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Moderadora: Ana Vivanco Allende

1. ACCIDENTES POR CORRIENTE ELECTRICA: A PROPOSITO DE
DOS CASOS. Jiménez Jiménez P, Palomares Cardador M, Rodriguez
Bodero S, Galbis Soto S, Carranza Ferrer ], Izquierdo Herrero E, Justo
Vagquero P, Temprano Marcos M. Servicio de Pediatria. Unidad de Urgencias
Pedidtricas. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion. El descenso global de la mortalidad infantil en paises
desarrollados por causas como las infecciones o problemas nutriciona-
les, ha situado a los accidentes como la primera causa de mortalidad
infantil por encima del afio de vida. Estos, constituyen asi mismo una
delas causas mas importantes de morbi-mortalidad infantil evitable. La
elaboracion de estrategias de prevencion ha de constituir el abordaje ini-
cial y deben de ser consideradas como una emergencia sanitaria y social.

Casos clinicos. Revisamos las historias de 2 casos de accidente por
corriente eléctrica atendidos en el Servicio de Urgencias Pediatricas.
Caso 1. Nifia de 8 afios, sin antecedentes personales de interés, consulta
por dolor muscular en extremidades inferiores. Exploracién fisica nor-
mal. Durante la anamnesis relata haber recibido una descarga eléctrica
durante varios minutos mientras tomaba un baiio en su domicilio.
Present6 palpitaciones y dolor precordial inmediato que desaparece
de forma esponténea. Habitan en domicilio con instalacién eléctrica
casera. Analitica sanguinea, a destacar: CK 1.187 U/L, CKMB 8,68 ng/
ml con normalizacién posterior. ECG y tira reactiva de orina seriados
sin hallazgos patolégicos. Alta médica a las 24 horas, asintomética. Caso
2. Nifia de 8 afios, sin antecedentes de interés, refiere haber sufrido una
descarga eléctrica en antebrazo izquierdo tras contactar con caja de
tendido eléctrico de instalacién municipal. Presenta dolor y disestesias
en regién anterointerna del antebrazo, con lesion eritémica circundante.
Analitica sanguinea: CK: 210 U/L, CKMB: 2,63 ng/ml, resto normal.
ECG y sistematico de orina seriados, sin hallazgos patolégicos. Alta a
las 12 horas, asintomatica.

Conclusion. Las lesiones por accidentes eléctricos son multiples y
con un amplio espectro clinico que abarca desde la percepcion sensorial
desagradable hasta la muerte stbita por electrocucion. Establecer los
factores relacionados con el momento de la exposicién tales como el
tipo de corriente, la duracién del contacto, la intensidad y voltaje o
el mecanismo de contacto es determinante en la valoracién inicial y
estratificacién del riesgo de presentar lesion tisular interna. El empleo
adecuado de los elementos de seguridad para el hogar, la aplicacion de
la legislacion vigente en normas de seguridad y los buenos cuidados
delos padres ayuda a garantizar las condiciones de seguridad éptimas
para los nifios.
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2. ACCIDENTES EN PISCINA: NO SOLO AHOGAMIENTOS. Alka-
di Ferndndez K, Ferndndez Jiménez MI, De Diego Garcia EM, Lopez
Lépez A], Garcia Calatayud S, Garmendia Amundrriz M, Gonzilez
Pérez D, Sudrez Alonso ]. Servicio de Pediatrin. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. El atrapamiento por succién es un accidente no
habitual observado mds frecuentemente en nifios, producido por las
fuerzas de vacio que generan los drenajes sumergidos en las piscinas.
Las consecuencias de estos accidentes varfan desde lesiones en el cue-
ro cabelludo, térax, abdomen o miembros, hasta evisceracion de asas
intestinales incluso la muerte ahogamiento. En los tltimos 30 afios se
han documentado hasta 200 casos de atrapamientos por succién, y
medio centenar de muertes por este tipo de accidentes.

Caso clinico. Presentamos el caso de un varén de 9 afios sin ante-
cedentes resefiables, que acude a urgencias por presentar lesiones en
gliteo izquierdo causadas por el mecanismo de drenaje del jacuzzi
en un hotel. Las lesiones se produjeron tras sentarse el nifio sobre el
lugar de drenaje en funcionamiento, sin la rejilla protectora. Tras unos
segundos el dispositivo se detuvo y se produjo el rescate del nifio. Al
ingreso presentaba buen estado general con exploracién fisica y abdo-
men normales, salvo multiples lesiones equiméticas con tumefaccién
que ocupa todo el gliiteo izquierdo que resulta doloroso a la palpacion
(fig. A). No presentaba lesiones perineales, ni rectorragia y el tacto rectal
fue normal. Los analisis de sangre incluyendo hemograma, coagulacién
y bioquimica fueron normales. EI paciente permanecié ingresado en
observacion 48 horas, sin nuevas incidencias, recibiendo tratamiento
antiinflamatorio y antibioterapia con amoxicilina-clavulanico orales
junto con medidas locales.

Conclusiones. Las lesiones secundarias al efecto de succién de
los drenajes en piscinas pueden ser potencialmente letales. Todas las
piscinas y jacuzzis ptblicos deben tener unos desagties conformes a la
ley, con sistemas antiatrapamiento que incluyen sistemas de liberacién
de vacio, de succién limitada, bombas de apagado automatico o un
sistema de desagtie por gravedad.

3. BAJA SATURACION DE OXIGENO POR PULSIOXIMETRIA: UN
DIAGNOSTICO INESPERADO. Garcia Aparicio C, Puerta Pérez P!,
Zoido Garrote E', Guevara Caviedes LN', Reguera Bernardino J', Oulego
Erroz I, Andrés Andrés AG', Martinez Robles V2. Servicio de Pediatria,
2Servicio de Hematologia. Complejo Asistencial Universitario de Ledn.

Introduccién. La pulsioximetria es una técnica no invasiva que
valora la SatO, basandose en propiedades de absorcién espectofoto-
métricas de la hemoglobina. Constituye uno de los métodos habituales
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en la monitorizacién y manejo del paciente critico o potencialmente
grave Permite disminuir el nimero de gasometrias arteriales, optimi-
zar las concentraciones de oxigeno segtin las necesidades del paciente
y el seguimiento continuo del mismo. Normalmente la Sat de O, por
pulsioximetria se correlaciona con la obtenida por gasometria arterial,
detectactando de forma rapida y sencilla hipoxemias en patologia res-
piratoria aguda. Sin embargo, no esta exenta de limitaciones, pudiendo
obtenerse mediciones erréneas (por ejemplo en la metahemoglobinemia
la SatO; puede ser falsamente sobreestimada).

Caso clinico. Nifio de 6 aflos que acude a Urgencias por cuadro
catarral sin dificultad respiratoria y auscultacién cardiopulmonar nor-
mal, FR 20 rpm y SatO; aire ambiente del 87-89% mediante pulsio-
ximetria. Se administra salbutamol nebulizado y corticoterapia oral
por antecedente previos de broncoespasmo sin mejoria de la SatO,
ingresando para estudio. La radiografia de térax y ecocardiografia no
muestran hallazgos patoldgicos. Hb 10,8 g/dl, Hto 38,1%, reticulocitos
4,2%. Perfil hepatorrenal, lipidico, férrico, tiroideo, vitamina B12 y 4cido
folico normales, con LDH 455 U/L y bilirrubina total 0,79 mg/dl. Se
realizan en UCIP gasometria y cooximetrias arteriales seriadas con FiO,
crecientes comprobandose adecuado aumento de la pO, arterial hasta
453 con FiO, del 100% alcanzédndose tinicamente una saturacion del
94%. En la cooximetria se muestra una fraccién de Hb oxigenada del
95% y un 3% de metahemoglobina. Dada la hemdlisis leve, la alteracién
en la saturacion con adecuada captacion de oxigeno y la leve metahe-
moglobinemia se sospecha la presencia de una hemoglobina inestable.
Se solicita test de sacarosa (negativo), andlisis de hemoglobinas por
electroforesis capilar y analisis de las moléculas de hemoglobina que
muestra la presencia de un 10% de hemoglobina de Koln, confirman-
dose el diagnéstico de hemoglobina inestable.

Comentarios. Las hemoglobinas inestables se deben a mutaciones
que modifican la estructura de la molécula con tendencia a precipitar
dentro del eritrocito. Ello produce una hemdlisis de bajo grado y un
aumento de la produccién de metahemoglobina que no suele tener
consecuencias clinicas. La forma més frecuente es la Hb de Kdln. Los
pacientes afectados suelen tener un 10-25% de dicha Hb. Esta Hb tie-
ne una alta afinidad por el oxigeno y no ocasiona hipoxia tisular. Sin
embargo, su espectro de absorcion de la luz es diferente a la molécula
de Hb oxigenada normal y se comporta de forma parecida al de la
Hemoglobina reducida de forma que puede dar lugar a lecturas fal-
samente bajas de la saturacién de oxigeno. Ante el hallazgo de SatO,
baja que no se explica por la clinica del paciente y en el que existe una
discrepancia con la medicién por cooximetria debemos plantearnos la
posibilidad de una hemoglobina inestable.

4. BRONCOASPIRACION DE CUERPO EXTRANO: A PROPOSITO
DE UN CASO. Ruiz Castellano N, Palacios Sinchez M, Garde Basas
J, Caunedo Jiménez M, Vega Santa-Cruz B, Barbarin Echarri S, Pérez
Gordon ], Alegria Echauri ]. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. El fendmeno de broncoaspiracion de cuerpos extrafios
(CE) constituye una urgencia pediatrica, con una morbimortalidad eleva-
da afectando principalmente a nifios menores de tres aflos. La naturaleza
del cuerpo extrafio, su localizacién y el grado de obstruccién que genera
a lo largo de la via aérea se relacionan con la gravedad del proceso. La
sintomatologia mas frecuente es la tos, estridor, dificultad respiratoria,
sialorrea o cianosis. Entre los principales CE aspirados se encuentran los
frutos secos, los objetos metdlicos, juguetes y otros alimentos.

Caso clinico. Nifia de 2 afios sin antecedentes personales de interés,
que acude al Servicio de Urgencias por presentar tos y dificultad respi-
ratoria tras ingesta de un trozo de zanahoria mientras estaba jugando.
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Ala exploracion cardiopulmonar destaca hipoventilacién en campo
pulmonar izquierdo, y discreto estridor inspiratorio sin presentar sig-
nos de dificultad respiratoria, con saturacién de oxigeno de 98%. Resto
de exploracién por aparatos sin hallazgos. Se solicita Rx de térax en
inspiracién y espiracion no concluyentes por la escasa colaboracion de
la paciente para la realizacion de la técnica, completandose el estudio
con proyeccion AP y dectibito lateral, observandose hallazgos suges-
tivos de enfisema obstructivo en pulmén izquierdo compatible con
cuerpo extrafio endobronquial en bronquio principal izquierdo. Dada
la sospecha de broncoaspiracion se deriva a hospital de referencia para
extraccién de cuerpo extrafio endobronquial, confirmandose la pre-
sencia de fragmento de zanahoria en bronquio principal izquierdo.
Comentarios. La sintomatologfa producida por la aspiracién de
cuerpo extrafio es muy variable, pudiendo ser una urgencia vital. Por
ello resaltar la importancia de la realizacién de broncoscopia lo antes
posible ante historia clinica, exploracién fisica y radioldgica sugestivas.
El Pediatra desarrolla un papel fundamental como transmisor a las fami-
lias de la importancia del problema, ofreciendo consejos bésicos sobre
alimentacién y conducta e instruyendo a la poblacién en las maniobras
de desobstruccién de la via aérea, realizando asi tanto una prevencién
primaria como secundaria del fenémeno de broncoaspiracion.

5. DIAGNOSTICO Y MANEJO DE NEUMOTORAX ESPONTANEO
MASIVO ASINTOMATICO. Diaz Zabala M., Diaz Simal L, Alvarez
Muiioz V2, Oviedo Gutiérrez M2, Mayordomo Colunga J', Concha Torre
A1, Menéndez Cuervo S, Rey Galdn C. 'Unidad Cuidados Intensivos
Pediatrin. AGC de Pediatrin. 2Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Uni-
versitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccién. Los neumotdrax en la edad pediatrica, fuera del
periodo neonatal, tienen una baja incidencia. Se clasifican segtin su
mecanismo de produccion en dos tipos: trauméticos y espontaneos,
que pueden ser a su vez primarios o secundarios. Los neumotérax
espontdneos presentan una incidencia estimada de 5-10/100.000 en la
poblacién general, mayor frecuencia en varones, y clinica variable. Pre-
sentamos el siguiente caso de dos neumotdrax espontaneos, de interés
por su escasa incidencia y presentacion clinica.

Caso clinico. Caso 1. Varén de 11 afios que consulta por dolor costal
de 10 dias de evolucion, sin otra clinica. Ala exploracién: hébito delgado,
no presenta signos de dificultad respiratoria, con saturacién de oxigeno
98% e hipoventilacién en hemitérax derecho. En radiografia de torax se
observa significativo neumotérax derecho con desplazamiento medias-
tinico por lo que se traslada a UCIP, con resolucién tras colocacién de
tubo de térax. Acude a realizacion de TC de térax ambulatoria, perma-
neciendo a reposo relativo y asintomatico, salvo dolor costal esa misma
mafiana. Se detecta al inicio del estudio neumotérax derecho masivo,
ingresando nuevamente en UCIP. Se intenta retirar tubo en varias oca-
siones, sin éxito. Se realiza TC de térax completo donde se detectan
multiples bullas apicales derechas (maximo de 22 mm) e izquierdas
(méximo 12 mm). Se realiza pleurodesis mecanica y bullectomia apical
derecha mediante toracoscopia. En un segundo tiempo y tras aparicion
de neumotdrax izquierdo se realiza misma intervencién en el pulmén
izquierdo. Caso 2. Mujer de 15 afios que presenta como antecedente de
interés 3 episodios de neumotorax, sin sintomas respiratorios y precisan-
do en dos de ellos colocacién de tubo de térax en UCIP. Se realiza TC de
térax donde se detectan bullas apicales bilaterales (méximo 20 mm). Se
realiza de forma programada pleurodesis mecénica y bullectomia apical
izquierda mediante toracoscopia, y en un segundo tiempo se interviene
del lado contralateral. La evolucion fue favorable en ambos casos.

Conclusiones. Los neumotérax espontaneos primarios pese a tener
buen prondstico, presentan una alta tasa de recurrencias. Como en



Posters

nuestros casos, el hallazgo de bullas pleurales bilaterales complica su
manejo. El tratamiento quirtirgico estd indicado en casos de persisten-
cia de neumotorax a pesar de drenaje tordcico o deteccién de bullas.

6. NEUMOMEDIASTINO ESPONTANEO DESENCADENADO
POR CRISIS DE LLANTO. Cuervas-Mons Tejedor M, Aja Garcia G,
Rodriguez Miguélez M, Urquiza Fisico JL, Martinez Diaz S, Alvarez
Calderon M, Portugal Rodriguez R, Merino Arribas JM. Servicio de
Pediatria. Hospital Universitario de Burgos.

Introduccion. El neumomediastino espontaneo (sindrome de Ham-
man) es una patologia rara en la infancia fuera del periodo neonatal,
su incidencia varia entre 1:800 y 1:42.000 de los pacientes que acuden
a Urgencias. La mayoria de los casos se da en pacientes con patologia
pulmonar de base siendo la crisis de ansiedad una de las causas mas
infrecuentes. El enfisema subcutaneo y la crepitacién a la auscultacién
sincrénica con el latido cardiaco (signo de Hamman) son los datos
exploratorios mas significativos. La confirmacion diagndstica se rea-
liza mediante radiografia de térax al evidenciar aire en el mediastino.

Caso clinico. Presentamos el caso de una nifia de 8 afos, sin ante-
centedes de interés, que acude a Urgencias por dolor tordcico opresivo
de 6 horas de evolucion tras episodio de llanto intenso. En la explora-
cién fisica destaca la crepitacién a la auscultacion en region anterior
del térax sin otros hallazgos. ECG y ecografia cardiaca normales. En la
radiograffa de torax se evidencia una linea de aire ectopico confirmando
el diagnostico de neumomediastino en contexto de crisis de llanto.

Conclusién. El sindrome de Hamman es una patologia rara en la
infancia fuera del periodo neonatal. La evolucién natural es beninga y
su tratamiento sintomdtico, manteniendo una actitud expectante hasta
la resolucién de los sintomas.

7. EL PREESCOLAR QUE NO QUIERE CAMINAR, UNA MISMA
EXPRESION DE DISTINTAS PATOLOGIAS. Rodriguez Garcia L,
Carrera Garcia L, Aparicio Casares H, Méndez Sinchez A, Pascual
Pérez A, Moya Dionisio V, Blanco Lago R, Mdlaga Diéguez 1. Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Objetivos. La anamnesis y exploracion pedidtricas resultan, en
muchas ocasiones, una labor muy dificil para el pediatra, y es mds
complicada cuanto mds pequetio es el nifio. Por ello, es muy impor-
tante tener presente que, distintas entidades y con fisiopatologia muy
diferente, pueden presentarse con un sintoma guia comun.

Material y métodos. Presentamos los casos de dos varones de 3 y
2 afios respectivamente, con clinica cardinal consistente en rechazo/
imposibilidad para la marcha y bipedestacion y dolor lumbar: Paciente
1:inicié en las 48 horas previas debilidad progresiva de miembros infe-
riores (MMII), sin ser precedido de cuadro infeccioso previo. Paciente
2: presentaba dolor abdominal y lumbar con impotencia funcional de
miembros inferiores de cuatro dias de evolucién. No hallazgos patol6-
gicos en ecogratia abdominal realizada los dias previos por sospecha
de abdomen agudo salvo adenitis mesentérica. Afebril.

Resultados. Paciente 1:a la exploracion presenta en MMII, paralisis
flaccida y arreflexia, dolor y rigidez nucal, paresia facial transitoria.
Hallazgo de serologia positiva para Campylobacter (IgG e IgA) con
coprocultivo negativo y anticuerpos antiGT1a (IgM e IgG) positivos.
Velocidad de conduccion nerviosa compatible con neuropatia desmie-
linizante. Resto de estudios sin hallazgos significativos. Se diagnostica
de sindrome de Guillain Barré y se inicia tratamiento con gammaglo-
bulina por progresion de la enfermedad, buena evolucién. Paciente 2:
a la exploracion se mantiene tumbado y se niega a sentarse, no dolor a

palpacién muscular ni 6sea. Movilidad de MMILI y reflejos osteotendi-
nosos conservados. Resultados de laboratorio anodinos. Gammagrafia
Osea y resonancia magnetica compatibles con espondilodiscitis L1-L2,
recibe tratamiento 4 semanas con antibioterapia con resolucion total.

Conclusiones. Una correcta anamnesis y exploracion, junto con la
eleccion adecuada de los exdmenes complementarios, soy los elemen-
tos clave a la hora de diagnosticar diferentes patologias que, a priori,
pueden presentarse ante nosotros de forma muy similar.

8. UNA CAUSA ATIPICA DE COJERA EN LA EDAD PEDIATRICA:
ENFERMEDAD DE VAN NECK-ODELBERG. Pérez B!, Mayordomo
Ji, Gonzilez S?, Anes G2, Gutiérrez S', Palacios ML 1Area de Gestidn
Clinica de Pediatria, 2Servicio de Radiologin. Hospital Universitario Central
de Asturias. Oviedo.

Introduccion. La osteocondrosis isquiopubiana o enfermedad de
Van Neck-Odelberg es una entidad poco frecuente. Cursa frecuente-
mente de forma asintomadtica o con una clinica poco manifiesta, exacer-
bada tras periodos de intensa actividad fisica, con dolor en las ingles o
muslos, claudicacién de la marcha, cojera, cansancio o dolores erraticos
y poco intensos en miembros inferiores

Resumen del caso. Nifio de 4 afios con cuadro de cojera inicialmen-
te intermitente, asociada a episodios febriles, y que tras unos 3 meses de
evolucion (con estudios reumatoldgicos normales), comienza a hacerse
mas llamativa, asociada a proceso febril de varios dias de evolucién, por
lo que se decide ingreso hospitalario. Durante éste se realizan pruebas
complementarias diversas incluyendo ecografia de miembros inferiores
y abdominal asi como radiografia de miembros inferiores normales; con
una gammagrafia sugestiva de sinovitis en cabeza femoral izquierda.
La fiebre desaparece sin mejorfa de la cojera a pesar de tratamiento con
AINEs. El servicio de Traumatologia repitié ecografia y RMN de cade-
ra, siendo la primera normal y la segunda sugestiva de osteomielitis,
ingresando de nuevo el paciente para recibir tratamiento con cefuroxima
intravenosa. Dos meses después se realiza RMN de control en la que se
observa imagen sugestiva de osteonecrosis de la sindesmosis isquio-
pubiana izquierda, persistiendo la cojera. Meses més tarde, la familia
consulta en centro privado, donde le realizan biopsia guiada por TAC
(en nuestro hospital se habia descartado por invasiva, ante diagnéstico
claro), que muestra ausencia de malignidad u otras alteraciones. En la
actualidad, contintia con claudicacién en la marcha, asi como intenso
dolor con la sedestacion prolongada, con importante alteracién de su
calidad de la vida y la de su familia.

Comentarios. La enfermedad de Van Neck-Odelberg puede verse
hasta en el 20% de los nifios y actualmente se considera una variante
de la normalidad. Su diagnéstico suele darse por hallazgo casual en
radiografia. Su etiologfa es desconocida, considerdndose como factores
causales posibles los traumatismos leves, trastornos vasculares y par-
ticipacion de factores hormonales. Es una patologfa a tener en cuenta
ante un dolor 6seo y cojera que no remiten en un paciente pedidtrico,
ya que con frecuencia esta sintomatologia suele confundirse con otras
como la osteomielitis o fracturas de estrés, y podria presentar dudas
daigndsticas con el sarcoma de Ewing.

9. MECANISMOS ATIPICOS Y REVISION DE LA FRACTURA-
AVULSION DE TUBEROSIDAD TIBIAL ANTERIOR. A PROPO-
SITO DE UN CASO. Alvarez Gonzilez DY, Garcia Granja S, Rubio
Lorenzo M2, Caunedo Jiménez M3, Sancho Gutiérrez R3, Gonzilez Escar-
tin E3. 1Servicio de Urgencias de Pediatria. Hospital de Cabueiies. Gijon.
2Servicio de Traumatologia, 3Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.
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Introduccién. La fracturas de la tuberosidad tibial son raras. Supo-
nen menos del 1% de todas las fracturas fisarias. Ocurren tipicamente
en varones deportistas en edad préxima a su madurez esquelética. La
mayoria suceden durante la actividad fisica, en el momento del saltar,
debido a una fuerte contraccién muscular del cuédriceps con la rodilla
en extension, o por una rapida flexion pasiva de la rodilla cuando el
cuddriceps estd en contraccion. En este trabajo presentamos un caso con
mecanismo inususal y hacemos una revision de este tipo de fracturas.

Métodos. Nifio de 13 afios de edad con IMC 27, que presenta dolor
agudo en la rodilla izquierda e imposibilidad para la carga sobre esa pierna
tras una caida por las escaleras de su casa. No presentaba otra patologfa
ni antecedentes de interés. A la exploracién fisica presentaba edema y
dolor sobre la tuberosidad tibial y sobre la rodilla en general, con incapa-
cidad para extender activamente la rodilla. Las radiografias AP y lateral
revelaban un fractura de la tuberosidad tibial. Se procedi6 al tratamiento
quirdrgico, con reduccion y estabilizacion a través de un abordaje antero-
lateral. La rodilla fue inmovilizada mediante ortesis durante 4 semanas.

Resultados. La fractura obtuvo consolidacion favorable, se alcanzd
movilidad complete a las 8 semanas y a los 12 meses el paciente se
encotraba asintomatico y realizdndo actividad normal.

Conclusiones. El desarrollo anatémico de la tuberosidad tibial
anterior, junto a los cambios que sufre cuando se aproxima su epifi-
siodesis fisioldgica, la hacen susceptible a sufrir fracturas avulsiones.
Nustro paciente es un nifio que sufrio esta lesion tras una caida por
las escaleras, sufriendo un golpe directo en la rodilla, siéndo éste un
mecanismo distinto habitual. En las series publicadas, la reduccién
abierta y fijacién interna tiene unos excelente resultados, cualquiera
que sea el mecanismosde accién. La mayoria de los pacientes logran
la curaci6n y la recuperacién completa de la funcién.

10. OSTEOCONDRITIS DISECANTE DE RODILLA BILATERAL.
A PROPOSITO DE UN CASO. Alvarez Gonzilez D', Garcia Granja
S2, Torres Diez E2, Gomez del Alamo G?, Gonzilez Garcia J'. 1Servicio
de Urgencias de Pediatria. Hospital de Cabueries. Gijon. 2Servicio de Trauma-
tologia. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién: La osteocondritis disecante es una causa relativamen-
te frecuente de dolor y disfuncién de rodilla en nifios y adolescentes; su
etiologia se desconoce pero esta implicada la presencia de microtrauma-
tismos repetidos. Afecta al hueso subcondral; inicialmente se observa
un aplanamiento del cartilago que progresa a una separacién precoz
con desprendimiento parcial de un fragmento articular y finalmente
separacion osteocondral de cuerpos libres. El tratamiento varia segtin
el grado de lesi6n y sintomatologfa.

Material y método. Presentamos un caso clinico de un nifio de 13
afios que realiza rugby como deporte habitual. Acude a la consulta de
Ortopedia Infantil con clinica de gonalgia crénica en rodilla derecha,
especialmente tras esfuerzo deportivo. Se realiza una exploracién fisica
seriada, evaluacion de la marcha y radiografias de pelvis, rodillas y
telemetria de miembros inferiores. Se observa lesion en femur distal
derecho en la radiografia simple, por lo que se decide estudio con
resonancia. La resonancia informa de Lesién focal subcondral en regién
posterior del condilo femoral externo, de 16 mm de didmetro transverso
por 17 mm anteroposterior. El fragmento subcondral muestra un halo
hiperintenso periférico en secuencias T2, y discreta esclerosis. Juicio
Diagnoéstico de Osteocondritis disecante grado 3 en condilo femoral
externo. Debido a esto se realiza resonancia contralateral que también
se informa de Osteocondritis disecante grado 3 en condilo femoral
externo y muestra imagen muy similar.

Resultados. Se deriva urgente a la Unidad de Artroscopias donde
se evalua al paciente y realiza un tratamiento conservador de restriccién
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deportiva, con evolucion muy favorable, retomando actividad deportiva
normal al cabo de 3 meses, sin cambios en la actualidad.
Conclusiones. El caso clinico presentado es especialmente curioso
por presentar imagenes similares bilaterales, con diagndstico de osteo-
condritis disecante de rodilla de gravedad que no se correlaciona con
clinica. Se discute si puede ser una alteracién de la osificacion.

11. OSTEOCONDROMA SOLITARIO: REGRESION ESPONTA-
NEA. A PROPOSITO DE UN CASO. Alvarez Gonzilez D', Garcia
Granja S Santos Ledo C2, Arbona Jiménez C?, Ferndndez Martinez B,
1Servicio de Urgencias de Pediatrin. Hospital de Cabueries. Gijon. 2Servicio
de Traumatologia. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. A pesar de la frecuencia de estas lesiones en la infan-
cia, la resolucion espontanea de un osteocondroma solitario es rara y
su causa exacta no se conoce.

Material y método. Presentamos el caso de una nifia de 7 afios
de edad sana sin antecedentes personales ni familiares de interés, con
hallazgo casual de tumoracién dura, fija e indolora en cara posterior
y proximal del brazo derecho, sin antecedente traumatico previo. El
estudio radiografico muestra una lesién sésil, didfiso-metafisaria pro-
ximal del hiimero, tipica de un osteocondroma. Dada la ausencia de
sintomatologia se optd por seguimiento periddico de la paciente, sin
realizar ningtin tratamiento.

Resultados. Durante un afio la lesién permanece estable y poste-
riormente se produce una disminucion progresiva de su tamafio hasta
su desaparicion completa, clinica y radioldgicamente a los 3 afios y
medio de evolucion.

Conclusiones. Aunque es muy infrecuente, algunos osteocondro-
mas solitarios pueden desaparecer de forma espontdnea, particular-
mente en nifios con una edad inferior a los 12 afios, no conociéndose
el mecanismo exacto que lo produce. Se discute las posibles causas de
este fenémeno. Se considera necesario planificar el tratamiento de estas
lesiones, recomendando diferir la escisién quirtrgica en aquellos casos
asintomaticos, posiblemente hasta la madurez esquelética.

12. FRACTURA TRAUMATICA DE AXIS (C2) EN PACIENTE PEDIA-
TRICO. IMPORTANCIA DE LA NEURONAVEGACION. Alvarez
Gonzilez D', Garcia Granja S, Lopez de Dicastillo 12, Sudrez Ferndndez
D?, Martinez Agueros JA?, Gomez Gonzilez B, 'Servicio de Urgencias de
Pediatrin. Hospital de Cabueiies. Gijon. *Servicio de Traumatologia y Unidad
de Raquis. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. Las fracturas vertebrales en la infancia suponen 1-2%
de todas las fracturas, la mayoria se tratan de manera conservadora,
aunque a veces la dificultad reside en encontrar ortésis que se ajusten
adecuadamente. Existe indicacién de cirugfa cuando hay inestabilidad
créneo-cervical, compromiso neuroldgico progresivo o fracturas despla-
zadas. Las fracturas de pediculos del axis se denominan como fractura de
la “pars interarticularis”, espondilolistesis traumatica del axis o fractura
de hangman. Supone una fractura aislada en el 75% de los casos.

Material y método. Presentamos el caso de un nifio de 6 afios,
sin antecedentes personales de interés, que sufre caida accidental de
una cama eldstica. Presentaba cervicalgia intensa, por lo que acude a
urgencias presentando fractura de la pars de C2 Bilateral. Se realiza
RMN que se informa como fractura de la pars interarticularis C2-C3 con
ligera listesis C2-C3, sin afectacion discal y lesion ligamentaria posterior
C1-C2. Se opta por tratamiento conservador con ortesis, mantenien-
do una buena alineacion y estdtica conservada, corrigiendo la listesis
(C2-C3. Tras 4 semanas el paciente sufre una nueva caida accidental
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y radiograficamente se observa un aumento de la diastasis y mayor
listesis. Se decide cirugia de osteosintesis de C2, mediante apoyo de
neuronavegacion tipo O-Arm y neurofisiologfa intraoperatoria. La ciru-
gia consiste en una abordaje posterior minimo y osteosintesis mediante
tornillos guiados con neuronavegacion.

Resultados. Inicialmente el paciente porta un collarin cervical blan-
do en el postoperatorio, posteriormente evolucion y consolidacién,
realizando el paciente una vida normal actualmente.

Conclusiones. La evolucién dela lesion y su desplazamiento tras un
nuevo traumatismo supuso el cambio del tratamiento. Se realiz6 cirugfa
de osteosintesis con éxito debido en gran parte al apoyo mediante neu-
ronavegacion, que permite ver imagenes claras, detalladas y concisas en
tiempo real durante la cirugia, ademas de reduccién del tiempo quirdrgi-
co y de la radiacion, lo que supone una ventaja para el paciente y mayor
seguridad del procedimiento. El empleo intraoperatorio de la neurona-
vegacion O-Arm ha demostrado mayor precisién en la colocacion de los
tornillos transpediculares comparada con las técnicas convencionales.

13. FRACTURA ESTERNOCLAVICULAR CON LUXACION POSTE-
RIOR. A PROPOSITO DE UN CASO. Alvarez Gonzélez DY, Garcia
Granja S, Rubio Lorenzo M?, Caunedo Jiménez M?, Sancho Gutiérrez
RS, Gonzilez Escartin E. 'Servicio de Urgencias de Pediatria. Hospital de
Cabueries. Gijon. 2Servicio de Traumatologia, Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. Las fracturas esternocalviculares con luxacién pos-
terior son raras en pediatria. Este tipo de lesion y su desplazamiento
posterior son dificiles de diagnosticar, pudiéndo ocasionar lesiones
importantes en el nervio laringeo recurrente, venas innominadas y
vasos arteriales vecinos. El mecanismo de accién suele ser un impacto
directo de alta energfa y los hallazgos clinicos pueden ser minimos.

Meétodo. Comentamos el caso de un nifio de 4 afios sin antecedentes
personales de interés, que sufri6 una caida de un tobogan, recibiéndo
un impacto directo en su hombro derecho. Fue atendido en Urgencias,
realizandose radiografias y dandose de alta como contusién, tratandose
mediante reposo y cabestrillo. Dada la persistencia del dolor acude de
nuevo a Urgencias tras 2 dias. Presentaba dolor en la zona clavicular,
sin otros sintomas. A la exploracion fisica presentaba moderado edema
local, con fuerza y estado neurovascular conservados. Mediante RX AP
simple no se visualizaba la lesion, observandose en otras proyecciones
una luxacién esternocalvicular derecha. Se realiz6 también un TAC, sin
signos de compresién ni lesion.

Resultados. Se intentd inicialmente reduccién cerrada bajo anes-
tesia sin éxito, por lo que se continué con tratamiento conservador,
consiguiéndose un buena recuperacion tras 6 semanas, sin aumento del
desplazamiento, sin dolor, y con movilidad completamente conservada.

Conclusiones. La luxacion esternoclavicular es dificil de diagnosti-
car ya que no suele visualizarse mediante una radiografia AP, por lo que
para un correcto diagndstico se require un alto indice de sospecha. La
TAC con contraste es el método ideal para el diagndstico, ya que permite
visualizar completamente la articulacion y su relacién con las estructuras
vecinas. El consenso para el tratamiento si no hay afectacion vascular
no estd claro. Cudndo el desplazamiento afecta estructuras vecinas esté
indicado el tratamiento quirtirgico, igualmente cuando hay gran des-
plazamiento, sintomatologia marcada o afectacion de otras estructuras.

14. MANE]JO DE LA TELORRAGIA AGUDA EN URGENCIAS. Diaz
Simal L1, Lastra Areces B2, Diaz Zabala M, Pérez Candds JI3, Solis
Sdnchez G'.'AGC Pediatria. Hospital Universitario Central de Asturias.
Oviedo. 2Hospital San Agustin. Avilés. °CS de Sabugo. Avilés.

Introduccién. La telorragia es un signo poco frecuente en pediatria.
Si bien en adultos debe alertarnos sobre causas malignas; la principal
etiologia en la edad pediatrica es la ectasia ductal benigna, entidad de
caracter benigno, autolimitada en unas semanas y cuyo manejo debe
ser conservador. Consiste en la dilatacion de los conductos galactéforos,
de causa desconocida, con acimulo de detritus que ulceran el epitelio
ductal. Como diagndstico diferencial debemos tener presentes: la mas-
titis, los prolactinomas hipofiarios y el papiloma intraductal, inusual a
esta edad. Presentamos dos casos de telorragia unilateral en lactantes
de corta edad, de interés por su escasa incidencia.

Casos clinicos. Se trata de dos lactantes varones, de 2 y 8 meses,
que acuden a urgencias por presentar en las tltimas 24 horas sangrado
indoloro por un pezén, sin traumatismo previo, fiebre, ni otra clinica
asociada. No presentan antecedentes de interés. A la exploracién, tienen
buen estado general, sin otros signos externos de sangrado. En el de 2
meses el aspecto de las mamas es normal. En el de 8 meses se apreciaba
un tenue oscurecimiento retroareolar violaceo en el pezén sangrante.
Ninguno de los dos presenta botén mamario, ni signos inflamatorios.
En ambos casos se obtenia emisién de sangre roja al apretar el pezon.
Como pruebas complementarias se solicité una ecografia mamaria y
cultivo del exudado mamario. En lactante menor ambas pruebas fueron
normales. En el segundo caso (8 meses) se observa en la ecografia una
pequeia lesién de caracteristicas quisticas de 5 mm, bien delimitada y
sin vascularizacion en el estudio doppler, pendiente de repetir nuevo
control ecografico. En su cultivo se aislo Chryseobacterium indologe-
nes, una bacteria ubicua y de escasa relevancia clinica en pacientes no
inmunocomprometidos; por lo que, junto a la ausencia de indicios de
infeccion, se considerd un contaminante, y no recibi6 tratamiento. Con
sospecha de ectasia ductal benigna, se realiz6 manejo conservador, con
controles periédicos y desaparicién de los sintomas en ambos casos.

Conclusiones. A pesar de que la ectasia ductal benigna es poco
frecuente, los pediatras debemos estar familiarizados con esta entidad y
conocer su cardcter benigno autolimitado, para tranquilizar a las familias
y evitar la realizacion de estudios innecesarios o intervenciones agresi-
vas. Si revisamos la literatura, se recomienda un abordaje conservador,
ya que la resolucién espontanea acontece en la mayor parte de los casos.

15. RABDOMIOLISIS SECUNDARIA A DEFICIT DE CARNITI-
NA PALMITOIL TRANSFERASA II. Gabaldén Pastor D, Arribas
Montero I, Gorria Redondo N, Puente Ubierna L, Hortigiiela Saeta M,
Portugal Rodriguez R, Conejo Moreno D. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario de Burgos.

Objetivos. Presentar un caso de rabdomiolisis secundario a déficit
de CPTIL

Material y métodos. Presentamos el caso de un nifio de 13 aflos,
que acude a Urgencias por realizacién de orinas oscuras asociado a
abdominalgia y dolor en masas musculares. Refiere realizacién de ejer-
cicio fisico moderado 24 horas antes. Como antecedentes personales
destacaba un episodio hace un afio de similares caracteristicas.

Resultados. Los hallazgos analiticos mds relevantes fueron: CPK
283.400 U.I/L [38-190], AST 4.178 U.I/L [5-35], ALT 768 U.I/L. [5-26],
LDH 4.100 U.I/L [135-225] y mioglobinuria 17.446 ng/24 horas. El
estudio metabolico en sangre y orina resulta normal. El estudio genético
mostré un déficit de CPT-II con mutacién Ser113Leu en el cromosoma
1p32.3 confirmando el diagndstico.

Conclusiones. La rabdomiolisis es un sindrome clinico y analitico
resultado de la destruccién y necrosis de fibras de mtsculo esquelético
con liberacién de su contenido al torrente sanguineo. Existen multitud
de causas, siendo el ejercicio fisico el desencadenante més frecuente.
Entre las causas genéticas, las miopatias metabélicas representan un
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pequetio porcentaje de los casos de rabdomiolisis recurrente en la infan-
cia, siendo el déficit de CPT-II la més frecuente entre ellas. Las medidas
higiénico-dietéticas, evitando los periodos de ayuno y siguiendo una
dieta rica en hidratos de carbono de absorcién lenta permiten a estos
nifios llevar a cabo una vida normal.

Viernes 6 de noviembre - Sesion 2

Moderador: Ignacio Mélaga Diéguez

17. PRESENTACION DE UN CASO ATIPICO DE DEBILIDAD
MUSCULAR. Moreno Pavon B, Rodriguez Rodriguez M, Ferndndez
Martinez B, Higelmo Gomez H, Gomez Gonzilez B, Barrio Traspaderne
E, Pardo de la Vega R. Servicio de Pediatria. Hospital de Cabueries. Gijon.

Caso clinico. Paciente varén de 13 afios que consulta por dolor en
miembros inferiores de tres semanas de evolucién que le impide una
normal deambulacién. Refiere cuadro catarral y actividad fisica mode-
rada en los dias previos al inicio del cuadro. Antecedentes personales:
enfermedad de Kawasaki a los 5 afios de edad con buena evolucién
posterior, meningitis aséptica tras tratamiento con inmunoglobulina
Antecedentes familiares: madre con esclerosis multiple. En la primera
valoracion se detect6 elevacién leve de CPK de 286 U/L, por lo que
fue diagnosticado de miositis aguda. A las 4 semanas desde el inicio
del cuadro ingresa por empeoramiento del dolor que le incapacita la
marcha y por afiadir parestesia e incapacidad para la extension de los
dedos de la mano derecha. A la exploracién se aprecia como hallazgo
fundamental dificultad para la dorsiflexion de ambos pies y discreta
pérdida de fuerza en mano derecha, con resto de exploracion normal.
Se decide entonces realizar electromiograma en el que se muestran alte-
raciones de los pardmetros motores en todos los territorios explorados,
de predominio en extremidades inferiores, hallazgos sugestivos de una
polineuropatia motora, de tipo mixto, con un marcado componente axo-
nal distal, de intensidad moderada-severa en extremidades inferiores y
moderada en la extremidad superior derecha. En el analisis de LCR se
constata disociacion albumino-citologica. Se realiza RMN encefalica y
medular, determinacién de anticuerpos antigangliésido, coprocultivo
y estudio de bandas oligoclonales en LCR, con resultado normal. Ante
sospecha de neuropatia axonal motora aguda se inicia tratamiento con
inmunoglobulina intravenosa durante 5 dias, con mejoria lentamente
progresiva. A los cuatro meses del alta, persiste discreta alteracién de
la marcha y recuperacion casi completa de la fuerza, asi como mejoria
evidente en el estudio neurofisiol6gico.

Conclusién. La neuropatia axonal motora aguda es una variante
atipica del Guillain Barré muy poco frecuente en nuestro entorno y que
debe ser tenida en cuenta en el diagndstico diferencial de casos agudos
de debilidad muscular.

18. PLASMAFERESIS COMO TRATAMIENTO DE LA MIELITIS
TRANSVERSA AGUDA REFRACTARIA A CORTICOTERAPIA
EN EL LACTANTE. Carrera Garcia L', Rodriguez Garcia L', Gomez
Gonzilez B?, Gonzilez Garcia LG, Diaz Zabala M!, Garcia Norniella
B2, Milaga Diéguez I', Blanco Lago R'."Pediatria. Hospital Universitario
Central de Asturias. Oviedo. Hospital de Cabuefies. Gijdn.

Introduccidn. La mielitis transversa aguda (MTA) es una enferme-
dad desmielinizante de la médula espinal que se instaura en horas o
dias. Cursa con afectacién motora, sensitiva y autondmica a la altura
de la inflamacién medular. La edad media de afectacién en nifios son
los 5-9 afios y la localizaci6n a nivel cervical la més frecuente.
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Caso clinico. Lactante de 14 meses que presenta impotencia fun-
cional en extremidades superiores de 48 horas de evolucién. Refiere
antecedente traumatico hace 10 dias, sin asociar patologfa infecciosa. En
la exploracién fisica destaca inmovilidad total de los miembros supe-
riores y casi total de los inferiores, imposibilidad para la sedestacion,
hiperreflexia generalizada, hipertonia y clonus marcado en miembros
inferiores. Los pares craneales son normales. No se obtiene reflejo
cutaneo abdominal y el tono del esfinter anal parece conservado. Las
pruebas complementarias muestran linfomonocitosis con reactantes de
fase aguda normales. La RM crdneo-medular urgente es compatible con
mielitis transversa aguda cervical. El estudio de liquido cefalorraquideo
muestra pleocitosis e IgG elevada. Se detecta en la serologia anticuerpos
anti VEB IgM, IgG y EBNA positivos. Los potenciales evocados visuales
son normales. Se inicia tratamiento con metilprednisolona a dosis altas
bajo monitorizacién en cuidados intensivos. Ante la falta de respuesta
tras 6 dias de tratamiento corticoideo, se decide la realizacion de plas-
maféresis. La paciente mejora progresivamente y tras 3 recambios de
plasma mueve las extremidades inferiores con normalidad y de manera
mas limitada las superiores. Realiza posteriormente fisioterapia reha-
bilitadora, persistiendo al alta hipotonia distal de miembros superiores
con ROTs débiles, el resto de la exploracién es normal.

Conclusiones. La MTA esta causada por una inflamacién aguda
de la médula espinal. Su etiologia es desconocida, aunque se relaciona
con enfermedades infecciosas previas o alteraciones del sistema inmu-
ne. Ante un paciente con sospecha de lesion medular aguda debemos
realizar una RM medular con contraste urgente para descartar lesiones
compresivas. No existe hasta el momento un tratamiento que haya
demostrado modificar el prondstico de la enfermedad de forma clara.
Se usan inicialmente corticoides a dosis altas y gammaglobulinas en
caso de no haber respuesta. La plasmaféresis ha demostrado su utili-
dad en el tratamiento de enfermedades desmielinizantes que no han
respondido a corticoterapia y cada vez més autores la recomiendan
como segunda opcion terapetitica.

19. LUMBALGIA COMO PRESENTACION DE NEUROBORRELIO-
SIS EN UN NINO DE 11 ANOS. Fidalgo Alonso A, Blanco Lago R,
Carreras Ugarte L, Alonso Rubio P, Alvarez Alvarez S, Carrera Garcia
L. Area de Gestidn Clinica de Pediatria. Hospital Universitario Central de
Asturias. Oviedo.

Introduccion. La neuroborreliosis es la infeccion del sistema nervio-
so central por Borrelia burgdorferi, espiroqueta cuyo vector es la garra-
pata comun. La manifestacién mas frecuente en su forma precoz (3-6
semanas tras el contacto) es la meningorradiculitis linfocitica, también
conocida como sindrome de Bannwarth.

Caso clinico. Nifio de 11 afios con dolor lumbar de dos semanas
de evolucién, que posteriormente asocia cefalea, astenia, mialgias y
febricula. En la exploracion fisica destaca una contractura muscular lla-
mativa en toda la zona paravertebral, con dolor selectivo a la palpacién
de 4%y 5% apdfisis espinosas y signos de Brudzinsky y Kernig positivos.
Se constata una macula eritematosa con centro oscuro puntiforme en
hipocondrio derecho, que se corresponde segiin anamnesis posterior
con extraccion de garrapata un mes antes, dato no mencionado pre-
viamente. Pruebas complementarias: serologia sanguinea con Borrelia
burgdoferi IgG, IgM e Inmunoblot positivos y un liquido cefalorraqui-
deo con hipoglucorraquia, hiperproteinorraquia y linfocitosis, e IgG
positiva para Borrelia burgdoferi. Se inicid tratamiento con cefotaxima,
con rdpida mejoria clinica desde la primera dosis, especialmente de la
afectacion lumbar. Cabe destacar la aparicion de paralisis periférica
del VII par en el evolutivo, con recuperacién espontanea en 3-4 dias.
La RM craneal result6 normal.
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Comentarios. La lumbalgia no traumatica en nifios debe ser estu-
diada exhaustivamente, investigando especialmente las causas infec-
ciosas. La Borrelia puede ser una de ellas, y el antecedente de garrapata
frecuentemente ignorado. La neuroborreliosis puede presentar una cli-
nica inespecifica y larvada con consecuencias neurocognitivas si no es
identificada y tratada en fases precoces.

20. DOS CASOS DE SfNDRQME DE CLAUDE-BERNAND-HOR-
NER DE DISTINTA ETOLOGIA. Bldzquez Gomez CJ, Pérez Menén-
dez MT!, Rodriguez Rodriguez M?, Gutiérrez Alonso S, Pérez Baste-
rrechea BY, Palacios Loro ML?, Segura Ramirez DK, Vicente Quilez M>.
TAGC de Pediatrin, *Servicio de Radiodiagndstico. Hospital Universitario Cen-
tral de Asturias. Oviedo. 2Servicio de Pediatrin. Hospital de Cabuefies. Gijon.

Introduccién. El sindrome de Claude-Bernard-Horner (SCBH),
caracterizado por ptosis palpebral, enoftalmos, miosis y anhidrosis,
es producido por lesion de la via simpética cervical. Su etologfa puede
ser congénita 0 adquirida. La mayoria de los congénitos son benignos
y su pronéstico es bueno, pero pueden ser secundarios a traumatismos
perinatales, neuroblastomas o tumores cervicales. El adquirido suele
ser secundario a cirugfa. Presentamos dos casos de SCBH.

Casos clinicos. Caso 1. Lactante mujer de 2 meses que, en una
revision programada, se objetivé ptosis palpebral y miosis izquierda.
Como antecedentes personales, en las ecografias prenatales se observé
posicion fetal con rotacion izquierda; el parto fue por cesérea, resto sin
incidencias. En la exploracion, ptosis palpebral, miosis y enoftalmos
izquierdo con movimientos oculares, fondo de ojo y reflejos fotomo-
tores normales. El objetivo del ingreso fue descartar que tras ese signo
clinico no existiera una enfermedad subyacente. El estudio analitico
(hemograma, bioquimica, coagulacion, enolasa, hCG, alfa fetoproteina y
catecolaminas en orina) fue normal. Las pruebas de imagen (radiografia
de térax, TAC cérvico-tordcico y RMN craneal) no mostraron hallazgos
patoldgicos. Al alta, diagnéstico de SCBH incompleto izquierdo con-
génito idiopatico. Caso 2. Mujer de 17meses que en estudio de fiebre y
auscultacién patoldgica se encuentra en radiografia de térax una masa
en region superior del térax. El TAC y la elevacion de catecolaminas
en orina sugieren la posibilidad de un neuroblastoma. Es intervenida
quirdrgicamente con extirpacién completa de la masa desarrollando a
las 36 horas postcirugfa un SCBH adquirido incompleto.

Comentarios. La ptosis y anisocoria, dos signos clinicos poco habi-
tuales y en ocasiones dificiles de percibir, deben de poner alerta al
pediatra, por la existencia de una patologia grave enmascarada. Ante
un SCBH de hallazgo casual, es prioritario descartar neuroblastoma
toracico, ademas de otras causas de menor frecuencia. E1 SCBH no tiene
un tratamiento especifico a no ser que dificulte la vision, donde podria
intervenirse quirtirgicamente.

21. FALSO HEMATOMA EPIDURAL ECOGRAFICO EN UN NEO-
NATO. Tobar Mideros MC, Paz Payd E, Lopez Wilches M, Bermiidez
Hormigo 1, Matias del Pozo V, Mifiambres M, Vizquez Martin S, De
la Huerga Lopez A. Servicio de Pediatrin. Unidad de Neonatologia. Hospital
Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. La hemorragia intracraneal es una patologia poco
comun en el recién nacido a término pero que puede producir graves
consecuencias. La ecograffa transfontanelar es el método més utilizado
para detectar patologia cerebral en neonatos por ser inocuo y facilmente
accesible. Una imagen en espejo es un artefacto que ocurre cuando el
haz ultrasénico incide oblicuamente en una superficie que actia como
espejo ecografico, reflejindolo. Presentamos el caso de un neonato con

fractura craneal y cefalohematoma parietal derecho, que en la ecografia
transfontanelar, imit6 un hematoma epidural debido a un artefacto.

Caso clinico. Recién nacido a término de 12 horas de vida, con
embarazo controlado y parto instrumentado con ventosa por falta de
progresion. Apgar 9/10. No precisé reanimacién. En la primera explo-
racion fisica se palpa cefalohematoma parietal derecho con crepita-
cion. En la radiografia de craneo se objetiva dudosa linea de fractura
parietal derecha. Se realiza ecografia transfontanelar urgente en la que
se objetiva hematoma epidural de unos 6 x 1 cm. Se interconsulta al
servicio de Neurocirugia, que tras valorar al paciente, decide actitud
expectante y control ecografico. Permanece en observacién en la unidad
de neonatologia, asintomatico con exploracién neurolégica normal,
sin anemizaci6n en controles analiticos. En ecografia a las 24 horas
se objetiva hematoma intracraneal biparietal de probable localizacién
epidural de 15 y 10 mm de espesor. Parénquima cerebral y sistema
ventricular sin alteraciones. Estructuras de linea media centradas. Se
realiza tomografia axial computarizada craneal, en la que se objetiva
cefalohematoma biparietal sin identificar las colecciones descritas como
hematomas epidurales o subdurales en los estudios ecograficos previos,
ni tampoco de forma concluyente fractura parietal. El paciente es dado
de alta con control evolutivo normal.

Comentarios. El diagndstico correcto y precoz de la hemorragia
intracraneal en el recién nacido es fundamental para un manejo opor-
tuno. Para ello es importante identificar los factores de riesgo asociados
y reconocer los signos y sintomas que produce. Para su confirmacién se
debe realizar una prueba de imagen. Nuestro caso ilustra que aunque
la ecografia transfontanelar es un método inocuo y estandar de eva-
luacién en el neonato, en ocasiones es necesario recurrir a pruebas mas
invasivas, sobre todo cuando existe discordancia clinico-radioldgica.

22. MALFORMACION ARTERIOVENOSA COMO CAUSA DE
HEMORRAGIA INTRACRANEAL NO TRAUMATICA. Diaz Simal
L, Diaz Zabala M, Medina Villanueva A, Mayordomo Colunga ], Vivan-
co Allende A, Rey Galdn C. Unidad de Cuidados Intensivos Pediatrin. AGC
Pediatria. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccion. La hemorragia intracraneal no traumética en la
infancia es poco frecuente, pero con una importante morbimortali-
dad. La causa mas frecuente son las malformaciones vasculares, sobre
todo de tipo arteriovenoso (MAV). Es muy importante un alto indice
de sospecha para realizar un abordaje lo més precoz posible, ya que
la sintomatologfa es inespecifica. El manejo inicial va encaminado a
disminuir la hipertensién intracraneal, minimizando las secuelas. El
tratamiento quirdrgico es aconsejable siempre que el hematoma sea
accesible, mejorando el pronéstico. Presentamos un caso clinico de
hemorragia secundaria a MAV, de interés por su escasa incidencia.

Caso clinico. Nifio de 6 afios previamente sano que acude a urgen-
cias por disminucién brusca del nivel de conciencia, sin trauma previo
ni ingesta de toxicos. Refieren disminucién de fuerza en brazo y pierna
derechos unas horas antes, con deterioro progresivo del nivel de con-
ciencia. En urgencias se objetiva bradicardia de 50 Ipm, hipertensién
arterial y anisocoria, con escala de Glasgow 6/15. Se decide intubacién
urgente, administracion de suero salino hiperténico y tras estabilizacion
se realiza TC craneal donde se observa una lesién parenquimatosa
fronto parietal izquierda con efecto masa y signos de herniacién sub-
falcial, todo ello compatible con MAV con sangrado. Se interviene de
urgencias para realizacién de craniectomia descompresiva urgente y
medicion de presién intracraneal (PIC), precisando reintervencién en
los siguientes dias por mal control de la misma. Se realiz6 embolizacion
de la lesion tras la fase aguda con buena evolucién, confirmédndose
reseccion completa mediante angiografia. Durante el ingreso, precis6
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realizacién de traqueotomia temporal por imposibilidad de extubaci6n,
y administracién de desmopresina por sospecha de sindrome pierde sal.
La evolucién clinica posterior fue satisfactoria; actualmente presenta
secuelas principalmente de tipo motor, con hemiparesia derecha con
trastorno mioclono-coreico, a tratamiento con tetrabenazina y reha-
bilitacion.

Conclusiones. La mortalidad de la hemorragia intracraneal secun-
daria a MAV es elevada (20-30%), presentando un importante indice de
secuelas principalmente a nivel motor. Un manejo inicial adecuado de
la hipertensi6n intracraneal son esenciales para mejorar el prondstico
de estos pacientes, asi como un abordaje quirtirgico adecuado.

23. NEURORRETINITIS EN UN PACIENTE PEDIATRICO. Ferndn-
dez Villar AM, Ferndndez Rodriguez AN, Terroba Seara S, Ocaiia Alco-
ber C, Cordero Coma M, Oulego Erroz I, Rodriguez Ferndndez L. Servicio
de Pediatria. Complejo Asistencial Universitario de Leén (CAULE). Ledn.

Introduccién. La neuritis éptica inflamatoria (NO) es la causa més
frecuente de pérdida visual aguda en adultos jévenes. La neurorretinitis
es una variante de la NO, en la cual el paciente presenta pérdida de la
agudeza visual indolora y en la exploracién de fondo de ojo se observan
edema de la papila y exudados en la mécula con forma de estrella.

Caso clinico. Nifio de 13 afios de raza gitana con pérdida de vision
del ojo derecho de un mes de evolucién. Como antecedentes refiere dia-
rrea autolimitada dos semanas antes y contacto con gatos en domicilio.
En el fondo de ojo derecho se objetiva un gran edema de papila con
zonas isquémicas perimaculares sin hemorragias, edema de macula y
estrella macular. Es diagnosticado clinicamente de neurorretinitis del ojo
derecho, Se realizaron RM craneo-espinal, puncién lumbar con bandas
oligoclonales en suero y sangre y autoinmunidad normales. En la RM
de drbita se identifica un sutil engrosamiento de capas posteriores del
globo derecho con hipercaptacién de contraste en papila del nervio
oOptico y datos de inflamacion activa. El estudio de causas infecciosas
de neurorretinitis (VEB, Brucella, lues, Toxoplasma, Borrelia, Mycoplasma
pneumoniae, Bartonella, leptospirosis Mantoux) fue negativo. Se inicia
tratamiento empirico de neurorretinitis de origen no filiado con metil-
prednisolona iv durante 3 dias, mostrando discreta mejoria en fondo de
ojo y manteniendo corticoterapia oral en descenso. Se asocia tratamiento
con Doxiciclina dado el antecedente de contacto con gatos y posible
falso negativo de Bartonella. Progresivamente ha ido mejorando poco
a poco la visién desde inicio del tratamiento.

Comentarios. La patologia de nervio dptico puede deberse a multi-
ples causas. En la edad pediatrica la causa infecciosa es una de las mds
frecuentes, siendo por ello fundamental realizar una buena anamnesis,
exploracion fisica y pruebas complementarias para descartar otras cau-
sas de tipo desmielinizante o linfoproliferativa. Los corticoides siguen
siendo el tratamiento de eleccién para esta patologfa.

24, ’PARALISIS BRAQUIAL ASOCIADA A PARALISIS DIAFRAG-
MATICA. CASO CLINICO. Barrio Traspaderne E, Gonzdlez Marti-
nez T, Gomez Gonzilez B, Gonzdlez Garcia |, Ferndndez Martinez B,
Moreno Pavon B, Rodriguez Rodriguez M, Higelmo Gémez H. Servicio
de Pediatria. Hospital de Cabueries. Gijon.

Introduccion. La pardlisis braquial es uno de los traumatismos obs-
tétricos mds frecuentes. Los factores de riesgo son fundamentalmente
aquellas circunstancias que condicionan un aumento del tamafio fetal
o dificultades en el momento del parto. Esta lesion puede acompariarse
de paralisis diafragmatica ipsilateral con dificultad respiratoria asociada
como en el caso que se presenta a continuacion.
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Resumen del caso. Recién nacido a término macrosémico de 3.940
g hijo de madre con diabetes tipo 2 tratada con insulina durante el
embarazo. Parto con ventosa dificultoso por distocia de hombros. Apgar
5/8. Ingresa por distrés respiratorio. En la exploracion destaca ausencia
de la actividad motora e hipotonia del miembro superior derecho por
lo que es diagnosticado de parélisis braquial derecha completa. En la
radiografia de torax se visualiza elevacién del hemidiafragma derecho.
La ecograffa confirma el diagndstico de paralisis frénica. Normalidad
del resto de los exdmenes complementarios. La primera semana de vida
precisa ventilacion no invasiva y oxigenoterapia que se va disminu-
yendo progresivamente. Es dado de alta a las 3 semanas persistiendo
taquipnea superficial. Descanalizacién progresiva de su carril ponderal
en relacién con incapacidad para tomar voliimenes adecuados dado su
distrés respiratorio a pesar incluso de alimentarse con férmula hipoca-
lérica. Desde su ingreso estd con tratamiento fisioterdpico que contintia
de manera ambulatoria. El estudio neurofisioldgico realizado al mes
de vida confirma una denervacién del plexo braquial superior, medio
e inferior con ausencia de respuestas motoras evocadas. Ha sido inter-
venido quirtirgicamente mediante neurolisis del plexo braquial a los
8 meses de edad. No se realiza plicatura diafragmatica por encontrar
conduccion intraoperatoria en C5, C6 y C7 aunque los potenciales evo-
cados no fueron fiables. Tras dos meses de la cirugia persiste la paresia
de la extremidad sin observarse mejoria a nivel motor. La paralisis
diafragmatica radioldgica y la dificultad respiratoria persisten. Actual-
mente su peso se encuentra por debajo del percentil 3 para su edad.

Comentarios. Ante un neonato con paralisis braquial tras el naci-
miento y distrés respiratorio se debe pensar en la asociacion con parali-
sis frénica. El tratamiento fisioterapico es fundamental aunque cuando
se asocian ambas lesiones la recuperacion de la movilidad suele ser nula
y el objetivo de la cirugia se debe centrar en evitar deformidades. La
dificultad respiratoria asociada puede provocar fallo de medro por lo
que es importante que estos nifios tengan un aporte nutricional capaz
de cubrir el aumento de las necesidades caléricas.

25. COLOBOMA DE NERVIO OPTICO BILATERAL DE DIAGNOS-
TICO TARDIO EN EL LACTANTE. Caunedo Jiménez M, Cagigas Daza
MBP, Sariego Jamardo A, Pereira Bezanilla E, Ruiz Castellano N, Vega
Santa-Cruz B, Barbarin Echarri S, Pérez Gordén J. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. El coloboma papilar es una anomalia congénita
debida al cierre incompleto o anormal de la hendidura embrionaria.
Puede deberse a una agresién externa durante el desarrollo fetal 0 a
una mutacion genética, generalmente autosémica dominante, que suele
originar colobomas bilaterales. Predominio en regién inferonasal por
ser la tltima zona de cierre, se objetiva un disco agrandado, demarca-
do y con excavacion blanca. Es frecuente la presencia de areas hiper e
hipo-pigmentadas peripapilares. Se puede extender a coroides y esclera
adyacentes, y puede asociar anomalias sistémicas. El grado de agudeza
visual es variable y dificil de predecir. La pérdida de visién puede ser
brusca, por un desprendimiento de retina, o paulatina, por disminucién
progresiva del tejido neural de la papila.

Caso clinico. Lactante de Imes y 20 dias que ingres por sindrome
febril por infeccion por Rhinovirus. Embarazo controlado. RNAT de
PAEG. Parto sin incidencias, siendo dada de alta de Maternidad a las
48 horas. Test metabdlicos normales. En exploracion fisica al ingreso se
objetiva reflejo blanco en ojo izquierdo. Es valorada por oftalmologia
que realiza estudio con electrorretinograma y potenciales evocados
visuales, diagnosticandose de coloboma de nervio dptico bilateral. Se
completa estudio con serologias, CMV en orina, ecografia abdomino-
renal y valoracién cardiolégica normales. En ecografia cerebral dudo-
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sos focos hipoecoicos de aspecto quistico en region inferior de vermis
cerebeloso por lo que se completa estudio con RMN que confirma el
diagndstico sin otros hallazgos asociados. Actualmente se encuentra en
seguimiento por Oftalmologia y Neuropediatria con buena evolucion,
desarrollo psicomotor normal y aunque debido a su corta edad es dificil
valorar su agudeza visual fija la mirada y coge objetos.

Conclusiones. EI coloboma es una malformacion congénita que
puede afectar a diferentes niveles oculares. Si afecta al nervio éptico
es de diagnéstico dificil y su prondstico visual muy variable. Es funda-
mental una correcta exploracion fisica, descartar anomalias asociadas
y un seguimiento estricto por el riesgo asociado de desprendimiento
de retina.

26. DISPLASIA CLEIDOCRANEAL. DIFERENCIAS NOTABLES
EN LA EXPRESIVIDAD CLINICA EN DOS HERMANOS AFEC-
TOS. Ferndndez Rodriguez AN, Gélvez Criado R, Ferndndez Villar
AM, Terroba Seara S, Ocaiia Alcober C, Garcia Aparicio C, Zoido
Garrote E, Andrés Andrés AG. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial
Universitario de Ledn.

Introduccion. La displasia cleidocraneal (DCC) es un trastorno
genético raro del crecimiento de los huesos, que se caracteriza por
claviculas hipoplasicas o aplasicas, persistencia de fontanelas, suturas
abiertas y multiples anomalias dentales. Hay un rango extremadamente
amplio de manifestaciones clinicas (incluso dentro de la misma familia),
desde anomalias dentarias aisladas hasta malformaciones graves con
repercusiones funcionales. Presentamos dos hermanos afectosde dicha
enfermedad con distinta expresividad.

Casos clinicos. Varén de 3 afios diagnosticado al nacimiento de
displasia cleidocraneal, hijo de madre afecta, con embarazo y parto
normales. En la exploracién fisica al nacimiento presentaba fontanela
anterior amplia (8cm), dehiscencia de sutura sagital, esbozo de clavicula
derecha palpable y displasia de caderas. Durante el seguimiento en
consultas externas se evidencian multiplescomorbilidades asociadas a
la enfermedad que ird presentando progresivamente: retraso global del
desarrollo, sobre todo del lenguaje expresivo, hiperlaxitud, hipotonia,
hipoacusia bilateral leve y talla baja. Nifia de 11 meses, hermana del
caso anterior, diagnosticada al nacimiento por hipoplasia de clavicula
izquierda, ausencia de extremo distal de clavicula derecha,asi como
fontanelas amplias y suturas dehiscentes. Durante el seguimiento
desarrollo psicomotor normal y sin otros hallazgos.

Comentarios. El prondsticode la disostosiscleidocraneal es bueno
en la mayoria de los casos, si bien es necesario el seguimiento de la edad
dsea y el tratamiento precoz de la osteoporosis, ademds deltratamiento
de las comorbilidades (audifonos, ortodoncia, protesis, etc.).En esta
familia podemos encontrar hasta 5 generaciones afectas pero en ninguno
de los casos seencontrd una expresién tan amplia de la enfermedad
como en nuestro paciente varon

27. PREVENCION PRIMARIA DE LA PLAGIOCEFALIA POSTU-
RAL. Cacheda Abeledo A, Rodriguez Martinez M, Adalia Rodriguez ],
Pérez Zaa M, Montes Ferndndez C, Bestilleiro Ferndndez P, Gonzdlez
Danz L, Valle Lence L. Servicio de Pediatrin. Hospital de Cabueries. Gijon.

Introduccién. Aunque se han demostrado los grandes beneficios
de la postura en dectibito supino para dormir en la prevencion de la
muerte stbita en los lactantes, un efecto colateral es la plagiocefalia
postural. Esta consiste en un aplanamiento de la zona occipital del
crdneo producida por la aplicacién continuada de fuerzas de presién
en la misma posicion.

Objetivo. Conocer qué medidas podemos aplicar en el nifio para
la prevencién de la plagiocefalia postural y su eficacia.

Material y métodos. Se ha realizado una revision bibliografica
mediante la revision sistematica de articulos publicados en bases de
datos online; PubMed, Cinahl, Web of Knowledge y La Biblioteca
Cochrane. Las palabras clave utilizadas han sido “positional plagio-
cephaly AND prevention”, estableciendo como filtro solo articulos
recientes, de menos de 5 aflos. Se obtuvieron 42 estudios con estos
criterios de los que finalmente se eligieron tres que cumplen con los
criterios requeridos.

Resultados. Se ha encontrado que las medidas preventivas pue-
den con éxito evitar la aparicién de deformaciones posturales sobre
todo si se aplican en el periodo postnatal. Para prevenir deformaciones
posicionales, debemos poner al nifio a dormir siempre boca arriba e ir
rotando la posicion de la cabeza y cambiando la orientacién del nifio
en la cuna, para que los estimulos que perciba le obliguen a giran la
cabeza hacia un lado distinto cada vez. Cuando esté despierto y vigi-
lado, debemos ponerlo en dectibito prono, lo que le ayudaré también
al fortalecimiento de los musculos del cuello y la columna. Ademds,
debemos potenciar juegos que eviten el dectibito supino y en las sillas
de paseo debemos fomentar que la cabeza no permanezca lateralizada
hacia el mismo lado continuamente.

Conclusiones. La correcta ensefianza de los padres desde la consul-
ta de atencion primaria de las actuaciones y medidas que deben llevar
a cabo pueden evitar con éxito la aparicién de la plagiocefalia postural.
Estas medidas se deben llevar a cabo de forma precoz, animando a ellas
desde la primera visita y realizando su seguimiento por parte de los
profesionales en las visitas posteriores, evitando asi el uso de medidas
mds agresivas como por ejemplo el casco ortopédico.

28. PRESENTACION EN DOS FAMILIAS DE DISPLASIA ESQUE-
LETICA DE DIAGNOSTICO CASUAL. Galbis Soto S, Mombiedro
Arizmendi MC, Bahillo Curieses P, Rodriguez Bodero S, Relldn Rodri-
guez S, Matias del Pozo V, Martinez Sopena M]. Servicio de Pediatria.
Endocrinologia Pedidtrica. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion. Las displasias esqueléticas son patologias de dificil
diagndstico debido a la gran variedad existente. Entre ellas se encuentra
la disdstosis cleidocraneal cuyo rasgo diferencial es la aplasia/hipo-
plasia clavicular.

Casos clinicos. Caso 1. Nifia de 7 afios con hipoplasia clavicular
bilateral detectada en estudio preoperatorio. Sin antecedentes familia-
res de interés. Antecedentes personales: Deambulacion tardia y retraso
de la adquisicion del lenguaje. Adenoidectomia. Estrabismo corregi-
do con lentes y varias intervenciones quirtirgicas. Exploracidn fisica:
Talla 118 cm (-1,68 DE), peso 25 kg (-0,44 DE). Macizo facial pequefio
y alargado, hipertelorismo, estrabismo, prognatismo, paladar ojival,
hiperplasia gingival, distribucién anérquica de piezas dentarias. Acti-
tud con tendencia a hombros caidos y estrechos aproximandose entre
si por delante del térax. Hiperlordosis lumbar con escoliosis derecha.
Serie dsea: Hipoplasia clavicular, 11 pares de costillas horizontalizadas.
Espina bifida a nivel de tltimas vertebras cervicales, primeras tordcicas
y tltimas lumbares. Separacién de sinfisis ptbica (4 cm). Suturas cra-
neales abiertas. Ante hallazgos radioldgicos se diagnostica de disdstosis
cleidocraneal. Actualmente tiene 32 afios y una talla de 148 cm (2,7 DE).
Caso 2. Nifia de 7 afos. Antecedentes familiares: Madre de 32 afios con
disostosis cleidocraneal (Caso 1). Antecedentes personales: Deambulacion
tardfa. Estrabismo corregido con cirugfa. Amigdalectomia. Exploracion
fisica: Talla 119,85 cm (0,69 DE), peso 22 kg (-0,49 DE). Frente amplia
y ancha, hipertelorismo, estrabismo, macizo facial pequefio, hombros
estrechos. Serie dsea: Craneo: normal. Térax: costillas horizontalizadas,
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hipoplasia clavicular derecha con deformidad en tercio medio, Clavicula
izquierda normal. Columna: ausencia de fusién de arcos posteriores
C7, T1-T2 y T3. Pelvis y extremidades: retraso en la osificacién de los
huesos del pubis. Caso 3. Nifio de 2 afios. Antecedentes familiares: Padres
sanos, primos segundos. Antecedentes personales: Ingreso a los 2 meses
por bronquiolitis, momento en el que se sospecha diséstosis cleidocra-
neal ante los hallazgos de la radiografia de térax: hipoplasia clavicular,
11 pares de costillas. Exploracidn fisica (2 afios de edad): Peso 9,750 kg,
talla 78,8 cm (-3,76 DS), IMC 15,41 kg/m? (-0,83DS). Dehiscencia de
suturas craneales, 0jos prominentes, hipertelorismo, raiz nasal plana,
narinas antevertidas, labio superior escondido, micrognatia, pabellones
auriculares de implantacion baja, hiperlaxitud articular, hombros caidos
con aproximacion a linea media, hiperlordosis lumbar. Resto normal.
Estudio genético: se detecta la mutacién c.674G>A (p.Arg225GIn) loca-
lizada en heterocigosis en el gen RUNX2.

Conclusiones. El diagnéstico de la disdstosis cleidocraneal se basa
en hallazgos clinicos y radiogréficos y se puede confirmar median-
te determinacion genética. La expresividad clinica es muy variable,
pudiendo existir casos no diagnosticados.

29.POLIO Y ESPECIALIZACION PEDIATRICA: LA ASIMILACION
DE LA REHABILITACION INFANTIL NORTEAMERICANA Y EL
INTENTO DE CREACION DE UN HOSPITAL ORTOPEDICO
INFANTIL EN SALAMANCA EN LA DECADA DE 1950. Mombiedro
Arizmendi MC, Velasco Morgado R, Ferndndez Provencio V, Rodriguez-
Sinchez JA. Servicio de Pediatrin. Hospital Clinico Universitario de Valla-
dolid. Area de Historia de la Ciencia. Universidad de Salamanca

Objetivos. Algunos trabajos previos han demostrado que la polio
epidémica del siglo XX supuso un estimulo para la especializacién
médica. La Rehabilitacién era atn una protoespecialidad en la Espa-
fia de los afios 50 y, si bien fueron fundamentalmente ortopedas y
traumatoélogos los integrantes de los primeros circulos cientificos de
la especialidad, los pediatras se vieron involucrados directamente en
el problema. Con el fin de demostrar la importancia dada a la Rehabi-
litacién por parte de la comunidad pediétrica espaiiola y el efecto que
tuvo sobre su subespecializacién, ofrecemos aqui un estudio de caso
de la cétedra de Pediatria de Salamanca

Material. Se ha recurrido al Archivo Histdrico de la Universidad
de Salamanca, a la documentacién del Rockefeller Archive Center (Nueva
York) y al expediente del pediatra Javier Ferndndez de Trocéniz como
becario de la Del Amo Foundation, que localizamos en la biblioteca de
la California State University Dominguez Hills (Los Angeles).

Resultados y conclusiones. Agraciado con una de las becas de
la Del Amo Foundation, Troconiz viajo hasta Los Angeles en 1952. Alli
comenz0 a trabajar en el Children,s Hospital e, interesado especialmente
en la Rehabilitacion y la Ortopedia infantiles, acudié a la Escuela de
Fisioterapia, a la consulta privada de Lawrence Jones y, finalmente, al
Orthopedic hospital de la ciudad, donde se especializé en el tratamiento
rehabilitador quirdrgico de la polio. De regreso a Espafia, con el fin de
aplicar su experiencia, se introdujeron los departamentos de fisioterapia
y ortopedia infantil en el ambicioso proyecto de hospital pediatrico que
Ernesto Sanchez-Villares habia propuesto a la Rockefeller en 1955 desde
la catedra de Pediatria. Era tal la preocupacién del profesor adjunto
por el problema, que su proyecto alternativo -més econémico- era
un hospital “ortopédico infantil”, con departamentos especificos de
cirugfa, ortopedia, fisioterapia, logopedia y terapia ocupacional. La
denegacion de ayuda por parte de la fundacion estadounidense y la
pobre estructura publica asistencial del pais acabaron con ambos pro-
yectos, acabando con el intento de asimilacion de la Rehabilitacién
infantil norteamericana.
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Conclusiones. Las epidemias de polio a mediados del siglo XX
estimularon la especializacion de la asistencia al nifio, forzando a los
pediatras a preocuparse por los aspectos rehabilitadores y ortopédicos
y poniendo sobre la mesa un debate que se desarrollara durante las
siguientes décadas sobre la subespecializacion del Pediatra en dreas
especificas.

Viernes 6 de noviembre - Sesion 3

Moderador: Flor Angel Ordériez Alvarez

30. BOCIO CONGENITO SECUNDARIO A MUTACION GEN
TIROGLOBULINA. Naranjo Gonzilez C, Bertholt Zuber L, Barba-
rin Echarri S, Pérez Gordon ], Pozas Mariscal S. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. Describir un caso clinico de Bocio Neonatal con-
génito.

Caso clinico. Neonato remitido a las 48 horas de vida desde Neo-
natologfa por bocio. Antecedentes personales: Embarazo controlado,
bocio objetivado en ecografias prenatales (205G 2,2 cm; 385G 5,8 cm).
Funcion tiroidea materna normal. Parto cesdrea programada, EG 38+6,
Peso 2.920 g, Longitud 49,5 cm, PC 34,2 cm. Antecedentes familiares:
padres consanguineos. Exploracion fisica: Hipotonia cervicoaxial, cutis
marmorata, discreta protusién lingual, didtesis rectos anteriores, bocio
visible, se palpa gldndula tiroidea aumentada 4 veces su tamafio, simé-
trica y de consistencia blanda. Pruebas complementarias iniciales: A las 48
horas de vida: TSH 155 mUI/ml (VN 0,5-4,6), T410,4 ng/dl (VN 0,7-2),
Tiroglobulina 10,1 ng/mI (VN 2-60). Ecografia Tiroidea: Marcado bocio
con vascularizacion muy aumentada sugestivo de efecto de sintesis
de tiroxina. Edad 6sea: ausencia de osificacién de nicleos distales de
ambos fémures (EO < 36 SG). Gammagraffa con Tc99: Tiroides situacién
anatémica, morfologia conservada, crecimiento global de ambos Iobulos
con distribucién trazador uniforme. Potenciales evocados auditivos:
normales. Tratamiento: Inicia a las 48 horas de vida Levotiroxina 12 pg/
kg/dia. Evolucidn: Mejoria anaitica y clinica con disminucién de bocio.
Niveles de tiroglobulina <0,5 ng/ml. Descenso progresivo de dosis
Levotiroxina hasta minimo 2,3 pg/kg/dfa a los 4 afios de edad. Alos 4
afios se prueba retirada de medicacién sin éxito, se reinicia tratamiento
por reaparicion de clinica hipotiroidismo y bocio, en analitica TSH 41,9
mUI/ml, T410,75 ng/dl. Se mantiene tratamiento con levotiroxina en la
actualidad. Estudio genético: Alos 11 afios de edad se solicita estudio gen
Tiroglobulina, encontrandose una mutacién en heterocigosis en exén
17 no descrita en la literatura, pero que sugiere alta patogenicidad en
programas de prediccion genética. Ultima visita: Edad 13,5 afios, talla
163,8 cm (p 78), peso 47,6 kg (p 29,3), relacion Peso/Talla 81,5%. Bocio
aumentado 4 veces su tamafio, asimétrico, mayor tamafio de 16bulo
derecho. Tratamiento: Levotiroxina 0,98 pg/kg/dfa. Controles analiti-
cos en rango de normalidad. Ecografia y Gammagrafia tiroidea: Bocio
multinodular, pequefios nédulos ligeramente hipocaptantes.

Conclusion. El bocio neonatal es una entidad poco frecuente, en la
que debemos pensar como causa en la dishormonogenesis. Un diag-
nostico prenatal y correcta coordinacién entre servicios Obstetricia/
Pediatria posibilita un tratamiento precoz e incluso prenatal adecuado.

31. HIPERPLASIA SUPRARRENAL CONGENITA: UN CASO DE
PRESENTACION ATIPICA. Bertholt Zuber ML, Naranjo Gonzilez
C, Pérez Gordon J, Barbarin Echarri S, Ruiz Castellano N, Palenzuela
Revuelta I, Pozas Mariscal S. Servicio de Pediatria. Seccidn Endocrinologin
Pedidtrica. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.
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Introduccion. Los términos hiperplasia suprarrenal congénita
(HSC) engloban todos los trastornos hereditarios de la esteroidogénesis
suprarrenal. Tiene una incidencia de 1/15.000 nacimientos (95% secun-
daria a déficit de 21-hidroxilasa). Se hereda con carédcter autosémico
recesivo. Existen formas severas y moderadas en funcién del grado de
afectacién enzimatica, las més frecuentes son la de forma clésica precoz
y grave o “pierde sal” y la forma no cldsica o “tardia”.

Caso clinico. Nifia de 2,5 afios sin antecedentes personales de
interés, salvo un ingreso en periodo neonatal por bronquiolitis VRS+
(iones en analitica y exploracion fisica normales). Remitida por su
pediatra por hipertrofia de clitoris y pubarquia constatadas en explo-
racion rutinaria. Examen fisico: clitoromegalia por 2-3 veces (Gra-
do [-II Prader) y 3 formaciones pilosas maduras en labios mayores;
no otros signos de hiperandrogenismo. Estudio inicial, hormonas
basales: ACTH 21 pg/ml (VN 0-50), 170H-progesterona 105 ng/ml
(VN 0,1-4,8), testosterona 1,48 ng/ml (VN 0,14-0,76), androstendio-
na 6,1 ng/ml (VN 0,1-4,8), aldosterona 26,20 ng/ml (VN 1,8-23,2),
renina 413,1 pg/ml (VN 2,8-39,9), actividad renina 23,75 ng/ml/h
(VN 0,30-4), cortisol 19,2 pug/dl (VN 3,1-22,4). LH, FSH, Progestero-
na, 17-B-estradiol y DHEA normales. Bioquimica sanguinea: sodio
138 mEq/L, potasio 4,2 mEq/L. Confirmacién diagnostica, similares
resultados, salvo sodio de 132 mEq/L (coincidiendo con infeccién
respiratoria febril). Edad 6sea: correspondiente a 3,5 afos (+1 aflo).
Ecografia y RM abdominal: gldndulas suprarrenales sin hallazgos
patolégicos. Ante la sospecha de HSC, se inicia tratamiento glucocor-
ticoideo (hidrocortisona) y mineralocorticoideo (5-fludrocortisona),
en espera de resultados definitivos. Estudio Genético gen 21-hidro-
xilasa: heterozigosidad para dos mutaciones severas (mutacién de
procesamiento del RNA mensajero del intrén 2 —¢.293-13A0C>G-en
su alelo paterno y —p.lle173Asn- en su alelo materno). La mutacién
paterna en heterozigosis compuesta con alteracién severa da lugar
a fenotipo virilizante simple.

Conclusiones. La hiperplasia suprarenal congenita abarca un espec-
tro muy complejo de manifestaciones clinicas, en el cual la correcta
disquisicion diagnostica resulta fundamental. La funcion del pediatra
de atencién primaria es primordial a la hora de actuar precozmente
sobre estas alteraciones, permitiendo implantar tratamiento y evitando
complicaciones futuras.

32. HIPOCRECIMIENTO ASOCIADO A ALTERACION DE
ESTRUCTURA DEL SUENO. Mombiedro Arizmendi MC, Galbis Soto
S, Bahillo Curieses P, Velasco Morgado R, Guillén Pérez MA, de la
Huerga Lopez A, Matias del Pozo V. Servicio de Pediatria, Endocrinologia
Pedidtrica. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. El crecimiento es un proceso complejo en el que inter-
vienen gran ntimero de factores tanto endégenos como exdgenos. Para
su correcta valoracién debemos conocerlos con el fin de elaborar un
adecuado diagndstico etiolégico e instaurar tratamientos especificos
frente a pacientes con talla baja.

Caso clinico. Varén de dos afios y ocho meses de edad que acude
a Consulta derivado desde Atencion Primaria por hipocrecimiento.
Antecedentes familiares: no resefiables. Talla diana: 172,6 cm. Ante-
cedentes personales: embarazo controlado, con ecografias prenata-
les normales, parto a término y somatometria normal al nacimiento.
Destacan cuadros repetidos de infecciones respiratorias de via aérea
superior en seguimiento por Otorrinolaringologia con diagndstico de
hipertrofia adenoidea y sospecha clinica de apneas nocturnas. Explo-
racién fisica: Talla 83,5 cm (-3,2DE), peso 10,5 kg, IMC 17,11 kg/m?
(+0,48 DE). Habito proporcionado. Frente amplia, facies adenoidea, res-
piracién bucal, auscultacion cardiopulmonar y exploracién abdominal

normales. Amigdalas hipertroéficas. Genitales externos masculinos con
Tanner I. Se realizan estudio de talla baja con hemograma, bioquimica
sanguinea, perfil de hormonas tiroideas, inmunoglobulinas, serologia
para enfermedad celiaca y cariotipo sin hallazgos patolégicos. IGF-1
23 ng/ml (-3,3DE), IGFFBP3 normal. Edad dsea: 2 afios para edad
cronoldgica de 3 aflos. En control sucesivo en consulta se detecta una
velocidad de crecimiento patoldgica de 2,5 cm/afio y se realiza test
estimulo de GH con clonidina: GH basal 0,9 ng/ml y pico de 3,05 ng/
ml. En polisomnografia presenta sindrome de apnea-hipopnea del
suefio de tipo obstructivo de intensidad severa por lo que se realiza,
ante estos hallazgos, cirugia de adenoidectomia y amigdalectomia.
Tras la intervenci6n quirdrgica se constata una mejoria de la velocidad
de crecimiento y talla que se normaliza progresivamente alcanzando
niveles de IGF1 normales.

Conclusion. La secrecién de hormona de crecimiento sigue un
patrén pulsatil, ascendiendo en las dos primeras horas del suefio
profundo. El sindrome de apnea-hipopnea del suefio puede asociar-
se a retraso del crecimiento. Los mecanismos productores son poco
claros, destacando la anorexia y disfagia deglutoria, la disminucion
de secrecion de GH debida a la reduccion en la proporcién de suefio
profundo y la hipoxemia y acidosis nocturna con trabajo respiratorio
secundario.

33. SINDROME DE TURNER DE PRESENTACION FAMILIAR. Gal-
bis Soto S, Mombiedro Arizmendi MC, Orellana Castillejo N, Bahillo
Curieses P, Vizquez Martin S, Relldn Rodriguez S. Servicio de Pediatria.
Endocrinologia Pedidtrica. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion. Aunque el sindrome de Turner es esporadico por
naturaleza, se han descrito ocasionalmente en la literatura formas
hereditarias. Presentamos una madre e hija con monosomia parcial de
Xp. Ambas presentaban talla baja sin anomalias viscerales ni de otro
tipo asociadas.

Caso clinico. Paciente con diagnéstico prenatal de sindrome de
Turner (46 X, del (X) (p21). Antecedentes familiares: Madre talla 148
cm, menarquia a los 11 afios. Talla diana 152,5 cm. Abuela materna
talla 145 cm. Antecedentes personales: Embarazo, controlado, normal,
amniocentesis (46 X, del (X) (p21). Somatometria al nacimiento: peso
2.760 g (-1,4 DE), longitud 49 cm (-0,49 DE). Periodo neonatal inme-
diato normal. Se realiza ecocardiograma y ecografia abdomino-renal
normales. Estudio ORL: normal. Inicia tratamiento con hormona de
crecimiento a la edad de 4 afios 7 meses, en ese momento presenta
talla de 98,1 cm (-2,2 DE), peso 14,9 kg y edad 6sea de 4 afios 6 meses
(TW2RUS). Evolucién: Presenta muy buena respuesta al tratamiento
con mejorfa de 1,3 DS en el primer afio de tratamiento y talla actual
de 140,6 cm (+0,29 DS) tras 5 afios de tratamiento. Los controles
analiticos realizados, son normales incluida la funcion tiroidea y el
despistaje de enfermedad celfaca. En los seguimientos realizados
como Unico hallazgo destacable presenta astigmatismo en segui-
miento oftalmolégico. A los 7 afios inicia adrenarquia con estudio
de hormonas suprarrenales normales (test de ACTH: 17 OH proges-
terona basal 0,8 ng/ml, a los 60 minutos 1,61 ng/ml). Alos 8 afios 6
meses inicia botén mamario bilateral con aceleracién de la edad 6sea
y test de LHRH puberal (LH basal 0,21 mUI/ml, LH pico 9,5 mUI/
ml, FSH basal 1,07 mUI/ml, pico 9,93 mUI/ml), diagnosticindose
de pubertad adelantada e iniciando tratamiento con Triptorelina. Se
ha realizado cariotipo a la madre con resultado idéntico a la nifia
(46 X, del (X) (p21).

Conclusiones. Las deleciones del brazo corto del cromosoma X
(Xp -) son raras y frecuentemente se asocian a mosaicismos 45X. Aque-
llas pacientes con una delecién terminal del brazo corto del cromoso-
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ma X (distal al Xp21) pueden tener una funcién ovérica normal y no
presentar ningtin estigma somético salvo la posible existencia de un
cierto grado de retraso estatural.

34, CUIDADOS DEL DIABETICO TIPO I DEBUTANTE EN FINLAN-
DIA. Iglesias Garcia B, Ferndndez Garcia D2, Ferndndez Ferrera C:.
1Area de Neonatologia, * Area de Ginecologia. Hospital Universitario Central
de Asturias. Oviedo. 2Area de Salud Comunitaria. Centro de Salud de Avilés.

Objetivos. Conocer los cuidados llevados a cabo en un diabético
debutante en una planta de pediatria en Finlandia, el pais con més
incidencia en la diabetes tipo 1 del mundo.

Material y métodos. Para el estudio se recogieron los datos de los
protocolos de actuacion de la planta de pediatria, asi como de entre-
vistas a las enfermeras especialistas en diabetes pediatrica del hospital
central del Kymenlaakso (Finlandia)

Resultados y conclusiones. Conoceremos el modo de actuacién
y los pasos a seguir ante un ingreso de un debut de diabetes tipo I
en el pafs con mas incidencia en el mundo de esta enfermedad. Nos
encontramos ante un protocolo bien estructurado, con el que queda
totalmente claro cémo actuar en cada fase del cuidado del diabético
tipo I. El principal cambio con los diabéticos en Espafia, podriamos
decir que se encuentra en el modo de ajustar la insulina en las comidas,
siendo en Finlandia el célculo de hidratos de carbono en las mismas
imprescindible para la administracién adecuada de insulina rapida; y
con ello, sera posible conseguir unos valores de glucemias mas estables,
lo que disminuird situaciones tanto de hipo como hiperglucemia. La
desventaja se encuentra en que se necesitaria una mayor formacién
para el nifio diabético, asi como a su familia, alargando asi los periodos
de estancia en el hospital.

35. ADOLESCENTES Y SINTOMATOLOGIA TIROIDEA. (SOLO
ADOLESCENCIA O UNA ENFERMEDAD? Sarmiento Martinez M,
Somalo Herndndez L, Labra Alvarez R, Ruano Fajardo CM. Centros
de Salud de Pumarin y La Lila, Oviedo. Hospital Valle del Nalon, Langreo.

Introduccion. El pediatra de Atencién Primaria juega un papel
importante en el diagndstico precoz de las enfermedades tiroideas,
imprescindible para instaurar el tratamiento y evitar las consecuencias
de las mismas.

Casos clinicos. Caso 1. Nifia de 13 afios que consulta, a finales del
curso, por cansancio, apatia y dificultad para concentrarse. Ganancia
ponderal coincidiendo con desarrollo puberal (menarquia a los 12 afios).
No antecedentes personales de interés. Antecedentes familiares de
enfermedades autoinmunes en madre y rama materna (hipotiroidismo,
gastritis atréfica y enfermedad celiaca). Exploracion fisica: IMC: 20. No
bocio. Tanner S4. P3. Analitica general: normal. Analitica tiroidea: TSH
11,34. T4L: 0,87. Ac TPO: 82. Ac TSI: <1. Yoduria: 159 pg/L. Derivacién
a Endocrinologia. Diagndstico: Hipotiroidismo por tiroiditis linfocitaria
crénica de Hashimoto. Tratamiento con levotiroxina con buena respues-
ta clinica y analitica. Caso 2. Nifla de 12 afios, sin antecedentes de interés
que consulta en el Centro de Salud por adelgazamiento (unos 4-5 kg),
nerviosismo y dificultades para conciliar y mantener el suefio en los
tltimos dos meses. En la exploracién fisica llama la atencién el aspecto
delgado (IMC 16,8), la taquicardia (95 Ipm) y la presencia de masa en
cuello compatible con tiroides aumentado de tamafio (grado 3 segtin
clasificacion de la OMS). Se realiza analitica sanguinea que muestra
TSH anulada con T4L 7,7 y anticuerpos TPO >600 y TSI 13,6. Ante la
sospecha de enfermedad de Graves se deriva a Urgencias del HUCA.
Ingresa en planta, se instaura tratamiento antitiroideo con metamizol
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y sintomdtico con propanolol con buena respuesta. Actualmente se
mantiene tratamiento antitiroideo y sigue controles en las Consultas
de Endocrinologfa.

Comentarios. El Pediatra de Atencién Primaria tiene que conocer
los riesgos de patologia tiroidea que tienen algunos nifios con determi-
nadas enfermedades autoinmunes y sindromes asociados a autoinmuni-
dad y realizar controles analiticos con cierta periodicidad y estar alerta
ante la aparicién de clinica en estos nifios. El diagnéstico precoz del
hipertiroidismo en los nifios adolescentes es un desafio. Los sintomas de
inicio son sutiles y se atribuyen a los propios de la pubertad (cansancio,
adelgazamiento, insomnio, cambios conductuales...). Hay que sospe-
charlo si hay cambios bruscos en la conducta y rendimiento escolar, si
hay signos cardiovasculares (hipertension, taquicardia o palpitaciones)
no atribuidos a otra causa o si los sintomas, inicialmente atribuidos
al periodo adolescente, son muy intensos o progresan rapidamente.

36. NO TODA ABDOMINALGIA EN EL VACTER ES UNA OBS-
TRUCCION INTESTINAL. Herndndez Carbonell M, Valladares Diaz
AL, Garcia Veldzquez J', Garcia del Saz MNY, Garrote Molpeceres R?,
Martinez Lopez AB?, Luque de Pablos A3.Servicio de Pediatrin. H. Gene-
ral de Segovia. 2Unidad de Nefrologin Pedidtrica. H. Clinico Universitario
de Valladolid. 3Servicio de Nefrologia Pedidtrica. H. General Universitario
Gregorio Maraiidn. Madrid.

Introduccién. Las litiasis urinarias son una patologia de escasa
incidencia en pediatria, produciéndose sobre todo en nifios con enfer-
medades de base. Su etiologia es muy variada (alteraciones metabélicas,
anatomicas, dietéticas, infecciones, etc.). Clinicamente pueden simular
una infeccion urinaria o presentarse como dolor abdominal asociado
a retencién urinaria aguda, siendo fundamental efectuar un adecuado
diagnéstico diferencial.

Caso clinico. Nifio de 4 afos afecto de sindrome de VACTER, de
procedencia europea, portador de gastrostomia y yeyunostomia, en
tratamiento con ranitidina, omeprazol, colecalciferol e hidréxido de
magnesio-aluminio. Consulta en el Servicio de Urgencias Pediatricas
por dolor abdominal de tipo célico, oliguria, irritabilidad y decaimiento.
Recibe alimentacion enteral intermitente nocturna, con escaso aporte
dietético diario de agua. Ultima deposicion tres dias antes. Se solicita
Rx abdominal AP y lateral (abundantes heces) y ecografia abdominal
(rifién en herradura, dilatacion pielocalicial de hemirrifién izquierdo
y vejiga rellena con sedimento hiperecoico). Ante sospecha inicial de
abdominalgia asociada a estrefiimiento se administra enema de SSE,
con mejoria parcial. A la exploracion fisica se palpa globo vesical, pro-
cediéndose a realizar sondaje urinario, evacuando abundante volumen
de orina, con mejoria clinica significativa, que empeora tras su retirada.
Se solicita sistematico/sedimento urinario (densidad 1000, pH 9, pro-
tefnas++, esterasa leucocitaria 75 cel /pl, abundantes fosfatos amorfos,
cristales de oxalato cdlcico aislados) y urocultivo (negativo). En orina
de 24 h se comprueba calciuria 5,46 mg/kg/24h, magnesuria 3,7 mg/
kg/24 h y oxaluria 62,4 mg/1,73 m2/24 h, con bioquimica sanguinea
normal. Ante la sospecha de obstruccién de via urinaria se recoloca
sondaje vesical y se remite a centro de referencia, donde realizan cis-
tografia, encontrando multiples cdlculos milimétricos y uno de mayor
tamafio impactado en uretra peneana, que fue retirado. Dicho calculo
estaba compuesto principalmente por fosfato aménico-magnésico y
fosfato calcico.

Conclusiones. Los calculos uretrales son una patologia pediatrica
poco comun. La mayorfa estdn compuestos por fosfato y oxalato cdl-
cico, migran desde la vejiga y se impactan en la uretra, produciendo
retencién urinaria aguda. Es importante filiar su etiologfa y composicién
para intentar prevenirlos en pacientes predispuestos. En nuestro caso
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lo més probable es que la combinacion de la medicacion recibida, junto
con la dieta y el escaso aporte de liquidos, precipitasen la formacién
de los calculos encontrados.

37. TUMORACION EN TESTICULO ECTOPICO DE RECIEN NACI-
DO (RN). Ocadia Alcober C?, Ferndndez Rodriguez AN, Terroba Seara
S, Ferndndez Villar A, Rodriguez Blanco S', Palau Benavides MT!,
Pinedo Ramos ME?, Pradillos Serna JM3. 1Servicio de Pediatria, 2Ser-
vicio de Radiologia, 3Servicio de Cirugin Pedidtrica. Complejo Asistencial
Universitario de Ledn.

Introduccién. La criptorquidia es una entidad que aparece hasta
en el 9% de los RN. a término, siendo la endocrinopatia y la malfor-
macion congénita de los genitales externos masculinos mds frecuente.
Su importancia radica en que incrementa el riesgo relativo de padecer
cancer testicular en hasta 2,3 veces si no se extirpa antes de los 12 afios.

Caso clinico. RN a término en el que destaca en la exploracién fisica
inicial, ausencia de testiculo izquierdo en la bolsa escrotal. Se solicita
ecografia, identificindose la gonada en cavidad abdominal que incluye
una tumoracién de 1,9 cm, de naturaleza mixta (componente sélido
y quistico con vasos entre las areas quisticas). En la analitica destaca
una BHCG de 38,736 Ul/ml y una oFP de 0,5 ng/dl. Se programa
cirugia antes de los 2 meses para extirpacién de la masa por medio
del abordaje Pfannenstiel.

Conclusién. La criptorquidia es una de las alteraciones genitales
mas frecuentes en el varén. Un testiculo mal descendido es susceptible
de degeneracién maligna y con frecuencia asocia otras malformacio-
nes de la via genitourinaria. Por ello es importante una exploracién
minuciosa al nacimiento

38. AGENESIA UTERINA. A PROPOSITO DE UN CASO. Javaloyes
G, Cabanillas Boto M, Del Olmo M, Serena Gomez G, Ariza Sinchez
ML, Muiioyerro Sesmero M, Vaca Vaca JM, De la Torre Santos SI. Ser-
vicio de Pediatrin. Servicio de Ginecologia y Obstetricia.Complejo Asistencial
Universitario de Palencia.

Introduccién. La agenesia mulleriana, también conocida como
sindrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser es un cuadro malfor-
mativo debido a trastornos en el desarrollo de los conductos de Miiller
embrionarios, que afecta al desarrollo del ttero, trompas, cérvix y parte
superior de la vagina. Los ovarios son funcionantes y los genitales
externos normales. Se presenta como amenorrea primaria en pacientes
fenotipicamente femeninas. Es una enfermedad congénita rara que
afecta a 1 de cada 5000 mujeres.

Caso clinico. Mujer de 13 afios 6 meses remitida a la consulta por
enlentecimiento de la velocidad de crecimiento en el dltimo afio. No
menarquia. Aporta estudio realizado por su pediatra, incluyendo sero-
logia de enfermedad celiaca y funcién tiroidea dentro de la normalidad.
Como antecedentes familiares: Talla paterna: 164 cm. Talla materna: 159
cm. Menarquia a los 10 afios. Talla diana: 155 cm (-1,5 DS). Hermana de
10 afios, sana. Padre con déficit parcial de o-1-antitripsina con genotipo
MZ. Antecedentes personales: Embarazo, parto normal. Ictericia neo-
natal por déficit parcial de a-1-antitripsina con genotipo MZ. Peso al
nacimiento: 3220 g. Talla al nacimiento: 51 cm. Ala exploracion fisica
destacaba un peso de: 45,700 kg (-0,67 DS) y talla: 149,9 cm (-1,46 DS).
Velocidad de crecimiento: 2,8 cm/afio (-0,03 DS), con un desarrollo
puberal: S4P3-4A3. Genitales externos femeninos normoconfigurados.
Resto de la exploracion normal. Se realizd radiografia de mufieca para
valorar edad ¢sea con un TW3-RUS en Pc 50 de 15 afios (maduracién
6sea completa). Una radiografia de columna en la que se evidencia
defecto de segmentacion del arco posterior C2-C3. (No condiciona
escoliosis ni deformidad). En la ecografia abdominal-pélvica solicitada
se evidenciaban los siguientes hallazgos:ambos rifiones con tamafio y
morfologia normal, superficie lisa, parénquima con grosor conservado
sin masas ni quistes ni dilatacién de los sistemas colectores. Se visua-
lizaban ambos ovarios de 25 y 20 mm con foliculos de 9-11 mm. No se
visualizaba ttero. Ante estos resultados se solicité una RNM de pelvis
donde se comprob¢ la existencia de una agenesia uterina completa
con ausencia de receso vaginal. Ovarios con morfologfa conservada,
con foliculos en su interior, el izquierdo algo mds elevado aunque sin
patologia macroscépica. El cariotipo fue 46 XX. Se derivé al Servicio de
Cirugfa Pedidtrica para valoracion donde se pudo objetivar un acorta-
miento vaginal ademas de la agenesia uterina, valorando tratamiento
conservador o quirdrgico en un futuro.

Conclusiones. 1) El sindrome de Rokitansky debe incluirse en el
diagndstico diferencial de amenorrea primaria. 2) La RMN esta consi-
derada “gold standard” para el diagndstico de anomalias del aparato
reproductor. 3) Es necesario descartar la presencia de malformaciones
asociadas (renales y 0seas). 4) Las diferentes variantes de aplasia/atresia
vaginal se corrigen mediante técnicas de dilatacién vaginal o cirugia
creando una neovagina en los casos de aplasia.

39. ABDOMEN AGUDO COMO PRESENTACION ATIPICA DE
VALVULAS DE URETRA POSTERIOR. A PROPOSITO DE UN
CASO. Caunedo Jiménez M?, Arriola Rodriguez-Cabello S', Ruiz Caste-
llano N', Gonzdlez-Lamuiio Leguina D', Ferndndez Jiménez MI2, Lopez
Lépez AJ2. 'Servicio de Pediatrin, *Servicio de Cirugin Pedidtrica. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. Las valvulas de uretra posterior constituyen la causa
mas comtn de obstruccién de la via urinaria en el periodo neonatal y es
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la uropatia obstructiva que con mas frecuencia lleva a la insuficiencia
renal en la edad pedidtrica. Sin embargo, el diagnéstico y tratamiento
delas valvas de uretra posterior se ha revolucionado con el desarrollo
de nuevas tecnologias de ultrasonido prenatal y el desarrollo de nuevos
instrumentos endoscopicos y de reseccion, con lo que ha mejorado la
supervivencia de los nifios con este diagndstico.

Caso clinico. RNPT (35 + 2 sem) PAEG (2.240 g). Embarazo con-
trolado. Ecografias prenatales: semana 20 dilatacion de pelvis renal
izquierda; semana 32 dilatacién pieloureteral bilateral. Inicia diuresis
y expulsa meconio en las primeras horas. Lactancia artificial desde el
nacimiento. Rechazo parcial de alimentacién. Micciones frecuentes aun-
que chorro miccional anormal. Ingresa a las 2 semanas por abdomen
patoldgico/peritonitis. Laparotomia exploratoria y estudios de imagen
(ecografia, RMN) donde se observan vélvulas de uretra posterior con
vejiga muy engrosada; hematoma subcapsular renal derecho; y pro-
bables urinomas perirrenales izquierdos. Vejiga de lucha secundaria,
que condiciona estenosis ureteral distal bilateral (por hipertrofia del
detrusor) y ureterohidronefrosis asociada. Signos que sugieren rotura
de via urinaria, con presencia de colecciones compatibles con urino-
mas (con componente hemorrdgico asociado); significativa cantidad de
liquido ascitico. Datos de insuficiencia renal (mixta: prerrenal, renal,
postrrenal). Sondaje vesical y tratamiento médico de sostén. Buena
evolucion con correccion de las cifras de urea/cr, iones y acidosis
metabolica. Alos 38 dias reseccion de las vélvulas mediante cistoscopia.
Ureterostomia bilateral de descarga. Buena evolucién postquirtrgica.
Tratamiento con ditropan y profilaxis antibi6tica. Buen crecimiento y
desarrollo. A los 7 meses no existen datos que sugieran insuficiencia
renal, salvo discreta poliuria. Pendiente de reintervencion para cierre
de las ostomias.

Conclusiones. Un diagndstico tardio de las vélvulas de uretra pos-
terior puede tener repercusiones clinicas y analiticas severas, como
en nuestro caso, por lo que una valoracién detallada de las ecografias
prenatales y un control evolutivo estrecho de los neonatos con altera-
ciones fetales es fundamental.

40. UROPATIA OBSTRUCTIVA LITIASICA DE PRESENTACION
ATIPICA. Ferndndez Garcia L, Granell Sudrez C, Oviedo Gutiérrez
M, Barnes Marafion S, Molnar A, Lara Cdrdenas DC, Gomez Farpon
A, Amat Valero S. Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario
Central de Asturias. Oviedo.

Introduccion. La urolitiasis es una entidad poco frecuente en la
infancia pero de gran importancia en la préctica urolégica pediatrica.
La manifestacion clinica de uropatia obstructiva més frecuente es el
dolor abdominal tipo cdlico e irradiado que asocia frecuentemente
hematuria.

Caso clinico. Presentamos el caso de una mujer de 4 afios con
sindrome emético, e intolerancia completa, de tres dias de evolucién.
Afebril. Sin dolor abdominal ni clinica miccional. Como antecedentes
familiares su madre habia presentado célicos renales. Con una explo-
racion anodina y un abdomen no doloroso sin signos de peritonismo
y pufiopercusion renal bilateral negativa, ademds de una analitica
sanguinea y de orina normales, se ingresa a la paciente a dieta abso-
luta para fluidoterapia y observacién. A las 48 horas de ingreso por la
persistencia de los vomitos se realiza ecografia abdominal en la que se
objetiva un cdlculo ureteral distal derecho de 4 mm ademas de material
ecogénico en caliz inferior del rifién ipsilateral. Se mantiene actitud
expectante unas horas pero la paciente comienza a presentar febricu-
la y una analitica sanguinea de control muestra leucocitosis discreta
con desviacion izquierda y un aumento de reactantes de fase aguda
ademéds de hematuria en el sistematico y sedimento de orina. Se repite
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ecograffa abdominal en la que se observa litiasis en uréter distal de 10
mm de didmetro que condiciona una moderada hidronefrosis derecha
no pudiéndose descartar pionefrosis. Se inicia antibioterapia empirica
y se interviene de forma urgente realizandose cistoscopia, extraccién
de célculos y colocacion de catéter doble J. El postoperatorio cursa sin
incidencias produciéndose la desaparicién inmediata de los vémitos y
reintroduciéndose alimentacion oral a las 24 horas de la intervencion.
Una semana tras el alta con una ecografia abdominal que resulta ser
normal, la paciente es programada para retirada de catéter ureteral.
Actualmente a estudio nefrolégico.

Conclusiones. La sintomatologfa digestiva (nduseas, vomitos, ileo
reflejo) como manifestacion clinica aislada de urolitiasis es muy infre-
cuente, por lo que condiciona normalmente un retraso en su diagndsti-
co. La identificacion precoz de uropatia obstructiva es fundamental de
cara a evitar dafios a nivel renal potencialmente irreversibles.

41. MASA INTERLABIAL COMO FORMA DE PRESENTACION
DE URETEROCELE. Ruiz Castellano N, Vizquez Canal R!, Gonzdlez
Pérez D, Gutiérrez Pascual D', Alegria Echauri E', Ferndndez Jiménez
MZ, Lopez Lopez AJ?, Villaespesa Diaz MC3. Servicio de Pediatria, 2Ser-
vicio de Cirugia Pedidtrica,’ Servicio Radiodiagndstico. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. Las masas que podemos encontrar a nivel inter-
labial en una nifia son heterogéneas, pudiendo existir a menudo
confusion en su diagnostico y manejo. El ureterocele es una malfor-
macién congénita rara, con incidencia aproximada 1/4.000 recién
nacidos vivos y predominio en el sexo femenino en una proporcién
6:1. Consiste en la dilatacién de la porcién distal del uréter,pudiendo
ser intravesical o extravesical, y estd frecuentemente asociado a
malformaciones del tracto urinario. Su presentacion como prolapso
interlabial es rara.

Casos clinicos. Caso 1. Recién nacida a término mujer que presenta
en exploracién al nacimiento tumoracién blanda violdcea lisa interla-
bial, que protruye con maniobras de valsalva. En ecografias prenata-
les en semana 32, sospecha de rifién derecho pélvico atréfico y rifién
izquierdo hipertréfico. Se realiza ecografia abdominal en las primeras
horas de vida donde no se visualiza rifidn derecho, se observa rifién
izquierdo hipertréfico(6 cm) sin alteraciones y estructura tubular en fosa
iliaca derecha, que se extiende retrovesicalmente, sugestivo de uréter
ectdpico.Se confirma con RM abdominal rifién derecho displésico no
funcionante, y uréter ectépico derecho. Dados los hallazgos se inicia
profilaxis antibidtica y se practica puncién evacuadora a nivel masa
interlabial aspirandose orina. Buena evolucién posterior, sin reaparicién
de la lesion. Caso 2. Neonato mujer de 8 dias de vida, que presenta
en las tiltimas horas tumoracién violdcea de consistencia blanda entre
labios mayores. Embarazo sin incidencias, con ecografias prenatales sin
alteraciones. Se solicita ecografia abdominal en la que se objetiva doble
sistema renal izquierdo con ureterohidronefrosis del pielén superior
y uréter ectopico, con rifion derecho normal. Se inicia profilaxis anti-
bidtica y se procede a drenaje del ureterocele desapareciendo la lesién
interlabial. Se realiza control ecografico en el que se observa mejoria
de la dilatacién de pielén superior izquierdo. Pendiente de gamma-
graffa renal para valorar funcién del hemirifion superior y CUMS para
valorar RVU residual.

Comentarios. Ante masa interlabial en recién nacida mujer, se debe
pensar en la posibilidad de que se trate de un ureterocele a pesar de
ser una forma rara de presentacién. Dada la frecuente asociacion con
la duplicaci6n renal, se debe completar estudio con pruebas de imagen
y funcionales. El objetivo del tratamiento quirtrgico es eliminar la obs-
truccion que produce, para disminuir el posible dafio renal.
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42. MOTIVO DE CONSULTA ENURESIS SECUNDARIA: UNA
URGENCIA HIPERTENSIVA. Zoido Garrote E, Puerta Pérez P, Revilla
Orias MD, Garcia Aparicio C, Guevara Caviedes LN, Ferndndez Fer-
ndndez M, Martinez Badds JP, Alvarez Cadias MC. Servicio de Pediatria.
Complejo Universitario Asistencial de Ledn.

Introduccién. Una urgencia hipertensiva es una HTA severa sin
disfuncién organica aguda, que precisa descenso progresivo de la TA
en 24-48 horas. Todo nifio con crisis hipertensiva requiere ingreso,
monitorizacién de TA y administracién de drogas hipotensoras intra-
venosas. Hay que realizar determinaciones seriadas de TA, identificar
causas secundarias e investigar la presencia y severidad del dafio en
los 6rganos diana.

Caso clinico. Nifia de 13 afios que acude a consulta de Nefrologia
Infantil por enuresis secundaria, de un afio de evolucion, sin respuesta
a desmopresina vo. Refiere clinica de sudoracién profusa, astenia y
polidipsia. Se constata TA de 169/127 (>Pc 99). Ingresa para estudio y
tratamiento de crisis hipertensiva. Se realiza ecografia abdominal con
masa suprarrenal derecha de unos 4x4 cm, compatible con feocromo-
citoma. Se inicia tratamiento alfa bloqueante con doxazosina via oral.
En orina de 24 horas se constata noradrenalina de 1.816 pg/24 h. Se
realiza estudio de extension con RMN, Gammagrafia con MIBG con
'y SPECT-CT abdominal sin detectar implantes extrasuprarrenales.
Se optimiza tratamiento con doxazosina hasta un maximo de 0,75 mg/
kg/dia, y se asocia beta bloqueante, atenolol a 0,7 mg/kg/dia via oral,
una semana previa a la intervencién. Se lleva a cabo adrenalectomia
laparoscépica derecha, sin incidencias. En el postoperatorio presenta
hipotension tratada con expansion de volumen y perfusién continua
de noradrenalina. Posteriormente mantiene TA normales, sin clinica
asociada. La anatomia patolégica descarta malignidad. Actualmente
nuestra paciente se encuentra asintomatica, estando pendiente de rea-
lizar estudio genético.

Comentarios. La inclusion de la medicion de TA en la asistencia
pediatrica, y publicacién de valores de referencia de TA en nifios ha
permitido detectar casos graves de HTA asintomatica o enmascarada.
El feocromocitoma es una neoplasia rara en pediatria; la mayoria son
esporddicos, aunque los sindromes familiares son mds frecuentes en
este rango de edad. Se trata del tumor endocrino mas frecuente en la
infancia, de ahi la importancia de descartarlo en todo paciente pedia-
trico con HTA. La experiencia del manejo en nifios es limitada, por lo
que se basa en la obtenida en la poblacién adulta.

43. HIPOURICEMIA COMO HALLAZGO CASUAL. Puente Montes
S, Gonzdlez Martin L, Crespo Valderrdabano L, Pérez Gutiérrez E, Vegas
Alvarez AM, Sdnchez Garrido M, Centeno Malfaz F. Servicio de Pediatrin.
Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Introduccién. La hipouricemia renal hereditaria esta caracterizada
por un transporte defectuoso de acido trico en el tabulo proximal.
Sigue un patrén de herencia autosémica recesiva. Existen dos subtipos:
hipouricemia renal tipo 1 causada por mutaciones en el gen SLC22A12
que codifica el transportador URAT1 y el tipo 2 debido a mutaciones
en el gen SLC2A9 que codifica el transportador GLUT9. Cursa con
niveles de dcido trico en sangre generalmente inferiores a 1 mg/dl
con excreci6n fraccional aumentada. El filtrado glomerular y el resto
de funcién tubular deben ser normales.

Caso clinico. Nifla de 11 afios de etnia gitana derivada a la consul-
ta por proteinuria. No refieren antecedentes personales ni familiares
resefiables. Se confirma la existencia de proteinuria de origen ortosta-
tico objetivandose una hipouricemia con excrecion fraccional de dcido
trico elevada. Resto de funcién tubular normal. Investigando en la

historia familiar se comprueba la misma alteracion hidroelectrolitica
en la madre de la paciente. Se solicita estudio genético en la paciente
detectdndose mutacion en el gen SLC22A12 confirmdndose el diagnés-
tico de hipouricemia renal.

Comentarios. La hipouricemia renal hereditaria es una tubulopatia
en general benigna, que como en nuestro caso suele ser asintomatica.
Pero en un 10% de los casos produce clinica de nefrolitiasis, e incluso
insuficiencia renal aguda inducida por el ejercicio. El tratamiento inclu-
ye el incremento de ingesta de liquidos para evitar la hipersaturacion
del cido trico y la alcalinizacion con citrato potdsico para aumentar
la solubilidad del cido trico.

44, REVISION DE LAS PUBLICACIONES DE LOS AUTORES DE
CASTILLA Y LEON EN ANALES DE PEDIATRIA EN LOS ULTIMOS
15 ANOS. Puerta Pérez MP, Guevara Caviedes LN, Garcia Aparicio C,
Zoido Garrote E, Revilla Orias MD, Muiioz Lozén A, Reguera Bernardi-
1o J, Rodriguez Ferndndez LM. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial
Universitario de Leon.

Introduccion. La Asociacién Espafiola de Pediatria dispone desde
1968 de su revista cientifica, Anales de Pediatria.

Objetivos. Conocer las aportaciones de los autores Castellano-
leoneses en la publicacién de articulos cientificos en la revista Anales
de Pediatria en los tltimos 15 afios.

Material y métodos. Estudio descriptivo retrospectivo mediante
la revision de los articulos publicados en la pagina oficial de la revista,
Anales de Pediatria, entre los afios 2000 y 2014.

Resultados. Anales de Pediatria cuenta con una produccion anual
que supera los 200 articulos/afto. Las publicaciones de Castilla y Len
suponen un 6% del volumen de la revista. Desde la introduccién del
factor de impacto, en 2009, se redujo el ntimero de publicaciones de
los autores de Castilla y Leén de manera global. En el periodo de estu-
dio, Valladolid publicé un total de 97 articulos, seguida de Ledn (47) y
Zamora (35). Zamora guardd una relacion entre el niimero de articulos
publicados por cada 10.000 habitantes en edad pedidtrica y su dotacion
de pediatras, de 4,35 y de 1,84 respectivamente, seguida de Valladolid
(3,83 y 1,17, respectivamente). E1 75,3% de las publicaciones procedian
de pediatras de atencion hospitalaria, el 17,5% de atencion primaria
y el 7,2% de autores de las universidades de Valladolid y Salamanca.
El Hospital Clinico Universitario sumé 50 publicaciones, seguido por
el Complejo Asistencial Universitario de Ledn (43) y Hospital Virgen
Concha (34). EL 33% de los articulos publicados por autores castellano-
leoneses fueron “cartas al editor” y el 23%, “originales”. En un 30% de los
articulos, Castilla y Leon firmé junto con otras comunidades auténomas.

Conclusiones. En nuestra comunidad Valladolid es la provincia
con mayor nimero de articulos publicados y Zamora registra el mayor
ntimero de publicaciones en relacién a su poblacién en edad pedidtrica
y a su ntimero de pediatras. La tipologia de articulo elegida por los
autores de nuestra comunidad es la de “originales” y “cartas al editor”.
Los pediatras hospitalarios son la fuente mayoritaria de articulos. En
un tercio de los articulos hay asociacion con otros autores, espafioles
0 extranjeros.

45. LA ENFERMERA ESCOLAR: UNA REALIDAD INVISIBLE EN
ASTURIAS. Bestilleiro Ferndndez P!, Cacheda Abeledo A!, Pena Rami-
rez N2, Pérez Zaa M?, Laiz Rodriguez ME*, Montes Ferndndez C*, Valle
Lence L, Rodriguez Martinez M2 "Residente de Enfermeria Pedidtrica. Hos-
pital de Cabueries. 2Residente de Enfermeria Pedidtrica. Hospital Universitario
Central de Asturias. 3Supervisora de Neonatologia. Hospital de Cabuefies.
‘Enfermera en Pediatria. Hospital Universitario Central de Asturias.
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Introduccion. La enfermera escolar lleva desempefiando su trabajo
desde 1902 y aunque haya pasado mas de un siglo, su presencia en los
colegios espafioles es infima pese a los beneficios que se obtendrian
desde el momento de su incorporacion al centro escolar.

Objetivo. Conocer los beneficios derivados de la presencia de la
enfermera escolar en los distintos centros educativos para su inminente
implantacion en los colegios del Principado de Asturias.

Material y método. Revision en las bases de datos Pubmed,Web
of Knowledge y Cochrane, durante los meses de junio a septiembre
de 2015. Se han encontrado 224 estudios pero solo 12 cumplen con los
criterios del estudio.

Resultados. Con la presencia de la enfermera escolar se realiza-
rfa un seguimiento del enfermo crénico escolarizado a través de unos
cuidados seguros, pudiendo administrar medicacion de forma legal y
segura. Reduciria los costes sanitarios disminuyendo la hospitalizacién
y las visitas al Centro de Salud gracias a su rol asistencial en el colegio
ante accidentes y potenciarfa habitos de vida saludables a través de la
imparticién de un programa de educacion sanitaria continuo a padres
y nifios.

Conclusiones. La presencia de la Enfermera escolar aporta nume-
rosos beneficios y ningtin inconveniente.

46. ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL (AIJ) POLIARTICULAR
SECA: UNA VARIANTE QUE COMPLICA EL DIAGNOSTICO.
Garcia Aparicio C, Ferndndez Rodriguez AN, Revilla Orias D, Garro-
te Zoido E, Guevara Caviedes LN, Reguera Bernardino |, Rodriguez
Blanco S, Muiiiz Fontdn M. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial
Universitario de Ledn.

Introduccion. El término AlJ engloba todas las formas de artritis
crénica (al menos 6 semanas de evolucion), etiologia desconocida
e inicio antes de los 16 afios de edad. Aunque su prevalencia en
nuestro medio es de, al menos, 1/1.000 nifios; sigue siendo una
entidad relativamente desconocida por los pediatras generales, lo
cual demora el diagnéstico, especialmente en casos de presentacién
atipica o larvada.

Caso clinico. Nifla de 12 afios con cuadro de 2 meses de evolucién
de rigidez articular progresiva y dolor de predominio matutino en
extremidades inferiores, sin cuadro infeccioso previo o concomitante;
aunque si febricula e hiporexia al inicio del proceso cuando acude a
Urgencias realizandose hemograma, bioquimica con reactantes de
fase aguda (RFA) y CK; todo ello sin alteraciones, pese a lo cual es
remitida a la consulta de Neurologfa Infantil por ser muy llamativa
la rigidez. En las siguientes semanas presenta empeoramiento pro-
gresivo que le impide la deambulacion; por lo que su pediatra realiza
una nueva analitica en la que destaca ferropenia, aumento de RFA
(PCR 96,2 mg/Ly VSG 77 mm/1%h), FR negativo y ANAs positivos
(1/2560); al ser valorada en la Consulta de Reumatologia Infantil,
presenta aceptable estado general con fenotipo peculiar (microg-
natia, pabellones auriculares de implantacién baja, facies alargada,
sindactilia parcial del tercer y cuarto dedo en ambos pies); escoliosis,
masas musculares hipotroficas, posicién rigida en semiflexién de
extremidades inferiores, limitacién articular con movilizacién pasiva
dolorosa en rodillas, caderas, interfalangicas, carpos, codos, zona
cervical y témporo-mandibular, sin datos claros de derrame salvo
en varias interfalangicas proximales de ambas manos; constatada la
existencia de una poliartritis muy incapacitante, ingresa para estudio
con ibuprofeno pautado a dosis antiinflamatorias y, tras lectura de
Mantoux negativo y llegada de serologias también negativas a virus
hepatotropos, se inicia corticoterapia con prednisona a 1 mg/kg/
dia (5 dfas con lento descenso posterior), metrotexato sucutaneo (15
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mg/m2/semanal) e infiltracién con triamcinolona intraarticular, bajo
sedoanalgesia en UCIP, de rodillas, caderas y mufiecas; siendo dada
de alta para control ambulatorio tras objetivar una mejoria impor-
tante en la movilidad general, persistiendo sobre todo el bloqueo en
la cadera izquierda.

Comentarios. La clasificacién actual de la AlJ incluye 6 formas
clinicas distintas (oligoarticular, poliarticular, asociada a entesitis, pso-
ridsica, indiferenciada y sistémica), de las cuales hasta un 25% pueden
corresponder a poliarticulares factor reumatoide (FR) negativo, con un
claro predominio femenino. Cuando la presentacion no incluye tume-
faccion articular clara (las llamadas formas “secas” de la cual nuestra
paciente es un ejemplo) el diagndstico es mucho mas complicado y
los nifios pueden hacer un largo periplo por consultas tan variadas
como Neurologia, Gastroenterologia, Endocrinologfa, etc. por sospecha
de espasticidad, debilidad muscular, fallo de medro, etc., por lo que
hay que estar atentos ante esta posibilidad diagnéstica para iniciar
un tratamiento intensivo antes de que la afectacién articular genere
secuelas irreversibles.

47. LA UVEITIS QUE NOS QUISO DESPISTAR. Bldzquez Gomez
CJ1, Pérez Menéndez MT!, Macias Franco S?, Gutiérrez Alonso S!, Pérez
Basterrechea B!, Palacios Loro ML?, Segura Ramirez DK'. TAGC de
Pediatria, 2Servicio de Oftalmologia. Hospital Universitario Central de Astu-
rias. Oviedo.

Introduccion. La uveitis es una patologia infrecuente. La mayo-
ria se asocian con las AlJs, sin embargo, puede ser uno de los signos
acompafiantes de la sarcoidosis, del TINU, del sindrome de Behget. En
cuanto a la etiologfa infecciosa, la endoftalmitis bacteriana endégena
puede ocurrir con minimos signos sistémicos y la candididsica suele
estar presente en inmunodeprimidos.

Caso clinico. Paciente de 11 aflos consulta por movimientos saca-
dicos bilaterales y vision borrosa de 1 mes de evolucion y fiebre de
39,1°C. Antecedentes personales, tics esporadicos; antecedentes fami-
liares, componente autoinmune presente. La EF era anodina. En la
exploracién oftalmoldgica no se objetivaron en polo anterior signos de
inflamacion; el fondo de ojo reveld vitritis con “snowballs”. Se realiza
analitica presentando unos RFA elevados y ante ello, se sospecha una
endoftalmitis candididsica. Se inicia tratamiento empirico con anfote-
ricina B, vancomina y cefotaxima intravenosas. Durante su ingreso, se
buscan etiologias inmunolégicas y microbioldgicas; hallandose tinica-
mente, un Campylobacter yeyuni en heces. Se solicita ecocardiograma y
RMN para descartar endocarditis micética enfermedad desmielinizante
respectivamente, siendo ambas normales. Al 4°dia de ingreso y ante la
falta de mejoria, se pide control analitico para realizar vitrectomia. Se
obtiene una hipopotasemia (2,5 mEq/dl), TP alterado (36%), hipotiroi-
dismo subclinico, anemia de probable origen multifactorial y proteinu-
ria de 1 g/L. Al 7° dia y ante el empeoramiento de la agudeza visual,
se decidi6 vitrectomia diagndstico-terapéutica que descarté patologia
infecciosa y linfoproliferativa. Se diagnosticé de pars planitis, se sus-
pende antibioterapia y antimicéticos; se inicia metilprednisolona oral y
micofenolato mofetilo. En el seguimiento de Oftalmologia su evolucién
es satisfactoria.

Comentarios. Muchos pacientes no verbalizan su queja, con el
consiguiente retraso en el diagndstico y el mayor riesgo de ambliopatia
y daflo irreversible. A pesar de que la mayoria son autoinmunita-
rias, algunas son infecciosas o por infiltracién maligna; por ello cobra
importancia el abordaje multidisciplinar. De hecho, el oftalmélogo
tendra la clave en el diagndstico etioldgico para indicar una bate-
ria racional de pruebas. El reto, en pediatria, esta en el tratamiento
inmunosupresor.
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48. TUMOR HINCHADO DE POTT, A PROPOSITO DE UN CASO.
Gonzilez Garcia LG, Ferndndez Mordn ML, Diaz Zabala M, Carrera
Garcia L1, Rodriguez Garcia LY, Pascual Pérez AI', Méndez Sinchez
A, Lastra Areces B2.'AGC Pediatria. Hospital Universitario Central de
Asturias. Oviedo. 2Pediatrin. Hospital San Agustin. Avilés.

Introduccién. El tumor hinchado de Pott se define como una
osteomielitis del hueso frontal con absceso subperistico y tumefac-
cién frontal, que aparece como complicacion infrecuente de la sinusitis
y los traumatismos craneales, siendo mas habitual en adolescentes. La
cefalea, la fiebre y una masa fluctuante en la frente son hallazgos tipicos
que ayudan al diagnéstico, precisando siempre tratamiento quirtrgico
combinado con antibioterapia intravenosa. A continuacién se presenta
un caso cuyo diagndstico se demord por su infrecuencia.

Material y métodos. Paciente mujer de 11 afios que ingresa por
tumefaccion frontal de 20 dias de evolucion, de aparicién inicial tras
un traumatismo frontal y que posteriormente se perpetué en contexto
de sinusitis (cefalea y rinorrea purulenta). Recibi6 2 semanas de trata-
miento con claritromicina por sinusitis y permanecié afebril en todo
momento. En la analitica presentaba leucocitosis (17.900/mm?3) con
neutrofilia (94%) y proteina C reactiva de 0,8 mg/dl. El cultivo del abs-
ceso subgaleal mostr6 Streptococcus milleri. Se realizé TC craneal que
mostrd 2 colecciones epidurales que inicialmente se interpretaron como
hematomas en evolucién. Finalmente la resonancia cerebral realizada
al mes del inicio del cuadro fue diagndstica; mostrando dos abscesos
epidurales frontales con origen en una sinusitis del hueso frontal. Reci-
bi6 tratamiento con cefotaxima durante 28 dias hasta que finalmente
se decidi6 abordaje quirtrgico por persistencia de la clinica. La cirugia
evidencié importante osteomielitis del hueso frontal. Se realiz6 curetaje
con exéresis del hueso dafiado y obliteracién del seno frontal. Tras 2
semanas mas de antibioterapia intravenosa con cefalosporinas de 3*
generacion y metronidazol fue dada de alta. La evolucién en los dos
aflos siguientes ha sido satisfactoria, se encuentra asintomdtica y no
ha experimentado recidivas.

Conclusiones. El tumor hinchado de Pott es una entidad muy
infrecuente y que por ello supone un reto diagndstico. La aparicién
de una masa fluctuante persistente en la region frontal en un paciente
con sintomas de sinusitis o tras un traumatismo craneal previo debe
hacernos sospecharla. El tratamiento se basa en la cirugfa junto con la
antibioterapia intravenosa.

49. MALOCLUSION BUCAL COMO SECUELA DE ARTRITIS SEP-
TICA DE ARTICULACION TEMPORO-MANDIBULAR SECUNDA-
RIA OTITIS MEDIA. Ferndndez Miaja M, Mata Zubillaga D', Miaja
Quiiiones J2. "Hospital San Agustin. Avilés. 2Centro de Salud Mieres Sur.

Introduccion. La artritis séptica de la ATM es infrecuente. Se pro-
duce por migraci6n bacteriana hematégena o infeccién continua directa
(dentaria, 6tica, parotidea...). Se manifiesta como dolor y eritema pre-
auricular espontaneo y fiebre. El edema poco frecuente.

Caso clinico. Nifia de 2 afios con dificultad en apertura bucal. Habia
ingresado a los 18 meses por OMA derecha de curso térpido, con fiebre
persistente e inflamacion preauricular. Se trat6 con cefotaxima y cloxaci-
lina IV (7 dias), completando 10 dias VO. Ante la sospecha de anquilosis
de ATM secundaria a OMA se realizé realizé TAC (figura) observandose
hallazgos compatibles con secuelas de artritis séptica de la ATM. Realiz6
fisioterapia intensiva, consiguiendo apertura bucal maxima de 15 mm. A

los 6 afios se realiz6 primera fase de tratamiento quirdrgico (liberacién
del bloque anquildtico, artroplastia y coroidectomia), consiguiendo una
apertura maxima de 30 mm y espontanea de 20 mm.

Comentarios. 1) La artritis séptica de la ATM se debe sospechar
en ante dolor severo y repentino en region preauricular, trismus y
maloclusion aguda. 2) La recuperacién de la funcion articular puede
requerir procedimientos invasivos como reconstrucciones parciales o
recambios articulares.

50. HIPERTRANSAMINEMIA Y VIRUS DE EPSTEIN-BARR. Four-
nier Carrera M'2, Sudrez Castaiion C., Garcia Gonzilez V2, Martinez
Blanco ]2 'Centro de Salud “Severo Ochoa”. 2Centro de Salud “EI Coto”.
Gijdn. Asturias.

Introduccion. La mononucleosis infecciosa es una entidad muy
frecuente en edad pedidtrica, producida por el virus de Epstein-Barr,
y con unas serie de caracteristicas clinicas y analiticas que, cuando
estdn presentes, nos ayudan a orientar el diagndstico. Sin embargo, en
ocasiones, tanto la sintomatologia como los resultados de laboratorio,
pueden ser inespecificos.

Caso clinico. Presentamos el caso de un nifio de 5 afios, sin ante-
cedentes patoldgicos de interés, que acude inicialmente por presentar
una adenopatia < 3 cm, sin signos inflamatorios, a nivel del dngulo
submandibular derecho, sin acompafiarse de fiebre ni otros sintomas, ni
hallazgos significativos en la exploracién. Se mantiene en observacién
explicando signos de alarma a vigilar. Dos semanas mas tarde, acude
por aumento de tamafio de la adenopatia y dolor a ese nivel. Continua
afebril. En la exploracion se aprecian: a nivel submandibular derecho
bloque adenopatico > de 3 cm, de consistencia dura y ligeramente dolo-
roso a la palpacion, pequefias adenopatias laterocervicales e inguinales
sin signos inflamatorios. No presenta adenopatias supraclaviculares ni
axilares. Se palpa bazo 2 cm bajo reborde costal. No hepatomegalia, no
ictericia. Exploracién ORL sin hallazgos. Se decide solicitar analitica y
serologias de mononucleosis infecciosa, afiadiendo Bartonella henselae
por presentar contacto con un gato en domicilio familiar. En la analitica
destaca importante elevacion de las transaminasas (GOT 631 U/L; GPT
1.334 U/L), aumento de la LDH (897 U/L) y linfocitosis. Se reciben los
resultados de la serologfa, que es positiva para VEB (IgM VCA y Paul
Bunnell positivos). En nuevo control analitico realizado un mes mas
tarde, se objetiva normalizacion de la formula leucocitaria y de la LDH,
y disminucién de las cifras de transaminasas (GOT 62 U/L; GPT 106
U/L). Asintomatico, con una pequefia adenopatia residual <1 cm en
region submandibular, sin otras alteraciones en la exploracion fisica.
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Comentarios. En nuestro caso, el virus de Ebstein Barr produjo
sintomas muy inespecificos con una llamativa elevacién de enzimas
hepaticas (muy superior a la habitual). Dentro del diagnéstico dife-
rencial de la hipertransaminemia debemos tener en cuenta obesidad,
farmacos hepatotoxicos, hepatitis autoinmunes, enfermedad celiaca...,
pero sobre todo infecciones virales, ya que son la causa més frecuente.

51. FIEBRE EN NINO TRAS VIAJE A BRASIL: A PROPOSITO DE
UN CASO DE DENGUE. Alonso Rubio P, Mangas Sdnchez C, Gutié-
rrez Martinez JR, Fidalgo Alonso A, Carreras Ugarte L, Alvarez Alvarez
S. AGC de Pediatria. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccion. Las enfermedades infecciosas importadas han
aumentado en los ultimos afios en pediatria. En los pacientes que
consultan por sindrome febril con antecedentes de estancias en paises
tropicales, si tras la anamnesis y una exhaustiva exploracion no se
descarta con seguridad la etiologfa propia del lugar, cabe la posibilidad
de pensar en una enfermedad infecciosa importada.

Caso. Paciente varén de 11 afios consulta por cuadro de fiebre de
5 dias de evolucién (méximo 39°C), sin enfermedades previas, y como
Unico antecedente de interés el regreso hace 15 dias de una estancia de
dos meses en Brasil. En la exploracién destaca la presencia de adeno-
patias cervicales no patolégicas, y la visualizacion de varias picaduras
en tronco y extremidades. Tras una anamnesis y una exploracion que
no descarta con seguridad una enfermedad infecciosa importada, se
realizan una serie de pruebas para descartar paludismo (hemograma,
bioquimica, gota gruesa y test sérico de deteccién de antigeno de plas-
modium). Tras la negatividad de estas pruebas, se realiza un segundo
escalon diagndstico consistente en una radiografia de térax, coprocul-
tivo, estudio de orina y por tltimo serologias y determinacién de virus
en sangre correspondientes a cuadros infecciosos concordantes con la
procedencia del paciente. Se obtiene un resultado positivo consisten-
te en una cuantificacion millonaria de copias de dcido ribonucleico
para flavivirus. Se realiza una valoracién clinica y control analitico al
paciente, sin datos de progresion de la enfermedad, y se informa de
las medidas y precauciones a seguir.

Comentarios. Las enfermedades infecciosas importadas mas fre-
cuentes de Brasil son la malaria y el dengue. Esta tiltima se caracteriza
por ser transmitida mediante mosquitos la ausencia de vacuna y la posi-
bilidad de aparicion de cuadros hemorrdgicos tras la reinfeccién. Este
tltimo hecho hace obligado realizar una serie de recomendaciones pro-
filacticas en caso de regresar a una region endémica de la enfermedad.

52. ESCARLATINA ESTAFILOCOCICA COMO FORMA ABORTI-
VA DEL SINDROME DE ESCALDADURA ESTAFILOCOCICA. A
PROPOSITO DE UN CASO. Alkadi K, Leonardo MT, Viadero MT,
Garmendia M, Merayo L, Gonzilez D, Sudrez ]. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. La escarlatina estafilocGcica es una enfermedad rara,
clinicamente puede ser similar a la escarlatina pero es desencadena-
da por infecciones estafilocécicas previas o concurrentes. Se debe a la
diseminacién hematogena de la toxina exfoliativa del Staphylococcus
aureus y se engloba dentro del sindrome de la piel escaldada estafilo-
cdcica como forma abortiva.

Caso clinico. Presentamos el caso de un varén de 4 afios sin ante-
cedentes de interés, que presenta febricula de 48 horas de evolucién,
adenopatias submandibulares bilaterales y faringe eritematosa con exu-
dado, sin sintomatologfa catarral. Ademads, presenta exantema eritema-
toso generalizado levemente doloroso en cara, extremidades, ingles,
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palmas y plantas y un exantema micropapular sobreelevado en “piel
de gallina” que afectaba al tronco y a los pliegues inguinales y axilares,
levemente pruriginoso. Asi mismo, presenta hiperemia conjuntival en
0jo izquierdo con exudado purulento, sugestivo de conjuntivitis bac-
teriana. Ante la sospecha clinica de escarlatina al inicio del cuadro se
le realiza un test rapido de deteccion de Streptococcus pyogenes, que fue
negativo por lo que se decide conducta expectante y revision clinica. A
las 48 h, el estado general empeora con persistencia de febricula y exan-
tema, asociando ademés lesiones con costra melicérica perinasal, por lo
que es derivado a nuestro Servicio de Urgencias. Se extrae analitica con
hemograma y reactantes de fase aguda que no muestran alteraciones
significativas y se recoge frotis conjuntival y hemocultivo. Ante la alta
sospecha de escarlatina estafilocdcica, se pauta amoxicilina-clavuldnico
en dosis de 80 mg/kg/dia y colirio oftimico con tobramicina topica.
Revisado a las 48 horas, presenta mejoria clinica con desaparicion del
exantema y del dolor, asi como de la conjuntivitis. En el cultivo del frotis
faringeo, no se aislé ningtin germen causal. El cultivo del frotis conjunti-
val, fue positivo para Staphylococcus aureus, sensible a amoxicilina /acido
clavulanico. El paciente present6 una evolucion favorable destacando a
los 4 dias descamacion en cara, palmas y plantas en “dedo de guante”.

Conclusién. En este paciente, la negatividad del test rapido de
deteccién de Streptococcus pyogenes ayudé al diagnostico diferen-
cial, siendo el frotis conjuntival y la clinica lo que permitio hacer el
diagndstico. Ante la presencia de un exantema escarlatiniforme acom-
pafiado de otros sintomas que orienten a etiologia estafilocdcica (costra
melicérica, exudado conjuntival...) debe tenerse en cuenta la posibilidad
de que se trate de un caso de escarlatina estafilocécica.

53. ENFERMEDAD POR ARANAZO DE GATO: DOS ESPECTROS
CLINICOS DE UNA MISMA ENFERMEDAD. Diaz Simal L, Arroyo
M, Riaiio Galdn L. Servicio de Pediatria. Hospital San Agustin. Avilés.

Introduccion. Las adenopatias en la infancia son un motivo fre-
cuente de consulta, siendo la mayor parte de las veces de etiologia
benigna, aguda y autolimitada. Dentro del diagnéstico diferencial de las
linfadenopatias crénicas, se incluye la enfermedad por arafiazo de gato,
causada por la bacteria Bartonella henselae, con un periodo de incubacién
de 2 a 3 semanas, aparicién de adenopatias y en ocasiones sintomas
sistémicos. En la mayoria de los casos la resolucién es esponténea,
siendo necesario la antibioterapia y mas raramente drenaje en casos
de evolucion torpida. Presentamos dos casos clinicos de enfermedad
por arafiazo de gato en dos hermanos, con distinta evolucién clinica.

Casos clinicos. Varén de 12 afios que acude a urgencias por apa-
ricién de adenopatias inguinales de un mes de evolucion, con febri-
cula asociada. Inicialmente recibi6 tratamiento con antiinflamatorios
y amoxicilina clavuldnico empirico sin mejorfa. Contacto habitual con
animales entre los que se incluyen gatos, por lo que se realizé serologia
mostrando una IgG e IgM positiva para Bartonella henselae. Recibi6
tratamiento con azitromicina (500 mg/dia) durante 5 dias sin mejoria
con aumento de tamafio de las lesiones. En la ecografia se detectan
adenopatias inguinales bilaterales de 4 cm de didmetro méximo con
signos de abscesificacién. Se decide ingreso para tratamiento antibiético
intravenoso y completar estudios. Pruebas complementarias realiza-
das: hemograma, bioquimica, radiografia de térax y QTferon norma-
les. Estudio anatomopatolégico mediante realizacion de PAAF de las
adenopatias compatible con material purulento, con cultivo negativo.
Mala evolucion, precisando drenaje de las adenopatias y completando
tratamiento con amoxicilina clavulanico oral durante 1 semana mas.
Pese a mejoria clinica, se detecta en exudado de herida quirdrgica un
mes después Bartonella henselae mediante PCR, por lo que se completa
tratamiento con azitromicina (500 mg/12 horas, 5 dias). Posteriormente,
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su hermano de 10 aflos consulta por adenopatias axilares de 15 dias de
evolucién, con un tamafio méximo de 2,3 cm en la ecografia sin signos
de abscesificacién. Dados los antecedentes se inicia tratamiento con
azitromicina oral durante 5 dias con resolucion del cuadro, confirméan-
dose infeccion por Bartonella henselae en serologfa.

Conclusiones. La necesidad de antibioterapia intravenosa y drenaje
es poco habitual en la enfermedad de arafiazo de gato. El aislamiento
en cultivos es excepcional, demostrandose mediante serologia y PCR
de las lesiones.

54, ATAXIA AGUDA EN CONTEXTO DE VARICELA L'QU]:Z DiA
ES HOY? Rodriguez Garcia L, Carrera Garcia L, Moya Dionisio V,
Pascual Pérez A, Méndez Sinchez A, Aparicio Casares H, Blanco Lago
R, Milaga Diéguez I. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Central
de Asturias. Oviedo.

Objetivos. El Virus Varicela Zéster (VVZ) es muy comiin en nues-
tro medio, aunque no es habitual, la primoinfeccion puede causar
complicaciones neurolégicas. En pacientes inmunocompetentes la
frecuencia de éstas es baja, siendo la manifestacién mas frecuente la
ataxia post-infecciosa (4-10%), que aparece a partir de los 7-14 dias y
se considera una entidad benigna. Otras complicaciones neuroldgicas
son las encefalitis. Diferenciar entre las entidades que acompaiian a
una enfermedad tan comtin es muy importante para su diagndstico,
tratamiento y prondstico.

Material y métodos. Presentamos el caso de un varén de 5 afios,
con cuadro compatible con varicela (7% dia de erupcién del exantema)
que en las tltimas horas comienza con fiebre, vomitos, inestabilidad
de la marcha y trastorno del habla, asi como temblor e incapacidad
para la bipedestacion.

Resultados. A la exploracion fisica se constata exantema variceli-
forme tipico, con muchas lesiones (alguna de ellas en fase de vesicula).
Ademés presenta bradipsiquia, lenguaje lento y habla escandida; ata-
xia con imposibilidad para la marcha e inestabilidad y dismetria con
temblor intencional y de reposo. Sensibilidad, fuerza y reflejos conser-
vados, pares craneales normales. En cuanto a los eximenes comple-
mentarios, el hemograma, bioquimica y coagulacion fueron normales,
salvo ligera elevacion de la proteina C reactiva. Se realiza tomografia
computarizada urgente que es normal y puncion lumbar con 51 células
(86% linfocitos), discreta proteinorraquia, glucorraquia normal. En el
estudio microbiolégico del LCR se halla la presencia de VVZ (> 7.800
copias/ml), resultando el resto de virus y bacterias negativos. Ante la
sospecha de encefalitis/ cerebelitis por VVZ, se completan los estudios
con electroencefalograma y resonancia magnética (RM) que resultan
normales (salvo hallazgo casual de malformacion de Arnold Chiari
I) y se inicia tratamiento intravenoso con aciclovir, que se mantiene 3
semanas. Buena evolucion clinica, con resolucion total del cuadro al alta.

Conclusiones. La ataxia aguda en contexto de varicela puede ser
una manifestacion mas de una encefalitis aguda por el VVZ, y es de
suma importancia diferenciarla de la ataxia postinfecciosa, pues con-
diciona el tratamiento y la evolucién.

55. LACTANTE CON DIARREA, VOMITOS, MANCHAS EN LA
PIEL Y ASPECTO DISTROFICO. Aparicio Rios P, Gonzilez Gonzilez
M, Criado Muriel C, Sdnchez Moreno S, Parra Rodriguez A. Servicio de
Pediatria. Complejo Asistencial Universitario de Salamanca.

Introduccion. La mastocitosis engloba a un conjunto de procesos
en los que hay un aumento del niimero de mastocitos en uno o varios
tejidos del organismo, diferencidndose asi la forma exclusivamente

cutdnea y la sistémica, siendo la primera la mds frecuente en la infancia.
La mayoria de los casos son esporddicos aunque hay descritas formas
familiares con herencia AD. Presentamos a un paciente en el que se
llego al diagndstico de dicha patologia.

Caso clinico. Lactante de 15 meses que acude al servicio de urgen-
cias por vomitos y diarrea de tres dias de evolucion. En la exploracién
fisica, ademds de un mal estado general llaman la atencién el estado
distréfico y la existencia de unas lesiones maculo-papulosas marrond-
ceas distribuidas por la region retroauricular, tronco y extremidades.
Se decide realizar una analitica en la que se evidencia una importante
elevacion de los reactantes de fase aguda, por lo que sumado esto a la
situacién clinica del paciente se decide ingreso para iniciar tratamiento
antibi6tico intravenoso y continuar con el estudio. Los padres, de origen
rumano y con dificultad para comprender el idioma, nos cuentan de
manera genérica que el paciente lleva con las lesiones cutaneas desde
los 4 meses, manteniéndose posteriormente estables y que no habian
sido revisadas por ningtin especialista. También refieren algtin episo-
dio previo de gastroenteritis y no recuerdan episodios de anafilaxia o
alergias conocidas previas. Una vez que se consigue la estabilizacién
clinica del paciente se decide realizar una biopsia cutanea de una de las
lesiones. El resultado de la misma informa de un infiltrado inflamatorio
mixto y un incremento significativo de la densidad de mastocitos, com-
patible con una posible mastocitosis cutdnea. Se realizan otras pruebas
complementarias como la determinacion de la triptasa sérica, de la Beta
2 microglobulina, una ecografia abdominal y una serie radiolégica dsea.
Tras valorar el caso se decide completar el estudio con una biopsia de
MO, en la que se encuentran mastocitos CD25+ y células CD34+ con la
mutacién D816V (A7176T) de c-KIT. Se llega asi segtin los criterios de
la OMS o de Ia REMA (Red Espafiola de Mastocitosis) al diagnéstico
de mastocitosis sistémica. Por tltimo se informa a la familia de las
medidas preventivas, factores desencadenantes y se intenta concienciar
de la importancia de un seguimiento médico.

Conclusién. La mastocitosis es una patologia poco frecuente, y mas
atin lo es su forma sistémica en la infancia. A pesar de ello, debemos
tenerla en mente ante todo paciente pediatrico que presente las lesiones
cuténeas descritas y no debemos olvidar que puede pasar desapercibida
si no realizamos una exploracién completa del paciente que consulta
por otro motivo.

56. IODERMA GANGRENOSO: A PROPOSITO DE UN CASO.
Ramajo Polo A, Minguez Rodriguez B, Martinez Figueira L, Rodilla
Rojo EN, Del Rey Tomds Biosca M, Gomez Recio L, Elices Crespo R,
Mendoza Sdnchez MC. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Uni-
versitario de Salamanca.

Objetivo. El pioderma gangrenoso es una entidad clinico-patoléogi-
ca cutdnea que se engloba dentro de las llamadas dermatosis neutrofili-
cas, caracterizadas por un infiltrado inflamatorio neutrofilico estéril. Es
una enfermedad infrecuente, sobre todo en la edad pediatrica, donde
se estima una incidencia del 4%. El objetivo de nuestro estudio es dar
a conocer un caso de esta patologia.

Material y métodos. Presentamos un paciente de 11 afios diagnos-
ticado de esta enfermedad en el Complejo Asistencia Universitario de
Salamanca.

Resultados. Nifia de 11 afios de origen boliviano que consulta en
Urgencias por fiebre de hasta 39,1°C y malestar general de 17 horas de
evolucion. Asocia edema en articulaciones de MMII, lesiones eritemato-
violdceas sobreelevadas con vesicula central y dolorosas en pierna
derecha y gliiteos y lesion ulcerosa con superficie costrosa en mucosa
de labio inferior. La paciente no refiere antecedentes personales ni
familiares de interés. Entre las pruebas complementarias realizadas,
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se objetivo leucocitosis con neutrofilia, PCR de 2,49 mg/dl y PCT
negativa, siendo el resto normales. La paciente ingresa para control
del dolor y ampliar estudio, realizdndose determinacién de hormo-
nas tiroideas, marcadores tumorales y calprotectina fecal, estudio de
autoinmunidad, prueba de embarazo y citometria de flujo de sangre
periférica, siendo todas ellas compatibles con la normalidad. El cultivo
de orofaringe fue positivo para Streptococcus pyogenes y la serologia
IgM positiva para Mycoplasma pneumoniae. Asi mismo, se lleva a cabo
biopsia cutanea donde se observa infiltrado neutrofilico compatible con
dermatosis neutrofilica. Se instaura tratamiento con glucocorticoides
a dosis altas via oral y ante la no mejoria, se inicia tratamiento con
ciclosporina, con buena respuesta, permitiendo el alta domiciliaria.
En las revisiones posteriores, la paciente presentd mala evolucién de
las lesiones con cicatrices atroficas, confirmando el diagnéstico de
pioderma gangrenoso.

Conclusiones. Las dermatosis neutrofilicas son un grupo de pato-
logfas poco frecuentes en Pediatria que engloba varias entidades. Su
etiologia es desconocida pero puede ser una manifestacion de otra
patologia sistémica subyacente, mds frecuentemente hematolégica o
inflamatoria, por lo que hay que descartar dichas etiologfas. El diag-
ndstico se realiza mediante anatomia patolégica. Su tratamiento se basa
en el uso de corticoterapia y otros inmunomoduladores.

57. ENFERMEDAD DE KAWASAKI REFRACTARIA. EXPERIENCIA
Y PROPUESTA. Caunedo Jiménez M, Viadero Ubierna MT, Alegria
Echauri I, Ferndndez Sudrez N, Planelles Asensio I, Peiialba Citores
A, Pereira Bezanilla E, de la Rubia Ferndndez L. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Cantabria.

Introduccién. La enfermedad de Kawasaki (EK) es una enferme-
dad multisistémica, auto limitada, que afecta a vasos de pequeiio y
mediano calibre. Su importancia radica en el riesgo de desarrollar
anomalias cardiacas que pueden comprometer la vida. El tratamiento
inicial se basa en inmunoglobulina intravenosa (IVIG) y acido acetil
salicilico (AAS), sin embargo, en los casos refractarios (10-25%), la
literatura es escasa sobre el esquema terapetitico a seguir. Presentamos
nuestra experiencia con un caso muy refractario que ha evolucionado
favorablemente.

Caso clinico. Lactante de 6 meses, sin antecedentes de interés, que
ingresa por fiebre elevada de 3 dias, diarrea, irritabilidad y mal estado
general. Presenta leucocitosis con desviacion izquierda, iniciandose
antibioterapia iv. Pese a ello, persiste fiebre y aparece hiperemia oral y
conjuntival, labios fisurados, exantena polimorfo y eritema del paal.
Con sospecha de EK se inicia IVIG (2 mg/kg) y ASS (80 mg/kg). Bue-
na respuesta inicial, reapareciendo la fiebre a las 48 h y persistiendo
leucocitosis marcada, PCR y VSG elevadas. Refractariedad persistente,
reapareciendo la fiebre y alteraciones analiticas a las 48 horas tras admi-
nistracion sucesiva de: segundo bolo de IVIG, 3 bolos de metilpredniso-
lona ev (30 mg/kg/24 h, 3 dias), infliximab (5 mg/kg) ev, nuevo ciclo de
metilprednisolona iv dejando posterior mantenimiento (1,5 mg/kg/dia,
vo) y, finalmente, tercera dosis de IVIG. Siendo hasta entonces los eco
cardiogramas normales, el dia 14 de evoluci6n se objetiva aneurisma
en arteria coronaria derecha (ACD) (hasta 4x5 mm) y ectasia en origen
de coronaria izquierda (ACI) (2,8 mm). Actualmente, persiste afebril
desde hace 3 semanas, con normalizacion progresiva de pardmetros
analiticos; la ACI se ha normalizado y el aneurisma de la ACD es de
2,5x3 mm. mantiene tratamiento con prednisolona oral (en retirada),
clopidogrel y AAS a dosis antiagregantes.

Conclusiones. La evidencia sobre tratamiento en EK refractaria es
escasa y basada en estudios observacionales y series de casos. Se postula
el uso de infliximab cada vez més precoz, pudiendo usarse una segunda
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dosis a las 2 semanas de la primera. Otras alternativas (ciclosporina,
ciclofosfamida, metotrexate, etanercept...) son mas controvertidas y su
eleccion depende de la tolerancia y experiencia personal de los distintos
grupos. En nuestro caso, el esquema utilizado consigui6 finalmente
controlar la enfermedad.

58. EDEMA AGUDO HEMORRAGICO DEL LACTANTE. Sdnchez
Moreno S, Criado C Muriel, Gonzilez Gonzdlez M, Aparicio Rios P,
Garcia Iglesias D. Servicio de Pediatria. Unidad de lactantes. Complejo
Asistencial Universitario de Salamanca.

Introduccién. El edema agudo hemorragico del lactante o Enfer-
medad de Finkelstein, es una vasculitis leucocitoclastica limitada a
piel con inicio brusco pero curso répido y benigno. Afecta sobre todo
a ninos entre los 3 meses y los 2 afios de edad. Puede confundirse con
otras dermatosis como la Ptrpura de Scholein-Henoch, el Sindrome
de Sweet, el Eritema multiforme o la vasculitis séptica.

Caso clinico. Lactante de 1 afio que acudié al Servicio de Urgencias
por fiebre y exantema inespecifico en flanco derecho. Fue diagnostica-
do de un Sindrome febril con buen estado general y fue dado de alta.
Dos dias después reacude a Urgencias por persistencia de la fiebre y
erupcion cutanea consistente en lesiones anulares dianiformes, algu-
nas con componente hemorragico, distribuidas por todo el cuerpo con
importante componente edematoso en extremidades inferiores y que
impresionan de dolor a la palpacién. Se realiza hemograma, bioquimica,
coagulacion y gasometria con resultados dentro de la normalidad. Se
recogié orina para sistematico y sedimento sin hallazgos patoldgicos y
se extrajeron hemocultivo y serologias que fueron negativos. Se solicita
interconsulta a Dermatologfa que diagnostica de Urticaria multiforme
like vs Edema hemorragico del lactante y pauta tratamiento con predni-
solona via oral. La evolucion del paciente es favorable quedando afebril
a las 48 horas del ingreso. Las lesiones cutdneas fueron evolucionando
hacia la confluencia y posterior resolucion completa.

Conclusién. El edema agudo hemorrdgico del lactante tiene una
resolucion clinica completa y espontdnea en menos de 3 semanas y no
suele precisar tratamiento. Es importante el reconocimiento temprano
de esta patologia para evitar tratamientos innecesarios y tranquilizar
a los padres, informandoles de la benignidad y excelente prondstico
del cuadro.

59. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE EXANTEMA CRONICO:
URTICARIA PIGMENTOSA Y SIGNO DE DARIER. Ferndndez Miaja
M, Mata Zubillaga D', Miaja Quifiones ]2 Servicio de Pediatria. Hospital
San Agqustin. Avilés. 2Centro de Salud Mieres Sur.

Introduccién. La urticaria pigmentosa es la forma mas comtn de
mastocitosis cutdnea. Afecta por igual a varones y mujeres, siendo
durante la infancia més frecuente en menores de 3 afios. Se caracteri-
za por placas eritemato-parduzcas en tronco, respetando zonas acras.
Puede afectar mucosas. El signo de Darier, consistente en la aparicién
de habones ante la friccién sobre la piel lesionada, se considera patog-
nomonico y es positivo en mas del 90% de los casos. En caso de duda
diagndstica se recurre a biopsia cutdnea.

Caso clinico. Nifio de 10 meses sin antecedentes de interés. Desde
el nacimiento presentaba en region dorsal dos papulas marrones, lisas,
con bordes mal definidos y de menos de 6 mm. Progresivamente apa-
recieron lesiones similares, hasta un maximo de 10, en espalda y regién
glitea. El signo de Darier result6 positivo, por lo que se diagnostico
de urticaria pigmentosa. Por el momento no ha precisado tratamiento
y el control analitico ha resultado normal.
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Comentarios. 1) Se debe incorporar esta entidad en el diagnéstico
diferencial de las dermatosis pigmentarias y urticarias. 2) Las complica-
ciones son raras y las lesiones suelen involucionar espontdneamente en
la pubertad (50%) o en la edad adulta (25%). 3) El tratamiento consiste
en evitar las situaciones inductoras de degranulacién mastocitaria y
en los pacientes sintomaticos los farmacos de eleccion son los antihis-
taminicos.

60. SINDROME DE EVANS, A PROPOSITO DE DOS CASOS. Palo-
matres Cardador M, Paz Payd. E, Di Tata Francia C, Garrote Molpe-
ceres R, Urbaneja Rodriguez E, Alonso Jiménez T, Gonzilez Garcia
H, Alvarez Guisasola FJA. Unidad de Hematologia y Oncologia infantil.
Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. El sindrome de Evans (SE) es un trastorno inmuno-
l6gico infrecuente caracterizado por anemia hemolitica autoinmune
y trombocitopenia. Se asocia con el sindrome linfoproliferativo auto-
inmune (SLA), la inmunodeficiencia comtin variable (ICV) y el lupus
eritematoso sistémico (LES).

Casos clinico. Caso 1. Nifia de 6 afios que ingresa por anemia
y trombopenia. Diagnosticada a los 20 meses de anemia hemolitica
autoinmune crénica por anticuerpos calientes (IgG) sin activacién
del complemento. Al diagnéstico tratamiento con corticoide, con nor-
malizacién de la anemia, manteniendo el test de Coombs positivo.
Numerosas recaidas coincidentes con la retirada de corticoides (cor-
ticodependencia). ANA inicialmente negativos. Inmunoglobulinas
normales. Aumento leve de porcentajes de marcadores dobles negati-
vos por citometria de flujo (1,45%). A los 3 aflos se inicia tratamiento
con micofenolato, permitiendo la retirada de corticoides, con recai-
das asiladas iniciales y sin recaidas en el Gltimo afio. Tras 4 meses

de disminucién de micofenolato ingresa por palidez cutanea, ictericia
conjuntival, esplenomegalia, anemia (Hb: 7,6 g/dl) con reticulocitosis,
trombopenia (25.000 plaquetas/mm?3), signos hemoliticos (LDH 423
U/L, haptoglobina indetectable) y test de Coombs directo positivo.
ANA positivo 1/160. Se inicia tratamiento con corticoide y subida de
dosis de inmunosupresor con buena respuesta de ambas series. Caso
2. Nifla de 9 afios que ingresa por epistaxis profusa y trombopenia.
Fue diagnosticada 6 meses previos de anemia hemolitica autoinmune
por anticuerpos calientes (IgG1) con activacion del complemento. Al
diagnéstico de la anemia hemolitica se inicia tratamiento con corticoide
y 4cido félico, con normalizacién de la hemoglobina y negativizacién
del test de Coombs. Varias recaidas posteriores en contexto de pauta
descendente de corticoterapia y procesos infecciosos concomitantes.
ANA negativos. Igs normales. En el ingreso presenté palidez cuténea,
epistaxis y esplenomegalia, trombopenia (63.000 plaquetas/mm3), sin
anemia (Hb: 13,3 g/dI) ni signos hemoliticos (reticulocitos normales,
LDH 194 U/L, haptoglobina 44mg/dI) pero com test de Coombs directo
positivo, siendo diagnosticada de SE. Evolutivamente desarroll6 uma
nefritis intersticial y hemorragia pulmonar en el contexto de un LES.

Conclusiones. El SE es un padecimiento crénico, generalmente
refractario al tratamiento convencional. Es preciso realizar un diagnés-
tico especifico porque algunas de las terapias de segunda linea estdn
contraindicadas con algunas de las entidades a las que se asocia. Asila
esplenectomia y el rituximab no estdn indicados en caso de SLA y ICV
y en caso de LES la terapia debera dirigirse al mismo.

61. ;)VACUNAMOS DE HEPATITIS A A LOS NINOS INMIGRAN-
TES VIAJEROS? Sarmiento Martinez M, Somalo Herndndez L, Ruano
Fajardo CM. Centros de Salud de Pumarin y La Lila, Oviedo.

Introduccién. La infeccion por el virus de la hepatitis A es normal-
mente asintomética en los nifios. La transmision se produce persona
a persona por via feco-oral y se asocia al hacinamiento, mala higiene
personal y sanitaria con contaminacién de comida y agua. La mejoria de
las condiciones higiénicas en nuestro pais ha contribuido al control de la
infeccién en Espafia pero en dreas subdesarrolladas es una enfermedad
comtin. En los nifios inmigrantes que regresan por cortos periodos de
tiempo o vacaciones a su pais de origen deben establecerse medidas
profilacticas encaminadas a evitar las enfermedades infecciosas mas
prevalentes y para las cuales no tienen desarrollada inmunidad natural.
La mejor forma de prevenir la hepatitis A es mediante la vacunacion.

Caso clinico. Nifia de 11 aflos que consulta en el Centro de Salud
por dolor abdominal. Nacida en Oviedo, ha regresado hace poco mas
de un mes de un viaje con sus padres a Ecuador para visitar a la familia.
No hay antecedentes personales y familiares de interés. Relata dolor
abdominal intenso continuo desde hace varios dias que atribuye a la
primera menstruacién. Asocia disminucién de la ingesta, nauseas y
fiebre. No deposicién en los tltimos dias, al inicio una deposicién dia-
rreica. Se deriva a Urgencias por la afectacion del estado general y la
sospecha de abdomen agudo (abdomen doloroso a nivel de hipocondrio
derecho con defensa y pufiopercusion renal derecha positiva). En el
estudio analitico se objetiva elevacién de transaminasas y bilirrubina
y en la serologia se confirman anticuerpos igM VHA positivos. Ingreso
hospitalario durante 72 horas con buena evolucion clinica y analitica.

Comentarios. Es necesario educar a la poblacion susceptible de
hacer viajes internacionales, especialmente inmigrantes, que nos comu-
niquen al menos con dos meses de antelacion, la intencién de realizar
un viaje. La consulta de Vacunacién Internacional puede colaborar en
la prevencion del nifio viajero pero es responsabilidad del Pediatra de
Atenci6n Primaria el manejo de todas las situaciones que estan a su
alcance. La vacuna de la hepatitis A estd disponible en los Centros de
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Salud para la vacunacién de los hijos de inmigrantes que viajan a paises
de riesgo de hasta 5 afios de edad; para los nifios mayores de esta edad
debemos recomendar a las familias que la adquieran en la Farmacia y
acudan al Centro de Salud para su administracién.

62. DEFICIT DE ADENOSIN-DEAMINASA 2: UN RETO DIAG-
NOSTICO. Rodilla Rojo EN, Ramajo Polo A, Minguez Rodriguez B,
Ardstegui JI, Mendoza Sdnchez MC, Herndndez Fabidn A, Elices Crespo
R, Gomez Recio L. Servicio de Pediatrin. Complejo Asistencial Universitario
de Salamanca.

Objetivo. El déficit de adenosin-deaminasa 2 (ADA2) es una enfer-
medad autoinflamatoria autosémica recesiva de reciente descripcién.
Se debe a una mutacion en el gen CECR1 situado en el brazo largo del
cromosoma 22. Puede afectar a varios 6rganos y cursa con una amplia
variedad de sintomas. Nuestro objetivo es dar a conocer un caso de
reciente diagnéstico.

Material y métodos. Presentamos un paciente de 6 afios diagnos-
ticado hace un afio de esta enfermedad en el Hospital Universitario
de Salamanca.

Resultados. Niflo de 6 afios que consulta en Urgencias por fiebre
de 9 dias de evolucién. Como antecedentes personales es hijo tinico
de padres con consanguinidad de tercer grado. Se encuentra en trata-
miento con corticoide en pauta de descenso por haber presentado varios
episodios de oflamoplejfa y un episodio de crisis focal con hemipare-
sia izquierda con el diagndstico de probable encefalopatia subaguda
multifasica. En las pruebas complementarias destaca un hemograma
normal y unos reactantes de fase aguda elevados. Se decide ingre-
so con antibioterapia para ampliar estudio. Se realizan, entre otras
pruebas, serologias, cultivos, analisis de LCR, Mantoux, radiografia
y TAC de térax y abdomen, extensién de sangre periférica, aspirado
de médula 6sea, gammagrafia 6sea, SPECT-TAC con galio 67, estudio
de inmunodeficiencias y autoinmunidad, sin encontrarse hallazgos
patolégicos. En la RMN cerebral se objetivan hallazgos compatibles
con enfermedad de predominio desmielinizante inflamatoria. En el
estudio se encuentra elevacién de TNFa, IL-6 y ECA y dado que el
paciente continta febril, se decide ampliar estudio realizando despistaje
de enfermedades autoinflamatorias mediante pruebas genéticas. A la
espera de resultados y, tras 26 dias de fiebre, se inicia tratamiento con
corticoide, remitiendo la fiebre a las 12 horas del comienzo del mismo.
Se realiza seguimiento ambulatorio donde, ante la sospecha de déficit
de ADA2 se inicia tratamiento con Etanercept con buena respuesta,
permitiendo retirar corticoides. El estudio genético resulté positivo
para la enfermedad autoinflamtoria por déficit de ADA2. El paciente
se encuentra asintomdtico en el momento actual.

Conclusiones. El déficit de ADA2 es una patologia de reciente
descripcién, cuyo diagndstico es un reto, dadas las multiples formas de
presentacion. Aunque atn falta mucho por conocer de esta enfermedad,
es importante tenerla presente en el diagndstico diferencial de una
fiebre prolongada, dada la gran morbi-mortalidad que puede conllevar.

63. PSORIASIS: A PROPOSITO DE UN CASO. Vega Santa-Cruz
B, Ruiz Castellano N, Barbarin Echarri S, Pérez Gordon ], Caunedo
Jiménez M, Vizquez Canal R, Pereira Bezanilla E, Pefialba Citores AC.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La psoriasis es una enfermedad inflamatoria auto-
inmune que ocurre en individuos genéticamente susceptibles, debido
a algtin factor ambiental desencadenante. Consiste en una hiperproli-
feracion de los queratocitos asociada a una disregulacién del sistema
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inmune, que inicia y perpettia la inflamacién cutdnea. Es menos fre-
cuente en nifios que en adultos (prevalencia de hasta el 2,1% vs hasta
el 8,5% de la edad adulta). La clinica tipica consiste en placas cutdneas
bien delimitadas, eritematosas y descamativas. Dentro de los tipos de
psoriasis, la mas frecuente en edad pediétrica es la guttata, que es el
subtipo que suele estar relacionado con infecciones estreptocécicas. El
tratamiento varfa desde t6pico hasta sistémico en funcién de la gra-
vedad y extensi6n del brote, asi como de la edad a la que se presente.

Caso clinico. Nifla de 2 afios que ingresa por cuadro de lesiones
eritematosas papulosas que se inician en cuello y se extienden a cara
y térax, formando placas de tamafio creciente, nunca ampollas ni vesi-
culas. Afebril. Dos meses antes habia iniciado dermatitis del pafial sin
mejoria tras varios tratamientos topicos, obteniéndose frotis anal positi-
vo para S. pyjogenes una semana antes del ingreso (frotis faringeo nega-
tivo), por lo que se pauta tratamiento con Amoxicilina oral, a pesar de
lo cual presenté empeoramiento. Antecedentes personales sin interés,
familiares madre con colitis ulcerosa y bisabuelo paterno afecto de
psoriasis. Exploracion fisica: placas hiperqueratdsicas blanquecinas no
mielicéricas con eritema y edema perilesional en tronco, cara y brazos;
asi como lesiones papulosas con descamacion central en extremidades
inferiores. No afectacion de palmas ni plantas. Eritema generalizado en
region anal sin lesiones satélite ni descamacién, con fisura anal asociada.
Se extrajo analitica con resultado normal, frotis cutaneo con cultivo
positivo para Staphylococcus coagulasa negativo. A su ingreso se inicia
tratamiento antibi6tico ev con Amoxicilina-clavuldnico y es valorada
por Dermatologia, realizandose biopsia (que confirma la hiperplasia
psoriasiforme con pustulosis intracrnea y paraqueratosis compati-
ble con psoriasis) y pautdndose tratamiento topico con Diprogenta y
emolientes con mejorfa progresiva. Posteriormente, debido a recaidas
de mala evolucion, ha precisado iniciar tratamiento con retinoide oral.

Comentarios. El caso que presentamos es inusual, debido a la escasa
frecuencia de esta patologia en nifios de temprana edad. La psoriasis
pustulosa es un subtipo de psoriasis excepcional en edad pediatrica,
ya que es la psoriasis guttata la mas comun en estos pacientes y la
que con mas frecuencia estd precedida de antecedente de infeccién
estreptocdcica. Se trata de una enfermedad crénica que evoluciona en
brotes, utilizindose en nifios preferentemente tratamiento tépico, si
bien en funcién de la evolucién hay que plantear en ocasiones terapia
sistémica sopesando cuidadosamente el riesgo-beneficio de la misma.

64. NINA DE 4 ANOS CON ALOPECIA Y PILOTRACCION POSI-
TIVA E INDOLORA. Ferndndez Martinez B!, Garcia Gonzilez V2,
Vizquez Osorio I, Gonzilez Garcia ]!, Gomez Gonzilez B!, Bartio
Traspaderne E', Rodriguez Rodriguez M, Moreno Pavon B!, 1Servicio
de Pediatrin, 3Servicio de Dermatologin. Hospital de Cabuefies. Gijon. 2Centro
de Salud EI Coto. Gijon.

Introduccién: El sindrome del cabello andgeno suelto (SCAS) es
una displasia pilosa caracterizada por la extraccion fécil e indolora del
cabello debido a una alteracién en el mecanismo de anclaje del pelo. La
mayoria de los casos han sido descritos en pacientes de edad pediatrica,
sobre todo en nifias de pelo claro.

Caso clinico. Nifia de 4 afios, sana, con antecedente familiar alope-
cia areata en una tfa materna. Acude a nuestra consulta por presentar
escasez de pelo. La madbre refiere que desde que naci6, el pelo le crece
muy despacio y, ademds, en los tiltimos meses se le cae con mucha faci-
lidad. No presenta ningtin otro sintoma. El estudio analitico realizado
no mostro alteraciones. En la exploracién fisica observamos una nifia
con buen aspecto, ojos azul claro y pelo rubio, ralo y escaso en zona
parieto-temporal bilateral. No presentaba placas de alopecia ni eritema
o descamacién del cuero cabelludo. A la pilotraccién se observaba un
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desprendimiento facil e indoloro del cabello. Las pestafias y cejas esta-
ban conservadas. No se observaron alteraciones cutaneas, ungueales o
dentarias. El examen del cabello con el microscopio 6ptico (tricograma)
demostré que la mayoria de los cabellos desprendidos se encontraban
en fase anagéna, con bulbos angulados (“en maza” o “en cola de raton”)
y con una cuticula desflecada, semejando un “calcetin caido”.
Discusién. E1 SCAS es una entidad benigna y autolimitada, aunque
en algunos casos se ha asociado con otras patologias como displasia
ectodérmica hipohidrética, sindrome de Noonan, neurofibromatosis,
dermatitis at6pica o alopecia areata. Por ello, es importante reconocer este
cuadro clinico y realizar una exhaustiva exploracion fisica del paciente.
De esta forma, tranquilizaremos a los padres y evitaremos procedimien-
tos diagndsticos y terapéuticos innecesarios dado su buen prondstico.

65. QUERATODERMIA ACUAGENICA. A PROPOSITO DE UN
CASO. Rodriguez Bodero S, Marcos Temprano M, DiTata Francia C,
Carranza Ferrer ], Izquierdo Herrero E, Justo Vaquero P, Jiménez Jiménez
P, Galbis Soto S. Servicio de Pediatria. Alergologin Infantil. Hospital Clinico
Universitario de Valladolid. Valladolid.

Introduccién. La queratodermia acuagénica o acroqueratodermia
siringea acuagénica, es una rara variante de queratodermia adquirida
y transitoria de etiologia desconocida que aparece a los pocos minu-
tos de sumergir en agua las palmas y/o las plantas, manifestando-
se como papulas blanquecinas y translicidas, confluentes en placas
edematosas de aspecto macerado. La afectacion suele ser bilateral y
remite espontdneamente al poco tiempo del secado. Afecta con mayor
frecuencia a mujeres jévenes. El signo de «las manos en el balde» se
considera patognomonico. La histologia es inespecifica, mostrando una
ligera dilatacion de los acrosiringios. Aunque la mayoria de los casos
son adquiridos, existe cierta agregacion familiar, asi como asociacién
con fibrosis quistica y administracion de diversos farmacos (inhibidor
COX2). Se ha observado mejoria con la aplicacién tépica de sales de
aluminio. La vaselina salicilica y las cremas protectoras con silicona
se han utilizado como coadyuvantes. La toxina botulinica se reserva
para casos refractarios.

Caso clinico. Paciente de 13 afios de edad remitida a la consulta de
Alergia por sospecha de urticaria acuagénica. Antecedentes personales
de dermatitis atdpica e hiperhidrosis palmar. En el tltimo afio presenta
aparicion de lesiones blanquecinas de aspecto macerado a nivel palmar
bilateral, con sensacién de quemazén y acorchamiento tras mantener
las manos en contacto con agua. La clinica aparece durante los primeros
10 minutos tras la sumersion, independientemente de la temperatu-
ra del agua y de si es dulce o salada. Nunca asocia lesiones en otras
localizaciones ni otra clinica acompanante. No toma de farmacos ni
otros posibles factores desencadenantes. El proceso ha ido empeorando
progresivamente hasta condicionar su practica deportiva de natacion.
No habia recibido medicacién. La exploracién dermatoldgica reveld
inicialmente una leve hiperqueratosis palmar bilateral, asociando hiper-
hidrosis y descamacion de pulpejos. Tras provocacién en agua durante
5 minutos, la piel palmar adquirié un aspecto engrosado, macerado,
blanquecino, con acentuacién de las arrugas palmares y formacién de
pequefias papulas translicidas confluentes que mostraban dilatacién
de los orificios de salida de los ductos sudoriparos. EI cuadro remiti6
progresivamente hasta la situacion basal en 30 minutos tras secado.
Ante el diagndstico clinico se inicié tratamiento tépico con solucién
hidroalcohdlica de clorhidrato de aluminio al 18% y crema de urea al
20%, produciéndose una mejoria significativa del cuadro.

Conclusiones. Desde su descripcién original en 1996 por English y
McCollough, los casos publicados en edad pediatrica son muy pocos.
Con la aportaci6n de este nuevo caso queremos contribuir a la casuistica

de esta rara entidad en Pediatria y manifestar la opinién de que pueda
tratarse de una enfermedad infra diagnosticada hasta el momento.

Sabado 7 de noviembre - Sesion 5

Moderadora: Belén Fernandez Colomer

66. CITOMEGALOVIROSIS CONGENITA. Gutiérrez Marqués S,
Garcia Iglesias D, Garcia Sdnchez R, Garrido Pedraz JM, Del Rey
Tomds-Biosca M, Martinez Figueira L, Sanchez Moreno S, Aparicio
Rios P. Servicio de Pediatria. Hospital Clinico Universitario de Salamanca.

Introduccién. El citomegalovirus es el principal agente infeccioso
causante de morbimortalidad infantil de origen congénito en los pai-
ses desarrollados. Se estima que afecta al 1-2% de los recién nacidos
vivos y su importancia radica en que pese a las formas asintomatica
alcanzan el 90%, en los casos sintométicos se puede producir una forma
fetal grave, generalizada, muchas veces mortal, sobre todo cuando la
infeccién materna se produce antes de las 20 semanas. Asi mismo, son
frecuentes las secuelas, entre las que destaca la hipoacusia neurosenso-
rial y el retraso del desarrollo a largo plazo, y se pueden producir tanto
en las formas sintomdticas como asintomaticas. El tratamiento precoz
con ganciclovir intravenoso o su profarmaco valganciclovir oral se ha
mostrado eficaz para reducir las complicaciones.

Caso clinico. Neonato de 5 dias de vida procedente de gestacion
controlada de 40 semanas. En la ecografia de la semana 20 se detectd
calcificacion intrahepatica fetal. En la serologia se encontrd IgG CMV
positiva con IgM en el limite de la normalidad, siendo el resto nega-
tivo. SGB positivo. Se finaliza la gestacion mediante cesarea urgente
por desprendimiento de placenta. Ante los hallazgos de la serologia
y la calcificacion intrahepética se solicita PCR para CMV en orina del
recién nacido, que resulta positiva y se procede a realizar el ingreso en
Neonatologia. Se inicia tratamiento con ganciclovir intravenoso y se
comprueba mediante PCR el descenso progresivo del ntimero de copias.
En la ecografia trasnfontanelar se aprecia asimetria interventricular y
en el control posterior ademas una hemorragia evolucionada. En la eco-
grafia abdominal se encuentra calcificacion aislada en I6bulo hepético
derecho. Tras 22 dias se suspende el ganciclovir y se inicia valganci-
clovir oral, sin objetivarse neutropenia en los controles analiticos. En
el seguimiento posterior, la carga viral mediante PCR en orina resulté
indetectable en dos ocasiones. Ademds se realizaron RMN cerebral y
fondo de ojo que fueron normales.

Comentario. La deteccion de esta infeccién cobra especial importan-
cia cuando afecta a neonatos, sobretodo a prematuros, con bajo peso o
crecimiento intrauterino retardado. Asi mismo es importante su detec-
cién en todos aquellos que no pasen el screening auditivo, ya que es la
causa mas frecuente de sordera neurosensorial de origen infeccioso y
la segunda causa de sordera congénita. Por otro lado, hay que tener en
cuenta que aunque el padecimiento de la infeccion produce inmunidad
humoral duradera en la madre, los hijos siguientes pueden resultar
afectados aunque con mucha menor frecuencia y gravedad que fuera
una primoinfeccién.

67. COINFECCION POR CMV Y VHS EN UN NEONATO. A PROPO-
SITO DE UN CASO. Gutiérrez S, Segura DK, Gonzilez LG, Bldzquez
CJ, Gonzilez CE, Palacios ML, Ferndndez B, Pérez B. Area de Gestion
Clinica de Pediatria. Hospital Universitario Central de Asturias.

Introduccién. La infeccién por citomegalovirus (CMV) esté consi-
derada la infeccion congénita mas frecuente en los paises desarrollados;
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la gran mayoria se produce durante la primoinfeccién de la gestante en
el embarazo y se transmite por via transplacentaria. La probabilidad
de infecci6n fetal aumenta segtin avanzan las semanas de gestacion y
es inversamente proporcional a la gravedad del cuadro. La mayoria
de los nifios infectados son asintomaticos al nacimiento. Las infeccio-
nes por virus herpes simple (VHS) también suelen ocurrir durante la
primoinfeccion materna, y la via de transmisién més frecuente es por
contacto durante el parto.

Objetivos. Recordar la importancia del diagnéstico precoz y certero
de las infecciones congénitas en el recién nacido (RN) y la posibilidad
de coinfeccion.

Material y métodos. Presentamos el caso de un RN de 18 dias
de vida en el que tras debutar la madre con lesiones herpéticas a los
pocos dias del parto, se hace estudio al neonato y se constata infeccién
congénita por VHS-1 (PCR positiva en LCR y exudado faringeo). Se
inicia tratamiento con Aciclovir IV y ante la persistencia de elevacion
de transaminasas, se amplian estudios de infeccion viral congénita,
detectandose ADN de CMV en sangre, orina y sangre recuperada del
cribado metabdlico. Dada la coinfeccién viral se cambia Aciclovir IV
por Ganciclovir IV y posteriormente por Valganciclovir oral, que de
momento se mantendrd durante 6 semanas, a valorar prolongar hasta
6 meses. Se realizaron ecografia cerebral y abdominal que fueron nor-
males, asi como fondo de ojo y EEG que no presentaron alteraciones.
EI RN permanecié en todo momento asintomético.

Conclusiones. Tanto la infeccién congénita por VHS como por CMV
pueden ser asintomaticas al nacimiento, con la posibilidad de coexistir
en un mismo paciente. Un diagnéstico precoz en nifios asintométicos
permitird su seguimiento, la pronta deteccién de secuelas y la inclusién
en programas de Atencion Temprana.-

68. INFECCI()N ADQUIRIDA POR CITOMEGALOVIRUS EN
RECIEN NACIDOS PRETERMINO. Paz Payi E, Tobar Mideros
MC, Torres Montori A, Bermiidez Hormigo IC, Matias del Pozo V,
Curieses Bahillo P, Garcia-Abril Ferndndez C, De la Huerga Lopez A.
Unidad de Neonatologia. Servicio de Pediatria. Hospital Clinico Universitario
de Valladolid.

Introduccién. La infeccién adquirida del citomegalovirus (CMV)
en el recién nacido pretérmino (RNPT) se transmite fundamentalmente
através de la ingesta de leche materna. Esta en general cursa de forma
asintomatica, pero en los RNPT puede manifestarse con cuadros clinicos
mas graves y/o alteraciones analiticas. Presentamos dos casos clinicos
de RNPT con infeccién adquirida por CMV sintomatica.

Casos clinicos. Caso 1. RNPT 26+1 semanas de edad gestacional
(EG) de adecuado peso (900 g). Parto vaginal. Serologias: Rubeola
inmune y resto negativas. Alimentacién con lactancia materna. Pre-
cis6 multiples transfusiones de concentrado de hematies. A los 38
dias de vida (EG corregida 31+3) presenta aumento de pausas de
apnea, distensién abdominal y mala tolerancia enteral. Radiografia
de térax-abdomen y ecografia abdominal normal. Se extraen culti-
vos y analitica donde se objetiva neutropenia y aumento discreto
de proteina C reactiva (PCR).Se inicia antibioterapia. Persiste en
siguientes dias hipoactividad, febricula y mala tolerancia. Analitica
con persistencia de PCR elevada y aumento de GGT. Resultado de
cultivos bacterianos negativos. Se solicita CMV en orina: positivo.
Carga viral en sangre 28.000 copias. PCR para CMV en muestra de
cribado metabdlico negativa. Se inicia tratamiento con ganciclovir
intravenoso y posteriormente valganciclovir via oral. Mejorfa clinica.
Control de carga viral negativa. Presenta neutropenia en analiticas
posteriores. Caso 2. RNPT 25+5 semanas de EG de peso adecuado (600
gr). Segundo gemelo. Cesérea. Serologias: Rubeola inmune y CMV
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inmune (IgG+ IgM -), resto negativas. Alimentacion con lactancia
mixta. Precisé transfusién de hematfes en multiples ocasiones. A los 50
dias de vida (EGc 32+5) presenta aumento de pausas y mala tolerancia
enteral. Se extraen cultivos y analitica donde se objetiva trombopenia,
patrén de colestasis y ligero aumento de PCR (10 mg/L). Se inicia
antibioterapia, que se suspende a los cinco dias tras buena evolucién
clinica, resultado de cultivos para bacterias negativo y aislarse CMV
en orina. Carga viral en sangre 8.700 copias. Cultivo de CMV en orina
previo (dos dias de vida) negativo. Cultivo CMV en leche materna
negativo. Buena evolucion clinica y negativizacion del CMV en orina.
Screening auditivo inicial no superado.PCR a CMV en muestra de
cribado metabdlico negativa.

Conclusiones. Es recomendable realizar un screening de infeccién
por CMV tanto congénita como adquirida en los grandes prematuros.
Seria conveniente establecer medidas preventivas de infeccién adqui-
rida por CMV en grandes prematuros. El tratamiento con antivirales
debe individualizarse segtin gravedad del cuadro.

69. ENFERMEDAD TARDIA POR EGB: SEPSIS Y MENINGITIS
COMPLICADA CON HIGROMA RESIDUAL. Segura DK, Gutiérrez
S, Garcia E, Palacios ML, Pérez B, Bldzquez CJ, Gonzdlez LG, Gonzdlez
CE. Area de Gestion Clinica de Pediatria. Hospital Universitario Central de
Asturias. Oviedo.

Introduccién. El Streptococcus del grupo B (EGB) es uno de los
principales gérmenes implicados en la sepsis y meningitis neonatal.
La enfermedad tardia por EGB es infrecuente y ocurre entre la primera
semana y 3 meses de edad; se caracteriza por bacteriemia y una alta
tasa de meningitis asociada, no se previene mediante la profilaxis anti-
bidtica intraparto. La mortalidad por esta causa se mantiene entorno al
10%, con un 40% de pacientes con secuelas neuroldgicas permanentes
post-meningitis.

Objetivos. Recordar la existencia de la enfermedad tardia por EGB
y las repercusiones asociadas a la misma.

Material y métodos. Se presenta el caso de un neonato varén de 12
dias que ingresa en la UCIN por sospecha de sepsis. Destaca en ante-
cedentes gestacion de 37 semanas, tiempo de bolsa rota prolongado y
cultivo de EGB positivo con profilaxis antibidtica intraparto completa;
controles analiticos previos al alta de la maternidad, sin hallazgos pato-
16gicos. Madre con mastitis a tratamiento con Amoxicilina/Ac. Clavu-
lanico. Las pruebas complementarias realizadas muestran leucopenia,
elevacion de reactantes de fase aguda (PCT 182 ng/ml, PCR 17,7 mg/
dl), LCR con aumento de celularidad, hipoglucorraquia e hiperpro-
teinorraquia, y cultivo de LCR y hemocultivo positivo para EGB. Se
indica antibioterapia con Ampicilina y Cefotaxima con esterilizacién
del LCR a las 72 h del tratamiento. En ecografia cerebral de control se
observan hallazgos sugestivos de higroma residual a meningitis previa;
se realiza TC y RMN craneal que son confirmatorios, EEG con minima
inestabilidad temporal izquierda, con exploracién neurolégica dentro
de limites normales. Es dado de alta a los 21 dias de hospitalizacién,
con seguimiento multidisciplinar.

Conclusiones. El empleo de los protocolos de prevencién de la
infecci6n perinatal por EGB mediante el uso de antibioterapia materna
intraparto, ha supuesto una reduccién muy significativa de las infec-
ciones neonatales de inicio precoz por este germen, sin embargo, esta
reduccién no se ha podido demostrar en las infecciones por EGB de
inicio tardio, ya que muy probablemente haya otros mecanismos de
transmision implicados (lactancia materna, entre otros). Un diagnés-
tico precoz, asociando ademds pruebas de imagen permitira abordar
las complicaciones de forma multidisciplinaria y contrarrestar en lo
posible las secuelas asociadas.



Posters

70. OTRAS FORMAS DE PRESENTACION DE UNA SEPSIS VER-
TICAL POR STREPTOCOCCUS AGALACTIAE: A PROPOSITO DE
UN CASO. Pérez B!, Ferndndez B', Segura D', Bldzquez C', Palacios M,
Alvarez A1, Gémez B, Gutidrrez S'. LAGC Pediatria. Hospital Universitario
Central de Asturias. Oviedo. 2AGC Pediatria. Hospital de Cabueries. Gijon.

Introduccién. E1 S. agalactine es uno de los gérmenes més frecuente-
mente implicados en las sepsis neonatales verticales, pudiendo debutar
de forma precoz o tardia. Si bien las formas precoces han disminuido
de forma significativa con la implantacién de la profilaxis antibi6tica
intraparto, esto no ha pasado con las formas de presentacion tardia.
Algunos autores han sugerido que la lactancia materna podria ser una
fuente de transmision de S. agalactiae.

Resumen del caso. Neonato de 21 dias de vida derivado a nues-
tro Hospital, por masa cervical submandibular. Como antecedentes,
un tiempo de bolsa rota de 5 horas con cultivo recto-vaginal materno
positivo para SGB, profilaxis antibi6tica completa. Lactancia materna
exclusiva. El cuadro consisti6 en aparicion de inflamacién submandi-
bular, seguida horas después de pico febril y elevacion de reactantes de
fase aguda (RFA),con numerosas formaciones nodulares hiperecogéni-
cas laterocervicales bilaterales, sugerentes de adenopatias, en ecograffa
cervical, inicidandose antibioterapia intravenosa con amoxicilina/clavu-
lanico. En nuestro hospital se continué con Amoxiclavulanico 7 dias por
persistir la elevacién de reactantes. A las 48 h de retirada de antibi6tico
comenzd de nuevo con picos febriles con RFA normales, iniciindose
ampicilina+gentamicina intravenosas y toméndose nuevas muestras de
sangre, LCR, orina y exudados faringeos para virus, bacterias y hongos,
asi como cultivos de leche materna y serologias que resultan negativas.
Se completaron 7 dias de antibioterapia y tras su retirada reaparecio la
fiebre, recibiendo otra nueva tanda de antibidticos. El estudio inmu-
noldgico resulté normal. Las ecografias de cuello seriadas mostraron
adenopatias laterocervicales bilaterales. Es dado de alta sin llegarse a
esclarecer la etiologfa del cuadro. Un mes mas tarde acude de nuevo por
fiebre y adenopatias. Se constatan RFA elevados inicidndose ampicilina
y cefotaxima intravenosas, con buena respuesta al tratamiento antibié-
tico. Se aisl6 en el hemocultivo y leche materna S. agalactiae sensible al
antibiético indicado. Al alta buen estado general sin otra clinica asociada.

Conclusiones/comentarios: Ante un lactante menor de 3 meses
con clinica sugestiva, es importante mantener siempre la hipétesis de
una posible infeccion vertical tardia por S. agalactine. Las formas mas
frecuentes de presentacion de la infeccion tardia son la meningitis y la
celulitis-adenitis. En los lactantes alimentados con lactancia materna,
el cultivo de leche puede ayudar a esclarecer la etiologia del cuadro.

71. SEPSIS RECURRENTE POR STREPTOCOCCUS AGALACTIAE
EN LACTANTE INMUNOCOMPETENTE. Torres Mariiio C, Marti-
nez Diaz S, Garrido Barbero M, Cuervas-Mons Tejedor M, Rodriguez
Alonso M, Angulo Garcia M, Gomez Sanchez E, De la Mata Franco G.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de Burgos.

Introduccién. E1 S. agalactine es la causa més frecuente de sepsis bac-
teriana neonatal; la sepsis recurrente en neonatos es muy poco frecuente.
De los neonatos con sepsis precoz un 1-5% presentan sepsis tardia.

Resumen del caso. Presentamos el caso de un neonato varén sin
factores de riesgo infeccioso conocidos, que a las 48 h de vida ingresa
con clinica de ictericia y PCR 60 mg/dl. En el hemocultivo y uroculti-
vo recogidos se aisla S. agalactia. Recibi6 tratamiento con Ampicilina
durante 12 dias, con buena evolucién. Repetido exudado vaginal a la
madre durante el ingreso se confirmo que era un falso negativo. A los 39
dias de vida reingresa con clinica de irritabilidad, leucopenia (L 1.700/
mmc, 33,5% PMN), PCR 147 mg/dl, PCT 56,9 ng/ml, en hemocultivo

se aisla S. agalactiae, recibi6 tratamiento con Penicilina durante 14 dias.
Al aislarse nuevamente EGB en el hemocultivo, se descartd estado de
portador del paciente con aspirado nasofaringeo y se intento aislar el
germen en la leche materna, con resultado negativo.

Conclusion. 1) La sepsis recurrente por S. agalactiae es posible a
pesar de una pauta antibi6tica adecuada. 2) La sepsis recurrente por
S. agalactine habitualmente no implica la existencia de una inmunode-
ficiencia primaria de base.

72. PAPEL DE LA ENFERMERIA EN EL CUIDADO DEL PACIENTE
OSTOMIZADO EN UCI NEONATAL. Gonzilez Sanz L, Valle Lence L,
Montes Ferndndez C, Adalia Rodriguez |, Pena Ramirez N, Bestilleiro
Ferndndez P, Diez Alvarez AB, Cacheda Abeledo A. Hospital Universitario
Central de Asturias. Oviedo. Hospital de Cabueries. Gijon.

Objetivos. Realizacion de un plan de cuidados de enfermeria en
paciente ostomizado en UCI neonatal.

Material y métodos. Revision bibliogréfica a través de la Biblioteca
Virtual en Salud de Asturias. De la misma se han obtenido para su
estudio documentos contenidos en bases de datos como son Clinical
Key, UptoDate, ScienceDirect, Pubmed, etc. Asimismo se ha realizado una
btsqueda libre a través de la cual se ha tenido acceso a documentos de
consenso y guias de practica clinica.

Resultados. Del estudio y el analisis de los principales documentos
se propone un plan de cuidados de enfermeria a seguir en las unidades
de criticos con el fin de unificar criterios en cuanto al manejo del pacien-
te neonatal ostomizado, la instruccién a los padres y madres desde
la UCI hasta el domicilio y el manejo de las posibles complicaciones.

Conclusiones. A pesar de no encontrarse entre las causas mas fre-
cuentes de ingreso neonatal, la patologia digestiva y la patologia urina-
ria que derivan en la realizacién de un estoma temporal o permanente
suponen un reto para la enfermera de pediatria. La estandarizacién de
los cuidados, el manejo eficaz del dolor postoperatorio y la instruccion
a los padres y madres de cara al alta hospitalaria requiere de un alto
nivel de cualificacion.

73. CANALIZACI()N DEL CATETER EPICUTANEO EN NEONATO-
LOGIA. Rodriguez Martinez M, Garcia Garcia R, Garcia Corte MD,
Montes Ferndndez C, Valle Lence L, Bestilleiro Ferndndez P, Garcia
Alvarez FJ, Gonzilez Sanz L. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
Central de Asturias. Oviedo.

Objetivo. El objetivo de este trabajo es exponer la técnica correcta
de canalizacion del catéter epicutdneo en pediatria.

Material y métodos. Se ha llevado a cabo una revision bibliografica
teniendo en cuenta las tltimas recomendaciones dadas por las Socie-
dades Cientificas acerca de dicha técnica.

Conclusiones. La correcta canalizacién del catéter epicutédneo dis-
minuye el riesgo de infeccion del paciente y permite la existencia de un
acceso venoso central, a través de un acceso venoso periférico, que ofrece
grandes beneficios por sus mdiltiples usos y su bajo indice de recambio.

74. CUIDADOS DE LA PIEL DEL NINO PREMATURO. Montes Fer-
ndndez C, Bestilleiro Ferndndez P, Garcia Alvarez FJ, Gonzilez Sanz
L, Valle Lence L, Cacheda Abeledo A, Adalia Rodriguez ], Rodriguez
Martinez M. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Objetivos. Unificar criterios sobre los cuidados de la piel del nifio
prematuro para prevenir lesiones y optimizar la funcién de la piel.

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON 197



Posters

Material y metodos. Se realiza una revisién bibliografia relacio-
nada con los cuidados de la piel del prematuro en las bases de datos:
Pubmed, Cochrane, Cuiden, Scielo, Medline. Ademas se realiza una
busqueda libre.

Resultados. La piel del prematuro es una estructura inmadura que
precisa de unos cuidados estandarizados y diferenciados a los del recién
nacido a término. Estos cuidados van a promover el buen funciona-
miento y la prevencién de posibles lesiones. Es importante considerar
la trascendencia de éste 6rgano como barrera contra las infecciones,
proteccion de los 6rganos internos, colaborador en el mantenimiento
dela temperatura y regulador de agua y electrolitos. La piel es también
un érgano sensorial, que facilita el contacto inicial, la relacién entre
nifio y su madre.

Conclusiones. El cuidado inadecuado de la piel es una causa de
morbilidad en los recién nacidos prematuros. La prevencién es funda-
mental para el cuidado de estos nifios vulnerables. Reducir al minimo
las lesiones debe ser considerado un componente clave en el cuidado
diario brindado a los recién nacidos prematuros.

75. EL COLECHO, CONTROVERTIDO PERO BENEFICIOSO. Valle
Lence L1, Gonzilez Sanz L2, Montes Ferndndez C?, Bestilleiro Ferndn-
dez P35, Cacheda Abeledo A%, Adalia Rodriguez J*, Rodriguez Martinez
M, Pena Ramirez N*. 2Enfermera de Pediatria de Atencidn Primaria. Area
1V, Oviedo. *Enfermera. Area de Pediatria. Hospital Universitario Central
de Asturias. Oviedo. 3Enfermera Interna Residente. Hospital de Cabueries.
Gijon. *Enfermerofa Interno Residente. Hospital Universitario Central de
Asturias. Oviedo.

Objetivos. Investigar sobre la evidencia que existe acerca del
colecho, identificar los beneficios y perjuicios derivados de su practi-
ca, determinar los factores necesarios para llevarlo a cabo de manera
correcta, elaborar una lista con indicaciones basicas para aconsejar a
los padres sobre la practica del colecho.

Material y métodos. Investigacién descriptiva mediante la bisque-
da bibliogréfica en las principales bases de datos (Pubmed, Cochrane,
JBI) y otras fuentes de base cientifica con publicaciones de los tltimos
cinco afios en espafiol e inglés, para lo que se utilizaron los descriptores
“colecho”, “co-sleeping” y “bedsharing”.

Resultados. Existe una amplia investigacion al respecto de la
préctica del colecho y su posible influencia sobre la muerte stibita
del lactante, asi como sobre el mantenimiento y facilitacién de la
lactancia materna. Algunos autores concluyen en la necesidad de erra-
dicar la préctica para evitar las muertes accidentales, y otros indican
la necesidad de tener en cuenta una serie de factores para prevenir
contratiempos de tal magnitud como son la evitacion del consumo
de alcohol o tabaco por parte de los progenitores, asi como sustancias
que pudieran alterar la consciencia. Por otro lado, las condiciones
ambientales de la habitacion y de la superficie sobre la que se realice
el colecho, deben tener unas caracteristicas que aseguren la practica
sin riesgos.

Conclusiones. El colecho constituye una practica natural y llevada
a cabo en primer lugar por especies animales, que en el contexto del
ser humano ha sido denostada y muchas teorias respecto al peligro
que puede conllevar, han intentado erradicarla. Aunque puede haber
cierta evidencia en su relacién con el sindrome de muerte stbita del
lactante, muchos de los trabajos que la reflejan también tienen dudosa
calidad metodoldgica, asi como bastantes afios de antigiiedad, por lo
que cabria renovar los fundamentos cientificos en ese aspecto, ya que
también ha sido demostrado en bastantes trabajos su beneficio sobre
el mantenimiento de la lactancia materna, y la disminucién del estrés
materno y del bebé.
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76. EVOLUCION INUSUAL DE DOS PACIENTES DIAGNOSTI-
CADOS DE RETRASO DE CRECIMIENTO INTRAUTERINO. Ore-
llana Castillejo N, Galbis Soto S', Mombiedro Arizmendi C*, Bahillo
Curieses P, Prieto Matos P2, Vizquez Martin S', Herndndez Fabidn A%
Servicio de Pediatrin. "Hospital Clinico Universitario de Valladolid. 2Hospital
Universitario de Salamanca.

Introduccion. El retraso de crecimiento intrauterino (CIR) es un
patologia cada vez mds prevalente en nuestro medio, pudiendo ser
originada por diversas causas. En la mayoria de las ocasiones no serd
posible determinar el origen de la restriccién del crecimiento fetal.

Casos clinicos. Caso 1. Recién nacido (RN) varén primer gemelo
(embarazo bicorial, biamni6tico). Cesérea electiva a las 37 semanas,
con somatometria al nacimiento: peso 2.540 g (-0,8 DE), longitud 43
cm (-2,9 DE), perimetro cefélico (PC) 32 cm (-0,85 DE). Pie equinovaro
intervenido quirdgicamente. A los 3 afios 2 meses presenta talla baja,
con velocidad de crecimiento patoldgica (4,1 cm/afio (-3,3 DE), talla
86,5 cm (-3,32 DE), IMC 13,7 kg/m? (-2,2 DE). Frente estrecha, hiperte-
lorismo, pirdmide nasal ancha, raiz nasal plana, pabellones auriculares
pequefios y de implantacion baja, boca grande, labios finos, filtrum
plano, retrognatia, clinodactilia 5° dedo y surco simiesco bilateral. Tan-
ner L. Se realizan exploraciones complementarias y se diagnostica de
déficit de hormona de crecimiento iniciando tratamiento con hormona
de crecimiento recombinante (GHr). Posteriormente se objetiva buena
respuesta al tratamiento con retraso psicointelectivo leve, asociado a los
rasgos dismorficos descritos. Se realiza estudio con CGH arrays encon-
trdndose delecion patogénica de 2569 Mb en la citobanda 22q11.21 que
afecta a la region critica del sindrome de microdelecion 22q11.2. Caso
2. RN varén. Parto vaginal, eutdcico a las 42 semanas con peso 2.825 g
(-1,8 DE), longitud 46,5 cm (-2,7 DE), PC 34,5 cm (-0,75 DE). En periodo
neonatal se diagnostica de pardlisis facial periférica derecha congénita.
Alos 4 afios 7 meses se inicia tratamiento con GHr ante indicacién de
CIR no recuperado. Exploracion fisica al inicio del tratamiento: Talla 97
cm (-2,6 DE), peso 16,1 kg (-0,85 DE), IMC 17,1 kg/m? (+0,6 DE), desvia-
cién de comisura bucal izquierda, surco nasogeniano derecho borrado,
hiperterlorismo, raiz nasal plana, pabellones auriculares despegados con
implantacién baja, boca grande, labios finos, filtrum amplio, retrognatia,
cuello corto, torax acampanado con mamilas separadas y Tanner L. En
el seguimiento, se objetiva buena respuesta al tratamiento, precisando
logopedia por habla hiperinolalica y alteracién del lenguaje expresivo,
asociado a dismorfias faciales. Se realiza estudio con CGH arrays encon-
trdndose delecion patogénica de 2930 Mb en la citobanda 22q11.21 que
afecta a region critica del sindrome de microdelecién 22q11.2.

Conclusiones. El CIR es una patologia frecuente, pudiendo eng-
lobarse bajo el término una gran diversidad de situaciones clinicas,
algunas de las cuales se diagnosticaran segtin la evolucion posterior y
la aparicién de hallazgos clinicos definitorios.

77.FALLO HEPATICO AGUDO EN RECIEN NACIDO CON RETRA-
SO DEL CRECIMIENTO INTRAUTERINO. Lopez-Wilches M, Ber-
miidez Hormigo I, Tobar MC, Moreno JL, Hernanz Sanz JL, Matias
del Pozo V, De la Huerga Lopez A, Alonso C. Servicio de Neonatologia.
Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. El crecimiento intrauterino es un reflejo del estado
de salud fetal. La alteracion de este puede favorecer la aparicién de
diversas complicaciones siendo las més frecuente la asfixia perinatal.

Resumen del caso. Recién nacido varén con antecedentes de emba-
razo controlado, serologias negativas, TA normales, Test de O"Sullivan
normal y madre fumadora activa de 5-6 cigarrillos/dia. Induccién del
parto a la semana 38 por RCIU tipo I. Parto eutocico con Apgar 8/9 al
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minuto y a los 5 minutos respectivamente y pH de cordén 7,26 y 7,33.
Exploracién fisica normal y somatometria con bajo peso para la edad
gestacional. En las primeras horas de vida se objetiva hipoglucemia
iniciando lactancia mixta. A las 24 horas de vida presenta vomitos tras
las tomas de biberén e hiporeactividad por lo que ingresa en la unidad
de neonatologia. En los controles mostré bradicardia mantenida sin
repercusion hemodindmica con EKG normal y pruebas complementarias
con alteracién de perfil hepatico y leucocitaria. Se inicia dieta absoluta
durante 12 horas, fluidoterapia, antibioterapia empirica (ampicilina y
gentamicina). Se reinicia alimentacion enteral con adecuada tolerancia
asi como mayor reactividad y persistencia de bradicardia. Al quinto dia
de vida presento 2 episodios de apnea con desaturacién que precisan
estimulacion. En ecografia transfontanelar se objetiva colapso ventricular
bilateral. EEG normal. Las pruebas de funcién hepatica persistieron alte-
radas con elevacion significativa. Asi mismo aparecio alteracién de las
pruebas de coagulacién al noveno dia. En ecografia abdominal mostré
Unicamente alteracion de la perfusién hepatica. Se inicia tratamiento
con vitamina K y se solicita PCR de virus hepatotropos con resultados
negativos. Al décimo dia continué el deterioro de las pruebas de coagu-
lacién por lo que se derivo con el diagnostico de fallo hepético agudo
al hospital de referencia, donde administran nueva dosis de vitamina
K a su vez se realizo transfusién de plasma e inician hidrolizado y tra-
tamiento para colestasis. Se le practicé estudio metabélico el cual fue
normal. Su evolucion fue favorable dando de alta con tratamiento de
colestasis a los 24 dias de vida. Actualmente asintomatico.

Discusién. El RCIU puede presentar diversas complicaciones. En
nuestro caso la alteracién isquémica hepética seria la causa que produjo
el deterioro de la funcién hepatica, siendo este dafio reversible por lo
que el paciente experimento normalizacion clinica y analitica.

78. QUISTE OVARIO NEONATAL. INDICACIONES DE LA INTER-
VENCION QUIRURGICA PRECOZ A PROPOSITO DE DOS CASOS
CLINICOS. Molnar A, Oviedo Gutiérrez M, Ferndndez Garcia L, Lara
Cirdenas DC, Barnes Maraiion S, Enriquez Zarabozo EM, Granell Sud-
rez C, Alvarez Muiioz V. Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Univer-
sitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccion. La detecién de quiste de ovario es muy frecuente
y cada vez mas habitual debido al seguimiento ecografico rutinario
durante la gestacién. Su incidencia es 1 de cada 2.500 recién nacidos.
El tratamiento postnatal precoz genera cierta controversia; a pesar de
la unanimidad existente respecto a la necesidad de cirugfa temprana en
los quistes sintomaticos. El manejo debe ser conservador siempre que
se cumplan los siguientes criterios: 1) El quiste sea de origen ovarico, 2)
No tenga componente slido en la ecografia, 3) Tamaiio menor o igual
a 5 cm y que no presente crecimiento progresivo 4) Los marcadores
tumorales (AFP, BHCG, LDH) sean negativos, 5) La paciente esté asinto-
matica y la familia sea colaboradora. El tratamiento quirdrgico engloba:
fenestracion o reseccion laparoscopica, aspiracion y reseccién mediante
laparotomia minimamente invasiva y el abordaje por laparotomia.

Material y métodos. Presentamos dos casos clinicos de quiste ova-
rio neonatal e interpretamos las indicaciones del tratamiento quirtirgico
precoz.

Resumen de los casos. Caso 1.Recién nacida, diagnosticada con
ecografia prenatal de una imagen anecoica de 5x5 cm de tamafio en
hemiabdomen derecho, compatible con quiste anexial. A los 48 horas de
vida ingresa en nuestro servicio donde se repite la ecografia con resul-
tado de quiste ovérico hemorragico de 6,3 cm. Se decide la intervencién
quirtirgica precoz y se realiza quistectomia derecha via laparoscépica y
reseccion transumbilical sin incidencias. Caso 2. Recién nacida, detec-
tacién antenatal de quiste ovario derecho de 3,6x3,0 cm, por lo que se

deriva al mes de vida en nuestro servicio. La paciente estd asintomdtica
por lo tanto se realiza seguimiento estrecho ecograficamente detectando
el aumento de tamafio y el cambio de la consistencia del quiste. A los
3 meses se decide manejo quirtrgico, realizando quistectomia derecha
laparoscépica sin incidencias.

Conclusiones. Aunque en ambos casos el diagndstico es antenatal,
el manejo es diferente. En el primer caso, por tratarse de quiste de
gran tamafo se decide actitud quirtrgica precoz, mientras que en el
segundo caso, por el tamafio y descripcién ecogréfica se decide acti-
tud expectante, no obstante durante el seguimiento, por el aumento
del tamaflo y aparicion de signos ecogréficos de quiste complicado se
decide exéresis. En ambos casos la via de abordaje es laparoscépica,
aunque en el primer caso por tratarse de neonato, se complementa con
reseccion transumbilical.

79. EPIFISIOLISIS DE HUMERO PROXIMAL EN RECIEN NACIDO.
Lépez-Wilches M, Bermiidez Hormigo I, Gonzilez Lamuiio C, Paz Paya
E, Hernanz Sanz JL, Matias del Pozo V, Vazquez Martin S, De la Huerga
Lépez A. Unidad de Neonatologia. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. La epifisi6lisis proximal humeral es una lesion poco
frecuente en el recién nacido después de un parto, siendo su diagnostico
un reto ya que la clinica es insuficiente para realizar un diagnostico
certero. La radiografia y la ecograffa se pueden malinterpretar por la
falta de osificacién de la epifisis siendo en ocasiones necesario realizar
otras pruebas como TAC o RNM para un correcto diagndstico.

Resumen caso. Recién nacido muijer, parto por cesédrea a las 38+5
semanas por falta de progresion del parto, con presentacién cefélica. El
primer dia se observa escasa movilidad del brazo izquierdo con moro
asimétrico. El segundo dia se objetiva asimetria de hombros con hema-
toma en zona deltoidea izquierda, actitud del brazo en rotacién externa
y abduccién, y mano en flexion; ausencia de movilidad en contra de la
gravedad del miembro superior y ausencia de movimiento de la mano
con reflejo palmar presente pero lento. Se realiza radiografia en la que
se observa desplazamiento diafisiario humeral inferior, y ecografia en
la que no se visualiza imagen clara de epifisi6lisis. Con la sospecha
diagndstica de epifisitlisis de himero proximal se realiza reduccién
cerrada bajo sedacion y posterior inmovilizacion con malla; en ecografia
de control se confirma la adecuada alineacion de la cabeza humeral con
respecto a la didfisis. En su evolucién persiste flexién de la mano sin
movilidad activa; ante la sospecha de paralisis braquial se solicita electro-
miografia que descarta afectacién del plexo braquial izquierdo inferior.
Actualmente se encuentra en tratamiento rehabilitador con mejorfa de
la movilidad activa y lograndose movimientos pasivos no dolorosos.

Discusi6n. La epifisiolisis humeral es una patologfa poco frecuente
y de dificil diagnostico ya que sus signos clinicos pueden hacer pensar
en otras entidades y los hallazgos en las pruebas por imagen pueden
pasar inadvertidos o no ser concluyentes. Es por esto que la valoracién
interdisciplinar de las lesiones del miembro superior en el neonato es
importante para ampliar el abanico de posibilidades diagnosticas y/o
excluir otras alteraciones comunes que afecten el miembro superior.

80. DESHIDRATACION HIPERNATREMICA SECUNDARIA A
HIPOGALACTIA MATERNA. Caunedo Jiménez M, Garcia Valle E,
Pérez Santos AB, Arriola Rodriguez-Cabello S, Alegria Echauri E, Ruiz
Castellano N, Barbarin Echarri S. Servicio de Pediatria. Hospital Univer-
sitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La deshidratacién hipernatrémica es un proceso
potencialmente grave que puede asociar complicaciones neurolégi-
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cas. Tradicionalmente se ha asociado a la lactancia artificial, debido
a formulas hiperconcentradas. Sin embargo, en los tltimos afios ha
aumentado la aparicién de deshidrataciones hipernatrémicas en nifios
alimentados con lactancia materna exclusiva, a pesar de que la hipoga-
lactia primaria es muy poco frecuente. Estos casos se deben a una mala
técnica, inexperiencia o falta de apoyo a la hora de lactar. Determinados
cambios culturales han podido influir en la aparicién de estos casos.
Entre ellos, las recomendaciones de una lactancia a demanda frente a un
horario rigido, desaconsejar controles de peso frecuentes para evitar la
ansiedad materna y en ocasiones, el escaso apoyo de los profesionales
sanitarios en madres primerizas e inexpertas.

Caso clinico. Neonato de 7 dfas de vida que ingresa por pérdida
ponderal del 14,7% (480 g). RNAT (40+3) PAEG (3.260 g). Dado de
alta de Maternidad a las 48 horas de vida con una EF normal, pérdida
ponderal de 6,% y alimentado con LM exclusiva. Refieren subida de
la leche tras el alta, con cantidad abundante pero aparicion de nédu-
los dolorosos y no vaciado del pecho. Al ingreso, signos y sintomas
de deshidratacion severa con un peso de 2.780 g (<P3). Gasometria y
analitica completa donde se objetiva una insuficiencia renal prerrenal y
un sodio de 157 mEq/L siendo el resto de pardmetros normales con un
sodio urinario de 104 mEq/L. Se inicia pauta de rehidratacién oral con
lactancia mixta, bien tolerada, disminuyendo progresivamente las cifras
de sodio y normalizdndose a las 36 horas sin asociar clinica neuroldgica
ni alteraciones ECG. Tras rehidrataci6n inicial se inicia amantamiento
con mejoria progresiva del agarre y de la succion. Es dado de alta a los
13 dias de vida con un peso de 3.305 g (+525 g) y con lactancia materna
suplementada con leche extraida o férmula de inicio.

Conclusiones. La LM exclusiva es ideal durante los primeros meses
de vida, aporta los nutrientes necesarios para su desarrollo y contiene
anticuerpos que les protegen de infecciones y de alergias. Favorece
el vinculo madre-hijo y asocia beneficios maternos a largo plazo. Sin
embargo requiere aprendizaje y es esencial el apoyo materno por par-
te de los profesionales sanitarios para la correcta instauracién de la
lactancia.

81. TIROTOXICOSIS EN EL PERIODO NEONATAL. Gonzilez
Garcia LG, Gonzdlez Alvarez CE, Palacios Loro ML, Pérez Basterre-
chea B, Segura Ramirez DK, Aparicio Casares H, Costa Romero M,
Ferndndez Colomer B. AGC Pediatria. Hospital Universitario Central de
Asturias. Qviedo.

Objetivos. El hipotiroidismo durante en el periodo neonatal es
una entidad de baja incidencia, pero de diagndstico temprano gracias
al screening neonatal. El tratamiento precoz es indispensable para un
adecuado desarrollo neuroldgico. A continuacion se presenta el caso
de una nifa prematura con hipotirodismo en tratamiento con levoti-
roxina que experimentd una intoxicacion por hormona tiroidea. Dada
la edad y la prematuridad de la paciente, el diagndstico en facilmente
enmascarable con patologia propia de este periodo.

Material y métodos. Se describe el caso de una nifia ingresada por
prematuridad extrema de 27 semanas y bajo peso para la edad gestacio-
nal (660 gramos). Al mes de vida se detecta situacion de hipotiroidismo
primario (TSH 46 mU/L, T4L 0,9 ng/dl) gracias a la segunda prueba
de screening de metabolopatias que se realiza a los nifios menores
de 1500 gramos. Clinicamente presenta ductus arterioso persistente y
fallo cardiaco asociado, dependiente de ventilacion mecénica invasiva.
Se inicia tratamiento con levotiroxina sodica a dosis del5 pg/kg/dia.
Dos semanas después, intervenida de la cirugia de cierre del ductus
y extubada, comienza con hipertensién arterial, taquicardia sinusal
hasta 240 Ipm en reposo, irritabilidad e hipopotasemia de 2,8 mmol /L.
Alos dos dias asocia ademas diarrea profusa que se mantuvo durante

200 VOL. 55 N2 233, 2015

10 dias. El estudio de hormonas tiroideas mostré una TSH suprimida
(0,05mU/L) y T4L 3,35 ng/dI (limite 2,2 ng/dl). Precis6 suspensién del
tratamiento con hormona tiroidea durante 15 dias, hasta normalizacién
de la funcién tiroidea y tratamiento con propanolol por la taquicardia.
Los estudios de autoinmunidad fueron negativos y la ecografia tiroidea
fue normal. Precisé reintroduccion de tratamiento con levotiroxina por
elevacion de TSH a dosis de 5pg/kg.

Conclusiones. El estado de hiperfuncién tiroidea es infrecuente en
el periodo neonatal, siendo su origen mas habitual el paso de anticuer-
pos estimulantes del tiroides (TSI) en hijos de madres con enfermedad
de Graves. No debemos olvidar el aporte excesivo de hormonas como
causa del mismo, siendo necesario detectarlo de forma precoz antes
de la aparicion de alteraciones ionicas, cardiovasculares, neuroldgicas
o gastrointestinales como sucedi en nuestro caso.

81bis. NECESIDAD DE UN TALLER DE PADRES PREVIO AL ALTA
EN NEONATOLOGIA. Rodriguez Martinez M, Garcia Garcia R, Gar-
cia Corte MD, Diez Alvarez AB, Laiz Rodriguez ME, Gonzilez Sanz
L, Valle Lence L, Montes Ferndndez C. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Objetivos. Valoracion de la necesidad de un taller para las familias
previo al alta en Neonatologfa.

Material y métodos. Estudio descriptivo retrospectivo en el que se
ha analizado, mediante una encuesta pre-alta y otra post-alta, con una
muestra de 31 pacientes, la necesidad percibida por sus padres de la
existencia de dicho taller, entre Marzo de 2012 y Octubre de 2013, en el
Servicio de Neonatologia del Hospital Universitario Central de Asturias.

Resultados. E1 94,1% de los padres ha sefialado que seria “nece-
saria” la existencia del taller. Asimismo, se ha analizado la seguridad
de los padres en cuanto a la alimentacién, higiene, cuidados, admi-
nistracion de firmacos, conocimiento de signos de alarma y cambios
posturales, con el fin de observar la diferencia entre la encuesta pre-alta
y la post-alta.

Conclusiones. La familia tard6 entre 6 y 8 semanas en ganar seguri-
dad para llevar a cabo los cuidados del bebé necesarios en el domicilio,
por lo que la existencia de un taller para padres previo al alta promo-
verfa el alcance de dicha seguridad mds rapidamente.

Sabado 7 de noviembre - Sesion 6

Moderador: Santiago Jiménez Trevifio

82. COLELITIASIS DEL LACTANTE, NO SIEMPRE UN PROBLE-
MA. Herndndez Villarroel AC, Valladares Diaz Al, Garcia Veldzquez
], Herndndez Carbonell M, Del Villar Guerra P. Servicio de Pediatria.
Hospital General de Segovia.

Introduccidn. La litiasis biliar se define como la formacién y/o
presencia de célculos en la via biliar intra o extrahepética. A pesar de
ser una patologia infrecuente en la edad pedidtrica, su incidencia ha
aumentado notablemente en los tltimos afios debido a un mejor diag-
nostico, gracias a los avances tecnoldgicos. Aunque la gran mayoria
de los casos van ligados a enfermedades hemoliticas, cada vez es mas
frecuente su relacién con diversas situaciones clinicas como prematu-
ridad, ayuno prolongado, nutricién parenteral prolongada, cirugfas
cardiacas o abdominales y la colestasis crénica. Datos recientes sugieren
un aumento de casos en relacién con la obesidad infantil.

Caso clinico. Lactante mujer de 3 meses de edad que consulta en
urgencias por cuadro de 12 horas de evolucién consistente en crisis
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de llanto intermitente que calma parcialmente en brazos de la madre,
acompafiado de rechazo de las tomas, sin otra sintomatologfa. Entre
los antecedentes familiares destacamos que el padre refiere colelitiasis,
colecistectomia a los 14 afos y enfermedad de Gilbert; madre sana de
grupo sanguineo 0 Rh +. Antecedentes personales: embarazo controlado
de curso normal, serologfas negativas, parto eutécico a término, Apgar
9/10, peso RN 3200grs. Screening auditivo y metabélico normal. Grupo
sanguineo A Rh +, Coombs directo negativo. Lactancia materna a deman-
da. Colicos del lactante. Exploracion fisica a su llegada a la urgencia:
sin hallazgos significativos. Ante la clinica y sospecha de invaginacién
intestinal, se solicita ecograffa abdominal que demuestra mdiltiples ima-
genes en vesicula compatibles con litiasis, sin afectacion de via biliar. Tras
completar estudio analitico, se descartaron alteraciones hematoldgicas,
metabdlicas o hepéticas. La ecografia de control posterior mostr6 una
via biliar y vesicula de caracteristicas normales sin observarse imagenes
sugerentes de litiasis. Actualmente se mantiene asintomatica.

Conclusidn. La litiasis biliar, aunque poco frecuente, es una pato-
logia que debemos de tener en cuenta, sobretodo en pacientes que
presenten factores de riesgo. La mayor parte de los calculos biliares
en la infancia son de origen idiopatico y suelen ser asintométicos,
detectandose de forma casual en ecografias o radiografias practicadas
por otros motivos. La actitud ante el hallazgo de litiasis biliar va a
depender de la edad del paciente, la existencia de factores de riesgo,
la clinica, el tamaiio y la localizacién de los cdlculos, tendiéndose cada
vez mas a mantener una actitud expectante, ya que las formaciones
suelen desaparecer de forma espontanea, sobre todo en pacientes de
corta edad. En pacientes que presenten sintomas o factores de riesgo
asociados estd indicado el tratamiento quirtirgico, siendo la colecis-
tectomia programada el tratamiento de eleccidn, con el fin de evitar
complicaciones.

83. COLECISTITIS AGUDA: A PROPOSITO DE UN CASO. Ruiz
Castellano N, De la Rubia Ferndandez L1, Palacios Sdnchez MY, Garde
Basas J', Garcia Calatayud S', Alegria Echauri E', Ferndndez Jiménez
ME, Villaespesa Diaz MC3. 'Servicio de Pediatria, 2Servicio de Cirugia
Pedidtrica, 3Servicio de Radiodiagndstico. Hospital Universitario Marqués
de Valdecilla. Santander.

Introduccidn. La colecistitis aguda es una patologia infrecuente en
nifos, con una incidencia de 1,3 casos en la edad pedidtrica, por cada
1.000 casos en adultos. Se clasifican en funcién de la presencia o no de
célculos, representando las acalculosas un 2-15% del total. E1 E. coli es
el germen més frecuentemente implicado. El diagndstico se establece
segtn los criterios de las guias de Tokio. El tratamiento inicial de elec-
cién es médico (dieta absoluta, analgesia y antibioterapia), pudiendo
precisar cirugia de urgencia ante mala evolucién o complicaciones.

Caso clinico. Nifla de 5 afios, sin antecedentes de interés, que inicia
en la semana previa dolor abdominal inespecifico y en las tltimas horas
dolor agudo en hemiabdomen derecho asociando vémitos, inicialmente
alimenticios y posteriormente biliosos, sin coluria ni acolia. Al ingreso
presenta regular estado general, con dolor y defensa a la palpacion en
hipocondrio derecho con signo de Murphy positivo. En la ecografia
abdominal se objetiva vesicula biliar distendida con pared engrosada
(8 mm), barro biliar, microlitiasis y liquido perivesicular. Ingresa a die-
ta absoluta, con sonda nasogdstrica y antibioterapia endovenosa con
piperacilina tazobactam. En las primeras 24 horas empeoramiento de
los pardmetros analiticos y ecogréficos, por lo que se solicita TC que
confirma colecistitis aguda. Dada la mala evolucion se realiza drenaje
biliar externo por laparoscopia guiado por ecograffa, colocando catéter
y se recoge cultivo de bilis que resulta negativo. Posteriormente buena
evolucion, por lo que al 3° dia se procede a cierre del drenaje y se inicia

alimentacion con dieta hipograsa y ursodeoxicélico oral. Al 14° dia se
retiran catéter y piperacilina-tazobactam, continuando tratamiento con
cefixima oral 7 dias mds. Se mantiene asintomética, persistiendo en
controles ecograficos imagen de vesicula en gorro frigio, encontrandose
en la actualidad pendiente de colecistectomia.

Comentarios. La colecistitis aguda es una entidad poco frecuente
en Pediatria, lo cual genera un bajo indice de sospecha y retraso en su
diagndstico. Ante un cuadro de dolor abdominal, con afectacién del
estado general, debemos pensar en ella, ya que el diagnéstico precoz
es fundamental para evitar las complicaciones asociadas. La ecografia
juega un importante papel en el diagndstico/seguimiento para deter-
minar la necesidad de cirugfa. El tratamiento médico es efectivo en la
mayoria de los casos, siendo excepcional que se requiera intervencion
quirdrgica en el periodo agudo, salvo en los de evolucién térpida.

84. AUMENTO DE LA CALPROTECTINA FECAL: NO SIEMPRE ES
ENFERMEDAD INFLAMATORIA INTESTINAL. Martinez Figueira
L, Expésito de Mena H, Torres Peral R, Velasco Guardado A, del Rey
Tomds-Biosca M, Gomez Recio L, Minguez Rodriguez B, Ramajo Polo
A. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Universitario de Salamanca.

Introduccién. La calprotectina fecal (CF) es una proteina que
se encuentra mayoritariamente en el citosol de los granulocitos. Su
presencia en heces es directamente proporcional a la actividad de los
neutrdfilos en la luz intestinal. Es un marcador muy utilizado en el
diagnéstico y seguimiento de la actividad en la enfermedad inflama-
toria intestinal, siendo su objetivo final identificar a los pacientes a
los que no es necesario realizar endoscopia digestiva. No obstante no
es especifico de esta enfermedad, especialmente en nifios, donde su
utilidad en otros procesos gastrointestinales esté atin por establecer.
Presentamos el caso de una paciente con sangre y moco en heces y
calprotectina fecal elevada en relacién con un pélipo colénico juvenil.

Caso clinico. Nifia de 11 afios que acude a consultas de Gastroen-
terologfa Infantil por rectorragia de 5 meses de evolucion. No refiere
antecedentes familiares de pdlipos ni cancer de colon. Refiere heces de
consistencia blanda, con sangre roja de escasa cuantia, “en hilillos”.
Habito estrefiido con buena respuesta al tratamiento con Polietilenglicol.
No refiere dolor abdominal ni pérdida de peso. Presenta exploracion
fisica normal sin fisuras anales. Se realiza coprocultivo y parésitos en
heces con resultado negativo, hemograma, bioquimica y coagulacién
con resultado normal y calprotectina fecal de 1.212 mg/kg. Ante los
hallazgos analiticos y clinicos se decide realizar prueba endoscdpica en
la que se visualiza pélipo sésil en porcion distal de recto que se extirpa
sin incidencias, sin otros hallazgos macroscopicos. La anatomia pato-
l6gica confirma el diagndstico de pélipo benigno juvenil.

Resultados. Clasicamente se ha utilizado el aumento de la cal-
protectina fecal como marcador para el diagndstico de Enfermedad
inflamatoria intestinal. Estudios recientes han demostrado que la cal-
protectina fecal es también significativamente mayor en los pacientes
con poliposis colénica que en aquellos que presentan un colon con
aspecto endoscopico normal. Por lo tanto, debemos incluir la poliposis
colonica en el diagnéstico diferencial de rectorragia y elevacion de la
calprotectina fecal.

85. (SE PUEDE DESCARTAR UNA ENFERMEDAD DE CROHN
EN UNA ILEITIS CON COPROCULTIVO POSITIVO PARA YERSI-
NIA? Ferndndez Mordn M', Méndez Sdnchez A?, Florez Diez P?, Fidalgo
Alonso A?, Blizquez Gomez CJ*, Bousoiio Garcia C., Jiménez Trevifio
S, Diaz Martin JJ'. 'Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Central
de Asturias. Oviedo. 2Servicio de Pediatria. Hospital Avarez Buylla. Mieres.
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Introduccién. La enfermedad de Crohn puede afectar a cualquier
parte del tubo digestivo, desde la boca hasta el ano. Con frecuencia
el ileon terminal esté afectado por la enfermedad. Sin embargo, el
hallazgo de una ileitis no es patognoménico de la misma, pudien-
do tener otras causas. Entre estas destacan sobre todo las causas
infecciosas, como la infeccién por Yersinia enterocolitica. Presentamos
dos casos pedidtricos con ileitis terminal y aislamiento de Yersinia
en heces, con notables diferencias en el diagnéstico y evolucién
posterior.

Resumen casos. Caso 1. Nifio de 9 afios condolor abdominal y
febricula de 1 mes devolucion No diarrea ni productos patologicos
en heces. No pérdida de peso. La exploracion fisica era normal. En las
pruebas realizadas destacaba trombocitosis y una VSG 32 mm, PCR 2,5
mg/dl y calprotectina fecal de 1.500 pg/g heces. Se realizé ecografia
abdominal y TC abdominal compatible con ileitis. Se obtuvo un coro-
cultivo positivo para Yersinia por lo que se decidi6 iniciar tratamiento
antibidtico, persistiendo clinica al finalizarlo. Se realiza endoscopia
digestiva alta y baja con hallazgos sugestivos de enfermedad de Crohn.
La instauracion de un tratamiento con nutricion enteral exclusiva indujo
la remision clinica del paciente. Caso 2. Nifia de 8 afios trasladada a
nuestro hospital por hallazgo de ileitis en estudio ecogréfico por dolor
abdominal de poco tiempo de evolucién. En el resto de los estudios
destacaban PCR 1 mg/dl, VSG 14 y calprotectina fecal de > 3.000 pug/g
heces. Ante la sospecha de enfermedad inflamatoria intestinal (EII) se
realizaron gastro y coloscopia, observandose imagenes de ileitis grave.
Alas 24 horas se recibe coprocultivo positivo para Yersinia enterocolitica,
por lo que se decide iniciar tratamiento antbiético, con desaparicién
de la sintomatologfa.

Conclusiones. Existen multiples factores a tener en cuenta a la
hora de evaluar un paciente con sospecha de EII. La existencia de una
sospecha diagndstica fundada no debe hacernos descartar su diagnés-
tico ni ante la existencia de una infeccién concomitante. Asimismo es
conveniente descartar las causas infecciosas en casos de poco tiempo
de evoluci6n y escasa repercusin general aunque la imagen ecografica
sea muy sugerente de EII

86. ILEITIS TERMINAL POR YERSINIA ENTEROCOLITICA EN
LACTANTE. Sdnchez Moreno S, Gonzilez Gonzilez M, Criado Muriel
C, Parra Rodriguez A, Aparicio Rios P. Servicio de Pediatrin. Unidad de
lactantes. Complejo Asistencial Universitario de Salamanca.

Introduccion. Yersinia enterocolitica es un bacilo gramnegativo que
pertenece a la familia Enterobacteriaceae. Es un patégeno de transmisién
alimentaria asociada al consumo de leche, queso y carne de cerdo poco
cocida. En nifios mayores puede causar adenitis mesentérica e ileitis
terminal, siendo esta tltima infrecuente en lactantes, en los que se
asocia con episodios de fiebre, dolor abdominal y diarrea acuosa en
ocasiones sanguinolenta. Dentro de las complicaciones potsinfecciosas
atribuidas a fenémenos autoinmunes se destacan: poliartritis reactiva,
eritema nodoso, miocarditis y glomerulonefritis

Caso clinico. Lactante de 9 meses que acude al Servicio de Urgen-
cias derivada por su pediatra de atencién primaria para valoracién
por fiebre elevada de 39°C de 10 dias de evolucién asociadaa 50 6
deposiciones diarias de consistencia liquida con moco, sin sangre, y
dolor abdominal. Se realiza hemograma y bioquimica con resultados
analiticos sugerentes de infeccién bacteriana, objetivandose leucocitos
de 11.440/microl, proteina C reactiva de 23,88 mg/dl y procalcitonina
de 2,33 ng/ml. Se realiza ecografia abdominal en la que se visualiza
marcado engrosamiento de ileon terminal que alcanza 11mm, siendo
estos hallazgos compatibles con ileitis terminal. Se decide ingreso para
sueroterapia intravenosa y estudio. Se obtiene resultado positivo de
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coprocultivo para Yersinia enterocolitica por lo que se inicia antibioterapia
intravenosa con cefotaxima. La evolucion de la paciente es favorable,
quedando afebril a las 24 horas del inicio del tratamiento antibioti-
co. Cede el dolor abdominal y disminuye el ntimero de deposiciones
haciéndose de consistencia normal. Hasta el momento del alta y en
posteriores revisiones la paciente no ha presentado manifestaciones
extradigestivas.

Conclusién. La ileitis aguda consiste en la inflamacién del ileon,
para su diagndstico es importante la historia clinica, la exploracién
fisica, los resultados de los andlisis y la ecografia abdominal. Aun-
que es una manifestacién infrecuente en la infeccion en lactantes por
Yersinia enterocolitica debe ser tenida en cuenta debido a sus posibles
complicaciones y en ocasiones la necesidad de tratamiento antibiotico
como fue en nuestro caso.

87. ABSCESO PERIANAL RECURRENTE. ;Y SI ES UNA ENFER-
MEDAD DE CROHN? Ruiz Castellano N', Vega Santa-Cruz B, Garde
Basas ], Garcia Calatayud S, Alegria Echauri ]!, Lopez Lopez AJ%,
De Diego Garcia EM?, Palacios Sanchez M. 'Servicio de Pediatria, 2Ser-
vicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.
Santander.

Introduccién. La enfermedad de Crohn es una enfermedad infla-
matoria intestinal (EII), caracterizada por la inflamacién transmural
cronica de cualquier tramo del tubo digestivo. La clinica mas frecuente
es diarrea, dolor abdominal y pérdida de peso, aunque no son raros
sintomas extraintestinales como retraso de crecimiento, retraso puberal,
enfermedad perianal, anemia ferropénica o sintomas cutdneos.

Caso clinico. Nifio de 12 afios sin antecedentes de interés, que
consulta por una masa en region perianal de 15 dias de evolucién.
Refiere haber presentado los tltimos 4 meses, dos abscesos perianales
tratados con antibioterapia oral, con buena evolucién. En el dltimo
mes presenta supuracion y dolor en region anal, principalmente con
la defecacién, que le impide la sedestacién. Los tltimos 6 meses tiene
dolor abdominal recurrente, que lo despierta por las noches, con dis-
minucién del apetito y saciedad precoz. Siempre afebril, los padres
tienen sensacion de pérdida de peso. Exploracion fisica: Habito asté-
nico, escaso paniculo adiposo y palidez cutdneo-mucosa. Abdomen
con dolor difuso a la palpacion y fisura anal a las 6h, palpandose en
el tacto rectal una masa blanda dolorosa, sin supuracién, de 3x4cm en
cara posterior. En las pruebas complementarias destaca Hb 11,6 g/
dl, VSG 44 mm/h, ferropenia, hipoalbuminemia e hipocolesterolemia
con PCR 2,5 mg/dl. Presenta un perfil inmunolégico con ASCA IgA
positivo y ANCA negativo. La calprotectina fecal super6 3.000 mg/kg y
la ecografia abdominal mostr ileitis terminal. La endoscopia digestiva
alta fue normal y en la colonoscopia, también normal, las biopsias se
informaron como colitis parcheada con moderada actividad y granu-
lomas focales en ileon terminal. La RM pélvica demuestra una fistula
perianal de 4,5 cm desde el margen izquierdo del orificio anal externo
hasta el pliegue intergliteo izquierdo, con ramificacién anterior hasta
margen posterior de las bolsas escrotales. Se confirma el diagndstico de
E. Crohn ileocolénica (A1bL3p) con afectacién perianal, realizindose
drenaje quirtirgico del absceso bajo sedacién, con colocacion de setén
en trayecto fistuloso e inicio posterior del tratamiento inductor con
Infliximab y mantenimiento con Azatioprina e infliximab, con buena
evolucion posterior.

Conclusiones. E1 25-30% de las EII debutan en la edad pediatrica,
siendo cada vez mas frecuentes las manifestaciones extraintestinales
como forma de presentacion. Ante la presenta de sintomas perianales
recurrentes (abscesos, fistulas) debemos pensar en esta entidad para
un diagndstico precoz.
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88. GLUCOGENOSIS ;TIPO I O TIPO III? Herndndez Frutos E,
Manso Ruiz de la Cuesta R, Valencia Ramos |, Gutiérrez Moreno M,
Santamaria Marcos E, Bartolomé Cano ML, Bartolomé Albistegui M],
Barbadillo Izquierdo E. Servicio de Pediatrin. Hospital Santos Reyes. Aranda
de Duero. Burgos.

Introduccién. Las glucogenosis son enfermedades caracterizadas
por trastorno del metabolismo del glucégeno. Los tipos I (déficit de
glucosa-6-fosfatasa) y III (déficit en la enzima amilo 1-6 glucosidasa-
enzima desramificante-) son practicamente indistinguibles desde el
punto de vista clinico. Son enfermedades poco frecuentes (I: 1/100.000
y III: 1/80.000) y que se presentan como hipoglucemia, retraso en el
crecimiento y hepatomegalia en los lactantes.

Caso clinico. Paciente de 18 meses estudiada por hepatomegalia
y hepatitis aguda anictérica. AP: sospecha de sepsis clinica y coa-
gulopatia que precisé antibioterapia y vitamina K al nacimiento.
Broncoespasmos de repeticion en tratamiento con montelukast y
budesonida inhalada. Vacunacién completa. AF: sin interés. EF: a
destacar hepatomegalia de unos 5 cm bajo reborde costal. No esple-
nomegalia. Primer control analitico: GOT/GPT: 1844/1093 UI/L, GGT
165 UI/L, FA 273 UI/L, Bi 0,2 mg/dl, coagulacién normal. Resto de
analitica anodina. Sedimento de orina: cetonuria: 5. Serologias para
CMV, VEB, hepatitis A, B, C, HVS 1y 2 y toxoplasma: negativas.
Metabolismo del hierro: normal. Cobre y ceruloplasmina normales.
Ecografia abdominal: hepatomegalia homogénea, con ligero aumento
de la ecogenicidad (posible esteatosis ligera o hepatopatia crénica).
Se deriva a Hospital Universitario La Paz, Unidad de Hepatologia
pediatrica: a su llegada se observa una hipoglucemia de 26 mg/dl
con un lactico de 5,5 mg/dl. En analitica se objetiva: Trigliceridos 279.
Urico: 5,8. CPK 512 UI/L. Estudio nefrolégico y cardioldgico: normal.
Ingesta normal a pesar del retraso en el crecimiento, con exigencia
de ]a misma en algunos momentos y precisando administracién de
tomas nocturnas.

Conclusion. Debido a la clinica que presenta esta paciente, no pode-
mos identificar el tipo de glucogenosis que presenta. Se sospecha un
tipo III por el dcido trico normal, la falta de nefropatia, triglicéridos
no muy altos y aumento de CPK. Sin embargo, se hace necesario y
fundamental el diagnéstico genético. En cuanto al tratamiento, ambas
tienen tratamiento dietético con aportes de hidratos de carbono cada
2-4 horas, aunque en el tipo IIl 1a dieta es menos exigente, sin precisar
restriccion de fructosa, lactosa o sacarosa.

89. HEPATOMEGALIA OLIGOASINTOMATICA: FORMA DE PRE-
SENTACION DE GLUCOGENOSIS TIPO IX. Moro de Faes G, Gue-
vara Caviedes LN', Reguera Bernardino J', Criado Gdlvez R, Mufiéz
Lozon A', Iglesias Bldzquez C', Menéndez Arias C', Rodriguez Calleja
J2. 1Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Universitario de Ledn. *Servicio
de Pediatria del Hospital del Bierzo. Ponferrada.

Introduccién. La glucogenosis es una alteracion del depdsito de
glucogeno en los tejidos afectados, en los que puede estar aumentado
o tener una estructura anémala. La frecuencia de todos los tipos de
glucogenosis es de aproximadamente 1/20.000-25.000 nacidos vivos.

Caso clinico. Nifio de 18 meses que presenta hepatomegalia e
hipertransaminasemia (GOT: 118 UI/L, GPT: 96 UI/L, GGT: 14 UI/L,
bilirrubina total: 1,34 mg/dl, fosfatasa alcalina: 348UI/L). Entre sus
antecedentes personales estuvo ingresado en el periodo neonatal por
ictericia no isoinmune. Desde los 8 meses presenta vémitos ocasionales,
distensién abdominal y retraso ponderoestatural. En la exploracién
fisica de los 18 meses, se encuentra en percentil 10 de peso y talla, tiene
un fenotipo peculiar con boca grande, hipertrofia gingival, cuello corto,

nariz en silla de montar, ojos redondos, frente abombada, hipodontia
con dientes cuadrados, hernia umbilical, manos anchas con dedos cor-
tos. Soplo sistdlico I/ VI. Abdomen globuloso, hepatomegalia de 10-12
cm bajo reborde costal derecho y 3-4 cm bajo xifoides sin esplenomega-
lia ni nefromegalias. Resto de pruebas complementarias (hemograma,
coagulacion, colesterol, triglicéridos, CPK, dcido trico, dcido lactico,
cloro en sudor, mantoux, serologias de virus hepatotropos, cobre sérico,
ceruloplasmina, perfil férrico, coprocultivo, virus y parésitos, ecocar-
diograma) normales salvo hepatomegalia homogénea en la ecografia
abdominal. Se realiza test de ayuno sin hipoglucemia con hipercetosis
y un test de glucagon con respuesta positiva, siendo estos resultados
compatibles con glucogenosis tipo IX.

Comentarios. Diversos estudios sugieren que la glucogenosis tipo
IX (déficit de glucdgeno-fosforilasa quinasa) es una de las mas frecuen-
tes, pero por su evolucién benigna, puede estar infradiagnosticada.
Debe considerarse dentro del diagndstico diferencial en nifios con
hepatomegalia aparentemente asintomatica. El diagnéstico se puede
realizar con biopsia hepatica y/o células sanguineas. No esta claro el
tratamiento dietético excepto en lactantes y nifios pequefios, en ellos, se
recomienda evitar perfodos prolongados de ayuno y tomas nocturnas
adicionales durante episodios infecciosos.

90. DEFICIT DE ALFA 1 ANTITRIPSINA, LA IMPORTANCIA DE
UN DIAGNOSTICO PRECOZ. Guevara Caviedes N, Terroba Seara
S, Puerta Pérez P, Zoido Garrote E, Garcia Aparicio C, Revilla Orias
D, Menéndez Arias C, Hierro Delgado E. Servicio de Pediatria. Complejo
Asistencial Universitario de Ledn.

Introduccién. El déficit de alfa-1-antitripsina (o1-AT) es la causa
mas frecuente de hepatopatia grave e indicacién de trasplante hepa-
tico en nifios. Se hereda de manera autosémica codominante, siendo
el fenotipo més frecuente el PiZZ. Las manifestaciones clinicas mas
frecuentes en los homocigotos ZZ son las respiratorias en adultos y
la hepatopatia (ictericia colestatica, hepatitis neonatal y enfermedad
hemorrédgica) en nifios. Ante la sospecha clinica debe determinarse el
fenotipo sérico mediante electroforesis o el genotipo.

Caso clinico. Lactante de 3 meses sin antecedentes perinatales
de interés y con adecuado desarrollo ponderoestatural. Antecedentes
familiares: abuela materna con déficit parcial de alfa-1-antitripsina
sin estudio genético. Acude a urgencias por ictericia persistente de
inicio en los primeros dias de vida y acolia. En la exploracién fisica
se observa ictericia verdinica y discreta hepatomegalia. En analitica
sanguinea se detecta hipertransaminasemia (GOT 221 U/L; GPT
178 U/L), hiperbilirrubinemia de predominio directo (bilirrubina
total 7,36 mg/dl; bilirrubina directa 6,1 mg/dl), déficit de al-AT
(28 mg/dl) y de vitaminas A, E, Ky D. Estudio de coagulacién sin
alteraciones y ecografia abdominal normal. Se pauta tratamiento
oral con dcido ursodesoxicélico (15 mg/kg/dia) y vitaminas lipo-
solubles; descenso de la bilirrubina a partir del cuarto dia y dis-
minucion progresiva del tinte ictérico. Se confirma presencia de
genotipo homocigoto ZZ para déficit de a1-AT. Se indica vacunacién
de hepatitis Ay B.

Comentarios. El déficit de al-AT es una enfermedad infradiagnos-
ticada y, a pesar de sus graves consecuencias, no se conoce ninguna
terapia especifica. El seguimiento de estos pacientes estd orientado en
la monitorizacién y prevencion de complicaciones; incluyendo control
periddico de la funcién hepatica, tratamiento médico y nutricional de
la colestasis asociada, vacunacién contra virus hepatotropos y la no
exposicion al tabaco. No existen beneficios potenciales para recomendar
el cribado neonatal ni el diagndstico prenatal, pero si el estudio genético
de los hermanos ante la confirmacién de un caso.

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON 203



Posters

91. LARINGOMALACIA SEVERA EN CONTEXTO DE REFLUJO
GASTROESOFAGICO. Caunedo Jiménez M, Vilanova Ferndndez S,
Gortazar Arias B, Palacios Sanchez M, Gutiérrez R, Ruiz Castellano N.
Servicio de Pediatrin. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La laringomalacia es la anomalia laringea congénita
mas frecuente, consistente en el colapso intraluminal de los tejidos
supragloticos durante la inspiracién por inmadurez. Es la causa mas
frecuente de estridor en la infancia, manifestandose como estridor ins-
piratorio intermitente o constante que empeora en dectibito supino y
con esfuerzos. Aunque el 70-90% de los casos son leves, hasta un 20%
pueden asociar episodios de cianosis, disnea, deformidad tordcica pro-
gresiva (pectus excavatum) y microaspiraciones. Se ha descrito que el
reflujo gastroesofdgico (RGE) puede empeorar la laringomalacia por
irritacion directa. El diagndstico de confirmacion se realiza mediante
fibrolaringoscopia. Habitualmente la evolucion es hacia la resolucién
espontdnea antes de los 24 meses.

Caso clinico. Lactante de 8 meses, en seguimiento multidisciplinar
por laringomalacia severa y enfermedad por reflujo gastroesofdgico
(ERGE). RNAT (40+1) de PEEG (4.085 g). Desde el nacimiento presenta
llanto ronco y afénico, con estridor intermitente por lo que ingresa
para estudio. Valorada por ORL se objetiva edema de cuerdas vocales
con movilidad normal. Presenta regurgitaciones y vémitos frecuentes
tras las tomas, realizdndose estudio de transito superior, que pone
en evidencia multiples episodios de subida de alimento hasta oro-
faringe. Se inicia tratamiento con Omeprazol y Domperidona, con
empeoramiento progresivo, precisando ingreso a los 25 dias de vida
con desaturaciones durante el suefio, estridor continuo y dificultad
para completar las tomas con estancamiento ponderal. Precisa oxige-
noterapia de alto flujo y colocacién de sonda transpilérica (STP) por la
escasa respuesta al tratamiento farmacoldgico. La fibrolaringoscopia
de control pone en evidencia una laringomalacia severa. Se mantiene
con STP hasta los 2 meses, sin precisar soporte respiratorio, con paso
posterior a alimentacion por SNG. Rehabilitacién por parte de Logo-
peda para disminuir la aversion oral, iniciando tolerancia por succién
a los 4 meses. Disminucion progresiva del estridor, con mejoria de la
fibrolaringoscopia.

Conclusiones. La laringomalacia, en la mayor parte de los casos,
tiende a la resolucion espontdnea, sin generar complicaciones. Sin
embargo, como en nuestro caso, puede agravarse por otros factores,
como el RGE, llegando a precisar soporte respiratorio. Ante un paciente
con diagndstico de laringomalacia y presencia de sintomas digestivos
sugestivos de RGE, es conveniente instaurar tratamiento antirreflujo,
mejorando la clinica en un gran porcentaje de los casos.

92. GIARDIASIS RESISTENTE AL TRATAMIENTO EN NINO
INMIGRANTE. Gonzilez-Lamuiio Sanchis C, Marugin de Miguelsanz
JM, Alonso Vicente C, Moreno Carrasco JL, Siguero de la Infanta S,
Palomares Cardador M, Di Tata Francia C. Servicio de Pediatria. Hospital
Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. La parasitacion por Giardia lamblia presenta una alta
prevalencia a nivel mundial recogiéndose 200 millones de casos al afio.
Es una causa frecuente de diarrea crénica y deterioro nutricional en
nifios menores de 5 afios. Aunque predomina en areas de bajo nivel
sociosanitario, es también frecuente en paises desarrollados. Casi el
90% responden a metronidazol, observandose mejoria clinica y cura-
ci6n parasitologica. A continuacion presentamos un caso refractario
a tratamiento habitual recogido en nuestro centro en el dltimo afio.

Caso clinico. Varén de 18 meses de raza negra, adoptado, proceden-
te de Mali. Acude a nuestra consulta de Digestivo por cuadro de diarrea
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de aproximadamente un mes de evolucién y marcada desnutricion. En
la exploracion fisica presenta un peso 6,945 kg (Pc <3) y una longitud de
74,5 cm (Pc<3). Distensién abdominal prominente junto con hipotonia
generalizada, palidez de mucosas y muy escaso paniculo adiposo. Ante
este cuadro se solicitan entre otras pruebas complementarias, parasitos
en heces, observandose crecimiento de quistes de Giardia lamblia. Ante
los resultados, se pauta tratamiento con metronidazol una semana.
Presenta una mejoria clinica inicial con recaida posterior, y persisten-
cia de quistes en heces, por lo que se realiza un segundo ciclo con
metronidazol. Ante la persistencia de sintomas y presencia de quistes
en controles sucesivos de parasitos, se decide cambio de tratamiento
a otro derivado nitroimidazdlico, secnidazol, sin observarse respuesta
al tratamiento. Con la presencia de clinica intermitente, visualizacién
de quistes en heces, y basdndose en algunas experiencias publicadas,
se opta por tratar de forma combinada con Metronidazol y Albendazol
durante 5 dias, observdndose una rdpida mejoria en la curva de cre-
cimiento ponderoestatural y demostrando negatividad de quistes de
Giardia lamblia en 3 muestras separadas de heces.

Conclusién. Ante una infeccién por Giardia lamblia procedente de
dreas endémicas con posible resistencia al tratamiento con metroni-
dazol, se debe tener en cuenta el uso de una terapia farmacoldgica
combinada, como la empleada en nuestro caso, obteniéndose resultados
satisfactorios.

93. ;ANAFILAXIA? ;SEPSIS? SINDROME DE ENTEROCOLITIS
INDUCIDA POR PROTEINAS ALIMENTARIAS (FPIES). Mangas
Sénchez C, Alvarez Alvarez S, Ferndndez Mordn M, Mayordomo Colun-
ga ], Bousoiio Garcia C, Jiménez Treviiio S. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccion. EL FPIES es un cuadro gastrointestinal de alergia
no IgE mediada, considerado como la entidad més grave dentro de las
enfermedades inducidas por proteinas alimentarias. Suele manifestarse
como un cuadro de vomitos y/o diarrea grave que puede precisar
asistencia en Unidades de Cuidados Intensivos (UCI).

Caso clinico. Lactante de 3 meses que acudié a Urgencias por
cuadro profuso de vémitos y diarrea. Habia sido dado de alta a su
domicilio el dia previo con diagnéstico de gastroenteritis aguda, sin
otros antecedentes de interés. A su llegada presentaba mal estado
general, signos de deshidratacién y gradiente térmico. Se realizaron
hemograma y bioquimica donde destacaban una leucocitosis a base
de neutrdfilos, procalcitonina de 2,52 ng/ml, y una gasometria veno-
sa con acidosis metabdlica. Ante la inestabilidad hemodindmica, se
traslada a la UCI Pedidtrica donde permaneci6 4 dias. Los estudios
microbiol6gicos de heces fueron negativos y se hallé una calprotectina
fecal elevada. Se sospeché una posible Alergia a proteinas de leche de
vaca (APLV), realizdndose prick test que fue positivo. Fue dado de alta
asintomatico con una férmula extensamente hidrolizada. Esa misma
tarde reacudi6 por cuadro de vémitos y diarrea profusos tras la toma
por primera vez de cereales (arroz) asociando mala coloracién, hipo-
tonia y somnolencia. Tras estabilizacion ingresa de nuevo en planta.
Se realiza RAST y Prick test para diversos alimentos (cereales, carne,
pescado...) resultando negativos. Ante la alta sospecha de FPIES a
arroz y proteina de leche de vaca se mantiene la férmula hidrolizada
y se recomienda la exclusién del arroz de la dieta. Ha introducido
otros alimentos sin incidencias. Pendientes de provocacién oral en
medio hospitalario.

Comentarios. Aunque el FPIES es una entidad poco frecuente,
debemos sospecharla ante un lactante con cuadro gastrointestinal grave
que remeda una sepsis. La leche es el alimento que més frecuentemente
lo produce, seguido de los cereales, asocidndose ambos en ocasiones.
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94. ENFERMEDAD CELIACA (PUEDE SER UNA EMERGENCIA
QUIR(JRGICA? Muiioz Lozon A, Guevara Caviedes LN, Moro de
Faes G, Puerta Pérez MP, Revilla Orias MD, Terroba Seara S, Ocaiia
Alcober C, Iglesias Blazquez C. Servicio de Pediatrin. Complejo Asistencial
Universitario de Ledn.

Introduccion. La enfermedad celiaca es uno de los trastornos
genéticos mds frecuentes a nivel mundial, con una gran variabilidad
de manifestaciones clinicas. En la edad pediatrica las manifestaciones
clinicas tipicas son diarrea, dolor y distensiéon abdominal, irritabilidad
0 estancamiento ponderoestatural.

Caso clinico. Paciente de 4 afios que acude al servicio de urgencias
por aparicion stbita de intenso dolor abdominal, mal estado general,
abdomen marcadamente distendido y a tension. Se realiza analitica
sanguinea que muestra signos de anemia. La ecografia abdominal
resulta poco valorable por abundante interposicién de gas. Se realiza
TC urgente que muestra una importante dilatacién del marco célico e
intestino delgado (Ver imagen). Se decide actitud expectante.

Comentarios. Aunque la distensién abdominal es un hallazgo fre-
cuente en los pacientes celiacos, su presentacién en forma de abdomen
agudo es muy inusual y sugiere como primera posibilidad una emer-
gencia medico-quirdrgica. La prueba de imagen permitié adoptar una
actitud expectante. Durante el ingreso se pudo realizar el diagnéstico
de enfermedad celiaca.

95. PICA EN LA INFANCIA: NECESIDAD DE UNA EVALUACION
INTEGRAL PARA UN CORRECTO TRATAMIENTO. Méndez Sin-
chez A%, Pascual Pérez A, Moya Dionisio V', Aparicio Casares H!,
Rodriguez Garcia L, Pérez Basterrechea B', Gutiérrez Alonso S', Mar-
tinez Sudrez V2. "Hospital Universitario Central de Asturias, Oviedo. *Centro
de Salud El Llano, Gijén.

Objetivos. Ante un trastorno de la conducta alimentaria son impor-
tantes una anamnesis y exploracion fisica exhaustivas. La ingesta an6-
mala de una sustancia no nutritiva puede ser causa y consecuencia de
un desorden organico basal, pero también de un trastorno psicolégico.

Material y métodos. Nifio de 6 afios sin antecedentes de interés,
cuya madre consulta por encontrarlo en casa arrancando y comiendo
trozos de pared con los dientes. Revisiones programadas sin incidencias.
Desarrollo psicomotor, escolarizacién, rendimiento y comportamiento
adecuados; también crecimiento, sociabilidad y habitos de vida diarios,
incluyendo los nutricionales. Realiza 4 0 5 comidas diarias, aparentemen-
te suficientes y variadas. Exploracién fisica normal salvo caries en un

molar y dentadura decidua erosionada en sus piezas anteriores. Hemo-
grama, bioquimica bésica, serologia de enfermedad celiaca, pruebas de
funcion hepética y metabolismo del hierro sin hallazgos patoldgicos.

Resultados y conclusiones. La pica es el consumo persistente de
sustancias no nutritivas y no alimentarias durante al menos un mes,
inapropiada para la edad, nivel de desarrollo y habitos culturales del
nifio; sin aversion hacia otros alimentos. Su etiologia es multifactorial:
hay que descartar en primer lugar déficits nutricionales especificos, e
incluir en la valoracién nutricional antropometria, analisis y evaluacion
delaingesta. Alidentificar y tratar dicha carencia, la conducta anormal
suele desaparecer, aunque muchos casos se asocian a otras patologias,
sobre todo desérdenes mentales y del suefio. También deben explorarse
condiciones més inadvertidas en la practica clinica diaria; como desor-
ganizacion familiar, carencia afectiva, bajo nivel social y ambientes con-
flictivos. Los efectos adversos mas frecuentes y potencialmente graves
son los gastrointestinales. El abordaje terapéutico requiere tratamiento
del posible déficit nutricional, de las secuelas de la ingesta anémala y
también manejo psicoldgico, con implicacion de los cuidadores. La
terapia mas eficaz suele ser la conductual, precisandose farmacos en
casos aislados. Nuestro paciente, tras descartar déficits nutricionales
y patologias organicas basales, se valor6 en Salud Mental Infantil. Al
profundizar més en sus antecedentes socio-familiares se conocieron
datos de exposicién a violencia doméstica, trafico de drogas, separacién
y encarcelamiento parental entre otros; asi como rasgos depresivos en
la valoracion psicoldgica. Posteriormente a la evaluacion, desarroll6
mayores problemas de aprendizaje, conducta mas desafiante y agre-
siva, y comportamientos obscenos en el colegio hacia sus compafieras
y profesoras. Se inici6 tratamiento con risperidona, con muy buena
respuesta y mejoria conductual y del rendimiento escolar.

96. SINDROME DE GILBERT EN LA INFANCIA, UNA HIPERBILI-
RRUBINEMIA BENIGNA. Garcia Gonzdlez V1, Sudrez Castaiion C?,
Martinez Blanco !, Fournier Carrera M2, 1Centro de Salud “El Coto”.
2Centro de Salud “Severo Ochoa”. Gijén. Asturias.

Introduccion. El sindrome de Gilbert es un trastorno hepatico
producido por un déficit leve de la enzima glucuronil-transferasa, se
transmite con herencia autosémica recesiva y no es una enfermedad
rara, entre el 3% y el 10% de la poblacién esta afectada. Su manifestacion
principal es una hiperbilirrubinemia no conjugada aislada.

Caso clinico. Nifio de raza negra. Gestacién a término, parto normal
y peso adecuado a su edad gestacional. Ictericia fisioldgica del recién
nacido. Lactancia materna durante 3 meses. Vacunas correctas segtin
calendario oficial. 6 afios: Cuadro de ictericia conjuntival de 2 dias de
evolucion, acompanada de fiebre, odinofagia y adenopatias laterocervi-
cales izquierdas. En urgencias se realiza hemograma y bioquimica con
bilirrubina total 2 mg/dl, resto de valores normales. Exudado faringeo
positivo para Streptococcus pyogenes grupo A, recibié tratamiento con
penicilina 10 dias con buena evolucién y disminucién progresiva de su
ictericia conjuntival. Se deriva a la consulta externa de pediatria para
valoracién de la hiperbilirrubinemia. Hasta este momento no le habian
detectado nunca coloracién ictérica. No dolor abdominal ni deposicio-
nes diarreicas. No astenia ni adelgazamiento. En ese momento mantiene
leve ictericia conjuntival, sin otros hallazgos en la exploracin fisica. Se
realiza estudio completo de hiperbilirrubinemia (analitica, serologia,
ecografia abdominal) dentro de la normalidad. Ante la normalizacién
dela bilirrubina y desaparicién de la ictericia de forma espontanea tras
la resolucién del cuadro infeccioso agudo y la normalidad de todas las
pruebas complementarias realizadas, parece tratarse de un sindrome
de Gilbert. 13 afios: Cuadro de astenia y anorexia. Somatometria en
percentiles normales y buena ganancia ponderal. Refieren habitos ali-
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mentarios descuidados. EF: Ictericia conjuntival leve, resto normal. Se
solicita analitica que muestra leve alteracion de la férmula leucocitaria
compatible con viriasis, Br total 2,1 mg/dl, Br conjugada 0,8 mg/dly
no conjugada 1,3 mg/dl, transaminasas normales.

Comentarios. El sindrome de Gilbert es un trastorno relativamente
frecuente, es benigno, autolimitado y no precisa ningtin tratamiento. Su
diagndstico es de exclusién y es importante resaltar que en estos pacien-
tes, la ictericia aumenta coincidiendo con ayuno, infecciones y estrés,
para evitar asi la realizacion de pruebas complementarias innecesarias.

Sébado 7 de noviembre - Sesion 7

Moderador: Hermenegildo Garcia Gonzélez

97. CLINICA CEREBELOSA POR RECIDIVA EXTRAMEDULAR
AISLADA EN SISTEMA NERVIOSO CENTRAL DE LEUCEMIA
LINFOBLASTICA AGUDA. Paz Payd E, Montori Torres A, Gacimar-
tin Valle P, Melero Gonzilez A, Urbaneja Rodriguez E, Alonso Jiménez
T, Gonzilez Garcia H, Alvarez Guisasola FJA. Unidad de Oncohemato-
login Infantil. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion. Méas de 95% de los nifios con Leucemia linfobléstica
aguda (LLA) alcanzan la remisién y se prevé que cerca del 80% de los
pacientes entre 1y 18 afios con LLA tratados con los regimenes actuales
serdn sobrevivientes sin complicaciones a largo plazo. A pesar de los
avances mencionados en el tratamiento de la LLA infantil, todavia
hay numerosos interrogantes biologicos y terapéuticos por responder
antes de que se logre el objetivo de curar a cada nifio con LLA con la
menor toxicidad posible.

Resumen caso clinico: Nifia de 4 afios diagnosticada a los 2 afios de
Leucemia linfoblastica B aguda comun. Finalizado tratamiento segtin
Protocolo de riesgo intermedio SHEOP-PETHEMA 2013, en el tltimo
control medular se obtiene por citometrfa de flujo una enfermedad mini-
ma residual negativa, sin embargo en liquido cefalorraquideo se detectan
431 células/mm?, siendo un 98,7% blastos. En ese momento la paciente
comienza con clinica cerebelosa (dismetria, ataxia y habla escandida)
con empeoramiento progresivo en los dias posteriores. Examen de LCR
por citometria de flujo: el estudio del inmunofenotipo evidenci6 blas-
tos similares al diagnéstico. La RM cerebral evidencié hiperemia pial
meningea generalizada, siendo llamativo el realce en la placa tectal y
vermix cerebeloso. Leve hidrocefalia no obstructiva. No extension lep-
tomeningea en canal medular. Con el diagnéstico de recaida de LLA
extramedular precoz se inicia tratamiento segtin protocolo recidivas
LAL/SEHOP 2008-2010. Tipaje HLA: hermano HLA idéntico. En el dia
+ 12 de induccidn, tras dos terapias intratecales y empeoramiento cli-
nico en el control de RMN cerebral se observa mejoria de la hiperemia
meningea, pero se aflade la presencia de un edema cerebeloso y persis-
te leve hidrocefalia. Se consigue remisién completa de afectacion del
SNC tras cuatro terapias intratecales. Se realiza Gltimo control de RMN
cerebral en el dfa+19de induccién donde no se objetiva captacion pial y
mejorfa importante de la afectacion edematosa del cerebelo. Aparecen
sin embargo lesiones de desmielinizacion supratentoriales en posible
relacion con toxicidad por metotrexate intratecal. Evolucion neuroldgica
posterior favorable, pendiente de terminar protocolo de quimioterapia
para realizar radioterapia sobre SNC y trasplante de médula dsea.

Conclusiones. La mayoria de las recaidas de LLA se localizan
en médula Osea o de forma combinada, siendo las aisladas en SNC o
testiculares mucho menos frecuentes (menor del 10%) y tienen mejor
prondstico que las primeras. La presencia de clinica neurolégica en
pacientes en tratamiento o seguimiento por LLA obliga a descartar la
recaida asilada o combinada.
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98. PRESENTACION ATIPICA DE LEUCEMIA LINFOBLASTICA
AGUDA COMO MOTIVO CONSULTA EN UN SERVICIO DE
URGENCIAS. Naranjo Gonzdlez C, Barbarin Echarri S, Caunedo
Jiménez M, Merayo Ferndndez L, Pefialba Citores AC. Servicio Pediatria.
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion: La leucemia constituye la patologia oncolégica mas
frecuente en la infancia (30% del total); EI 97% son agudas y de éstas
el 77% linfobldsticas agudas. Los principales factores de riesgo son la
exposicion a radiacién (prenatal a rayos X y postnatal) y alteraciones
genéticas (Sd Down, Neurofibromatosis). La clinica de presentacion es
insidiosa, subaguda e inespecifica, por lo que es frecuente se demore
el diagnostico. La astenia, anorexia y fiebre se encuentra en 2/3 partes
y como signos extramedulares los mds frecuentes son hepatoespleno-
megalia, adenopatias, infiltracién testicular y nédulos cutdneos. La tasa
de curacién es del 80%, condicionado por el momento del diagnéstico
e inicio del tratamiento.

Caso clinico. Nifio de 2 afios sin antecedentes personales de interés
salvo asma en tratamiento con corticoides inhalados. Acude a urgen-
cias por nédulos subcutdneos frontales de 3 meses de evolucién con
aparicion de 2 nuevos nédulos preauriculares en la tltima semana,
sin otra clinica acompafante (Figura). Los nédulos son violaceos, de
1x1 cm no dolorosos y sin signos inflamatorios. No nédulos ni ade-
nopatias a otros niveles, con resto de exploracién normal. Pruebas
complementarias en urgencias: hemograma con serie roja, blanca y
plaquetas normales; bioquimica con funcién hepética, renal, PCR y
coagulaci6n sin alteraciones. Se extraen serologias y estudio inmuno-
l6gico y se realiza ecograffa informada como hallazgos inespecificos. Se
deriva a Dermatologia donde realizan biopsia cutdnea. Tras resultado
de infiltracion por Leucemia linfoblastica de células B precursoras, se
remite a Hematologia y se ingresa para completar estudio. Se detecta
infiltracion medular, cutdnea, ganglionar, 6sea y testicular. Inicia tra-
tamiento quimioterdpico a las 48 horas del diagnéstico, a los 26 dias
de su primera visita a urgencias.

Conclusiones. La leucemia es el tipo de cancer mds frecuente en
menores de 14 afios. El cuadro clinico consta de signos y sintomas
inespecificos frecuentes en otras enfermedades de la infancia. Las ade-
nopatias o lesiones cutédneas en localizaciones poco habituales, asociadas
o no a cuadro toxico, hepatoesplenomegalia esplenomegalia, fiebre y
falta de respuesta al tratamiento antibiético/antiinflamatorio, precisan
biopsia. El abordaje de diagnéstico deberd iniciarse lo antes posible, ya
que el momento del diagndstico e inicio de tratamiento condicionan la
tasa de curacion de estos pacientes.
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99. ANEMIA HEMOLITICA AUTOINMUNE: IMPORTANCIA DEL
DIAGNOSTICO PRECOZ. Parra Rodriguez A, Minguez Rodriguez
B, Sinchez Moreno S, Aparicio Rios P, Garcia Iglesias D, Gutiérrez
Marqués S, Lépez Torija 1. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial
Universitario de Salamanca.

Introduccion. La anemia hemolitica autoinmune es una patologia
muy poco frecuente en menores de 20 afios. En los nifios, aparece de
forma mas prevalente entre los 2-4 afios de edad. En mas de la mitad de
las ocasiones resulta secundaria a infecciones, enfermedades autoinmu-
nes, inmunodeficiencias o neoplasias. Es de vital importancia realizar
un estudio inmuno-hematoldgico para enfocar de forma precoz el caso.

Caso clinico. Paciente de 2 afios, que acude a Urgencias derivado
por su pediatra, tras objetivar anemia grave (Hemoglobina 6,8 g/dI)
en una analitica realizada, por cuadro de palidez cutdneo-mucosa de
una semana de evolucion. 2 semanas antes, habia tenido un sindrome
febril, sugerente de viriasis, de 72 horas de duracién. No refiere ingesta
de habas, ni de farmacos. No ha presentado sintomas constitucionales ni
clinica de sangrado. No antecedentes familiares ni personales de interés.
En la exploracién se encuentra hemodindmicamente estable, observando
palidez cutdneo-mucosa junto con ictericia a nivel palmar y conjuntival.
No se objetivan alteraciones en el sistema ganglionar, ni masas ni mega-
lias a nivel abdominal. La analitica revela una Hb de 6,8 g/dl, Hematies
1,98x10¢, Hto 21,4%, MVC 108,1 fL, MCH 4,3 PG, RDW 22,2%, reticulo-
citos 20,8%, reticulocitos 413,4x10°, con serie leucocitaria y plaquetaria
normal. En la bioquimica destaca una Bilirrubina total 0,94 mg/dl, LDH
525 U/L, siendo el acido trico y el resto de parametros normales. En la
extension de sangre periférica se objetiva anisocitosis y microcitosis junto
con policromasia, sin blastos, siendo compatible con anemia hemolitica o
sangrado. Ante la sospecha de anemia hemolitica se decide hacer un test
de Coombs directo, resultando positivo, siendo el test monoespecifico
positivo para Ig G 4, C3b y C3d4. Se completa el estudio con analitica de
orina (21 hematies/c, resto normal), serologfas (Citomegalovirus, Epstein-
Barr, Toxoplasma, Parvovirus B19) y ecograffa abdominal con resultado
normal. Ante el diagndstico de anemia hemolitica se instaura tratamiento
con Predinosolona oral a 4 mg/kg/dia con mejoria progresiva de la ane-
mia. En el seguimiento posterior, se ha realizado descenso progresivo de
corticoides hasta suspension con buena evolucion.

Conclusién. Aunque se trate de un cuadro poco frecuente, la sos-
pecha clinica de anemia hemolitica aguda, nos obliga a la realizacién
de un Test de Coombs directo seguido de un Test monoespecifico si
el primero es positivo, para filiar de forma concreta el componente
inmunoldgico, que va a determinar la evolucién, tratamiento adecuado
y actitud transfusional. Conviene un seguimiento posterior estrecho del
paciente, con una pauta de tratamiento con corticoides progresivamente
descendente, para evitar nuevos brotes de la enfermedad.

100. CRISIS APLASICA POR INFECCION POR PARVOVIRUS B19
COMO FORMA DE PRESENTACION DE ANEMIA HEMOLITICA
ADQUIRIDA AUTO INMUNE. Paz Payd E, Garcia Martin P, Torres
Montori A, Garrote Molpeceres R, Urbaneja Rodriguez E, Alonso Jimé-
nez T, Gonzdlez Garcia H, Alvarez Guisasola FJA. Unidad de Hematologia
y Oncologia infantil. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion. La anemia hemolitica autoinmune por anticuerpos
calientes es la forma mds frecuente de anemias hemoliticas adquiridas.
Se caracterizan por la presencia de autoanticuerpos, habitualmente
IgG, que se activan a temperaturas entre 37 y 40°C, que reaccionan
contra antigenos comunes de la membrana del hematie, como las pro-
tefnas Rh. La mayoria son idiopaticas y méds raramente secundarias a
enfermedades autoinmunes, sindromes linfoproliferativos o tumores.

Clinicamente, se presentan, precedidas de una infeccién generalmente
viral, como un sindrome hemolitico agudo (palidez, ictericia, espleno-
megalia, fiebre y coluria). El diagndstico se establece por el hallazgo de
anemia junto con signos hemoliticos (reticulocitosis, disminucién de
haptoglobina e hiperbilirrubinemia indirecta) y una prueba de antig-
lobulina directa (test de Coombs) positiva.

Resumen caso clinico: Paciente de 8 afios que en el curso de un
cuadro febril de 4 dias de evolucién que asocia odinofagia es derivado
desde su hospital de origen por hallazgo de anemia y leucopenia. No
enfermedades hematoldgicas en la familia. No antecedentes personales
de interés. A la exploracién destaca palidez cutinea marcada, soplo
sistolico II/IV, esplenomegalia y orofaringe hiperémica con exudado
blanquecino. Analitica al ingreso: Hemograma: Hb: 4,9 g/dl, Hto: 13%,
VCM: 77 8 fl. Leucocitos: 2.950/mm? (Neutréfilos: 1.837/mm?) y 144.000
plaquetas/mm?. Bioquimica: LDH 390 U/L, resto incluyendo reactantes
de fase aguda normal. Test de Coombs directo positivo. Sistematico y
sedimento de orina normal. Inicia terapia con metilprednisolona y trans-
fusion de hematies a 5 ml/kg por taquicardia mantenida. Al tercer dia de
ingreso se completa estudio: Reticulocitos absolutos 41.600/ mm?. LDH
588U /L. Haptoglobina indetectable. Frotis sangre periférica: morfologia
eritroide sin alteraciones. Mielograma (aspirado medular): hiperplasia
de la serie roja. En serologia resultado positivo para parvovirus B 19
(IgM positiva), resto de virus hepatétropos y toxoplasma negativos.
ANA negativos. Estudio de inmunohematologia: anemia hemolitica por
autoanticuerpos calientes de tipo IgG 1, sin activacion del complemento
com especificidad anti-D. Buena respuesta inicial al tratamiento con
corticoide. Actualmente se encuentra sin tratamiento desde hace dos
meses, manteniendo tasas de hemoglobina normales y presentando,
después de recuperar la infeccién por parvovirus, signos de hemdlisis
(reticulocitosis y disminucién de haptoglobinas, sin hiperbilirrubinemia).

Conclusiones. La crisis aplasica por infeccion por parvovirus es
una complicacién frecuente en las anemias hemoliticas congénitas (esfe-
rocitosis hereditaria). En nuestro paciente, posiblemente con meses de
evolucion de anemia hemolitica adquirida autoinmune con muy buena
respuesta medular y sin clinica hemolitica llamativa, fue la infeccién
por parvovirus, que enlentece la médula 6sea, la que descompenso la
anemia y permitio el diagndstico final del caso, siendo esta forma de
presentacién muy inhabitual.

101. DOLOR OSEO COMO DEBUT DE ENFERMEDAD, UN DESA-
FIO EN EL DIAGNOSTICO DIFERENCIAL. Herndndez Carbonell
M, Herndndez Villarroel AC, Del Villar Guerra P, Valencia Castillo SL,
Valladares Diaz Al Servicio de Pediatrin. Servicio Hematologia. Hospital
General de Segovia.

Introduccion. La leucemia aguda es la neoplasia maligna mas
comtn entre la poblacion pediatrica. Abarca un 25% de los canceres
de la infancia, siendo la forma mas frecuente la leucemia linfoblastica
aguda (LAL) (80%). La mayor incidencia se presenta entre los 2 y 5
anos de edad, siendo mas frecuente en varones. Las manifestaciones
osteoarticulares en los niflos son sintomas frecuentes de diversas enfer-
medades, pero también pueden aparecer como primera manifestacién
clinica en los casos de LAL en forma de dolor éseo difuso, artralgias o
artritis. Estos sintomas pueden ser interpretados de forma incorrecta,
implicando un retraso en el diagndstico.

Caso clinico. Nifio de 3 afios, sin antecedentes de interés, que acu-
de al Servicio de Urgencias por dolor en pierna izquierda, de inicio
stibito, que le ha despertado por la noche. Asocia imposibilidad de
la marcha y febricula de menos de 12 horas de evolucion. Refieren
cuadros de infeccién respiratoria autolimitados en los dias y semanas
previos. No sintomas constitucionales. A la exploracién se encuentra
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irritable, quejumbroso, con palidez cutdnea pero no de mucosas. Se
palpan multiples adenopatias cervicales y laterocervicales (méximo 2
cm de didmetro), y polo de bazo sin hepatomegalia. Actitud pasiva en
flexién de cadera izquierda con dolor a la movilizacion e imposibilidad
de extension de la cadera. Ante la sospecha de infeccion articular se
extrae analitica completa, objetivindose anemia leve y leucocitosis de
27.910. Ante la demora de la férmula 6ptica se solicita también frotis
de sangre periférica, donde confirman la presencia de blastos.

Resultados. hematies 3.930.000 mm?, Hb 11,1 g/dl, Htco 33%, VCM
84 fL. Leucocitos 27.910 mm? (neutréfilos 8%, linfocitos 65%, monocitos
12%, eosindfilos 4%, blastos 11%, promonocitos 5%, cayados 3%, eritro-
blastos (por 100 leucocitos) 2%), Plaquetas 52.000 mm?. Reticulocitos
MO: 15,00. Procalcitonina 0,27 ng/ml, PCR 2 mg/dl. VSG 50 mm/h.
Radiografia de cadera (AP): normal. Dados los resultados analiticos, se
remite a centro de referencia, donde es diagnosticado de LAL.

Conclusién. En los nifios es complicado distinguir un proceso
maligno en sus estadios iniciales dado que en la mayoria de los casos
se presentan con sintomas clinicos inespecificos. Las manifestaciones
articulares como artralgias/artritis, o dolor 6seo pueden simular otras
enfermedades pedidtricas més comunes, sobretodo de tipo reumatolé-
gico, por lo que es muy importante prestar especial atencion a sintomas
generales y otros signos extraarticulares que puedan ayudar a sospechar
otra etiologfa. La oligoartritis asimétrica es la forma mas frecuente de
presentacion en los casos de LAL, siendo las articulaciones mas afecta-
das la rodilla y la cadera; conocer este dato es clave para ayudar a evitar
retrasos en el diagnéstico de LAL y mejorar el prondstico.

102. GRANULOMA EOSINOFILO COMO TUMOR PRIMARIO DE
CLAVICULA: NUESTRA EXPERIENCIA CON DOS CASOS. Alvarez
Gonzilez DY, Garcia Granja S%, Santos Ledo C2, Arbona Jiménez C?,
Barrio Traspaderne E'. 'Servicio de Urgencias de Pediatria. Hospital de
Cabuefies. Gijon. 2Servicio de Traumatologia. Hospital Universitario Marqués
de Valdecilla. Santander.

Introduccion. El granuloma eosinéfilo es una lesién benigna de
etiologia desconocida caracterizada por una proliferacién intensa de
elementos reticulohistiociticos. Es la forma benigna de la histiocitosis
de células de Langerhans. Se caracteriza por lesiones tinicas o multiples,
mas frecuente en varones jovenes; apareciendo principalmente en cra-
neo y femur, siéndo su aparicién en la clavicula una localizaci6n rara.

Material y métodos. Presentamos el caso de 2 nifios sin antecedentes
personales de interés, que acuden a Urgencias por dolor de clavicula. EI
pirmero es un nifio de 12 afios que refiere una tumoracion de 15 dias de
evolucion, de crecimiento progresivo, sin fiebre ni traumatismo previo. A
la exploracién presenta una tumoracién en tercio medio, dura, adherida
a planos profundos; sin adenopatas. El segundo es una nifa de 10 aflos
con dolor clavicular tras traumatismo directo, que interrogédndola admite
que el dolor existia previamente. A la exploracién presenta igualmente
una tumefacci6n en tercio medio de clavicula sin otra clinica. En ambos
se realiz6 radiografia simple donde se observo lesion litica insuflante
en la clavicula. El estudio del primer caso se completé con RMN y el
segundo con TC. Ambos estudios demostraron masas endomedulares
que interrumpian la cortical y se comportaban como tumores agresivos
localmente, planteando como primer diagndstico el granuloma eosiné-
filo y como diagndstico diferencial el sarcoma de Ewing. La anatomia
patologica confirmé el granuloma eosinéfilo en ambos casos. Se tomé
en ambos actitud expectante con controles radiograficos periddicos,
observandose resolucion de la lesion hasta la morfologia normal.

Conclusiones. No existe claro consenso sobre el tratamiento del
granuloma eosindfilo en clavicula (observacién, curetaje, inyeccién de
corticoesteroides, etc.). Muchos autores recomiendan el tratamiento
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conservador por lo que la biopsia resulta imprescindible antes de pro-
ceder a tratamientos mas agresivos. Los pacientes esqueléticamente
inmaduros parecen responder mejor al tratamiento conservador. En
ocasiones tratamientos mas agresivos se han relacionado con tasas mas
altas de recidivas.

103. TUMORACION EN CLAVICULA, FIBROMA DESMOPLASICO.
APROPOSITO DE UN CASO. Alvarez Gonzilez D', Garcia Granja &,
Giraldo Vegas LA?, Rubio Lorenzo M?, Pérez Gordon |, Sancho Gutiérrez
R, Gonzilez Escartin E. Servicio de Urgencias de Pediatria. Hospital de
Cabueries. Gijon. 2Servicio de Traumatologia, *Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. El fibroma desmopldsico es un tumor benigno de
crecimiento lento aunque con posibilidad de comportamiento agresivo
localmente. Este tipo de tumor aparece tipicamente en la segunda o
tercera década de vida. Ha sido descrito en la mandibula, en la metafisis
de huesos largos y en la pelvis en nifios. Otras localizaciones son el
créneo, las costilla, el esternén y las vertebras. La clavicula se presenta
como una zona donde los tumores malignos son mucho mas comunes
que los benignos con una tasa 4:1. Comentamos el caso de un fibroma
desmoplasico en la clavicula de un nifo.

Meétodo. Presentamos un nifio de 13 afios sano, sin antecedentes
personales de interés, con una tumoracién en clavicula derecha de dos
meses de evolucion, sin presentar limitacién funcional, ni dolor, ni
clinica a nivel sistémico. La exploracion fisica muestra una tumoracién
de aproximadamente 15 centimetros, sin signos de inflamacion local
o problemas vasculares. El paciente presentaba un rango completo
de movilidad. La exploracion radiografica mostré una masa sobre la
clavicula derecha, completamos el estudio con RMN, que mostré una
sefial mas intensa que la grasa en T2, pudiéndo ser esto atribuible a la
necrosis cistica del tumor. Realizamos finalmente una biopsia donde
se encontrd areas de hemorragia rodeadas de células gigantes de tipo
osteocldstico y macréfagos rellenos de hemosiderina.

Resultados. El abordaje quirtrgico de este tipo de lesiones ha sido
fuente de controversias. En nuestro paciente decidimos la escisién de
la clavicula debido a la alta tasa de recurrencias cercanas al 70% en
aquellos en los que solo se trata con curetage.

Conclusion. El fibroma desmoplasico es un tumor raro con evo-
lucién agresiva en ocasiones. Debido a la alta tasa de recurrencia que
presenta esta patologia, proponemos la escision del tumor junto con la
clavicula en su totalidad como tratamiento definitivo.

104. OSTEOMIELITIS CRONICA RECURRENTE MULTIFOCAL:
SERIE DE CASOS. Urbaneja Rodriguez E!, Garrote Molpeceres R?,
Gonzilez Garcia HY, Pino Vizquez MAY, Alvarez Guisasola FJ, Plata
Garcia M?, Sdnchez Lite . 'Servicio de Pediatrin, 2Servicio de Traumatologia

y Ortopedia, 3Servicio de Radiodiagndstico. Hospital Clinico Universitario
de Valladolid.

Introduccién. La osteomielitis crénica recurrente multifocal
(OCRM) es una enfermedad autoinflamatoria poco frecuente, existiendo
unos 250 casos descritos en la literatura, que afecta a nifios y adultos
jovenes. Se caracteriza por una inflamacién dsea aséptica y multifocal
que afecta fundamentalmente a metéfisis de huesos largos y clavicula,
de evolucion subaguda o crénica, con exacerbaciones y remisiones. El
diagnéstico se realiza por los hallazgos clinicos, radioldgicos microbio-
l6gicos e histolégicos de las lesiones, excluyendo causas infecciosas y
tumorales. En su tratamiento se emplean antiinflamatorios no esteroi-
deos (AINE), aunque se dispone de otras alternativas.
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Material y métodos. Se presenta una revision retrospectiva de
las historias clinicas de 2 pacientes diagnosticadas de OCRM en edad
pedidtrica. Se describen datos epidemioldgicos, sintomas, hallazgos
analiticos, microbioldgicos, radioldgicos y anatomopatoldgicos, trata-
miento y evolucion.

Resultados.
Paciente 1 Paciente 2
Sexo Mujer Mujer
Edad al diagnéstico 9 8
Edad actual 14 9
Antecedentes No Familiar 1° grado
con psoriasis
Sintoma cardinal Dolor e impotencia ~ Dolor e
funcional impotencia
funcional
Localizacién Clavicula, costillas ~ Metéfisis de
fémur y tibias
proximales
Fiebre No No
N¢ brotes 7 4
Hallazgos analiticos:
- Hemograma Normal Normal
- PCR méxima 60 mg/L 65mg/L
- VSG méxima 42 mm 79 mm
Hallazgos microbiolégicos:
- Mantoux y Quantiferon TBC Negativos Negativos
- Serologia Brucella Negativa Negativa
- Cultivos dseos para bacterias, Negativos Negativos
micobacterias y hongos
Hallazgos histolégicos Infiltrado Infiltrado
inflamatorio mixto  inflamatorio

sin células malignas mixto sin células

malignas
Pruebas de imagen:
-RM No realizada Muiltiples focos
- Gammagrafia 6sea con Tc99  Hipercaptacion liticos
zonas afectas Hipercaptacién
zonas afectas
Tratamiento AINE, calcitonina,  AINE
bifosfonatos
Evolucién Remision Actividad

Conclusiones. En nuestra serie de casos se describe una afectacién
de nifias mayores, con clinica insidiosa que cursa en brotes y que no se
acompafia de sintomas constitucionales. Cabe destacar la importancia
de incluir a procesos infecciosos y tumorales en el diagnéstico diferen-
cial de esta entidad. Aunque la OCRM suele responder bien a AINE, no
existe unanimidad en el tratamiento de eleccién para casos torpidos.

105. SINDROME DE BERNARD-SOULIER-CARRIER. DIAGNOS-
TICO MEDIANTE PANEL GENETICO DE TROMBOPATIAS. Paz
Paya EY, Torres Montori A, Gonzilez Garcia H., Garrote Molpeceres
R?, Urbaneja Rodriguez E?, Alonso Jiménez T, Bastida Bermejo JM?,
Alarez Guisasola FJ'. {Unidad de Oncohematologia infantil. Hospital Clini-
co Universitario de Valladolid. Servicio de Hematologin. Complejo Asistencial
de Salamanca.

Introduccién. Las disfunciones plaquetarias pueden deberse a alte-
raciones de las glicoproteinas (GP) de membrana (IIb/IIla y Ib/IX) de

los granulos densos o de los granulos alfa, siendo la trombastenia de
Glanzmann (déficit de GP IIb/IIla) y la enfermedad de Bernard-Soulier
(BS) (déficit de Ib/IX) las de mayor gravedad. La enfermedad de BS en
autosémica recesiva y se produce por mutacién en el gen que codifica la
glicoproteina Ib alfa en el cromosoma 17. Los individuos homocigotos
presentan hemorragias intensas, trombopenia con plaquetas gigantes y
agregacion plaquetaria con ristocetina nula. Una nueva entidad gené-
tica ha sido descrita: una forma autosémica dominante variante del
BS, causada por una mutacién en heterocigosis del gen que codifica la
glicoproteina Ib alfa. En este caso los individuos heterocigotos presentan
trombopenia leve, con plaquetas grandes, pruebas de funcionalismo
plaquetario variable (normales o alteracién de agregacion a ristoceti-
na), sin hemorragias o leves sintomas. Algunos pacientes catalogados
previamente de trombocitopenia mediterrdnea familiar pertenecen a
esta nueva entidad.

Resumen caso clinico. Nifia de 2 afios, remitida por trombopenia de
87.000/mm? y 95.000/ mm?, con volumen plaquetario medio (VPM) ele-
vado y estudio de coagulacion normal en dos analiticas solicitadas por
preoperatorio para colocacién drenajes transtimpanicos por otitis media
de repeticion. No clinica de sangrados en la paciente ni en familiares.
No consanguinidad. Se aportan analiticas paternas donde presenta
trombopenia leve entre 99.000-119.000 con VPM elevado y maternas
con cifras normales de plaquetas. En la nifia el analizador de funcién
plaquetaria (PAF-100) resulté normal. Ante un caso de sospecha de
trombopenia familiar autosdmico dominante, se realiz estudio genético
mediante panel, donde se detecta heterocigosis en el gen GP1BA, el
cual corresponde con el sindrome de Bernard-Soulier-Carrier. De esta
entidad nuestro diagnéstico supone la tercera aportacion en la literatura.
En las dos anteriores han sido publicadas seis familias italianas y una
familia caucasiana de Estados Unidos.

Conclusiones. El estudio de las disfunciones plaquetarias se
basa en pruebas de primer nivel como el PAF-100, de segundo nivel
como las pruebas de agregacion plaquetaria especifica frente a diver-
sos agentes agregantes o inductores y en un tercer nivel el estudio
de glicoproteinas de membrana por citometria y el estudio de las
mutaciones conocidas. En la actualidad existe la posibilidad, ante
la sospecha de trombopatia hereditaria, de poder realizar el estudio
genético mediante panales especificos de tromobopatias, lo que ha
permitido el diagndstico de sindrome de Bernard-Soulier-Carrier en
nuestra paciente.

106. MASA TESTICULAR EN RECIEN NACIDO: DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL. Garcia Iglesias D', Gutiérrez Marqués S', Garrido
Pedraz JM', Garcia Sdnchez R', Rojo Diez R?, Lopez Torija I', Aparicio
Rios P!, Parra Rodriguez A'. 'Servicio de Pediatria, *Servicio de Cirugin
Pedidtrica. Hospital Clinico Universitario de Salamanca.

Introduccion. La presencia de una masa testicular en el periodo
neonatal es una patologia poco frecuente que precisa de un adecua-
do diagnéstico diferencial. La importancia radica en descartar una
torsion testicular, que es una de las mayores urgencias pedidtricas,
puesto que no deben transcurrir més de 6 horas desde su inicio hasta
su intervencién. La gran mayoria de los testes intervenidos en ese
plazo son viables mientras que pasado ese tiempo tan solo lo son el
10%, de ahi la importancia del diagndstico y del tratamiento precoz.
Por otro lado, es necesario hacer un diagnéstico diferencial con los
tumores benignos o malignos, sin olvidar la torsién de hidatide, la
orquioepididimitis, los hematomas y los traumatismos. La torsion es
caracteristica de preadolescentes y recién nacidos. En estos tltimos
suele ser intratitero o intraparto y extravaginal. Afecta por igual a
ambos lados y suele precisar fijacion quirdrgica del teste contralate-
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ral. El método diagndstico de eleccion, tras la sospecha clinica, es la
ecograffa-doppler.

Caso clinico. Neonato de 12 dias de vida que acude remitido por
su pediatra por aumento del tamafio testicular izquierdo y coloracion
violdcea de 5 dias de evolucién. A la exploracién destacaba un aumento
de tamafio (21x18 mm) duro, bien definido y redondeado del teste
izquierdo, adherido a escroto y que no impresionaba de dolor a la pal-
pacion. El teste derecho era de caracteristicas normales. Se realiza una
ecografia de escroto con hallazgos compatibles con torsion testicular
izquierda. En la exploracién quirtrgica se objetiva dicha torsion, que
es extravaginal y se practica orquiectomia izquierda y orquidopexia
derecha.

Comentarios. El diagndstico de la torsion testicular en el recién
nacido resulta complicado debido a que la clinica puede ser atipica, mds
tardia y pasar desapercibida, a diferencia de los nifios mayores, en los
que el sintoma principal es el dolor brusco e intenso. En el recién nacido
debemos pensar en ella desde la primera exploracién y sospecharla ante
la presencia de una masa testicular firme, dura y en ocasiones indolora,
acompafiada de hidrocele, sobre todo si ha pasado cierto tiempo.

107. NEUROBLASTOMA DE PRESENTACION ATIPICA: A PRO-
POSITO DE UN CASO. Ruiz Castellano N!, De la Rubia Ferndn-
dez L1, Marco De Lucas E2, Caunedo Jiménez M, Palacios Sinchez
M, Barbarin Echarri S, Pérez Gordon J', Garde Basas J'. 1Servicio de
Pediatria, ?Servicio de Radiodiagndstico. Hospital Universitario Marqués de
Valdecilla. Santander.

Introduccién. El neuroblastoma es el tumor sélido extracraneal
mds frecuente en la infancia, con una incidencia de 8-10 casos por
millén de nifios y afto. La localizacion abdominal es la mds frecuente,
seguida de la tordcica. La sintomatologia es variable, dependiente de la
infiltracién y compresion de érganos vecinos. E145% de los pacientes
presenta metastasis al diagndstico, siendo las mas frecuentes médula
6sea, hueso, higado y piel.

Caso clinico. Nifia de 4 afios sin antecedentes personales de inte-
rés, que presenta exoftalmos izquierdo de un mes de evolucién sin
otra sintomatologfa. A la exploracién proptosis de ojo izquierdo, con
exploracion neuroldgica, cardiopulmonar y abdominal sin hallazgos.
Se realizan TC craneal objetivindose una masa de 32 x 28 x 33 mm
que infiltra la pared de orbita izquierda (ala mayor del esfenoides)
con reaccion peridstica “ en rayos de sol”. Se completa estudio de
imagen con Rx de térax, ecografias cervical, tordcica y abdominal sin
hallazgos. Dada que la localizacién a nivel de ala mayor de esfenoides
es sugestiva de posible metdstasis de neuroblastoma se solicitan cate-
colaminas en orina, con elevacion de cifras de dcido homovalinico y
vanilmandélico. Se realiza RM craneal y se completa estudio con RM
abdominal en la que se identifica en gldndula suprarrenal derecha
lesién nodular de aproximadamente 1 cm de didmetro sugestivo de
foco primario de neuroblastoma. Se completa estudio de extensién con
MIBG mostrando captacién intensa en ala izquierda del esfenoides,
y captacion difusa en toda la médula dsea con captaciones focales
correspondientes a metéstasis 6seas. Con diagnéstico compatible con
neuroblastoma metastasico estadio IV, se deriva a hospital de referencia
para iniciar tratamiento.

Comentarios. La forma de presentacion del neuroblastoma es muy
variable, dependiendo principalmente de la localizacién del tumor pri-
mario y de la presencia 0 no de metéstasis. Resaltar la importancia
que ante clinica de exoftalmos y tumoracién a nivel de érbita, y sobre
todo a nivel de esfenoides, pensar en la posibilidad de que se trate
de una metdstasis de neuroblastoma. Por ello es conveniente solicitar
catecolaminas en orina y pruebas de imagen dirigidas a su diagndstico.
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108. PRESENTACION DE DOS CASOS DE HEMANGIOMAS
INFANTILES TRATADOS CON PROPRANOLOL CON BUENA
RESPUESTA. Ruiz Castellano N, Caunedo Jiménez M!, Gonzilez
Escartin E', Sancho Gutiérrez R', Pérez Belmonte E, Lopez Lopez AJ,
Tarddguila Calvo AR?, De Diego Garcia EM2. 1Servicio de Pediatria, Ser-
vicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.
Santander.

Introduccién. Los hemangiomas son los tumores benignos mas
frecuentes en la infancia, con una incidencia del 10% de todos los recién
nacidos vivos. Existe un claro predominio femenino con una propor-
cién 3:1. Presentan una fase inicial de rapida proliferacién y una fase
posterior de involucién. La mayoria son asintomaticos, aunque durante
su crecimiento un 20% pueden dar complicaciones por la compresién
u obstruccién de estructuras vitales.El tratamiento clasico de eleccién
son los corticoides, siendo en los Gltimos afios el tratamiento con pro-
pranolol una alternativa en auge.

Casos clinicos. Caso 1. Lactante mujer de 2 meses sin antecedentes
personales de interés, que ingresa por dificultad respiratoria y en los
tltimos 15 dias aparicion de tumoracién violacea en parpado inferior
izquierdo.A la exploracidn presenta polipnea, tiraje subcostal leve y
estridor inspiratorio y destacan angioma cavernoso en hipocondrio
derecho, y proptosis de ojo izquierdo con coloracion violdcea de pér-
pado inferior. Empeoramiento progresivo de los signos de dificultad
respiratoria. Se solicitan ecografia de érbita y RM craneal y cervical,
que confirma angioma intraorbitario sin alteracién de otras estructuras
intracraneales y a nivel cervical voluminoso hemangioma con extensién
intratoracica que desplaza traquea.En fibrobroncoscopia se observa
colapso de traquea hasta el 80%. Se inicia tratamiento con propranolol
a2 mg/kg/dia con buena tolerancia y disminucién progresiva de los
angiomas. Caso 2. Lactante mujer de 6 meses sin antecedentes perso-
nales, que presenta tumoracién infraocular izquierda que se extiende
hacia érbita, con aumento progresivo del tamaiio. Se solicitan ecografia
oftalmica y RM cerebral que confirma presencia de hemangioma inme-
diatamente inferior a globo ocular, con resto de estructuras encefalicas
normales. Se pauta tratamiento con propranolol con buena evolucién
de la lesion vascular.

Comentarios. Los hemangiomas son un motivo frecuente de con-
sulta en Pediatria. Es preciso solicitar pruebas de imagen cuando son
de gran tamaflo o comprometen estructuras vitales para definir su
extension antes de iniciar un tratamiento médico o quirdrgico. -En
los tltimos afios el tratamiento con propranolol ha revolucionado el
manejo de los hemangiomas, siendo un tratamiento muy eficaz y bien
tolerado en la edad pediatrica, quedando relegadas la corticoterapia y
la cirugia a un segundo y tercer escaldn terapetitico.

Sabado 7 de noviembre - Sesion 8

Moderadora: Aleida Ibanez Fernandez

109. DISFUNCION PARADOJICA DE CUERDAS VOCALES. Gon-
zdlez,Escurtin E, Sancho Gutiérrez R, Pérez Belmonte E, Cabero Pérez
M], Alvarez Gonzilez D, Cueli del Campo L, de la Rubia Fernindez
LR, Muiiiz Delgado A. Neumologia Infantil, Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. La disfuncién paraddjica de cuerdas vocales esta
caracterizada por episodios de movimientos paraddjicos e involunta-
rios de las cuerdas vocales generando una obstruccién de la via aérea,
que provoca disnea y sibilancias, principalmente en regién cervical. El
diagndstico a veces resulta complicado orientdandonos con la anamnesis
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y completando el estudio con la laringoscopia con visualizacién directa
del movimiento anormal de las cuerdas vocales. La fisiopatologia es
desconocida estando implicados factores emocionales, el reflujo gas-
troesofagico y la hiperreactividad bronquial. El tratamiento consiste
en fisioterapia dirigida a via aérea superior.

Caso clinico. Nifio de 12 afios con asma episédico ocasional y dolor
abdominal recurrente, que presenta un cuadro de 2 semanas de evo-
lucién de disnea de minimos esfuerzos y sensacién de cuerpo extrafio
en via aérea superior. Valorado en multiples ocasiones por su pediatra
y en el servicio de urgencias. Recibié tratamiento con corticoide oral,
broncodilatadores y antibioterapia sin mejoria. A la auscultacion sibilan-
cias audibles sin fonendoscopio que impresionan de via aérea superior.
Ingreso en pediatria para estudio con analitica completa, radiografia
tordcica y lateral de faringe, transito digestivo superior, ecografia del
cuello, TAC cervical, laringoscopia y fibrobroncoscopia normales. Espi-
rometrias poco valorables por falta de colaboracién del paciente. Dado
de alta con seguimiento en USMIJ y Neumologia Infantil. Persiste dicha
sintomatologfa, incluso con mayor frecuencia e intensidad por lo que es
valorado nuevamente por ORL objetivandose movimiento paradéjico de
cuerdas vocales, pudiendo asimismo este hallazgo justificar la sintomato-
logia. Por el momento se indican medidas higiénicas y control evolutivo.

Conclusiones. La disfuncion de cuerdas vocales es una patolo-
gia que en muchas ocasiones pasa inadvertida aunque forma parte
del diagndstico diferencial de sibilancias y disnea en nifios mayores.
A pesar de que no tiene un tratamiento especifico es importante el
diagndstico de certeza para evitar realizar pruebas complementarias
y tratamientos innecesarios.

110. DIAGNOSTICO ATiPICO DE ESTRIDOR. Gonzilez Escartin
E, Sancho Gutiérrez R, Pérez Belmonte E, Ruiz Castellano N, de Diego
Garcia EM, Cabero Pérez M], Pérez Gordon |, Alvarez Gonzilez D.
Servicio de Pedintrin y Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario Marqués
de Valdecilla. Santander.

Introduccion. El estridor se define como un sonido respiratorio
producido por el paso de un flujo turbulento a través de una via aérea
disminuida de calibre. Puede ser inspiratorio, espiratorio o bifasico y
estar originado por causas intra o extratordcicas. Para llegar al diag-
ndstico etiolégico es importante la historia clinica, y exploracion fisica,
aunque pueden ser necesarias pruebas de imagen e incluso la fibro-
broncoscopia para llegar al diagndstico definitivo.

Caso clinico. Lactante de 2 meses de edad que ingresa por dificultad
respiratoria y estridor de 1 semana de evolucién, estando asintomatica
previamente desde el punto de vista respiratorio. Ademés, refieren la
aparicién 15 dias antes de una tumoracién violacea en parpado inferior
izquierdo y de crecimiento progresivo. Exploraci6n fisica con estridor
inspiratorio y auscultacién pulmonar normal. En la piel presenta un
angioma cavernoso en hipocondrio derecho y proptosis del ojo izquier-
do con aumento del tamafio del parpado inferior de coloracién vio-
lacea que impresiona de angioma. Se realiza RMN craneal y torédcica
donde se objetiva angioma orbitario y mediastinico gigante y se realiza
fibrobroncoscopia flexible confirméndose la existencia de un angioma
subglético. Se inicia tratamiento con propanolol oral con disminucién
progresiva del angioma palpebral y orbitario (clinicamente y en pruebas
de imagen) y con desaparicién del estridor de forma completa.

Conclusiones. El angioma subgldtico es un tumor benigno vas-
cular caracterizado por estridor inicialmente inspiratorio y que puede
aumentar hasta los 12-18 meses. Puede aparecer aisladamente o en
el contexto de una angiomatosis multiple. Precisa la realizacién de
una fibrobroncoscopia para su diagnéstico. El tratamiento dependeré
del tamafio de la lesion pudiendo ser subsidiario de tratamiento con

propranolol en caso de angiomas grandes o si forma parte de una
angiomatosis multiple.

111. DISCINESIA CILIAR PRIMARIA COMO DIAGNOSTICO
DEFINITIVO EN PACIENTE CON BRONQUIECTASIAS. Mom-
biedro Arizmendi MC, Marugdn de Miguelsanz JM, Marcos Temprano
M, Galbis Soto S, Velasco Morgado R, Guillén Pérez MA. Servicio de
Pediatria. Hospital Clinico Universitario Valladolid.

Introduccién. Las bronquiectasias son dilataciones irreversibles de
la pared bronquial. Se clasifican en primarias y secundarias, siendo estas
tltimas las que tienen lugar en nifios con patologia de base. Dentro de
este grupo estan las alteraciones del aclaramiento mucociliar y entre
ellas la discinesia ciliar primaria, enfermedad poco frecuente pero que
debe ser tenida en cuenta en el diagndstico diferencial ante la presencia
de bronquiectasias.

Caso clinico. Nifia de ocho afios y tres meses que acude a consulta
para completar estudio de bronquiectasias. Antecedentes familiares:
madre sana, padre Sindrome Raynaud. Antecedentes personales: emba-
razo, parto y periodo neonatal sin incidencias, somatometria normal al
nacimiento. Test de screening de metabolopatias negativo. Ingreso por
bronquiolitis a los dos meses de edad. No otitis ni sinusitis de repeticion,
trdnsito gastrointestinal normal. Actualmente refiere tos productiva con
expectoracién mucosa espesa, disnea de esfuerzo de ocho meses de
evolucion y sindrome febril acompaiiante en dos ocasiones. Se realiza
radiografia de térax con hallazgo de consolidacién pulmonar basal
derecha. No presenta mejorfa clinica ni radioldgica tras tratamiento
antibi6tico por lo que se solicita TAC pulmonar con hallazgo de bron-
quiectasias. Como estudio complementario se realizaron deteccion
de inmunoglobulinas, autoanticuerpos, alfal antitripsina, pHmetria,
espirometria, test de electrolitos en sudor, mantoux y cultivo de esputo
sin hallazgos patolégicos. En la fibrobroncoscopia se confirma edema
de arbol bronquial derecho y en frotis faringeo seriado presenta colo-
nizacién por H. influenzae. Finalmente en estudio de cilios en biopsia
de epitelio nasal se objetiva alteracién en la movilidad de los mismos
compatibles con discinesia ciliar primaria.

Comentario. La discinesia ciliar primaria es una enfermedad gené-
tica y la forma mas frecuente de alteracion de la movilidad de los cilios.
En la infancia causan infecciones otorrinolaringolégicas y pulmonares
llegando a aparecer bronquiectasias. El diagnéstico precisa estudio con
microscopia electrénica de la estructura y movilidad de los cilios.

112. BRONQUIECTASIAS NO FIBROSIS QUISTICA. Sancho Gutié-
rrez R, Gonzilez Escartin E, Cabero Pérez M], Pérez Belmonte E, Alva-
rez Gonzilez D, Cueli del Campo L, Agea Diaz L, Garcia Valle E. Neu-
mologia Infantil. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. Las bronquiectasias son dilataciones anormales e
irreversibles de los bronquios. Cursan con inflamacion, alteracién de
las secreciones y de la motilidad ciliar. Las infecciones respiratorias y la
obstruccién bronquial son las causas mas frecuentes. Los gérmenes mds
frecuentemente implicados en las reagudizaciones son H. influezae y S.
pneumoniae, aunque ocasionalmente se aislan otros microorganismos
como Pseudomonas aeruginosa. La triada cldsica de tos, expectoracion y
hemoptisis es en la actualidad poco frecuente. El manejo consiste en
fisioterapia respiratoria y antibioterapia. En el caso de infeccién por
Pseudomonas aeruginosa el tratamiento no estd estandarizado. Se presenta
el caso de dos pacientes con bronquiectasias no fibrosis quistica e infec-
cién por Pseudomonas que respondieron correctamente al tratamiento
erradicardor pautado en fibrosis quistica.
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Caso clinico. Nifio de 14 afios con bronquiectasias cilindricas en lin-
gula, l6bulo medio derecho y 16bulos inferiores con reagulidazaciones
intermitentes y aislamientos en las muestras respiratorias de gérmenes
habituales que presenta un cuadro de fiebre, tos y aumento de expec-
toracién con afectacion del estado general. Auscultacién pulmonar con
crepitantes dispersos y caida de la funcién pulmonar. En muestra de
esputo se aisla Pseudomonas aeruginosa. Se decide ingreso hospitalario
durante 15 dias, inicidandose tratamiento con ceftazidima y tobramicina
endovenosos ademas de antibioterapia nebulizada (colimicina y tobra-
micina). Al alta antibioterapia nebulizada durante 6 meses con buena
evolucidn, recuperacion clinica y negativizacion de los cultivos. Nifia
de 10 afios con bronquiectasias cilindricas en 16bulo inferior izquierdo
encontrandose asintomatica desde el punto de vista respiratorio se
aisla en cultivo de esputo Pseudomonas aeruginosa. Se inicia tratamien-
to ambulatorio con ciprofloxacino oral durante 21 dfas y tobramicina
nebulizada durante 6 meses hasta negativizacién de cultivos.

Conclusiones. La expresion clinica en el caso de las bronquiectasias
es variable. A pesar de que el tratamiento de las reagudizaciones por
Pseudomonas aeruginosa en las bronquiectasias no fibrosis quistica no
se encuentra estandarizado en nuestra experiencia el tratamiento con
pautas similares a las de la fibrosis quistica tuvo un buen resultado.

113. NEUMOMEDIASTINO EN RECIEN NACIDA TRATADA CON
CPAP: A PROPOSITO DE UN CASO. Manso Ruiz de la Cuesta R},
Santamaria Marcos E, Ciudad Bautista E2, Bartolomé Cano M, Valen-
cia Ramos J', Herndndez Frutos E', Bartolomé Albistegui MJ', Barba-
dillo Izquierdo F'. Servicio de Pediatria, 2Servicio de Radiologin. Hospital
Santos Reyes. Aranda de Duero. Burgos.

Introduccién. El neumomediastino en periodo neonatal general-
mente es asintomatico o cursa con dificultad respiratoria leve, ya que el
aire queda atrapado en el timo y no comprime los érganos vitales. No
suelen requerir tratamiento, resolviéndose espontaneamente.

Caso clinico. Recién nacida tras cesérea urgente por riesgo de pér-
dida de bienestar fetal a las 41 semanas de edad gestacional. Precisa
REA tipo I, Apgar 8/8. Inicia dificultad respiratoria a los minutos de
vida precisando CPAP (PEEP de 5 cmHO y FO, del 24%) durante 48
horas, a partir de las cuales la paciente se encuentra asintomdtica. En la
radiografia de torax de las primeras horas de vida se observa neumo-
mediastino y un pequefio neumotorax derecho. Se realizan radiografias
de control donde no se observa el neumotdrax pero siguen siendo
evidentes el signo de la vela y neumoprepericardio, compatibles con
neumomediastino, siendo normal la radiografia al mes de vida.

Conclusiones. la ventilacién no invasiva no resulté en un empeo-
ramiento de las fugas aéreas de nuestra paciente, observando una des-
aparicién del neumotdrax y un tamafio estable del neumomediastino.
Por otro lado es importante recordar los signos radiolégicos del neu-
momediastino para realizar un diagnéstico precoz que conlleve una
vigilancia estrecha de estos pacientes.

114. BRONQUIOLITIS OBLITERANTE. Puerta Pérez MP, Guevara
Caviedes LN, Garcia Aparicio C, Zoido Garrote E, Gdlvez Criado R,
Hierro Delgado E, Menéndez Arias C, Oulego Erroz I. Servicio de Pedia-
tria. Complejo Asistencial Universitario de Ledn.

Introduccién. La bronquiolitis obliterante (BO) es una patologia
poco frecuente en la edad pediétrica. Se define como una enfermedad
respiratoria obstructiva cronica, consecuencia de una agresion de la
via respiratoria inferior que produce una inflamacion y obliteracién
de la pequeiia via aérea. Esta condicionada por una susceptibilidad
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individual asociada a un origen geogréfico. Existen multiples causas,
siendo la més frecuente, la infecciosa de origen virico.

Caso clinico. Lactante de 3 meses, sin episodios previos de difi-
cultad respiratoria, con cuadro de bronquiolitis aguda de 7 dias de
evolucién. Fue manejado inicialmente en domicilio con salbutamol inha-
lado y corticoterapia oral con buena respuesta clinica, pero posterior
empeoramiento respiratorio. Durante su ingreso se detectan rinovirus
y paraifluenza 2 en el exudado nasofaringeo. El paciente muestra evo-
lucion clinica variable con dependencia a tratamiento con adrenalina
nebulizada. Presenta trabajo respiratorio leve-moderado intermitente
y sibilancias persistentes durante mas de 4 semanas con necesidades
de oxigeno suplementario durante 10 dias. Se amplian estudios para
llevar a cabo un diagndstico diferencial, siendo de especial relevancia
la informacién aportada por la tomografia axial computarizada tora-
cica (TAC) que evidencia imagenes de atrapamiento aéreo en ambos
campos pulmonares sugestivas de bronquiolitis obliterante. Se inicia
fisioterapia respiratoria y tratamiento con budesonida inhalada a 800
ng/dia durante 1 semana con respuesta parcial, por lo que se asocia
corticoterapia oral a 2 mg/kg/dia. A la semana, persistencia de sibi-
lancias por lo que se afiade azitromicina oral (3 dias a la semana) con
evolucion favorable. Desaparicion completa de las sibilancias 2 meses
tras el inicio del tratamiento pudiéndose suspender corticoide inhalado
a las 14 semanas y el corticoide oral a las 16 semanas.

Comentarios. La bronquiolitis obliterante en la edad pediatrica
es usualmente postinfecciosa y supone una evolucion térpida de una
infeccion del tracto respiratorio inferior. Aunque los agentes infecciosos
mds frecuentes son el adenovirus seguido del virus respiratorio sin-
citial, también existe asociacién con el rinovirus y el parainfluenza 2
como sucede en nuestro paciente. Su diagndstico exige la exclusién de
otras patologfas (reflujo gastroesofagico, cardiopatia, fibrosis quistica
e inmunodeficiencia) y se basa en sintomas persistentes y hallazgos
caracteristicos en la TAC toracica. El tratamiento incluye corticoides
sistémicos e inhalados, azitromicina y fisioterapia respiratoria; El pro-
nostico es incierto; sin embargo la BO postinfecciosa tiende a ser no
progresiva en comparacion con la asociada a otras patologias.

115. DETERIORO DE LA FUNCION PULMONAR SECUNDARIO
A PAQUIPLEURITIS. Ferragut E, Puente L, Esteban R, Gabaldon D,
Rodriguez M, Pérez M, Merino JM. Servicio de Pediatria. Hospital Uni-
versitario de Burgos.

Introduccién. La paquipleuritis es una entidad infrecuente en la
poblacién pedidtrica, siendo la etiologfa tuberculosa una de sus prin-
cipales causas. Presenta un amplio espectro clinico, desde hallazgo
casual en un paciente asintomatico hasta dolor tordcico crénico, disnea
y deterioro de la funcién pulmonar. La incidencia de derrame pleural
en el paciente pediatrico con tuberculosis varia entre las diferentes
poblaciones (p.ej. 1,4% en EEUU en el afio 2013 vs 22,1% en Espafia en el
afio 1999), sin embargo la fibrosis pleural es una complicacion frecuente.

Resumen del caso. Presentamos a un nifio de 13 afios que acude a
Urgencias por dolor toracico de un mes de evolucién. Destaca asimetrfa
tordcica, con dolor intermitente en reborde costal y escoliosis toracica.
Como antecedente a destacar, madre con infeccion tuberculosa con
tratamiento incompleto con isoniacida. Se realiza estudio para despistaje
de TBC con Mantoux, quantiferén, baciloscopia de jugo gastrico y culti-
vo de esputo negativos. En TC de térax se aprecia fibrotérax izquierdo
con calcificaciones compatibles con paquipleuritis de probable origen
tuberculoso. La espirometria mostré un patrén restrictivo. Se realizé
decorticacién pulmonar. La evolucién del paciente fue favorable.

Conclusion. La paquipleuritis es una patologia poco frecuente
con escasa expresividad clinica, pudiendo pasar desapercibida y ser
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diagnosticada por un hallazgo casual en una prueba de imagen, por
lo que hay que sospecharla en pacientes con factores de riesgo ante la
presencia de sintomatologia compatible. Si bien el tratamiento definitivo
es la decorticacion pleural, éste debe individualizarse en cada caso en
funcién del grado de afectacién de la funcién pulmonar y la comorbili-
dad asociada, ya que es una intervencion agresiva no exenta de riesgos.

116. A PROPOSITO DE UN CASO: DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
DE MASA PULMONAR. Cabanillas Boto M, del Olmo Ferndndez M,
Javaloyes Soler G, Serena Gomez G, Ferndndez Alonso JE, Bartolomé
Porro JM, Cantero Tejedor MT, Rojo Ferndndez I. Complejo Asistencial
Universitario de Palencia.

Introduccién. Se define como masa mediastinica la lesién mayor de
3 em. El diagnéstico diferencial incluye patologfas benignas y malignas.
En pediatria las causas mds frecuente son las secundarias a procesos
infecciosos/inflamatorios. Clasificamos las entidades benignas en tres
grupos: 1) Congénitas: atresia bronquial, secuestro intralobar, malfor-
macidn arteriovenosa, quiste broncogénico... 2) Infecciosas: absceso
pulmonar, neumonia redonda, quiste hidatidico. 3) Inflamatorias: Sar-
coidosis, neumonia organizada. En la patologia maligha encontramos
tumores pulmonares o mediastinicos, infrecuentes en pediatria.

Objetivos. Realizar de una forma correcta el diagndstico diferencial
de masa pulmonar y establecer las pruebas complementarias a realizar
segtn la clinica de sospecha.

Caso clinico. Paciente de 5 afios remitido desde centro de Salud
para evaluacion, tras ingesta accidental de pila de reloj. En estudio
radioldgico se evidencia como hallazgo casual una imagen de masa
mediastinica ubicada en el cuadrante superior derecho. El paciente
presentaba tos no productiva, intermitente y febricula (méxima 37,6°C).
Ala exploracion destaca polo inferior de bazo palpable y adenopatias
laterocervicales, axilares e inguinales de tipo reactivo. Se completa estu-
dio radiolégico con TAC que se informa como consolidacién parenqui-
matosa en lobulo superior derecho y atelectasia asociada, a descartar
como primera causa diagndstica Tuberculosis. Se realiza analitica san-
guinea incluyendo morfologia de sangre periférica con resultado normal
y hemocultivos y serologias para Mycoplasma y Clamydia, negativas.
Mantoux, PCR M. Tuberculosis y cultivos de muestra de jugo gastrico
negativos. Se decide realizar fibrobroncoscopia y se extraen muestras
para completar estudio de TBC y hongos con resultado negativo. Ante
estudio no concluyente se decide iniciar tratamiento empirico con
amoxilicilina-clavuldnico durante 10 dias y control radiolégico poste-
rior donde se evidencia mejoria clinica y radioldgica. Posteriormente, a
los 15 dias aproximadamente, regresa a urgencias por empeoramiento
clinico por lo que se aflade al tratamiento azitromicina, con resolucién
definitiva de la lesion a los 3 meses del hallazgo.

Conclusién. Es importante realizar de manera correcta el diagnds-
tico diferencial de una masa mediastinica, ya que aunque la causas mas
frecuentes son de etiologia beninga, se deben tener presentes las de
naturaleza tumoral (tumores mediastinicos y pulmonares). La rapidez
en la realizacién de las pruebas complementarias facilitard el diagnés-
tico y la instauracién del tratamiento de manera precoz.

117. ENFISEMA SUBCUTANEO CERVICAL A PROPOSITO DE DOS
CASOS. Martinez L, Mendoza MC, Sdnchez [M, Ramajo A, Rodilla
EN, Del Rey M, Minguez B, Gémez L. Servicio de Pediatria. Complejo
Asistencial Universitario de Salamanca.

Introduccidn. El neumomediastino es una patologia rara en nifios,
generalmente benigna, causada por la ruptura alveolar y diseccién de

aire en el mediastino e hilio pulmonar. Este puede complicarse pro-
vocando enfisema subcutaneo o, incluso, retroneumoperitoneo. Se ha
asociado en nifios a crisis asmatica aguda, bronquiolitis o infecciones
respiratorias. Las causas mecdnicas de neumomediastino y enfisema
subcutdneo incluyen una tos fuerte, barotrauma, perforacion esofagi-
ca, la intubacién, la presencia de un cuerpo extrafio o procedimientos
dentales u ORL.

Material y métodos. Muestra de dos adolescentes con enfisema
subcutaneo cervical. Revisién de historias clinicas de pacientes que
acuden a Urgencias del Hospital Clinico de Salamanca

Resultados. Caso 1. Nifio de 13 afios sin antecedentes personales ni
familiares de interés. Acude a urgencias por presentar tos y odinofagia
de 5 dias de evolucién que ha ido en aumento a pesar de tratamiento
con Azitromicina durante 3 dias, antiinflamatorios y dosis tnica de
corticoide oral. Refiere accesos de tos cada hora asociados a intenso
dolor centrotoracico, dificultar para la deglucion, disfonia y sensacién
de inflamacién del cuello de unas horas de evolucién. Se encontraba
afebril y no refiere traumatismos ni procedimientos dentales previos.
En la exploracién fisica se aprecian hallazgos sugerentes de enfisema
subcutdneo cervical por lo que se solicita estudio radiolégico que confir-
ma la presencia de enfisema intersticial que afecta a tejidos blandos del
cuello con neumomediastino. En las serologias realizadas presenta IgM
positiva para Mycoplasma pneumoniae. Permanece ingresado durante 3
dias con diminucién progresiva de los accesos de tos, la necesidad de
oxigenoterapia y del enfisema subcutdneo. Caso 2. Nifio de 12 afios
que presenta dolor cervical y sensacion de inflamacién del cuello tras
realizar ejercicio fisico intenso. Como antecedentes personales habia
iniciado tratamiento ortopédico con ventosa en region esternal hacia
3 semanas por pectus excavatum. En la prueba de imagen realizada se
aprecia enfisema subcutédneo que afecta al cuello y rea supraesternal.
Se da de alta con tratamiento antiinflamatorio y es seguido ambula-
toriamente por su pediatra con evolucién favorable del dolor y de la
inflamacion cervical.

Conclusiones. Debemos sospechar enfisema subcutaneo cervical
en pacientes que presentan clinica de dificultad respiratoria e infla-
macién y/o crepitacion tras infeccion respiratoria o antecedente de
patologia traumética, realizando una adecuada exploracién fisica y
pruebas complementarias destinadas a descartar la presencia de aire
en localizaciones atipicas.

118. SINDROME DE CIMITARRA DE DIAGNOSTICO TARDIO.
Bermiidez Hormigo 1, Matias del Pozo V, Vizquez Martin S, de la
Huerga Lopez A, Bahillo Curieses P, Rellin Rodriguez S. Servicio de
Pediatria. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion. El sindrome de la cimitarra (SC) es una cardiopatia
congénita poco frecuente. Se caracteriza por presentar una anomalia
total o parcial del retorno venoso pulmonar derecho a la vena cava
inferior (VCI), a menudo asociada con dextroposicion cardiaca e hipo-
plasia pulmonar. Se describe como una alteracién aislada o asociada
a otras malformaciones pulmonares, cardiacas, vasculares y otras de
diversa localizacién. La forma clinica de presentacion es variable, des-
de el paciente asintomatico hasta la insuficiencia cardiaca severa, con
dependencia de la edad en la cual se manifiesta y de la presencia de
patologia asociada.

Caso clinico. Lactante de 5 meses remitida a nuestro hospital por
hiporexia y rechazo de tomas. Antecedentes familiares y personales
sin interés. Exploracién normal salvo soplo sistélico II/ VI y hepato-
megalia. El electrocardiograma y la radiografia de térax mostraron
un crecimiento de cavidades derechas. El estudio ecocardiografico
reveld la existencia de una comunicacion interauricular (CIA) ostium
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secundum, comunicacién interventricular (CIV) perimembranosa,
dilatacién de cavidades derechas e hipertensién pulmonar leve. Reci-
bié tratamiento con furosemida y digoxina hasta la remisién de la
sintomatologfa. En sucesivas revisiones se observ el cierre espon-
tdneo de la CIV, con persistencia de la CIA y dilatacién progresiva
de cavidades derechas. Ante el crecimiento de auricula y ventriculo
derechos, con una CIA de pequefio tamafio y cava inferior con flujo
aumentado, se amplia el estudio con angioRMN, donde se confir-
ma la sospecha de un drenaje venoso pulmonar anémalo parcial a
VCI a los seis afios de edad. Se realiza correccion quirtirgica con
anastomosis del penacho venoso a auricula izquierda y ligadura de
arterias nutricias al pulmén. Como complicaciones postquirtrgicas
destacan: neumotérax, neumomediastino, enfisema subcutaneo y
paralisis diafragmatica derecha. Actualmente la paciente se encuentra
asintomdtica, sin tratamiento, con controles periédicos en consulta
de Cardiologfa Infantil.

Conclusion. E1SC es una patologia poco frecuente que se manifiesta
de forma diferente segtin la edad de presentacion y la patologia asocia-
da. La radiograffa de torax puede facilitar el diagndstico. La angioRMN
es fundamental para descubrir otras alteraciones del retorno venoso, su
grado y la posible asociacién de anomalias cardiovasculares.

119. USO DE INHALADORES EN PEDIATRIA. INTERVENCION DE
ENFERMERIA EN SU MANEJO. Adalia Rodriguez J, Pena Ramirez
N, Rodriguez Martinez M, Gonzilez Sanz L, Montes Ferndndez C, Valle
Sanz L, Cacheda Abeledo A, Bestilleiro Fernandez P. AGC Pediatria.
Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Objetivos. Conocer los dispositivos y la técnica correcta para admi-
nistrar medicacion por via inhalatoria en el nifio.

Material y métodos. Revision bibliogréfica a través de las bases
de datos: PUBMED, CINAHL y CLINICAL KEY sobre el uso de la via
inhalatoria para tratamiento de enfermedades de tipo respiratorio en
el nifio. Recomendaciones y guias clinicas para el manejo del asma
GINAy GEMA.

Resultados. Tras analizar los documentos encontrados, se describen
los pasos a seguir en la administracién de inhaladores segtin el formato
de presentacion del farmaco, diferenciando su uso en funcién de la
edad y grado de desarrollo del nifio. Se recomienda la utilizacion de
dispositivos con cartucho presurizado en lactantes y nifios menores de
5 aflos habitualmente por presentar flujo inspiratorio bajo. A partir de
los 5 afios es posible el uso de inhaladores de polvo seco (precisan de
un flujo inspiratorio minimo de 30 ml/min). Los dispositivos con car-
tucho presurizado se aconsejan emplearlos junto a cimara espaciadora
siempre en nifios, afin de facilitar la distribucién del farmaco al arbol
bronquial, evitar el problema de coordinacién pulsacion-inspiracion y
reducir el depésito de particulas en orofaringe reduciendo el riesgo de
candidiasis oral. El uso de mascarilla facial ajustadas en tamafio con
cdmara espaciadora es de gran utilidad en lactantes y nifios no colabo-
radores, a partir de los 3 afios esta se puede sustituir por una boquilla,
reduciendo el espacio muerto que provoca la mascarilla y aumentando
la disponibilidad del firmaco. En exacerbaciones y procesos agudos
puede ser necesario sustituir todos estos sistemas por nebulizadores,
es exclusivo del ambito hospitalario.

Conclusion. Es necesario saber y comprender los diferentes sis-
temas de inhaladores con los que contamos actualmente, asi como
emplearlos de una manera correcta. Debemos identificar las necesidades
y caracteristicas del nifo previamente a la administracién del firmaco,
permitiendo de este modo la eleccion del dispositivo més adecuado en
cada situacion. Recordar la importancia de la participacion del nifio y su
familia en el proceso de la enfermedad, adiestrandolos en el uso de los
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distintos sistemas de inhalacién, mejorando la eficacia del tratamiento
y su adherencia al tratamiento.

120. HIPOXEMIA EN NINA INTERVENIDA DE COMUNICACION
INTERAURICULAR. Alegria Echauri ], Alegria Echauri E, Planelles
Asensio MI, Caunedo Jiménez M, Barbarin Echarri S, Ferndndez Sudrez
N, De la Rubia Ferndndez L, Viadero Ubierna MT. Cardiologin Infantil.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La hipoxemia consiste en la disminucién anormal de
la presi6n parcial de oxigeno en sangre arterial por debajo de 80 mmHg,
que se correlaciona con una saturacion de oxigeno menor del 95%.
Existen multiples causas de la misma, entre las que se encuentran prin-
cipalmente: hipoventilacion, alteraciones en la ventilacién-perfusién
asi como cortocircuitos intra o extracardiacos.

Caso clinico. Nifia de 7 afios de edad remitida desde Atencién Pri-
maria a los 12 meses de edad para valoracién cardiolégica por hallazgo
de soplo cardiaco. Diagnosticada de comunicacion interauricular (CIA)
tipo seno venoso (SV) con progresiva sobrecarga de cavidades derechas,
descartando drenaje venoso pulmonar anémalo asociado. Intervenida
quirtirgicamente a la edad de 4 afios mediante toracotomia lateral dere-
cha con cierre de la CIA con pericardio bovino y cierre de la atriotomia
derecha con parche de ampliacion de la vena cava (técnica de doble
parche). Residualmente no presenta CIA pero se observa aceleracion en
la entrada de vena cava superior (VCS) con gradiente méximo de 11-13
mmHg, estable en los controles evolutivos y sin repercusion clinica. A
los 6 afios de edad ingresa en planta de Hospitalizacién Pedidtrica por
sindrome mononucledsico. Durante el ingreso, se constatan cifras de
saturacién de oxigeno de 91-93%, sin asociar dificultad respiratoria ni
otra clinica acompafiante, que persisten tras recuperacion del cuadro
que motivo el ingreso. Dados los antecedentes, se realiza ECO burbujas
objetivando relleno inmediato de contraste en la auricula izquierda (AI),
sin objetivar shunt interauricular que lo justificara. Se realiza angio-
RMN, que, sin embargo, descarta la existencia de colaterales venosas
secundarias a la obstruccion de la VCS. Se completa estudio finalmente
con cateterismo, observando shunt derecha-izquierda a nivel del parche
superior, por encima de donde se encontraba la obstruccién, sugiriendo
dehiscencia de la sutura quirtrgica a dicho nivel.

Comentarios. 1) La eco burbujas nos permite descartar/confirmar
cortocircuitos, ya sean intracardiacos (FOP/CIA) o extracardiacos como
causa de la hipoxemia. 2) En un paciente con CIA-SV intervenida con
aceleracion residual a nivel de la entrada de la VCS, que en la evolu-
cién se presenta hipoxémico, el desarrollo de colaterales venosas debe
formar parte de nuestro diagnéstico diferencial. En nuestro caso no
se confirmo la presencia de las mismas, observando dehiscencia de la
sutura a nivel del parche superior con paso derecha-izquierda, que era
la causa de la hipoxemia.

121. SINDROME DE HOLT-ORAM. A PROPOSITO DE UN CASO.
Planelles Asensio MI, Alegria Echauri ], Caunedo Jiménez M, Garde
Basas ], Viadero Ubierna MT, Ferndndez Sudrez N, Alegria Echauri E.
Cardiologia Infantil. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. El sindrome de Holt-Oram es una enferemdad rara,
de herencia autosdmica dominante de penetrancia variable. Su inciden-
cia estimada es de 1/100.000 nacidos vivos. Se trata de una mutacién
en el gen TBX5 que juega un papel importante en el desarrollo de
los miembros superiores y cardiogénesis. Se caracteriza por defectos
esqueléticos en extremidades superiores y anomalias cardiovasculares
(defectos septales y/o alteraciones en la conduccion cardiaca).
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Resumen del caso. Nifio de 10 afios seguido en consultas de
Cardiologfa Infantil por coartacién de aorta, intervenida en periodo
neonatal (reseccién y anastomosis termino-terminal por toracotomia
lateral) y comunicacién interventricular (CIV) muscular apical amplia
intervenida al afo de edad. A.P: Diagndstico prenatal de sindrome
de Shone (discrepancia de cavidades con hipoplasia izquierda + Vena
cava superior izquierda + CIV muscular). A.F: Madre con cardiopatia
congénita intervenida a los 29 afios de edad (CIA-OP y CIA-OS amplia,
Cleft mitral con insuficiencia severa, VCSI y enfermedad del seno)
corrigiendo defecto e implantandose marcapasos. Fenotipo compatible
con sindrome de Noonan por criterios clinicos (Van der Burgt), genética
negativa para genes PTPN1 y SOS1. Evolucidn: A la exploracién fisica
destaca talla baja, cuello alado, pectus excavatum y clinodactilia de
5° dedo de ambas manos. Desde el punto de vista cardiolégico se ha
mantenido asintomético en todo momento. En la evolucién ha presen-
tado hipertrabeculacion ventricular confirmdndose No compactacién
de VI y cara anterior de VD. Asi mismo, presenta disfuncién sinusal
con bradicardia (Ritmo sinusal anterno con ritmo nodal) y taquicardia
inducida por el ejercicio (Rachas de taquicardia auricular/TSV) que
precisa implantar marcapasos. Dada patologia cardiaca y sindrome
de probable origen familiar se solicita panel de cardiopatias familia-
res objetivandose mutacién del Gen TBX5 en heterocigosis. Pendiente
estudio materno.

Comentarios. La asociacién de un sindrome genético y cardiopatia
congénita es muy frecuente. El sindrome de Holt Oram es una enfer-
medad rara que se puede sospechar ante afectacién septal y/o de la
conduccién cardiaca asociada a alteracion esquelética de miembros
superiores.

122. TAQUIPNEA Y TOS. NO SIEMRE LA CAUSA ES RESPIRATO-
RIA. MIOCARDITIS POR PARVOVIRUS B19. Planelles Asensio MI,
Alegria Echauri ], Caunedo Jiménez M, Viadero Ubierna MT, Ferndn-
dez Sudrez N, Pereira Bezanilla E, Pefialba Citores AC, De la Rubia
Ferndndez LR. Hospitalizacion Pedidtrica. Cardiologia Infantil. Hospital
universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. La tos y la dificultad respiratoria son uno de los prin-
cipales motivos de consulta en urgencias peditricas. La miocarditis se
define como un proceso inflamatorio del musculo cardiaco. El desenca-
denante mas frecuente es una causa infecciosa, generalmente virica. El
principal tratamiento consiste en el manejo de la disfuncién ventricular
izquierda, a pesar de lo cual un nimero importante de pacientes desa-
rrolla posteriormente una miocardiopatia dilatada (MCD).

Caso clinico. Nifio de 5 afios, sin antecedentes personales ni fami-
liares de interés, que consulta por cuadro de 1 semana de evolucion
que consiste en abdominalgia y vomitos inicialmente, y posteriormen-
te, tos y episodios de palidez con cianosis peribucal. Es valorado en
urgencias donde a la EF destaca taquipnea transitoria y crepitantes
bibasales. Se realiza Rx de térax con aumento de la trama broncovascu-
lar sin condensaciones e IC 0,6; analitica con reactantes de fase aguda
normales y se decide ingreso con sospecha de neumonia atipica. A las
24 horas presenta empeoramiento clinico con mayor taquipnea, no
tolera dectibito supino y a la auscultacion destaca ritmo de galope y
hepatomegalia de 4 cm. Es valorado por Cardiologia infantil: en el
ECG destacan voltajes disminuidos, descenso de ST en precordiales,
ondas T (-) hasta V4 y QTc 450 ms; en el ECOCG se objetivan Al 'y
VI dilatados (DDVI 52 mm), IT e IM moderadas, disfuncidn sistélica
moderada-severa VI (FE 30-35%) e HTP; elevacion de troponina I
(0,54 ng/ml) y BNP (872 pg/ml) Ante sospecha de miocarditis se
decide ingreso en UCI. Durante su ingreso recibe tratamiento con
gammaglubulinas y precisa soporte inotrépico y vasodilatador con

dobutamina y milrinona durante 7 dias. Mejorfa progresiva, pasando
a tratamiento via oral con IECA, diuréticos y betabloqueantes. Como
causa de la miocarditis se obtiene serologia positiva para Parvovirus
B19. Desde el punto de vista cardiolégico, se encuentra en tratamiento
médico y ha presentado una evolucién clinica favorable con descenso
de los marcadores de dafio miocardico (BNP de 67 pg/ml), normali-
zacion de FE VI 55%, aunque persiste dilatacion leve-moderada del
VI (DDVI 47 mm).

Comentario. Ante un cuadro de tos y taquipnea que no responde
adecuadamente a tratamiento de causa respiratoria, cabe descartar
afectacién cardiaca. La principal causa de la miocarditis es infecciosa,
por lo que se puede intentar buscar etiologia. El prondstico es muy
variable, la mayor parte tiene un curso benigno con recuperacién de
la funcién miocérdica (50-60%), aunque un porcentaje cercano al 30%
evoluciona a MCD.

122bis. REACCION ANAFILACTICA A CEFUROXIMA EN UN
PACIENTE PEDIATRICO. Moreno Vicente-Arche BM, del Villar
Guerra P, Santana Rodriguez C, Castrillo Bustamante S. Servicio de
Pediatria. Hospital General de Segovia.

Introduccién. La anafilaxia se define como una reaccion alérgica
grave de instauracién répida y potencialmente mortal. Las causas més
frecuentes son los alimentos (nifios), los medicamentos (adultos) y las
picaduras de hemindpteros. Los medicamentos representan el 46,7-62%
de todos los casos de anafilaxia. Los formacos mds frecuentemente
implicados son los antibidticos betalactamicos seguidos de antiinfla-
matorios no esteroideos y otros antiinfecciosos no betalactamicos.

Caso clinico. Nifia de 12 afios de edad que en el contexto de otitis e
infeccién respiratoria aguda presenta, a los pocos segundos de ingerir
la 12 dosis de cefuroxima, picor de garganta, inflamacién de lengua
y manos, erupcion cutdnea generalizada con exantema habonoso y
disnea, sin trabajo respiratorio, sibilancias ni estridor. Previamente
habia ingerido el antibi6tico en 2 ocasiones. A su llegada al Centro
de Salud sufre un desvanecimiento con pérdida de conocimiento,
recuperandose tras 10 segundos. Ante la sospecha de anafilaxia se
administran Urbasén®, 2 dosis de adrenalina subcutdnea y se inicia
perfusién de adrenalina por via periférica. A su llegada a Urgencias
se encuentra estable hemodinamicamente sin clinica respiratoria y se
objetiva exantema eritematoso generalizado no pruriginoso ni habo-
1n0so. Se suspende la perfusién de adrenalina. Se realiza extraccién de
hemograma, bioquimica y seriacion de triptasa sérica al ingreso: 41
ng/L, alas 2 horas: 31 ng/Ly a las 24 horas: 3 pg/L. Se inicia trata-
miento con corticoide y Polaramine® oral, evolucionando favorable-
mente estando posteriormente asintomdtica. En consultas externas se
completa estudio: IgE especifica a cefuroxima < 0,35 KU/L. Prick-test
a cefuroxima positiva (10x8), histamina (3x3). Test cutdneos a PPL,
MDM, amoxicilina y amoxicilina clavuldnico negativos. Prueba de
provocacion oral con amoxicilina clavuldnico a dosis crecientes hasta
dosis terapéutica: negativa.

Conclusion. Las cefalosporinas son unos de los antibiéticos mas
usados para el tratamiento de infecciones comunes (infecciones respira-
torias, otitis, etc.). Las reacciones de anafilaxia con cefuroxima son muy
raras (0,0001 a 0,1%). Pueden producir reacciones de hipersensibilidad
desde leves hasta severas, pudiendo comprometer la vida del paciente.
La importancia de la hipersensibilidad a cefalosporinas radica en la
sensibilidad cruzada que presenta con las penicilinas y otras cefalos-
porinas al compartir estructuras similares en sus anillos betalactdmicos,
de manera que la IgE especifica para cada epitope puede reaccionar
con ambos farmacos de manera indistinta, siendo importante ampliar
el estudio para descartar reacciones frente a este grupo de antibioticos.
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123. VOLVULO GASTRICO EN LA EDAD PEDIATRICA: A PROPO-
SITO DE UN CASO. Ruiz Castellano N', Vega Santa-Cruz B, Garde
Basas ]!, Palacios Sdnchez MY, Otero Ferndndez M2, Tarddguila Calvo
AR, Fernindez Jiménez MI?, De Diego Garcia EM?. 'Servicio de Pediatria,
2Servicio de Radiologin, 3Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. El vélvulo gastrico consiste en una rotacion de 180°
del eje del estémago, que puede ocurrir en los ejes longitudinal o trans-
verso, provocando la obstruccién de la Iuz gastrica con o sin compro-
miso vascular asociado. Se trata de una patologia infrecuente en la
edad pedidtrica, correspondiendo la mitad de los casos en la infancia a
menores de 2 afios. Esta patologia puede manifestarse clinicamente de
forma crénica o aguda, presentandose el vélvulo agudo con la triada de
Borchardt (dolor y distension abdominal, vémitos o nduseas intensas
con imposibilidad para vomitar y dificultad para el paso de la sonda
nasogastrica), habitualmente incompleta en nifios. El tratamiento de
eleccion es la cirugfa.

Caso clinico. Presentamos una nifia de 5 afios, sin antecedentes
personales de interés, que ingresa por cuadro brusco de abdominalgia
intensa, periumbilical e intermitente de 6 horas de evolucion, asociada
a palidez con flexién de piernas durante los episodios y vomitos ali-
menticios incoercibles, sin alteracion del ritmo intestinal. Afebril, sin
otra clinica asociada. En la exploracion fisica presenta regular estado
general, con abdomen blando y depresible, no distendido, con molestias
a la palpacién en hipocondrio y flanco izquierdo, con RHA conservados
sin defensa ni signos de irritacion peritoneal. Pruebas complementarias:
hemograma 30.600 leucocitos con desviacién izquierda; bioquimica,
PCR, coagulacién y orina normales. Ecografia abdominal: datos suges-
tivos de hernia paraesofagica con volvulo gastrico. Se completa estudio
con radiografia de térax-abdomen y trnsito eséfagogastroduodenal,
donde se confirma la presencia de vélvulo gastrico mesentérico-axial
y hernia diafragmatica paraesofagica o de Bochdaleck que contiene
antro géstrico y dngulo esplénico del colon. Es intervenida quirdrgi-
camente practicindose devolvulacion gastrica y gastropexia anterior
con evolucion favorable.

Conclusiones. El volvulo géstrico es una entidad infrecuente en
pediatria, cuya clinica suele ser inespecifica, pudiendo semejarse a la
dela invaginacion intestinal, por lo que ante la persistencia de sintomas
sin confirmarse invaginacién se deben realizar estudios de imagen para
descartarlo. Los estudios radiolégicos con contraste oral constituyen la
prueba diagnostica de eleccion.

124. OBSTRUCCION INTESTINAL POR BRIDAS EN PACIENTE
CON SINDROME DE HIPERGLOBULINEMIA D. Fernindez Garcia
L, Gomez Farpon A, Lara Cdrdenas DC, Barnes Maraiion S, Granell
Sudrez C, Oviedo Gutiérrez M, Molnar A, Alvarez Mufioz V. Servicio
de Cirugin Pedidtrica. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Objetivos. El sindrome de hiperinmunoglobulinemia D es un raro
trastorno genético caracterizado por episodios recurrentes y autolimita-
dos de fiebre elevada asociados a linfadenopatias, serositis, exantema y
dolor abdominal con diarrea. Al contrario que otros sindromes de fiebre
periddica, el dolor abdominal suele ser de menor intensidad, por lo que
es excepcional que se interprete como un abdomen agudo quirtrgico.

Material y métodos. Presentamos el caso de una nifia de 2 afios
con el diagndstico de sindrome de hiperglobulinemia D, heterocigosis
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para el gen de la Fiebre Mediterranea Familiar y sin antecedentes qui-
rdrgicos previos. La paciente nos es derivada desde otro centro cor un
cuadro sospechoso de suboclusion intestinal que no se resuelve tras 48
horas de manejo conservador inicial. Ante el empeoramiento clinico
y analitico de la paciente y con pruebas radioldgicas compatibles con
el diagndstico de obstruccién intestinal mecanica se decide practicar
intervencién quirtrgica urgente. Se realiza laparotomia exploradora
hallandose multiples bridas firmes, una de ellas entre fleon proximal
y ciego que condiciona gran dilatacién de asas proximales a la misma,
ademds se encuentran numerosas adherencias y adenopatfas grandes.
Se realiza bridetomia, adhesiolisis y apendicectomia.

Resultados. Tras un postoperatorio que cursa sin incidencias la
paciente se mantiene asintomatica durante el aflo posterior al alta. Tras
este periodo presenta un episodio de suboclusion que se resuelve con
tratamiento conservador en 72 horas.

Conclusiones. El sindrome de hiperinmunoglobulinjemiaD, de
manera excepcional, podria cursar con serositis a nivel abdominal que
provocase cuadros obstructivos por bridas espontaneas y adherencias
y que en algunos casos precisase correccion quirtrgica

125. MANEJO CONSERVADOR DEL QUISTE ESPLENICO EPITE-
LIAL: (ES SIEMPRE POSIBLE? Oviedo Gutiérrez M!, Gémez Farpon
AL Diaz Simal 12, Lastra Areces B?, Ferndndez Ferndndez L1, Barnes
Mariion S', Molnar A', Lara Cdrdenas DC'. 'Servicio de Cirugin Pedidtrica.
Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo. 2Servicio de Pediatria.
Hospital San Agustin.

Introduccién. El quiste esplénico (QE) es una entidad poco comtn,
cuyo hallazgo suele ser casual. Existen diversos tipos, siendo los méas
frecuentes en pediatria los no parasitarios de tipo epidermoide. A pesar
de que la mayoria son asintomaticos; su incidencia ha aumentado debi-
do a la ultrasonograffa. Hasta 1970, la esplenectomia parcial y/o total
abierta era el tratamiento de eleccién. Hoy dia, debido al conocimiento
del importante papel que ejerce el bazo en la hematopoyesis y funcién
inmunoldgica, se prefiere el manejo conservador. Existen numerosas
técnicas que pueden ser abordadas mediante laparoscopia de forma
segura; y cuyo objetivo es preservar mds del 25% del parénquima
esplénico: tejido que se considera dptimo para conservar la efectividad
inmunoldgica y disminuir el riesgo de recidiva.

Material y métodos. Presentamos un caso de QE epidermoide, cuyo
tamafio y caracteristicas radiolégicas imposibilitaron el tratamiento
conservador con abordaje laparoscopico.

Resultados. Nifio de 12 afios es valorado por cuadro de dolor abdo-
minal agudo, sin fiebre ni otra clinica asociada. Como antecedentes des-
tacar pirosis refractaria a tratamiento con omeprazol. No traumatismos
ni episodios previos de infeccion. Ante la sospecha de apendicitis aguda
se solicita analitica que es normal; y ecografia abdominal en la que se
observa una gran masa hipoecoica en bazo, hallazgo que se confirma
enla TC: QE de 21x16cm en polo posterosuperior que desplaza tejido
sano, mal delimitado, con pequefios quistes satélites, y sin poder des-
cartar malignizacion. Tras serologia de hidatidosis negativa, marcadores
tumorales normales (CEA 10,1 ng/ml, CA 19,9 67,3 U/ml) y administrar
vacunas de Meningococo C, neumococo conjugada 13v y neumococo
polisacérida 23v; se decide esplenectomia total mediante laparotomia
por las caracteristicas radioldgicas de la lesién. El postoperatorio cursa
sin incidencias. La anatomia patolégica informa de quiste epidermoi-
de. Actualmente asintomatico, es controlado en nuestra consulta con
ecografias normales; y por el servicio de medicina preventiva para un
correcto calendario de vacunacion.

Conclusiones. Actualmente se prefieren terapias conservadoras del
QE, debido al alto riesgo de septicemia postesplenectomia. Mientras que
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los quistes menores de 5 cm tienden a resolverse espontaneamente; los
mayores de 5 cm son susceptibles de cirugia por su potencial riesgo de
ruptura, infeccién, sangrado y/o degeneracién maligna. El abordaje de
eleccion es laparoscopico. Sin embargo existen una serie de factores que
hacen que la cirugfa minimamente invasiva no sea recomendable, como
ocurre en nuestro caso. La localizacién y mal plano de diferenciacién
del quiste respecto al parénquima esplénico contraindicaban el acceso
laparoscopico. Ademds, al tratarse de un QE gigante hace que no sea
posible preservar mas del 25% de tejido sano; por lo que se descart6 la
posibilidad de cirugia conservadora.

1126. NVAGINACION INTESTINAL: UNA FORMA DE PRESENTA-
CION. Gonzilez Alvarez CE, Vivanco Allende A, Mantecon Ferndndez
L, Garcia Gonzdlez LG, Carrera Garcia L, Alonso Alvarez MA, Mayor-
domo Colunga J. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Central de
Asturias. Qviedo.

Introduccién. La invaginaci6n intestinal es una de las causas mas
frecuentes de obstruccion intestinal en la edad pediatrica, principalmen-
te en menores de 2 afios. Menos del 25-50% presentan la triada clasica
de sintomas y hasta un 10% presentan patologia abdominal de base.

Casos clinicos. Presentamos dos casos de invaginacion intestinal
con debut no habitual. Caso 1: Lactante de 10 meses con cuadro de 48
horas de vémitos y movimientos de hiperextension corporal de segun-
dos de duracién. Ultima deposicién antes del inicio del cuadro. En la
exploracion fisica destaca postracion y tendencia al suefio, con abdomen
distendido, timpanico, despierta a la palpacion. En la ecografia abdominal
destaca una invaginacion ileo-colica de 5 cm con una imagen nodular
hipoecogenica en el interior. Se realiza desinvaginacion ileo-ileoquirurgica
quirtirgica y exeresis de diverticulo de Meckel. Caso 2. Lactante de 18
meses con 2 episodios de de palidez facial, sudoracién, caida de cabeza
desconexién del medio, sin pérdida de tono durante unos segundos;
con somnolencia tras los episodios. En la exploracion fisica destaca la
palidez mucocutanea En el hemograma se objetiva una hemoglobina de
6,2 g/dl con ligera leucocitosis, y bioquimica dentro de limites normales.
Ingresa para completar estudios y transfusion de concentrado de hema-
ties. Sangre oculta en heces positiva. En ecografia abdominal se constata
invaginacion ileo-ileal, con sospecha de una pequefia masa que podria
ser compatible con un diverticulo de Meckel. Se realiza laparoscopia
reduciéndose invaginacién, y exéresis de masa, que resultd ser un bloque
adenopatico. Ambos casos evolucionaron favorablemente.

Conclusiones. Debido a que la sintomatologia de la invaginacién
intestinal es muy heterogénea, es importante tener una alta sospecha
ante cualquier caso de clinica inespecifica en los lactantes.

127. INVAGINACION INTESTINAL DE REPETICION. ;CUANDO
ES NECESARIO EL TRATAMIENTO QUIRURGICO? Molnar A,
Oviedo Gutiérrez M, Ferndndez Garcia L, Lara Cdrdenas DC, Barnes
Maraiion S, Amat Valero S, Gomez Farpon A, Alvarez Muiioz V. Servicio
de Cirugin Pedidtrica. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccion y objetivo. La invaginacion intestinal es la causa mds
frecuente de obstruccién intestinal en menores de dos afios. La mayoria
de los casos son de etiologia desconocida, aunque en multiples oca-
ciones se objetivan adenopatias en la ecograffa. Un alto porcentaje se
resuelve mediante enema, preferentemente ecoguiado. La recidiva es
rara, salvo que exista una patologia de la base (diverticulo de Meckel,
linfoma...). Sin embargo existen casos con episodios de invaginacién
intestinal de repeticion sin causa organica que ponen en entredicho el
manejo conservador, sugiriendo la necesidad de cirugfa.

Material y métodos. Presentamos un caso de invaginacién intesti-
nal de repeticion en el que se plante6 la conveniencia de intervencién
quirdrgica.

Resumen del caso. Lactante varén de 9 meses de vida que presentd
un cuadro clasico de dolor abdominal cdlico de 6 horas de evolucién
asociado a cortejo vegetativo y encogimiento de extremidades inferiores.
Diagnosticado ecograficamente de invaginacion ileocecal, se realizé
bajo sedacién y guiado por ecografia un enema con SSF y gastrografin,
con éxito, siendo dado de alta tras 2 dfas de ingreso. Transcurriendo
un mes, e igualmente dos meses después, presentd dos cuadros de
invaginacién ileocecal con favorable resultado evolutivo, pudiendo ser
tratados en sendas ocasiones con enema desinvaginante sin visualizar
en la ecografia otros hallazgos de interés. A los 18 meses de edad pre-
senta episodio similar, plantedndonos en esta ocasion, la realizacién
de laparotomia exploradora como primera opcién terdpeutica. Sin
embargo, al constatarse en la ecograffa inicamente un engrosamiento
de la vélvula ileocecal, se opt6 por reposo digestivo y observacion,
cediendo el cuadro de forma espontdnea. Desde entonces el paciente se
encuentra asintomdtico, con controles bianuales ambulatorios clinicos y
ecograficos que no han mostrado alteraciones en los tltimos 15 meses.

Conclusiones. La invaginacion intestinal de repeticén sin causa
organica es una entidad poco frecuente que en la mayoria de las ocasio-
nes no requiere intervencion quirtirgica, como ocurre en nuestro caso.
No obstante, el manejo es controvertido cuando se producen mas de 3
episodios de invaginacién, no existiendo consenso en la opcion terapéu-
tica més idénea por la baja frecuencia de patologia secundaria asociada.

128. HERNIA DIAFRAGMATICA TRAUMATICA. A PROPOSITO
DE UN CASO. Orellana Castillejo N', Palomares Cardador M, Di
Tata CL, Urbaneja E, Garrote R, Pino Vizquez MA!, Molina Vizquez
ME?, Vegas Alvarez A3, 1Servicio de Pediatria, *Servicio de Cirugia Pedidtrica.
Hospital Clinico Universitario de Valladolid. 3Servicio de Pediatria. Hospital
Rio Hortega. Valladolid.

Introduccién: La rotura diafragmatica traumatica es excepcional
en la edad pedidtrica, pudiendo ser debida a herida penetrante o, en la
mayoria de ocasiones, secundaria a un traumatismo téraco-abdominal
cerrado. Es una lesion grave, que debe considerarse como un indicador
de severidad del trauma pedidtrico, pudiéndose manifestar de forma
precoz o tardia, dificultando asi su diagndstico.

Caso Clinico. Varén de 11 afios sin antecedentes personales de
interés que sufre accidente de trafico con choque frontal dos meses
previos al cuadro actual, precisando ingreso durante doce dias en un
hospital proximo al lugar de los hechos. Presenta politraumatismo con
lesién superficial por cinturén, contusion pulmonar y hemotorax dere-
cho, contusion abdominal con hematoma retroperitoneal, ademés de
fracturas de ctibito y radio izquierdos. Evolucién favorable recibien-
do el alta hospitalaria. Un mes después inicia cuadro de vémitos en
relacién con la ingesta, abdominalgia intermitente y pérdida ponderal
de 7 kg. A la exploracion se objetiva discreta hipoventilacion en hemi-
torax izquierdo y dolor difuso a la palpacion abdominal, sin signos
de irritacidn peritoneal ni otros hallazgos relevantes. En la analitica
realizada se evidencia alcalosis metabdlica, hipopotasemia e hipoclore-
mia. La radiograffa téraco-abdominal y la ecografia abdominal fueron
normales. Ante la persistencia del cuadro clinico se solicita TC téraco-
abdominal donde se objetiva herniacién de contenido intestinal a nivel
paraesofagico izquierdo. Se deriva al Servicio de Cirugia Pediétrica de
nuestro centro para tratamiento, siendo intervenido quirtirgicamente
mediante laparotomia, en la que se visualiza orificio herniario de 3 cm
anivel paraesofégico izquierdo, practicindose herniorrafia. Evolucién
favorable posterior con desaparicion de la clinica.
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Conclusiones. Las complicaciones derivadas de la herniacién de
érganos abdominales a la cavidad tordcica pueden manifestarse de forma
precoz o tardia, como ocurri6 en nuestro caso, dificultando asi su diag-
nostico. Recalcamos la importancia de tener un alto indice de sospecha
ante la aparicién de sintomas digestivos o respiratorios en un paciente
con antecedente de trauma severo con lesiones graves asociadas.

129. HERNIA [}IAFRAGMATICA DE MORGAGNI-LARREY DE
PRESENTACION TARDIA. Gémez B!, Sudrez S, Castaiio Al, Rei-
munde E, Barrio E', Gonzilez J', Ferndndez B?, Rodriguez M!."Servicio
de Pediatria, *Servicio de Radiologia. Hospital de Cabueries. Gijén.

Introduccién. La incidencia global de hernia diafragmatica con-
génita se estima en 1/2.200 recién nacidos vivosy dentro de ellas, la
de Morgagni representa una minorifa, concretamente entre el 5% y el
11% del total. Se debe a un defecto congénito en el diafragma, a nivel
paraesternal, principalmente derecho. Cuando el defecto diafragmaético
es bilateral, recibe el nombre de Morgagni-Larrey.

Resumen del caso. Paciente de 18 meses que acude a urgencias de
nuestro hospital, consultando por un cuadro catarral. Antecedentes
personales: ingreso en Neonatologia por distress respiratorio transi-
torio, durante el cual se realizaron radiografias de torax normales;
e intervenido al afio de vida de hernias inguinales bilaterales. A la
exploracion destaca soplo sistdlico II-III/ VI de predominio infracla-
vicular dcho que se irradia a axila derecha y notablemente a espalda,
especialmente interescapular; que no se habia percibido previamente,
sin repercusion hemodindmica ni clinica asociada salvo episodios de
clanosis peribucal con el llanto y cuadros respiratorios de repeticién. Es
remitido a consultas de cardiologia donde en el electrocardiograma se
observa una conduccién normal, con un bloqueo incompleto de rama
derecha y signos de hipertrofia ventricular derecha. Al realizar la eco-
cardiografia, hay dificultades para visualizar el corazén en los planos
transtordcicos, salvo en el subcostal, donde se aprecia hipertrofia de
cavidades derechas con insuficiencia tricuspidea en rango de hiperten-
sion pulmonar. Se solicita una radiografia de torax, donde se observa
una masa multiquistica con niveles hidroaéreos, que en la proyeccién
lateral se identifica como anterior izquierda, sin identificar el diafrag-
ma ipsilateral, compatible con una hernia diafragmética. Es derivado
a cirugia pedidtrica donde se confirma el diagndstico mediante un TC
que es informado como gran hernia diafragmatica, con introduccién
de asas intestinales (fundamentalmente colon) y una pequefia porcién
del 16bulo hepatico izq hacia el torax. Es intervenido, visualizindose
un defecto bilateral. Actualmente es seguido en consultas externas de
cirugia pedidtrica, con buena evolucion.

Conclusiones. Aunque el diagndstico de hernia de Morgagni no es
infrecuente en la edad adulta (la mayoria de veces de forma incidental),
lo particular de nuestro caso es la presencia de radiografias realizadas
durante el periodo neonatal, en las que no se apreciaba el defecto her-
niario. Aunque la HM es un hallazgo radiografico infrecuente, debe
considerarse como alternativa diagnéstica en pacientes con patologia
pulmonar de larga evolucién sin causa claramente definida, ya que
un retraso diagnéstico puede dar lugar a aparicién de complicaciones,
sobre todo digestivas y respiratorias.

130. HERNIA DE MORGAGNI, HALLAZGO CASUAL EN CON-
TEXTO DE BRONQUIOLITIS AGUDA. Ruiz Castellano N, Caunedo
Jiménez MY, Palacios Sinchez M!, Cagigas Daza P?, Garcia Calatayud
S, Lopez Lopez AJ?, Ferndndez Jiménez MI2, De Diego Garcia EM2.
1Servicio de Pediatria, *Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.
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Introduccion. Las hernias diafragmadticas congénitas son una enti-
dad poco frecuente en pediatria, con una incidencia que se estima en
1/2200 recién nacidos vivos, representando las hernias de Morgagni un
5-10% de éstas. Predominio del sexo femenino en una proporcién 2:1.
Estd causada por una alteracién congénita en la fusion entre el septo
transverso del diafragma y los arcos costales, cuya patogenia es desco-
nocida. En ocasiones el diagndstico es prenatal mediante ecografia. La
manifestacion mds frecuente en el periodo neonatal es la insuficiencia
respiratoria, secundaria a hipoplasia pulmonar e hipertension portal,
siendo habitualmente mas severas. Cuando la clinica aparece de forma
mas tardia predomina la sintomatologfa gastrointestinal (vémitos, dolor
abdominal, anorexia), como consecuencia de la posible malrotacion,
volvulacion o perforacion colénica.

Caso clinico. Lactante mujer de 7 meses sin antecedentes personales
de interés que presenta cuadro de bronquiolitis aguda de 5 dias de
evolucién y en las tltimas horas fiebre elevada. Se realiza radiografia
tordcica en Urgencias por sospecha de complicacién aguda, objetivan-
dose en la misma hernia diafragmatica anterior con colon transverso
en caja tordcica. Se confirma diagndstico de hernia de Morgagni con
ecograffa abdominal y se descarta la inclusion de estomago en la misma
en trénsito es6fago gastroduodenal. Se realiza intervencion quirdrgica
mediante laparoscopia, observando defecto a nivel anterior del dia-
fragma y realizando cierre del mismo con sutura primaria, con puntos
sueltos no reabsorbibles.

Comentarios. La hernia de Morgagni constituye una entidad rara,
siendo menos frecuente y severas que la hernia de Bochdaleck. La her-
nia de Morgagni es habitualmente es asintomatica y su diagnostico es
casual durante la realizacion de una prueba de imagen por otro motivo.
La reparacion quirtirgica de la hernia esta indicada en todos los casos,
incluso en pacientes asintomaticos, siendo la laparoscopia el abordaje
quirtrgico de eleccion. Una vez confirmado el diagndstico es preciso
realizar un tratamiento quirtrgico precoz debido a las complicaciones
potencialmente graves que puede ocasionar, como son la malrotacién,
volvulacion o perforacién colonica.

131. DUPLICIDAD INTESTINAL DE DIAGNOSTICO NEONATAL.
Gonzdlez-Lamuiio Sanchis C, Orellana Castillejo N, Jiménez Jimé-
nez P, Guillén Pérez MA, De la Huerga Lopez A, Relldn Rodriguez S,
Aguilar Cuesta R, Matias del Pozo V. Servicio de Pediatria. Unidad de
Neonatologin. Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Clinico Universitario
de Valladolid.

Introduccién: Las duplicaciones intestinales son anomalias congé-
nitas raras, con una incidencia aproximada de 2/10000 recién nacidos
vivos. Pueden aparecer desde la base de la lengua hasta el recto, siendo
la localizacion mas frecuente el ileon. La presentacion clinica es muy
variable: asintomadticas o sintomas inespecificos que dependeran de la
localizacion, edad del paciente, presencia de mucosa gdstrica ectdpica
y complicaciones que pudiesen ocasionar. Presentamos dos casos diag-
nosticados y tratados en nuestro centro en el tltimo afio.

Casos clinicos. Caso 1. Neonato vardn de 3 dias de vida, sin ante-
cedentes perinatales de interés, al que se detecta en exploracion ruti-
naria una masa en hemiabdomen derecho. Se realiza eco abdominal
donde se objetiva imagen anecoica de 2,8x2,1x2,3 cm en flanco derecho
de aspecto quistico, sugestiva de quiste de duplicacion. Permanece
asintomatico hasta los 50 dias de vida, momento en el que se realiza
laparoscopia con hallazgo de duplicidad ileal. Se efecttia reseccion y
anastomosis termino-terminal. Caso 2. Neonato mujer con diagnéstico
prenatal en la semana 26 de gestacion, de imagen quistica en regién
abdominal, que se interpreté como probable quiste ovérico. A los 10
dias de vida acude al servicio de Urgencias por cuadro de vémitos e
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irritabilidad de 24 horas de evolucién sin otra sintomatologia acompa-
flante. Ante la sospecha de patologfa intrabdominal se realiza ecografia
abdominal donde se objetiva imagen anecoica en flanco derecho de
3,8x2,5x2 cm con paredes hiperémicas. En laparoscopia exploradora
hallazgo de quiste ovarico de aproximadamente 1,5 cm y quiste de
duplicidad intestinal yeyunal, realizdndose reseccién y anastomosis
termino-terminal sin incidencias.

Conclusion. Las duplicaciones intestinales son anomalias infre-
cuentes del desarrollo embrioldgico del tracto gastrointestinal y se
presentan habitualmente en la infancia. El diagnéstico puede reali-
zarse en el periodo prenatal en el control rutinario del embarazo o
bien en la etapa postnatal mediante pruebas de imagen ante un cua-
dro abdominal o como hallazgo quirtrgico. El tratamiento, incluso
en pacientes asintomaticos, es la cirugfa electiva precoz tanto para
evitar complicaciones como por el potencial de malignizacion que
presentan en la edad adulta.

132. CRISIS REPETIDAS DE ATRAGANTAMIENTO EN RECIEN
NACIDO INTERVENIDO DE ATRESIA ESOFAGICA. Garcia Igle-
sias D, Gutiérrez Marqués S, Garcia Sdnchez R?, Garrido Pedraz
JMY, Garzon Guiteria MT?, Moreno Zegarra C, Parra Rodriguez A,
Lépez Torija I1. 'Servicio de Pediatria; 2Servicio de Radiodiagndstico, Sec-
cion Radiologia Pedidtrica; 3Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Clinico
Universitario de Salamanca.

Introduccién: La atresia de esdfago se trata de una interrupcion
en la continuidad del tubo esofdgico, con comunicacién de uno de
los extremos con el drbol traqueo-bronquial. Se presenta con una fre-
cuencia de 1/3.000 recién nacidos vivos y se manifiesta con sialorrea
acompafiada de crisis de atragantamiento, tos, disnea y cianosis. Se
sospecha por el stop de la sonda nasogdstrica en el bolson superior y
su confirmacion es radiolégica. Se asocia con frecuencia a prematuridad
y puede formar parte de sindromes malformativos complejos, como
el sindrome de CHARGE (coloboma, cardiopatia, atresia de coanas,
retraso del crecimiento y/o desarrollo, hipoplasia genital, anomalias
del pabellén auricular y/o sordera) o el VACTERL (malformaciones
vertebrales, agenesia anorectal y malformaciones cardiacas, del radio,
renales y de extremidades.

Caso clinico. Recién nacido que presenta sialorrea, crisis de difi-
cultad respiratoria e hipoglucemia asintomatica. Se realiza radiografia
y se objetiva la sonda nasogdstrica enrollada en el bolsén superior
del es6fago. Como antecedentes personales de interés destaca polihi-
dramnios durante la gestacion. Ante la sospecha de atresia de es6fago
con fistula traqueoesofdgica distal se realiza cirugia correctora. Sin
embargo, la evolucion no es adecuada, presentando crisis repetidas
de atragantamiento al intentar inicio de tolerancia oral y precisando
soporte respiratorio. Se practica esofagoscopia con contraste, donde se
objetiva la presencia de una fistula traqueoesofagica a nivel superior,
que se corrige con una nueva intervencién. Se realizan diversas pruebas
complementarias donde se aprecia foramen oval permeable, persisten-
cia del ductus arterioso y coloboma, todos ellos hallazgos compatibles
con un sindrome de CHARGE.

Conclusiones. La atresia de eséfago mds frecuente es la tipo III
(atresia con fistula distal) que se encuentra en el 86% de los casos. En
el caso que presentamos se trataba de una atresia tipo IV (con fistula
proximal y distal) con una frecuencia del 1%. El esofagograma puede
ayudar en el diagndstico diferencial entre los distintos tipos, en caso de
evolucién desfavorable. En esta patologia el diagnéstico precoz es clave
para evitar las complicaciones pulmonares. Ademas hay que tener en
cuenta los posibles sindromes malformativos asociados, por lo que es
necesaria la realizacién de pruebas complementarias.

133. QUISTE DE NUCK. A PROPOSITO DE DOS CASOS. Serena
Gomez G, Javaloyes G, Del Olmo Ferndndez M, Cabanillas Boto M,
Peiia Valenceja A, Ferndndez Alonso JE, De la Torre Santos SI, Uruefia
leal C. Servicio de Pediatria. Hospital Rio Carridn. Palencia.

Introduccion. EI quiste del conducto de Nuck, es una patologia
poco frecuente que se produce por la persistencia de la permeabilidad
del peritoneo vaginal, repliegue embriolégico del peritoneo parietal
que se extiende hacia el canal inguinal y acompafa durante la vida
fetal al ligamento redondo en las nifias, y al descenso de los testiculos
hacia el escroto en los nifios.

Objetivo. Presentar dos casos de esta entidad diagnosticados en
nuestro centro en un periodo inferior de dos afios.

Material y métodos. Se trata de dos nifias de 3 y 4 afios respec-
tivamente, que consultan en nuestro centro por presentar ambas una
tumoracion inguinal derecha de consistencia blanda y aparicion stbita,
dolorosa a la palpacién. No presentaban adenopatias en otras localiza-
ciones, fiebre u otros sintomas acompafantes. A la exploracién se evi-
denciaba una tumoracién levemente eritematosa no adherida a planos
profundos, mévil y dolorosa a la palpacion en ambas pacientes, con
unas medidas de 2x1 cm en una de ellas y de 3x2 en la otra. El resto
de la exploracion fue anodina en ambas nifias. Ante estos hallazgos
se realizan sendas ecografias abdominopélvicas para el diagndstico.

Resultados. En las pruebas de imagen se objetivd los siguientes
hallazgos. En la paciente de 3 aflos se visualizaba una imagen anecoica
bien definida de 36 x 15 mm en la regién inguinal derecha que podia
corresponder a una hernia. En la paciente mayor el informe de la eco-
graffa informaba de una imagen de predominio quistico con contenido
ecogénico de morfologia con extremo medial serpinginoso de 40 x 11
mm. Se derivaron al Servicio de Cirugia Pediatrica donde se diagnos-
ticaron finalmente de quistes de Nuck, y se dejaron evolucionar con
resolucién del cuadro sin intervencion.

Conclusién. Ante la presencia de una tumoracién inguinal en un
paciente, sobre todo si es mujer, el diagnéstico diferencial ademés de
hernia, adenopatias, hematoma, proceso inflamatorio y otras entida-
des tendrfa que incluir el quiste de Nuck. El diagndstico se realiza
mediante ecograffa, aunque si existen dudas se puede emplear la TAC.
El tratamiento suele ser quirtirgico, aunque en algunas ocasiones si no
presenta complicaciones se puede dejar evolucionar.

134. PERFORACION INTESTINAL ESPONTANEA EN RECIEN
NACIDO DE BAJO PESO. Alegria Echauri E, Alegria Echauri J, Cau-
nedo Jiménez M, Planeles Asensio MI, Palacios Sanchez M, Viadero
Ubierna MT, Vilanova Ferndndez S, Gutiérrez Pascual D. Servicio de
Pediatrin. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La prematuridad se considera el tinico factor de ries-
go claramente establecido para la perforacién intestinal espontanea. Los
recién nacidos prematuros y de bajo peso conllevan importante morbi-
mortalidad asociada a su inmadurez. Los problemas gastrointestinales
mds frecuentes en este grupo de edad son la enterocolitis necrotizante
(ECN) y la obstruccién por meconio, siendo la perforacion intestinal
espontdnea (PIE) un cuadro menos frecuente, que conlleva igualmente
importante riesgo de muerte y de secuelas a largo plazo.

Caso clinico. Recién nacido pretérmino de 25 semanas, de peso ade-
cuado para la edad gestacional (650 gramos). Embarazo controlado con
ecografias normales. Sospecha de corioamnionitis materna. Maduracién
pulmonar completa y neuroproteccion con sulfato de magnesio previo
al parto. Parto eutdcico sin incidencias. Soporte ventilatorio con CPAP.
Nutricién parenteral y nutricion enteral tréfica desde las 24 horas de
vida. Alos 4 dias de vida, distensién abdominal y discreta drea violacea
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en vacio derecho. En radiografia de abdomen se objetiva neumoperi-
toneo sin neumatosis ni aire en porta. Inestabilidad hemodindmica
precisando soporte ventilatorio con intubacion y ventilacién mecénica
convencional y soporte inotrépico. Dieta absoluta y descompresion
abdominal mediante aspiracién nasogastrica. Se realiza intervencién
quirtirgica mediante laparotomia exploradora, donde se objetiva zona
focal de necrosis con margenes bien definidos, con resto de intestino
normal. Se reseca la zona intestinal donde se sittia la perforacion y se
realiza ostomia, diferiendo en un segundo tiempo el restablecimiento
de la continuidad intestinal.

Comentarios. La perforacion intestinal espontdnea del recién nacido
consiste en una perforacion intestinal aislada, localizada tipicamente
en ileon terminal y que se presenta més frecuentemente en pacientes
de muy bajo peso. Se trata de una entidad clinicamente diferenciable
dela ECN, que es la complicacion gastrointestinal mas frecuente en
este grupo de recién nacidos. La diferenciacién con la ECN es muy
importante porque implica actitudes terapéuticas diferentes, aunque
en ocasiones la presentacién del cuadro no lo permita.

135. VOLVULO INTESTINAL TRAS CORRECION DEL ONFA-
LOCELE: UNA COMPLICACION INFRECUENTE CON GRAVES
CONSECUENCIAS. Barnes Maraiion S, Oviedo Gutiérrez M, Lara
Cdrdenas DC Ferndndez Garcia L, Molnar A, Granell Sudrez C, Alvarez
Muiioz V. Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario Central de
Asturias. Oviedo.

Introduccion. El onfalocele es un defecto de pared abdominal
paraumbilical derecho que condiciona una hernia de visceras abdo-
minales recubierta por un saco de peritoneo parietal. Estd asociado
a otras anomalias hasta en un 70% de casos, en su mayoria cromoso-
patias y malformaciones cardiacas, siendo éstas las que condicionan
el pronostico vital. Menos frecuente, aunque con elevado indice de
morbi-mortalidad, es el riesgo de presentar vélvulo intestinal como
complicacion postoperatoria a corto/largo plazo.

Material y métodos. Presentamos un caso de volvulo de intestino
delgado en nifia afecta de Sindrome de Beckwith Wiedemann interve-
nida de onfalocele. Nuestro objetivo es instar a la estrecha vigilancia
de pacientes con defectos de pared abdominal y riesgo aumentado de
volvulo intestinal.

Resultados. Recién nacida pretérmino (31+2 semanas) con el diag-
ndstico prenatal de onfalocele. Al nacimiento se aprecia macrosomia,
ademads de macroglosia y defecto paraumbilical derecho de 4cm con
contenido intestinal recubierto (sugestivo de Sindrome de Beckwith
Wiedemann, que se confirma en estudios genéticos posteriores). Con
ecocardiograffa normal y ecografia abdominal que tinicamente objetiva
asimetria renal, se procede a cierre primario del defecto a las 36 horas
de vida. El postoperatorio inmediato cursa sin incidencias, con inicio
de tolerancia oral satisfactorio al 2° dfa. A los 33 dias de la interven-
cién presenta cuadro stibito de distensién abdominal, irritabilidad y
vomitos. Se solicita radiografia y ecografia abdominal compatibles con
suboclusion intestinal. Se coloca SNG que drena escaso contenido y se
inicia antibioterapia con amikacina y vancomicina. En las siguientes
horas sufre rapido empeoramiento clinico y analitico (IL6 22.977) por
lo que se somete a laparotomia exploradora urgente en la que se obje-
tiva necrosis de practicamente todo el intestino delgado, ciego y parte
proximal de colon ascendente secundaria a vélvulo en raiz de mesen-
terio. Ante estos hallazgos se lleva a cabo una reseccion del paquete
intestinal y anastomosis colo-yeyunal. La paciente adquiere sindrome
de Intestino Corto precisando la colocacion posterior de catéter central
con reservorio para NPT complementaria.
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Conclusiones. Existe poca evidencia en la literatura sobre la inci-
dencia de vélvulo intestinal en pacientes con defectos de pared abdo-
minal. Se cree que el riesgo aumentado del mismo no solo estd en
relacién con el hallazgo concomitante de una malrotacién intestinal
sino que también, y de manera mas intima, con el calibre de la raiz
del mesenterio intestinal. Es por ello que algunos autores proponen la
revision del mesenterio durante la cirugia de correccién con el objetivo
de establecer el riesgo individual de sufrir a posteriori un cuadro de
volvulo intestinal. Consideramos necesaria una estrecha vigilancia de
estos nifos tras la cirugfa; y aunque estemos ante una baja sospecha
de vélvulo actuar de forma precoz con el fin de evitar complicaciones
mayores que condicionan la vida del paciente, como en este caso es el
Sindrome de Intestino Corto.

136. APARICION POSTNATAL DE MASA UMBILICAL. Gutiérrez
Marqués S, Garcia Iglesias D', Garrido Pedraz ]M', Garcia Sdnchez
RY, San Feliciano Martin L', Moreno Zegarra C>, Marrero Calvo MP.
1Servicio de Pediatria, *Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Clinico Uni-
versitario de Salamanca. 3Servicio de Pediatrin. Hospital Nuestra Seiiora de
Sonsoles. Avila.

Introduccién. Existe un ntimero limitado de malformaciones a
nivel de la pared abdominal a nivel del cordén umbilical, algunas de
ellas van a precisar tratamiento quirtdrigo. El onfalocele se produce con
una frecuencia de 1/5.000 recién nacidos vivos y es el resultado de la
protusién del contenido abdominal a través de un defecto congénito
central en la pared abdominal. Se encuentra cubierto por un fino saco
translicido compuesto por 3 capas (peritoneo, gelatina de Wharton y
membrana amnidtica) del cual parte el cordon umbilical, sin la pre-
sencia de piel subyacente. Debe realizarse diagnéstico diferencial con
la gastrosquisis, en la que no hay saco peritoneal y es yuxtaumbilical,
y con la hernia umbilical, en la que el defecto se encuentra cubierto
por piel y desaparece espontdneamente al cerrarse el anillo umbilical
fibromuscular.

Patologia  Hernia umbilical ~Gastrosquisis Onfalocele
Definicion ~ Recubierto de Externalizcion de  Saco trasltcido
piel adyacente asas intestinales
Diagnéstico ~ Clinico Clinico-ecograffa ~ Clinico-ecografia
prenatal prenatal
Resolucién  Expectante Quirtrgica Quirtrgica

Caso clinico. Recién nacido de dos dias de vida que después de
una exploracion inicial normal, presenta una malformacion del cordén
umbilical, sugerente de quiste de cordén. Como antecedentes persona-
les de interés presentaba una calcificacién hepatica diagnosticada en
ecografia prenatal. A su ingreso es valorado por Cirugfa Infantil, quien
decide su intervencion quirdrgica. En el cordén umbilical se objetivan
dos arterias y una vena, no se observa asa intestinal dentro de cordén,
con un defecto de la pared de 1,5 cm, se realiza cierre directo de la
fascia y plastia umbilical. Con el fin de descartar malformaciones a
otros niveles se realiza ecografia cerebral, en la que se observa hipe-
recogenicidad de vasos tdlamo caudado bilateral, y ecograffa cardiaca
que es normal. Ante los hallazgos de calcificacion hepatica y vascular
cerebral se realiza despitaje de infecciones congénitas TORCH que
son negativas.

Conclusion. Es importante realizar un buen diagnéstico diferencial
entre las patologias descritas, por su diferente repercusion clinica y la
posible asociacién a malformaciones a distintos niveles.
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137. POLIPOSIS ADENOMATOSA FAMILIAR. ACTITUD EN
PEDIATRIA. Ruiz Castellano N1, Vega Santa-Cruz B, Garde Basas
J%, Garcia-Calatayud S, Hinojo Gonzdlez C', Palacios Sdnchez M.
1Servicio de Pediatrin, 2Servicio de Oncologia. Hospital Universitario Marqués
de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La poliposis adenomatosa familiar (PAF) es un
trastorno hereditario autosémico dominante con una prevalencia de
3 casos/100.000 habitantes. Su causa es la mutacién del gen APC y
sus manifestaciones clinicas suelen aparecer en la segunda década de
la vida, detectandose pélipos adenomatosos premalignos en colon/
recto que evolucionan a cancer colorrectal (CCR). Puede asociar otras
patologias extracolonicas (osteomas, quistes epidermoides, tumores
desmoides) y riesgo de tumores en tiroides, higado, pancreas y SNC.
Su diagnéstico se establece mediante confirmacién de la mutacién
del gen APF y la presencia de pélipos en la colonoscopia. El trata-
miento es quirtdrgico, anticipdndose a la aparicion de la degeneracién
maligna.

Casos clinicos. Caso 1. Nifio de 8 afios, asintomatico, sin anteceden-
tes de interés, remitido desde Oncologia por mutacién gen APC, prueba
realizada por presentar un padre afectado de PAF, colectomizado con
16 afios. Ademds, tiene tres tios paternos afectos colectomizados y su
hermana no es portadora de la mutacién. Se realiza hemograma, bio-

quimica, funcién hepatica y tiroidea, alfa-fetoproteina en sangre, con
ecografia abdominal y de tiroides, normales. La endoscopia digestiva
alta es normal y la colonoscopia muestra mltiples p6lipos adeno-
matosos con displasia de bajo grado, de 2-3 mm a lo largo del colon.
Caso 2. Nifio de 6 afios con un tumor desmoide de rodilla, remitido
por mutacion gen APC, tras estudio familiar por madre afecta de PAF
y colectomizada a los 13 afios. Su tia materna fallecié de CCR y su
prima materna afecta fallecié a los 19 afios, por un hepatoblastoma. Su
hermano de 1 afio es portador de la mutacién. Se realiza igual estudio
que en el paciente anterior, con endoscopia digestiva que muestra un
pdlipo adenomatoso con displasia moderada en antro. La colonoscopia
detecta multiples pélipos adenomatosos de 1-2 mm a lo largo de todo
el colon con displasia de bajo grado.

Comentarios. Los pélipos en la PAF aparecen sobre los 15 afios, y
desarrollan sintomatologia digestiva mas tardiamente sobre los 30 afios.
Nuestros casos de 6 y 8 afios, presentan multiples pélipos adenomatosos
con displasia de grado bajo/moderado, que precisaran controles endos-
copicos posteriores y decision de colectomia diferida. Es obligado el
estudio familiar de mutaciones genéticas en pacientes adultos afectos de
PAF. En caso de positividad, también lo es, el seguimiento endoscopico,
el cribado de otras alteraciones asociadas mediante ecografias tiroidea y
abdominal, y la determinaci6n de alfafetoproteina, con el fin de detectar
precozmente un posible CCR o las patologias relacionadas con la PAF.
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