agua de borrajas y haberlo conser-
vado durante 24 horas en la nevera. En la exploracién fisica
destaca regular estado general con palidez cutdnea generali-
zada y cianosis labial y lingual con Sat O, en torno al 90% sin
mejoria tras la administracién de oxigenoterapia. Se realizd
analitica sanguinea con hemograma y bioquimica normales
y cooximetria metahemoglobinemia de 24,3% al ingreso, que
descendié a 6,1% y 1,3% a las 4 y 8 horas de tratamiento con
oxigenoterapia al 100%, sin administrarse azul de metileno.
Fue dado de alta a las 18 h de observacién, asintomatico.

Comentario. Los menores de 12 meses, por su menor
acidez gastrica, la predisposicién de la hemoglobina fetal
a la oxidacién, y una cierta deficiencia del sistema NADH-
metahemoglobin-reductasa, son los mas susceptibles de
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padecer esta enfermedad. En este rango de edad la etiologfa
principal es la ingesta de purés elaborados con vegetales con
alto contenido en nitritos como la borraja o las espinacas,
siendo el tiempo desde la preparacién hasta la ingesta un
condicionante importante en su patogenia. Es imprescindi-
ble una buena anamnesis y un diagnéstico diferencial muy
amplio en el que se incluyen cardiopatias, neumopatias,
sepsis, anomalias neuromusculares y hematoldgicas.

P-071. MENINGOENCEFALITIS POR VIRUS HERPES HUMA-
NO 6. Libran Pefia A, Hedrera Ferndndez A, Polanco Zea PM, De
Ponga Lépez P, Diez Monge N, Puente Montes S, Cancho Candela
R, Centeno Malfaz F. Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Introduccion. El virus herpes humano 6 (VHH-6) se
asocia frecuentemente a infecciones autolimitadas como
la roséola, pero en ocasiones puede causar cuadros graves
como meningoencefalitis, de la cual se presentan dos casos.

Casos clinicos:

Caso 1. Varon de 4 afios que presenta fiebre (39 °C), vomi-
tos, meningismo, somnolencia y ataxia. Se realiza puncién
lumbar objetivando pleiocitosis (676 células/mcl) con 97%
mononucleares y proteinorraquia de 123 mg/dl. Ante la
sospecha de meningoencefalitis virica se inicia tratamiento
empirico con aciclovir intravenoso. Al persistir la ataxia y la
somnolencia, asociando disartria y bradpsiquia , se adminis-
tra gammaglobulina intravenosa. Se obtiene PCR positiva
para VHH-6 en LCR, por lo que se modifica aciclovir por
ganciclovir intravenoso durante 8 dias. En el EEG se objeti-
vé enlentecimiento de la actividad bioeléctrica cerebral y la
RM cerebral fue plenamente normal. Persistencia de cierta
disabilidad motriz gruesa de buena evolucién. Recuperacién
completa a las 3 semanas del debut.

Caso 2. Varon de 8 afios que consulta por fiebre (39,8
°C), cefalea, somnolencia e irritabilidad, con rigidez nucal y
signo de Brudzinski. Se realiza puncién lumbar objetivando
pleiocitosis (40 células/mcl) con 80% de mononucleares y
proteinorraquia de 49 mg/dl. Ante la sospecha de menin-
goencefalitis infecciosa, se pauta tratamiento empirico con
cefotaxima y aciclovir intravenosos, suspendiéndose ante
PCR positiva para VHH-6 en LCR. Enlentecimiento de la
actividad cerebral en EEG y RM craneal sin alteraciones.
Recuperacién completa en 5 dias sin secuelas.

Comentario. El diagndstico de meningoencefalitis por
VHH-6 es clinico con confirmacién microbioldgica por PCR
en LCR. No suelen precisar tratamiento especifico aunque
en cuadros graves o con escasa mejoria se debe plantear el
tratamiento con ganciclovir.

P-072. EFECTO EXTRAPIRAMIDAL SECUNDARIO A CLEBO-
PRIDA. Torres Aguilar L, Librén Pefia A, Crespo Valderrdbano
L, Sanchez Garrido M, Arribas Arcedillo M, Ortiz Martin N,
Hedrera Fernandez A, Centeno Malfaz F. Hospital Universitario
Rio Hortega. Valladolid.

Introduccién. Las distonias se definen como las contrac-
turas musculares (sostenidas o intermitentes) simultaneas
de musculos agonistas y antagonistas, que provocan torsién
con movimientos repetitivos o posturas anormales. Son invo-
luntarias y presentan una duracién entre los 100 msegundos
a 2 segundos.

Caso clinico. Paciente de 11 afios que consulta en la Uni-
dad de Urgencias de Pediatria por haber iniciado mientras
practicaba deporte con intensa cervicalgia, movimientos
de hiperextensién cervical, supraelevacién de la mirada y
fotofobia. Afebril. No refiere antecedente infeccioso ni trau-
matico. No antecedentes de tics previos ni otros anteceden-
tes de trastornos motores. Ante la sospecha de distonia se
administra biperideno intramuscular sin que resulte eficaz
por lo que se administra midazolam intravenoso cedien-
do el episodio. Rehistoriando a la paciente refiere ingesta
8 horas previas, de una cdpsula de Flatoril® (cleboprida +
simeticona).

Conclusiones. Dentro del diagnéstico diferencial de las
distonias es especialmente importante realizar una anam-
nesis cautelosa prestando atencién a la semiologia clinica
y realizando estudio toxicoldégico orientado. El Flatoril®
estd compuesto por cleboprida: benzamida maleato ago-
nista de receptores de serotonina 5-HT4 y antagonista de
receptores de dopamina D2 en el tracto gastrointestinal
(efecto procinético) y antagonista de receptores dopami-
nérgicos D2 centrales y periféricos (efecto antiemético) y
simeticona (antiflatulento). La cleboprida, debido al efecto
dopaminérgico central puede producir reacciones extra-
piramidales como distonia, hipertonia, tics, temblores,
sintomas de Parkinson y discinesias tardias. Respecto al
tratamiento los farmacos anticolinérgicos, como el biperi-
deno han demostrado eficacia en el 40% de las ocasiones
mientras que las benzodiacepinas son eficaces en el 15%
de los casos.

P-073. PERCEPCION SOBRE EL USO DE INMUNOTERA-
PIA EN ATENCION PRIMARIA. Di Tata Francia C, Marcos
Temprano M®, Bermtidez Hormigo IV, Bodero Rodriguez S®,
Siguero De La Infanta S®, Luque Tur MA®, Sanchez Sierra N®,
Guadilla Pérez N®. @Hospital Clinico Universitario de Valladolid.
@Hospital Can Misses. Balerares.
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Introduccién y objetivo. La prevalencia de enfermedad
respiratoria (asma y rinoconjuntivitis) basada en procesos
alérgicos entre la poblacion pediétrica estd aumentando
en las dltimas décadas. En nuestro medio la implemen-
tacién de pautas de inmunoterapia (IT) se realiza desde
la consulta de Alergias Infantiles. Sin embargo, el PAP se
encarga del seguimiento y supone el contacto continuado
con el paciente. Por tanto, esta figura es imprescindible para
asegurar el correcto cumplimiento terapéutico y alcanzar
resultados 6ptimos.

El objetivo es describir los conocimientos y percepciones
del Pediatra de Atencién Primaria (PAP) sobre el uso de
Inmunoterapia Alérgica (ITA).

Material y métodos. Se recogieron datos mediante una
encuesta online elaborada con respuestas miltiples dirigida
a PAP de la provincia de Valladolid y Baleares en enero
2017.

Resultados. Se recibieron 43 encuestas cumplimenta-
das. E138,5% (n=17) considera que la ITA es un tratamien-
to érgano-especifico y un 48,8% (n=21) un complemento
cuando la farmacoterapia no es suficiente para el control de
sintomas. E1 67,4% (n=29) considera que es un tratamiento
efectivo y beneficiosos en casos seleccionados de rinitis y
asma. Solamente dos PAP consideraron que la IT no es efi-
caz para el asma. 20,9% (n=9) cree que no supone un ahorro
econémico. E14,7% (n=2) no cree que pueda modificar la
progresion de la enfermedad. Mientras que més de la mitad
no sabe 25,6% (n=11); o no cree 30,2% (n=13) que la ITA
pueda prevenir el desarrollo de nuevas sensibilizaciones.
En cuanto a la seguridad de administracion, 53,5% (n=23)
considera que la via sublingual es mejor que la subcutanea.
48,8% (n=21) opina que ambas vias de administracién son
igualmente efectivas. La mayoria 81,4% (n=35) reconoce
que la ITA deberia ser un tema de mayor discusion en las
reuniones cientificas. El 48,8% (n=21) desconoce su mencién
en las guias clinicas. 86% (n=37) escogen al paciente mono-
sensibilizado como idéneo para la indicacion de ITA. Ante
una prescripcion, el 32,6% (n=14) solicita mas informacion
y solo el 9,3% (n=4) muestran desacuerdo o indiferencia. La
mayoria: 88,4% (n=38) asume que debe administrarse en
el Centro de Salud salvo si hay reacciones adversas. Final-
mente, el 32,6% (n=14) considera que la duracién éptima
es menos de 3 afios.

Conclusiones. Aunque la indicacién y prescripcion de
la ITA parte del especialista en Alergia, los PAP juegan un
papel fundamental en el cumplimiento y seguimiento del
tratamiento. La IT es seguro y eficaz, sin embargo, atin exis-
te cierto desconocimiento y escepticismo sobre sus usos y
beneficios.
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P-074. NINO CON LESIONES CUTANEAS HIPERPIGMENTA-
DAS EN MIEMBROS INFERIORES. Siguero De La Infanta S©,
Urbaneja Rodriguez E®, Di Tata Francia C, Moreno Carrasco
JL®, Garrote Molpeceres R, Vazquez Fernandez ME®. ®Hos-
pital Clinico Universitario de Valladolid. ?Centro de Salud Arturo
Eyries. Valladolid.

Introduccién. La aparicion de lesiones hiperpigmentadas
en Pediatria puede deberse a muiltiples etiologias (dafio solar,
infecciones, alteraciones endocrinoldgicas, uso de formacos,
etc.), siendo las enfermedades reumaticas una rara causa de
las mismas. Se presenta el caso de un varén en el que dicha
alteracion cutdnea fue la primera y tinica manifestacién de
una conectivopatia.

Caso clinico. Varon de 12 afios de etnia gitana derivado
desde su Pediatra de Atencién Primaria para valoracién
de lesiones cutdneas hiperpigmentadas e induradas en
extremidad inferior izquierda de un afio de evolucién,
sobre las que se realizd biopsia cutdnea. Ningtn otro sin-
toma asociado. No antecedentes personales ni familiares
de interés salvo abuelo con psoriasis. A la exploracién
present6 placas hiperpigmentadas e induradas en zona
posterior de gemelo izquierdo (una en 1/3 medio y otra
en 1/3 superior, por debajo del hueco popliteo) e inicio
de méculas hiperpigmentadas en regién inguinal bilate-
ral y pliegue glateo izquierdo, sin otras alteraciones. Se
solicitd analitica sanguinea con hemograma, bioquimica
y reactantes de fase aguda en rangos normales. Estudios
microbioldgicos e inmunolégicos negativos. La biopsia
cutdnea mostré una epidermis reticular con haces gruesos
de colageno, aislados linfocitos perivasculares superficiales
y vasos con paredes ligeramente engrosadas, hallazgos
compatibles con una esclerodermia localizada. Ante los resul-
tados, tras descartar infeccion latente, se inici6 terapia con
metotrexato subcutaneo y acido félico semanales, asocia-
dos inicialmente a corticoterapia oral en pauta descendente
(que se mantuvo durante 3 meses, junto con proteccion
gastrica y suplementos de calcio y vitamina D). Desde
entonces, tras § meses de tratamiento, ha presentado una
evolucién favorable, con casi una desaparicion completa
de las lesiones cutdneas previas y sin asociar otras nuevas
ni ningtn otro sintoma.

Comentario. La aparicién de lesiones cutaneas hiper-
pigmentadas en Pediatria puede ser la primera manifes-
tacién de una patologia sistémica potencialmente grave,
por lo que es fundamental destacar el papel de la biopsia
cutdnea para aclarar el diagnéstico y poder asi iniciar un
tratamiento de forma precoz, con el fin de evitar compli-
caciones asociadas.



Posters

P-075. LESIONES CUTANEAS DE RECIENTE APARICION EN
NINA CON TRATAMIENTO BIOLOGICO, ;CUAL ES EL DIAG-
NOSTICO? Siguero De La Infanta S, Tobar Mideros C, Gonzélez-
Lamuiio Sanchis C, Palomares Cardador M, Urbaneja Rodriguez
E, Garrote Molpeceres R. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion. Una reaccién paradéijica es aquella que
produce o exacerba un sintoma o enfermedad, debido a la
administracién de un fairmaco que es usado como tratamiento
de la misma y que tiene una eficacia probada para dicho pro-
ceso. Muchas de estas reacciones han sido descritas durante
la terapia con farmacos biolégicos del grupo de los inhibido-
res del factor de necrosis tumoral alfa (Anti-TNF o), usados
fundamentalmente para el tratamiento de enfermedades reu-
méticas, psoriasis y enfermedad inflamatoria intestinal. Estos
efectos paraddjicos suelen presentarse con manifestaciones
cutdneas, mediante el desarrollo de psoriasis o exantemas
psoriasiformes. Existen muy pocos casos descritos en la lite-
ratura de reacciones paraddjicas en poblacién pediatrica.

Caso clinico. Nifia de 10 afios en seguimiento en consul-
tas de Reumatologia Infantil con diagnéstico de osteomielitis
cronica recurrente multifocal (OCRM) que, tras falta de res-
puesta al tratamiento con AINES y ciclos de pamidronato
endovenoso, inicié en marzo 2016 terapia con adalimumab
subcutaneo cada 2 semanas y metotrexato oral semanal, con
excelente respuesta (desaparicion de brotes, normalizacién
de reactantes de fase aguda y mejoria de lesiones dseas pre-
vias en pruebas de imagen). Desde agosto 2016 aparicion de
lesiones psoriasiformes en tronco, nuca y cuero cabelludo.
Se realiz6 estudio de las mismas, con diagndstico de psoriasis
paraddjica, pautandose corticoide tdpico y descenso de la
dosis de anti-TNFo, con mejoria de las mismas y sin nece-
sidad de retirada de medicaci6én biologica.

Comentario. Se han descrito multitud de reacciones
paraddjicas desde la introduccién de las terapias biol6gi-
cas, especialmente asociadas a farmacos anti-TNFo.. Estas
reacciones son muy infrecuentes en la edad pediatrica pero
deben ser conocidas, ya que habrd que sospechar esta enti-
dad ante la aparicién de nueva sintomatologia en un paciente
tratado con este tipo de farmacos.

P-076. OSTEOGENESIS IMPERFECTA TIPO 1 EN UNA FAMI-
LIA. Bermudez Hormigo I, Lopez Wilches MY, Tobar Mideros
MC, Paz Paya E, Orellana Castillejo N, Marcos Temprano M,
Bahillo Curieses P. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion. La osteogénesis imperfecta (OI) es un
enfermedad hereditaria del tejido conectivo, en la que existe

un trastorno en la formacion de coldgeno tipo L. Clinicamente
se caracteriza por presencia de fragilidad ésea e hiperlaxitud
ligamentosa, entre otras.

Caso clinico. Paciente de 12 afios y 11 meses en segui-
miento por pubarquia prematura con exploraciones com-
plementarias normales. Antecedentes familiares: padre Ol
tipo 1, fracturas hasta la pubertad, talla 162 cm. Madre talla
147 cm. Hermano mayor escoliosis. Tallas bajas en rama
materna. Antecedentes personales: somatometria normal al
nacimiento. Hernia diafragmatica izquierda intervenida,
cariotipo 46XY. Fractura de tibia a los 16 meses (traumatis-
mo). Exploracidn: talla 143,6 cm (-1,67 DE), IMC 22,21 kg/m?,
braza 144,5 cm, TS/T=0,52, SS/SI=0,9. Escleras ligeramente
azuladas, denticién normal. Soplo 1/6 de aspecto funcional.
Vello pubiano II, teste izquierdo 10-12 cc, derecho 8 cc. Res-
to normal. Pruebas complementarias: se constata en analitica
elevacion persistente de fosfatasa alcalina (FA) (maximo 900
U/I). Estudio hormonal normal (suprarrenales, tiroideas,
LH, FSH, testosterona e IGF1). Edad Gsea: 13 afios 9 meses
para E.C. 12 afios 11 meses. Estudio de densidad 6sea nor-
mal. Evolucion: durante el seguimiento mantiene velocidad
de crecimiento normal, persistiendo cifras de FA elevadas.
Aparicion de escoliosis que precisa tratamiento ortésico. Se
realiza estudio genético de O: mutacién en COL1A1 en nifio,
padre y hermano.

Comentarios:

1. La osteogénesis imperfecta tipo 1 es la forma mads leve
de OL

2. La sintomatologia es variable, incluso dentro de una
misma familia, pudiendo pasar desapercibida ante la
ausencia de fracturas.

3. Entre la sintomatologia asociada puede existir afectacién
de talla.

P-077. SARCOMA DE EWING CON METASTASIS PULMONA-
RES EN PACIENTE PEDIATRICO. Martinez Figueira L, Ramajo
Polo A, Del Rey Tomds-Biosca M, Benito Bernal AL Complejo
Asistencial Universitario de Salamanca.

Introduccion. Los Tumores de la Familia del Sarcoma
de Ewing (TFSE) son los segundos tumores 6seos primarios
mas frecuentes en nifios y suponen el 5% de las neoplasias
infantiles. Son mas frecuentes entre el afio y los 10 afios.
Pueden originarse en cualquier hueso pero son més fre-
cuentes en las extremidades que en esqueleto axial (45%) y
suele afectar a los tejidos blandos adyacentes. Los sintomas
son muy inespecificos y poco alarmantes, por lo que hasta
en el 50% de los pacientes puede retrasarse su diagnéstico
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hasta 6 meses. El dolor suele ser el sintoma inicial (96%), la
tumefaccién aparece de forma mas tardia. Las localizaciones
donde més frecuentemente metastatizan son: pulmén (38%),
huesos (31%) y médula 6sea (11%).

Caso clinico. Varén de 13 afios que acude a Urgencias por
dolor e inflamacién en gemelo derecho de 1 mes de evolucion.
En la exploracién fisica destaca tumefaccién y aumento de
la T* desde hueco popliteo hasta tobillo, con disminucién de
la fuerza e imposibilidad para la flexo-extension del pie. La
radiografia presenta lesion litica en tercio medio de peroné,
reaccion peri6stica “en cepillo”, despegamiento cortical y
aumento de densidad de partes blandas. En el estudio de
extension realizado (TAC, RMN, PET-TAC) se confirma la
presencia de masa de aspecto agresivo en peroné, componen-
te de partes blandas parcialmente necrosado con metéstasis
pulmonares y adenopatia en hueco popliteo. El estudio his-
tologico del tumor es compatible con sarcoma de Ewing con
translocacion t(11;22)(q24;q12) en el 92% de las células. En la
biopsia bicrestal de la médula dsea no se objetiva infiltracion.
El paciente recibe tratamiento quimioterdpico segtin protoco-
lo internacional (Euro Ewing 2012) con Vincristina, Etopési-
do, Ifosfamida y Adriamicina (VIDE). En la reevaluacién tras
6 ciclos de induccién se observa desaparicion de las metas-
tasis pulmonares y reduccién discreta de la masa tumoral.
Se programa extirpacion quirtrgica de la lesién. Finalmente
durante la cirugia, debido a la importante afectacién vasculo-
nerviosa, se realiza amputacion del miembro inferior derecho
anivel infracondileo. El paciente se encuentra actualmente en
tratamiento quimioterapico de consolidacién postquirtirgico
con Vincristina, Actinomicina, Ifosfamida (VAI). Posterior-
mente recibira radioterapia pulmonar.

Comentario. Los tumores 6seos del peroné son infre-
cuentes, representando el 2,5% del total. La presencia de
metdstasis pulmonares al diagnéstico representa mal pronés-
tico y condiciona un abordaje mas agresivo del tumor. Entre
las nuevas terapias para mejorar la supervivencia libre de
enfermedad en los pacientes de alto riesgo se ha propuesto
el tratamiento con ac. zoledrdnico.

P-078. ESTUDIO DESCRIPTIVO DEL DOLOR TORACICO EN
PEDIATRIA. Gutiérrez Buendia D, Aguado Antén R, Lloren-
te Pelayo S, Gonzalez De La Rosa A, Pastor Tudela A, Garde
Basas J, Palacios Sanchez M. Hospital Universitario Marqués de
Valdecilla. Santander.

Introduccién y objetivos. El dolor tordcico constituye un

motivo de consulta frecuente en Pediatria, de etiologia fre-
cuentemente benigna. Nuestro objetivo es conocer sus dife-
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rentes causas, caracteristicas y el manejo en nuestro centro.

Meétodos. Estudio descriptivo retrospectivo mediante
revision de las historias clinicas electrénicas de pacientes
<16 afios valorados en Urgencias de Pediatria con triaje de
dolor toracico entre el 01/01/2016-31/12/2016. Anélisis
estadistico mediante el programa SPSS.

Resultados. Se registraron 170 pacientes (53,5% varones).
La edad media fue 10,36 afios, siendo los 13 la edad con mas
casos registrados. E1 75% consultaron en las primeras 24
horas. El dolor mas frecuente fue de tipo mecénico (27,1%),
punzante (25,3%) y opresivo (17,1%), de localizacién lateral
(47,6%) y centrotoracica (34,1%). Un 65,9% no presentaban
otra clinica asociada, el 12,4% referian dolores previos y el
18,3% antecedente traumatico. Los antecedentes personales
destacados fueron asma (14.7%) y patologia cardiaca (6,5%).
En la exploracién fisica un 38,2% presentaban dolor a la
palpacién tordcica, 11,2% soplo cardiaco y un 4,7% ruidos
respiratorios alterados. Las pruebas complementarias reali-
zadas fueron: ECG (48,2%), Rx torax (34,1%), analitica (20%)
y ecocardiografia (6%), resultando alteradas en el 16,3% de
los casos. El diagndstico final del dolor fue osteomuscular
(39,4%), traumético (17,1%), inespecifico (16,5%), cardiaco
(9,4%) y respiratorio (6,5%). Un 20% de los pacientes preci-
saron ingreso y seguimiento posterior en consulta.

Conclusiones. Nuestra revisiéon pone de manifiesto un
mayor porcentaje de casos de dolor toracico de origen car-
diaco, probablemente debido a encontrarnos en un hospital
terciario. E1 ECG y RX de térax son las pruebas complemen-
tarias de mayor utilidad en el abordaje diagnéstico en el
Servicio de Urgencias.

P-079. ADENOMEGALIAS A ESTUDIO. De Ponga Lépez P,
Pérez Gutiérrez E, Libran Pefia A, Ortiz Martin N, Polanco Zea
P, Sanchez Moreno MG, Centeno Malfaz F. Hospital Universitario
Rio Hortega. Valladolid.

Objetivo. Revisar los diagnosticos mas frecuentes de
los pacientes pediatricos estudiados por adenopatias per-
sistentes.

Material y métodos. Se recoge el listado de pacientes
derivados desde Atencién Primaria que se han estudiado en
la consulta de Infectologia pediatrica con diagnéstico inicial
de adenopatia entre los afios 2013 y 2016. Se analizan las
variables: edad, tiempo de evolucién, localizacién, tama-
flo, pruebas complementarias, diagnéstico, tratamiento y
evoluci6n del paciente.

Resultados. Durante este periodo se estudian un total
de 12 pacientes. Las adenopatias eran laterocervicales en un
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50% de los casos e inguinales en el otro 50%. El estudio de los
pacientes se basé en analitica sanguinea (hemograma, bio-
quimica, reactantes de fase aguda, serologias) y ecografia. En
casos seleccionados se realizaron PAAFs, biopsias, Mantoux
o0 IGRA. El diagndstico més frecuente fue el de adenopatia
reactiva (65%), presentando todos ellos una adecuada evolu-
cion. En una paciente se diagndstico pilomatrixoma que fue
intervenido, dos de los casos se clasificaron como linfadenitis
secundarias a micobacterias atipicas, un paciente fue diag-
nosticado de enfermedad de Castleman y otro de tularemia.

Discusion. Las adenopatias son un hallazgo muy frecuen-
te en la exploracion del paciente pediatrico (55-80%). La ele-
vada frecuencia de adenomegalias en los nifios se explica por
la hiperplasia linfoide fisioldgica, las frecuentes infecciones en
edad pediéatrica y la mayor respuesta a estimulos antigénicos.
Si bien la mayoria de los casos son reactivas a infecciones
benignas, en ocasiones pueden ser la manifestacién inicial
de patologias mds graves (tuberculosis, linfoma, leucemia...).

P-080. ESTUDIO DESCRIPTIVO DEL SINCOPE EN URGEN-
CIAS DE PEDIATRIA. Gutiérrez Buendia D, Llorente Pelayo
S, Gonzalez De La Rosa A, Pastor Tudela A, Aguado Antén R,
Palacios Sanchez M, Garde Basas J. Hospital Universitario Marqués
de Valdecilla. Santander.

Introduccion y objetivos. El sincope constituye una de
las principales causas de pérdida de conciencia en la edad
pedidtrica, siendo motivo de angustia y preocupacion fami-
liar. Nuestro objetivo es conocer sus causas, caracteristicas
y manejo en nuestro centro.

Métodos. Estudio descriptivo retrospectivo mediante
revisién de las historias clinicas electrénicas de pacientes <16
afos valorados en Urgencias de Pediatria con triaje de sin-
cope, lipotimia o pérdida de conciencia entre el 01/01/2016-
31/12/2016. Analisis estadistico mediante el programa SPSS.

Resultados. Se registraron 108 pacientes (56,5% nifas),
con una edad media de 9,15 afios, siendo los 13 la edad con
mayor incidencia. Un 14,8% presentaban historia de sinco-
pes previos. El 81,4% consultaron en las 2 primeras horas
tras el episodio. ElI 58,3% referian pérdida de conciencia
(75% menor de 1 minuto) y el 9,3% movimientos anormales
(ténico-clonicos). E177,8% presentaron prédromos, destacan-
do mareo o inestabilidad (46,2%), palidez cutanea (43,5%)
y sudoracién (19,4%). Un 27,7% de los casos presentaban
desencadenante, destacando la bipedestacién prolongada
(9,4%). La EF result6 anodina en el 97,2% y las pruebas com-
plementarias realizadas fueron ECG (67,6%) y gasometria o
glucemia capilar (81,6%). El diagndstico final fue sincope o

pre-sincope neurocardiogénico en el 65,7%, seguido de otros
TPNE (13,8%). E1 18,5% ingresaron para completar estudio
y se realiz6 seguimiento posterior en Cardiologia Infantil
(23,1%) o Neurologia Infantil (1,9%).

Conclusiones. Una adecuada historia clinica y explora-
cidn fisica, junto con un ECG suelen bastar para el diagnds-
tico de sincope vasovagal. Cabe destacar que tinicamente el
58,3% de los pacientes de nuestro estudio refieren pérdida
de conciencia en la anamnesis.

P-081. TORTICOLIS Y FIEBRE. A PROPOSITO DE UN CASO.
De Ponga Lépez P, Diez Monge N®, Polanco Zea PM®, Casa-
sola Giron M@, Puente Montes S®, Crespo Valderrabano L®,
Benito Pastor H®, Centeno Malfaz F©. @Hospital Universitario
Rio Hortega. @Hospital Clinico Universitario. Valladolid.

Introduccion. Las infecciones cervicales profundas son
infrecuentes. Deben sospecharse en nifios con fiebre y limi-
tacion dolorosa de la movilidad cervical ain en ausencia
de estridor o disnea.

Caso clinico. Paciente de 22 meses que consulta por tor-
ticolis, fiebre e irritabilidad.

Antecedentes: torticolis perinatal resuelta. Retraso leve
del desarrollo psicomotor.

Exploracién: TEP alterado aspecto. Irritabilidad. Amig-
dala izquierda aumentada de tamafo, Gvula normoposi-
cionada. No trismus ni sialorrea. No dificultad respiratoria.
Mantiene el cuello girado y mandibula orientada hacia la
derecha, sin movilidad activa.

- Analitica sanguinea: 18.700 leucocitos/mcrL, PCR186
mg/L, PCT 0,29 ng/ml.

- Test rapido SGA: negativo.

- Ecografia: imagen sugestiva de adenoflemén, presencia
de gas.

— TC cervical sin contraste: aumento de partes blandas,
sin abscesos. Via aérea permeable.

Ingresa con corticoterapia (1 mg/kg/dia) y antibiote-
rapia con clindamicina (40 mg/kg/dfa) y cefotaxima (200
mg/kg/dia). Afebril con mejoria analitica y estabilidad
hemodindmica-respiratoria pero persistencia de torticolis
72 horas después con llamativa postracion. Se repite TC con
contraste intravenoso: absceso en region parafaringea 3x4,4
cm que desplaza lateralmente vena yugular izquierda, rodea
completamente cardtida interna. Sugestivo de quiste de la
cuarta hendidura branquial sobreinfectado.

Se realiza drenaje urgente del absceso por via transoral.
Salida de abundante material purulento (>15 cc). Tras la ciru-
gia permanece intubada 24 horas. Buena evolucion posterior.
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Comentario. El seguimiento clinico de los pacientes es
un pilar fundamental en la practica diaria habitual. La mejor
técnica para identificar las infecciones cervicales profundas
es el TC cervical con contraste. Si existe compromiso res-
piratorio se debe realizar drenaje urgente de la coleccion.

P-082. PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH DE PRESEN-
TACION ATIPICA. A PROPOSITO DE UN CASO. Fernéndez
Calderon L, Lépez Fernandez C, Sanchez Hernandez I, Gon-
zalez Pérez D, Pereira Bezanilla E, Pefialba Citores A. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La ptrpura de Schénlein-Henoch es la
vasculitis mds frecuente en la infancia. Afecta a pequefios
vasos, y sus principales 6rganos diana son la piel, rifién y
aparato digestivo.

Caso clinico. Varén de 6 afios que acude por aparicion de
placa eritematosa en cara posterior de pierna izquierda. Previa-
mente asintomatico. Afebril sin otra sintomatologfa. EF: placa
eritematosa, caliente e indurada en cara posterior de EIl de
unos 15 cm. No dolor a la palpacién. En hueco popliteo y cara
interna de tobillo izquierdo se objetivan lesiones equimdticas
y micropetequias en nalgas e ingles. Discreto edema en ambos
tobillos. Analitica: Hb 14,7 g/dl, leucocitos 6.300 (60%S, 30%L,
8%M), plaquetas 252.000. PCR y PCT negativas. Coagulacién
normal. A su ingreso, ante sospecha inicial de erisipela se ini-
cia antibioterapia empirica (amoxicilina-clavuldnico), poste-
riormente la lesion evoluciona a placa equimética sin signos
inflamatorios, por lo que se retira antibioterapia, y junto con
la presencia de lesiones purptricas palpables en gliteos y
miembros inferiores sugiere el diagndstico de PSH. Orina nor-
mal. Buena evolucion posterior con antiinflamatorios y reposo.

Comentarios. Debemos sospechar ptirpura de Schonlein
Henoch en casos en los que aparezcan exantemas purptricos
en extremidades inferiores en algiin momento de su evolu-
cién, en ocasiones la presentacion inicial puede ser atipica.
Puede ser 1til en el diagndstico la biopsia de la lesion, vas-
culitis leucocitoclastica con depdsito predominante de IgA,
pero en la mayoria de los casos no es necesaria.

P-083. ATRESIA Y FISTULA TRAQUEOESOFAGICA. A PRO-
POSITO DE DOS CASOS EN UN PERIODO DE UN ANO.
Serena Gomez GM®Y, Ariza Sanchez ML®, Serena Gomez B@,
Garcia Garcia FJ®, Mallo Muitiz B®, Cantero Tejedor T®, Bar-
tolomé Porro JM®, Zornoza Rebollo JCO. ®Complejo Asistencial
Universitario de Palencia. ®Centro de Salud Plasencia I1. ®Hospital
Universitario de Salamanca.
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Introduccién. La atresia esofagica se produce por un
error en la divisién y separacion del intestino primitivo
durante la 3% semana de gestacién. Su incidencia es de 1
por cada 4.500 recién nacidos vivos. E1 85% presentan tam-
bién fistula traqueoesofagica. El diagndstico de sospecha se
confirma radiol6gicamente y el tratamiento es quirtrgico.
Pueden existir otras anomalias como trastornos cromosé-
micos y la asociacion VACTERL.

Casos clinicos:

Caso 1. Recién nacido a término de bajo peso para la edad
gestacional, 2% gemelo, sin otros antecedentes de interés. Al
iniciar alimentacion, presenta nauseas, sialorrea y episodios
de sofocacién. Dificultad al paso de la sonda orogastrica.

Caso 2. Recién nacido a término de peso adecuado para
la edad gestacional, primer gemelo que precisa REA tipo III
tras el nacimiento. En paritorio presenta dificultad para el
paso de sonda de aspiracion. Sialorrea continua. Tras inten-
tar alimentacién via oral, sufre episodio de desaturacién.
En ambos, tras sospecha de atresia de eséfago se realiza
radiografia de térax antero-posterior, donde se visualiza la
sonda no progresada que presenta un bucle. La aireacién
del tubo digestivo presenta un patrén normal. Se realiza
un transito esofagico donde se observa imagen sugestiva de
atresia esofagica asociada a fistula distal (Atresia tipo III).
Ecocardiograma en ambos normal.

Comentario. Debemos pensar en esta patologia ante el
recién nacido con dificultad en las tomas, vémitos y dificul-
tad respiratoria en las primeras horas de vida, en especial
en prematuros y bajo peso al nacer. No olvidar su asocia-
cién con otras malformaciones, especialmente cardiacas y
genitourinarias.

P-084. NEUMONTA ATIPICA POR MYCOPLASMA PNEUMO-
NIAE CON COINFECCION POR VIRUS EPSTEIN-BARR. A
PROPOSITO DE UN CASO. Gonzalez Escartin EV, Gutiérrez
Buendia D@, Leonardo Cabello MT®@, Llorente Pelayo S®, Gar-
mendia Amunarriz M®, Angulo Lépez 1%, Agea Diaz L®, Ori-
zaola Ingelmo A®@. WServicio Ciintabro de Salud. Atencién Primaria.
@Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La neumonia comunitaria es una de las
infecciones mas frecuentes en Pediatria siendo Mycoplasma
pneumoniae uno de los agentes causales mas frecuentes. Por
otro lado, en la mononucleosis infecciosas producida por el
virus de Epstein-Barr (VEB) la afectacién de las vias respi-
ratorias bajas no supera la cuarta parte de los casos. Presen-
tamos un caso de coinfeccion VEB-Mycoplasma pneumoniae
con cuadro predominantemente respiratorio.
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Resumen del caso. Nifio de 4 afios con asma leve inter-
mitente que acude a Urgencias por cuadro de respiratorio
de 10 dias de evolucién. Presenta cuadro de fiebre intermi-
tente vespertina de 5 dias con tos, dolor costal y dificultad
respiratoria. Diagndstico inicial de neumonia en LII previo
control radiolégico pautandose amoxicilina, tras lo cual afe-
bril pero continuando con dificultad respiratoria y decaido.
En la exploracién al décimo dia, amigdalas hipertréficas con
exudados bilaterales y adenopatias laterocervicales. En la
auscultacién crepitantes bilaterales bibasales. En radiogra-
fia de control patrén radiolégico similar y en analitica Paul
Bunnell positivo, retirindose antibioterapia ante sospecha de
neumonia virica por VEB. A las 72 h revalorado en su pedia-
tra sin mejoria clinica. En serologias: IgG VEB e IgM VEB,
IgM positiva para Mycoplasma pneumoniae. Ante sospecha de
neumonia atipica (Mycoplasma pneumoniae) con coinfecciéon
por VEB se inicia antibioterapia con claritromicina 10 dias,
produciéndose mejoria progresiva.

Conclusiones/comentarios. Tanto el VEB como el Myco-
plasma pneumoniae son microrganismos frecuentes en la
infancia con sintomatologia habitualmente diferente. Dada
la clinica atfpica del Mycoplasma y los sintomas inespecificos
en el momento inicial de la mononucleosis infecciosa puede
resultar dificil un diagndstico precoz.

P-085. ENFERMEDAD DE KAWASAKI A LO LARGO DE 23
ANOS EN NUESTRO CENTRO. Serena Gémez GM®, Ariza
Sanchez ML®, Serena Gémez B®, Garcia Garcia FJ®, Mallo
Muiiz B®, Cantero Tejedor T, Martin Armentia S®, Fernan-
dez Alonso JE®. WComplejo Asistencial Universitario de Palencia. @
Centro de Salud Plasencia II. ®Hospital Universitario de Salamanca.

Introduccién. La enfermedad de Kawasaki es una de las
vasculitis mas frecuentes en la infancia, particularmente en
el este asiatico. En EE.UU., la incidencia es de 20 casos por
cada 100.000 nifios.

El diagnostico clasico de esta entidad se basa en criterios
clinicos. También se ha descrito una presentacién incompleta.
Su morbimortalidad radica en las complicaciones cardiacas.

Objetivo. Estudiar los casos de Kawasaki en nuestro
centro en los dltimos 23 afios.

Material y métodos. Estudio retrospectivo de los pacien-
tes diagnosticados de Kawasaki en nuestro centro entre 1993
y 2016.

Resultados. En estos 23 afios se han descrito nueve casos.
El 33% present6 una forma incompleta. El 78% son meno-
res de tres afios. E1 55% eran varones. EI 100% present6 rash
cutdneo. La mucositis y conjuntivitis aparecieron en el 89%

de los casos, la adenopatia en un 55% y la descamacién en un
33%. Solo uno presenté complicacién cardiaca consistente en
ectasia coronaria e insuficiencia mitral leve transitorias. Todos
se trataron con gammaglobulina intravenosa y 4cido acetilsa-
licilico con desaparicién de la fiebre en las 24 horas siguientes.

Conclusiones. La enfermedad de Kawasaki es de dificil
diagndstico ya que se basa en criterios clinicos. A pesar de la
baja incidencia de esta enfermedad en nuestro medio, hay
que pensar en ella ante una fiebre inexplicable de varios dias
de evolucién y, si cumple criterios, iniciar tratamiento precoz
para reducir las complicaciones cardiovasculares.

P-086. CARACTERISTICAS DE LAS FISURAS LABIOPALATI-
NAS EN NUESTRA PROVINCIA EN LOS ULTIMOS 17 ANOS.
Serena Gomez GM®, Ariza Sanchez ML®, Garcia Garcia FJ@,
Serena Gomez B®, Mallo Muniz B®, Uruefia Leal C, Fernandez
Alonso JE®, Rojo Fernandez I®. @Complejo Asistencial Univer-
sitario de Palencia. ®Hospital Universitario de Salamanca. ®Centro
de Salud Plasencia I1.

Objetivo. Conocer las caracteristicas las fisuras labiopa-
latinas en nuestra provincia en los tltimos 17 afios.

Material y métodos. Estudio retrospectivo de los pacientes
con fisura labiopalatina en nuestro centro entre 2000 y 2016.

Resultados. En los tiltimos 17 afios han nacido en nuestro
hospital 16 recién nacidos con fisura labiopalatina, palatina
o labial, suponiendo una incidencia de 0,9 por mil recién
nacidos, siendo la incidencia 1.7 veces mds baja que en Ia lite-
ratura (1/600). Se produjo fisura palatina en 7 casos (43%),
labio leporino en 5 (31%) y la combinacién de ambas en 4
casos (25%). La incidencia global fue mayor en varones (9:7),
siendo también asi en los casos de labio leporino (3:2) y de
fisura labiopalatina (3:1), y menor en el de fisura palatina
(3:4), coincidiendo con la literatura. En 4 casos (25%) existian
antecedentes familiares de fisuras faciales. Dos pacientes
padecen un sindrome genético: sindrome Van del Woude,
e Incontinencia pigmenti. Tres pacientes asocian otras mal-
formaciones. El diagnéstico prenatal se realizé en 6 casos,
todos con afectacién labial. Todos fueron intervenidos entre
los 4 y los 8 meses. Presentan otitis de repeticién 8 pacientes
y alteracion en la audicion 4 pacientes, habiendo precisa-
do drenajes transtimpanicos 5 pacientes. La mitad de los
pacientes presenta dificultades en el habla y necesidad de
logopedia tras la intervencion.

Conclusiones. La incidencia de esta patologia en nuestro
medio es menor a la media. Es importante descartar otras
malformaciones y la asociacién a sindromes. La mayoria
presenta dificultades en el habla, precisando logopedia.
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P-087. ESTRABISMO COMO PRIMER SIGNO DE RETINO-
BLASTOMA. Serena Gémez GM®, Mallo Muniz B®, Ariza
Sanchez ML®, Serena Gémez B?, Garcia Garcia FJ®), Corral
Hospital SV, Cabanillas Boto M®, Maldonado Ruiz E®. @Comple-
jo Asistencial Universitario de Palencia. @Centro de Salud Plasencia
11. @Hospital Universitario de Salamanca.

Introduccién. El retinoblastoma es la neoplasia maligna
primaria intraocular méas frecuente en la infancia. Su inciden-
cia es 1/17.000 nacidos vivos y no suele observarse después
de los 3 afios. Puede esporadico o hereditario, siendo el gen
predisponente el RBI1.

Caso clinico. Varén de dos afos y medio, sin anteceden-
tes personales de interés, consulta por desviacion alterna
del ojo derecho de un mes de evolucion. No refiere otra
sintomatologia ni traumatismos previos. La exploracion
por aparatos es normal. En la exploracion oftalmologica
la agudeza visual del ojo derecho no se pudo determinar,
siendo de 0,6 en el izquierdo. En el “cover test” presenta-
ba alteracion en la fijacién con el ojo derecho. Se evidenci6
leucocoria del ojo derecho tras la dilatacién pupilar. En el
fondo de ojo presentaba tumor blanquecino en ojo derecho,
siendo el izquierdo normal. La ecografia mostr6 una masa
intraocular que ocupaba mas de la mitad del espacio vitreo
con microcalcificaciones. La resonancia magnética evidencié
un tumor intraocular que no infiltraba las estructuras veci-
nas, sugestivo de retinoblastoma. El estudio del gen RB1 fue
negativo. Se realizé enucleacién del ojo derecho seguido de
quimioterapia. Actualmente en seguimiento por psicologia
infantil para apoyo psicoldgico.

Comentario. A pesar de la baja incidencia de este tumor,
debemos pensarlo en el diagndstico diferencial del estrabis-
mo, especialmente en menores de tres afios. Se debe hacer
un estudio de los hermanos mediante ecografia ocular, oftal-
moscopia y revisiones periddicas hasta los 5 afios de edad.
Es importante un abordaje multidisciplinar y no olvidar las
posibles secuelas psicolégicas.

P-088. ERITEMA MULTIFORME MAYOR. A PROPOSITO DE
UN CASO. De Ponga Lopez P, Puente Montes S, Cebridn Fernan-
dez R, Vega Gutiérrez J, Salamanca Zarzuela B, Alcalde Martin
C, Vegas Alvarez A, Centeno Malfaz F. Hospital Universitario
Rio Hortega. Valladolid.

Introduccién. El eritema multiforme es una reaccion
aguda mucocutanea de etiologia desconocida. Se asocia a
multiples desencadenantes que incluyen infecciones, far-
macos y alimentos.
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Caso clinico. Paciente de 4 afios sin antecedentes de inte-
rés que consulta en la UPED por exantema conformado por
lesiones eritematosas en diana que han evolucionado a for-
macion de ampollas dolorosas. Afebril. Recibe tratamiento
con ibuprofeno y dexclorfeniramina oral. Refieren episodio
de faringoamigdalitis dos semanas antes.

Exploracién fisica: exantema méculo-papular y ampo-
llas a tension de contenido claro predominantes en manos,
pies, regi6n perioral y mucosa oral. Hiperemia faringea y
labial. No afectacién de conjuntivas u otras mucosas. Signo
de Nikolsky negativo.

- Analitica sanguinea: hemograma normal, reactantes de
fase aguda negativos.

- Test rapido de SGA positivo.

- Exudado de ampollas: Staphylococcus lugdunensis. PCR
enterovirus y herpes virus negativas.

- Serologias: VHA, CMV, Mycoplasma, VEB y VHS nega-
tivos.

Se ingresa al paciente con corticoterapia intravenosa (1
mg/kg/dia). Debido al resultado positivo en el test rapido
faringeo para SGA se inicia antibioterapia intravenosa con
cloxacilina y cefotaxima que se suspende el tercer dia al reci-
birse resultados negativo de los cultivos. Se realizan curas
diarias de las lesiones con mejoria progresiva, sin signos de
sobreinfecci6n. Se realiza biopsia con resultado compatible
con un eritema multiforme exudativo o procesos similares
(Stevens-Johnson o necrolisis epidérmica téxica). Dada la
buena evolucién se decide el alta el octavo dia de ingreso
con acido fusidico tépico y corticoterapia oral domiciliaria
(a1 mg/kg/dia con pauta descendente) hasta completar
un mes.

En las sucesivas revisiones el paciente muestra una ade-
cuada evolucién.

Comentario. El eritema multiforme es una erupcion
cutdnea caracterizada por lesiones en diana. Si se acompa-
fia de afectacion de mucosas hacemos referencia a eritema
multiforme mayor y en su ausencia hablaremos de eritema
multiforme minor.

Su incidencia anual es inferior al 1/100 personas y existe
un predominio en el sexo masculino.

Los desencadenantes conocidos més habituales son los
procesos infecciosos (40%) siendo el mas frecuente Myco-
plasma pneumoniae. Los farmacos ocupan el segundo (10%)
destacando penicilina y cefalosporinas. E1 50% restante son
de causa idiopatica.

El diagnéstico es clinico y puede ser confirmado con
estudio histolégico en casos dudosos.

El tratamiento se basa en cuidado de las lesiones, vigi-
lancia del balance hidroelectrolitico y evitar el factor des-
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encadenante si es conocido. La utilizacién de corticoides
sistémicos es un tema controvertido y se aconsejan solo en
casos moderados-severos.

P-089. SINDROME DE BROWN CONGENITO. A PROPOSITO
DE UN CASO. Serena Gémez GM®, Mallo Muiiiz B®, Ariza
Sanchez ML®, Garcia Garcia FJ@, Serena Gomez B®, Del Olmo
Ferndndez M®, Gomez Arenas AM®, Martin Armentia S®.
WComplejo Asistencial Universitario de Palencia. @Hospital Univer-
sitario de Salamanca. ®Centro de Salud Plasencia II.

Introduccién. El sindrome de Brown, también conocido
como sindrome de la vaina tendinosa oblicua superior, es
una forma poco frecuente de estrabismo restrictivo vertical
que puede ser unilateral o bilateral. Hay un tipo congénito,
causado por una anomalia del misculo oblicuo superior, en
el que el defecto puede estar en la vaina (corta e inextensible)
0 a nivel del complejo tenddn-tréclea. Los tipos adquiridos
son postraumaticos, postquirtirgicos o por procesos infla-
matorios.

Caso clinico. Nifia de 4 afios presenta durante una revi-
si6n rutinaria en su centro de salud dificultad de la elevacion
de ambos ojos con la aduccion de la mirada. En posicién
primaria de la mirada no se detectan alteraciones en la
motilidad. No refieren traumatismos previos, ni otra sinto-
matologia asociada. Se remite a Oftalmologia presentando
en la exploracién oftalmoldgica una ligera divergencia en
la mirada hacia arriba (sindrome en V). Siendo las posibles
causas sindrome de Brown o paralisis del oblicuo inferior
se realiza el test de duccién forzada, en el que al existir
restriccién mecanica a la aduccion se descarta pardlisis del
oblicuo inferior diagnosticindose de sindrome de Brown. La
resonancia magnética fue normal. La paciente no presentaba
visién doble ni disminucién de agudeza visual, por lo que
no se llevo a cabo ningtin tratamiento.

Comentario. Cuando el sindrome de Brown no asocia
diplopia, disminucién de agudeza visual o torticolis no es
necesario ningiin tratamiento, ya que en la mayoria de los
casos se resuelve espontdneamente. Si existen estas alteracio-
nes se puede realizar cirugia del musculo oblicuo superior.

P-090. INMUNODEFICIENCIA VARIABLE COMUN. OPCIO-
NES DE TRATAMIENTO. Mena Huarte MJ®, Pérez Gutiérrez
E®, Crespo Valderrabano L®, Arribas Arceredillo M®, Diez
Monge N®, Libran Pefia A®, Gonzalez Granado LI?, Cente-
no Malfaz F®. Servicio de Pediatria. WHospital Universitario Rio
Hortega. Valladolid. ®Hospital Universitario 12 Octubre. Madrid.

Introduccion. La inmunodeficiencia variable comtn
(IVC) es una inmunodeficiencia primaria en la que hay un
déficit de inmunoglobulinas por alteracién de células B.
Presentan infecciones bacterianas de repeticion, principal-
mente respiratorias y gastrointestinales. El tratamiento con
gammaglobulina humana mejora la supervivencia y calidad
de vida.

Caso clinico. Mujer de 9 afios, diagnosticada hace 3 afios
de IVC, en tratamiento con inmunoglobulina intravenosa
mensual, con buen control clinico y analitico. Tras dos afios
de tratamiento presenta reaccién adversa sistémica con cli-
nica de cefalea, fiebre e hipotension en relacién a infusion de
gammaglobulina humana intravenosa, a pesar de pre-medi-
cacion con paracetamol y dexclorfeniramina. Se sustituye por
administracién subcutanea quincenal en domicilio mediante
bomba de infusién, con buena adhesién y adecuado control
clinico y analitico y mejora subjetiva de la calidad de vida.

Comentario. El tratamiento de la IVC consiste en la
administracion exégena de gammaglobulinas humanas
de forma crénica. Habitualmente se administra de forma
intravenosa, aunque la forma subcutanea es cada vez més
utilizada con buenos resultados. Los estudios realizados han
demostrado que la via subcutdnea no precisa mayores dosis
que la intravenosa, y se consiguen valores mas estables de
inmunoglobulinas en plasma, siendo una via mas facil y
segura de acceso. Tampoco produce un aumento en el niime-
ro de infecciones ni en su gravedad. Aunque las reacciones
locales son mas frecuentes, son leves y autolimitadas, y las
reacciones sistémicas son poco frecuentes. Para los pacientes
y sus familias supone mayor comodidad y calidad de vida, al
ser administradas en el domicilio, reduciendo el absentismo
escolar y laboral.

P-091. GENITALES AMBIGUOS Y DERRAME PERICARDI-
CO PRENATAL. A PROPOSITO DE UN CASO. Lépez Wilches
MY, Jiménez Jiménez P, Paz Paya E, Tobar Mideros MC, Bahillo
Curieses P, Hernanz Sanz JL, Rellan Rodriguez S, Matias Del
Pozo V. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. Los genitales ambiguos y el derrame peri-
cardico son patologias infrecuentes en el periodo neonatal,
no habiendo sido descrita la asociacién de ambos ni factores
etiopatogénicos comunes.

Caso clinico. Recién nacido mujer con deteccién en
embarazo de derrame pericirdico de 4 mm en semana 38+2.
Cesérea a las 38+4 semanas con Apgar 9/10. Exploracion
fisica: peso 3.330 kg (+0,61 DS), longitud 50 cm (+0,53 DS),
perimetro cefalico cm (-0,75 DS), hipertrofia de clitoris, seno
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urogenital, labios mayores rugosos, hiperpigmentados sin

fusion posterior (Prader 2), resto normal. Ecocardiograma

con derrame pericardico leve sin compromiso hemodinamico

y serologias que descartan etiologia infecciosa. Alos 7 dias de

vida presenta pérdida ponderal del 15% con pérdida salina

(Na 133 mEq/LK 7,1 mEq/L), iniciando tratamiento sustitu-

tivo con hidrocortisona, fludrocortisona y aportes de cloruro

sddico. Se realiza perfil hormonal: testosterona 685,10 ng/dl,

DHEA-5 925 ug/dl, androstendiona >30 ng/ml, ACTH 1.175

pg/ml, 17 alfa hidroxiprogesterona 98,41 ng/ml. Hormonas

tiroideas normales. Cariotipo 46 XX. El estudio genético con-

firma el diagnéstico de hiperplasia suprarrenal congénita

clasica (HSC) por déficit de 21 hidroxilasa. Resolucion del

derrame pericardico previo al alta. Actualmente permanece

asintomatica con adecuada ganancia pondo-estatural.
Comentarios:

1. LaHSC es una enfermedad autosémica recesiva produci-
da por fallo en la esteroidogénesis suprarrenal, pudiendo
originar virilizacién y pérdida salina como en nuestra
paciente.

2. Aunque el derrame pericardico se asocia generalmente a
recién nacidos con insuficiencia cardiaca o con procesos
infecciosos, ambas causas fueron descartadas.

3. Eneste caso se presentaban las dos entidades, no encon-
trdndose conexion entre ambas.

P-092. SINDROME DE HORNER CONGENITO. A PROPOSITO
DE UN CASQO. Serena Gémez GM®, Mallo Muiiz B®, Ariza
Sanchez ML®, Garcia Garcia FJ®, Serena Gomez B®, Gomez
Arenas AM®, Cantero Tejedor MT®, De La Torre Santos SI®.
WComplejo Asistencial Universitario de Palencia. @Hospital Univer-
sitario de Salamanca. ®Centro de Salud Plasencia II.

Introduccion. El sindrome de Horner se produce debido
a una interrupcion en la via simpatica ocular. La mayoria
tiene una etiologia benigna y suelen ser secundarios a un
parto distdcico, pero siempre debemos descartar un neu-
roblastoma.

Caso clinico. Nifio de 2 afios es derivado por su pediatra
de Atencién Primaria a Oftalmologia por presentar miosis,
ptosis y heterocromia del iris en ojo derecho, los padres
refieren que desde el nacimiento. Refieren gestacion sin
incidencias y parto eutdcico. En la exploracion oftalmold-
gica presenta lo descrito e inversion de la anisocoria tras
instilar apraclonidina en el ojo derecho. Ante el diagndstico
de sindrome de Horner congénito se realiza despistaje de
etiologia neoplésica, solicitindose determinaciones de acido
vanilmandélico y homovanilico en orina, ecografia craneal y
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TAC tordcico, siendo normales. Al no encontrar causa sub-
yacente, no se realizo tratamiento.

Comentario. El sindrome de Horner congénito presen-
ta heterocromia del iris. Hay que descartar su asociacién a
neuroblastoma tordcico. Cuando son idiopéticos, no preci-
san tratamiento, sin embargo, si la ptosis rebasa la pupila,
presenta un riesgo importante de desarrollar ambliopia, por
lo que se pueden utilizar gotas de fenilefrina para elevar el
parpado o realizar cirugia de ptosis palpebral.

P-093. MANIFESTACIONES DIGESTIVAS EN PACIENTE CON
INMUNODEFICIENCIA VARIABLE COMUN. Mena Huarte
MJ®. Crespo Valderrabano L®, Pérez Gutiérrez E®, Vegas Alva-
rez AM®, Torres Aguilar L%, Valencia Soria MC®, Gonzalez
Granado LI?, Centeno Malfaz F®. Servicio de Pediatria. "Hospital
Universitario Rio Hortega. Valladolid. @Hospital Universitario 12
Octubre. Madrid.

Introduccion. La inmunodeficiencia variable comtn
(IVC) es un trastorno inmunoldgico que afecta principal-
mente al sistema respiratorio, y en segundo lugar al tubo
digestivo. El diagnéstico precoz y tratamiento sustitutivo con
gammaglobulinas, mejora la calidad de vida de los pacientes.

Caso clinico. Mujer de 9 afios, diagnosticada de IVC
desde los 6 afios, en tratamiento con gammaglobulinas
humanas. Ha presentado gastroenteritis agudas de repeti-
cion por Campylobacter jejuni y Salmonella typhimorium con
buena evolucién tras antibioterapia. Valorada en Gastroente-
rologia pediatrica por dolor abdominal periumbilical diario
y cambio en el habito intestinal, realizando 3 deposiciones
diarias y alternando deposiciones normales con liquidas
sin productos patolégicos. Calprotectina fecal elevada y
endoscopia digestiva alta y baja con gastritis crénica por
Helicobacter pylori y en colon derecho, sigma y recto patrén
granulomatoso crénico no necrotizante. Se inicia tratamiento
erradicador de H. pylori y de la enteropatia granulomatosa
con tratamiento corticoideo con budesonida.

Discusion. En la IVC se produce un defecto de la funcién
de los linfocitos B y T. En el tubo digestivo es frecuente la
diarrea, sindromes malabsortivos e infecciones gastrointes-
tinales agudas, que suelen ser graves y por enterobacterias
como Salmonella, Shigella y Campylobacter, ademas de mayor
incidencia de infeccién por Helicobacter pylori. Se han des-
crito cuadros de enteropatia granulomatosa, enfermedad
celiaca, colitis ulcerosa y enfermedad de Crohn “like”. Pre-
sentan mayor riesgo de desarrollar trastornos autoinmunes,
alérgicos y neoplasicos. En el tratamiento de la enteropatia
granulomatosa ademas del tratamiento con gammaglobulina
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humana, se puede administrar de forma empirica corticoides
a dosis bajas y por largos periodos de tiempo.

P-094. ;SE LO PREGUNTAMOS A LAS RESIS? ENCUESTA DE
SATISFACCION DE RESIDENTES EN URGENCIAS PEDIATRI-
CAS 4 ANOS DESPUES. Librén Pefia A, De Ponga Lépez P, Ortiz
Martin N, Palacio Tomas L, Cebrian Fernandez R, Gonzélez
Garcia MB, Centeno Malfaz F, Ferndndez Arribas JL. Hospital
Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Objetivo. Identificar las dreas de mejora de nuestra uni-
dad respecto a docencia, investigacién y trabajo asistencial
de las residentes.

Metodologia. Encuesta anénima realizada a través de
Google Drive® a todas la residentes de Pediatria de nuestro
hospital, primeramente en 2012 y de nuevo en 2016, con
promociones totalmente distintas de residentes.

Resultados. La percepcion de la carga de trabajo ha mejo-
rado, pasando de un 86% que la consideraban abundante
0 excesiva a un 58% abundante, cuando la carga asistencial
real ha disminuido muy poco.

La docencia recibida por el equipo de Urgencias en gene-
ral durante la asistencia también ha mejorado su percepcion,
de un 8% que la consideraban buena a un 58% que la consi-
deran buena o excelente. La docencia sobre comunicacién
con los pacientes ha mejorado de un 21% que la consideran
adecuada o buena a un 75%. También se considera que ha
mejorado el apoyo para sesiones clinicas y la docencia fuera
de la asistencia a pacientes.

La labor investigadora tiene una buena valoracién por
parte de las residentes, sin embargo la percepcién respecto
a su implicacion ha empeorado en los tltimos 4 afios, de un
76% a un 66%, manteniéndose su valoracién del fomento
a la asistencia de cursos y congresos relacionados con la
especialidad como bastante o mucho en un 75%.

Conclusiones. La realizacion de encuestas de satisfaccién
de forma periédica puede ayudar a mejorar la docencia a
pie de cama y extraasisitencial recibida por las residentes
de Pediatria.

P-095. PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH: LA DIFICUL-
TAD DE UN DIAGNOSTICO CLINICO. Martin Ramos S, Nava-
rro S, Megido A, Nonide L, Orefia VA, Alonso MA. Hospital
Universitario Central de Asturias.

Introduccién y objetivos. Describir caracteristicas clini-
cas y epidemioldgicas de los casos de ptirpura de Schénlein-

Henoch (PSH) ingresados en Pediatria en un hospital de
3er nivel.

Métodos. Estudio descriptivo retrospectivo de pacien-
tes de 0-14 afios diagnosticados de PSH desde 2007 a 2016.
Fuente: Servicio de documentacién y archivo. Variables:
sexo, edad, estacidn afio, sintomas, alteraciones analiticas,
tratamiento, complicaciones.

Resultados. Se revisaron 50 historias clinicas (54% nifios).
Mediana de edad de 5 afios. E1 42% diagnosticados en invier-
no; 34% habia presentado infeccién respiratoria de vias altas
(6 faringoamigdalitis estreptocécica). Motivo de ingreso més
frecuente: dolor abdominal. Las manifestaciones clinicas
fueron: ptirpura palpable (100%), dolor abdominal (64%),
artralgias (54%), vomitos (18%), fiebre (16%), hipertension
arterial (10%) y orquitis (8%). E1 28% no debut6 con clinica
cutanea, de ellos 9 presentaron clinica gastrointestinal (en
3 casos se realizé TAC abdominal), 2 fiebre y 3 artralgias;
la pirpura aparecié a los 5,6 dias (media), tiempo medio
de estancia hospitalaria en este grupo de 6 dias. 20 casos
presentaron leucocitosis (9 + trombocitosis). 10 presenta-
ron hematuria, 1 proteinuria y 9 ambas; posteriormente, 6
de ellos desarrollaron nefropatia y 1 hipertension arterial,
requiriendo seguimiento estrecho. Recibieron tratamiento
corticoideo un 46%. Tiempo medio de estancia hospitalaria
de 5,2 dias.

Conclusiones. Nuestra serie permite concluir que la
secuencia clinica en la PSH es variable; los corticoides son
un farmaco importante en el control de sintomas y la ausen-
cia de purpura cutdnea en el momento del debut retrasa el
diagndstico. Las alteraciones urinarias predicen el riesgo de
desarrollo de complicaciones nefrolégicas.

P-096. REVISION DE UNA SERIE DE CASOS DE CRANEO-
SINOSTOSIS. Alkadi Ferndndez K, Sariego Jamardo A, Pérez
Poyato MDS, Ferndndez Menéndez A, Garmendia Amunarriz
M, Valduvieco Juaristi . Hospital Universitario Marqués de Val-
decilla. Santander.

Introduccion. La craneosinostosis es el cierre precoz de
las suturas craneales. Puede afectar a una sola sutura (80-
90%), varias o asociarse a otras malformaciones (craneosi-
nostosis sindrémicas).

Casos clinicos. Presentamos una serie de 4 casos de
craneosinostosis con edades entre los 3 y los 6 aflos, de
sexo masculino e hijos de padres sanos no consanguineos.
3 de los 4 casos tenian como antecedente la prematuridad
(35-36 semanas) y bajo peso (1.860 g-2.290 g). El primer caso
corresponde a un niflo de 3 afios con sindrome polimal-
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formativo y sinostosis de sutura metdpica y tercio inferior
de sutura coronal derecha, sinostosis de sutura lamdoidea
izquierda y suturas escamosas, presentando retraso psi-
comotor predominantemente motor, con evolucién posi-
tiva. El segundo caso se trata de un nifio de 3 afios con
sindrome de Muenke (mutacion P250R en heterocigosis
en el gen FGFR3), plagiocefalia anterior, cierre de sutura
coronal derecha y desarrollo psicomotor normal. El tercer
caso corresponde a un nifio de 6 afios con sinostosis de
sutura coronal y retraso psicomotor de predominio motor.
El cuarto caso corresponde a un vardn de 6 afios con sin-
drome polimalformativo y afectacion de las suturas coronal,
sagital, parietotemporales y metdpica, presentando retra-
so psicomotor global. 3 de ellos presentaban trastorno del
aprendizaje y solo 1 de los pacientes asociaba hidrocefalia
leve. Todos fueron intervenidos quirtirgicamente (media
de edad: 13-14 meses).

Comentario. Debemos distinguir las deformidades posi-
cionales o plagiocefalias posturales de las craneosinostosis,
ya que en estas Ultimas un tratamiento quirtrgico precoz
se relaciona con un mejor prondstico.

P-097. ABDOMEN AGUDO, NO SIEMPRE DE ETIOLOGIA
QUIRGRGICA. Pontén Martino B, Gdmez Farpén A, Ferndn-
dez Garcia L, Lara Cardenas DC, Barnes Marafion S, Molnar A,
Vega Mata N, Alvarez Mufioz V. Hospital Universitario Central
de Asturias.

Introduccién. El sindrome hemolitico urémico (SHU) es
una causa frecuente de insuficiencia renal en nifios, siendo
la etiologia mas frecuente de este, la debida a Escherichia coli.
Se trata de una patologia grave, cuya sintomatologfa inicial
mas caracteristica es una gastroenteritis agua, que puede
simular un abdomen agudo.

Resumen del caso clinico. Nifia de 7 afios con dolor
abdominal de 72 horas de evolucién asociado a fiebre, cuadro
emético y deposiciones liquidas hasta 24 horas antes. Palida,
con abdomen distendido y defensa generalizada. Analiti-
ca con alteraciones que apuntan a un cuadro infeccioso asi
como ecografia abdominal que no puede descartar plastrén
de posible etiologia apendicular. Durante la intervencién no
se observa patologia apendicular aunque si una marcada
dilatacién de todo el colon. En nueva analitica se objetivan
alteraciones de los parametros de funcién renal. La paciente
desarrolla un cuadro hipertensivo con repercusién a nivel
ocular asi como anuria intensa que justifica hemofiltracién
y colocacién en un segundo tiempo de catéter de didlisis
peritoneal con mejoria progresiva.
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Conclusiones. Aunque el SHU es una patologia cuyo
diagnostico es clinico, su presentacion puede simular un
abdomen quirtirgico urgente, que incluso condicione difi-
cultad en la interpretacién de pruebas de imagen. Remarcar
que se pueden desarollar complicaciones digestivas, del tipo
perforacién o estenosis intestinal, o ser necesaria la coloca-
cién de dispositivos del tipo catéteres de dialisis. Por lo tanto
puede requerirse la actuacién por parte del equipo quirdr-
gico a lo largo de la evolucién clinica de estos pacientes.

P-098. DOLOR ABDOMINAL PERSISTENTE EN GASTROEN-
TERITIS POR SALMONELLA. Hontoria E, Gonzélez C, Rodri-
guez A, Hevia A, Andrés AG, Muiiiz M, Fernandez M, Martinez
J. Complejo Asistencial Universitario de Ledn.

Introduccion. La gastroenteritis por Salmonella es una
enfermedad frecuente y con amplia distribucion. En paises
desarrollados su incidencia ha aumentado y es considerada
primera causa de toxiinfeccion alimentaria en nifios, siendo
mds frecuente entre primer y cuarto afio, produciendo enfer-
medad invasiva y con alta mortalidad en lactantes. Cursa
con diarrea, vomitos, fiebre y molestias abdominales, gene-
ralmente autolimitados, aunque ocasionalmente aparecen
complicaciones extraintestinales.

Caso clinico. Paciente de 12 afios que consulta en Urgen-
cias por dolor abdominal cdlico, fiebre, vémitos y deposicio-
nes liquidas, tras comida en restaurante (varios comensales
afectados). Ingresa en planta para rehidratacion intraveno-
sa por deshidratacién moderada. Durante su estancia se
mantuvo sueroterapia i.v. y se intent¢ tolerancia oral con
mala respuesta por persistencia de dolor abdominal; esto
sumado a pérdida de peso progresiva (hasta 11%) llevé a
instaurar nutricion parenteral periférica al 9° dia. En control
analitico se evidencié aumento de amilasa, diagnostican-
dose de pancreatitis aguda leve. Se inici6 antibioterapia
intravenosa con cefotaxima y analgesia con meperidina,
experimentando evolucién favorable con mejoria del dolor
abdominal, adecuada tolerancia oral con dieta exenta de
grasas, y normalizacién progresiva de valores de amilasa
y lipasa.

Comentarios. La mayoria de las pancreatitis agudas en
pediatria tienen un origen no infeccioso, principalmente en
el curso de enfermedades sistémicas, idiopaticas o de causa
mecanica, sin embargo el rol de los agentes infecciosos ha
sido bien establecido. A pesar de su excepcionalidad, debe
sospecharse en todo paciente con diarrea invasiva y dolor
abdominal desproporcionado no explicable por la propia
enteritis. El tratamiento es la antibioterapia intravenosa.
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P-099. POLIPOSIS TIPO CAP. Pascual Pérez Al, Aparicio H,
Jiménez Trevifio S, Diaz Martin JJ, Bousofio Garcia C. Hospital
Universitario Central de Asturias.

Introduccién. Ante un nifio con sangrado rectal, se
consideran multiples causas. Aunque infrecuente, la cap
poliposis debe ser considerada en el diagndstico diferen-
cial (DD).

Resumen del caso. Nifia de 6 afios con dolor abdomi-
nal célico y deposiciones con sangre y moco de 2 meses
de evolucién. Ha perdido 2 kg de peso. No presenta otros
signos de alarma.

Se ha realizado analitica completa, destacando: hemoglo-
bina 11,9 g/dl, hematocrito 35,8%, hierro 74 ng/dl y ferritina
14 ng/ml. Pruebas de funcién hepatica normales. Coprocul-
tivos y parasitos en heces negativos. Sangre en heces positiva
y calprotectina fecal 1.028 pg/g heces. Ecografia abdominal
en la que se aprecian multiples adenopatias mesentéricas,
sin engrosamiento mural relevante.

Inicialmente, el DD se plantea con colitis ulcerosa, infec-
ci6én previa en resolucion o pélipo inflamatorio juvenil. Aun-
que la nifia ha mejorado, contintia perdiendo peso y presenta
los reactantes de fase aguda elevados (PCR 2,9 mg/dl y
VSG 31 mm).

Se realiza una endoscopia digestiva alta de aspecto nor-
mal y una colonoscopia. En esta tltima, se observan muilti-
ples pélipos sésiles subcentimétricos, desde la ampolla rectal
hasta el angulo hepatico, siendo estos de mayor tamafio
seglin se avanza en la exploracion (en recto sigma précti-
camente planos con aspecto de aftas y en colon transverso
claramente esféricos). En ileon terminal también se observa
una mucosa muy nodularizada.

Las biopsias son informadas como {leo colitis cronica
con moderado-severo grado de inflamacién. Pélipos con
morfologia tipo “cap”.

Se inicia nutricién enteral exclusiva 8 semanas. A las 2
semanas se aftade mesalazina al tratamiento. Al mes, se afia-
de azatioprina. Descenso de la calprotectina a 560.

Comentarios. La cap poliposis es una enfermedad de
etiologia desconocida, no descrita en menores de 13 afios.
Se asocia, y confunde, con EII. Los pdlipos estdn cubiertos
por exudado fibrino-purulento, otorgandoles aspecto de
gorra (“cap”).

No existe consenso para el tratamiento, aunque se han
empleado corticoides, inmunosupresores y erradicacién del
H. pylori (en adultos). Suele responder a los mismos trata-
mientos de la enfermedad inflamatoria intestinal. La colec-
tomia estaria reservada para los pacientes que no respondan
al tratamiento médico.

P-100. EMBRIOPATIA POR FENILCETONURIA MATERNA.
Bernués Lopez E, Otero Duran L, Garrido Barbero M, Aja Garcia
G, Martinez Diaz S, Cuervas-Mons Tejedor M, Esteban Sanz R,
Aguerrevere Machado M. Hospital Universitario de Burgos.

Introduccién. La embriopatia por fenilcetonuria materna
afecta a los hijos de madres con fenilcetonuria no conocida o
mal controlada durante la gestacién. Se caracteriza por retra-
so mental (92%), microcefalia (73%), retraso del crecimiento
intrauterino (40%), malformaciones congénitas (frecuente-
mente cardiacas, 14%) y rasgos dismorficos, similares a los
del sindrome alcohélico fetal.

Caso clinico. Recién nacido a término, hijo de madre
con fenilcetonuria no controlada durante el embarazo. CIR
tipo I, al nacimiento peso 2.465 gramos (p4), longitud 44
centimetros (< p1) y perimetro cefélico 31,5 centimetros
(p5). En la exploracién inicial rasgos dismoérficos (depre-
sién bifrontal, raiz nasal ancha, filtrum amplio y labios
finos), ojos azules y pelo fino y claro. A las 18 horas tras
el nacimiento niveles maternos de fenilalanina de 1.143
micromoles/litro. Dado los antecedentes maternos y las
caracteristicas fenotipicas se llevo a cabo un despistaje de
malformaciones asociadas: mediante ecocardiografia se
observo coartacion de aorta que fue intervenida a los 10
dias de vida. Ecografia cerebral con aumento de la ecoge-
nicidad, cuerpo calloso fino y sulcacién poco desarrollada;
en la resonancia magnética, hipoplasia de vermis cerebelo-
so. Los antecedentes maternos junto con el cuadro clinico
fueron compatibles con embriopatia por fenilcetonuria.
Inicialmente se lleva a cabo una dieta exenta de fenilala-
nina hasta la normalizacién de los niveles de fenilalane-
mia. Ante la baja probabilidad de ser homocigoto para la
enfermedad se reintroduce la fenilalanina manteniendo
niveles en rango normal, pendiente de resultado genético.
Al alta a los 93 dias de vida estancamiento del perimetro
cefélico, 34,5 centimetros (< p5) y alteracion en la explo-
racién neuroldgica.

Conclusiones. La fenilcetonuria como enfermedad y la
embriopatia por fenilcetonuria son enfermedades diferen-
tes, esta tltima rara vez precisa dieta. La embriopatia por
fenilcetonuria tiene importantes consecuencias clinicas y
neurolégicas por lo que es de vital importancia su preven-
cién con un correcto asesoramiento y control en las madres
afectas de fenilcetonuria.

P-101. COLEDOCOLITIASIS COMPLICADA. Sanchez Moreno
S, Rodilla Rojo EN, Expésito De Mena H, Torres Peral R. Com-
plejo Asistencial Universitario de Salamanca.
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Introduccion. La presencia o formacién de calculos en la
luz biliar intra o extrahepatica puede originar obstruccién al
flujo biliar, infecciones o pancreatitis. El método diagnéstico
mas sensible y especifico para su deteccién es la ecografia,
que nos informa de la localizacién y el tamafio de los calcu-
los, asf como de la posible dilatacion de la via biliar. EI tra-
tamiento puede ser conservador en los casos asintomaticos
0 quirtirgico en los sintoméaticos o complicados. Se presenta
un caso clinico de colelitiasis y coledocolitiasis complicado
con pancreatitis aguda.

Caso clinico. Escolar de 13 afios derivado al Servicio de
Urgencias Pediétricas por sospecha de pancreatitis aguda.
Referfan epigastralgia de 10 dias de evolucién en tratamiento
con omeprazol y paracetamol con escasa respuesta. Empeo-
ramiento del dolor en las tltimas horas asociado a vémitos y
coluria. Negaba ingesta de medicamentos, infecciones y san-
grados los dias previos. A la exploracién destacaba coloracién
ictérica de piel y mucosas con dolor a la palpacién abdominal
a nivel de epigastrio e hipocondrios derecho e izquierdo con
defensa a ese nivel. Se realiz6 analitica en la que se objetivo
patrén de citdlisis con AST 182 U/Ly ALT 411 U/L, colestasis
con bilirrubina total de 5 mg/dl (BiD 3,1 mg/dl), GGT 579 U/L
y elevacién de enzimas pancreaticas con amilasa 3.071 U/Ly
lipasa 2.824 U/L. Resto de la analitica, incluida coagulacién,
normal. Se realiz ecografia abdominal en la que se objetivd
colelitiasis y contenido ecogénico en colédoco cercano a la
ampolla de Vater compatible con coledocolitiasis de 8 mm
de didmetro. Ingresé en planta de pediatria para control del
dolor y antibioterapia con piperacilina-tazobactam. Se realiz6
colangiopancreatografia retrégrada endoscopica (CPRE) en la
que se objetivo papila normal ligeramente rasgada y se realizo
esfinterotomia con extraccién de barro biliar. Se administrd
somatostatina i.v. para prevencion de pancreatitis post-CPRE.
La evolucién del paciente fue favorable objetivandose mejoria
de la sintomatologia y disminucion progresiva de enzimas
pancreaticas, hepaticas, datos de colestasis y PCR. A las 2 sema-
nas se realiz6 colecistectomia programada sin complicaciones.

Conclusién. La coledocolitiasis pediatrica es poco fre-
cuente. La colangiopancreatografia retrégrada endoscépica
(CPRE), es actualmente el gold estandar para el diagnéstico
de la coledocolitiasis. Es importante un tratamiento urgen-
te debido a las posibles complicaciones tanto obstructivas
como infecciosas.

P-102. PANCREATITIS Y HEPATITIS EN EL DEBUT DE UNA
COLITIS ULCEROSA. Pascual Pérez Al, Segura D, Diaz Martin
J], Jiménez Trevifo S, Bousofio Garcia C, Méndez Sanchez A.
Hospital Universitario Central de Asturias.
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Introduccién. La colitis ulcerosa (CU) puede asociarse
con diferentes manifestaciones extraintestinales. Presenta-
mos una paciente con afectacién hepética y pancreatica en
el debut de una CU.

Caso clinico. Nifia de 9 afios que acude por diarrea con
sangre de una semana de evolucién. Antecedente perso-
nal de alopecia areata y un familiar lejano con enfermedad
de Crohn. Analitica y exploracion fisica, salvo obesidad,
normales. Se realiza coprocultivo y calprotectina y se pau-
tan antibidticos empiricamente. Ante la persistencia de
los sintomas, la aparicion de deposiciones nocturnas y la
negatividad de los coprocultivos se programa colonoscopia.
Reacude 48 horas antes de la misma por dolor abdomi-
nal difuso y continuo. Resultado de calprotectina previa
>3.000 pg/g de heces. Se decide ingreso para control del
dolor y se solicita analitica, en la que destaca: amilasa 1.723
U/L, lipasa 5.125 U/L, con pruebas de funcién hepatica
normales. TAC abdominal con diagndstico de pancreatitis
aguda complicada (trombosis parcial de la vena espléni-
ca). Se pauta dieta absoluta con nutricién parenteral (NP)
que se mantiene durante 7 dfas. A lo largo de su ingreso,
descenso progresivo de los enzimas pancreaticos. En los
ultimos dias, se detecta hipertransaminasemia con coles-
tasis (AST 337 U/L, ALT 547 U/L, GGT 567 U/L, FA 182
U/L) que se interpreta como secundaria a la NP (todos
los autoanticuerpos y serologias solicitadas son negativos).
Se descarta CEP por colangiorresonancia. Tras 6 dfas de
ingreso, y encontrdndose estable clinicamente, se realiza
colonoscopia: mucosa colénica moderadamente inflamada
con erosiones dispersas, sugestiva de CU. Inicia tratamiento
con corticoides intravenosos con mejoria clinica especta-
cular y, posteriormente, azatioprina, que se sustituye por
6-mercaptopurina por mala tolerancia digestiva. Mejoria
en colonoscopia de control un mes después. Endoscopia
digestiva alta normal.

Comentario. La pancreatitis autoinmune tipo 2 (PAI
tipo 2) se asocia hasta en un 30% de casos a enfermedad
inflamatoria intestinal, sobre todo CU. Se caracteriza por:
negatividad de marcadores séricos (IgG4) y no afectacion de
otros érganos. Responde a corticoides. Aunque la evolucién
fue favorable en relacién al brote de CU y la afectacion pan-
credtica, la evolucion de los marcadores de citolisis hepatica
no lo fue. Esta elevacién fue posterior al inicio de los este-
roides y su descenso paralelo a la retirada de los mismos,
lo que sugiere que sea un efecto secundario més que otra
manifestacion de la enfermedad.

En nuestro conocimiento se trata del primer caso descrito
con la combinacién de PAI tipo 2, hepatitis, CU y alopecia
areata.
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P-103. ENFERMEDAD CEL{ACA Y DIABETES MELLITUS,
UNA ASOCIACION FRECUENTE. Ruiz Castellano N, Alkadi
Fernandez K, Garmendia Amunarriz M, Vega Santa-Cruz B, Cau-
nedo Jiménez M, Bertholt Zuber ML, Palacios Sanchez M, Garcia
Calatayud S. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién y objetivos. La prevalencia estimada de
enfermedad celiaca (EC) en la poblacién general es del 1%,
aumentando hasta el 10% en pacientes afectos de diabetes
mellitus tipo 1 (DMI). Su asociacién parece tener origen mul-
tifactorial. En la poblacién infantil la prevalencia de ambas
patologias simultineamente es del 1,1-5,6%. Nuestro objetivo
fue describir las caracteristicas de nifios con EC y DM I de
manera simultdnea en nuestra comunidad.

Métodos. Estudio descriptivo de pacientes menores de
14 afios, diagnosticados de celiaquia y DMI, entre los afios
2001-2016 en la comunidad de Cantabria.

Resultados. Se registraron 8 pacientes con EC y DMI,
siendo el 62,5% mujeres. E1 62,5% de los pacientes debutaron
como EC. La edad media de los celiacos al inicio (CAI) fue
23 meses y, 93,66 meses en los diabéticos al inicio (DAI). El
tiempo medio de los CAI hasta el desarrollo de DMI fue 5,4
afios, y de los DAI en desarrollar EC fue 3,66 afios. E1 75%
de los pacientes tenia HLA-II DQ2.5 y un 50% en homoci-
gosis. El valor medio de HbAlc al debut de EC en los DA,
fue 11,1%. Todos los CAI negativizaron la serologia previo
al debut de DML

Conclusiones. Es frecuente la asociacién entre EC y DML
El debut como EC en pacientes con doble autoinmunidad fue
mas frecuente que el de DMI. El HLA-II DQ 2.5 en homoci-
gosis fue el mds frecuentemente encontrado.

Al diagnéstico de DMI todos los pacientes con EC tenian
buen control. La cifra media de HbA1C en pacientes con
DMI fue elevada, lo cual podria un factor favorecedor para
el desarrollo de EC.

P-104. CUANDO LA ENFERMEDAD CELIACA NO ES TIPICA.
Garmendia Amundrriz M, Ruiz Castellano N, Vega Santa-Cruz
B, Caunedo Jiménez M, Merayo Fernandez L, Garde Basas J,
Palacios Sanchez M, Garcia Calatayud S. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. Los criterios definidos por la ESPGHAN
2012 para el diagnéstico de enfermedad celiaca (EC) se basan
en: sintomas sugestivos, positividad de marcadores inmuno-
légicos y compatibilidad HLA-II. Cuando algtn criterio no
se cumple, debe realizarse biopsia intestinal para confirmar
la lesién histologica caracteristica.

Caso 1. Lactante mujer de 10 meses remitida por fallo de
medro. Analitica: IgA normal, Ac. Antitransglutaminasa IgA
(tTG) negativo y antigliadina IgG 638 U/L. Se pauta trata-
miento empirico por posible sobrecrecimiento bacteriano sin
mejoria. Control analitico: IgG antigliadina >1.937 U/L, resto
de serologfas negativas y HLA-II DQ 2.2 en trans. En biopsia
intestinal atrofia vellositaria clon linfocitosis intraepitelial.
Retirado gluten de la dieta con buena respuesta.

Caso 2. Nifio de 5 afios seguido por dolor abdominal
crénico, distension abdominal y diarrea. Analitica: IgA nor-
mal, Ac. tTG IgA 130 U/L, Ac. antiendomisio (AE) nega-
tivos. Control analitico: Ac. ATG 268 U/L, HLA-II DQ4/
DQO9. En biopsia intestinal atrofia vellositaria MARSH-3A
y linfocitosis intraepitelial con predominio de gammadelta.
Tras retirada de gluten, mejoria clinica.

Caso 3. Nifia de 2 afios con estancamiento ponderal y
distensién abdominal. Analitica: déficit de IgA <0,07, Ac.
ATGIgA 144 U/L, Ac. AEIgA 1/80 y Ac.ATG IgG negativos.
Control analitico: confirma déficit de IgA. Se retir6 gluten
sin realizacién de endoscopia digestiva por desacuerdo de
la familia.

Comentarios. Ningtin marcador serolégico tiene el 100%
de sensibilidad para el diagndstico de EC. Ante elevada sos-
pecha de EC con serologia o haplotipo no compatibles, debe
realizarse biopsia intestinal. Ademas, una buena respuesta
a la dieta sin gluten especialmente en casos en los que no
pueda realizarse biopsia, confirma el diagndstico.

P-105. ZASOCIACION ENTRE FIBROSIS QUISTICA Y LEUCE-
MIA LINFOBLASTICA T? Hevia Tufién A, Gonzélez Miares C,
Rodriguez Ferndndez Al, Hontoria Bautista E, Garcia Aparicio
C, Martinez Robles V, Hierro Delgado E, Menéndez Arias C.
Complejo Asistencial Universitario de Leon.

Introduccién. La fibrosis quistica (FQ) es la enfermedad
hereditaria letal mas frecuente. Es autosémica recesiva y se
asocia a mutaciones en el gen que codifica la proteina CFTR
(cystic fibrosis transmembrane conductance regulator), siendo la
més frecuente F508del. Causa enfermedad pulmonar severa
e insuficiencia pancredtica exocrina en nifios. Se diagnosti-
ca mediante test del sudor y sintomatologia compatible, o
por andlisis genético. Su tratamiento varfa en funcién del
espectro clinico.

Caso clinico. Paciente de 12 afios con FQ (heterocigo-
to, mutaciones F508del /V232D), seguido por Gastroente-
rologia y Neumologia Infantil. Actualmente se encuentra
sin tratamiento sustitutivo enzimatico y con suplementos
vitaminicos. Respiratoriamente asintomatico y realiza fisio-
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terapia respiratoria. A los 10 afios de edad, en una de las
radiografias de torax realizada por auscultacién pulmonar
patoldgica, se observa ensanchamiento mediastinico. En TAC
toracico se objetiva masa mediastinica anterior. Se completa
el estudio con biopsia, aspirado medular y puncién lumbar,
diagnosticindose de leucemia aguda linfoblastica (LAL) T
con masa Bulky mediastinica, SNC-3. Se inicia tratamiento
segun protocolo SEHOP/PETHEMA 2013 LAL AR. A pesar
del mal pronéstico de la enfermedad, el paciente se encuen-
tra actualmente terminando la fase de mantenimiento, para
comenzar con quimioterapia oral.

Comentarios. La asociacion entre FQ y LAL es excepcio-
nal, existiendo escasas publicaciones en la literatura. No se
ha podido demostrar atin una relacién entre la enfermedad
pulmonar y el desarrollo de leucemia ni tampoco con el tipo
de mutaciones de la FQ.

P-106. PANCREATITIS AGUDA COMO EVENTO ADVER-
SO A LA L-ASPARRAGINASA. Hevia Tuiién A, Gonzéalez C,
Rodriguez Fernandez Al, Hontoria Bautista E, Garcia Aparicio
C, Martinez Robles V, Hierro Delgado E, Menéndez Arias C.
Complejo Asistencial Universitario de Ledn.

Introduccion. La pancreatitis aguda es una entidad, de
patogénesis no bien establecida, que condiciona inflama-
cién pancreatica. Cursa clinicamente con dolor abdominal y
analiticamente con elevacion de enzimas pancredticas. Es de
etiologia multifactorial; entre sus causas, aunque infrecuen-
tes, se encuentran los firmacos y las mutaciones genéticas,
como las asociadas a la fibrosis quistica (FQ).

Caso clinico. Paciente de 12 afios con FQ, diagnosticado
a los 10 afios de leucemia aguda linfoblastica (LAL)/lin-
foma linfoblastico T con masa Bulky mediastinica, SNC-3.
Comienza tratamiento, segtin protocolo SEHOP /PETHE-
MA 2013 LAL AR, con L-asparraginasa, daunorrubicina
y vincristina, e intratecal con hidrocortisona, citarabina y
metotrexato. A las 3 semanas presenta un cuadro de inicio
brusco de dolor abdominal y vémitos, con elevacion de
amilasa y lipasa. En ecografia y TAC abdominales se obser-
van hallazgos sugestivos de pancreatitis aguda grado 2,
sin signos de necrosis. Ante la sospecha de evento adverso
a L-asparraginasa se decide suspender esta, con mejoria
clinica y normalizacién de la cifras enzimas pancreaticas.
Dado lo agudo del cuadro clinico y la patologia de base
del paciente (FQ) no se reintrodujo posteriormente dicho
farmaco.

Comentarios. La L-asparraginasa es uno de los firmacos
fundamentales en el tratamiento de la LAL. Causa efectos
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adversos principalmente relacionados con reacciones inmu-
nes, aunque también otros, como pancreatitis, descrita en
un 2-18% de casos. Esta podria ser recurrente, sugiriendo
predisposicién genética. A pesar de que la suspension del
farmaco se relaciona con menor supervivencia libre de enfer-
medad, solo se recomienda reintroduccién en pancreatitis
leves-moderadas, tras valoracién individualizada del riesgo-
beneficio.

P-107. RECTORRAGIA EN EL PRIMER ANO DE VIDA, ;OTRA
COLITIS HEMORRAGICA? Vega Santa-Cruz B, Ruiz Castellano
N, Pastor A, Garmendia Amunarriz M, Garde Basas |, Garcia
Calatayud S, Palacios Sanchez M. Hospital Universitario Marqués
de Valdecilla. Santander.

Introduccion. Las causas mds frecuentes de rectorragia
en lactantes son las infecciosas y las alérgicas (fundamen-
talmente colitis hemorragica por alergia a proteinas de
leche de vaca, PLV). La enfermedad inflamatoria intes-
tinal (EII) es infrecuente en menores de 5 afios (<4%), y
cuando aparece, suele ser colitis ulcerosa (CU) o formas
indeterminadas (CI), siendo excepcional la enfermedad
de Crohn (EQC).

Caso clinico. Varon de 12 meses, con antecedente de
encefalopatia hipdéxico-isquémica leve y tio materno con
CU, que presenta diarrea con sangre y moco tras cuadro
compatible con gastroenteritis el mes previo, sin respuesta
a tratamiento antibiético ni dieta exenta de PLV. EF normal.
Pruebas complementarias: hemograma con eosinofilia leve,
anemia microcitica e hipocrémica y VSG de 49 mm. Bioqui-
mica normal, con anticuerpos antitransglutaminasa, ASCA
y pANCA negativos; coprocultivo, toxina de C. difficile y
parasitos negativos, ecografia abdominal normal. Destaca
calprotectina fecal 2.133 mg/kg.

Sin respuesta a dieta exenta de PLV, huevo, gluten y pes-
cado. Se realiza gastroscopia y colonoscopia, objetivandose
mucosa friable y lesiones ulcerosas pancolénicas. Las biop-
sias confirman colitis parcheada plurifocal sin granulomas,
compatible con EC. Iniciamos tratamiento con corticoide
oral y azatioprina, sin respuesta, sustituyéndose corticoide
por Infliximab (pauta de induccién y mantenimiento), con
remision hasta la actualidad.

Conclusiones. En menores de 12 meses, ante una rec-
torragia prolongada excluidas las causas infecciosas y alér-
gicas, debemos realizar estudio endoscdpico con recogida
de biopsias para filiar el origen, que en ocasiones puede
deberse a diagnésticos menos habituales pero que precisan
un tratamiento precoz, como la EII.
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P-108. DRENAJE PERITONEAL COMO MANEJO DE PACIEN-
TES CON ENFERMEDAD VENO-OCLUSIVA HEPATICA. Apa-
ricio Casares H, Concha Torre A, Amat Valero S, Villegas Rubio
JA, Gonzalez Muniz S, Vivanco Allende A, Menéndez Cuervo S,
Rey Galan C. Hospital Universitario Central de Asturias.

Introduccion. La enfermedad veno-oclusiva hepatica
(EVOH) es una complicacién frecuente del tratamiento de
acondicionamiento utilizado en el trasplante hematopoyéti-
co. Entre los signos clinicos que se producen destacan icteri-
cia, hepatomegalia y ascitis. El drenaje de la ascitis a través
de un catéter de dialisis peritoneal puede ser un recurso ttil
para el manejo de estos pacientes.

Resumen del caso. Exponemos el caso de un paciente
varon de 6 afios, con diagnéstico de neuroblastoma retrope-
ritoneal, que recibi trasplante de progenitores hematopo-
yéticos. Como complicacion presentd una EVOH, observan-
dose aumento de didmetro peritoneal hasta 79 cm, presion
intraabdominal hasta 23 cmH,O y alteracién de las funciones
renal y hepatica (alteracién maxima: urea 110 mg/dl, bili-
rrubina 7,7 mg/dl). Se colocé un catéter de drenaje perito-
neal con débitos abundantes, maximo 4.125 ml en 24 horas.
Se mantiene durante 18 dias, constatdndose mejoria de la
funcion renal y hepatica, disminucién de hepatomegalia y
normalizacion del flujo venoso portal y hepatico, por lo que
puede retirarse el catéter con éxito. Al alta presenta: urea 19
mg/dl, creatinina 0,19 mg/dl y bilirrubina 2,4 mg/dl.

Conclusiones. El caso de nuestro paciente es un ejemplo
de que la colocacion precoz de un catéter de didlisis perito-
neal en pacientes con ascitis por EVOH puede ser ttil para
el manejo hidrico y la preservacion de la perfusién y funcion
renales, y asi prevenir el fallo multiorganico. En pacientes de
alta complejidad, es de vital importancia el manejo multidis-
ciplinar, en este caso realizado por los servicios de Cirugfa,
Oncologia, Hematologia y Cuidados Intensivos Pedidtricos.

P-109. ERITEMANODOSO 'Y SALMONELLA TYPHIMURIUM:
UNA ASOCIACION POCO FRECUENTE. Carreras Ugarte L,
Fidalgo Alonso A, Alonso Rubio P, Alvarez Alvarez S, Mangas
Sanchez C, Martin Ramos S, Mantecén Fernandez L, Alonso
Alvarez A. Hospital Universitario Central de Asturias.

Introduccion. El eritema nodoso (EN) es una erupcién
cutanea nodular, de localizacién preferentemente pretibial.
Se ha relacionado con fadrmacos, enfermedades autoinmunes,
neoplasias e infecciones (principalmente estreptocdcica y
tuberculosa). Como etiologia infecciosa menos frecuente,
destacan las bacterias causantes de gastroenteritis invasivas,

como son Yersinia, Shigella, Salmonella enteritidis y Campylo-
bacter. El diagnéstico del EN es clinico, y las pruebas com-
plementarias pueden ayudar a orientar la etiologfa, aunque
no siempre es posible. Su evolucion es hacia la resolucién
espontanea tras 2-6 semanas.

Caso clinico. Varén de 11 afios, sin antecedentes de inte-
rés, que ingresa por fiebre de 5 dias de evolucion, diarrea
con moco, y dolor abdominal tipo célico. Refiere mialgias
intensas en brazos y piernas. Presenta afectacion del estado
general, peristalsis abdominal aumentada y dolor intenso
a la palpacién y movilizacién de pantorrillas y brazos. Se
aprecian lesiones maculosas violaceas en region pretibial, con
componente nodular, dolorosas a la palpacion, que impre-
sionan de eritema nodoso.

Las pruebas complementarias realizadas fueron norma-
les, salvo signos de colitis en la ecografia y crecimiento en
el coprocultivo de Salmonella typhimurium, que se interpreta
como agente etiolégico del eritema nodoso. El nifio presenta
mejoria clinica progresiva.

Comentarios. El eritema nodoso se ha relacionado pre-
viamente con gastroenteritis infecciosas de origen bacteriano,
sin embargo Salmonella typhimurium es un agente etiologico
pocas veces descrito en la literatura.

El diagnéstico es fundamentalmente clinico, con la
visualizacién de los nédulos subcutdneos caracteristicos.
Es importante realizar una adecuada anamnesis y explora-
ci6n fisica, para descartar causas infecciosas susceptibles de
tratamiento o causas no infecciosas importantes como puede
ser una neoplasia o una enfermedad autoinmune.

En todo paciente con EN y gastroenteritis, es mandatorio
recoger un coprocultivo, para tratar de aislar el microorga-
nismo causante del cuadro clinico.

P-110. DIAGNOSTICO POSTNATAL DE CATARATAS CONGE-
NITAS BILATERALES Y PRUEBAS COMPLEMENTARIAS. A
PROPOSITO DE UN CASO. Caunedo Jiménez M®, Garca Valle
E®, Fernandez Calderén L, Merayo Fernandez L®, Garmendia
Amunarriz M®, Ruiz Castellano N, Arriola Rodriguez-Cabello
SM, Vazquez Canal R®. WHospital Universitario Marqués de Val-
decilla. Santander. ?Hospital de Laredo.

Introduccién. Las cataratas congénitas representan una
amenaza para la vision por su potencial en inhibir o detener
la maduracién y el desarrollo visual normal. EI pronéstico
visual esta relacionado con la ambliopia, que depende de la
edad del paciente en el momento del diagnéstico, la morfo-
logia de la catarata (tipo y densidad), lateralidad (las unilate-
rales son mas ambliopizantes), la precocidad del tratamiento
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quirtrgico y la rehabilitacién 6ptica, y de la ambliopia. El
motivo de consulta en el recién nacido y primeros meses es
la leucocoria, el nistagmo, la falta de contacto visual o ausen-
cia de reflejo rojo. Dentro de los estudios complementarios
estan: analitica completa para descartar enfermedades que
tienen prevencion y tratamiento, como la galactosemia y
una serologia para TORCH. En las congénitas no se ha esta-
blecido el momento ideal para la intervencion quirdrgica,
minimizando las complicaciones (glaucoma) y con un mejor
pronéstico visual, aunque recientemente se han publicado
algunos articulos que proponen diferir la cirugia de catara-
ta congénita hasta las 4 semanas de vida. En las cataratas
bilaterales se habla de un periodo de latencia de 10 semanas
de vida y en las unilaterales de 6 semanas de vida, después
del cual el pronéstico visual empeoraria.

Caso clinico. RNAT (39+1) PAEG (3.206 g). Embarazo
controlado con ecografias y serologias normales. Parto
normal. Apgar 9-9. Peso, talla y perimetro cefalico dentro
de percentiles. A su ingreso se objetiva lesién blanque-
cina bilateral en ambas pupilas compatible con catarata
bilateral congénita. Dentro del estudio complementario se
realiza: Bioquimica completa con funcién hepatica, renal
e ionograma, hemograma, funcién tiroidea y amonio nor-
males. CMV negativo, ecografia trasfontanelar, abdominal
y ocular sin hallazgos patolégicos. Serologias de TORCH
negativas. Tras valoracion por oftalmologia se diagnostica
de catarata polar anterior de 0,5 mm y dado que es menos
de 3 mm se decide observacién. Se amplia con estudio
metabdlico de aminodcidos, 4cidos grasos y acilcarnitinas
en sangre y orina en hospital de referencia y se solicita
estudio metatest y cuerpos reductores en orina para descar-
tar galactosemia. Todos los estudios con resultado dentro
de limites normales. Actualmente continda seguimiento
en oftalmologia, neonatologia y neuropediatria con buena
evolucién.

Conclusiones. Las cataratas congénitas son signo de
diversas patologias, algunas de ellas de gravedad; por lo
cual es imprescindible realizar un diagndstico diferencial al
momento del diagnéstico para descartar enfermedades cuyo
prondstico mejora con un tratamiento temprano. También es
fundamental el seguimiento oftalmoldgico para determinar
el momento adecuado de la cirugia.

P-111. PARA DIAGNOSTICAR BASTA UN BOTON. Hernandez
Carbonell M, Santana Rodriguez C, Hernandez Villarroel AC,
Castrillo Bustamante S, Del Villar Guerra P, Casado Verrier B,
Garcia-Trevijano Cabetas L, Ramos Velis E. Hospital General de
Segovia.
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Introduccién. La leishmaniasis es una zoonosis casi uni-
versal, con 3 formas clinicas principales: visceral, mucocu-
tanea y cutdnea (LC) o boton de Oriente. Es endémica en
mas de 70 paises del mundo, y en ciertas dreas geograficas
de Espafia. Actualmente tiene una importancia creciente
debido al aumento de viajes internacionales y la poblacién
inmigrante.

Caso clinico. Nifio de 6 afios, de origen marroqui, con
antecedente de viaje a Marruecos el mes previo. Derivado
a Urgencias desde Atencion Primaria por presentar lesio-
nes cutaneas de larga evolucién que no mejoran a pesar de
antibioterapia oral y tépica durante 10 dias. A la exploracién
destacan nédulos redondeados con borde violaceo y centro
tlcero-costroso en regién frontal (3 cm) y maxilar izquierda
(2 cm), no dolorosos; con pequeias lesiones costrosas, no
sobreinfectadas en brazo izquierdo, térax, regién submaxilar
y abdomen. Ante la sospecha clinica de LC se realiza biopsia
(PAS y Giemsa), cultivo de la lesién y PCR para leishmania-
sis. En vista de las caracteristicas clinico-epidemiolégicas, se
decide administrar tratamiento con anfotericina B liposomal
intravenoso durante 5 dias, con dosis de recuerdo. Tras el
tratamiento, presenta una evolucion clinica favorable.

Comentario. Aunque el diagnéstico definitivo se basa
en la demostracién del parasito, las caracteristicas clinico-
epidemioldgicas han permitido orientar nuestro caso. La
afectacion en cara y la presencia de multiples lesiones son
indicaci6én de tratamiento sistémico. Los antimoniales penta-
valentes son el firmaco de eleccién, sin embargo, actualmen-
te se prefiere la anfotericina B liposomal, ya que ha demos-
trado ser eficaz, con mejor tolerancia y menor toxicidad.

P-112. NEUMON{A COMPLICADA CON DERRAME PARA-
NEUMONICO. Sanchez Hernandez [, Pereira Bezanilla E, Pefial-
ba Citores AC, Lépez Ferndndez C, Pérez Gémez L, Ferndndez
Calderén L. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. Debemos sospechar complicaciones de la
NAC ante empeoramiento del estado general, dolor pleuri-
tico o ausencia de mejoria a pesar de tratamiento antibiético.
La causa mas frecuente en las formas tipicas contintia siendo
S. pneumoniae, con perfil de sensibilidad excelente frente a
betalactamicos.

Caso clinico. Nifia de 2 afios diagnosticada de neumonia
del LII en tratamiento con amoxicilina-clavulanico a dosis
alta con adecuado cumplimiento. Reacude 4 dias después
por persistencia de clinica, se realiza radiografia de térax
donde se objetiva opacificacién completa de hemitorax
izquierdo con desplazamiento mediastinico contralateral
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compatible con derrame pleural. Precisa ingreso en UCI y
drenaje del liquido con caracteristicas de empiema. Se inicia
antibioterapia endovenosa y urokinasa intrapleural. Al 6° dia
de ingreso ante ecograffa sin signos de derrame se retira tubo
torécico. Mejoria clinica y analitica progresiva, cambiando a
antibioterapia oral cubriendo sospecha clinica de etiologia
neumocdcica. Aislamientos microbiolégicos negativos.

Comentarios. Sospecharemos la presencia de un derra-
me paraneumonico ante persistencia de fiebre tras 48-72 h
horas del inicio de antibioterapia 0 mala evolucién clinica.
Es posible aislar el agente etioldgico en liquido pleural o
sangre solo en un 32% de los casos. Las bacterias mas fre-
cuentemente aisladas en el empiema pleural pediatrico son
Streptococcus pneumoniae, Staphylococcus aureus 'y Streptococcus
pyogenes. Enla NAC complicada con derrame paraneuméni-
co, se emplean empiricamente los mismos antibiéticos pero
a dosis més elevadas.

P-113. FRACTURA-AVULSION DE ESPINA ILIACA ANTERO-
INFERIOR DURANTE LA PRACTICA DEPORTIVA. Lépez Fer-
nandez C, Fernandez Calder6n L, Sinchez Hernandez I, Pérez
Gomez L, Alegria Echauri E, Rubio Lorenzo M, Alegria Echauri
J. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. Las fracturas por avulsion apofisaria son
fracturas poco frecuentes que se producen tras una contrac-
ciéon muscular violenta y rdpida. Se dan preferentemente en
adolescentes, edad en la que comienza la osificacion de los
centros apofisarios de la pelvis, y con frecuencia relaciona-
das con la practica de fatbol. La avulsion de la espina iliaca
antero-inferior se produce por traccién del recto anterior. El
diagndstico es inicialmente clinico por la edad y el mecanis-
mo lesional, y se confirma con radiografia simple pudiendo
ser ttil la ecograffa, TAC y RMN. Los pacientes presentan
tumefaccion, dolor a la palpacién y la movilizacién con
impotencia funcional, pudiendo referir haber notado “un
chasquido”. El tratamiento inicial es conservador con repo-
so, analgesia y retorno gradual a la carga y actividad fisica,
con un tiempo de recuperacion entre 3 semanas y 4 meses,
reservandose el tratamiento quirtrgico para casos concretos.

Caso clinico. Paciente de 13 afios con dolor inguinal
derecho e impotencia funcional de inicio brusco precedido
de “un chasquido” tras chutar un balén. Exploracién fisica:
no deformidad ni tumefaccién. Dolor inguinal a la flexién y
abduccién de cadera con impotencia para la deambulacién.
Se realiza radiografia de pelvis antero-posterior y oblicua
que muestra una fractura-avulsién de espina ilfaca antero-
inferior. Se remite a Traumatologia que pauta tratamiento

conservador con antiinflamatorios y reposo con descarga de
la extremidad. Control en 2 meses en Ortopedia Infantil, per-
maneciendo asintomatico con imagen radioldgica de fractura
consolidada, por lo que se permite el retorno progresivo a
la actividad fisica.

Conclusiones. Las fracturas por avulsién apofisaria son
poco frecuentes y pueden pasar desapercibidas. Es impor-
tante tener presente la edad del paciente, dadas las dife-
rencias fisiolégicas que favorecen este tipo de lesiones, el
mecanismo y la clinica, para sospecharlas y solicitar estudio
radioldgico con proyeccién oblicua, ya que en la proyeccién
antero-posterior pueden pasan desapercibidas.

P-114. ;COMO PERCIBEN LAS MADRES UN CAMBIO EN
LAFORMA DE TRABAJAR EN LAS PLANTAS DE MATERNI-
DAD? Moreno Carrasco JL, Palomares Cardador M, Mifiambres
Rodriguez M, Bermudez Barrezueta L, Pino Vazquez A, De La
Huerga A. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Objetivos. Para favorecer una mejoria en las tasas de
lactancia materna exclusiva (LME) al alta en la Maternidad,
se realizé un cambio en la estructura de la planta de nuestra
maternidad, realizando visitas diarias entre el pediatra y la
enfermera de la maternidad en la habitacion para disminuir
la separacion del recién nacido (RN)/madre, apoyar la LM
y resolver las dudas derivadas de esta situacién.

Objetivo. Determinar el porcentaje de LME al alta, valo-
rar el impacto del método piel con piel en el paritorio en y
conocer el grado de satisfaccién de las madres.

Material y métodos. Estudio analitico transversal rea-
lizado mediante encuestas donde se incluy6 a las madres
y sus RN al alta de la planta de Maternidad de un hospital
terciario, entre octubre de 2015 y febrero de 2016. Variables
analizadas: antecedentes sociodemograficos, gestacionales y
perinatales, preparacion al parto, deseo de LM, tipo de parto
y alimentacién al alta, junto con una encuesta de satisfaccién
sobre la ayuda recibida para favorecer la LME.

Resultados. Se incluyeron un total de 225 encuestas.
156 (69,3%) de RN fueron dados de alta de Maternidad con
LME. En relacion a la encuesta de satisfaccion y tomando
una escala de 0 a 5 (0: poco satisfecho, 5: muy satisfecho): el
69,3% de las madres valoran con una puntuacién de 4 y 5
su satisfaccién en el asesoramiento en relaciéon ala LM y el
88,5% valoran con una puntuacion de 4 y 5 su satisfaccién en
que la visita del pediatra en la habitacién se haga diariamen-
te. En relacion al método piel con piel, este se realiz6 en el
78,2% (72,6-83,8) de todos los partos, con una mediana en la
duracién del mismo de 50 minutos (IQR 15-60), obteniendo
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en la encuesta una puntuacién de 4 y 5 en el 76,9% de las
encuestas, como se demuestra en gréficos en el grafico 1.
Conclusiones. El estudio demuestra que haber realizado
piel con piel en el paritorio es un factor favorecedor de la
LME al alta. Tras el cambio en la forma de trabajo, las madres
estan muy satisfechas con la visita diaria del pediatra, con la
resolucion de las dudas en LM y con el método piel con piel.

P-115. COMPLICACIONES EN EL NEONATO DE MADRE
CON DIABETES GESTACIONAL MAL CONTROLADA.A
PROPOSITO DE UN CASO. Gonzalez Escartin E®, Garmen-
dia Amunarriz M@, Agea Diaz L®, Aizpeolea San Miguel L@,
Merayo Ferndndez L?, Garcia Valle E?, Caunedo Jiménez M®,
Angulo Lopez I.@. @ Servicio Cdntabro de Salud. Atencion Primaria.
®Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. El hijo de madre diabética es un neonato
con elevada morbilidad. La incidencia de complicaciones
es mayor en los hijos de madre con diabetes pregestacional
y son mas graves en los hijos de madres con mal control
metabélico durante la gestacion.

Resumen del caso. Pretérmino (35+?) Cesarea electiva
por macrosomia (4.520 g), ingresa en UCIN por hipogluce-
mia (3 mg/dl en gasometria venosa) en la 12 hora de vida.
Antecedentes familiares: madre de 27 afios, HTA, obesidad
grado Il y prediabetes (HbA1c5.7%), diagnosticada de dia-
betes gestacional (DG) en semana 30. Como antecedentes
obstétricos: preeclampsia y DG en embarazo previo. Mal
control glucémico con escasa adherencia terapéutica a la die-
ta, e insulinizacién en semana 32. Antecedentes perinatales:
Apgar 9/10, pH cordén 7,23, no reanimacién. En exploracién
fisica: temblor y llanto irritable, ictericia, polipnea sin otros
signos de trabajo y auscultacién cardiaca ritmica con soplo
sistélico II/ VI en borde esternal izquierdo. Se inicia fluidote-
rapia, precisando altos aportes de glucosa tras canalizacion
de vena umbilical de hasta 14 mg/kg/min las primeras 24
horas. Inicia nutricién enteral al 2° con reduccién progresi-
va del aporte endovenoso, suspendiéndose a los 9 dias. En
ecocardiograma se objetiva hipertrofia biventricular leve.
Buena evolucion clinica, retirdndose sonda a los 18, con ali-
mentacion exclusiva por succion y buena ganancia ponderal.

Conclusiones/comentarios. La macrosomia, prematuri-
dad, hipertrofia ventricular, severidad de la hipoglucemia,
asi como las elevadas necesidades de glucosa expuestas, son
un claro ejemplo de las graves consecuencias que pueden
presentarse en los HMDG. Por ello, debemos monitorizar de
forma estricta la glucemia para llevar a cabo una interven-
cién precoz y asi evitar situaciones de riesgo vital.
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P-116. VARIABLE PREDICTIVAS DEL PESO NEONATAL EN
LA DIABETES MELLITUS GESTACIONAL. Gonzalez Escartin
E®, Merayo L@, Agea Diaz L®, Aizpeolea San Miguel L®, Gar-
mendia Amunarriz M@, Alegria Echauri E®, Pérez Gordon J®,
Angulo Lopez I®. WServicio Cdntabro de Salud. Atencidn Primaria.
@Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion y objetivos. El mal control metabélico de
la diabetes gestacional (DG) aumenta el riesgo de complica-
ciones neonatales, como el sufrimiento fetal, la macrosomia
y las alteraciones metabdlicas. El objetivo del estudio es
identificar factores relacionados con el peso neonatal en la
DG.

Material y métodos. Estudio observacional retrospectivo,
que analiza 102 mujeres con DG (enero 2014-marzo 2015). Se
excluyeron pacientes con diabetes pregestacional, neonatos
pretérmino y gemelares. Se realiz6 un analisis estadistico
(SPSS), comparando caracteristicas maternas (edad, IMC pre-
gestacional, DG previa, hijos macrésomicos en gestaciones
previas, n® gestaciones previas, semana gestacional de inicio
de seguimiento endocrinolégico, glucemias de la SOG 100
g, insulinizaci6én) con el peso neonatal.

Resultados. Se observo relacién estadisticamente signi-
ficativa (p <0,05) con correlacion positiva para las siguientes
variables: IMC pregestacional y semana de gestacion en la
que se inicia el seguimiento endocrinolégico. Igualmente, se
observé mayor peso en el caso de las mujeres insulinizadas
(p=0,003) y en mujeres con neonatos macrosdmicos previos
(p=0,02). El andlisis mostrd que la glucemia basal en lIa SOG
100 g tenia una estrecha relacién con el peso, aunque sin
significacion estadistica (p=0,059). No se demostré relacién
estadisticamente significativa entre la edad materna, DG
previa y n° de gestaciones previas con el peso.

Conclusiones. La intervencién sobre madres con DG
puede ser clave en la prevencion de la macrosomia fetal, con
el fin de disminuir la morbimortalidad neonatal. Un inicio de
seguimiento gestacional precoz, asi como actividades contra
la obesidad en gestantes con IMC pregestacional elevado,
podrian beneficiar a este grupo de pacientes.

P-117. DIAGNOSTICO TARDIO DE INFECCION CONGENITA
POR CITOMEGALOVIRUS EN PACIENTE CON POLIMICRO-
GIRIA. Alkadi Fernandez K, Sariego Jamardo A, Pérez Poyato
MDS, Ferndndez Menéndez A, Merayo Ferndndez L, Marco De
Lucas E. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. La infeccién congénita por citomegalovi-
rus (CMV) es la infeccidn virica mas frecuente intrauterina
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que afecta al sistema nervioso central, con un amplio espec-
tro de alteraciones, incluidos los trastornos del desarrollo
cortical, en especial la polimicrogiria, aunque cualquier
displasia cortical es posible.

Caso clinico. Paciente mujer de 11 afios con epilepsia
focal sintomética en tratamiento con levetiracetam. Debuta
con epilepsia a los 2 afios con crisis parciales complejas y
crisis parciales motoras (clonfas de hemicuerpo derecho).
Asocia discapacidad intelectual y alteracién de la migracién
neuronal con afectacién extensa, predominantemente poli-
microgiria perisilviana bilateral. Historia previa de retra-
so psicomotor global. Exploracion fisica en la cual destaca
microcefalia con PC de 50,5 cm (p1, -2,33 DS) y aumento del
tono a nivel distal, de predominio en extremidad superior
izquierda (ligera limitacién prono-supinacién). Resto de
exploracién normal. Se realizaron diversas pruebas com-
plementarias: estudio genético MLPA que analiza duplica-
ciones o deleciones en genes LIS1, DCX, POMT1, POMGnT1
y FLNA: negativo. Arrays de CGH (180 k) que no mostraron
hallazgo de variaciones del ndmero de copias patogénicas.
Posteriormente, ante la sospecha de infeccion congénita por
CMY, se recuperdé muestra de sangre en papel de filtro de
cribado neonatal para andlisis de PCR de CMV que resultd
positiva.

Comentarios. El CMV es el agente infeccioso mas impli-
cado en las malformaciones del desarrollo cortical y debe
considerarse en su investigacion etiolégica. La muestra de
sangre en papel de filtro de cribado neonatal es muy Ttil
para el diagndstico retrospectivo de la infeccién congénita
por CMV.

P-118. ANALISIS DESCRIPTIVO DE LOS NEONATOS DE
MADRES CON DIABETES GESTACIONAL. Gonzalez Escar-
tin E®, Merayo L@, Agea Diaz L®, Aizpeolea San Miguel L@,
Garmendia Amunarriz M@, Pérez Gordon @, Alegria Echauri
E®, Angulo Lopez 1?. WServicio Cantabro de Salud. Atencion Pri-
maria. @Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién y objetivo. El hiperinsulinismo en el neo-
nato de madre con diabetes gestacional (DG) conduce al
desarrollo de macrosomia aumentando el RPBE, los par-
tos distdcicos y cesdreas. Ademas, se produce retraso en
la maduracién fetal que se manifiesta como distress respi-
ratorio o alteraciones metabdlicas. El objetivo del estudio
es describir las caracteristicas de los neonatos de madres
con DG.

Métodos. Estudio observacional retrospectivo, que ana-
liza 102 neonatos (febrero 2014-junio 2015). Se recogieron los

siguientes datos: 1) datos del recién nacido (peso y percentil
de peso al nacimiento, glucemia alas 2,4 y 6 h, test de Apgar,
distrés respiratorio, reanimacién); 2) datos obstétricos (tipo
de parto, induccién, causa de la cesarea); y 3) datos maternos
(edad, IMC pregestacional, insulinizacién).

Resultados. 1) La media del peso neonatal fue de 3.271
g +460. Un 17,5% estaba en p90-100 para el peso. Un 25,8%
present6 hipoglucemia en las primeras horas de vida. La
mediana del Apgar 1’ fue 9 (RIQ 8-9) y 5 fue 9 (RIQ 9-10).
El4,3% presentd distress respiratorio. El 35,2% precisé sola-
mente aspiracion de secreciones, y el 5,6% precisé ademas
mayor nivel de actuacién. 2) Fueron partos inducidos el
49,2%. El parto fue eutécico en el 53,5% de los casos, el
11,9% instrumentado y el 34,7% fue cesérea. De estas ulti-
mas, el 51,6% fueron electivas, el 22,6% por fracaso de la
induccidn, el 12,9% por RPBE, el 9,7% por DPC y el 3,2%
por patologia placentaria. 3) La media de la edad materna
fue de 34 afios + 5. La media del IMC pregestacional fue
de 27,2 kg/m? £ 6,4. Fueron insulinizadas durante la ges-
tacion el 33,7%.

Conclusiones. Los datos mostrados reflejan que la fre-
cuencia de complicaciones neonatales y obstétricas sigue
siendo elevada en nuestro medio, principalmente en lo que
a macrosomia, alteraciones metabdlicas y tasa de partos
instrumentados o cesareas se refiere. En este sentido, es
fundamental incidir en la calidad del seguimiento y con-
trol materno.

P-119. FIEBRE, DOLOR ABDOMINAL Y EXANTEMA. UNA
TRIADA COMPLICADA. Hernéndez Villarroel AC, Del Villar
Guerra P, Herndndez Carbonell M, Garcia-Trevijano Cabetas L,
Jiménez Casso M, Moreno Vicente-Arche B, Garcia Veldzquez ],
Santana Rodriguez C. Hospital General de Segovia.

Introduccién. La fiebre, el dolor abdominal (DA) y los
exantemas son motivos de consulta frecuentes en Urgen-
cias, habitualmente en relaciéon con procesos banales; sin
embargo, pueden ser manifestacién de patologias graves.

Resumen de los casos:

Caso 1. Nifia de 8 aflos, con viaje reciente a Marrue-
cos, presenta desde hace una semana fiebre y DA, al 3¢r
dia asocia microexantema maculo-papuloso generalizado
con lesiones purpdricas en piernas, regular estado gene-
ral (REG) y adenopatia retroaricular dolorosa. Elevacion
progresiva de reactantes de fase aguda (RFA) con sospecha
de vasculitis. Tratamiento: antibioterapia y corticoterapia.
Mejoria clinica. Estudio serolégico: Rickettsia coronii posi-
tivo.
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Caso 2. Nifio de 3 aflos, que presenta fiebre, DA, vomitos
y diarrea de 48 horas, REG y exantema inespecifico. Ele-
vacién RFA (antibioterapia). A partir del 5% dfa de ingreso:
grandes adenopatias laterocervicales, edema, labios erite-
matosos y fisurados, inyeccién conjuntival y taquicardia.
Diagnostico: enfermedad de Kawasaki (inmunoglobulinas
y AAS). Buena evolucion.

Caso 3. Nifia de 3 afios afecta de sindrome febril de 5 dias,
REG, DA difuso que interrumpe el suefio, artro-mialgias y
exantema méculo-roséceo evanescente. Estudio de fiebre sin
foco: negativo. Elevacion RFA (antibioterapia). Evolucién
torpida: descenso de plaquetas y aumento de triglicéridos,
fibrinégeno, ferritina con hepato-esplenomegalia. Diagnds-
tico: enfermedad de Still con sindrome de activacién macro-
fagico asociado.

Comentario. Presentamos 3 casos valorados en nuestro
hospital que consultaron con la trfada clinica: fiebre, DA y
exantema, diagnosticindose diferentes patologfas sistémi-
cas. Realizar un buen diagndstico diferencial basandose en
la historia clinica es primordial. Es necesario adquirir una
rdpida experiencia y seleccionar la conducta que se debe
seguir en cada enfermedad.

P-120. RABDOMIOLISIS MASIVA CON INSUFICIENCIA RES-
PIRATORIA AGUDA GRAVE TRATADA CON VENTILACION
NO INVASIVA. Rodriguez L, Pascual A, Aparicio H, Mayordo-
mo J. Hospital Universitario Central de Asturias.

Introduccién. La rabdomiolisis se produce por necrosis
muscular con liberacion de componentes celulares a la cir-
culacion. La creatin kinasa (CK) esta tipicamente elevada y
puede haber mialgias y mioglobinuria. El espectro clinico
abarca desde formas asintométicas a fallo renal agudo.

Caso clinico. Nifio de 8 afios con cuadro de dolor mus-
cular generalizado progresivo y aparicion de dificultad para
el habla y la deglucion en las tltimas horas. A su ingreso
en UCIP presenta taquipnea, tiraje universal y respiracion
abdominal e hipoventilacién bibasal, con debilidad mus-
cular generalizada, incapaz de fonar. Se constata hipercap-
nia de 53,9 mmHg, con CK de 304.000 U/L y elevacién
de transaminasas (alanina y aspartato aminotransferasa
2718 U/Ly 6.800 U/L, respectivamente) y presenta mio-
globinuria, diagnosticindose de rabdomiolisis. Se conecta
inmediatamente a ventilacién no invasiva (VNI), evitando
intubacion traqueal, que precisa durante 8 dias sin tolerar
las desconexiones, y nutricién enteral por sonda ante la
imposibilidad de deglutir. Recibié hiperhidratacién, diuréti-
cos y alcalinizacion de la orina que evitaron complicaciones
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renales. El paciente habia presentado otro episodio similar
unos meses antes, sin aislarse agente causal (etiquetado
como miositis virica). Se completaron estudios metabélicos
(acilcarnitinas, dcidos grasos de cadena muy larga), inmu-
nolégicos y genéticos sin poder establecer un diagnéstico
causal.

Comentarios. En la rabdomiolisis masiva, la musculatura
bulbar y respiratoria pueden verse afectadas, precisando
incluso soporte respiratorio con ventilacién mecénica. Un
adecuado manejo de liquidos es importante para evitar la
afectacion renal.

P-121. PARALISIS DE HEMIDIAFRAGMA DERECHO DIAG-
NOSTICADA MEDIANTE ECOGRAFIA EN EL PUNTO DE
CUIDADO. Rodriguez L, Vivanco A, Mayordomo J, Gutiérrez
JR. Hospital Universitario Central de Asturias.

Introduccién. La ecografia en el punto de cuidado (point-
of-care ultrasonography -PoCUS) es una herramienta ttil que
complementa la exploracién fisica de un paciente, propor-
cionando respuestas concretas sobre su estado y orientando
en el manejo del mismo.

Caso clinico. Lactante de 9 meses llevada a Urgencias
por dificultad respiratoria moderada de 12 horas de evo-
lucién, asociando tos, mocos y fiebre. Antecedente de neu-
monia con broncoespasmo (primer episodio) dos semanas
antes, con radiografia de térax (Rx) que mostraba elevacién
del hemidiafragma derecho (HD). Se repite Rx, que muestra
persistencia de la elevacion del HD.

Se realiza POCUS, mostrando minima movilizaciéon de
HD en comparacioén con el izquierdo, mediante ecografias
diafragmatica transhepatica y plano transversal de ambos
hemidiafragmas, con medicién de movilidad inspiratoria
y espiratoria en modo M. La nifia presenta empeoramiento
respiratorio posterior, precisando ingreso en la Unidad de
Cuidados Intensivos Pedidtricos y ventilacién mecanica no
invasiva durante 12 dias. Presenta a lo largo de su estancia
neumonia en el I6bulo inferior derecho y neumonia y/o ate-
lectasia en 16bulo superior derecho. Tras mejoria del cuadro
agudo, se realiza tomografia computarizada que descarta
lesién del nervio frénico de origen compresivo.

Comentario. La ecografia a pie de cama por parte del
clinico constituye una herramienta muy ttil en la valora-
cién y orientacién diagndstica en el momento agudo, como
en el presente caso de pardlisis de hemidiafragma. Tiene la
enorme ventaja de ser no invasiva, no contener radiacién
ionizante y poder repetirse para control evolutivo, si bien
precisa de entrenamiento especifico.
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P-122. LINFOMA DE BURKITT. A PROPOSITO DE UN CASO.
Serena Gomez GM®, Ariza Sanchez ML®, Garcia Garcia FJ®@,
Serena Gémez B®, Mallo Muiiz B®, Javaloyes Soler G, Bar-
tolomé Porro JM®, Zornoza Rebollo JC®. @Complejo Asistencial
Universitario de Palencia. ®Hospital Universitario de Salamanca.
B)Centro de Salud Plasencia II.

Introduccién. El linfoma de Burkitt es una neoplasia
agresiva de células B que tiene tres formas diferentes de
presentacion: endémica, esporadica y asociada a inmunode-
ficiencia. La histologia es similar y tienen idéntico comporta-
miento. Supone el 30% de linfomas en Pediatria, y en Europa
tiene una incidencia de 2,2 casos por millén de personas.

Caso clinico. Varén de 4 afios y medio, con antecedente
de estrefiimiento crénico seguido en consulta de Digestivo,
acude a Urgencias por dolor abdominal tipo célico, perium-
bilical de dos horas de evolucién. No otra sintomatologia. A
la palpacién, presenta tumoracién periumbilical indurada de
8x5 centimetros, con dolor leve a la palpacion profunda, sin
signos de irritacion peritoneal. En la radiografia abdominal
presenta heces abundantes hasta dngulo hepético. Se pone
enema y realiza escasas heces caprinas. Ante la sospecha de
dolor abdominal secundario a acumulacién de heces se pauta
laxante y se cita cuatro dias mas tarde para reexploracién.
En esta visita, persiste masa abdominal por lo que se soli-
cita estudio ecogréfico que muestra masa correspondiente
a asa de intestino delgado y gran niimero de adenopatias.
Analitica sin alteraciones. La anatomia patoldgica confirmé
el diagnostico.

Comentario. A pesar de la baja incidencia de este tumor,
debemos pensarlo en el diagndstico diferencial de masa
abdominal. Resaltar la utilidad de realizar revisiones hos-
pitalarias en aquellos pacientes en los que el diagnéstico
diferencial conlleva patologia de gravedad para acelerar la
realizacién de pruebas diagnésticas y tratamientos en fun-
cién de la evolucién.

P-123. DOLOR NEUROPATICO TRAS INTERVENCION QUI-
RURGICA ABDOMINAL. Sénchez Hernandez I, Pereira Bezani-
lla E, Pefialba Citores AC, Palacios Sanchez M, Lépez Fernandez
C, Pérez Gomez L, Fernandez Calderén L. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La aparicién de dolor abdominal tras
apendicectomia requiere realizar un adecuado diagnéstico
diferencial. Las principales causas son la aparicién de bridas,
obstrucci6n intestinal, complicaciones infecciosas o restos de
material quirtirgico intraabdominal. Una vez descartadas las

causas mas frecuentes, debe considerarse la posibilidad de
causa neuropatica del dolor por afectacién de nervios que
inervan la pared abdominal.

Caso clinico. Paciente mujer de 14 afios que presen-
ta dolor localizado en fosa iliaca derecha de 48 horas de
evolucion, progresivo, tipo “pinchazo”, que aumenta con
movilizacién y valsalva. Apendicectomia 23 dias antes por
laparotomia. Tras intervencion persiste molestia abdominal
continua con imposibilidad para extensién dorsal completa
por dolor. Afebril. No vémitos ni alteracién del ritmo depo-
sicional. A la exploracion abdomen blando y depresible, con
dolor intenso a la palpacién en FD y con los movimientos,
hiperestesia a la palpacién superficial. Ingresa para trata-
miento analgésico y estudio. Se realizan analiticas y eco-
grafias seriadas y finalmente TAC abdominal sin hallazgos
patolégicos. Se descarta patologia ginecoldgica. Descartadas
otras etiologias y dadas las caracteristicas del dolor se sospe-
cha afectacién de nervio de pared abdominal secundaria a
cirugfa, por lo que se realiza infiltracién anestésica local, con
importante mejoria del dolor, pudiendo reiniciar actividad
habitual y ser alta a domicilio.

Conclusiones. El dolor neuropatico surge como conse-
cuencia directa de una lesién o enfermedad que afecta al
sistema somatosensorial. Es una entidad poco frecuente y
no muy conocida que es importante considerar ante la apa-
ricion de dolor abdominal tras una intervencién quirdrgica.

P-124. TROMBOPENIA ALOINMUNE DE DIAGNOSTICO
NEONATAL. A PROPOSITO DE UN CASO. Garmendia Amu-
narriz M, Caunedo Jiménez M, Garcia Valle E, Ruiz Castellano
N, Barbarin Echarri S, Pérez Gomez L, Pérez Santos AB, Orizaola
Ingelmo A. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La trombopenia aloinmune es el paso trans-
placentario de anticuerpos maternos. Los mas frecuentes son
anti HPA-1a (en 80%) por sensibilizacion materna (2-3% de
mujeres son HPA-1b) en mujeres predispuestas (HLA DRB3)
o HPA-5b (habitualmente menos grave). Lleva a un aumento
de consumo y disminucién de produccién. Su incidencia es 1
por cada 800-2.000 RN. Puede aparecer en el primer embarazo
en hasta un 50% de los casos. Repite en gestaciones sucesivas
en hasta el 90%. Clinica: TP severa (87% alcanzan <50.000/
mm?) sin otra coagulopatia y en recién nacido a término sano,
madre con plaquetas normales y sin antecedente de ingesta
de farmacos o enfermedad inmune. Inicio a los 3-4 dias de
vida con resolucién en 1-4 semanas y asocia frecuentemente
complicaciones (hemorragia intracraneal en 10-20%, 50% de
ellas prenatales, con alta incidencia de secuelas neuroldgicas).
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El diagnéstico se realiza por incompatibilidad fetomaterna a
un HPAy por aloanticuerpos maternos que reaccionan fren-
te a plaquetas del recién nacido y su padre, pero no de la
madere. El tratamiento consiste en concentrado de plaquetas
(10-20 ml/kg): negativas para el antigeno al que la madre se
ha sensibilizado. Se emplean plaquetas maternas lavadas, o
procedentes de banco, negativas para HPA-1a y HPA-5b. En
casos urgentes pueden usarse plaquetas no tipadas, junto con
inmunoglobulinas. También se utilizan inmunoglobulinas,
corticoides si fracasan inmunoglobulinas o inmunoglobulinas
a la madre si diagnéstico prenatal.

Caso clinico. RNAT (39+6) PAEG (3.060 g). Ingresa en
las primeras 24 horas por plaquetopenia de 14.000 u/mm.
Embarazo controlado con ecografias y serologias normales.
No antecedentes familiares ni maternos de interés. Parto
normal. A su ingreso exploracién fisica normal salvo tin-
te ictérico y presenta petequias en region sacra e inguinal
bilateral y abdomen y equimosis en relacién a extraccion
analitica. Se completa estudio con gasometria, bioquimica
con funcién hepatica y se realizan hemogramas seriados.
Serologias viricas y CMV. Estudio isoinmunizacion en RN
con grupo sanguineo y Coombs directo negativo. Se com-
pleta con ecografia trasfontanelar, abdominal y de ambas
piernas sin hallazgos patolégicos.

Es valorado por Hematologfa que confirma existencia de
anticuerpos plaquetarios y se inicia tratamiento con gam-
maglobulina e.v. con correccién progresiva de las cifras de
plaquetas.

Conclusiones. El diagnéstico y tratamiento precoz ante
hallazgos sugestivos de alteracion plaquetaria y/o coagu-
laciéon puede minimizar las posibles complicaciones. Es
importante realizar un estudio en ambos progenitores en
busca de alteraciones que nos ayuden a llegar a un diag-
néstico de certeza.

P-125. TALLA BAJA SECUNDARIA A MUTACION DEL
RECEPTOR DE IGF1. Sudrez Alonso J, Naranjo Gonzalez C,
Bertholt Zuber L, Pérez Gordon J, Pozas Mariscal S, Garmendia
M, Gonzélez Pérez D, Freijo Martin C. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La talla baja constituye uno de los prin-
cipales motivos de consulta en Endocrinologia Pedidtrica.
Aunque la mayoria de las consultas corresponden a talla
baja idiopatica; hay que descartar siempre origen patoldgico:
raquitismo, CIR, dismorfias, cromosomopatias, malnutricién,
enfermedades crénicas, endocrinopatias, yatrogenia, causas
psicosociales.
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El prondstico y tratamiento de un paciente con talla baja
serd individualizado en funcién de la causa de la misma, asi
como de las caracteristicas propias del paciente y su carga
genética.

Caso clinico. Paciente varén remitido a consulta de
Endocrinologia Infantil a los 13,13 afios por talla baja (134,7
cm, -2,77DS). No AF de interés. Exploracién normal sin dis-
morfias. Realizada analitica completa con estudio genético
y analitica basica normales, y estudio hormonal, donde se
objetivan niveles de IGF-1 tendentes al rango inferior de
normalidad, con resto de estudio hormonal, incluidas prue-
bas funcionales (estimulacién GH con cloridina: 22,2 ng/ml
a los 90 minutos; y test de generacién de IGE.1: basal 104,0
ng/ml, 4 dosis de 0,04 mg/dia alcanzo valores de 168,0 ng/
ml) normal.

Alos 14,8 afos (talla 143,7cm ,-3,66 DS) se decide iniciar
tratamiento con mecasermina (IGF-I), objetivando que a los
16 aflos de edad (tras 1,5 afios de tratamiento), persiste talla
baja (-2,88 DS, 153,6 cm).

Ante la escasa respuesta al tratamiento, se sospecha alte-
racion en el receptor del IGF-1, por lo que se solicita estudio
genético a hospital de referencia, que resulta positivo: muta-
cion del gen IGF1R, IVS13(+30)del GT en heterozigosis no
descrita en las bases de datos cientificas.

Conclusiones. Ante un paciente con talla baja que no
responde a tratamiento hormonal habitual, habrd que plan-
tearse la posibilidad de que se trate de una mutacién en
los receptores hormonales. La mutacion encontrada es una
delecién de dos nucledtidos en el intrén 13-14 cercano a la
zona codificante del gen que puede afectar a la estructura de
la proteina y, por tanto, a la funcionalidad del receptor IGF-1.

P-126. NO TODO ES SINOVITIS TRANSITORIA DE CADERA.
Burguefio Rico R, Jiménez Jiménez AP®, Urbaneja Rodriguez
E®, Garrote Molpeceres R®, Gonzalez Garcia H?, Pino Vazquez
MAO®, Alvarez Guisasola FJ®, Diez Monge N, WHospital Clinico
Universitario. ®Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Introduccién. La aparicién de artritis de cadera en un
varén escolar con antecedente de infeccion respiratoria, en
la mayoria de las ocasiones, es compatible con una sinovitis
transitoria de cadera (STC), proceso benigno y autolimita-
do. No obstante, si los sintomas persisten en el tiempo o
se asocian otros datos de alarma (antecedentes reumaticos,
alteraciones analiticas, falta de respuesta a AINES...), habra
que descartar ademas otros diagndsticos.

Caso clinico. Varon de 11 afios con antecedente de episo-
dio de cojera e impotencia funcional de extremidad inferior
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izquierda hace 2 meses, que cedi6 parcialmente con dosis
puntual de ibuprofeno sin necesidad de exploraciones com-
plementarias. Padre con artritis psoridsica de reciente diag-
nostico. Tres semanas después presentd un segundo episodio
de STC similares caracteristicas, de intensidad moderada, en
el que se pauté Ibuprofeno a dosis altas y se solicit6 analitica
de sangre en la que destac6 un aumento de reactantes de fase
aguda (PCR 20 mg/L y VSG 70 mm) y la presencia de un
HLA-B27 positivo. Se realizaron ecografia y RM de caderas
donde se demostr6 un llamativo engrosamiento sinovial
con derrame asociado en cadera izquierda. Un mes des-
pués, tercer episodio de STC en el que se pautd naproxeno
sin respuesta, empezando a pesar en la posibilidad de una
artritis crénica. Se realizaron pruebas microbioldgicas para
descartar infeccién latente (VHB, VHC, VIH y Mantoux) y
se derivé a Oftalmologia (no uveitis). Una semana después
asocid artritis de rodilla izquierda, por lo que se decidi6 rea-
lizar artrocentesis (liquido turbio, 21.745 leucocitos con 74%
de PMN y cultivo negativo) y posterior infiltracién articular
de corticoide e inicio de terapia sistémica con metotrexato
semanal, con diagnéstico final de artritis idiopdtica juvenil
subtipo artritis indiferenciada (artritis en varén >6 afios, HLA-
B27 positivo, familiar de primer grado con artritis y psoria-
sis), con seguimiento estrecho en consulta de Reumatologia
Pediatrica y revisiones oculares periddicas.

Comentario. Aunque la STC es una de las causas mas
frecuentes de coxalgia en la infancia, no debemos olvidar
que una sinovitis de cadera puede ser también la primera
manifestacion de una artritis crénica que debute en la edad
pediatrica.

P-127. TALLA BAJA SECUNDARIA A MUTACION DEL
RECEPTOR DE HORMONA DE CRECIMIENTO. A PROPO-
SITO DE DOS CASOS. Lépez Wilches MY®; Naranjo Gonzalez
C®, Pérez Gordon ], Suéarez Alonso ]®, Bertholt Zuber ML®,
Freijo Martin MC®, Pozas Mariscal S, Palenzuela Revuelta I®.
WHospital Clinico Universitario de Valladolid. @Hospital Universi-
tario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. Una causa poco frecuente de talla baja
son las anomalias del receptor de hormona de crecimiento
(GHR), causadas por mutaciones en homocigosis o hete-
rocigosis dando lugar a insensibilidad parcial o completa
dela GH.

Caso 1. Nifia con antecedentes de parto a término con
somatometria nacimiento. Talla 3150 (-1,35 DS), peso 7,08
kg (-0,52 DS) y tallas bajas por rama materna, talla genética
152 cm. A los 13 meses presenta talla 66,5 cm (-3,42 DS) y

peso 7,08 kg (-2,5 DS). Con cariotipo XX, edad ésea acorde
para la edad e IGF 1 <25 ng/ml. Se realiza test de gene-
racién IGF1 basal 25,6 ng/ml (-3,9 DS) a 75,6 ng/ml (-1,3
DS), y RNM normal. Velocidad de crecimiento baja estudio
genético c181C>T, p.Ser624Leu, en el ex6n 10 de GHR en
heterocigosis. A los 4,98 afios talla 92,1 cm (-4,03 DS) ini-
ciando tratamiento GH 35 mcg/kg/dia, actualmente con
talla 118,8 cm (-2,34 DS).

Caso 2. Nifia con antecedentes de parto a término, PEG
[talla 40 cm (-4,16 DS), peso 1.850 g (-3 DS) PC 35 cm (1,03
DS)] y talla genética 160 cm. A los 14 meses talla 63,4 cm
(-4,64 DS) peso 6.500 g (-3,24 DS) y PC 49,5 DS (+2,93 DS)
con edad Osea retrasada 1 afio, cariotipo 46XX, y RNM con
escaso grosor y tamafio de adenohipofisis realizando prue-
bas hipofisarias normales. Velocidad de crecimiento media
5,4 cm/afno. A los 7 afios talla 98,4 cm (-3,82 DS) iniciando
tratamiento con GH dosis 66 mcg/kg/dia. Alos 10,11 afios
IGF1 indetectable, estudio genético con mutacién de cambio
de sentido ¢.451C>T, p.Pro151Ser en el exén 6 de GHR en
heterocigosis. Presenta botén mamario a 10,9 afios con mal
pronostico de talla iniciando Decapeptyl® a los 11,56 afios, se
suspende al aflo y medio del inicio presentando menarquia
a los 13,8 anos. Finaliza tratamiento con GH a la edad 14,9
afos con talla final 143,2 cm (-3,18 DS).

Conclusién. Las mutaciones de GHR halladas en nues-
tras pacientes son compatibles con sindrome de insensibi-
lidad a GH presentando diferente respuesta al tratamiento,
precisando mas estudios para conocer si la respuesta es
relacionada con el genotipo.

P-128. POLIARTRITIS AGUDA POR PARVOVIRUS B19. A PRO-
POSITO DE UN CASO. Fernandez Calderén L, Lopez Fernan-
dez C, Sénchez Herndndez I, Merayo Fernandez L, Pérez Gémez
L, Pereira Bezanilla E, Pefialba Citores A. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La infeccién por Parvovirus B19 tiene un
amplio espectro clinico en el paciente pediatrico. La afecta-
cion articular (10-30%) suele ser una poliartritis simétrica
periférica. Se ha relacionado al parvovirus B19 con artritis
reumatoide, con cierta controversia sobre si induce su inicio
o se trata de dos entidades distintas que se dan simultanea-
mente en el tiempo.

Caso clinico. Nifia de 5 afios con sensacién de parestesias
en extremidades inferiores, dolor de predominio nocturno e
impotencia funcional que ha ido en aumento en los tltimos
4 dias. En las tltimas 24 horas, asocia parestesias, dolor y
debilidad en extremidades superiores, con limitacion de la
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movilidad. Pico febril (38,8 °C). Ocasionalmente acompa-
fiando al dolor ha presentado inflamacidn, calor y eritema
de tobillos y mufiecas. No otros sintomas constitucionales
asociados. Refiere en los tltimos meses episodios de aftas
orales y conjuntivitis (ojo rojo no doloroso), un episodio de
urticaria autolimitada y otro de eritema malar. Analitica:
leucocitos 10.200 (571%, L18%, M6%). Hemoglobina 12,9 g/
dl. Plaquetas 273 000. PCR 2,4 mg/dl, CK 62 U/L. VSG 65
mm. Ecograffa caderas y rodillas sin hallazgos. Mejoria con
reposo y AINEs en 48 h. Resultados: ANA y FR negativos.
IgM e IgG positivas para Parvovirus B19.

Comentarios. Ante un caso de poliartritis en paciente
pediatrico, especialmente si asocia sintomas constitucio-
nales, es importante descartar enfermedad reumatoldgica
o tumoral, teniendo en cuenta que la causa mas frecuente
de poliartritis son las infecciones (en especial Parvovirus,
Epstein-Barr y CMV).

P-129. INFECCIONES CUTANEAS, ;ESTAN AUMENTANDO
LAS RESISTENCIAS ANTIBIOTICAS? Garmendia M, Jiménez
B, Pefialba Citores AC, Pereira Bezanilla E, Merayo Ferndndez
L, Pérez Gordon J. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.
Santander.

Introduccién. Las infecciones de piel y tejidos blandos
son un motivo frecuente de consulta en la edad pediatri-
ca. Los principales agentes etiol6gicos son Staphylococcus
aureus'y Streptococcus pyogenes. Es aconsejable tomar mues-
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tras de lesiones potencialmente cultivables para el estudio
microbiolégico de las mismas ya que el aumento de cepas
resistentes a los antibiéticos dificulta el manejo empirico
recomendando antibioterapia en funcién de las resistencias
locales.

Objetivos. Analizar los datos epidemiol6gicos y micro-
bioldgicos de pacientes ingresados por infecciones cutdneas
y de partes blandas en un hospital de tercer nivel.

Material y métodos. Se realizé un estudio descriptivo
observacional, con revision de los casos de infecciones cuta-
neas y de partes blandas en pacientes menores de 14 afios
ingresados en un hospital de tercer nivel durante enero 2011
y diciembre 2015. Se recogieron datos epidemioldgicos, cli-
nicos y microbioldgicos.

Resultados. Durante el periodo de estudio se identifica-
ron 139 infecciones cutédneas, de las cuales 69 tenian recogi-
do cultivo (46,9%). Los microorganismos aislados fueron S.
aureus en 42 casos (30,2%) de los cuales 23 fueron S. aureus
resistente a meticilina (SARM) (23/42, 54,8%), S. pyogenes
(3,6%), 1a mayoria de los cuales secundarios a lesiones de
varicela, y un caso de Pasteurella canis. La prevalencia de
SARM sobre el total de infecciones cutédneas y de partes
blandas fue de 4,2%, 3,7%, 14,3%, 6,1% y 48,5% en 2011,
2012, 2013, 2014 y 2015, respectivamente.

Conclusiones. Los microorganismos aislados en los cul-
tivos de nuestro estudio se asemejan a la bibliografia, siendo
muy llamativo el aumento de SARM en el dltimo afio. Dado
la alta prevalencia de SARM es recomendable la recogida de
muestra microbiolégica para orientar el tratamiento.



	_GoBack



