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Comunicaciones Orales

VIERNES 25 DE ABRIL: ENDOCRINO Y
DERMATOLOGIA
SALA GREDOS

Moderadores: Sara Rupérez Peiia, Inés Mulero Collantes

1. ANALISIS COMPARATIVO DE LA INFLUENCIA DE LAS
ANOMALIAS EN RESONANCIA MAGNETICA CEREBRAL
EN UNA SERIE HISTORICA DE PACIENTES CON TALLA
BAJA POR DEFICIT DE HORMONA DE CRECIMIENTO
(2008-2013). Hedrera Fernandez A, Mulero Collantes I, Her-
nando Mayor JC, Centeno Malfaz F. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Introduccién y objetivos: Los pacientes con déficit de hor-
mona de crecimiento (GH) pueden presentar alteraciones anaté-
micas en el drea hipotdlamo-hipofisaria, de ahi que la resonancia
magnética nuclear (RMN) cerebral sea una prueba diagndstica
dentro del protocolo diagndstico de la enfermedad. El objetivo
de este estudio es analizar la incidencia de anomalfas en RMN
cerebral en una serie de pacientes con déficit clasico de GHalo
largo de cinco afios, asf como la influencia de estas anomalfas
en la evolucién clinica de los afectados, en comparacién con
aquellos sin alteraciones radiolégicas.

Pacientes y métodos: Estudio retrospectivo en una serie
de 18 pacientes con déficit cldsico de GH, con inicio del trata-
miento con somatotropina humana recombinante entre el 1 de
enero de 2008 y el 31 de diciembre de 2013, excluyendo aquellos
casos que reciben tratamiento con GH por CIR, sindrome de
Turner, insuficiencia renal crénica o alteraciones del gen SHOX.
Se revisaron sus historias clinicas para determinar, entre otras

variables, la existencia o0 no de alteraciones en la RMN cerebral,
talla y velocidad de crecimiento previa al inicio del tratamiento
y posteriormente con cardcter anual. Anlisis estadistico des-
criptivo empleando prueba t de Student para muestras inde-
pendientes, tras comprobacién de distribucién normal de los
grupos mediante prueba de Kolmogorov-Smirnoff.
Resultados: Un tercio de los pacientes (6) presentaron altera-
ciones en la RMN cerebral: cuatro con diagndstico de hipoplasia
hipofisaria con neurohipdfisis ectGpica y dos con aplasia hipofisa-
ria. Se ha encontrado una diferencia estadisticamente significativa
(p=0,04) entre la velocidad de crecimiento en el primer afio de tra-
tamiento en los pacientes con anomalias radioldgicas (+1,42 +0,86
DS) y los pacientes sin alteraciones (+3,06 £1,73 DS). Sin embargo,
no se han encontrado diferencias significativas entre la talla de
uno y otro grupo ni previa ni posterior al inicio del tratamiento.
Conclusiones: Hasta tres de cada diez casos de déficit de GH
puede asociar anomalias en RMN cerebral, siendo la hipoplasia
hipofisaria con neurohipéfisis ectépica el hallazgo mas frecuente
en nuestra serie. Estas anomalfas condicionan una velocidad de
crecimiento inferior en el primer afio de tratamiento.

2. DIFERENCIAS DE GENERO EN EL ACUMULO GRASO EN
LOS DOS PRIMEROS ANOS DE VIDA. Ortiz-Revuelta V, Bérez-
Del Toro N, Caviedes-Altable B, Gil-Camarero E, Castro-Ramos
I, Mirones-Martinez Y, Giiemes-Veguillas E, Redondo-Figuero
C. Pediatras de Atencién Primaria de Cantabria.

Introduccion y objetivos: Desde los primeros afios de vida
se observa un distinto comportamiento en cuanto al aciimulo de
grasa en el organismo. Uno de los factores determinantes puede
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Figura 1. Gordura en nifias.

Figura 2. Gordura en nifios.

ser el sexo, por lo que en este trabajo se estudia la prevalencia
de sobrepeso y obesidad trimestralmente a lo largo de los dos
primeros afios de vida para comprender cémo se va acumulando
la grasa a lo largo de los dos primeros afios de vida extrauterina.

Meétodos: El estudio Retro2 es un estudio longitudinal del
crecimiento a lo largo de los dos primeros afios de vida. Se
estudiaron 418 nifios enrolados en el programa del nifio sano,
nacidos entre el 1 de octubre de 2011 y el 26 de marzo de 2012. En
los controles periddicos se realizé antropometria segtin técnica
estandarizada, registrandose el peso, talla y perimetro ceféli-
co. También se registrd la edad gestacional y la duracién de la
lactancia materna. De cada nifio se recogieron los datos en RN,
3m,6m,9m,12m,15m, 18 my 24 m.

Cuando faltaba algtin dato se interpold. La antropometria se
interpretd de acuerdo a las curvas de la OMS y se clasificé a los
nifios como normales (N) con sobrepeso (S) o con obesidad (O).

Resultados: La prevalencia del exceso de peso (S+O) sigue
un patrén similar en ambos sexos, pero el comportamiento de
la O es diferente: en las nifias pronto llegan a una meseta que se
mantiene, mientras que en los varones el aumento es mayor, no
hay meseta y se observa un descenso a partir de los 18 meses;
descenso que no se observa en las ninas (Figs. 1y 2).

Conclusiones: Se describe por primera vez, en los menores
de dos afios, una diferencia de género en el acimulo de grasa en
el organismo, de manera que disminuye en los varones a partir
de los 18 meses, pro no sucede asf en las nifias. Esta diferencia,
que puede estar relacionada con el diferente estimulo al ejerci-
cio fisico en nifios y nifias, puede tener mucha importancia en
esta edad en que atin se estd programando el comportamiento

metabdlico futuro (programming). Otra conclusién a tener en
cuenta es que se debe recomendar el ejercicio fisico a los nifios,
insistiendo mds en las nifias.

3. MICROADENOMA HIPOFISARIO EN VARON. Mulero
Collantes I, Fraile Astorga G, Salamanca Zarzuela B, Martin
Armentia S, Fernandez Cortés S, Hedrera Ferndandez A, Her-
nando Mayor JC, Centeno Malfaz F. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Introduccién: Los adenomas hipofisarios son lesiones excep-
cionales en la infancia y en la adolescencia (0,1-4,1/100.000
nifios), representando un 4% de los tumores intracraneales
pedidtricos. Presentamos el caso clinico de un varén con diag-
nostico de pubertad precoz en el cual se detecta un microade-
noma hipofisario en RNM.

Resumen del caso: Varén de 7 afios 7 meses, remitido a
consulta de Endocrinologia Pediétrica por sospecha de puber-
tad precoz. Refiere pubarquia desde los 7 afios y aceleracién
del crecimiento. Antecedentes familiares y perinatales desco-
nocidos. Adoptado a los 5 afios de Bombay (India). Problemas
de audicion, hipermetropia y astigmatismo. Intolerancia a la
lactosa.

Exploracién fisica: peso: 38,1 kg (+2,06 DS), talla: 134 cm
(+1,47 DS), testes: 6 cc, P2, no axilarquia, resto normal.

Pruebas complementarias: hemograma y bioquimica rutina-
ria incluyendo perfiles nutricional, lipidico y férrico. TSH: 2,3
mUI/L, T4L: 0,75 ng/dl, FSH: 4,59 UI/L, LH: 4,6 UI/L, testos-
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Figura 3.

terona: 434,7 ng/dl, E2: 22 pg/ml, PRL: 14,1 ng/ml, DHEA-S:
61 mcg/ml, 17 OH progesterona: 1,43 ng/ml. Radiografia de
edad Gsea: 13 afios y medio (edad cronoldgica 7 afios y medio).
Se diagnostica de pubertad precoz y se completa estudio con
RMN cerebral y de hipdfisis con el siguiente resultado: adeno-
hipéfiis prominente, fundamentalmente en su porcién lateral
derecha y anterior, con lesién ovalada, de limites bien definidos,
de aproximadamente 5x3 mm, de didmetros transversales y
3 mm craneocaudal, con sefial discretamente hipointensa en
T1, intensa en T2, compatible con microadenoma hipofisario
lateral derecho; resto normal. Dada la edad 6sea no es posible
tratamiento con andlogo de LHRH y se decide control clinico y
radiolégico en consulta.

Comentarios: Dos terceras partes de los diagndsticos de
adenomas hipofisarios antes de la edad adulta se realizan en
la pubertad, siendo un diagndstico a pesar de ello, excepcio-
nal. Los mds frecuentes son los adenomas productores de PRL,
seguidos de los productores de ACTH y GH. Un 25% son pluri-
hormonales y otro 25% no funcionantes (los cuales se asocian a
pubertad precoz, talla baja 0 amenorrea primaria). Los pacien-

90 VOL. 54 N° 227, 2014

tes con macroadenomas en un 40% presentan cefalea y en un
60% alteraciones visuales. En la infancia son mds frecuentes los
macroadenomas que los microadenomas. La actitud terapéutica
se resume en la figura 3.

4, NUEVO CASO DE ACONDROPLASIA. Mulero Collantes
I, Fraile Astorga G, Martin Armentia S, Salamanca Zarzuela B,
Arribas Arceredillo M, Caserfo Carbonero S, Hernando Mayor
JC, Centeno Malfaz F. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
Rio Hortega. Valladolid.

Introduccién: La acondroplasia es una displasia dsea rizo-
miélica, con macrocefalea relativa objetivable desde el naci-
miento, debida a una mutacién en el gen FGFR3 con herencia
autonémica dominante, si bien la mayorfa de los casos son
mutaciones de novo.

Aportamos un nuevo caso, de sospecha en periodo prenatal,
con clinica y radiologia compatible al nacimiento y confirmado
posteriormente con estudio genético molecular.
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Resumen del caso: Varén, hijo tnico, padre espafiol (46
afios), madre norteamericana (39 afios), sin antecedentes de
displasias dseas.

Gestacion controlada; ecografia del tercer trimestre: acorta-
miento de las cuatro extremidades.

Recién nacido a término de 39 SEG, Apgar 9/9, ingresando
en UCIN por dificultad respiratoria transitoria y sospecha de
displasia dsea. Peso: 2.890 g (p10-25), talla: 45 cm (p10), braza:
42 cm, perimetro cefdlico: 35 cm (p75) y SS/SI: 1,43.

Ala exploracion presenta acortamiento rizomiélico de extre-
midades, macrocefalia relativa, frente y puente nasal prominen-
te, y mano en tridente.

Analitica sin alteraciones, cariotipo 46 XY, ecograffa trans-
fontanelar sin alteraciones significativas, y ectasia piélica leve
bilateral en ecograffa abdominal (resuelta posteriormente). Serie
6sea con ensanchamiento de metéfisis distales y ensanchamiento
difuso de ambas tibias. PEATc normales.

Alos 4 meses: peso: 4.200 g (p3), talla: 55 cm (<p3, DS -3,1),
braza: 47 cm, perimetro cefélico: 42,9 cm (p75) y SS/SI: 1,29.
Estudio genético molecular: heterocigosis de la variante c-1138
G>A (G380R p.Gly382Arg) en gen FGFR3.

RM craneal y de columna cervical, dorsal y lumbar: estenosis
significativa del foramen magno con alteracién morfoldgica de
la unién bulbo-medular, y discreta cifosis dorso-lumbar.

Comentarios: La incidencia es de 1:10.000/1:30.000 recién
nacidos vivos. Se ha descrito fuerte asociacién con edad paterna
avanzada.

El diagndstico a menudo se sospecha prenatalmente en la
ecografia del tercer trimestre por acortamiento de huesos largos,
y se confirma al nacimiento mediante la radiologfa, la clinica
y /o genética molecular.

Se debe a mutaciones del gen FGFR3, expresado en los con-
drocitos articulares.

Requiere consejo genético y seguimiento por las com-
plicaciones que pueden presentarse: problemas ORL (otitis,
hipoacusia), neurolégicos (hipotonia, hidrocefalia), respirato-
rios (apneas), del crecimiento (talla baja), ortopédicos (cifosis,
arqueamientos tibiales) y psicosociales...

Alcanzan una talla final media de 126 cm (mujeres) y 131
cm (varones) No hay evidencia significativa de respuesta a
la GH. EI tratamiento ortopédico es la tinica terapia posible
hoy en dia.

5. DIETA CETOGENICA COMO TRATAMIENTO DE EPILEP-
SIA REFRACTARIA: PRIMERA EXPERIENCIA. Revilla Orfas
MD, Mufioz Lozén A, Dominguez Sdnchez P, Iglesias Blazquez
C, Regueras Santos L, Rodriguez Ferndndez C. Servicio de Pedia-
trin. Complejo Asistencial Universitario de Ledn.

Introduccién: La dieta cetogénica ha sido utilizada como
tratamiento antiepiléptico desde 1921. Desde la aparicién de
los farmacos antiepilépticos su uso disminuy®, sin embargo
en los tltimos 20 afios su interés ha resurgido. No se conoce su
mecanismo de accién especifico aunque se sugieren multiples
causas. Actualmente se utiliza en mds de 50 pafses con buenos
resultados.

Caso clinico: Nifio diagnosticado de encefalopatia epilép-
tica grave refractaria criptogénica de inicio a los 14 meses de
edad con mala respuesta a pesar de tratamiento con multiples
férmacos anticomiciales (FAES). Ingresa a los 4 afios de edad en
nuestro centro por reagudizacién de las crisis (mayor de 50 epi-
sodios al dfa) pese a tratamiento con Rufinamida, Zonisamida,
Zarontin, Lamotrigina y Carnicor. Se decide ingreso en la UCIP
donde se asocian perfusiones de dcido valproico y midazolam
con escasa mejoria. Tras 48 horas se asocia fenitoina i.v. y se
inicia dieta cetogénica (DC) cldsica con Ketocal 4:1. Se induce
ala cetosis con periodo de ayuno de 48 horas por precisar una
respuesta rdpida para el control de las crisis. Posteriormente
introduccién progresiva de Ketocal a lo largo de 3 dfas hasta
administrar la dieta completa. Se calculan necesidades energé-
ticas teniendo en cuenta edad, peso, talla y actividad (80% del
gasto energético basal (GEB) x 1,2 de factor de actividad). Se
administra Ketocal por sonda nasogdtrica repartido en 5 tomas
diarias. Al inicio presenta regular tolerancia digestiva (vomi-
tos y diarrea), con glucemias normales, cetonemia en torno a 3
mmol/L y cetonuria fuerte. Previo al alta se inicia alimentacién
de sélidos por boca. A nivel neurolégico las crisis disminuyen
progresivamente, hasta desaparecer al segundo dia de alcanzar
aportes completos de DC, lo que permite reajustar FAES. Actual-
mente continua con DC Atkins modificada con buena tolerancia,
en tratamiento con 3 fdrmacos antiepilépticos y presenta una
media de 5 crisis al dfa.

Comentarios: La dieta cetogénica es una opcién a tener
en cuenta en el tratamiento de la epilepsia refractaria, estando
indicada como tratamiento de primera linea en ciertos tipos
de epilepsia.

En nuestro caso la reduccién de las crisis fue evidente con
la dieta cetogénica lo que permitié disminuir el tratamiento
de los FAES.

No se observaron efectos secundarios importantes y en
general fue bien tolerada.

6. ESTADO NUTRICIONAL A LOS DOS ANOS DE EDAD Y
FACTORES ASOCIADOS AL MISMO. Redondo-Figuero C,
Gonzélez-Escudero MR, Duque-Gonzalez S, Corrales-Fernandez
A, Martinez-Repdraz I, Barez-Del Toro N, Martinez-Solana P,
Ortiz-Revuelta V. Pediatras de Atencién Primaria de Cantabria.
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Figura 4.

Introduccién y objetivos: La epidemia actual de obesidad
comienza en los dos primeros afios de vida, es decir, cuando se
estd programando la expresién de los distintos genes respon-
sables del metabolismo. En el anterior estudio realizado por
nosotros (Redondo et al. Estado nutricional de los nifios y adolescentes
de Cantabria. Santander: Ediciones de la Universidad de Cantabria.
2013), se constaté que un 29,5% de los nifios, de una muestra
de 457, ya tenian exceso de peso (sobrepeso + obesidad) a los
2 afios de edad. Por tanto, en estos dos primeros afios de vida,
etapa en la que el pediatra mantiene una estrecha relacién con el
nifo y su familia, es cuando debe conocer el estado nutricional
del nifio, su posible desviacién de la normalidad y los factores
que se asocian a esta conducta.

Métodos: El estudio Retro2 es un estudio longitudinal del
crecimiento a lo largo de los dos primeros afios de vida. Se
estudiaron 423 nifios enrolados en el programa del nifio sano,
nacidos entre el 1 de octubre de 2011 y el 26 de marzo de 2012. En
los controles periddicos se realizé antropometria segtin técnica
estandarizada, registrandose el peso, talla y perimetro cefdli-
co. También se registré la edad gestacional y la duracién de la
lactancia materna. De cada nifio se recogieron los datos en RN,
3m,6m,9m,12m, 15m, 18 my 24 m. Cuando faltaba algtin
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dato se interpold. La antropometria se interpreté de acuerdo a

las curvas de la OMS y se clasificé a los nifios como normales

(N) con sobrepeso (S) o con obesidad (O). Para el andlisis de la

duracién de la LM se utiliz6 el andlisis de supervivencia (método

de Kaplan-Meier y prueba de log-rank).

Resultados: A los dos afios de edad se observa un 20,4%
(IC-95%: 16,8% a 24,4%) de exceso de peso, un 12,8% (IC-95%:
9,9% a16,3%) corresponde a sobrepeso y un 7,6% (IC-95%: 5,4%
a10,5%) corresponde a obesidad. De entre los posibles factores
que opueden influir, en este estudio solo se han considerado
el sexo, edad gestacional, antropometria al nacer y duracion
de la lactancia materna. Hay una asociacién estadisticamente
significativa entre el sexo y antropometria al nacer, pero no se
observé asociacién con la duracién de la gestacién ni con la
lactancia materna recibida (Fig. 4).

Conclusiones:

1. Llama poderosamente la atencion que la LM recibida no
influya en el estado nutricional a los dos afios, en contra de
lo que se viene repitiendo machaconamente en la literatura
cientifica.

2. El pediatra debe hacer un seguimiento cuidadoso de todo
nifio con medidas antropométricas elevadas al nacimiento.
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7. PATRON ACTUAL DE LACTANCIA MATERNA EN CAN-
TABRIA. Martinez-Solana P, Castillo-Royo J, Martinez-Cha-
morro |, Bercedo-Sanz A, Tejerina-Puente A, Madrigal-Diez
C, Matilla-Barba M, Redondo-Figuero C. Pediatras de Atencidn
Primaria de Cantabria.

Introduccién y objetivos: La lactancia materna (LM) es
la alimentaci6n ideal para los humanos. Su promocién es una
tarea importante en la Pediatrfa de Atencién Primaria; por lo
que es necesario conocer la realidad actual de Ia LM en nuestra
Comunidad, para ver si se estdn haciendo bien las cosas o hay
que intensificar los esfuerzos.

Meétodos: El estudio Retro2 es un estudio longitudinal del cre-
cimiento a lo largo de los dos primeros afios de vida. Se estudiaron
423 nifios enrolados en el programa del nifio sano, nacidos entre
el 1 de octubre de 2011 y el 26 de marzo de 2012. En los controles
periédicos se realizé antropometria segtin técnica estandariza-
da, registrandose el peso, talla y perfmetro cefalico. También se
registr la edad gestacional y la duracién de la lactancia materna.
De cada niflo se recogieron los datosen RN, 3m, 6 m, 9m, 12 m,
15 m, 18 m y 24 m. Cuando faltaba algtin dato se interpold. La
antropometria se interpretd de acuerdo a las curvas de la OMS
y se clasificé a los nifios como normales (N) con sobrepeso (S)
o0 con obesidad (O). Para el andlisis de la duracion de la LM se
utiliz6 el andlisis de supervivencia (método de Kaplan-Meier).

Resultados: La lactancia materna es iniciada por un 74,9%
(IC-95%: 70,8% a 79,2%), 1a duracién mediana es de 3,6 (IC-95%:
2,9 a4,4) meses. No hay diferencias en la duracién de la LM entre
sexos. Tampoco se observé diferencias estadisticamente signifi-
cativas en cuanto a la duracién de la LM y el estado nutricional
alos 24 meses de edad (prueba de log-rank, p=0,432) (Fig. 5).

\
e
® 06 1
5 AR
¢ 8 e
g et
@ 04 \
|
T
v 1]
02 4 ‘.\—‘\“‘.,
i o v, O t .
= L]
= ™
0.0
0 5 10 15 20

Meses

Figura 5. Lactancia materna.

Conclusiones: Pese a la crisis, se observa que ha dismi-
nuido el porcentaje de inicio de la LM en nuestra Comunidad:
en nuestro estudio anterior, de los 3.699 varones empezaron la
LM el 78,8% y de las 3.612 mujeres iniciaron el 78,3%. El menor
porcentaje de inicio actual, aunque no difiera significativamente
desde un punto de vista estadistico, sf tiene importancia clini-
ca, y mds en estos tiempos de crisis en que era de esperar un
aumento de la LM. Este cambio pone de manifiesto que tal vez
los pediatras nos estamos relajando en el fomento de la LM.

8. CRECIMIENTO PONDERAL EN LOS DOS PRIMEROS ANOS
DE VIDA: CURVAS DE PERCENTILES 2014. Gil-Camarero E,
Escorial-Briso Montiano, M, Rubio-Alvarez A, Leén-Hidalgo MJ,
Garcia-Arias ML, Lastra-Martinez LA, Mazas Raba R, Redondo-
Figuero C. Pediatras de Atencién Primaria de Cantabria.

Introduccidn y objetivos: El aumento de la obesidad a nivel
nacional ha hecho plantearse a los pediatras hasta donde nor-
malizar el aumento de sobrepeso en la poblacién pedidtrica y
como representar la situacion actual. El objetivo de este estudio
ha sido el de realizar un andlisis descriptivo del crecimiento
ponderal y obtener nuevas curvas de percentiles.

Métodos: El estudio Retro2 es un estudio longitudinal del
crecimiento a lo largo de los dos primeros afios de vida. Se
estudiaron 418 nifios enrolados en el programa del nifio sano,
nacidos entre el 1 de octubre de 2011 y el 26 de marzo de 2012. En
los controles periédicos se realizé antropometria segtin técnica
estandarizada, registrdndose el peso, talla y perimetro cefélico.
De cada nifio se recogieron los datos en RN, 3m, 6 m, 9m, 12 m,
15 m, 18 m y 24 m. Cuando faltaba algtin dato se interpold. La
antropometria se interpreté de acuerdo a las curvas de la OMS.

Resultados: La prevalencia de sobrepeso y obesidad en
nuestra poblacién recogida hasta los 2 afios de vida, sigue una
curva ascendente llamativa que aumenta con la edad, alcanzan-
do un pico maximo a los 15 meses donde se observa un 13,2%
de sobrepeso y un 9,5% de obesidad. La distribucién percentilar
se refleja en la tabla L.

Esta distribucién pone en evidencia el incremento de peso
global debido a la epidemia de obesidad actual, donde se obser-
va una desviacién ascendente de los valores respecto a las curvas
de la OMS para todas las edades (Fig. 6).

Conclusiones: La presencia de sobrepeso y obesidad en los
nifios de Cantabria es llamativa. Para estimar el sobrepeso y la
obesidad y su variacion a lo largo del tiempo, es fundamental
valorar la necesidad de estandarizacién y justificar el uso de
las curvas internacionales ya que, de otro modo, se estarfan
infradiagnosticando tanto el sobrepeso como la obesidad en
nuestra poblacion.
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TaBLA L.
| Edad  media DE Py Py Pio Pys Pas Pso Prs Pas FPag Pys Por
Sexo FEMENINO (n=202)
Om 314 0437 2.19 237 259 273 288 317 34 356 3.65 3.80 385
3m 548 0567 451 473 484 492 5.09 545 5.78 5.99 6.14 6.51 6.70
6m 726 0772 597 6.12 6.39 6.55 6.76 7.18 7.69 8.01 8.25 B.67 8.85
9m 851 0931 6.93 714 739 7.56 794 8.39 9.06 947 978 1032 1044
12m 943 0993 7.75 799 824 B8.51 878 932 993 1029 1071 1123 1155
15m 1025 1.080 8.41 B.65 9.00 9.20 961 1017 1077 1116 1145 1218 1276
18m 1099 1179 8.97 920 9.56 995 1026 1097 1149 1187 1228 1309 13.74
24m 1226 1380 984 1008 1073 1098 1146 1221 1282 1327 1379 1488 1567
Sexo MASCULINO (n=221)
Om 326 0482 231 244 2.66 2.78 3.00 330 359 3.73 3.83 394 407
3m 599 0.661 493 5.04 527 533 555 595 6.40 6.67 679 7.06 741
6m 789 0833 6.46 6.67 6.84 6.98 7.30 7.83 844 B.70 8.97 9.19 945
9m 9.17 0955 758 7.63 8.02 8.10 850 9.17 983 1010 1034 1067 1088
12m 1010 1.038 8.32 B37 875 B9 936 1013 1078 1103 1147 118 1200
15m 1089 1.094 8.81 9.14 9.49 975 1024 1091 1152 1193 1233 1284 1301
18m 1157 1.186 938 962 1001 1030 1086 1161 1220 1272 1312 1369 1395
24m 1274 1342 1033 1054 1104 1135 1197 1266 1352 1403 1447 1498 1546
Sexo FEMENINO Sexo MASCULINO
18
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Edad (meses) Edad (meses)
Figura 6.

9. DERMATITIS DE CONTACTO SISTEMICA: SINDROME DE
BABOON, A PROPOSITO DE UN CASO. Alegria Echauri J,
Alegria Echauri E, Leonardo Cabello M, De la Rubia Ferndndez
L, Palacios Sdnchez M, Gonzéalez Escartin E, Garcia Albalé A,
Cueli Del Campo L. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla (HUMV).
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Introduccion: La dermatitis de contacto consiste en una reac-
cién cutdnea de una sustancia aplicada en la piel. Puede ser una
reaccion aguda o crénica y estd causada por un irritante primario
0 por un mecanismo de sensibilizacién a un alérgeno tépico.

La dermatitis de contacto alérgica es una reaccion de hiper-
sensibilidad tipo IV. La mayorfa de los casos se caracterizan por
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el desarrollo de lesiones en las zonas en las que se produce el
contacto de la piel con el alérgeno en un individuo previamen-
te sensibilizado, presentando una clinica semejante a la de la
dermatitis irritativa. Sin embargo, existen otras formas resul-
tado de la exposicion sistémica a alguna sustancia en pacientes
sensibilizados previamente a la misma.

Describimos un caso de dermatitis de contacto sistémica por
mercurio, para recordar una patologia que cada vez se describe
con mayor frecuencia y que depende en gran medida de la
sospecha clinica.

Caso clinico: Nifio de 10 afios, que acude a Urgencias por
aparicién de exantema pruriginoso en las tltimas 24 horas,
acompafiado de sensacién de mareo, odinofagia y dificultad
respiratoria. Refieren contacto con mercurio hace 2 dias y vacu-
nacién antigripal (recibida con anterioridad). En tratamiento con
Dexclorfeniramina oral en domicilio, con empeoramiento de la
clinica. A su llegada a Urgencias, presenta constantes normales
con palidez facial y exantema micromacular en tronco, cuello y
zona gltitea con edema escrotal importante. Resto de exploracién
por aparatos normal. Se administra dosis de Adrenalina intra-
muscular, persistiendo exantema muy pruriginoso y sensacién
de mareo. Se contintia tratamiento con antihistaminicos orales,
y se inicia tratamiento con corticoide endovenoso, asociando
corticoide t6pico, tras valoracién por dermatologfa. Dado de
alta a las 24 horas, con préctica resolucién de las lesiones.

Comentarios: El sindrome de Baboon consiste en una der-
matitis por contacto sistémica, caracterizada por una erupcién
pruriginosa, maculopapular, confluente en el drea de los gltiteos
y de las flexuras mayores, y que ocurre varias horas después e
incluso dias tras la administracién oral, inhalada, parenteral o
por contacto de un farmaco u otro agente. Los agentes asociados
a este sindrome son miltiples, siendo los mds frecuentes metales
como el mercurio y el niquel.

Es preciso realizar el diagndstico diferencial con otras enti-
dades con clinica cutdnea similar, como pueden ser la dermatitis
atdpica, exantemas virales. ..

Ya que la dermatitis de contacto depende de un irritante o
un alérgeno para iniciar la reaccién, es importante identificar
el agente responsable y evitar su contacto.

10. AMPOLLAS EN LA PIEL ;SIEMPRE ES IMPETIGO? Gonzé-
lez Martin L', Gonzalez A2. 'Servicio de Pediatrin. Hospital Nuestra
Sefiora de Sonsoles, Avila. *Servicio de Dermatologia Hospital Uni-
versitario Rio Hortega. Valladolid.

Introduccién: La dermatosis bullosa IgA linear es una enti-
dad rara que se caracteriza por el desarrollo de ampollas en la
unién dermo-epidérmica con depdsito de inmunoglobulina A.

Figura 7.

Figura 8.

Su origen se relaciona en ocasiones con la toma de fdrmacos y
una subsecuente respuesta autoinmune, aunque la mayorfa de
casos son idiopaticos. Suele resolverse de forma espontanea
antes de la pubertad, aunque existe la posibilidad de recaida
en la época adulta.

Resumen del caso: Presentamos dos casos de esta rara
enfermedad.

Caso 1: Nifio de 4 afios sin antecedentes de interés, que
consulta en varias ocasiones en urgencias por lesiones vesicu-
losas en piernas, prurito, y sin fiebre. Se diagnostica de impé-
tigo ampolloso pero no responde a tratamiento antibiético ni a
secantes. Los cultivos son negativos y la analitica es normal. A
la exploracién fisica se observan ampollas hemorragicas sobre
zonas de piel eritematosa no exudativa pero también sobre piel
sana. Las ampollas se agrupan en racimo (Figs. 7 y 8). La loca-
lizacién principal es en ingles, gltiteos y cara posterior de las
piernas. No afectacion de mucosas. No relacion con trauma-
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tismos ni fdrmacos. No diarrea, pérdida de peso, artralgias ni
afectacion del estado general. La evolucién de las lesiones es
consistente con enfermedad ampollosa crénica de la infancia
por lo que se realiza biopsia de piel que confirma el diagnds-
tico y se inicia tratamiento con dapsona, y curas oclusivas con
corticoide. Se realiza despistaje de enfermedad celfaca negativo.
Remision con el tratamiento con recafda tras exposicién solar, y
afectacion conjuntival; respondedor a tratamiento y sin cicatriz
residual. Tras un afio se encuentra en fase de retirada sin haber
presentado nuevos brotes.

Caso 2: Nifia de 4 afios sin antecedentes de interés, brotes
de prurito y exantema vesiculoso en ambas piernas de 4 meses
de evolucién. Valorada por alergologfa con diagnéstico de pru-
rigo escréfulo: pruebas cutdneas negativas y de impétigo; no
responde a tratamiento. Se decide biopsia, siendo la anatomia
patoldgica y la inmunofluorescencia directa compatible con
dermatosis IgA lineal. Se inicia tratamiento con dapsona oral,
y curas con corticoide. Mejorfa progresiva en las siguientes 4
semanas, aunque presenta recafda al intentar disminuir la dosis.
Como efecto secundario de la dapsona presenta anemia hemo-
litica leve, que mejora con aportes de vitamina E.

Conclusiones: La dermatosis ampollosa IgA lineal o enfer-
medad ampollosa crénica infantil es una enfermedad rara con
una incidencia de 0,5 a 2,3 casos por millén de habitantes y ario.
Tiene dos picos de edad, en adultos en torno a los 60 afios y en
nifios hacia los 4,5 afios de edad. Queremos resaltar la importan-
cia de un buen diagndstico diferencial en las lesiones ampollosas
en un nifio ya que, aunque la inmensa mayoria seran impéti-
gos ampollosos, la mala respuesta a antibiéticos debe hacer-
nos pensar en otras entidades. Para el diagndstico definitivo es
indiscutible la biopsia orientada y el papel del dermatélogo con
experiencia en enfermedades ampollosas infantiles. Con un diag-
ndstico de certeza precoz se puede evitar la morbilidad asociada
a esta enfermedad poco frecuente, como las cicatrices oculares
0 las estenosis esofdgicas cuando existe afectacién de mucosas.

VIERNES 25 DE ABRIL: NEONATOLOGIA
SALA GREDOS II

Moderadores: Isabel de las Cuevas Terdn I, Leticia Gonzdlez Martin

1. FISURA PALATINA COMO SINTOMA GUfA PARA EL
DIAGNOSTICO DE SINDROME VELOCARDIOFACIAL.
Garcia Valle E, Alegria Echauri E, Alegria Echauri I, Cueli del
Campo L, Vilanova Fernandez S, Arriola Rodriguez-Cabello S,
Pérez Santos AB, Gutiérrez Pascual D. Unidad de Neonatologia,
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla,
Santander. Universidad de Cantabria.
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Introduccién: El sindrome velocardiofacial es un trastor-
no genético que se debe a la deleccién q11 del cromosoma 22.
Aparece en 1 de cada 3.000-4.000 /nacidos vivos, la mayoria de
los casos esporddicos, en un 10% de los casos la transmisién es
autosémica dominante. Clinicamente aparecen anomalfas en
paladar (como labio leporino y /o paladar hendido), dificultades
de alimentacién, defectos cardiacos congénitos conotruncales,
disfunciones inmunoldgicas severas, alteraciones de la audicién,
anomalias genitourinarias, hipocalcemia, microcefalia, retraso
mental y trastornos psiquidtricos en edad adulta.

Resumen del caso: Recién nacido de 8 dfas de vida que
ingresa remitida desde hospital comarcal por dificultades en
la alimentacién y pérdida poderal del 16%, objetivada en la
exploracion fisura en paladar blando. Embarazo controlado con
ecograffas prenatales normales. Serologfas de rubeola inmune,
toxoplasma, VHB, VIH y sffilis negativas. Cultivo vaginal /rectal
de Estreptococo del grupo B negativo. Parto eutdcico, cefalica.
Liquido amniGtico claro, amniorexis de 6 horas. Apgar 8/9.

Ala exploraci6n destaca facies peculiar con cuero cabelludo
de implantacién alta, leve microrretrognatia, boca pequefia, con
apertura limitada, asimetrfa con el llanto y labios finos. Fisura
en paladar blando, sin alteracién de paladar duro, siendo el
resto normal.

A su ingreso, desde el punto de vista respiratorio y hemo-
dindmico, se mantiene asintomadtica. Presenta dehidratacién
hipernatrémica y se objetiva succi6n ineficaz, por lo que se ini-
cia alimentacioén enteral intermitente por sonda para asegurar
tomas, corrigiéndose la hipernatremia en las primeras 24 horas
e inicio de ganancia ponderal; toma lento por succién y precisa
completar por sonda en varias tomas al dia hasta los 20 dias
de vida.

Durante su estancia y ante sospecha clinica de sindrome
velocardiofacial se completa estudio con ecocardiograma, obje-
tivandose CIV y FOP sin repercusion hemodindmica; se realiza
exploracién oftalmoldgica con fondo de ojo y cdmara anterior
normal; potenciales evocados auditivos, electrorretinograma
y electroencefalograma que son normales. Se extrae asimismo
estudio genético donde se objetiva deleccién 22q11.2, confir-
méndose el diagndstico.

Comentarios: Cuando se identifican defectos cardiacos
conotruncales, labio leporino y/o paladar hendido, otras
caracteristicas faciales, hipocalcemia y ausencia del timo, ha
de realizarse un andlisis de sangre para detectar la delecién en
la region del cromosoma 22q11.2. mediante estudio de hibrida-
cioén in situ por inmunofluorescencia (FISH) que estd disefiado
detectar la supresion de pequefios grupos de genes. Si el FISH
no lo detecta y las caracteristicas del sindrome velocardiofacial
son muy evidentes, entonces generalmente se realiza un estudio
completo de los cromosomas.
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2. HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA DE PRESENTA-
CION POSTNATAL. Garcia Valle E, Sancho Gutiérrez R, Garcia
Albald A, Garde Basas ], Orizaola Ingelmo A, Pérez Santos AB,
Vilanova Ferndndez S, De las Cuevas Terdn 1. Unidad de Neo-
natologia, Servicio de Pediatrin. Hospital Universitario Marqués de
Valdecilla, Santander. Universidad de Cantabria.

Introduccién: La hernia diafragmatica congénita ocurre en
1 de cada 3.000 nacidos vivos, de los que en aproximadamente
el 60% ocurre de forma aislada sin otras anomalias congéni-
tas. Segtin el sitio donde se localiza el defecto: 80% ocurre en
la region posterolateral del diafragma en el orificio de Boch-
daleck, el 1% son bilaterales, el 2% se presentan en el orificio
anterior o de Morgagni, las restantes son hernias a través del
hiato esofdgico.

Resumen del caso: Lactante de 36 dias de vida que acude
por cuadro de dificultad respiratoria y vémitos. Refieren en los
15 dias previos al ingreso irritabilidad tras las tomas y rechazo
parcial de la ingesta, con diuresis y deposiciones normales. Cua-
tro dias antes y coincidiendo con masaje abdominal “anticélicos”
realizado por un fisioterapeuta, presenta empeoramiento de
la clinica con llanto intenso contintio, vémitos alimenticios y
dificultad respiratoria progresiva, afebril.

Presenta trabajo respiratorio marcado con hipoventila-
cién generalizada y satO, 84%, se inicia oxigenoterapia y se
administra una nebulizacién de adrenalina sin clara mejoria.
Acidosis respiratoria en la gasometria, sin datos analiticos de
infeccion. Rx térax: masa heterogénea en hemotérax izquierdo
que desplaza estructuras mediastinicas hacia lado contrala-
teral, y ecograffa tordcica que confirma hernia diafrdgmatica
izquierda de Bochdaleck y de los vasos del meso, sin datos de
sufrimiento en asas.

Antecedentes: recién nacido a término (39+3 semanas) de
peso adecuado a edad gestacional (3.130 g). Embarazo contro-
lado con ecograffas y serologfas normales. SGB negativo. Parto
eutécico, cefdlica. Apgar 9/9. Periodo neonatal sin incidencias,
alimentado con férmula de inicio con buena ganancia ponderal.

Evolucion: Ante el estado clinico y los hallazgos de las prue-
bas complementarias, se decide intervencién quirtigica urgente
para reparacion del defecto que se lleva a cabo sin incidencias.
Resolucién clinica completa posterior, no datos de hipoplasia
pulmonar en Rx control. Postoperatorio sin incidencias, alta a
los 11 dfas.

Comentarios: Aunque el diagndstico prenatal de la hernia
diafragmadtica es relativamente sencillo y se ha incrementado
gracias a los programas de screening ecografico prenatal (permi-
tinendo obtener diagndsticos tempranos en aproximadamente
50% de los fetos entre la 16 y 24 semana de gestacién) pasando
de ser un diagndstico de urgencia neonatal a una condicién cada

vez mds conocida ya desde la etapa fetal e incluso tratada antes
del nacimiento, ocasionalmente puede pasar desapercibido y
presentarse tras el nacimeinto en forma de dificultad respiratoria
aguda que puede confundirse con cuadros mds frecuentes y por
ello retrasar el diagndstico y tratamiento correctos.

3. TROMBOSIS VENOSA RENAL DE PROBABLE ORIGEN
INTRAUTERO. Aja Garcfa G, Puente Ubierna L, Gorria Redon-
do N, Angulo Garcfa ML, Valencia Ramos J, Cabanillas Boto M,
Schuffelmann Gutiérrez S, Arndez Solis J. Hospital Universitario
de Burgos.

Introduccion: La hematuria en el periodo neonatal inmedia-
to es sugestivo de trombosis venosa renal (TVR). Su presentacién
habitualmente ocurre en los tres primeros dias de vida, siendo la
canalizacion de un catéter central la causa mds frecuente, entre
otras. Dado que estos factores no estdn presentes en el momento
del nacimiento, la TVR no es una sospecha habitual cuando la
hematuria se produce inmediatamente después del parto.

Presentamos el caso de un recién nacido derivado a las pocas
horas de vida por sospecha de rotura renal izquierda.

Caso: Recién nacido de 34+4 semanas de edad gestacional,
con antecedentes de cesdrea urgente aliviada con ventosa por
registro silente, que al nacimiento presenta hematuria y pla-
quetopenia (28.000/ mm?). Como antecedentes familiares destaca
un feto muerto anterior en el tercer trimestre de gestacion y
un hermano fallecido a los 10 meses de edad por hemorragia
pulmonar. Ecografias y TC abdominal en las primeras 24 horas
de vida con aumento del tamafio y desestructuracién del rifion
izquierdo informados de probable laceracion con rotura renal.
Se realiza seguimiento con ecograffa y doppler seriados, objeti-
véndose resolucién de los hallazgos renales, salvo la presencia
de hemorragia suprrarenal ipsilateral y la ausencia persistente
de flujo en vena renal izquierda. En el ingreso, persiste la hema-
turia, se recupera la plaquetopenia y no hay anemizacién. Se
inicia heparina de bajo peso molecular a los 23 dias por sospecha
de extensién de la trombosis a vena cava inferior. Se realiza
gammagrafia renal a los 25 dfas comprobdndose la anulaciéon
funcional completa del rifién izquierdo.

Conclusiones:

1. Lahematuria y la plaquetopenia al nacimiento son altamente
sugestivas de trombosis venosa renal de origen intratite-
ro. Si el parto es dificultoso se debe realizar el diagnéstico
diferencial con el traumatismo renal, situacién en la que los
hallazgos de las pruebas de imagen pueden ser similares.

2. La TVR unilateral con funcién renal normal puede ser
manejada de forma conservadora. La heparinizacién en el
neonato, debe iniciarse en los siguientes supuestos: TVR
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bilateral con o sin funcién renal comprometida y extension
a vena cava inferior.

4. ENCEFALOMALACIA MULTIQUISTICA EN GEMELO
MONOCORIAL MONOAMNIOTICO. Garcia Valle E, Alva-
rez Gonzélez D, Otero Vaccarello O, Vazquez Canal R, Orizao-
la Ingelmo A, Pérez Santos AB, Gutiérrez Pascual D, Arriola
Rodriguez-Cabello S. Unidad de Neonatologia, Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander. Universidad
de Cantabria.

Introduccion: La encefalomalacia multiquistica (EMQ) es
una entidad que ocurre en época perinatal en la que el parén-
quima cerebral en formaci6n , previamente sano, en sustituido
por multiples cavidades quisticas de diferente tamafio, por una
hipoxia con necrosis posterior. La region mds afectada es aquella
que corresponde a los territorios vasculares de arteria cerebral
media y anterior.

Los casos mds estudiados son los secundarios a gestacio-
nes gemelares, sobre todo en los monocoriales y en los que se
ha producido muerte de un gemelo intratitero (se habla de la
hipétesis vascular, es decir, trombosis de vasos cerebrales pro-
veniente de émbolos de tejido placetario); otras causas son la
asfixia perinatal, las infecciones y los traumatismos craneales.

Resumen del caso: Se trata una segunda gemela monoco-
rial monoamniético, pretérmino de 35 semanas de bajo peso
para edad gestacional (1.500 g) ingresada en nuestra Unidad
por prematuridad. Embarazo espontaneo, de curso adecua-
do, con serologfas TORCH negativas y ecograffas normales.
Estreptococo del grupo B negativo. Se realiza cesdrea electiva
en semana 35, nace sin precisar reanimacién con Apgar 9/9.
Como incidencias, al nacimiento se objetiva ambos cordones
umbilicales entrelazados.

Permanece asintomética desde el punto de vista respiratorio
y hemodindmico. Presenta exploracion neuroldgica dentro de la
normalidad para su edad, con estado de vigilia normal, buena res-
puesta a estimulos, buen tono y vitalidad, sin asimetrfas en tono,
fuerza y sensibilidad en las extremidades, pupilas isocricas y nor-
morreactivas. Reflejos del RN normales y simétricos. En ecografia
cerebral de control realizada a los 15 ddv, se objetiva drea hipere-
cogénica en regidn insular izquierda adyacente a valle silviano,
con dreas aparentemente quisticas en su interior (probablemente
encefalomalacia). Se amplia el estudio con RMN, EEG (normal) y
potenciales auditivos (alteracion de la transmisién en ambas vias
auditivas de grado leve). Analitica, serologfas viricas a la paciente
y estudio de hipercoagulabilidad con resultado normales.

Se mantiene seguimiento al alta en Consulta de Neuropedia-
trfa y Rehabilitacién con aceptable evolucion en su desarrollo
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por el momento, presentando afectacion motora de extremidad
superior derecha (actualmente 15 meses).

Conclusiones: Dado que el cuadro clinico inicial puede
ser inespecifico o incluso no existir sintomatologfa, es funda-
mental realizar un diagndstico precoz, siendo recomendable la
realizacién de la ecografia cerebral transfontanelar sistematica en
todos los recién nacidos procedentes de gestaciones gemelares
monocoriales, con un feto muerto intratitero o con un sindrome
de transfusion fetofetal. Es necesario completar el estudio con
RMN cerebral para obtener mayor definicion de las lesiones.

5.DOS CASOS DE TRANSFUSION FETOMATERNA MASIVA:
ENCEFALOPATIA DE HIPOXICO-ISQUEMICA Y MUERTE,
RESPECTIVAMENTE. Gonzélez Escartin E, Planelles Asensio
MI, Arriola Rodriguez-Cabello S, Vilanova Ferndndez S, Benito
Ferndndez S, Orizaola Ingelmo A, Palacios Sdnchez M, De Las
Cuevas Terdn MI. Hospitalizacion Neonatal. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander.

Introduccién: La trasfusion fetomaterna es una complica-
cién rara en el embarazo, causa de anemia neonatal, con una alta
mortalidad. Aunque en la mayorfa de los casos no se identifica el
agente causal, se relaciona con factores como traumatismos, ver-
siones externas 0 anomalias de la placenta/cordén. Los signos
maternos mds frecuente son la disminucién de los movimientos
fetales; y en el RCTG se puede observar un patrén sinusoidal,
caracteristico de las anemias severas.

Caso clinico 1: RNAT (38+2 s). PAEG (3.150 g). Embarazo
controlado normal, salvo podalica en 3¢ trimestre. 9 dfas antes
del parto realizan 3 intentos de version externa, no efectivos.
La madre presenta 48 horas antes del parto hematuria y febri-
cula. Cesdrea urgente por escasa variabilidad en el RCTG. pH
cordén 7,16; reanimacién intensa (IOT/ adrenalina); Apgar 0-3.
Alingreso mal estado general, palidez cutdnea, mala perfusién,
hipotonia y estupor/coma. Anemia severa (hemoglobina 4,4
g/dl/hematocrito 13%). Hematies fetales en sangre materna +
(85/1.000). Anticuerpos anti-A + (1/216). Precisa soporte res-
piratorio y hemodindmico. Recibe trasfusiones de hematiés y
plasma. Datos de EHI severa. Hipotermia 72 horas sin inciden-
cias. RMN cerebral donde se observan focos isquémicos. Alta a
los 13 dias de vida con cifras de Hb/Hcto normales y datos de
hiperexcitabilidad en la exploracién neuroldgica.

Caso clinico 2: RNAT (35+1 s). PAEG (2.110 g). Embarazo
controlado normal, salvo insercién del cordén en borde inferior
placentario en las ecografias. La madre acude a urgencias por
72 horas de dolor en hipogastrio y sensacién de disminucién de
los movimientos fetales. RCTG con patrén sinusoidal. Cesdrea
urgente. pH cordén 7,12; reanimacién con CPAPn; Apgar 6-7.
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Al ingreso mal estado general, marcada palidez cutdnea, mala
perfusion, hipotonia, polipnea. Anemia severa (hemoglobina
2,5 g/ dl/hematocrito 9,2%). Hematfes fetales en sangre mater-
na + (150/1.000). Precisa soporte respiratorio y hemodindmi-
co. Recibe en las primeras 24 horas de vida 4 transfusiones de
CH (1 volemia) con normalizacién de Hb/Hcto. Datos de EIH
moderada/severa. Hipotermia 72 horas. Evolucién hacia fallo
multiorgénico con hipertensién pulmonar, hipotension refrac-
taria, insuficiencia renal, acidosis metabdlica severa. Exitus al
7 dia de vida.

Conclusiones: La transfusién fetomaterna masiva es una
entidad infrecuente con un diagndstico intrauterino dificil. Se
puede sospechar ante la reduccién de movimientos fetales y el
patrén sinusoidal en el RCTG. Las consecuencias en el recién
nacido pueden ser graves (encefalopatia/muerte), por lo que
la actuacion rdpida puede ser determinante.

6. MEGALOCORNEA CONGENITA. Liquete Arauzo L!, Machin
Acosta Pilar?, Casas E?, Velasco F2, de Oro Pardo C?, Marqués
Ferndndez VE?, Arenas Garcfa P?, Triguez Garcia M. Pediatras.
CS 'Eras del bosque, Palencia. 2Delicias 2, Valladolid. *Oftalmologia
Hospital Rio Hortega, Valladolid.

Introduccién: La megalocérnea es una enfermedad bilateral
congénita poco frecuente. Se caracteriza por tener una cérnea
de didmetro superior a 13 mm. Puede aparecer aislada en el
90% de los casos o0 asociada a otras enfermedades. Es impor-
tante su sospecha diagndstica precoz desde Atencién Primaria
y su diagndstico porque puede llevar asociada astigmatismo o
miopia elevada.

Resumen del caso: Lactante de 14 meses de etnia gitana que
acude a la revisién del afo. A la exploracion se observa mega-
locornea de 14 mm, mechdn albino en zona occipitotemporal
media y facies peculiar.

Antecedentes personales: prenatales y perinatales sin interés.
Vacunacion correcta (no antineumocdcica). Hitos motores nor-
males incluyendo deambulacién auténoma a los 13 meses. No
problemas visuales aparentes. Bronquitis de repeticién. Trata-
miento: fluticasona inhalada.

Antecedentes familiares: padres sanos. No aspecto marfanoide
ni cardiopatias. Padre miope(inferior a 3 dioptrias) en ambos
ojos. Tios maternos: 2 hermanos maternos con defectos de refrec-
ci6én de alta graduaccion.

Ef: No estrias cutdneas, no rasgos marfanoides. No aracno-
dactilia. No soplos. No hiperlaxitud articular, megalocérnea
de 14 mm, Hisrcherg y Cover normales. Agudeza visual fija y
sigue objetos. Peso: 9.700 kg y talla: 81,5 (P10-25). Derivacién
preferente a Oftamologfa.

Oftalmologia: No colabora en Cardiff. Motilidad ocular exter-
na: ortotropia en ppm. Nigtasmus leve en mirada lateral. Mega-
locérnea bilateral de 14-15 mm. Atrofia estromal y del esfinter
del iris. Iridonesis. Subluxacién infero-temporal de ambos cris-
talinos. No signos de glaucoma. Fondo de ojo: polo posterior y
media periferia sin alteraciones. Papilas sin excavacién. Buen
reflejo foveal. No neovasos, buena coloracion del fondo de ojo.

Se solicitan pruebas complementarias (para descartar pato-
logias marfanoides asociadas):

Analitica: Hemograma, bioquimica, homocisteina normal.
Ecocardiograffa doppler: normal.

Juicio clinico: Megalocornea bilateral congénita aislada con
subluxacién del cristalino. Se deriva por oftalmologfa al Hospital
de la Paz para intervencién quirtdrgica.

Conclusiones: La megalocérnea se debe sospechar ante
un neonato con una cornea de un didmetro superior a 13 mm.
Pudiendo asociarse a enfermedades marfanoides y enferme-
dades del tejido conectivo que es obligado descartar. En el
90%se presenta de forma aislada y ligada al cromosoma X.
Su deteccién es imperativa dada la miopia y astigmatismo
elevados que suelen asociar. Puede precisar cirugfa precoz por
ectopia lentis.

7. ATRESIA ESOFAGICA: UNA URGENCIA QUIRURGICA
NEONATAL. Garrote Molpeceres R!, Urbaneja Rodriguez E!,
Sénchez-Abuin A2, Del Caizo Lépez A2, Molina Vazquez ME?,
Aguilar Cuesta R?, Pino Vazquez MA?, Calvo Romero C*. Servi-
cios de 'Pediatrin, Cirugin Pedidtrica, *Unidad de Cuidados Intensivos
Pedidtricos y *Digestivo Infantil. Hospital Clinico Universitario de
Valladolid.

Introduccién: Las atresias/estenosis del tubo digestivo
suponen el 80% de las urgencias quirtirgicas digestivas neonata-
les, siendo la atresia esofdgica (AE) la 2* anomalia en frecuencia
(1/4.500 recién nacidos vivos), por detrds de las intestinales. Se
produce por alteracién en la division y separacién del intestino
primitivo durante la 3* semana de gestacién. La presencia de
secreciones abundantes y crisis cianéticas, junto al antecedente
de polihidramnios, nos pondrd en la pista para su diagnéstico.

Objetivo: Analizar las caracterfsticas clinico-epidemiold-
gicas, diagndstico, tratamiento y evolucién de los pacientes
intervenidos por el Servicio de Cirugfa Pedidtrica de nuestro
centro en los tltimos 5 afios (2009-2013).

Material y método: Estudio descriptivo retrospectivo de
dichos pacientes. Revisién de historias clinicas.

Resultados: Se registraron un total de 39 cirugfas por pato-
logfa obstructiva digestiva neonatal, siendo el 82% (32 casos)
atresias-estenosis digestivas, suponiendo las AE el 21,9% de
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ellas. Contabilizamos 7 casos, con ratio varén/mujer de 1,33.
La mediana etaria al diagnéstico fue de 24 h (4-32 h). E1 28,6%
(2) eran prematuros tardios y un 71,4% (5) fueron derivados
desde otros centros. Todos los casos presentaban antecedente de
deteccion ecografica prenatal de polihidramnios, con sospecha
de atresia esofdgica en un tinico caso. Todos se manifestaron
clinicamente con presencia de secreciones orales abundantes,
vomitos, rechazo de tomas y, en el 57,1% (4) importante distrés
respiratorio. El diagndstico se confirmé tras estudio radiol6-
gico en todos ellos: 6 casos (85,7%) de AE tipo III y un caso
de AE tipo IV. La cardiopatia fue la anomalia extradigestiva
mds frecuentemente asociada, principalmente en forma de CIV
asociada a DAP y FOP. Dos casos (28,6%) se diagnosticaron de
asociacién VACTERL incompleta. La correccién quirtrgica se
efectud dentro de las primeras 24-48 h de vida en todos ellos,
presentando complicaciones en 2 casos (28,6%; neumonia aspi-
rativa e infeccion por dehiscencia de sutura de pared tordcica
cerrada con VAC®). La estancia mediana hospitalaria fue de 28
dfas (16-51), con mediana de estancia en UCIP de 12das (11-16).
Tres pacientes han requerido dilataciéon neumética esofdgica
posterior [mediana etaria: 1,5 meses (1-7 meses)]. Actualmen-
te el paciente con AE tipo IV presenta traqueomalacia y RGE
severo; los nifios con VACTERL incompleto han presentado
retraso pondero-estatural, con recuperacion posterior. El resto
permanecieron asintomdticos.

Conclusiones: En nuestra serie, aunque corta, objetivamos
una mayorfa de atresias esofdgicas de tipo III, como se descri-
be en la literatura. Pueden asociar anomalias a otros niveles,
englobandose esta alteracién en algunos sindromes como el
VACTERL. Es importante realizar un diagndstico precoz para
evitar el desarrollo de complicaciones, siendo fundamental un
manejo multidisciplinar.

8. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE LA PANCITOPENIA
NEONATAL. Urbaneja Rodriguez E!, Garrote Molpeceres R!,
Mombiedro Arizmendi MC!, Gonzalez Garcia H!, Alvarez
Guisasola FJ!, Pino Vézquez MA', Matfas del Pozo V!, Caserio
Carbonero . Servicios de Pediatrin. Hospital Clinico Universitario.
2Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Introduccion: Se define pancitopenia como la disminucién
simultdnea de las 3 series hematoldgicas en sangre periférica por
debajo de rangos normales para la edad. Su etiologfa es diversa
y varfa en funcién del drea geogréfica, siendo en nuestro medio
las infecciones graves (sepsis) su principal desencadenante. No
obstante, serd necesario un estudio exhaustivo de la misma,
tanto en sangre periférica como en médula 6sea, ya que puede
enmascarar aplasias medulares o hemopatias malignas.
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Resumen del caso: Varén de 1 mes de vida remitido a nues-
tro hospital para estudio de pancitopenia persistente y con agra-
vamiento progresivo.

Antecedentes: Diagndstico prenatal de dilatacion pielocalicial
izquierda. EGB negativo. Parto vaginal a término. Bolsa rota <1
hora con liquido amniético claro. Apgar 7/10. Lactancia mixta.
Ingreso a los 10 dias de vida por fiebre y rechazo de tomas,
sospechando cuadro séptico, inicidndose antibioterapia con
Ampicilina y Cefotaxima. Se detectaron desde ese momento
una disminucién de las tres series hematolégicas, con valores
minimos a los 20 dias de vida: Hb: 6,2 g/dl, neutréfilos abso-
lutos: 500/ mm? y plaquetas: 19.000/ mm?, por lo que se derivo
para completar estudio.

Exploracion fisica: Palidez cuténea, petequias en tronco y raiz
de miembros, no malformaciones externas visibles.

Estudios complementarios: Urocultivo inicial positivo para
Enterococcus faecalis; hemocultivo negativo; serologias viricas
no compatibles con infeccién aguda; cariotipo 46 XY, estudio
de sensibilidad al Diepoxibutano negativo; estudio genético
para anemia Blackfan-Diamond negativo; estudio metabélico
normal; radiograffa esquelética sin hallazgos patoldgicos; eco-
grafia abdominal postnatal que confirm¢ dilatacién pielocali-
cial izquierda; CUMS con reflujo vesicoureteral grado IV. La
histologia medular (aspirado y biopsia) realizada en fase de
recuperacién fue normal.

Evolucién: El paciente ha precisado una transfusion de pla-
quetas (20 dias de vida) y tres de concentrado de hematies (15,
20y 45 dfas de vida). Realiza profilaxis antibidtica con Amoxici-
lina-Clavuldnico y se ha mantenido en régimen de aislamiento.
Ha iniciado recuperacién lenta y progresiva de las tres series
hematoldgicas a partir del tercer mes de vida. Actualmente, a
los 4 meses, presenta Hb: 9,3 g/dl, neutréfilos absolutos: 1.990/
mm? y plaquetas: 199.000/ mm?.

Conclusiones: A pesar de que la causa mds frecuente de
pancitopenia es la infecciosa, en el periodo neonatal debere-
mos realizar un correcto diagndstico diferencial con causas
congénitas de aplasia medular (anemia de Fanconi, sindrome
Shwachman-Diamond, anemia Blackfan-Diamond, disquera-
tosis congénita y trombopenia amegacariocitica). La evolucién
normal de una pancitopenia por sepsis bacteriana es la recupera-
cién progresiva de las 3 series hematoldgica tras 1 mes del inicio
del cuadro, tiempo que fue mucho mayor en nuestro paciente.

9. ENFERMEDAD DE VON WILLEBRAND DE PRESEN-
TACION NEONATAL. Torres Montori A, Paz Payd E, Galbis
Soto S, Velasco Morgado R, Mufioyerro Sesmero M!, Gonzdlez
Garcia H, Benito Gutiérrez M, Alvarez Guisasola FJ. Unidad de
Hematologin y Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos. Hospital
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Clinico Universitario de Valladolid. 'Servicio de Pediatria Hospital
de Palencia.

Introduccién: La Enfermedad de Von Willebrand (EvW) es
la causa congénita mds comtin de didtesis hemorrdgica originada
por la deficiencia cualitativa o cuantitativa del factor de von
Willebrand (FVW). La mayoria de los casos se transmiten como
rasgo autosémico dominante. La prevalencia en la poblacién es
del 1%, aunque la enfermedad sintomdtica es menos frecuente,
del 0,11%. Esta enfermedad no suele expresarse en el periodo
neonatal, motivo por el que comunicamos el caso.

Resumen caso clinico: Recién nacido a término mediante
cesdrea urgente por registro cardiotocogréfico patolégico (DIPS
IT), presentando depresion neonatal inmediata al nacimiento
(Apgar 1/6/9) con somatometrfa normal. Se realiza intubacién
endotraqueal y cateterismo umbilical presentando intenso san-
grado umbilical dificilmente controlable y hemorragias en zonas
de puncién de via periférica. Acude a la UCIP de nuestro hos-
pital derivado para hipotermia tras cumplir criterios de encefa-
lopatia hipéxico-isquémica segtn la clasificacion de Sarnat. Se
constaté anemia neonatal intensa (Hb: 4 g/ dl) precisando trans-
fusiones de concentrado de hematies. Tratamiento con plasma
fresco congelado y vitamina K, persistiendo clinica hemorragi-
ca. A las 12 horas de ingreso se obtiene informacién telefénica
por parte del hospital de origen de antecedentes familiares de
EvW tipo I en dos hermanos, madre y tia materna y sociopatia
familiar. La determinacién de FvW fue del 3%. Administracién
de concentrado FVIII/FvW (Fandhi®) 40 U/kg con cese inme-
diato de la clinica hemorrdgica, posterior administracion cada
24 horas durante 3 dfas con control de niveles, hasta la retirada
de dispositivos invasivos. A las 20 horas de vida se valora en el
monitor BrainZ alteraciones en hemisferio derecho sugestivas
de crisis clinicas parciales de hiperextensién de extremidades
superiores instaurdndose tratamiento con fenorbarbital (dosis
méxima 40 mg/kg) cediendo la clinica y manteniéndose el tra-
tamiento hasta el alta con valores en rango de la normalidad.
Exploracion neuroldgica normal tras cumplir las 72 horas de
hipotermia. Se realiza entonces resonancia magnética (RMN) en
que se observa imagen de trombosis de seno venoso transverso
derecho. En RMN alos 7 dias de vida no se aprecié progresion
de la lesién, optando por actitud médica expectante. La evo-
lucién fue favorable presentando ausencias de sangrado y un
desarrollo psicomotor adecuado a la edad.

Conclusiones: La enfermedad de Von Willebrand tipo I
acostumbra a tener una clinica hemorrégica con manifestaciones
fuera del periodo neonatal. La hipoxia y utilizacién de técnicas
invasivas, en nuestro caso, desencadenaron el debut clinico de
la enfermedad hemorrdgica neonatal. El origen de la trombosis
del seno venoso fue atribuido a la hipoxia neonatal.

10. ;CONOCEMOS LA POSICION IDONEA PARA LA REALI-
ZACION DE LA PUNCION LUMBAR EN NEONATOS? Alonso
Quintela P!, Mora Matilla MY, Oulego Erroz I', Rodriguez Blanco
512, Mata Zubillaga D3, Fernandez Calvo F'2, Lapefia Lépez
de Armentia S'. 'Servicio de Pediatria. 2Unidad de Neonatologia.
3Centro de Salud Ponferrada IV. Complejo Asistencial Universitario
de Leon.

Introduccion y objetivos: La posicion del paciente puede
influir en el éxito de la puncién lumbar (PL). En neonatos no
existencia evidencia de cudl es més idénea, suele utilizarse el
dectbito lateral o la sedestacién. Nuestros objetivos fueron
evaluar los efectos de la posicion sobre la anatomfa lumbar
y técnica de insercion de la aguja mediante ecograffa en neo-
natos.

Métodos: Se realizé una evaluacién mediante ecograffa de
la anatomia lumbar junto con monitorizacién de la saturacién
de oxigeno (SO) y frecuencia cardiaca (FC) en seis posiciones:
tumbado (T1), tumbado con flexién de la columna lumbar (T2),
tumbado con flexién de la columna lumbar y el cuello (T3),
sentado (S1), sentado con flexién de la columna (S2) y sentado
con flexién de la columna y del cuello (S3). Se midi6 la variacién
en la distancia entre las ap6fisis espinosas (DIE), en la anchura
del espacio subaracnoideo (ESA), el dngulo de penetracién de
la aguja (APA) y la profundidad de insercién (PIA) 6ptimas. Se
utilizé un ANOVA de medidas repetidas con la posicién como
factor intrasujeto y el grupo de EG (término vs pretérmino)
como factor intersujeto. Se evalud el efecto de la posicién, de
la EG y de la interaccién posicién-EG asf como el porcentaje
de desaturacién (SO <85%) y bradicardia (FC <80) durante las
diferentes posiciones. Los datos se expresan en media (DS) y
ntmero (%) (Tabla II).

Resultados: 247 neonatos incluidos. 199 completaron el
andlisis (73 pretérmino y 123 a término). La DIE y ESA estdn
influidos por la posicién (p<0,001) y la EG (p<0,001). S2 produce
la mayor DIE y ESA (p<0,05 respecto al resto de posiciones). En
cuanto al APA existen diferencias significativas entre posiciones
pero la magnitud es pequefia con un APA éptimo entre 65-70°
en todas las posiciones. La PIA es independiente de la posi-
cién y puede derivarse del peso con una férmula sencilla: [PIA
(mm)=2,5 x peso (kg) + 6]. Las posiciones con flexién del cuello
(T3y S3) se asocian a desaturacién més frecuente. La interaccién
posicién-EG no fue significativa en ninguna variable indicando
que no existen diferencias entre nifios a término y pretérmino.

Conclusiones: 52 produce las mejores condiciones anatémi-
cas para la PL en neonatos. Un APA de entre 65-70° es adecuado
en todas las posiciones. La PIA es independiente de la posicién
y se puede calcular con el peso. La flexion del cuello no ofrece
ventajas y podria aumentar el riesgo (Tabla II).
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TABLA IL
T1 T2 T3 S1 S2 S3
DIE (mm) 9,8+14 11413 11,1414 10,841,3 11,8+1,4 115414
(9,6-10) (10,8-11,2) (10,9-11,3) (10,6-11) (11,6-12) (11,3-11,7)
ESA (mm) 1,640,9 2,511 2,8+1,1 2,61 3+1,1 3,1+1,1
(1,5-1,8) (2,3-2,6) (2,6-2,9) (2,4-2,7) (2,9-3,2) (3+3,3)
APA 70,644,3 68,4+3,8 67,8+3,8 68,6+4 66,4+3,6 66,943,6
(70-71,2) (67,8-68,9) (67,3-68,4) (68-69,2) (65,9-66,9) (66,4-67,4)
PIA (mm) 12,742 12,742 12,742 12,742 12,742 12.8+2
(12,5-13) (12,4-13) (12,5-13) (12,513) (12,4-13) (12,5-13)
FC (Ipm) 152424 153425 156424 160+23 161423 161423
(149-156) (149-156) (152-159) (156-163) (158-164) (158-164)
SO (%) 963 95+4 91+7 9544 9245 90+6
(96-97) (94-95) (90-92) (94-95) (91-93) (89-91)
SO <85% 1(0,05%) 3 (1,5%) 29(14,5) 5 (2,5%) 19 (9,5%) 38 (19%)
FC <80 Ipm 0 0 0 0 0 0

11. MALFORMACION CONGENITA DE LA VIA AEREA PUL-
MONAR: ;CUANDO LA DIAGNOSTICAMOS? Alonso Quin-
tela P!, Fernandez Miaja M, Naranjo Vivas D2 Mora Matilla M',
Gautreaux Minaya S', Oulego Erroz I', Lamoca A3, Rodriguez
Fernandez LM!. 'Servicio de Pediatria. 2Neumologin Infantil. 3Uni-
dad de diagndstico prenatal, Servicio de Ginecologin y Obstetricia.
Complejo Asistencial Universitario de Ledn.

Introduccion: La malformacién congénita de la via aérea
pulmonar (MCVAP) es una alteracién infrecuente de la via aérea
inferior, pero supone la principal lesién congénita pulmonar. El
avance en la ecograffa prenatal permite su diagndstico precoz
en muchas ocasiones; aunque en otras el diagndstico puede
demorarse hasta edades avanzadas. Puede manifestarse como:
distrés respiratorio en el periodo neonatal, de forma mds tardfa
en forma de neumontas recurrentes e incluso cursar de forma
asintomdtica.

Casos clinicos: Presentamos 5 casos de MCVAP diagnosti-
cados en nuestro hospital entre 2006-2014.

Caso 1: RN (varén) de 37 semanas con PAEG. Diagnéstico
prenatal de MCVAP tipo I, confirmado postnatalmente con
radiologfa de térax y TAC tordcico. Apgar 9/10. Asintomatico.
Se interviene a los 8 meses de vida sin incidencias.

Caso 2: RN (mujer) de 34 semanas con PAEG. Apgar 8/9.
Ingresa en Neonatologfa por distrés respiratorio moderado en
primeras horas de vida. Precisa aporte de oxigeno suplementario
y posteriormente asistencia respiratoria con VMC. Tras descartar
clinica y analiticamente proceso infeccioso se decide realizar
pruebas de imagen: radiograffa, ecograffa y TAC tordcico con
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hallazgo de MCVAP, por lo que se traslada con cirugfa pedid-
trica y se interviene a los 3 dfas de vida mediante lobectomia de
16bulo superior derecho. No complicaciones posteriores.

Caso 3: RN (mujer) de 39 semanas CIR. Diagnéstico prenatal
de sospecha de MCVAP, confirmado posteriormente mediante
radiografia, ecograffa y TAC tordcico. Apgar 7/10. Asintomético.
Se intervino de forma programada posterior, sin incidencias
asociadas.

Caso 4: RN (var6n) de 38 semanas con PAEG. Diagnéstico
prenatal de MCVAP tipo I mediante ecografia y RM fetal, con-
firmado postnatalmente con radiograffa y TAC tordcico. Apgar
9/10. Asintomético. Intervenido a los 15 meses sin complica-
ciones asociadas.

Caso 5: Lactante (varén) de 2 meses ingresado por fiebre,
dificultad respiratoria y afectacién del estado general. AP:
Embarazo controlado. Parto eutécico a las 38 semanas. Apgar
9/10. Somatometria normal al nacimiento. Cribados neonatales
normales. Bien vacunado, sin antineumocdcica. Lactancia mixta.
Ingreso previo hasta hace 48 horas por bronquiolitis aguda por
VRS. En radiografia de térax dudoso inicio de condensacién
retrocardiaca derecha. Ingresa con antibioterapia con ampicilina
y cefotaxima, ante persistencia de la fiebre y empeoramiento
clinico y analitico se realiza ecograffa de térax con datos suges-
tivos de neumonia necrotizante. Se decide ampliar cobertura
con clindamicina. Persiste febril y con escasa mejorfa clinica
cambidndose la antibioterapia a linezolid por sospecha de S.
aureus meticilin-resistente. En TAC tordcico realizado se objetiva:
neumonia necrotizante que afecta a LID, LM y parte de LSD y
probable MCVAP tipo I en LID. Se decide completar antibiote-
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rapia hasta 4 semanas con buena evolucién y pendiente de ser
valorado en cirugfa pedidtrica.

Comentarios: La ecograffa prenatal facilita el diagndstico
de la MCVAP de forma precoz en muchos casos, pero puede
pasar desapercibida. Es interesante conocer las distintas for-
mas de presentacion clinica posibles para sospechar este tipo
de malformacién pulmonar. Aunque de forma cldsica el trata-
miento electivo ha sido el quirdrgico, existen controversias en
su indicacién y en el momento de realizacién.

12. PERCEPCION DE LA PREMATURIDAD DEL PERSONAL
SANITARIO EN UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL. Garcia
Esgueva L, Rodriguez Blanco S, Mufioz Lozén A, Revilla Orias
D, Ferndndez Miaja M, Lépez Blanco G, Dominguez Sédnchez
P, Gélvez Criado R. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial
Universitario de Ledn.

Introduccion: El momento de informar a las familias de
los recién nacidos (RN) extremadamente prematuros es espe-
cialmente delicado. La informacién habitualmente es objetiva,
pero puede estar condicionada por numerosos factores como
la formacion, la experiencia interindividual, creencias, valores
propios, etc.

Objetivo: Determinar si existen ideas preconcebidas a cerca
de la supervivencia y evolucién a largo plazo de los RN extre-
madamente pretérmino.

Métodos: Se disefid una encuesta de 5 preguntas acerca de
limite de viabilidad (1), supervivencia (1) y prondstico en cuanto
a morbilidad neuroldgico (3) de los recién nacidos <1.500 g,
basédndose en datos de la red SEN 1500.

Se distribuyeron las encuestas a personal sanitario del Com-
plejo Asistencial Universitario de Ledn, se sefial el estamento
laboral al que se pertenecia, el drea de trabajo y el rango de
edad del encuestado.

Se recogieron un total de 55 cuestionarios.

Resultados: Estamento: médicos adjuntos(27%), residen-
tes(29%), personal de enfermeria (31%) y técnicos auxiliares
de enfermeria (13%).

E120% de los encuestados pertenecian al drea de Neona-
tologfa, el 30,9% a Pediatria, el 10,9% a Ginecologifa y a otras
dreas el 38,2%.

Sobre el rango de edad: 34,6% eran menores 30 afios, 28,8%
30-40 afos, 21,2 % 40-50 afios, 15,4 % mayores de 50 afios

El limite de la viabilidad en Espafia fue estimado por enci-
ma de la semana 25 de edad gestacional (EG) en 49,1% de las
encuestas recogidas.

En cuanto a la supervivencia en nuestro medio de un RN
de 25 semanas de EG; el 65,5% de los encuestados considera-

ron que la probabilidad de supervivencia es inferior al 44% a

esta edad.

Sobre la evolucién de los RN <1.500 gramos de peso al naci-
miento, un 80% y 74,5% de las encuestas sobreestiman la preva-
lencia de parlisis cerebral infantil y de déficits visuales graves
respectivamente. Sin embargo, un 60% de los encuestados con-
sideran que la prevalencia de dificultades de la comunicaciéon
es inferior a la obtenida en recientes revisiones.

Conclusiones:

1. En nuestro medio existen una serie de conceptos obsole-
tos sobre la evolucién de los grandes prematuros que son
compartidos por un porcentaje importante del personal
sanitario.

2. Existe una tendencia a infraestimar la supervivencia y sobre-
valorar la morbilidad neuroldgica asociada a la prematuri-
dad.

3. Estas ideas preconcebidas pueden influir al personal sani-
tario a la hora de informar a las familias, dificultando que
este proceso se realice de forma objetiva.

13. RABDOMIOMA CARDIACO, MANIFESTACION INICIAL
DE ESCLEROSIS TUBEROSA. Puente Ubierna L, Aja Garcia
G, Gorria Redondo N, Angulo Garcfa ML, Pérez Santaolalla E,
Schuffelman Gutiérrez S. Hospital Universitario de Burgos.

Introduccion. Los tumores cardiacos en el feto y en el recién
nacido son infrecuentes y pueden ser la primera manifestacion
de una enfermedad genética multisistémica como la esclerosis
tuberosa Los rabdomiomas son los tumores cardiacos mds fre-
cuentes en nifios. Histologicamente se clasifican en hamartomas
y se comportan como beningnos, pero dependiendo del lugar
y del tamafio del tumor, presentan un amplio espectro clinico,
desde hallazgo casual en paciente asintomatico, hasta obstruc-
cién del tracto de salida y arritmias.

Resumen del caso. Presentamos el caso de un recién nacido
prematuro de 33 semanas de edad gestacional, con antecedentes
de enfermedad de membrana hialina. A las 48 horas de vida
se realiza estudio cardioldgico en contexto de soplo cardfaco
y bloqueo AV intermitente, destacando la presencia de tumo-
raciones cardiacas, que junto a la presencia de dos maculas
hipopigmentadas, sugieren esclerosis tuberosa. RM cerebral
con mdltiples nédulos subependimarios y lesiones corticosub-
corticales sugestivas de hamartomas. Pendiente de resultado
de estudio genético.

Conclusién: Los rabdomiomas son frecuentemente la pri-
mera manifestacién en periodo perinatal del complejo esclerosis
tuberosa. Es una enfermedad genética autosémica dominante
con una incidencia aproximada de 1 entre 5.000 a 10.000 naci-
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dos vivos y una prevalencia de 1 entre 20.000. Se produce una
mutacion en los genes TSC1 0 TSC2. Se caracteriza por aparicién
de hamartomas mdltiples en diferentes 6rganos. El diagnésti-
co segtn el Segundo Congreso Internacional de la Esclerosis
Tuberosa del 2012 puede ser o bien genético o clinico. El uso de
ecocardiograffa fetal, han contribuido a un diagndstico y trata-
miento precoz incluyendo la reseccidn, si arritmias con riesgo
vital o compromiso hemodindmico.

VIERNES 25 DE ABRIL:
CARDIOLOGIA E INFECCIOSAS
SALA GREDOS I1I

Moderadores: Manuel Marrero, Fernando Centeno Malfaz

1. FUNCION DEL VENTRICULO IZQUIERDO EN NINOS
CON BAJO PESO PARA LA EDAD GESTACIONAL ALOS 6
ANOS DE EDAD: ESTUDIO ELAST-RCIU. Oulego Erroz I, Revi-
1la Orias D, Rodriguez Blanco S, Moro De Faes G, Munéz Lozén
A, Reguera Bernardino ], Lurbe Ferrer E'. Complejo Asistencial
Universitario de Leén. 'Hospital General de Valencia.

ELAST-RCIU ha sido financiado parcialmente por las Ayudas
a la Investigacion 2013 de la Fundacion Ernesto Sdnchez Villares.

Introduccién: El bajo peso al nacimiento se asocia a incre-
mento de la presién arterial y mayor riesgo cardiovascular en
la edad adulta. Existen pocos estudios que evalten la funcién
cardiaca durante la infancia en estos nifios.

Meétodos: Estudio casos y controles. Inclusién: Nifios naci-
dos a término con peso <p10 (BPEG) pareados por edad ges-
tacional, sexo y fecha de nacimiento (+/- 1 mes) con nifios con
peso adecuado (PAEG). Exclusién: gemelares, malformaciones,
enfermedad renal o cardiaca. Medidas: Variables antropomé-
tricas y ecocardiografia (modo M, 2D y e imagen tisular) con
medicién funcién sistdlica, diastélica y gasto cardiaco. Anélisis:
comparaciones entre los grupos ajustadas por EG, sexo, edad
actual, PAS y PP mediante modelo lineal general.

Resultados: Se incluyeron 47 sujetos (25 casos y 22 contro-
les). Las caracteristicas basales se incluyen en la tabla 1. No hubo
diferencias en los pardmetros de funcién sistélica global (FAVI
y FEVI). La funcién sistélica por doppler tisular mostrd una
onda Sm (0,78+0,09 vs 0,84+0,08 m/seg p<0,05) menor en BPEG
al igual que el MAPSE por modo M (14,55+1,35 vs 15.65+1,62
mm, p<0,05). En cuanto a la funcién diastélica, la onda E de
llenado mitral (1,04+0,11 vs 0,94+0,13 m/seg p<0,01) y el IVRT
(5648 vs 4617 mseg p<0,01) fueron mds altos en BPEG, mientras
que la onda Em (0,171+0,01 vs 0,184+0,02 m/seg, p<0,05) y Am
(0,06240,017 vs 0,066+0,13 m/seg, p<0,05) fueron menores. El
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ratio resultante E/Em fue mds alto en los BPEG (6,85+0,95 vs
5,58+0,78), p<0,001) indicando un discreto aumento de la presién
telediastolica de VI. El MPI, un pardmetro sensible de disfuncién
sisto-diastolica global, fue més alto (peor funcién) en los BPEG
(0,42+0,04 vs 0,36+0,04, p<0,001). El volumen latido fue menor
en los BPEG (33,2+6,8+ vs 38,3+6,9 ml, p<0,01). Por el contrario
la FC fue mayor en los BPEG (90+3 vs 85+3 Ipm, p<0,05). Hubo
una tendencia a menor indice cardiaco en los BPEG (3.467+549
vs 3.706£533 ml/ m?/min, p=0,14).

TaBLA
BPEG PAEG p
Peso RN (g) 2.325,24 3.266,82 ,000
Longitud RN (cm) 46,648 49,841 ,000
Edad gestacional (sem) 38,92 38,91 NS
Edad (afios) 6,52 6,56 NS
Peso (kg) 20,04 23,41 ,000
Sexo (M) 19 16 NS
Talla (cm) 113,8 119,9 ,000
SC (m2?) 79 ,88 ,000
IMC (kg/m?) 15,42 16,2 NS
PAS (mmHg) 101,40 100,32 NS
PAD (mmHg) 62,72 62,27 NS
PP (mmHg) 38,68 38,05 NS
FC (Ipm) 90 85 ,05

Conclusiones: El ventriculo izquierdo de los nifios con
BPEG a los 6 afios presenta alteraciones sutiles de la funcién
sist6lica longitudinal y la funcién diastdlica. La eyeccién car-
diaca parece ser menos eficiente con un volumen latido menor
y aumento de la frecuencia cardiaca para mantener el gasto
cardiaco. Estos datos sugieren disfuncién cardiaca subclinica
en los BPEG en la infancia. Los mecanismos que rigen estas
alteraciones y sus implicaciones deben estudiarse en profun-
didad.

Abreviaturas: Am: velocidad tisular de la onda tardfa dias-
télica mitral (media de la velocidad lateral y septal en m/seg),
E: onda de llenado mitral, Em: velocidad de la onda precoz
diastolica tisular mitral (media de la velocidad lateral y septal),
FAVI: fraccién de acortamiento de VI, FEVI: fraccidn de eyeccién
del VI, IVRT: tiempo de relajacién isovolumétrica (mseg), MAP-
SE: excursi6n sistolica del anillo mitral (mm), MPL: myocardial
performace index, SC: superficie corporal (m2), Sm: velocidad
tisular sistolica del anillo mitral (media de la velocidad lateral
y septal en m/seg).
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2. GROSOR DE LA CAPA INTIMA MEDIA AORTICA, ELAS-
TICIDAD AORTICA Y PRESION ARTERIAL CENTRAL EN
NINOS CON BAJO PESO PARA LA EDAD GESTACIONAL A
LOS 6 ANOS: ESTUDIO ELAST-RCIU. Oulego Erroz 1, Revilla
Orias D, Mufioz Lozén A, Reguera Bernardino ], Moro De Faes
G, Muiiiz Fontdn M, Rodriguez LM, Lurbe Ferrer E'. Complejo
Asistencial Universitario de Leon. Hospital General de Valencia.

ELAST-RCIU ha sido financiado parcialmente por las Ayudas
a la Investigacion 2013 de la Fundacion Ernesto Sdnchez Villares.

Introduccién: La PAS central (adrtica) es mejor predictor del
riesgo cardiovascular que la PAS periférica. Estudios experimen-
tales muestran que la hipoxia fetal en el retraso del crecimien-
to intrauterino puede asociarse a remodelado de la aorta con
engrosamiento de su pared. Ello podria alterar su elasticidad de
forma persistente y producir un aumento de la presion sistdlica
arterial central. El objetivo de este estudio fue evaluar las pro-
piedades eldsticas de la aorta, el grosor de la capa intima-media
adrtica y la PAS_Ao en nifios con BPEG a los 6 afios.

Meétodos: Estudio casos y controles. Inclusién: Nifios nacidos
a término con peso <p10 (BPEG) pareados por edad gestacio-
nal, sexo y fecha de nacimiento (+/- 1 mes) con nifios con peso
adecuado (PAEG). Medidas: variables antropométricas, tamafio
de la aorta, IMT_Ao en pared posterior de aorta ascendente,
pardmetros de elasticidad (Strain, SI, DIS) por modo M, PWV en
cayado adrtico, velocidades de expansion (sistole) y contraccién
(didstole) de la aorta ascendente por doppler tisular y PAS_Ao
medida mediante dispositivo SphygmoCor XCEL®. Anélisis:
comparaciones de medias entre los grupos ajustadas por EG,
sexo, edad actual, IMC, PAS y PP mediante modelo lineal general.
Andlisis de regresion para determinar los predictores del IMT_Ao
(predictores considerados: peso, talla y edad gestacional al naci-
miento, edad, peso, talla, SC, IMC actuales, sexo, PAS y PAS_Ao).

Tasra IIL
BPEG PAEG p

Ao_IMT medio (mm) 0,768+0,11  0,606+0,07 000
A0S (mm) 18,65+1,98 19,85+1,57 054
AoD (mm) 16,67+1,67 17,20+1,37 327
Strain (%) 11,87+4,85 15,44+4,39 025
SI 4,89+2,5 3,41+1,34 133
DIS (106 cm? dyne) 9,32+4,57 11,72+3,86 024
Velocidad sist6lica aorta 0,045+0,09  0,504+0,06 ,013
Velocidad diastélica aorta 0,045+0,01 0,057+0,10 ,011
PWV_arco aértico m/seg 4,84+1,38 2,8240,59 ,000
PAS aértica (mmHg) 93,16+7,2 89,04+72 074
PAS periférica (mmHg) 101,447,0 100,3147,3 610

Resultados: Se incluyeron 47 sujetos (25 casos y 22 contro-
les), ver Tabla. Los nifios con BPEG tuvieron un mayor grosos de
la Ao_IMT y menor elasticidad adrtica evaluada por modo M y
por PWV. Asi mismo la PAS_Ao fue mayor en los BPEG aunque
la diferencia no alcanzd significacion estadistica mientras que la
PAS periférica fue similar. Sélo la talla al nacimiento (coeficiente
beta +0,404, p 0,48) y el peso al nacimiento (beta -0,832, p<0,001)
fueron predictores de la IMT_Ao (Tabla III).

Conclusiones/comentarios: Estos datos muestran las prime-
ras evidencias clinicas directas de la existencia de un remodelado
arterial en la aorta en nifios con BPEG durante la infancia. Ello se
asocia a empeoramiento de las propiedades eldsticas de la aorta
y una tendencia a mayor PAS_Ao. Ademds por primera vez se
ha estudiado el movimiento de la aorta por doppler tisular en
nifios con BPEG encontrdndose velocidades disminuidas lo que
sugiere alteraciones funcionales ademds de mecdnicas. Estos
hallazgos pueden suponer estadios iniciales en el dafio vascular
y suponen un marco teérico que puede contribuir a explicar los
mecanismos del incremento del riesgo cardiovascular.

Abreviaturas: Ao_S: didmetro sistélico de la aorta, AoD:
didmetro diastélico de la aorta, DIS: distensibilidad adrtica,
IMT_Ao: grosor de la capa intima-media en aorta (intima-media
thickness), PAS_Ao: presion sistdlica en aorta, PWV: velocidad
de la onda de pulso (pulse wave velocity), Strain: deformacion
de la aorta, SI: indice de rigidez (stiffness index).

3. TAMANO Y MASA DE VENTRICULO IZQUIERDO EN
NINOS CON BAJO PESO PARA LA EDAD GESTACIONAL
ALOS 6 ANOS DE EDAD: ESTUDIO ELAST-RCIU. Oulego
Erroz I, Revilla Orias D, Mufiz Fontdn M, Moro De Faes G,
Mundz Lozén A, Reguera Bernardino J, Rodriguez Fernandez
LM, Lurbe Ferrer E'. Complejo Asistencial Universitario de Ledn.
"Hospital General de Valencia.

ELAST-RCIU ha sido financiado parcialmente por las Ayudas a la
Investigacion 2013 de la Fundacion Ernesto Sdnchez Villares.

Introduccién: El bajo peso para la edad gestacional (BPEG)
se asocia a hipertensi6n arterial y mayor riesgo cardiovascular
en la edad adulta. La hipertrofia del VI es un predictor indepen-
diente de morbimortalidad cardiovascular. Existen pocos estu-
dios que evaltien el VI en los nifios BPEG durante la infancia.

Meétodos: Estudio casos y controles. Inclusién: Nifios naci-
dos a término con peso <p10 (BPEG) pareados por edad ges-
tacional, sexo y fecha de nacimiento (+/- 1 mes) con nifios con
peso adecuado (PAEG). Exclusién: gemelares, malformaciones,
enfermedad renal o cardiaca. Medidas: Variables antropomé-
tricas y ecocardiograffa con medicién de dimensiones y masa
de VI. Analisis: comparaciones entre los grupos ajustadas por
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TABLA IV.
BPEG PAEG P

Peso RN (g) 2.325,24 3.266,82 ,000
Longitud RN (cm) 46,648 49,841 ,000
Edad gestacional (sem) 38,92 38,91 NS
Edad (afios) 6,52 6,56 NS
Sexo (M) 19 16 NS
Peso (kg) 20,04 2341 ,000
Talla (cm) 113,8 1199 ,000
SC (m2) 79 ,88 ,000
IMC (kg/m?) 15,42 16,2 NS
PAS (mmHg) 101,40 100,32 NS
PAD (mmHg) 62,72 62,27 NS
PP (mmHg) 38,68 38,05 NS
FC (Ipm) 90 85 ,05

EG, sexo, edad actual, IMC, PAS y PP mediante modelo lineal
general. Andlisis de regresion para determinar los predictores
de la masa del VI.

Resultados: Se incluyeron 47 sujetos (25 casos y 22 contro-
les). Las caracteristicas basales se resumen en la tabla. No hubo
diferencias en el VVId ni en el VVIs. El didmetro base-dpex
(68,59:8,22 vs 64,46+5,98 mm/m?, p<0,05), el didmetro de la base
(39,7113,39 vs 34, 58+3,16 mm / m?, p<0,001), el SIVd (8,19+1,06 vs
6,65+0,82 mm/m?2 p<0,001), el DVId (46,25+4,3 vs 42,27+4,2 mm/
m?p<0,01) y la PPVId (7,12+0,71 vs 5,78+0,70 mm / m? p<0,001)
normalizados por SC fueron mayores en BPEG mientras que el
indice de esfericidad fue menor (1,7310,23 vs 1,87+0,28 p<0,05).
La masa de VI (39,64:5,3 vs 31,3415,7 g/ m?7, p<0,001) y el RWT
(0,33+0,03 vs 0,29+0,04, p<0,01) fueron mayores en los BPEG.
Hubo una relacién inversa significativa (p<0,001) entre el peso
al nacimiento y la masa de VI (ver figura 9). En la regresion se
consideraron predictores potenciales de la masa de VI el peso
al nacer, la longitud al nacer, la EG, la edad actual, el sexo, el
IMC actual, la PAS, PAD, y PP. Unicamente el sexo masculino,
mayor IMC y menor peso al nacimiento fueron predictores de
la masa de VI, siendo este tiltimo el factor con mds contribucién
(beta -0,690, p<0,001).

Conclusiones: El VI de los nifios con BPEG a los 6 afios se
caracteriza por una forma mds esférica, mayor tamario relativo
ala SCy aumento de la masa ventricular concéntrico. El peso al
nacimiento parece un importante predictor de la masa del VL.
Nuestros resultados indican la presencia de remodelado del
VI en nifios con BPEG que podria reflejar un estado de dafio
cardiovascular subclinico (Tabla IV, Fig. 9).
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Figura 9.

Abreviaturas: PAS: presion arterial sistdlica, PAD: presion
arterial diastdlica, PP: presi6n de pulso, SIVd: didmetro del septo
interventricular en didstole, DVId: didmetro del VI en didstole,
PPVId: didmetro de la pared posterior del ventriculo izquierdo
en didstole, RWT: grosor relativo de la pared ventricular, SIVd:
didmetro del septo interventricular en didstole, SC: superficie
corporal (m2), VVId: volumen del VI en didstole, VVIs: volumen
del VI en sistole.

4. HERPES ZOSTER CON AFECTACION DE VARIOS DER-
MATOMAS EN NINO CON VACUNACION INCOMPLETA.
Liquete Arauzo L1, Arenas Garcfa MP", Triguez Garcia M, Ugi-
dos Gutiérrez D?, Martin Diez C2 'Pediatras y 2Enfermeras CS
Eras del Bosque, Palencia.

Introduccién: El herpes zoster es un enfermedad que se
produce tras el declive de la inmunidad celular contra el virus
varicela-zoster con el trascurso de los afios o en casos expuestos
a Varicela en la etapa perinatal. Presentamos un caso clinico de
un paciente parcialmente inmunizado contra la varicela que
present6 un herpes zoster con afectacion de tres dermatomas.

Resumen del caso: Paciente 39 meses que acude por erup-
cién inicialmente maculoeritematosa en cara anterior del muslo
izquierdo que se ha vuelto microvesiculosa en racimos y se
ha extendido a la zona sacra, rodilla, cara interna del muslo y
cara interna de la pierna izquierda. Muy dolorosa. Extensién
répida. Afebril.

Antecedentes personales: Perinatales sin interés. Alergia al
huevo y frutos secos. Vacunacién correcta. Vacunacién anti-
neumococdcica y 1 dosis de varicela a los 15 meses de edad.
Seis semanas después hay un brote de varicela en la guarderia,
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del cual el paciente no se ve afecto. Bronquitis de repeticién.
Dermatitis atopica. No recibe ningtin tratamiento corticoideo
de fondo oral, topico ni inhalado.

Exploracion fisica: Lesiones en racimo vesiculo-eritematosas
en region sacra izquierda, cara anterior e interna del muslo asi
como anterior e interna y externa de la pierna izquierda muy
pruriginosa y dolorosa. Orofaringe vesiculosa. Resto normal.

Juicio clinico: Herpes zoster que afecta a S2, S3 y 54 de la
extremidad inferior izquierda. Se deriva a Dermatologia para
confirmar el diagnostico etiolégico pero ante la evidencia clinica
no se realiza toma de la muestra.

Tratamiento: aciclovir oral, metamizol y fomentos de sulfato
de cobre. Gran mejorfa clinica. Lesiones residuales, no neuralgia.
Analitica para descartar inmunosupresion diez dfas después.

Conclusiones: El herpes zoster es una enfermedad infre-
cuente en la infancia y su localizacién preferente es la regién
tordcica o cervical. Este caso es atfpico por su localizacién y
extension. Habrfa que descartar inmunosupresion. ;Las vacu-
naciones incompletas con varicela podrfan causar una respuesta
celular insuficiente que favoreciera estas formas precoces de
herpes zoster? ante estos casos de herpes zoster en pacientes
vacunados serfa necesario tomar una muestra para cultivo
para comprobar si el responsable es el virus vacunal o el virus
salvaje.

5. ASPERGILOSIS PULMONAR Y GRAN NEUMATOCELE
SOBREINFECTADO EN NINA CON SINDROME HIPER-
IgE. Ferndndez Miaja M, Mufioz Lozén A, Naranjo Vivas D,
Rodriguez Fernandez LM, Garcia Ruiz de Morales JM!, Herraez
Ortega I2, Bollo de Miguel E3, Ardela E*. Servicio de Pediatria.
Complejo Asistencial Universitario de Ledn (CAULE). 'Servicio
de Inmunologia. CAULE. 'Servicio de Radiodiagndstico. CAULE.
1Servicio de Neumologia. CAULE. 'Cirugin Pediatria. Hospital Uni-
versitario de Burgos.

Introduccion: El sindrome de Hiper IgE, debido a una
mutacion en heterocigosis en STAT3, es una inmunodeficiencia
caracterizada por abscesos de la piel por estafilococo, dermatitis
eczematosa y elevacion de IgE sérica. Suelen presentar neumo-
nfas bacterianas recurrentes con formacién de bronquiectasias y
neumatoceles. También han sido documentadas las neumonias
por hongos en dichos pacientes, especialmente por Aspergillus,
siendo una de las causas de mortalidad en estos pacientes.

Caso clinico: Nifa de 9 afios con febricula, aumento de
tos, expectoracion (en ocasiones hemoptisis) de una semana
de evoluci6n, con hospitalizacién reciente por neumonia, a la
que se practicd TAC pulmonar de control (imégenes sugesti-
vas de aspergilosis pulmonar) y antigenemia de galactomanano

(positiva). Se derivd a nuestro centro para realizacién de fibro-
broncoscopia con lavado broncoalveolar (BAL) y tratamiento.

Antecedentes personales: caida tardfa del cordén umbilical
(40 difas de vida), dermatitis atépica complicada, retraso en la
caida de la denticién caduca precisando extraccion, alergias
alimentarias diversas, neumonias recurrentes sobre todo por
Staphylococus aureus con desarrollo de bronquiectasias y neu-
matoceles. Sindrome Hiper Ig E, (diagnosticado a los 7 afios,
tratamiento mensual con gammaglobulina i.v.).

Exploracion fisica: hipoventilacion muy marcada en hemito-
rax derecho, sin signos de dificultad respiratoria, acropaquias
+/++. Mantuvo saturacion de oxigeno entre 93-94% con oxige-
noterapia ocasional en gafas nasales (médximo 0,5 lpm).

Fibrobroncoscopia: signos inflamatorios en mucosa bron-
quial con estenosis en bronquios segmentarios del 16bulo
superior derecho. BAL: abundante crecimiento de Aspergillus
fumigatus.

Se inici6 tratamiento con voriconazol i.v. A los 11 dfas, ante
la aparicién de fiebre (38°C) y elevacién de reactantes de fase
aguda se solicit6 radiografia de térax (nivel hidroaéreo en hemi-
térax derecho). Se afiadi6 cefotaxima y clindamicina intrave-
nosas por sospecha de sobreinfeccién bacteriana y se solicitd
TAC pulmonar (gran neumatocele sobreinfectado en 16bulo
superior derecho -LSD- y 16bulo medio -LM-, con gran nivel
hidroaéreo). Persisti6 elevacién de reactantes de fase aguda, se
afladio linezolid intravenoso y se derivé a Cirugfa Pedidtrica,
precisando finalmente lobectomia de LSD y LM.

Comentarios: Es importante tener un alto indice de sospecha
y considerar la instauracién inmediata de tratamiento antifingi-
co en los pacientes con factores de riesgo que presentan signos
de infeccién respiratoria que no responden a un tratamiento
antibacteriano de amplio espectro.

El tratamiento de los neumatoceles suele ser conservador, se
resuelven de manera espontdnea entre los dos y seis primeros
meses. Precisardn drenaje percutdneo o resolucién quirdrgica
aquellos con crecimiento progresivo, a tensién o sobreinfectados.

6. REVISION DE LOS PACIENTES INGRESADOS POR GRIPE
AEN UN SERVICIO DE PEDIATRIA DURANTE LA EPIDEMIA
ESTACIONAL 2013-2014. Alegria Echauri J', Alegria Echauri
EY, Alvarez Alvarez C!, Cabero Pérez MJ!, Ruiz Castellano N,
Viadero Ubierna, MT?, Orizaola Ingelmo A2, Vilanova Ferndndez
2. 1Servicio de Pediatrin. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla
(HUMV). 2Unidad de Neonatologia. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario. Marqués de Valdecilla.

Introduccién: La epidemia estacional de gripe supone una
importante carga asistencial para las Unidades de Urgencias y
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Hospitalizacién Pedidtrica. Las tltimas recomendaciones de la
Academia Americana de Pediatrfa aconsejan la administracién
de la vacuna de forma sistemética a todos los nifios y adolescen-
tes mayores de 6 meses insistiendo especialmente en los grupos
de riesgo. El objetivo de este estudio fue determinar las carac-
terfsticas clinicas de los pacientes ingresados en un Servicio de
Pediatrfa por gripe durante la epidemia estacional del 2013-2014.
Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo de
los pacientes menores de 14 afios ingresados por gripe durante
la epidemia estacional del 2013-2014 en el HUMV.
Resultados: Se describen 43 nifios: cuatro de ellos menores
de 1 mes ingresados en la Unidad de Neonatologfa, un paciente
ingresado en UCIP por otra patologia, que adquiri6 una gripe
nosocomial y el resto en planta de Hospitalizacién Pedidtrica.
Un 58% fueron varones y un 42% mujeres. La edad media fue 21
meses. El motivo de ingreso mds frecuente fue sindrome febril,
seguido de dificultad respiratoria y afectacién del estado gene-
ral. E1 44% presentaban alguna patologfa previa, siendo la mds
frecuente asma seguida de prematuridad y leucemia linfoide.
En todos los casos se realizé lavado nasofaringeo. El antigeno
influenza fue positivo en el 76,7%. La PCR de virus Influenza
se realiz6 en 11 pacientes siendo positiva en todos ellos (100%).
En 35 de los casos se realizd cultivo convencional siendo nega-
tivo en 18 (50%). En un 59% de los cultivos positivos se aislé
Haemophilus influenza, en un 17% Moraxella catharralis, en otro
17% Stretococcus pneumoniae y enun 7% Staphilococcus aureus. En
18 casos (42%) se inicio tratamiento con oseltamivir. En el 32%
de los casos el tratamiento fue sintomético y un 37% recibieron
tratamiento antibi6tico. La duracién media del ingreso fue 4,9
difas con una mediana de 2 dfas. En 10 casos se objetivaron
complicaciones siendo la neumonia la mds frecuente (80%). No
se registraron fallecimientos por esta patologfa.
Conclusiones: S6lo el 44% de los pacientes ingresados por
gripe presentaban patologia de base por lo que la gripe supone
una importante causa de morbilidad entre la poblacién pedid-
trica sana. La sensibilidad del test de deteccién rdpida resulté
del 76,7%. En un 50% de los cultivos convencionales se aisld
un patégeno bacteriano siendo el més frecuente Haemophilus
Influenzae. E123,2% de los nifios presentaron complicaciones.

7. REVISION DE CASOS GRIPE POSITIVO EN LA EPIDEMIA
DE GRIPE 2013-2014. Urquiza Fisico JL, Rodriguez Alonso M,
Valencia Ramos J, Parejo Diaz P, Hortigtiela Saeta M, Herndndez
Frutos E, Borja Pisa ], Merino Arribas M. Hospital Universitario
de Burgos.

Introduccién y objetivos: Aunque la epidemia de gripe se
produce cada afio, la fecha, la gravedad y la duracién del brote
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varian de un afio a otro. Ademds, los virus de la influenza estdn
en continuo cambio, por lo que no es inusual que nuevas cepas
de virus de la gripe aparezcan cada afio. Ademds, se trata de
una enfermedad que causa una gran morbimortalidad anual
y un gran coste econdémico sociosanitario. Hemos analizado el
brote de gripe de la temporada 2013-2014 con el fin de analizar la
incidencia y las caracteristicas del mismo en nuestra comunidad.

Métodos: Se realiz6 un estudio descriptivo retrospectivo
con todos los casos de gripe diagnosticados en nuestro hospital
(HUBU) entre octubre de 2013 hasta marzo de 2014, con edades
comprendidas entre los 0 y los 14 afios.

Resultados: Se registraron 31 caso gripe positivos (17 varo-
nes y 14 mujeres), de los cuales 2 fueron menores de un mes de
vida y 16 fueron menores de dos afios de vida. La mayor parte
de los casos (10 casos) consultaron durante las primeras 24 horas
de evolucién del cuadro, que cuya clinica mds representativa ha
sido la fiebre (con 25 casos), la tos (con 24 casos) y la rinorrea
(con 21 casos). Tan solo 9 casos presentaban algtin grado de
dificultad respiratoria (medida por la escala de Wood-Downes
modificada) en el momento de consultar, siendo de estos leve en
7 casos, moderada en () casos y grave en 2 casos. Hasta 14 casos
referfan antecedente de contacto previo (contacto con persona
con cuadro catarral). Los 31 casos fueron Gripe A positivos,
siendo 16 Gripe A HIN1, 5 Gripe A H3N1y 10 Gripe A subtipo
desconocido. Hasta 13 casos precisaron ingreso, 9 de ellos en
UCIP. La media de estancia hospitalaria fue de 3,5 dias.

Conclusiones: Hemos encontrado que nuestros datos epi-
demioldgicos se asemejan a los datos obtenidos de la Red de
Vigilancia de la Gripe, siendo el niimero de nuevo casos mayor
cuanto menor es la edad del paciente, sobre todo en menores
de 2 afios. Es ademas esta poblacidn, junto con la que presenta
alguna enfermedad crénica, la que presenta mds riesgo de com-
plicaciones, por lo que habrd que prestarles especial vigilancia.

8. APROPOSITO DE VOMITOS Y FIEBRE EN LA URGENCIA
PEDIATRICA (PALUDISMO IMPORTADO). Martin Alonso JL,
Mantecén Diaz L, Lépez Martinez A, Pérez Gonzélez C, Rekarte
Garcfa S, Diaz Zabala M, Fernandez Vilanova A, Moya Dionisio
V. Pediatria. Hospital Universitario Central de Asturias.

Introduccion y objetivos: El paludismo es una enfermedad
causada por el pardsito Plasmodium y trasmitido (generalmente)
por la hembra del mosquito Anopheles. Puede afectar a casi todos
los sistemas y en tltimo caso producir la muerte. Su sintoma-
tologia inicial es totalmente inespecifica.

Métodos: Se revisan las historias de tres pacientes recibi-
dos en la urgencia pedidtrica, con sintomatologfa inespecifica
al ingreso.
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Paciente 1: Nifio de raza negra nacido en Espafa que hace
una semana tras estancia de un afio y 8 meses en Guinea Ecua-
torial y acude a urgencias por vémitos de corta evolucion.

Paciente 2: Nifio de 2 afios por el que acuden refiriendo fiebre
de un mes de evolucién y que el momento del inicio de la fiebre
se encontraba en Guinea Ecuatorial.

Caso 3: Nifia de 13 afios que acude a urgencias por fiebre
hasta 40°C, cefalea, dolor abdominal tipo célico y vémitos de
unas horas de evolucién y que hace un mes volvié de Guinea.

Conclusiones y comentarios: Sintomas inespecificos y
antecedente de viaje a lugar de riesgo nos debe hacer sospe-
char de paludismo incluso en ausencia de fiebre durante la
exploracién.

9. REVISION DE PACIENTES DIAGNOSTICADOS DE ADENI-
TIS POR MYCOBACTERIAS EN UN HOSPITAL DE TERCER
NIVEL. Alvarez Alvarez C!, Pérez Belmonte E!, Cabero Pérez
MJY, Sancho Gutiérrez R, Garcia de Diego EM?, Ferndndez Jimé-
nez MI?, Tardaguila Calvo AR?. 1Servicio de Pediatria Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla, Santander. 2Servicio de Cirugia
Pedidtrica HUMV.

Introduccion: La incidencia de adenopatfas por mycobac-
terias atipicas (MA) se ha incrementado en los tltimos afios.
El diagnéstico diferencial con las adenopatfas tuberculosas es
complejo. Ambas se presentan como adenitis subaguda con
tendencia a la fistulizacion. El estudio anatomopatolégico
muestra en ambos casos granulomas caseificantes y necro-
tizantes. El diagndstico diferencial se realiza por el cultivo,
pero el aislamiento es complejo. El tratamiento de eleccién es
farmacoldgico en las tuberculosas y quirdrgico en las MA. El
objetivo de este estudio es revisar las caracteristicas clinicas
y microbioldgicas de los pacientes diagnosticados de adenitis
por mycobacterias.

Meétodos: Estudio descriptivo retrospectivo de 9 pacientes
codificados con el diagndstico de adenitis por mycobacterias en
el HUMYV entre marzo del 2010 y marzo del 2014 utilizando el
registro de historias clinicas de consultas.

Resultados: De 9 pacientes 6 fueron nifias. Un paciente
con sospecha ecografica de adenitis por mycobacterias resultd
finalmente un quiste tirogloso asociado a infeccién tuberculosa.
La mediana de edad de los ocho restantes fue 36 meses con
un rango intercuartilico de (26-59,5). Todas se localizaron en
zona cervical: 4 submandibulares, 2 laterocervicales, 1 cervical
posterior y 1 supraclavicular. La induracién del Mantoux fue
0 mm en 2 pacientes, entre 5y 10 mm en 2 y >15 mm en 4. El
Quantiferon-Tb resulté positivo en dos nifias con diagnéstico
final de tuberculosis ganglionar. La radiograffa de torax fue

normal en todos los casos. Se realizé estudio anatomopatold-
gico en 6 mostrando granulomas casificantes y necrotizantes.
Se obtuvo crecimiento microbiolégico en 3 de los 6 en que se
realizé: dos Mycobacterium avium complex y un Mycobacterium
sp. Dos pacientes fueron diagnosticados de adenitis tuberculosa
y seis por MA. Se pauté tratamiento tuberculostético en las dos
niflas con adenitis tuberculosa. En los pacientes con adenitis por
MA el tratamiento fue: quirtirgico en cuatro, médico-quirtirgico
en dos presentando ambos pacientes efectos secundarios. En
tres nifios se inicié ademds tratamiento tuberculostdtico hasta
exéresis quirtrgica por la imposibilidad para establecer el diag-
nostico diferencial con adenitis tuberculosa.

Conclusiones: Las adenopatias por MA son mds frecuentes
en nuestro medio que las de origen tuberculoso. El quantiferon-
Tb se utiliza como prueba diagndstica inicial para diferenciar
las MA de las tuberculosas. El aislamiento microbioldgico en
esta serie fue del 50 % resultando complejo el diagndstico dife-
rencial en los casos sin crecimiento bacteriano. El tratamiento
de eleccién de las adenitis por MA es quirtrgico pudiendo
producir el tratamiento farmacoldgico, con frecuencia, efectos
secundarios.

10. ENFERMEDAD POR ARANAZO DE GATO, PRESENTA-
CION ATIPICA. Gonzélez Martin L, Rupérez S, Ciocea A, Rubio
F, Marrero M, Benito H, Jiménez AM, Maillo JM. Servicio de
Pediatria. Hospital de Nuestra Sefiora de Sonsoles, Avila.

Introduccion: La enfermedad por arafiazo de gato (EAG) es
una entidad generalmente autolimitada producida por Barto-
nella henselae y que se caracteriza por adenitis regional. Es una
causa de fiebre de origen desconocido y su incidencia anual es
baja. Suele afectar sobre todo a nifios, y puede complicarse en
pacientes inmunocomprometidos.

Caso Clinico: Nifia de 6 afios sin antecedentes personales
de interés y familia de origen builgaro que consulta por sindro-
me febril de 8 dfas de evolucién, de predominio nocturno y
bimodal. Temperatura méxima 40°C axilar. No presenta clinica
genitourinaria, respiratoria ni gastrointestinal. Refiere astenia sin
pérdida de peso, palidez o sudoracién, o cambios de cardcter.
Refiere contacto con gatos callejeros aunque niega arafiazo, no
otros animales. El padre trabaja en una explotacién ganadera,
haciendo yogur. No viajes ni visitas de familiares. No edema
articular ni exantemas. En casa conviven los padres y su her-
mano de 2 afios. No tosedores crénicos. Vacunada de DTPa y
TV 5 dfas antes.

EF buen estado general, auscultacién cardiaca y pulmonar
normal, el abdomen es blando y depresible y se palpa esple-
nomegalia no hepatomegalia, no artritis, papula en dorso de
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mano derecha no dolorosa ni pruriginosa, sin eritema asociado,
no exantemas, adenopatias en regién cervical, ambas axilas e
ingles, sin estar adheridas a planos profundos. La exploracién
neuroldgica es normal.

PC: andlisis de sangre con férmula manual, bioquimica con
perfil férrico renal y hepético, gasometria, coagulacién y siste-
mdtico de orina normales, factor reumatoide y ASLO negativo.

Se solicitan serologias de Bartonella, Borrellia, Salmonella,
Franciscella, Coxiella, Chlamydia, Ricketsia, CMV, VEB, VHB, C,
VIH, Toxoplasma.

Cultivos de sangre, frotis faringeo coprocultivo, pardsitos
en heces y urocultivo negativos.

Mantoux negativo en la nifia y los familiares. PCR: 2 mg/
dl, PCT: 0,2 ng/ml, VSG: 107 mm.

Inmunoglobulinas, hormonas tiroideas normales. Anticuer-
pos antinucleares positivo débil en patrén moteado.

Rx térax: sin alteraciones. Ecograffa abdominal: adenomega-
lias y esplenomegalia con lesiones hipoecogénicas milimétricas,
a descartar enfermedad linfoproliferativa.

Se mantiene en observacién sin iniciar antibioterapia duran-
te 20 dias, se realiza biopsia de médula dsea pero a los pocos
dias se recibe serologia de Bartonella henselae positiva (IgM titulo
1:400 IgG titulo 1.2560). En dicho momento la nifia permanecia
ya afebril, por lo que se decide alta.

Ingresa a las 48 h por cuadro convulsivo ténico clénico gene-
ralizado y postcritico posterior. No presenta focalidad neuro-
l6gica y los signos meningeos son negativos. Puncién lumbar:
bioquimica y cultivo negativos, PCR enterovirus y Bartonella
negativos. RMN cerebral: normal. Se inicia tratamiento anti-
bidtico anti Bartonella: azitromicina + rifampicina. Disminucién
progresiva de los titulos de IgM e IgG.

Comentarios: La EAG es una zoonosis causada por Bartone-
lla henselae. La prevalencia es desconocida, aunque la incidencia
es muy baja (9/100.000). Suele cursar como adenitis regional
asociado con herida de puerta de entrada aunque existen casos
atfpicos con adenopatfas diseminadas como nuestra nifia. Suele
ser autolimitada aunque en la literatura se recogen casos con
afectacién neuroldgica (en nuestra nifia no se pudo demostrar al
tener PCR de Bartonella en LCR negativa). El no disponer de las
serologias en nuestra regién en ocasiones conlleva la realizacion
de pruebas invasivas no exentas de riesgos, como la puncién
de médula dsea.

11. PAROTIDITIS AGUDA RECURRENTE EN DOS PACIENTES
CON INFECCIONES RESPIRATORIAS DE REPETICION. Ruiz
Castellano N, Caunedo Jiménez M, Alvarez Alvarez C, Barbarin
Echarri S, Cabero Pérez ], Alvarez Granda L. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander.

110 VOL. 54 N° 227, 2014

Introduccién: La parotiditis recurrente (PAR) es una entidad
de etiologfa desconocida cuya presentacién no es infrecuente en
la edad pedidtrica. Se manifiesta clinicamente como una infla-
macion recidivante de la glandula parotidea uni o bilateral con
periodos asintomaticos. El tratamiento es controvertido pero el
prondstico es bueno con resolucién del cuadro la mayorfa de las
veces después de la pubertad. Presentamos dos pacientes con
PAR diagnosticados en los tltimos seis meses en el Servicio de
Urgencias de Pediatria del HUMV.

Casos clinicos:

Paciente 1: Nifio de 3 afios que acude a Urgencias deriva-
do desde Atencién Primaria por presentar cuarto episodio de
tumefaccién preauricular de una semana de evolucién asocia-
do a cuadro catarral y fiebre en las primeras 48 horas. Habia
finalizado tratamiento antibi6tico con amoxicilina. Episodios
previos similares en los que se diagnosticé de parotiditis sin
realizar estudios complementarios. Los episodios coincidian
con infecciones respiratorias recurrentes AP: déficit de IgA e
IgG2. Pendiente de IQ por hipertrofia adenoidea. Inmunizacio-
nes segun calendario (una dosis de triple virica). En el Servicio
de Urgencias se solicita hemograma, bioquimica con amilasa
y serologfas virales. Se remite a consulta de infecciosas para
estudio. Presenta dos nuevos episodios de parotiditis. Ecograffa
parotidea compatible con parotiditis recurrente durante y entre
episodios. Serologfas de virus inclufdo parotiditis, IgG e IgM:
negativas. Se aconseja adelantar vacunacién de triple virica.
Tras reseccién quirtrgica de adenoides mejorfa importante de
los sintomas clinicos.

Paciente 2: Nifio de 3 afios derivado por su pediatra por
cuadros de fiebre recurrente cada 15 dfas asociado a infecciones
respiratorias. Acompafiando a los cuadros febriles tres episodios
de inflamacién parotidea. En exploracion fisica destaca facies
adenoidea refiriendo la familia ronquido nocturno y apneas.
Durante el periodo de seguimiento, tos persistente con episodios
febriles recurrentes, inflamaci6én parotidea y adenitis acompa-
fiante. Es valorado por el Servicio de ORL que objetiva hipertro-
fia adenoidea. Se descarta inmunodeficiencia y enfermedades
autoinmunes. Durante su seguimiento presentd tres episodios
mds de parotiditis. Ecografia compatible con PAR. Serologia
virales: virus de la parotiditis IgG positivo, IgM negativo. Se
realiza reseccion quirtirgica de adenoides presentando mejoria
clinica.

Conclusiones: La PAR es una entidad poco conocida por el
pediatra aunque no es infrecuente durante la infancia. En oca-
siones los episodios son desencadenados por infecciones respi-
ratorias y su resolucién puede ayudar a disminuir el nimero de
reagudizaciones. Ante la presencia de un cuadro de parotiditis
recurrente es necesario realizar despistaje de inmunodeficiencias
y enfermedades autoinmunes.
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SABADO 26 DE ABRIL: MISCELANEA
SALA GREDOS I

Moderadores: Javier Pellegrini Belinchon,
Antonio Martin Sdnz

1. ASMA DE CONTROL DIFICIL... NO ES ASMA TODO LO
QUE PARECE. Marcos Temprano M!, Galbis Soto S', Ortega
Vicente E?, Cervera Albenca A? Sequeiros Gonzalez A2 Servicio
Pediatria. "Hospital Clinico Universitario de Valladolid. 2Unidad de
Neumologia y Fibrosis Quistica. Hospital del Niio Jesis.

Introduccién: Se considera que un nifio tiene asma de con-
trol dificil (ACD) cuando su enfermedad no estd suficientemente
controlada a pesar de realizar correctamente el tratamiento con
corticoides inhalados a dosis altas junto con otro formaco anti-
asmético. Afortunadamente, la ACD es infrecuente en la edad
pedidtrica, y cuando tiene lugar debe sospecharse que el diag-
néstico de asma no es correcto o que no se estd realizando ade-
cuadamente el tratamiento o las medidas de control ambiental.

Caso clinico: Nifia de 3 afios valorada por episodios recu-
rrentes de broncoespasmo desde el primer afio de escolarizacién,
en general asociados a procesos infecciosos de via aérea supe-
rior, y permaneciendo asintomdtica intercrisis. Antecedentes
personales y familiares sin interés. Pruebas complementarias:
sistemdtico sanguineo, alfa 1 antitripsina, inmunoglobulinas y
radiograffa de térax normales, ionotest normal e IgE especifica
para neumoalergenos negativa. Posteriormente y hasta los 8
afios de edad continud presentando episodios repetidos de tos y
disnea, con una frecuencia de 7-10 episodios al afio, coincidiendo
con procesos febriles, y con mejorfa parcial con broncodilata-
dores inhalados y corticoides sistémicos. Fue diagnosticada de
asma persistente moderada, precisando tratamiento de mante-
nimiento con montelukast y corticoides inhalados hasta dosis
altas, y posteriormente con combinacién con agonistas beta de
larga duracién, con escaso control de los sintomas. En los tlti-
mos meses asocié tos seca persistente, sensacion de opresion
tordcica y disnea progresiva con el ejercicio, objetivandose en
la espirometria un patrén obstructivo leve sin respuesta bron-
codilatadora. Se le realizd fibrobroncoscopia objetivdindose una
obstruccién parcial de la via aérea por compresién extrinseca a
nivel yuxta carinal de la pars membrandcea y desplazamiento
del bronquio del LMD. Mediante resonancia magnética se con-
firmd la presencia de una masa en mediastino medio y posterior,
de localizacion subcarinal y prevertebral, bien delimitada, de
contornos lobulados, de 4 cm. Ante la sospecha de quiste bron-
cogénico la paciente fue valorada por Cirugfa Toracica realizan-
dose exéresis de la masa y confirmandose dicho diagndstico. En
la actualidad la paciente se encuentra asintomdtica.

Conclusiones: Los quistes broncogénicos son anomalfas
congénitas del drbol traqueobronquial, representando el 18%
de todos los tumores primarios de mediastino. Suelen cursar
de forma asintomética y ser un hallazgo casual en pruebas de
imagen. Es una entidad de dificil diagnéstico, que puede simular
a otro tipo de patologfas. La mayorfa de los autores recomiendan
el manejo quirtrgico, incluso en casos asintomdticos ya que se
ha demostrado que con el tiempo presentan sintomas.

2. SINDROME DE DELECION DEL BRAZO CORTO DEL CRO-
MOSOMA 5 (5P-): CASUISTICA EN DIEZ ANOS. Hedrera Fer-
néndez A, Dominguez Uribe-Etxebarria M, Cancho Candela R,
Alcalde Martin C, Infante Lépez E, Caserfo Carbonero S, Lobo
Valentin R?, Garrote Adrados JAL Servicio de Pediatria. Servicio de
Andlisis Clinicos. Unidad de Genética y Biologia Molecular. Hospital
Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Introduccidn: El sindrome 5p- [OMIM#123450] (sindrome
de Lejeune o del maullido de gato) es una enfermedad genética
por delecién de tamafio variable en el brazo corto del cromoso-
ma 5. Su incidencia oscila entre 1:15.000 a 1:50.000 nifios nacidos
vivos, siendo mds frecuente en nifias. Se caracteriza por un llanto
monocromdtico agudo, microcefalia, hipertelorismo, epicantus
y déficit intelectual severo. Puede asociar malformaciones car-
diacas, neuroldgicas, nefrouroldgicas o sindactilia.

Casos clinicos:

Caso 1: Recién nacida a término de bajo peso para su edad ges-
tacional que presenta desde el nacimiento llanto afénico agudo,
pliegue nucal redundante, facies alargada con microrretrognatia,
paladar ojival con hendidura palatina, orejas de implantacién
baja, puente nasal ancho y plano, blefarofimosis discreta, mamilas
hipopldsicas y separadas con pezones invertidos. Tetralogia de
Fallot extrema con hipoplasia de tronco y ramas pulmonares y
arterias colaterales aortopulmonares. Hipoplasia cerebelosa y
del tronco del encéfalo. En el estudio genético mediante arrays
se diagnostica delecién 5p15.33p15.2, duplicacién 7p22.3p21.3 y
microdelecién 22q11.21. Exitus a los 41 dfas de vida.

Caso 2: Recién nacida pretérmino de 36 semanas de edad
gestacional y bajo peso para su edad gestacional que presenta des-
de el nacimiento llanto agudo, microcefalia con hipertelorismo,
hendiduras antimongoloides, macrostomia, retrognatia; sindac-
tilia parcial de 3° y 4° dedos y CIV. Diagndstico citogenético de
delecion 5p. Déficit intelectual con pica y tricotilomanta, presentes
desde los 3 afios, en tratamiento con risperidona. No deambu-
lacién auténoma. No lenguaje expresivo. Estrefiimiento severo.

Caso 3: Recién nacida a término de bajo peso para su edad
gestacional que presenta desde el nacimiento llanto agudo,
microcefalia, hipotonia axial, mamilas invertidas, hendiduras
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palpebrales pequefias con epicantus, angiomas planos. CIV mus-
cular pequefia. Cariotipo 46XX 5p-.

Caso 1: Recién nacida a término que presenta microplagioce-
falia y macroglosia con progresivo retraso severo en desarrollo.
Diagndstico mediante arrays de delecién 5p- y trisomiall. Porta
gastrostomia. Tendencia a hipercrecimiento.

Comentario: El sindrome 5p- debe ser considerado en
pacientes con retraso en desarrollo y rasgos dismorficos caracte-
risticos (microcefalia, hipertelorismo y epicantus), especialmente
si muestran un llanto agudo caracteristico. Son frecuentes las
malformaciones asociadas por lo que se recomienda un segui-
miento multidisciplinar.

3. CRISIS HIPERTENSIVAS EN LA EDAD PEDIATRICA:
URGENCIA VITAL. Garrote Molpeceres R, Urbaneja Rodriguez
E1, Conde Redondo F2, Pino Vazquez MA?, Brezmes Raposo M?,
Villa Francisco C3, Gonzélez Garcia H!, Gdmez Garcia S2. 1Servi-
cio de Pediatria, 2Nefrologia Infantil y > Unidad de Cuidados Intensivos
Pedidtricos (UCIP). Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién: Las crisis hipertensivas (CHTA) constituyen
una patologfa pedidtrica infrecuente. Se definen por elevacién
aguda de la tension arterial por encima del percentil 95 para la
edad, talla y sexo del nifio; pudiendo causar alteraciones orgd-
nicas y/o funcionales en los 6rganos diana, comprometiendo
dicho érgano o incluso la vida del paciente.

Objetivo: Analizar las caracteristicas clinico-epidemiolgi-
cas, diagndstico-terapéuticas y prondsticas de los casos de CHTA
ingresados en nuestra UCIP en los tltimos 4 afios.

Material y método: Estudio descriptivo retrospectivo. Revi-
sién de historias clinicas.

Resultados: Se registraron 3 pacientes (2 mujeres/ 1 varén),
mediana etaria: 7,6 afios (cuartiles: 4,7-10,3). Las dos nifias tenfan
antecedentes familiares de HTA. El nifio no tenfa anteceden-
tes de interés. Una nifla estaba diagnosticada de HTA esencial
neonatal, tratada con losartdn/hidroclorotiazida y amiloride,
y de miocardiopatia no compactada dilatada. La otra estaba
diagnosticada de encefalopatfa mitocondrial, insuficiencia renal
crénica, miocardiopatia hipertréfica moderada no obstructiva e
HTA asociada, tratada con enalapril. Clinicamente todos presen-
taron cefalea, abdominalgia epigdstrica, vomitos y mal estado
general; ademds, las dos nifias (cardiépatas) presentaron difi-
cultad respiratoria por edema agudo de pulmén(EAP) con aci-
dosis metabdlica; y en la paciente encefalépata, empeoramiento
neurolégico e insuficiencia cardiaca. Todos se diagnosticaron
por cifras tensionales mayores del Pc95 para edad /talla/sexo.
Los 3 ingresaron en UCIF, con estancia mediana de 4dias (2-6) y
mediana de estancia hospitalaria de 10 dfas (7-30). La CHTA en
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el nifio se yugulo al instaurar tratamiento con nifedipino y ena-
lapril; tras efectuar estudio completo (analitica sangre, hormonas
tiroideas/ renina/angiotensina/ cortisol, orina 24 h, ecocardio-
graffa, ecograffa abdémino-renal, fondo de ojo y angioRMN)
se diagnosticé de HTA esencial, controlado con enalapril. Las
nifias precisaron administracion de nitroprusiato en perfusion,
asocidndose posteriormente a su medicacién de base; asf como
soporte respiratorio y diuréticos para manejo del EAF, proteccién
géstrica con ranitidina y correccién acidética con sueroterapia iv
y bicarbonato, mejorando clinicamente. La nifia con HTA esencial
neonatal presenté emergencia HTA por incumplimiento tera-
péutico, siendo dada de alta con ajuste del mismo. La paciente
encefaldpata fue dada de alta con tratamiento con enalapril y
urapidil; falleci6 posteriormente debido a su patologfa de base.

Conclusiones: Las causas mds comunes de CHTA neonatal
y en lactantes incluyen trombosis arterial renal, DBP y coarta-
cién adrtica, predominando sintomas de insuficiencia cardiaca;
mientras que en nifios mayores son las enfermedades renales,
estenosis arterial renal y obesidad, predominando sintomas del
SNC (cefalea, vomitos, alteraciones de conciencia, convulsio-
nes). Es fundamental su diagnéstico y tratamiento precoz, para
evitar secuelas y un desenlace fatal; asegurando un adecuado
cumplimiento terapéutico antihipertensivo.

4. ASPECTOS ORTODONTICOS EN EL SINDROME DE APERT:
NECESIDAD DE UN TRATAMIENTO PRECOZ. Andrés de Lla-
no MC. Odontopediatria. Santander.

El sindrome de Apert o acrocefalosindactilia es un trastorno
hereditario autosémico dominante caracterizado por craneosi-
nosotosis, hipoplasia mediofacial y sindactilia en manos y pies.
La prevalencia se estima en un caso de cada 100.000 nifios. Se
han identificado mutaciones del gen que codifica el receptor del
factor de crecimiento de fibroblasto de tipo 2 (FGFR2) como las
causantes de este trastorno.

Es frecuente en ellos la presencia de exoftalmos, hiperte-
lorismo e hipoplasia mediofacial ademas de otras alteraciones
esqueléticas y de otros érganos y sistemas.

En la esfera odontoldgica destaca la maloclusion clase 3
de Angle, el paladar ojival y la fisura palatina presente en un
tercio de los casos.

La colaboracién multidisciplinar es la clave para mejorar la
calidad de vida en estos nifios.

Presentamos el caso de un nifio tratado desde el nacimiento
con la intervencién conjunta de diferentes profesionales: Pedia-
tra, cirujano pldstico, y odontopediatra.

Se abordd el problema de la craneosinostosis, el cierre de
la fisura palatina, la apertura precoz de encfas para dirigir la
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erupcién dentaria de forma adecuada y evitar la maloclusiéon
clase 3 de forma secuencial. Se potenciaron los mtisculos faciales
y se instruyo a los familiares para la estimulacién de los mis-
mos, consiguiendo los movimientos laterales que regulan las
articulaciones témporo mandibulares.

Se muestra la evolucion y resultados obtenidos tras el segui-
miento de 4 afios de tratamiento.

5. TRISOMIA 13-SINDROME DE PATAU. UN CASO DE SUPER-
VIVENCIA. Martin Sanz AJ, Pascual Sénchez M}, Rupérez S,
Jiménez MP, Rubio F, Génzalez L, Benito H, Maillo JM. Servicio
de Pediatria. Complejo Asistencia del Avila. Hospital Ntra. Sra. de
Sonsoles. 'Centro de Salud de Las Navas del Marqués. Avila.

Introduccidn: La trisomfa 13 o sindrome de Patau es una
anomalia cromosémica causada por la presencia de un cromo-
soma 13 adicional y se caracteriza por diversas malformaciones:
cerebrales, cardiacas, oculares, dérmicas, esqueléticas, dismor-
fismo facial y retraso psicomotor grave. Su incidencia se estima.
en 1/10.000 nacimientos.

El diagnéstico se basa en la sospecha clinica y su confirma-
cién mediante andlisis cromosomico (cariotipo). El tratamiento
solo es de apoyo.

Su prondstico es desfavorable. La mitad de los nifios falle-
cen en el primer mes de vida y el 90% lo hacen antes del afio,
debido a sus complicaciones asociadas (cardiacas, renales o
neurologicas). Son poco frecuente los casos de supervivencia
prolongada.

Resumen del caso clinico: Presentamos el caso de una nifia
de 5,5 afios de vida diagnosticada de trisomia 13. Tiene unos
padres y hermana de 5 afios mayor sanos. No hay antecedentes
familiares de interés. Embarazo y parto normales. Bajo peso al
nacimiento. Presenta un “sindrome” malformativo caracterizado
por facies peculiar, aplasia cutis en vértex (1x0,5 cm y 3x1,5 cm),
frente huidiza, angioma fronto ocular derecho, microoftalmia,
platirrinia, paladar ojival, cuello corto, hernia umbilical, dedos
largos en MMII con manos en flexion y pie en mecedora. La
ACR es normal y asocia una leve hipertonia.

Se realizan distintos estudios complementarios (cariotipo,
ecografia cerebral, cardiaca, estudio radiol6gico...) confirmén-
dose el diagnéstico: 47 XX +13 trisomia libre/S. de Patau. No
asocia malformaciones cerebrales importantes ni cardiacas (dex-
trocardia, FOP-CIA).

La nifia se controla en su domicilio por pediatra de zona.
Se detecta un glaucoma congénito bilateral que requiere trata-
miento y seguimiento por centro especializado. A los 6 meses
de vida comienza con episodios importantes y crecientes de
hipertonia, apneas y crisis de llanto que requieren algtin ingre-

so hospitalario y que presagian un mal prondstico, pero en los
meses siguientes evolucionan de forma favorable.

Alos 2 afios de edad comienza con llanto importante acom-
pafiado de hinchazén de articulaciones diagnosticindose de
Artritis Idiopética Juvenil poliarticular ANA +, que mejora con
tratamiento inmunosupresor. Presenta alteraciones del suefio
habitualmente mal controladas y la nifia mantiene con su fami-
lia una “aceptable” relacién social. En el momento actual est4
estable y controlada por los distintos especialistas.

Comentarios: El interés de este caso clinico radica en la
supervivencia del mismo, su aceptable calidad de vida debido
al apoyo familiar y de los diversos profesionales, y su asociacién
con una artritis juvenil.

6. VALORACION DEL RUIDO Y DEL CONFORT DEL LAC-
TANTE EN VENTILACION MECANICA NO INVASIVA CON
INTERFASE TIPO HELMET. Hedrera Ferndndez A, Alvarez
Fernandez P, Medina Villanueva A, Alvarez Blanco S, Vivanco
Allende A, Garcfa-Maribona Rodriguez-Maribona J, Rey Galdn
C. Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos. Hospital Universitario
Central de Asturias, Oviedo.

Introduccion y objetivos: La utilizacién de la interfase tipo
helmet es cada vez mds frecuente en la aplicacién de ventila-
cién mecdnica no invasiva en modalidad CPAP en lactantes
en unidades de Cuidados Intensivos Pedidtricos. El objetivo es
evaluar el ruido que produce este dispositivo y valorar el grado
de confort de los pacientes.

Métodos: Estudio analitico, observacional y descriptivo en
el que se incluyen todos los lactantes con ventilacién no inva-
siva en interfase tipo helmet durante su ingreso en UCIP en el
periodo comprendido entre el 1 de diciembre de 2013 y el 15
de marzo de 2014.

Para la valoracién se utiliz6 la Escala de Confort Pedidtrica
(ECP) (Ambuel et al., 1992) incluyendo los pardmetros de alerta,
agitacion, llanto, movimientos fisicos, tono muscular, tensiéon
facial, tensi6n arterial y frecuencia cardiaca, que va del 0 (confort
total) al 40 (disconfort total). Asimismo, se midieron con un soné-
grafo los niveles de ruido en decibelios dentro y fuera del helmet.

Resultados: Se incluyeron 27 pacientes, con edad media
de 54 dias de vida (DS 50) y diagnéstico de bronquiolitis. La
estancia media en UCIP fue de 7,6 dias, aunque el 50% perma-
necié menos de seis dfas. La puntuacién méxima en la ECP fue
de 31 puntos, con un minimo de 10. Existe una disminucién
progresiva del disconfort con una reduccién de la puntuacién
méxima del 29% al quinto dfa. Los niveles de ruido dentro de
la interfase oscilan en nuestra muestra entre los 42 y los 79 dB.
No existen diferencias estadisticamente significativas entre el
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ruido dentro y fuera del casco. No se observaron diferencias
estadisticamente significativas segtin el tipo de dispositivo de
ventilacion empleado para proveer de aire a la interfase helmet.

Conclusiones: Se obtiene un buen grado de confort en los
lactantes con interfase helmet desde su colocacién, con acomoda-
cién progresiva. Los ruidos inferiores a 70 dB no son en ningtin
caso lesivos, por lo que los niveles de ruido alcanzados dentro
del helmet son tolerables e inocuos para el paciente. En conclu-
sion, la interfase helmet deberia ser considerada en los lactantes
que requieran ventilacién no invasiva.

7.ECOGRAFIA VERSUS RADIOGRAFIA EN LA LOCALIZA-
CION DE CATETERES VENOSOS CENTRALES. Alonso Quin-
tela P!, Oulego Erroz I'?, Lépez Blanco G, Rodriguez Blanco 512,
Iglesias Bldzquez C'2, Ferrero de la Mano'2. Servicio de Pediatria.
2Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos. Complejo Asistencial
Universitario de Ledn.

Introduccién: La radiografia de térax (Rx) se utiliza ruti-
nariamente tras la colocacién de los catéteres venosos centrales
(CVCQ) para verificar su posicion. La localizacién de la unién
entre la vena cava (VC) y la auricula derecha (AD) en relacién
ala punta del CVC permite detectar una posicién intracardiaca
del CVC. La ecografia (ECO) puede tener ventajas respecto a
la radiograffa como son la ausencia de radiacién o una mejor
definicion anatémica de la unién VC-AD.

Métodos: Se realizé un estudio prospectivo en el que se
incluyeron pacientes ingresados en UCIP sometidos a canali-
zacion de via central. Tras la colocacion del CVC por técnica de
Seldinguer estdndar un tinico investigador realiz6 ecocardiogra-
ffa desde ventana subcostal y paraesternal. Se localiz6 la punta
del CVCy se clasifico como intra-atrial (IA) si cruzaba la linea
de unién entre VC-AD y extra-atrial (EA) sino lo hacia. En el
segundo caso se midio la distancia entre la punta del CVCy la
linea VC-AD. Posteriormente se realizé la Rx que se interpretd
de forma andloga por un médico diferente. Se cronometro el
tiempo necesario para ambas técnicas. Los datos se resumen
en mediana (rango) y media +DS.

Resultados: Se incluyeron 32 CVC (10 yugulares, 1 sub-
clavia, 2 CVC de insercién periférica y 18 femorales), en 24
pacientes. La edad y peso fueron de 2,6 afios (1 mes-13 afios) y
9,6 kg (2,3-43) respectivamente. El tamafio del CVC oscil6 entre
4F-8F. E1 CVC pudo observarse en todos los casos tanto con ECO
como con Rx. Los datos se resumen en la tabla I. Ningtin CVC
clasificado como IA por ECO fue clasificado como EA por la Rx.
4 CVC fueron clasificados como EA por la Rx e IA en la ECO.
Hubo un caso de malposicién del CVC fuera de la VC tanto en
la Rx como en la ECO que correspondi6 a una persistencia de
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VCSI. La correlacién de la ECO con la Rx fue de 28/32 (89%)
con un coeficiente Kappa 0,7 (p<0,05).

ECOGRAFIA Vs RX EN LA LOCALIZACION DE CVCs.

ECO Rx p
Posicién IA/EA 8/24 4/28 <0,05
Distancia VC-AD (cm) 0,98+0,23  1,58+1,4 <0,05
Tiempo (min) 32240,90 17,58+4,13  <0,001

Conclusiones: Nuestro estudio muestra una buena correlacién
entrala ECOy la Rx. La Rx tiende a sobreestimar la distancia entre
el CVCy la unién VC-AD lo que podria contribuir a un mayor
riesgo de localizacién IA inadvertida. La ECO es claramente mds
rapida que la Rx y no conlleva radiacién. Por todo ello parece
que la ECO ofrece ventajas en la localizacién rutinaria del CVC.

8. SINDROME CONFUSIONAL AGUDO TRAS INSTILACION
DE CICLOPENTOLATO. Ruiz Castellano N, Vézquez Canal
R, Leonardo Cabello MT, Barbarin Echarri S, Pérez Gordén ],
Caunedo Jiménez M, Vega Santa Cruz B. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander.

Introduccion: El ciclopentolato es un farmaco parasimpa-
ticolitico usado frecuentemente en oftalmologfa para provocar
midriasis y pardlisis de la acomodacién. El farmaco alcanza
su pico de accién méxima a los 30-70 minutos de la instilaciéon
con una vida media que oscila entre las 6-24 horas. A pesar de
su uso topico no estd exento de efectos secundarios sistémicos
cuya toxicidad es dosis dependiente, siendo lactantes y nifios
un grupo con especial predisposicion.

Caso clinico: Nifio de 5 afios derivado desde Consultas
Externas de Oftalmologfa por alteracion del comportamiento
tras instilacién ocular de 1 gota en cada ojo de ciclopentolato
al 1%, cada 10 minutos durante 1 hora segn pauta indicada.
A los 30 minutos comienza cuadro de alucinaciones visuales,
agitacién y discurso incoherente.

Asu llegada a Urgencias se encuentra colaborador sin altera-
cién del nivel de conciencia, con pupilas midridticas arreactivas,
presentando discurso incoherente intermitente y alucinaciones
visuales en forma de animales, asociando eritema cutdneo y
prurito, sin otras manifestaciones sistémicas. Se mantiene en
observacion durante 24 horas, con mejoria progresiva de la cli-
nica neuroldgica. Al alta exploracién neuroldgica normal con
persistencia de midrasis arreactiva.

Conclusiones: Es importante el rdpido reconocimiento de
los signos y sintomas de la toxicidad sistémica. La mayoria de
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los signos y sintomas se resuelven espontaneamente, aunque en
casos severos puede ser necesario el empleo de la fisostigmina
como antidoto.

Segtin la bibliografia concentraciones de ciclopentolato 0,5%
administradas 1 gota en cada ojo no muestran diferencias signi-
ficativas con el resultado conseguido con pautas mds agresivas.

Es necesario advertir a los padres de la posibilidad de efec-
tos adversos y el correcto modo de administracién realizando
presién sobre el lagrimal para minimizar la absorcién sistémica.

9. HABLEMOS DE DINERO. ;CUANTO CUESTAN NUES-
TROS INGRESOS PEDIATRICOS? Andrés de Llano JM,
Alberola Lopez S, Lépez-Villalobos JA, Garmendia Leiza JR,
Garcfa-Cruces Méndez ], Lopez-Messa JB. Complejo Asistencial
Universitario de Palencia.

Introduccién: Desde el afio 1997, y con base en el proyecto
de “Andlisis y desarrollo de los GRD en el Sistema Nacional
de Salud (SNS)” se vienen realizando con periodicidad anual
estimaciones de pesos y costes de los procesos atendidos en los
hospitales del SNS, clasificados mediante Grupos Relacionados
por el Diagndstico (GRD), pudiéndose calcular el coste del con-
junto de pacientes hospitalizados en un servicio durante un afio.

Objetivo: Conocer las caracteristicas de los ingresos pediatri-
cos durante el afio 2013 y estimar sus importes a través de la impu-
tacién de los costes compensables correspondientes a los pesos
de los GRD resultantes de los episodios segtin la norma estatal.

Poblacion y métodos: Se analizan las altas médicas en el
Servicio de Pediatrfa de un Hospital General de Area (Grupo 2).
Se recoge la informaci6n a través del Conjunto Minimo Bésico
de Datos (CMBD) del registro de altas hospitalarias y agrupa-
das mediante GRD. Se evaltian las caracteristicas de casuistica
y funcionamiento. Finalmente se evaltian los costes por alta.

Resultados: Se registraron 1.050 episodios de altas codifi-
cadas (100%). La estancia media bruta fue 3,23 dias. La edad
mediana fue de 16,3 meses (Pc: 25-75: 1 a 52). La complejidad
evaluada a través del peso medio fue de 0,792. Se obtuvieron 94
GRDs distintos. Los tres GRDs mds frecuentes correspondieron
a: GRD 816 (gastroenteritis no bacteriana y dolor abdominal
edad <18 sin cc) 17%, GRD 775 (bronquitis y asma edad <18
sin cc) 7,1% y GRD 629 (neonato, peso al nacer >2.499 g, sin p.
quir. signif., diag neonato normal) 5,5%. El indice de estancia
media ajustada (IEMA) ha sido de 0,875, el indice funcional de
0,55 y el impacto de -483 estancias evitables, lo que muestra un
mejor funcionamiento que el estdndar. El coste de todas las altas
médicas en el servicio supuso 3.156.229 €.

El coste promedio por GRD fue de 4.570 €, siendo el mds
caro el correspondiente al GRD 607 (Neonato con peso al nacer

1.000-1.499 g, sin procedimiento quirtdrgico significativo y alta
con vida) con 32.811 € y el mds barato al GRD 640 (Neonato,
trasladado con <5 dias, no nacido en el centro) con 1.106 €.
Conclusiones: Los ingresos pedidtricos aun siendo eficientes
generan mucho gasto. Con las dificultades en la sostenibilidad
del sistema ptblico es necesario que los médicos nos concien-
ciemos en la mejor micro y mesogestion de nuestros recursos.

10. HIPERFOSFATASEMIA TRANSITORIA BENIGNA DE LA
INFANCIA. Moreno Vicente-Arche BM!, Castrillo Bustamante
S!, Garcfa del Saz MN', Garcfa Rodriguez AI?, Palencia Ercilla
MT? Tajada Alegre P3. 1Servicio de Pediatria. Hospital General de
Segovia. “Gerencia de Atencion Primaria Area de Salud de Segovia.
3Servicio de Andlisis Clinicos. Hospital General de Segovia.

Introduccion y objetivos: La hiperfosfatasemia transito-
ria de la infancia es una enfermedad que se caracteriza por la
elevacién marcada (6 veces superior al valor de referencia) de
las cifras séricas de fosfatasa alcalina (FA) sin evidencia clinica
ni bioquimica de patologfa 6sea, hepdtica, renal ni endocrino-
metabdlica.

De mecanismo de produccién desconocido, la teorfa més
aceptada es la disminucién del aclaramiento de la enzima cir-
culante. Es un trastorno banal que requiere control clinico y
analitico periédico hasta la normalizacién de los valores de FA,
por lo general, antes de los 4 meses, lo cual constituye uno de
los 6 criterios diagndsticos.

Métodos: Estudio retrospectivo descriptivo. Revision de las
historias clinicas y datos analiticos de los pacientes menores de
14 afios con valores de FA por encima de 1.000 entre el 1 de enero
de 2010 y el 1 de enero de 2014 detectados en una poblacién
pedidtrica de 20.320 habitantes.

Resultados: Serie de casos de 25 pacientes, ante la falta de
control analitico en 4 de ellos Ia muestra total es de 21 pacientes.
E162% fueron muijeres y el 38% varones, con edades comprendi-
das entre los 6 meses y los 4 afios y 4 meses, siendo el rango de
edad més afectado de 1 a 2 afios, con una media de edad de 24
meses. El motivo de el andlisis bioquimico mds frecuente fue el
estudio por fallo de medro, 28,6% de los casos. Los meses en los
que se realizaron mds diagndsticos fueron octubre y noviembre
(el 38% de todos los casos) seguido de los meses de abril (14,3%)
y julio (14,3%). E1 23,8% de los pacientes presenté un rango de
elevacion de FA comprendido entre 1.000 y 1.999 UI/L, siendo
el maximo valor encontrado de 5.000 UI/L con una media de
2.724 UI/Ly una mediana de 2.878 UI/L. En un 76% de los
pacientes se habia realizado analitica en los 5 primeros meses
a partir del diagnéstico, habiéndose normalizado los valores
de FA en todos ellos. En el 24% restante el control analitico se
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realiz6 con posterioridad y por otros motivos, objetivaindose
normalizacién de los pardmetros de FA en el 100% de los casos
antes de los 2 afios del diagndstico.

Conclusiones: La HTBI es una trastorno relativamente fre-
cuente. En nuestra serie fue més frecuente en mujeres, en edades
comprendidas entre 12 y 24 meses y con un rango de elevacién
de FA entre 1.000 y 2.000 UI/L. No detectamos predominio
estacional. Su diagndstico es, por lo general, incidental. El mejor
conocimiento de esta entidad beingna disminuirfa el ntimero de
exploraciones complementarias innecesarias y las derivaciones
a consulta especializada. Se propone como método de segui-
miento y diagndstico la evaluacién cuantitativa y cualitativa de
la FA 4 meses después de la primera prueba.

11. PACIENTE CON FIEBRE PERIODICA Y SOSPECHA DE
SINDROME DE PFAPPA: DIAGNOSTICO DIFERENCIAL Y
EVOLUCION CLINICA. Garcfa Valle E!, Alvarez Alvarez C!,
Peir6 Callizo ME?, Guerra Diez L, Cabero Pérez MJ!, Alvarez
Granda L. 'Servicio de Pediatria. Servicio de Reumatologia. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla.

Introduccion: Las enfermedades autoinflamatorias son poco
frecuentes y de diagndstico complejo. Se presentan clinicamen-
te con un cuadro de fiebre periddica. La base comtn es una
alteracion de la inmunidad innata a nivel del inflamasoma. El
sindrome de PFAPA es una de las mds frecuentes. Cursa con
episodios de fiebre elevada acompariados de estomatitis aftosa
y/o faringitis. El cuadro tiende a la desaparicién en cuatro o cinco
afios. Sus sintomas pueden superponerse con otras enfermedades
autoinflamatorias de peor pronéstico siendo necesario realizar
un diagndstico diferencial. Presentamos el caso de un paciente
con fiebre recurrente y diagnéstico inicial de sindrome PFAPA.

Resumen del caso: Nifio de 6 afios con episodios febriles de
repeticion desde los dos meses de edad. AP: Embarazo preeclam-
sia EG: 36+65. Padres consanguineos. Sordera neurosensorial.

Acompafiando a la fiebre presenta aftas orales y ocasional-
mente abdominalgia, vomitos o diarrea. Refieren entre episo-
dios astenia, artralgias y mialgias. Valorado en Urgencias en
muiltiples ocasiones se realizan estudios analiticos presentan-
do en todos ellos leucocitosis y PCR elevadas. Frotis faringeos
repetidamente negativos. Se diagnostica sucesivamente de gin-
givoestomatitis, infecciones respiratorias o faringoamigdalitis
pauténdose habitualmente antibioterapia empirica. Ingresado
alos 5 afios por un cuadro de invaginacién fleo-célica con ade-
nopatias mesentéricas que persisten en ecograffas de control.
Se realiza despistaje de inmunodeficiencias y enfermedades
autoinmunes que fue negativo. Ante cuadro de fiebre perio-
dica y aftas orales es diagnosticado de sindrome de PFAPA
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tratandose los episodios con corticoides orales. Presenta mala
evoluci6n con sintomas intercrisis por lo que se sospecha otra
enfermedad autoinflamatoria subyacente. En Score de Gasli-
ni presenta riesgo alto por lo que se solicita estudio genético
de enfermedades autoinflamatorias presentando: mutaciéon
val-377-IL del gen MVK en homocigosis y gen responsable de
la fiebre mediterrdnea familiar con mutacion en homocigosis
de baja penetrancia. IgD elevada. Con diagndstico inicial de
hipergammaglobulinemia Ig D es tratado sucesivamente con
inhibidores de II-1 a dosis altas, anti-TNF y corticoides orales
con mala respuesta.

Conclusiones: En paciente con sospecha de sindrome de
PFAPPA se debe realizar un diagndstico diferencial con otras
enfermedades autoinflamatorias de peor prondstico como la
fiebre mediterrdnea familiar o la hipergammaglobulinemia IgD.
El estudio genético se debe solicitar en caso de mala evolucién,
existencia de sintomas atipicos o intercrisis acompafiando el
cuadro. Aunque existen muy pocos casos descritos, la doble
mutacién genética de este paciente podrfa asociarse con un peor
prondstico y control de la enfermedad.

SABADO 26 DE ABRIL: NEFROLOGIA Y
GASTROENTEROLOGIA
SALA GREDOS Il

Moderadores: Felipe Rubio Rodriguez, Fran Ballesteros Gomez

1. REFLUJO VESICOURETERAL GRAVE E INSUFICIENCIA
RENAL EN UN RECIEN NACIDO COMO FORMA DE PRE-
SENTACION DE SINDROME DE VALVULAS LIKE. Galbis
Soto S, Marcos Temprano M, Torres Montori A, Mombiedro
Arizmendi C, Urbaneja Rodriguez E, Garrote Molpeceres R,
Conde Redondo F, Del Cafiizo Lépez A. Seccion de Nefrologia
Pedidtrica, Servicio de Pediatria. Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hos-
pital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion: La enfermedad renal grave con RVU bilateral
fetal es una patologfa predominante en recién nacidos varones,
simulando un cuadro de hiperpresién del tracto urinario por
obstruccién uretral. Puede evolucionar a insuficiencia renal cré-
nica, requiriendo un manejo adecuado de la disfuncioén vesical
que produce. La presencia de una uretra normal junto con un
patrén urodindmico caracteristico sugiere la existencia de una
obstruccion funcional cervical vesical-esfinter periuretral como
causa responsable.

Caso clinico: Varén de 24 meses.

A. personales: Embarazo gemelar (2° gemelo). Ecografias
prenatales normales. Parto pretérmino (33+6 semanas), cesdrea
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por podalica. Maduracién fetal esteroidea. Periodo neonatal
inmediato sin incidencias. Somatometria adecuada al naci-
miento.

Los primeros dias de vida presenta pérdida ponderal supe-
rior al 10% con elevacion progresiva de creatinina sérica (1,9
mg/dl) y urea (80 mg/dl).

Pruebas complementarias: sistemdtico/sedimento urinario: Pro-
teinuria (30 mg/dl) y glucosuria (100 mg/dl), resto negativo.
Diuresis conservada. Ecografia renal: Ureterohidronefrosis bilate-
ral, con atrofia cortical renal [Pelvis renal derecha: 1,5x2x2,5 cm
(célices: 0,6 cm). Pelvis renal izquierda: 1x0,9x1,1 cm (cdlices: 0,3
cm)]. Vejiga a moderada distension con grosor parietal maximo
de 0,4 cm. CUMS: importante RVU bilateral grado IV-V. Las
radiograffas miccionales mostraron normalidad uretral y vesical.
Gammagrafia renal Te-DMSA: Riflones normoposicionados con
distribucién bilateral homogénea del trazador. Funcién renal
relativa: 51%RD y 49%RI. Otras pruebas realizadas fueron nor-
males (ecografia cerebral, PCR, hormonas tiroideas, adrenales
y PTH, urocultivo y hemocultivo).

Evolucién: Durante su ingreso presentd anemizacion mul-
tifactorial e insuficiencia renal intrinseca politirica con hiper-
natriuria, hiperazoemia e hiperkaliemia, tratada con aportes
hidricos a 200 ml/kg, fludrocortisona (15 mcg/dia) y bicarbo-
nato oral (3 mEq/dfa). Descenso evolutivo de urea y creatinina,
con normalizacién del ionograma. El 13° dfa de vida presentd
sepsis por Klebsiella oxitoca, ingresando en UCIP 72 h. Al mes
de vida se le realizé cistoscopia y vesicostomia de descarga en
hipogastrio, manteniendo al paciente sondado previamente y
una vez descartada la presencia de valvulas de uretra posterior.
Actualmente se encuentra asintomdtico. Se le realiz6 cierre de la
vesicostomfa y presenta mejorfa funcional renal, permaneciendo
en tratamiento con oxibutinina. En la dltima ecograffa renal
presenta leve ectasia pielocalicial izquierda (pelvis: 7,7 mm)
e hidronefrosis severa derecha (pelvis: 25 mm); sin presentar
RVU en la CUMS.

Conclusion: EI RVU bilateral severo con afectacion grave
funcional renal en el recién nacido, se relaciona con diagndstico
ecografico prenatal de disfuncién vesical y RVU grave con hiper-
trofia vesical. Imita la presencia de valvulas uretrales posterio-
res, sin confirmar su presencia posnatalmente. Una malfuncién
vésico-uretral fetal, expresada postnatalmente con una vejiga
de alto riesgo, explica la aparicion de RVU grave fetal con afec-
tacion funcional uni o birenal neonatal, siendo fundamental su
conocimiento para un correcto tratamiento.

2. MACROHEMATURIA: NO SIEMPRE SON INFECCIONES.
Gonzélez Garcia ], Fernandez Alvarez R, Ferndndez Martinez B,
Garcfa Gonzalez V, Garcfa Diaz ME, Moreno Pavén B, Rodriguez

Rodriguez M, Garcfa Garcfa E. Servicio de Pediatrin.Hospital de
Cabueries, Gijon.

Introduccion: La hematuria es una consulta frecuente en las
urgencias pedidtricas. La infeccién del tracto urinario es la causa
mds comtn, pero existen otras patologfas que también cursan
con hematuria. Para el diagndstico diferencial, es importante
diferenciar entre hematuria micro y macroscépica, y el origen
glomerular y no glomerular de la misma.

Resumen del caso: Presentamos el caso clinico de una nifia
de 12 afios que acude a urgencias por hematuria franca roja
desde una hora antes. No presenta clinica miccional. No fie-
bre. Leve dolor en epigastrio. Refiere haber estado jugando a
volleyball durante todo ese dfa, sin recordar traumatismo. No
menstruacion en ese momento.

No presenta antecedentes personales de interés, sin alergias
conocidas, vacunada correctamente, sin intervenciones quirtr-
gicas ni episodios previos similares.

Ala exploracién fisica, trangulo de valoracién pedidtrica esta-
ble. No meningeos. ACP: ruidos cardiacos ritmicos, sin soplos.
Ruido respiratorio normal. Abdomen blando, depresible, no
doloroso a la palpacién, sin masas ni megalias. No signos de
peritonismo. Pufio percusién renal bilateral negativa. No edemas.
Pulsos periféricos simétricos. Otoscopia y orofaringe normales.

Constantes: FC: 110 Ipm., TA: 114/65 mmHg, peso: 47 kg,
Saturacion Oz 100%.

Se realiz6 un estudio elemental y sedimento de orina, en el
que se observaban leucocitos +, proteinas + y sangre +++, con
mds de 100 hematies por campo. Al repetir el estudio 2 horas mds
tarde, se observaban leucocitos negativo, protefnas indicios y
hematies +++, con 85-90 hematies por campo de morfologfa iso-
morfa. La analitica de sangre mostraba un hemograma, bioqui-
mica y coagulacion basica dentro de los limites de la normalidad.

Se realiz6 una ecograffa abdominal, en la que se apreciaba
higado normal, sin dilatacién de la via biliar. Vesicula biliar
repleccionada sin litiasis. Porta permeable. Area pancredtica y
bazo sin hallazgos patoldgicos. Rifiones de tamatio y ecoestruc-
tura normal, sin dilatacién de la via excretora. No colecciones
ni liquido perirrenal. No masas, colecciones ni liquido libre
intraabdominal.

Tres dfas mds tarde, acude para reevaluar los pardmetros,
presentando una TA: 109/54 mmHg, con exploracion fisica
normal, y tira reactiva de orina normal. Diagnéstico al alta:
hematuria de esfuerzo.

Conclusiones/comentarios: La hematuria de esfuerzo es
una de las causas a tener en cuenta en los nifios que presentan
hematuria aislada. Debe incluirse en el diagndstico diferencial
de los pacientes que acuden a urgencias por hematuria. Siempre
serd un diagndstico de exclusion.
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3. LACTANTES FEBRILES CON TIRA DE ORINA ALTERADA
Y BAJO RIESGO DE INFECCION BACTERIANA INVASIVA.
Velasco RY, Benito H!, Moztn R?, Trujillo JE!, Merino P2. Servicio
de Pediatria. Unidad de Cuidados Intensivos. Hospital Universitario
Rio Hortega. Valladolid.

Introduccidn y objetivo: Las gufas clinicas recomiendan
el ingreso de todos los lactantes menores de 90 dfas con diag-
nostico de Infeccion del Tracto Urinario (ITU) por el riesgo de
complicaciones en este grupo de edad. El objetivo es disefiar
un modelo predictivo para identificar lactantes febriles menores
de 90 dias con tira de orina alterada que tienen bajo riesgo de
desarrollar infeccion bacteriana invasiva (IBI).

Metodologia: Estudio prospectivo multicéntrico en el que
se incluyeron los lactantes febriles sin foco menores de 90 dfas
con analisis de orina alterado atendidos entre el 1/10/11 yel
30/09/13 en 19 Servicios de Urgencias Pediétricas pertene-
cientes a la Red de Investigacién de la Sociedad Espafiola de
Urgencias Pediatricas. Se excluyeron aquellos pacientes en los
que no se habia obtenido alguno de los datos obligatorios y
aquellos a los que no se les entregg el consentimiento informado
o que rechazaron participar. Se defini¢ IBI como el aislamiento
de una bacteria patdgena en un cultivo de sangre o de liquido
cefalorraquideo (LCR). Se considerd IBI secundaria a ITU cuan-
do se aislé el mismo germen en orina y en sangre o en LCR.

Resultados: Se atendieron 4.010 lactantes menores de 90
difas con fiebre sin foco. Tras aplicar los criterios de exclusién, se
analizaron 3.401 pacientes, presentando 766 (22,5%) tira de orina
alterada. De éstos, 50 (6,53%) desarrollaron IBI, siendo 39 (78%)
secundaria a ITU, incluyendo 38 bacteriemias y 1 meningitis.

Tras realizar el andlisis multivariante, se presentaban como
factores de riesgo de IBI, el mal estado general, la edad igual
o inferior a 21 dfas, un valor de proteina C reactiva en sangre
mayor de 20 mg/L y de procalcitonina mayor de 0,5 ng/ml.

Estos factores se usaron para crear un modelo predictivo de IBI
en pacientes con tira de orina alterada, que aplicado a los pacientes
de la muestra present una sensibilidad del 100% (IC95% 91,0-100)
y un valor predictivo negativo del 100% (IC95% 97,5-100) (Tabla V).

TABLA V.

No IBI IBI Total
1 0 mds factores de riesgo 409 39 448
Ningtn factor de riesgo 149 0 149
Tiempo (min) 558 39 597

Conclusién: Presentamos un modelo predictivo para IBl en
pacientes con tira de orina alterada con alta precisién diagnés-
tica. Dados estos resultados, 1 de cada 4 pacientes podria ser
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manejado de manera ambulatoria. No obstante, son necesarios
mds estudios para su validacién.

4. MEDICION DE LA PRESION ARTERIAL AMBULATORIA
EN NINOS CON BAJO PESO AL NACIMIENTO A LA EDAD
DE 6 ANOS: ESTUDIO ELAST-RCIU. Revilla Orias D, Mufioz
Lozén A, Dominguez Sénchez P, Moro de Faes G, Reguera
Bernardino J, Oulego Erroz I, Rodriguez Blanco S, Ferndndez
Fernandez M. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Univer-
sitario de Ledn.

ELAST-RCIU ha sido financiado parcialmente por las Ayudas a la
Investigacion 2013 de la Fundacién Ernesto Sdnchez Villares.

Introduccién: Los recién nacidos de bajo peso al nacimiento
son una poblacién de riesgo para el desarrollo de hipertension
arterial en la adolescencia y edad adulta. El objetivo de este
studio fue valorar las cifras de presi6n arterial en nifios con
bajo peso para la edad gestacional (BPEG) a la edad de 6 afios.

Material y métodos: Diseiio: estudio de casos-controles.
Inclusién: Nifios a término con peso <p10 (BPEG) pareados
por sexo, edad gestacional y fecha de nacimiento (+/- 1 mes)
con nifios de PAEG nacidos en nuestro centro durante el afio
2007. Exclusion: gestacién gemelar, enfermedad, renal, cardiaca

TasLA VI
BPEG PAEG
Media Des- Media Des- P
viacion viacion
tipica tipica

PAS_24h 102,76 4,158 101,75 3,041 0,378
PAD_ 24 h 61,14 2,594 61,65 2,368 0,517
PAM_24 h 75,43 2,087 75,30 1,895 0,837
PP 24h 41,43 4,354 40,10 2,989 0,260
PAS_day 105,05 4,376 105,15 3,048 0,931
PAD_day 64,86 3,928 66,00 2,974 0,299
PAM_day 78,48 2,977 79,10 2,918 0,502
PP_day 39,00 5,050 39,15 2,390 0,903
PAS night 100,67 5,398 97,50 4,49 0,048
PAD_night 57,05 4,444 56,55 3,187 0,682
PAM_night 72,67 4,715 71,15 2,498 0,205
PP_night 43,29 5,081 40,75 3,654 0,074
PAS_dip 89,8345 21,57531 87,8230  20,67631 0,765
PAD_dip  86,871000 6,9870850 85,790000 4,3721102 0,562
PAS_load 8,040 9,6159 2,965 56126 0,050
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o malformaciones. Medidas: Antropometria, presion arterial en la
consulta y MAPA 24 horas con medicién PAS, PAD, PP, dipping
nocturno, carga de presion arterial (% de medicién >p95). And-
lisis: Comparacién mediante prueba de t student para muestras
independientes.

Resultados: Se incluyeron 21 nifios con BPEG (2.325+ gra-
mos) y 20 PAEG (media 3.266 gramos). El peso (20,1 kg y p 0,002),
talla (114,1 em y p 0,001) y superficie corporal (0,79 y p 0,001)
actual de los BPEG fue menor que los PAEG. No hubo diferencias
enlas PAS (100,48 mmHg y p 0,581), PAD (62,71 mmHg y p 0,859)
ni PP (37,7 y p 0,672) en la consulta. Los resultados del MAPA se
incluyen en la tabla. En el MAPA no se encontraron diferencias
en la PAS, PAD o PP durante 24 horas ni el dipping nocturno. Sin
embargo, la PAS media nocturna fue significativamente mayor
en los BPEG al igual que la carga de PAS. Hubo una tendencia
amayor PP durante la noche en los BPEG. Sélo un sujeto con
BPEG cumpli6 criterios de HTA (PAS >p95 y carga de PAS >25%).

Conclusiones/comentarios: Los nifios con BPEG presentan
elevacién en la PAS nocturna y en la carga de presion arte-
rial a los 6 afios. Estos hallazgos sugieren que el dafio vascular
comienza a edades tempranas en los nifios con BPEG. Los meca-
nismos por los que se producen estas alteraciones precoces y su
repercucion en 6rganos diana como el corazén o la intima-media
arterial es objeto del estudio ELAST-RCIU (Tabla VI).

5. IMPORTANCIA DE LA TIRA DE ORINA EN LA EVALUA-
CION DE LACTANTES FEBRILES CON UROCULTIVO POSI-
TIVO. Benito Pastor H!, Moztn Torrico RY, Trujillo Wurttele JE!,
Merino Garcfa P?, Velasco Ziiiiga R, De la Torre M3, Gémez B,
Grupo de estudio del lactante febril de la red RISeuP-SPERG.
1Servicio de Pediatria. Unidad de Urgencias Pedidtricas. Hospital Uni-
versitario Rio Hortega. Valladolid. 2Servicio de Medicina Intensiva.

Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid. 3Servicio de Urgencias
Pedidtricas. Hospital Universitario Nifio Jestis. Madrid. “Servicio de
Urgencias Pedidtricas. Hospital Universitario Cruces. Barakaldo.

Introduccién y objetivos: Las guias clinicas de la Academia
Americana de Pediatria (AAP) definen como infeccién del tracto
urinario (ITU) el crecimiento de més de 50.000 ufc/ml de un
solo gérmen patdgeno en un urocultivo (UC) en combinacién
con una tira de orina (TO) alterada. El objetivo de este estudio
es comparar las caracteristicas analiticas y microbioldgicas de
los lactantes febriles segtin el resultado de la TO y el UC.

Metodologia: Subandlisis de un estudio prospectivo multi-
céntrico de la red RISeuP-SPERG que incluye lactantes meno-
res de 90 dias con fiebre sin foco que acudieron a Unidades de
Urgencias Pedidtricas entre octubre de 2011 y septiembre de 2013.

Se consideré TO alterada si presentaba un test de leucoeste-
rasa o de nitritos positivos. Se excluyeron del andlisis aquellos
pacientes que desarrollaron una infeccién bacteriana invasiva
(IBI) por un germen diferente al que crecia en el UC, o con UC
normal.

Resultados: Se incluyeron un total de 3.401 pacientes, de
los cuales 2.029 (59,7%) fueron varones. Se excluyeron 64 (1,9%)
por desarrollar una IBI no secundaria a ITU. En la tabla VII se
muestran las caracterfsticas de los pacientes.

Las 7 IBI de los grupos 3,4 y 5 fueron bacteremias. Cuatro
de ellas tenfan menos de 15 dfas de vida. Todas tuvieron valores
de PCT superiores a 0,5 ng/ml o de PCR mayores de 20 mg /L.

Conclusiones: El punto de corte de 50.000 ufc/ml para el
diagndstico de ITU deberfa ser revisado. Los pacientes mayores
de 15 dfas de vida sin elevacion de reactantes de fase aguda con
tira de orina normal y urocultivo positivo deberfan ser valorados
de manera individual, puesto que muchos de ellos podrian ser
bacteriurias asintomaticas.

TabrA VIIL
1 2 3 4 5 6
TO- TO+ TO- TO- TO+ TO+
UC- UC- UC 10.000-50.000 UC >50.000 UC 10.000-50.000 UC >50.000
ufc/ml ufc/ml ufc/ml ufc/ml

nn (%) 2.425(72,6) 151 (4,5) 52 (1,6) 106 (3,2) 62 (1,9) 542 (16,2)
E. colin (%) - - 26 (52) 60 (57,1) 51(82,3) 488 (90,2)
IBI asociada - - 3(58) 3(2,8) 1(1,6) 38(7)
n (%) (IC 95% 2,0-15,6) (IC 95% 1,0-8,0) (IC95% 2,9-8,7) (IC 95% 5,2-9,5)
PCT (ng /ml) media 0,32 0,96 0,49 0,33 2,67 3,67
(IC95%) (0,26-0,38) (0,36-1,57) (0,06-0,91) (0,21-0,44) (0,97-4,37) (2,55-4,78)
PCR (mg/L) media 10,55 22,53 13,22 18,02 46,06 55,0
(IC95%) (9,93-11,16)  (12,40-28,66) (8,21-18,23) (11,83-24,22) (34,6-57,53) (50,25-59,74)
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6. INVAGINACION INTESTINAL EN EL DEBUT DIAGNOS-
TICO DE UN DIVERTICULO DE MECKEL. Lara Cardenas
DC, Oviedo Gutiérrez M, Ferndndez Garcfa L, Lépez Lépez
AJ, Montalvo Avalos C, Gémez Farpén A, Alvarez Mufioz V.
Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario Central de
Asturias. Oviedo.

Introduccion: La invaginacién intestinal es la introduccién
de un segmento de intestino sobre si mismo, causando obstruc-
cién intestinal, compresién venosa y linfdtica en el segmento
invaginado lo origina un edema de pared y posterior isquemia
y necrosis de la misma. Es la causa mas frecuente de obstruccién
intestinal en niflos menores de 3 afios donde se sittia su mayor
incidencia. E1 75% de las invaginaciones son idiopdticas aunque
se han asociado a infecciones viricas y a otras infecciones como
Salmonela y Shigella. Otras causas vinculadas a la invaginacién
son los pélipos, los quistes de duplicacién, las malformaciones
vasculares o el diverticulo de Meckel.

Presentacién del caso: Acude a urgencias una lactante
de 5 meses de edad derivada por su pediatra por cuadro de
12 horas de evolucién de episodios de dolor abdominal tipo
colico que asocia con encogimiento de piernas con posterio-
res vomitos y decaimiento, refiere deposiciones blandas sin
productos patolégicos. A la exploracion fisica la paciente pre-
senta buen estado general, abdomen blando y depresible, no
distendido, no impresiona doloroso, se palpa efecto masa en
fosa iliaca y flanco derecho. Se realiza ecografia en la cual
se observa imagen de Donut y pequefia cantidad de liquido
libre, en relacién con invaginacién ileocdlica. Se realizan tres
intentos de desinvaginacion (reduccién hidrostética ecoguiada)
sin obtener resolucién de la misma; por lo cual se decide trata-
miento quirtirgico. Se realiza laparotomia transversa derecha
supraumbilical evidenciando diverticulo de Meckel invagi-
nado sobre si mismo y sobre intestino delgado de aproxima-
damente 7 cm de cabeza invaginante. Se realiza reseccién de
intestino delgado que comprende el diverticulo y anastomosis
término- terminal. En el postoperatorio la paciente ingresa a
dieta absoluta, sonda nasogdstrica, nutricion parenteral total
y antibioterapia. Presenta buena evolucién postoperatoria y
se da alta a los 9 dfas.

La anatomfa patolégica confirma el diagnéstico de diver-
ticulo de Meckel con cambios de tipo necrético y congestién
vascular compatible con proceso isquémico, sin presencia de
mucosa gastrica heterotépica en su luz.

Conclusién: El diverticulo de Meckel es la malformacién
congénita mds frecuente del tracto gastrointestinal, aunque el
mayor porcentaje suele ser asintomdtico y diagnosticado inci-
dentalmente. Su presentacién clinica es muy variable aunque
destaca por frecuencia la hemorragia digestiva baja.
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Otras formas de presentacién menos frecuentes en la edad
pediétrica incluyen el dolor abdominal o la invaginacién intes-
tinal que no se resuelve con tratamiento convencional, como el
caso aqui presentado.

7. HEMORRAGIA DIGESTIVA BAJA COMO PRIMERA MANI-
FESTACION DE QUISTE DE DUPLICACION INTESTINAL: A
PROPOSITO DE UN CASO. Oviedo Gutiérrez M, Fernandez
Garcfa L, Lara Cérdenas DC, Lépez Lopez AJ, Montalvo Avalos
C, Granell Sudrez C, Gémez Farpén A, Diaz Blanco M. Servicio
de Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario Central de Asturias.

Introduccién: Las duplicaciones son malformaciones con-
génitas raras (incidencia 1/4.500) del tracto intestinal localiza-
das desde la boca hasta el ano. Pueden presentarse a cualquier
edad pero en més del 80% de los casos lo hacen antes de los 2
afios. Histolégicamente se caracterizan por presentar multiples
tipos de mucosa en la misma lesién ya que la formacién de la
duplicacién probablemente ocurra antes de la diferenciacion
del epitelio mucoso.

Presentamos un caso de hemorragia digestiva baja como
primera manifestacién de quiste de duplicacién cecal.

Resumen del caso: Lactante, 7 meses, acude a urgencias
por hematoquecia abundante. Diagnosticada de RGE a los dos
meses de edad. A la exploracién llanto irritable, abdomen no dis-
tendido, TR: dedil manchado de sangre fresca. Analiticamente
leucocitosis (17.000) y PCR 1,2 mg/dl. La ecografia abdominal
muestra invaginacién intestinal secundaria a quiste de dupli-
cacién o mesentérico. Se interviene urgentemente, realizdindose
laparotomia transversa derecha, encontrando masa redondea-
da en ciego (4x4 cm), y multiples adenopatias mesentéricas.
Reseccion 1em ileon terminal; anastomosis termino-terminal
ileocélica. En el postoperatorio ingresa en UCIP, a dieta absoluta,
NTP y antibioterapia intravenosa. E1 7° dfa postoperatorio inicia
tolerancia oral con éxito, siendo alta.

*Anatomfa patoldgica: Quiste de duplicacién colénico, con
epitelio géstrico.

Alos dos meses ingresa nuevamente diagnosticada de ade-
nitis mesentérica. Actualmente asintomatica.

Conclusiones/comentarios: Las duplicaciones del ciego
son infrecuentes (3%). Su localizacién hace que ante abdomen
agudo y HDB, hagamos diagnéstico diferencial con apendicitis
aguda, invaginacién intestinal y diverticulo de Meckel, siendo
las pruebas de imagen importantes en su orientacién diagnds-
tica. El tratamiento definitivo es exéresis completa del quiste
e intestino adyacente. Conociendo la frecuencia de miiltiples
duplicaciones (10-20%), es mandatorio la busqueda de otra
lesi6n en el tracto intestinal.
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8. ANEMIA FERROPENICA ASOCIADA A HELICOBACTER
PYLORI. Del Villar Guerra P, Dominguez Uribe-Etxebarria M,
Moztn Torrico R, Martin Armentia S, Centeno Malfaz F, Pérez
Gutiérrez E, Crespo Valderrébano L, Vegas Alvarez AM. Hospital
Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Introduccion: La infeccién por Helicobacter pylori (H. pylori)
estd claramente relacionada con patologfa gastroduodenal. Adi-
cionalmente se ha asociado con varias patologias extragdstricas
como la anemia ferropénica. El mecanismo mediante el cual
la infeccién por H. pylori contribuye al desarrollo de anemia
ferropénica es multifactorial. El objetivo es presentar dos casos
clinicos de dicha asociacion.

Resumen de los casos:

Paciente 1: Varén de 10 afios sin antecedentes de interés que
consulta por epigastralgia postprandial desde hace 9 dias. No
sindrome constitucional ni otra sintomatologfa. En exploracién
fisica: palidez cutdneomucosa y dolor a la palpacién en epi-
gastrio. Analitica: Hties: 2.350.000/ mcl Hb: 5,8 g/ dl, Hto: 18%,
VCM: 76.4 fL, ferritina: 2,6 ng/ml. Se realizan serologia para
enfermedad celiaca y sangre oculta en heces negativas. Esofa-
gogastroduodenoscopia (EGD) con imagen de gastritis antral
nodular y colonoscopia normal. Test de ureasa rdpida en mucosa
géstrica positivo. Diagndstico: gastritis por H. pylori y anemia
ferropénica. Tras tratamiento erradicador con triple terapia y
ferroterapia oral evolucion favorable con mejorfa clinica y ana-
litica al mes (Htfes: 4.370.000/mcl, Hb: 11,1 g/dl, Hto: 34,6%,
VCM: 79,3 {L, ferritina: 13,3 ng/ml).

Paciente 2: Mujer de 12 afios sin antecedentes de interés
derivada para estudio de anemia ferropénica. Refiere dolor
abdominal inespecifico. No sindrome constitucional ni otra sin-
tomatologfa. En exploracion fisica destaca palidez cutaneomu-
cosa. Analitica: Hties: 3.260.000/ mcl, Hb: 7,6 g/ dl, Hto: 24,2%,
VCM: 74.4 ], ferritina: 3,5 ng/ml, transferrina: 436 ng/ml, indice
saturacion de transferrina (IST): 1,63%. Se realizan serologia
de enfermedad celiaca y sangre oculta en heces negativas. Ag
de H. pylori en heces positivo. EGD: imagen de pangastritis y
discreta nodularidad antral. Test rdpido de ureasa en mucosa
géstrica positivo. Anatomia patoldgica: gastritis crénica super-
ficial en antro y cuerpo géstrico. Tras tratamiento erradicador
con triple terapia y ferroterapia oral evolucién favorable con
normalizacién analitica al mes (Ht{es: 5.320.000/ mcl, Hb: 15,3
g/dl, Hto: 47,4%, VCM: 89,2 ], ferritina: 1818 ng/ml, transferrina
382%, IST: 20182%).

Comentarios: Ante una anemia ferropénica de origen incier-
to consideramos oportuno descartar infeccion por H. pylori ya
que la erradicacién de la bacteria parece relacionarse con una
clara y rapida mejorfa de la anemia como ocurrié en nuestros
casos. Entre los mecanismos postulados destacan la capacidad

de utilizar el hierro como factor de crecimiento, por presentar
por presentar una proteina fijadora de hierro y la de impedir el
paso del hierro a la forma ferrosa disminuyendo asf su absor-
cién.

9. PANCREATITIS AGUDA NECROTIZANTE, A PROPOSITO
DE UN CASO. Mufioz Lozén A, Dominguez Sanchez P, Revilla
Orfas MD, Ferndndez Miaja M, Garcfa Esgueva L, Gélvez Criado
R, Iglesias Bldzquez C, Menéndez Arias C. Servicio de Pediatrin.
Complejo Asistencial Universitario de Leon. Ledn.

Introduccidn: La pancreatitis aguda es un problema emer-
gente, con una incidencia entre 3,6-13,2 casos/100.000 nifios.
Sin embargo, la pancreatitis necrotizante (necrosis mayor del
30% del pancreas y/o mayor de 3 cm de un drea del péncreas)
es un proceso poco frecuente.

Caso: Varén de 11 afios que consulta por vémitos incoer-
cibles e intenso dolor abdominal en hipocondrio izquierdo y
epigastrio. En la analitica se observa leucocitosis con desvia-
cién izquierda y elevacion de amilasa y PCR (766 U/Ly 331,6
mg/L). En la ecografia abdominal se detecta una coleccién en
cabeza y cuerpo del pancreas y barro biliar. Ante el diagndsti-
co de pancreatitis aguda con sospecha de absceso pancreético
el paciente ingresa a dieta absoluta, con sonda nasogdstrica y
cobertura antibidtica. Tras 24 horas se objetiva aumento de lipasa
y PCR (175 U/Ly 431,7 mg/L). Se realiza TAC que muestra
una pancreatitis necrotizante con varias fracturas de pancreas
y colecciones peripancredticas, por lo que se amplia el espectro
antimicrobiano. Ante la presencia de pseudoquistes (tamaio
maximo 8,2x5,3x7,5), se deriva a un hospital quirtirgico para
valorar necesidad de procedimiento invasivo. Durante su ingre-
so se mantiene estable, adoptdndose una actitud conservadora,
con mejorfa clinico-analitica. Dado de alta tras 20 dfas. Posterior-
mente en consulta de gastroenterologfa se constata normaliza-
cién de las enzimas pancredticas a los 2,5 meses y desaparicion
de los pseudoquistes a los 3 meses. Se han realizado pruebas
serolégicas, autoinmunidad, despistaje de enfermedades por
depésito, ionotest y colangioRM, todas normales excepto una
hipertrigliceridemia. Después de un afio el paciente realiza una
dieta baja en grasas y permanece asintomdtico.

Comentarios: La pancreatitis necrotizante tiene una forma
de presentacion similar a los casos de pancreatitis no complica-
da. La ecografia abdominal es la primera prueba de imagen a
realizar, reservandose el TAC para los casos de evolucién des-
favorable, valorando la severidad y el riesgo de complicaciones
(Balthazar Score). Los pacientes con pancreatitis necrotizante
precisan estancias hospitalarias prolongadas y tratamiento
intensivo con dieta absoluta, nutricién parenteral y cobertura
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antibidtica. El drenaje percutdneo de los pseudoquistes se realiza
en casos muy seleccionados y la cirugfa de forma excepcional.
Aunque las pancreatitis agudas complicadas tienen una elevada
morbimortalidad, el prondstico es mejor que en adultos.

10. LADIETA SIN GLUTEN NO PREVIENE EL DESARROLLO
DE HEPATITIS AUTOINMUNE EN EL PACIENTE. Alegria
Echauri ], Palacios Sdnchez M, Alegria Echauri E, Garde Basas
J, De la Rubia Ferndndez L, Garcia Calatayud S. Gastroenterologia
Infantil. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Marqués de
Valdecilla. Universidad de Cantabria. Santander.

Introduccion: Existe la creencia que la aparicién de procesos
autoinmunes en el paciente celiaco se encuentra en relacién
directa con el tiempo de exposicién al gluten y que la instaura-
cién de una dieta sin gluten puede revertir, en algunos casos,
situaciones de fallo hepdtico. Presentamos una paciente que
viene a rebatir esta idea.

Caso clinico: Se trata de una nifia que habia sido diagnos-
ticada de enfermedad celfaca y déficit de IgA a la edad de 23
meses con clinica de presentacién cldsica y biopsia con atrofia
subtotal de vellosidades. Se inici6 dieta de exclusién desde
ese momento. Cuatro meses méas tarde comienza con ictericia,
heces hipocélicas y coluria. En la exploracion clinica presenta
peso en P50 y talla en P50-75, ictericia de piel y conjuntivas
junto con distensién abdominal y hepatomegalia de 5 cm de
consistencia aumentada sin esplenomegalia. Los datos bioqui-
micos més destacables mostraban AST: 3,34 U/L, ALT: 3.417
U/L, GGT: 127 U/L, FA: 357 U/L, bilirrubina total: 7 mg/dl,
bilirrubina directa: 6 mg/dl. Act protrombina: 82%. Gammag-
lobulinas: 28,6%. Ac antinucleares: 1/160, Ac anti-musculo liso:
1/80. HLA DQ2/DQ5. Se realiz6 biopsia hepética percutdnea
compatible con hepatitis autoinmune con indice de actividad
histolégica 10/18.

Tras iniciar tratamiento habitual con prednisona y posterior-
mente asociar azatioprina al descenso de corticoides, se observé
una mejorfa progresiva de la situacion clinica y analitica. Norma-
lizando cifras de transaminasas al 7° mes y de gammaglobulinas
y autoanticuerpos al 11° mes.

Conclusiones: El mecanismo del dafio hepético en la enfer-
medad celiaca es poco conocido. Pero en contra de lo referido
sobre la relacion directa entre mayor tiempo de exposicion al
gluten y aparicién de procesos autoinmunes tenemos el presen-
te caso en el que la corta edad de nuestra paciente, el tiempo
de consumo previo de gluten y la dieta estricta de exclusién
posterior al diagnéstico, hacen muy dificil suponer un papel
patogénico del gluten en el desarrollo de la enfermedad hepé-
tica, ya sea por s mismo o facilitando la absorcion de diferen-
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tes antigenos (alimentarios, bacterias, endotoxinas). Aunque
se precisan mds estudios, la causa quiza deba buscarse en un
factor genético comtin predisponente, dada la asociacion de la
hepatitis autoinmune, la enfermedad celiaca y otros procesos
autoinmunes con el haplotipo DQ2 y DQS.

11. NUEVA ENTIDAD: SENSIBILIDAD AL GLUTEN NO
CELfACA. Lézaro Ramos ], Expésito de Mena H, Tapia Gémez
A, Mateos Diego A, Rodriguez San Cristébal G, de Manueles
Jiménez J. Unidad de Gastroenterologia Infantil. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario de Salamanca.

Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas y analiticas
que presentan nuestros nifios con Sensibilidad al Gluten No
Celiaca (SGNC).

Material y métodos: Revision de los todos los casos diagnos-
ticados de SGNC en la consulta de Gastroenterologfa Infantil de
un Hospital de tercer nivel. Se registran datos de filiacién, edad
de introduccién del gluten, sintomatologfa presentada, HLA'y
serologfas de Enfermedad Celfaca (EC) (Antigliadina IgA e IgG,
Antitransglutaminasa IgA y Antiendomisio IgA) pruebas de
alergia al gluten (prick test, IgE total y especificas) y resultados
de la provocacion.

Resultados: Se diagnostican un total de 4 pacientes, 2 nifios
y 2 nifias. La edad de introduccién del gluten en todos los casos
es a los 6-7 meses coincidiendo este momento con el inicio de
la sintomatologfa. Los sintomas mds comunes fueron la dia-
rrea y la irritabilidad. Otros sintomas presentes fueron vémitos,
distensién abdominal y estancamiento pondero-estatural. En
tres pacientes se estudia el HLA de riesgo de EC siendo DQ2
positivo dos de ellos y DQ8 positivo el otro. La determinacién
de IgA total, las serologfas de EC y las pruebas de alergia al
gluten fueron en todos los casos normales. Se realiza biopsia
intestinal en uno de los pacientes, con hallazgos compatibles
con estadio Marsh 1.

Ante la sospecha de SGNC se retira el gluten de la dieta
con desaparicién de la clinica descrita. En tres de los casos se
realiza prueba de provocacién con reaparicién de la sintomato-
logia en las primeras 24 horas tras la reintroduccién del gluten
(pendiente de provocaci6én en un paciente). En la actualidad
todos los nifios realizan dieta exenta de gluten permaneciendo
asintomdticos.

Conclusiones: La SGNC es un cuadro definido recientemen-
te dentro del espectro de las enfermedades relacionadas con el
gluten cuyo diagndstico es puramente clinico y de exclusion
tras descartar EC y alergia al gluten. Se han descrito en la lite-
ratura elevacion de AGA IgG hasta 50% de los casos, datos que
no se reflejan en nuestra revisién; y asociacién hasta en el 40%
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con HLA de riesgo para EC, dato inferior a nuestros resulta-
dos (75%). Es necesario que todos los pacientes diagnosticados
de SGNC sigan dieta exenta de gluten, sin estar claro por el
momento de cudnto tiempo debe mantenerse.

12. HIPERTRANSAMINASEMIA EN LA ENFERMEDAD
CELIACA. Expésito De Mena H, Tapia Gémez A, Gonzélez
Prieto A, Torres Peral R. Servicio de Pediatria. Hospital Univer-
sitario Salamanca.

Objetivos: Conocer la prevalencia de hipertransaminasemia
(HT) en pacientes con enfermedad celiaca (EC), calcular la fre-
cuencia de HT como tinica manifestacion de EC y determinar
la evolucién de la HT después de la dieta sin gluten (DSG).

Material y métodos: Estudio observacional retrospectivo
donde se incluyen todos los pacientes diagnosticados de EC en
el HUS entre 2004 y 2011. Se excluyen aquellos que no presentan
cifras de transaminasas al diagndstico. Se estratifican en tres gru-
pos: 1) no HT (ALT <40 U/L), 2) HT <2 N (41-80 U/L) y 3) HT
>2 N (>80 U/L). En los pacientes con HT se hace seguimiento
de su evolucién tras instauracién de DSG. El andlisis estadistico
se realiz6 mediante SPSS17°.

Resultados: Un total de 162 pacientes con EC fueron inclui-
dos, de los cuales se excluyen 15 por falta de transaminasas al
diagnéstico. La poblacién final fueron 147 celiacos, 100 mujeres
y 47 hombres (2:1). La edad media al diagnéstico fue 49,67+38,2
meses. Formas de presentacion: cldsica (61,2%); Paucisintomdtica
(17,7%); silente (21,1%). Se objetivé HT al diagndstico en el 27,
2 % de los pacientes (40 de 147), de los cuales sélo 4 pacientes
presentan una elevacién > 80 U/L (grupo 3). En 1 paciente la
HT fue la tinica manifestacién de EC. Los pacientes con HT son
mds jovenes (3,1+2,4 afios vs 4,513,3 afios) y con menor peso
(-1,27+1,05 DS s -1,02+1,58 DS) (p 0,002). Un 85% de los pacien-
tes que presentan HT son formas cldsicas de la EC, existiendo
significacion estadistica en las formas de presentacion entre los
pacientes con y sin HT.

En el primer control analitico, realizado con una media
de 6,36+2,64 meses tras la retirada del gluten, se observa la
normalizacién de las transaminasas en el 87% de los pacien-
tes seguidos. (n=33). De los restantes las enzimas hepdticas se
normalizan en el siguiente control realizado (13,75+3,86 meses);
salvo 2 pacientes que presentan HT persistente hasta los 20 y
24 meses tras DSG.

Conclusiones: La HT es un hallazgo frecuente en la EC,
de etiologfa incierta. Sin embargo, aunque ha sido relacionada
con formas paucisintométicas, en nuestra serie se asocia funda-
mentalmente con presentacién cldsica de EC. Aun asi, deberfa
sospecharse EC en pacientes con HT crénica leve con marca-

dores virales negativos. La normalizacién de la HT en los EC
se consigue con la DSG.

13. RESOLUCION ESPONTANEA DE POLIPO BILIAR. Tapia
Goémez A, Expdsito de Mena H, Lazaro Ramos J, Mateos Diego
A, Torres Peral R, Garzén MT. Unidad de Gastroenterologin Infantil.
Complejo Asistencial Universitario de Salamanca.

Introduccién: Las lesiones polipoideas de la vesicula biliar,
son excepcionales en pediatrfa y por ello no existen directrices
de como actuar ante ellos. La edad media de aparicion es de
12 afios. Pueden ser primarios (adenomas, son las lesiones mds
frecuentes en nifios, heterotipia gdstrica, p6lipos de colesterol)
o secundarios a otras patologias (leucodistrofia metacromética,
sindrome de Peutz-Jeghers, alteracién en la posicién pancreato-
biliar). La clinica es variable, desde cdlico biliar, si obstruye la
salida del cistico, hasta asintomatica o inespecifica en la mayorfa
de las veces. El diagndstico principal se realiza con ecografia
abdominal, alcanzando una sensibilidad cercana al 90%. En su
evolucion natural pueden desaparecer, disminuir de tamafio,
estabilizarse o crecer. En pediatria se suele realizar un trata-
miento de cardcter conservador, debido a la baja incidencia de
malignidad y la posibilidad de resolucién espontéanea. Presen-
tamos un caso de resolucién de un pélipo biliar.

Caso clinico: Nina de 8 anos de edad, sin antecedentes de
interés. En seguimiento por gastroenterologfa infantil por tos
de 7 meses de evolucién secundaria a un reflujo gastroeso-
fagico atipico, que cede con omeprazol. Tras dos meses de
tratamiento, comienza con dolor en epigastrio, continuo, no
relacionado con la ingesta y sin predominio horario. Presenta
molestia a la palpacién en epigastrio, con el resto de la explo-
racion fisica normal. Como prueba complementaria, se realiza
entre otras, una ecografia abdominal en las que se visualiza
una imagen nodular ecogéncia de 4 mm, que no se moviliza
con los movimientos, compatible con pélipo biliar. Posterior-
mente se han realizado controles durante un afio, cada 3 meses
aproximadamente, sin cambios en los hallazgos ecograficos
y asociados a epigastralgia persistente. Sin embargo, en las
dos ultimas ecografias la lesién ya no se apreciaba y la clinica
habia desaparecido.

Conclusiones: El manejo en pediatrfa de estas lesiones sigue
siendo incierto, por lo que algunos autores asumen los criterios
quirdrgicos establecidos en adultos para indicar la colecistecto-
mia (sintométicos, sésiles, mayores 10 mm, crecimiento rapido,
litiasis biliar), mientras siguen al resto con ecografia cada 3-6
meses. Asumiendo asi, una actitud expectante por la posibi-
lidad de resolucién espontdnea (hasta un 4%) y la anecdética
incidencia de malignidad.
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14. ENFERMEDAD INFLAMATORIA INTESTINAL INFANTIL.
Garrote Molpeceres R!, Urbaneja Rodriguez E!, Galbis Soto S',
Calvo Romero C?, Marugén de Miguelsanz JM?, Gonzélez Garcia
HU. Servicio de Pediatria. 2Unidad de Digestivo y Nutricion Infantil.
"Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion: La enfermedad inflamatoria intestinal (EII) es
una patologfa inflamatoria crénica intestinal de etiologfa multi-
factorial constituida por la Enfermedad de Crohn (EC) y Colitis
Ulcerosa (CU). En los tltimos afios su incidencia pedidtrica se
ha incrementado, siendo més prevalente la EC que CU. E1 30%
se manifiestan antes de los 20 afios, preferentemente durante la
adolescencia y con formas de dafio mds extenso que en el adulto.

Objetivos: Descripcion clinico-epidemiolégica, terapéutica y
evolutiva de los nifios diagnosticados de EII entre los afios 1998-
2013, en seguimiento por la Unidad de Digestivo y Nutricién
Infantil de un hospital terciario.

Material y métodos: Estudio observacional descriptivo
retrospectivo de nifios con Ell en el periodo referido. Revision
de historias clinicas.

Resultados: Se registraron 18 pacientes, con una mediana
etaria diagnéstica de 14 afios (rango: 7,08-16,75) y razén hom-
bre/mujer 1:1. E1 27,8% fueron remitidos para estudio desde
otros centros. Un 16,6% tenia antecedentes familiares de EII.
La duraciéon media de los sintomas antes del diagndstico fue
de 175,8 dfas, mediana de 60 dias (cuartiles: 16,5-255). Clinica
debut: 83,3% abdominalgia, 77,8% diarrea, 61,1% anemia por
deposiciones mucosanguinolentas y ferropenia, 50% pérdida
ponderal, 16,7% retraso puberal, 11,1% retraso de crecimien-
to y otro 11,1% con manifestaciones extradigestivas (2 casos
de pioderma gangrenoso, 1 de ellos asociaba artritis). El diag-
ndstico se establecio tras sospecha clinica, efectuando trénsito
baritado y ecograffa abdominal en el 44,4%, TAC abdominal en
el 16,7% y endoscopia digestiva con determinacién de calpro-
tectina fecal elevada en el 100%. El estudio histologico rebelé
un 61,1% de pacientes con EC y un 38,9% con CU, ambos con
puntuaciones en los indices PUCAI y PCDAI moderado-grave
en la fase activa. En todos se establecieron medidas nutriciona-
les, el 61.1% precisé tratamiento corticoideo (prednisona), un
61,1% asociacion con salicilatos (mesalazina), un 55,1% inmu-
nomoduladores (azatioprina) y un 22,2% terapias biol6gicas
(infliximab). E127,8% present6 complicaciones evolutivas, requi-
riendo cirugfa con exéresis (4 casos de estenosis-fistulas en EC;
1 caso de megacolon téxico en CU). Actualmente la mayoria de
pacientes (77,8%) se encuentran en remisién con una calidad
de vida aceptable.

Conclusiones: La clinica de la EIl es heterogénea, digestiva
o extradigestiva, retrasando su diagndstico y facilitando mayor
extension del dafio o complicaciones, por lo que hay que pensar
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m4s en esta entidad, dado su aumento de incidencia en nifios.
En la EIl puede aparecer retraso de crecimiento, principalmente
en la EC, como ocurrié en dos de nuestros pacientes, con recu-
peracion posterior tras instaurar tratamiento.

SABADO 26 DE ABRIL: NEUROLOGIA
Y HEMATO-ONCOLOGIA
SALA GREDOS III

Moderadores: Fernando Malmierca, Hermenegildo Gonzdlez Garcin

1. INFECCION VIRAL COMPLICADA EN EL DEBUT DE UN
SINDROME MIELODISPLASICO. Garcia del Saz MN, Valla-
dares Diaz Al, Herndndez Macho BE, Moreno Vicente-Arche B,
Garcia Velazquez ], Garrote Molpeceres R, Jiménez Casso M.
Hospital General de Segovia.

Introduccion: Las infecciones virales graves pueden originar
reacciones inflamatorias que, a su vez, desencadenen alteracio-
nes hematoldgicas, afectdndose la maduracioén de las células
hematopoyéticas y estimuldndose su apoptosis.

La primoinfeccién por el virus varicela zoster (VVZ) ocasio-
na, en la mayoria de los casos, un cuadro clinico de evolucién
benigna y autolimitada. Sin embargo, en pacientes inmuno-
deprimidos puede manifestarse de forma progresiva, grave y
asociada a alta morbimortalidad.

Presentamos el caso de un nifio de 4 afios que debuté con
un sindrome mielodispldsico en contexto de una neumonia
secundaria a varicela.

Caso clinico: Escolar de cuatro afios de edad, sin AP de
interés salvo que no ha recibido las vacunas opcionales de
calendario vacunal. Presenta frecuentes accesos de tos y difi-
cultad respiratoria en el quinto dia de evolucién de un cuadro
de varicela mucocutédnea. Como AF destacan dos hermanos con
primoinfeccién leve VVZ en resolucién. A la EF: REG. Palidez
cutdnea. Subcianosis oral. Exantema vesiculopapuloso genera-
lizado en distintos estadios de evolucién. AC: Taquicardia. AP:
Asimetrfa en el MV con roncus y algtin subcrepitantes aislado
en campos medios. No sibilancias. ABD: no megalias. No signos
meningeos. Analitica general sin hallazgos salvo PCR 2,9 mg/dl.

Rx térax con patrén intersticial bilateral de aspecto micro-
nodular coalescente compatible con neumonia secundaria a
varicela.

Evolucién: Se inicia Acicloviri.v. y traslada a UCIP por ines-
tabilidad hemodindmica y respiratoria, donde se inicia asistencia
respiratoria, drogas vasoactivas y antibioterapia profilactica.

En frotis sanguineo se visualizan células compatibles con
infeccién virica.
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En control analitico realizado tras recibir el alta hospitalaria
se observa pancitopenia y células inmaduras. La BIOPSIA de
MEDULA OSEA confirma el diagndstico de Sdme. Mielodispla-
sico, con posterior evolucién hacfa leucemia aguda.

El CARIOTIPO revela monosomia del cromosoma 7.

Se realiza trasplante de médula 6sea de hermana compa-
tible. El décimo dfa postrasplante ingresa de Nuevo en UCIP
por crisis convulsiva, con diagnéstico de SIRS, EICH y exitus
tres dfas después.

Necropsia: Intensa encefalopatia hipoxico-isquémica. Hemo-
rragia subaracnoidea en estructuras de la base cerebral, afectan-
do a cisternas basales. SINDROME HEMOFAGOCITICO con
afectacion de MO, ganglios linfdticos, bazo e higado. Lesiones
de EICH en piel, higado, intestino delgado y grueso, sin afec-
tacién leucémica.

Conclusiones/discusién:

1. Complicacién de infeccién por varicela por inmunosupre-
sién en el seno de un SDM vs debut de SMD en el contexto
de una infeccién viral grave.

2. Vacuna de la varicela recomendaciones/ evidencias/ desa-
bastecimiento.

3. S. hemogagocitico secundario a EICH.

2. PACIENTES ONCOHEMATOLOGICOS INGRESADOS EN
HOSPITALIZACION PEDIATRICA DURANTE UN PERIODO
DEL 1 DE ENERO DEL 2013 AL 31 DE DICIEMBRE DEL 2013
EN NUESTRO HOSPITAL. Gonzélez Escartin E, Cagigas Daza
P, Cabero Pérez M ], Otero Vaccarello O, Garde Basas ], Caunedo
Jiménez M, Pérez Gordon J. Servicio de Hospitalizacion Pedidtrica.
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander.

Introduccién y objetivos: Estudiar a los pacientes oncohe-
matoldgicos ingresados en nuestra unidad durante un periodo
de 12 meses y extrapolar los resultados al registro nacional de
tumores infantiles.

Meétodos: Se realizé un estudio observacional retrospectivo
de los pacientes oncohematoldgicos hospitalizados en nuestra
unidad en el afio 2013. Se analizaron una serie de variables de
estudio: sexo, edad, motivo de ingreso, diagnéstico de novo, tipo
de tumor, evolucién y supervivencia. Para la recogida de datos
se utiliz6 la base de datos hospitalaria de gestion de pacientes,
y la historia clinica .

Resultados: En el periodo considerado ingresaron 30 pacien-
tes oncohematoldgicos. La prevalencia entre sexos fue la misma
(50% nifios vs 50% nifias). La media de edad de ingreso fue 7,5
afios. Entre los motivos de ingreso se encontraron los siguientes:
fiebre, cefalea, sintomas neurolégicos, sintomas abdominales,
sintomas osteomusculares y otros. De los 30 pacientes ingresa-

dos 13/30 (43%) fueron diagndstico de novo, mientras que 17/30
(57%) eran tumores ya diagnosticados previamente. La localiza-
cion fue la siguiente: SNC: 30%, hematolégico: 50%, intestinal:
6%, suprarrenal: 6%, 6seos/ tejidos blandos: 6%. La mayor parte
de nuestros registros correspondieron a tumores hematoldgicos,
primarios y malignos. De los pacientes diagnosticados de novo:
un 38% fueron altas domiciliarias , un 23% a otros servicios y un
38% a hospitales de referencia. Los pacientes diangnosticados
previamente fueron dados de alta a su domicilio en un 94%
siendo el 6% trasladados interhospitalarios. Mds de la mitad de
los nifios regingresaron en este periodo (en nuestra unidad o
en otras unidades del hospital). E117% de los nifios fallecieron
en el periodo considerado sobreviviendo el 83%.

Conclusiones: Los datos obtenidos en los pacientes ingre-
sados en nuestro hospital son similares a los obtenidos en el
informe emitido por RNTI-SEHOP 1980-2012.

Dada la ausencia de unidad de oncohematologfa pediatrica
en nuestro hospital la mayoria de los pacientes ingresados fue-
ron complicaciones de tumores previamente diagnésticados y
los diagnésticos de novo fueron transladados a otros hospitales
para recibir tratamiento.

3. SANGRADO TUMORAL POR TRAUMATISMO ABDOMI-
NAL COMO FORMA DE DEBUT DE NEUROBLASTOMA EN
LA INFANCIA. Urbaneja Rodriguez E', Gonzélez Garcia H',
Alvarez Guisasola FJ', Sanchez Abuin A2, Mufioz Colindres W,
Gonzélez Fuentes S3, Villanueva Curto JG¢, Ruiz Gémez MA:,
1Servicio de Pediatria. 2Servicio de Cirugia Pedidtrica. 3Servicio de
Radiodiagnéstico. *Servicio de Medicina Nuclear. Hospital Clinico
Universitario de Valladolid.

Introduccién: El neuroblastoma en la infancia suele mani-
festase por masa abdominal palpable y molestias abdominales.
Con menos frecuencia puede manifestarse en fase de metastasis
por sintomas generales como fiebre, irritabilidad, dolor éseo,
nédulos subcutdneos y proptosis con equimosis periorbitaria.
Mads raramente las manifestaciones iniciales son neuroldgicas
(sindrome de Horner y compresién medular), o paraneopldsicas
como el opsomioclonus. Comunicamos una forma de presen-
tacién muy poco frecuente de neuroblastoma en la infancia.

Resumen del caso: Varén de 10 afios remitido para estudio
de masa abdominal.

Antecedentes: Traumatismo lumbar izquierdo al caer de
una hamaca 4 meses antes, con hematoma superficial diferido.
Segundo traumatismo en la misma region tras sufrir un abrazo
fuerte de familiar un mes y medio antes.

Exploracién fisica: Palidez cutdnea, dolor a la palpacién y masa
abdominal palpable en hipocondrio izquierdo, resto normal.
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Estudios complementarios y evolucién: Anemia (Hb: 10,7 g/dl)
con series blanca y plaquetaria normales. Estudio ampliado de
coagulacion normal. Ferritina: 297 ng/ml, PCR: 145,6 mg/L,
VSG: 92 mm/ 1% h. Ecografia (abdominal), TAC (cervico-toraco-
abdominal) y (RM abdominal): masa de 11x7,4x7 cm, compatible
con hematoma retroperitoneal con ausencia de captacién de
contraste en RM, sin evidencia de otras lesiones ocupantes de
espacio o adenopatfas. Marcadores tumorales: Enolasa neuroes-
pecifica normal en primeros controles y elevada a los 10 dias de
ingreso (70 ng/ml) y discreta elevacion de dcido vanilmandélico
en orina, sin otros hallazgos destacables. Estudio con gammagra-
fia 12]-MIBG con SPECT/ TAC: zonas hipercaptantes en algunas
localizaciones del hematoma. Se realiz6 extirpacién quirtrgica
de una masa suprarrenal, que fue resecada en su totalidad, sin
apreciarse adenopatias satélites. La anatomia patolégica con-
firm¢ la presencia de un neuroblastoma con focos amplios de
hemorragia en distintos estadios evolutivos en su interior, con
reseccién completa y estadio I de la clasificacién internacional
para el estudio del neuroblastoma. El estudio genético tumoral
descart6 la amplificacion del gen NMYC.

4. ENFERMEDAD DE CELULAS FALCIFORMES: REVISION
DE LA CASUISTICA DE LOS ULTIMOS 4 ANOS EN UN HOS-
PITAL TERCIARIO. Urbaneja Rodriguez E!, Garrote Molpeceres
R!, Gonzalez Garcia H, Alvarez Guisasola FJ1, Solis Sdnchez
P1, Castellanos Alonso M2, Bourgeois Garcia M2. 'Servicio de
Pediatria. 2Servicio de Hematologia. Hospital Clinico Universitario
de Valladolid.

Introduccion: La enfermedad de células falciformes (ECF)
es una hemoglobinopatia con herencia autosémica recesiva,

caracterizada por una alteracion en la sintesis de cadenas de
globina que condiciona una anomalia estructural del hema-
tie, adquiriendo forma de hoz, lo que desencadena la clinica
asociada. En funcién de la alteracién heredada, se distinguen
portadores (heterocigotos simples) y enfermos (homocigotos o
heterocigotos compuestos).

Material y método: Revisién descriptiva retrospectiva de
casos de ECF seguidos en consultas de Hematologfa Pediatrica
durante dltimos 4 afios. Se recogieron datos epidemiolégicos
més destacados, asi como clinica, fenotipo y evolucion.

Resultados: Se registraron 7 pacientes, 3 varones y 4 muje-
res, derivados por sospecha de ECE. El 71,4% (5) fue enviado
por presentar antecedentes familiares relacionados (2 de ellos
con familiares de 1° grado enfermos y los otros 3 con familiares
portadores). El 28,6% (2) acudié para estudio de anemia. La
mediana de edad al diagnéstico fue 36 meses (rango 9-173).
Todos nuestros pacientes procedieron de Reptiblica Dominicana.
Como estudio inicial se realizaron: Hemograma, bioquimica,
metabolismo del hierro, coagulacién, electroforesis de Hb y
cuantificaciéon de HbA, y HbF. E171,4% (5) resultaron portado-
res (fenotipo AS), comportdndose como asintomaticos, con la
excepcion de una tinica paciente que presenté abdominalgias
de repeticién. Los pardmetros eritroides se encontraron poco
alterados en estos casos. Ninguno precisé tratamiento especifico.
E128,6% (2), fueron diagnosticados de ECF (uno con fenotipo
HbSC y otro con fenotipo HbS-B' talasemia), presentando mani-
festaciones clinicas en forma de crisis vasooclusivas con dolor
6seo (2), abdominal (2), secuestro esplénico (1) y episodios de
anemizacion transitoria (2), que requirieron transfusiones mul-
tiples, con una media de 5 ingresos cada uno. Los pardmetros
eritroides se encontraron m4s alterados, con disminucién mat-
cada de cifras de Hb y reticulocitosis. Estos pacientes recibieron

Tasra VIIL

Paciente Clasificacién Fenotipo HbA2 HbF  HbS  HbC Hb VCM  Reticulocitos
1 Rasgo falciforme AS 3,6 0,8 36,4 0 11,6-12,3 79-80 Normales

2 Rasgo falciforme AS 3,8 0 30,7 0 11,8-13,3 75-80 Normales

3 Enfermedad falciforme HbSC SC 41 2,8 47,6 21 9,3-11,4 68-70 1

4 Rasgo falciforme AS 33 35 30,8 0 10,4-12,1 66-68 Normales

5 Rasgo falciforme AS 0,7 28,2 19,3 0 10,7-12 80-85 Normales

6 Enfermedad falciforme B talasemia Spo 3,6 5 86,8 0 5,5-10,4 86-93 7T

7 Rasgo falciforme AS 35 0,6 35,2 0 12-13,2 80-84 Normales

Las cifras de HbA,, HVE, HbS y HbC se expresan en %. Las cifras de Hb en g/dl y son los valores minimo y mdximo entre los que ha oscilado la
hemoglobina desde su seguimiento en consultas. EI VCM denota volumen corpuscular medio y se expresa en fl, representando los valores minimo y

mdximo de dicho pardmetro.
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tratamiento con dcido fdlico, realizdndose seguimiento periédico
con controles oftalmoldgico, cardiolégico, funcién pulmonar y
renal y ecograffa transcraneal. La paciente con fenotipo HbS-B°
talasemia presenté como complicacién crénica cardiomegalia
por dilatacién de ventriculo izquierdo.

Conclusiones: En nuestra escasa serie de pacientes, encon-
tramos mayorfa de portadores de rasgo falciforme, con solo
dos casos de ECE, ambos con fenotipos poco frecuentes. Como
se comprueba en otras series, los portadores no presentaron
clinica. En los enfermos, los ingresos fueron producidos por las
tipicas crisis vasooclusivas y por la necesidad de transfusion.
El seguimiento de los pacientes con ECF es fundamental para
disminuir las secuelas a largo plazo, mejorando asf su calidad
de vida (Tabla VIII).

5. HEMOGLOBINOPAT{A C: UNA CAUSA INFRECUENTE
DE ANEMIA EN PEDIATRIA. Gonzélez Martin L, Jiménez M,
Rubio F, Jiménez AM, Benito H, Martin A, Marrero M, Maillo
JM. Servicio de Pediatria. Hospital Nuestra Sra. de Sonsoles, Avila,

Introduccién: La anemia falciforme producida por hemog-
lobina S, estd aumentando en nuestro medio, asociado a las
corrientes migratorias. Sin embargo, la prevalencia de hemog-
lobinopatia C y la anemia que produce es atin baja y poco cono-
cida.

Caso clinico: Nifio de 2 a y 8 meses, madre raza negra ori-
ginaria de Reptiblica Dominicana y padre caucasico. AF: prima
materna anemia falciforme, 2 hermanos sanos, y una pretérmino
29 SEG.

AP: Embarazo controlado, parto a término mediante cesd-
rea por cesdrea previa, y periodo neonatal inmediato normal.
Somatometria neonatal normal. Sibilantes recurrentes no até-
picos asociados a infecciones viricas. Ingresa a los 12 meses
por gastroenteritis aguda, en un andlisis se constata anemia
microcitica hipocrémica y se deriva a hematologia infantil de
su hospital diagnosticindose de hemoglobinopatia C. A los 2
afos de edad cambia de residencia y son derivados a nuestro
centro, durante estos meses el nifio ha presentado un crecimiento
normal, y no refiere clinica compatible con crisis vasooclusivas,
ni patologia visual.

Exploracion fisica: Buen estado general, leve palidez de piel,
dificil de apreciar por coloracion racial, pero no de mucosas,
cabeza y cuello sin alteraciones, visién normal, cardiolégico
sin soplos, pulmonar sin alteraciones, abdomen : polo de bazo
con higado de tamario y consistencia normal, no signos de artri-
tis ni edema articular, exploracién neurolégica normal. Peso:
14,8 kg (Pc 50), talla: 95 cm (Pc: 52). Pruebas complementarias
hematies: 5,44x106/ mm3, hemoglobina: 9,9 g/dl, hematocrito:

29,9%, VCM: 55,0 fl, HCM: 18,2 pg, CHCM: 33,2 g/dl, ADE:
19,9%, reticulocitos: 1,05%, reticulocitos: 0.0574x106 / mm3 serie
blanca y plaquetas normales. Férmula manual: anisocitosis poi-
quilocitosis policromatofilia, esquistocitos. Bioquimica: iones y
perfil hepatorrenal normal, estudio de anemia: haptoglobina:
190 mg/dl, LDH: 292 U/L, vitamina B12: 972 pg/ml, folato: 9,1
ng /ml, ferritina: 4,78 ng/ml, transferrina: 373 mg /dl. Indice de
saturacion de transferrina: 4,43% Electroforesis de hemoglobi-
nas: banda de hemoglobina anémala (33%) de migracién lenta
compatible con hemoglobina C. Se solicita genética de Hb C
(pendiente por el momento), y estudio de los familiares. Dada
la anemia se mantiene con hierro oral afiadiéndose édcido félico.

Conclusiones: La hemoglobina C es una hemoglobina
anémala codificada por el gen a2bC2 que conlleva un cambio
del aminodcido Glu por Lys en el codén 6 en la cadena 3 de
la globina. Esta hemoglobina anémala conlleva disminucién
de la plasticidad de los hematies pero también una proteccion
frente a la malaria de entre el 29% (en heterocigotos HbCA) y
93% (en homocigotos Hb CC). Se considera una enfermedad
benigna que no afecta a la esperanza de vida. La mayoria de
los pacientes suelen estar asintomaticos, o debutar con anemia
hemolitica leve. Aunque sea poco frecuente probablemente va
a aumentar su prevalencia en nuestro medio.

Creemos importante conocer su curso y complicaciones y
valorarla en el diagndstico diferencial de las anemias microci-
ticas en pediatrfa.

6. EL MAL DE LAS HABAS. A PROPOSITO DE UN CASO.
Expésito de Mena H, Gonzélez Ildefonso P, Tapia Gomez A,
Onoda M, Mendoza MC, Gonzélez Prieto A, Garcia E, Muriel
M. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de Salamanca.

Introduccion: El déficit de glucosa 6 fosfato deshidrogenasa
(DG6PDH) es la anemia hemolitica por déficit enzimdtico més
frecuente (més de 400 millones en el mundo). Tiene herencia
ligada al cromosoma X y mayor prevalencia en zonas de palu-
dismo endémico (poblacién negra, asidtica y mediterranea). La
hemdlisis se desencadena con infecciones, hiperglucemia, y con
el contacto de agentes oxidantes para cuya defensa es necesaria
una actividad enzimadtica correcta. Entre los agentes oxidantes
destacan las habas (es conveniente ni siquiera inhalar su polvo),
la ténica y medicamentos como metamizol, AAS, cloroquina,
sulfamidas, dapsona, cotrimoxazol, nitrofurantoina, azul de
metileno, etc.

El tratamiento del DG6PDH es la evitacién de desencade-
nantes y transfusion en crisis hemoliticas. Si el sindrome hemo-
litico es muy intenso se pueden valorar transfusiones repetidas
0 esplenectomfa.
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Caso clinico: Varén de 7 afios de origen indio que acude a
Urgencias por micciones oscuras de 48 horas de evolucién, cefa-
lea y astenia. En la exploracién destaca coloracion pélida de piel
y mucosas, tinte ictérico de conjuntivas y discreta taquicardia.
Los antecedentes personales y familiares son desconocidos ya
que se trata de una adopcién internacional y aporta un hemo-
grama normal realizado 6 meses antes, al llegar a Espafia. La
madre refiere ingesta de habas cuatro dias antes.

En la analitica se constata: hemoglobina: 6.8 g/dl, hema-
tocrito: 20%, VCM: 89,3 fl, reticulocitos: 6,3%, Bi: 2,76 (Bi Di:
0,59), LDH: 1.131, haptoglobina disminuida con el resto de los
pardmetros dentro de limites normales. En el sistematico de
orina destacan Hb ++++ y urobilinégeno +. El test de Coombs
es negativo y el frotis sanguineo es normal. Se diagnostica de
anemia hemolitica no inmune con sospecha de DG6PDH y se
decide transfusion sanguinea e ingreso con evitacion de agentes
oxidantes. Se produce normalizacién delos parametros analiticos
y alta tras 3 dias de ingreso.

Dos meses después del episodio agudo acude a revision
al servicio de hematologia y refiere ausencia de nuevas crisis
hemoliticas. La exploracién y la analitica son normales.

Se solicita estudio de funcién enzimdtica confirmandose el
diagndstico de DG6PDH tipo 3 con actividad enzimdtica GGPDH
de 1,47 U/g Hb (7-20,5).

Conclusiones: Cuando existe sospecha de anemia hemoli-
tica debemos descartar el origen inmune realizando un test de
Coombs. Si éste es negativo debemos indagar sobre la existencia
de algtin desencadenante oxidativo, como por ejemplo ingesta
de habas. Si existiera este antecedente tendriamos que sospe-
char DG6PDH que debe confirmarse mediante cuantificacion
enzimdtica.

7. REVISION CLINICA DE LA NEUROFIBROMATOSIS TIPO I:
NUESTRA EXPERIENCIA. Mufioz Lozén A, Rodriguez Fernén-
dez C', Lépez Blanco G', Revilla Orfas MD?, Gémez Moriiiigo J2,
Dominguez Sénchez P, Moro de Faes G, Reguera Bernardino
J1. *Servicio de Pediatria. *Servicio de Radiologia. Complejo Asistencial
Universitario de Leon.

Introduccion: La neurofibromatosis tipo 1 (NF1) es el sin-
drome neurocutdneo mds frecuente, con una prevalencia de
1:3.500. Se requieren al menos dos criterios diagndsticos; sin
embargo, existe una gran variabilidad clinica.

Objetivos: Analizar las caracteristicas clinicas y comorbili-
dad asociada en los nifios diagnosticados de NF1 controlados
en la consulta de neurologfa infantil.

Meétodos: Estudio retrospectivo, observacional y descrip-
tivo realizado mediante la revision de historias clinicas de los
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pacientes diagnosticados de NF1. Se analizaron la edad, sexo,
criterios diagndsticos de NF1, comorbilidad médica asociada y
prueba de imagen (RMC).

Resultados: Se incluyeron ocho pacientes, con edades com-
prendidas entre 2 y 11 afios, seis fueron nifias. Todos los casos
cumplian al menos dos criterios diagndsticos, uno cumplia tres
y dos pacientes cuatro. En todos ellos las manchas café con leche
(MCCL) fueron el primer motivo de consulta. El segundo signo
mds frecuente fueron las efélides inguinales y axilares (87,5%),
seguido por los nédulos de Lisch (37,5%). Se encontraron fami-
liares afectos de NF1 en dos pacientes, en ambos casos la madre.
En dos casos se detectd glioma de via dptica (GVO), siendo
bilateral en uno de ellos; actualmente ambos asintomadticos. Se
realiz6 RMC a todos los casos, encontrando lesiones FASI (Foci
of Abnormal Signal Intensity) en el 100%. Las localizaciones mds
frecuentes fueron cerebelo y ganglios basales. Solo ha podido
confirmarse genéticamente un paciente. Las comorbilidades
asociadas fueron defectos de refraccién ocular (3 pacientes),
torpeza motora (3), déficit de atencién (3), dificultades para la
lecto-escritura (2), dificultades en el lenguaje (1), macrocefalia
(1), talla baja (1), pubertad precoz (1). E1 50% de los pacientes
presentaban alteraciones del aprendizaje.

Conclusiones: La NF1 es un sindrome neurocuténeo de
herencia es autonémica dominante y expresividad clinica varia-
ble. Las MCCL son el principal motivo de consulta. EI GVO es el
tumor mds frecuente asociado, afectando a un 15% de los nifios
con NF1. Esto justificarfa la necesidad de realizacion de RMC
en estos pacientes. Las lesiones FASI, sin bien no se incluyen
en los criterios diagnésticos, estuvieron presentes en el 100%
de los pacientes. Histoldgicamente son dreas de vacuolizacion
intramielinica benignas. Las alteraciones del aprendizaje son
una de las principales complicaciones asociadas.

8. NEURITIS OPTICA AISLADA EN UNA NINA DE 9 ANOS.
Gélvez Criado R?, Reguera Bernardino J', Moro de Faes G/,
Rodriguez Ferndndez C!, Galdn Risuefio E2 Oulego Erroz I'.
1Servicio de Pediatrin. 2Servicio de Oftalmologia. Complejo Asistencial
Universitario de Ledn.

Introduccién: La neuritis Gptica (NO) es una enfermedad
inflamatoria-desmielinizante que cursa con pérdida visual agu-
da, dolor ocular y en ocasiones discromatopsia. Suele ser uni-
lateral aunque existen formas bilaterales. Hasta en un 40-60%
de los casos puede identificarse un desencadenante infeccioso
o vacunal previo. Existe un predominio en mujeres. La evolu-
cién puede ser monofdsica, recurrente o formar parte de otras
enfermedades desmielinizantes como la encefalomielitis aguda
diseminada o la neuromielitis ptica (NMO).
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Caso clinico: Nifia de 9 afios, sin antecedentes personales de
interés, que consulta por visién borrosa ocular izquierda asociada
a cefalea hemicraneal de 2 meses de evolucion, sin otros sintomas
neurolégicos acomparantes. La familia no identifica antecedente
infeccioso o vacunal previo. Se realiza fondo de ojo donde se
objetiva edema papilar izquierdo, siendo el resto de la exploracién
neurolégica normal. Pruebas complementarias: TC craneal: nor-
mal; puncién lumbar: presién de apertura de 9 cm H,O, bioqui-
mica y cultivo de LCR normales. Bandas oligoclonales en suero y
LCR: negativas. Serologfa y PCR en LCR para virus neurotropos:
sifilis, VIH, Borrelia, VEB, CMV, VHS, VVZ, enterovirus y toxo-
plasma: negativas. Anticuerpos IgG anti-Mycoplasma preumoniae:
positivos (IgM negativos). RM cerebral: engrosamiento asimétri-
co con hipersefial difusa en T2 del nervio 6ptico izquierdo, sin
objetivar lesiones desmielinizantes en otras dreas. Estos hallazgos
son compatibles con neuritis Gptica izquierda que se confirma
mediante Tomograffa de Coherencia Optica (OCT). Se instaura
tratamiento con metilprednisolona intravenosa durante 3 dfas y
posterior corticoterapia oral en pauta descendente. Mejorfa tanto
clinica como en la OCT. A las 5 semanas de evolucién la paciente
estd asintomadtica, con agudeza visual normal y resolucién del
edema de papila. Tras 6 meses no ha presentado recaidas.

Conclusiones: La NO es una enfermedad rara en edad
pedidtrica. Es necesaria la realizacion de pruebas de imagen,
siendo de eleccién la RM, para descartar procesos compresivos
o infiltrativos del nervio 6ptico u otras enfermedades desmie-
linizantes. La OCT constituye actualmente una herramienta
diagnéstica muy util tanto para el diagndstico como el control
evolutivo. La presencia de bandas oligoclonales en LCR puede
asociarse a mayor riesgo de esclerosis mdltiple. Los corticoides
siguen siendo el tratamiento de eleccion.

9. ARTEFACTOS EN EL ELECTROENCEFALOGRAMA INTE-
GRADO POR AMPLITUD. Aja Garcia G, Valencia Ramos ],
Puente Ubierna L, Gémez Saiz L, Martinez Dfaz S, Rodriguez
Alonso M, Sudrez Ferndndez ], Arndez Solis J. Hospital Univer-
sitario de Burgos.

Introduccién: El electroencefalograma integrado por ampli-
tud es una herramienta de uso habitual en la monitorizacién
neurolégica del paciente neonatal. El EEGa es de gran utilidad
en el recién nacido con encefalopatia hipdxico - isquémica tan-
to para inferir la gravedad de la lesién cerebral y con ello el
prondstico, asi como en la deteccién y manejo de las crisis. En
ocasiones los registros pueden contaminarse con artefactos que
a veces son relevantes para el manejo del paciente.

Presentamos tres ejemplos de artefactos en tres neonatos
diferentes durante su monitorizacién con el EEGa.

Casos clinicos:

Paciente 1: Recién nacido a término con encefalopatia hip6-
xico-isquémica perinatal (EHI). Se coloca la monitorizacién con
EEGa ala hora de vida en la que se aprecia un trazado continuo
de bajo voltaje artefactado que se situa en voltaje normal, gene-
rando la confusién con el patrén continuo normal.

Paciente 2: Recién nacido pretérmino monitorizado con el
monitor EEGa bicanal en el que se aprecia una asimetrfa entre
ambos hemisferios, siendo uno normal y otro hipovoltado, por
mala colocacién de los electrodos.

Paciente 3: Recién nacido a término con EHI que durante
la monitorizacién con EEGa los primeros dfas se observa un
registro sugestivo de crisis artefactado por la vibracién de las
tubuladuras del respirador (se presenta video).

Conclusiones: Los artefactos son una parte inevitable de
la monitorizacion del EEGa. Conocerlos y buscar su causa es
importante para no tomar decisiones terapéuticas equivocadas.
En los casos presentados, el paciente 1 no hubiera recibido neu-
roproteccién con hipotermia si se hubiese considerado que el
trazado era erroneamente normal; en el paciente 2 se hubiera
sospechado equivocadamente lesién en el hemisferio hipo-
voltado (infarto cerebral) que podria haber llevado a realizar
pruebas diagndsticas innecesarias; y en el paciente 3, el registro
con crisis hubiera llevado a iniciar tratamiento antiepiléptico
no necesario.

10. MANEJO DEL TCE LEVE Y ADHERENCIA A LOS PRO-
TOCOLOS EN NINOS MENORES DE DOS ANOS. Valencia
Soria C!, Zamora Gonzélez N, Arribas Areceredillo M!, Benito
Pastor H?, Gonzélez Martin L?, Urbaneja Rodriguez E? Garrote
Molpeceres R?, Velasco Ziifiiga R'. 1Unidad de Urgencias Pedidtri-
cas. Servicio de Pediatria. Hospital Rio Hortega, Valladolid. ?Servicio
de Pediatrin. Hospital Nuestra Sefiora de Sonsoles (AV). 3Servicio de
Pediatria. Hospital Clinico Universitario (VA).

Introduccién: El traumatismo craneoencefalico (TCE) leve-
moderado es un motivo de consulta frecuente en urgencias
pediétricas. La gufa clinica con un uso mds extendido es la
publicada por PECARN en 2009. Ademds, en Espafia la Aso-
ciacién Espafiola de Pediatria (AEPED) publicé en 2010 su pro-
tocolo de manejo de estos pacientes. Estas gufas recomiendan
la realizacion de pruebas de imagen en pacientes menores de
2 afios si presentan alguna de los siguientes factores de riesgo
(Tabla IX).

Objetivos: describir el manejo de los pacientes menores de
2 afios con traumatismo craneoencefdlico (TCE) leve y la adhe-
rencia a las gufas clinicas de diferentes centros.
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Comunicaciones Orales

Tasra IX.
FR AEPED PECARN FR AEPED PECARN
Traumatismo con vehiculo a gran velocidad ~ RX ~ TAC/OBS  Historia incierta con posibilidad de maltrato RX -
Caida desde mds de 50 cm RX TAC* Pérdida de conocimiento superior a I minuto ~ TAC ~ TAC/OBS*
(1 metro) (5seg)
Caida sobre una superficie dura RX OBS Tres 0 mds vomitos TAC -
Traumatismo con un objeto romo y pesado RX  TAC/OBS Alteracién estado de conciencia TAC TAC
Cefalohematoma RX  TAC/OBS* Convulsién TAC -
(no frontal)
TCE no presenciado con posible mecanismo ~ RX - FX vista en RX simple TAC -
significativo
TasLa X.
A B C D
N° pacientes 736 350 226 49
Edad en meses media (IQR) 12,0 9,5) 11,7 (9,43) 14 (9,27) 11,9 (9,83)
Sexo masculino % (IC95%) 51,5 (47,9-55,1) 58,0 (52,8-63,1) 50 (43,5-56,5) 51,0 (37,5-64,4)
Rx craneo % (IC95%) 9,0 (7,1-11,3) 36,8 (31,9-42,0) 31,0 (25,3-37,3) 28,6 (17,8-42,4)
Patoldgica n (%) 18/66(27,3) 7/129 (5,4) 14/70 (20) 1/14(7,1)
TAC créneo % (1C95%) 3,1(2,1-4,6) 2,6 (1,4-4,8) 2,7(1,2-5,7) 2,0(0,4-10,7)
Patoldgico n (%) 18/23(78,3) 4/9 (444) 4/6(66,7) 0/1
ECO créneo % (IC95%) 0,3 (0,1-1,0) 0 0 4,1(0,1-13,7)
Patolégica n (%) 1/2 (50) - - 1/2 (50)
Destino % (IC95%)
Alta 90,4 (88,0-92,3) 78,0 (73,4-82,0) 84,5 (79,2-88,6) 71,4 (57,6-82,2)
Observacién 9,0(7,1-11,3) 20,9 (16,9-25,4) 12,3 (8,7-17,3) 16,3 (8,5-29,0)
Ingreso 04(0,1-1,2) 1,1(04-29) 2,2(09-51) 12,2(5,7-24,2)
UcCIpP 0,3 (0,1-1,0) 0(0-1,1) 0(0-1,7) 0(0-7,3)
Adherencia AEPED % (IC95%) 55,8 (52,2-59,4) 46 (40,9-51,2) 40,7 (34,5-47,2) 44,9 (31,9-58,7)
Adherencia PECARN % (IC95%) 70,7 (67,3-73,8) 51,1 (45,9-56,3) 40,7 (34,5-47,2) 63,3 (49,3-75,3)

Material y métodos: estudio retrospectivo multicéntrico de
recogida de datos de historias clinicas de pacientes menores de
24 meses que consultaron en las 24 horas siguientes a un TCE
leve desde el 1/10/2011 hasta el 31/3/2013. Participan en el
estudio cuatro hospitales:

Hospital A: Terciario, Urgencia atendida por pediatras de
Urgencias.

Hospital B: Secundario, Urgencia atendida por pediatras
de Urgencias.

Hospital C: Secundario, Urgencia atendida por pediatras
generales.

Hospital D: Comarcal, Urgencia atendida por médicos de
familia.

Resultados (Tabla X).
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Conclusiones: El uso de la radiograffa simple de créneo es
muy variable en los distintos hospitales, siendo en la mayoria
mayor de lo publicado en trabajos internacionales.

La adherencia a las recomendaciones de las guias clinicas es,
en general, baja. Pese a que el conocimiento de los protocolos de
la Asociacion Espafiola de Pediatria es probablemente superior
en nuestro medio al de las Gufas Internacionales, el grado de
cumplimiento de aquellas fue menor.

11. MANEJO DEL TRAUMATISMO CRANEOENCEFALICO
EN PACIENTES MENORES DE 24 MESES. Arribas Arceredillo
M, Zamora Gonzalez N, Valencia Soria C, Fernandez Arribas
JL, Velasco Ztfiiga R. Unidad de Urgencias Pedidtricas. Servicio de
Pediatria. Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid.



Comunicaciones Orales

TasLA XL
VARIABLE (n° pacientes en los que estd presente) RX realizada 1C95%
Traumatismo con vehiculo a gran velocidad [0/647 (0%)] 0 -
Altura desde la que cay6

<50 cm [262/634 (41,3%)] 60 (22,9%) 18,2-28,4

50-99 cm [227/634 (35,8%)] 87 (38,3%) 32,2-44,8

100-149 cm [128/634 (20,2%)] 62 (48,4%) 40,0-57,0

>150 cm [17/634 (2,7%)] 2 (11,8%) 3,3-34,3
Caida sobre una superficie dura [45/239 (18,8%)] 15 (33,3%) 20,0-49,0
Traumatismo con un objeto romo y pesado [73/610 (12,0%)] 20 (27,4%) 18,5-38,6
Cefalohematoma

Frontal [73/648 (11,3%)] 32 (43,8%) 33,0-55,2

Parietal, temporal u occipital [45/648 (6,9%)] 26 (57,8%) 43,3-71,0
TCE no presenciado con posible mecanismo significativo [7/653 (1,1%)] 4(57,1%) 25,0-84,2
Historia incierta con posibilidad de maltrato [0/652 (0%)] 0 -
Pérdida de conocimiento superior a 5 segundos [7/657 (1,1%)] 2 (28,6%) 8,2-64,1
Tres 0 més vomitos [40/653 (6,1%)] 11 (27,5%) 16,1-42,8
Alteracién estado de conciencia tras el TCE [29/656 (4,4%)] 13 (44,8%) 28,4-62,5
Convulsién [0/654 (0%)] 0/0 -

Objetivos: Describir el manejo de los pacientes menores de
2 afios con traumatismo craneoencefdlico (TCE) leve.

Material y métodos: Estudio retrospectivo unicéntrico de
recogida de datos de historias clinicas de pacientes menores de
24 meses que consultaron en las 24 horas siguientes a un TCE
leve desde el 1/1/2010 hasta el 30/6/2013.

Resultados: En el periodo de estudio se atendieron 859
pacientes con TCE leve, de los que se pudo recuperar el informe
de alta en 662 (77,1%). La mediana de la edad en meses fue de
12,07 (P25-P75: 7,8-17,43), y 369 (55,7%) fueron varones. Se realizé
TAC craneal como primera prueba diagnéstica a 5 (0,8%) de
los pacientes. De los 657 restantes, se realizé RX a 219 (33,1%).
En la siguiente tabla mostramos el porcentaje de RX craneales
realizadas en funcién de la presencia o no de determinadas
variables, una vez excluidos los pacientes a los que se les realiz6
TAC directamente (Tabla XI).

Tras un andlisis multivariante, las tinicas variables que mos-
traron significacién estadistica como predictores de realizacion
de Rx de créneo fueron la cafda de una altura entre 50 y 99 cm
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[OR 2,07 (IC95% 1,26-3,42)], 0 de mds de 1 m [OR 3,08 (IC95%
1,77-5,33)] y la presencia de un hematoma en una localizacién
distinta de la frontal [OR 3,14 (IC95% 1,55-6,34)].

Se visualizd fractura craneal en 11 (5,6%) pacientes, de los
cuales se realizé TAC craneal a 10 (90,9%), confirmandose la
fractura en 8 (53,3%) de los pacientes. Uno de los 14 pacientes
alos que se realiz6 TAC tenia lesion intracraneal, un hematoma
de 4 mm que se resolvié espontdneamente.

De los 208 pacientes con Rx craneal normal, un 31,3% (IC95%
25,3-37,8) permanecié en la sala de observacién un tiempo supe-
rior a 60", por el 16% (1C95% 12,9-19,7) de aquellos a los que
no se realiz6 Rx.

Conclusiones: El uso de la radiograffa simple de créneo en
nuestro hospital es mayor de lo publicado en trabajos interna-
cionales, siendo el porcentaje de fracturas encontradas inferior a
otras series. Los pacientes a los que se realizé RX permanecieron
més tiempo en Urgencias, aunque la prueba fuese normal.

Serfa necesario elaborar estudios a nivel nacional que esti-
men la variabilidad en el manejo de estos pacientes.
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