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Editorial
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XXVII Memorial Guillermo Arce y Ernesto Sdnchez-Villares

F. MALMIERCA SANCHEZ

Presidente del Comité Organizador

Un afio mas, con la llegada del otofio, la SCCALP celebra el
Memorial Guillermo Arce y Ernesto Sanchez-Villares, que llega
a su edicion ntimero XXVII; realizarlo en Salamanca es para los
pediatras salmantinos un honor, al que esperamos correspon-
der con la mejor organizacion posible, sobre todo en el d&mbito
cientifico.

En unos tiempos dificiles para la pediatria espafiola, tan-
to la de Atenci6n Primaria como la de Areas de Capacitacién
Especifica, en los que las Administraciones Sanitarias en vez
de aumentar las plazas de formacién MIR segtin las necesida-
des, afo a afio asistimos a la disminucion de las mismas, por
lo menos podemos ver como positivo que, al mirar en nuestra
casa, las tres Comunidades Auténomas que componen nuestra
Sociedad Cientifica no siguen esa tendencia y se estan mante-
niendo las plazas de formacion.

Otra mirada positiva puede ser la creacién del ACE de Neo-
natologfa; ya era hora. Esperemos que su desarrollo sea inme-
diato y completo y que avatares politicos no lo vuelvan a parar,
al igual que esperemos préximos desarrollos que consoliden
las especialidades pediatricas que durante las tltimas décadas
conocieron el mejor desarrollo, aunque no fuera oficial.

Volviendo a las cuestiones cientificas, sin duda las reuniones
anuales que se organizan desde la SCCALP, asi como sus cursos y
otras actividades, son muestra de la vitalidad de la Sociedad, que
hacen de la misma una de las més vivas y dindmicas de Espafia.

Con esas directrices hemos confeccionado el programa de
este memorial que, como veréis, consta de una mesa redonda
sobre el “Trasplante de médula 6sea en pediatria” con impor-
tantes caracteristicas como contar con expertos en el tema, tam-
bién con representantes de nuestras tres comunidades, para asi
tener una practica y actualizada visién del tema.

Se realizaradn cuatro talleres, con temas eminentemente
practicos como la “Interpretacion de la radiografia toracica y
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abdominal”; “Sedonalgesia en Pediatria”; “Interpretacion de
Electrocardiograma en Pediatria” y “Manejo de las bombas
de insulina en el nifio”; temas en los que para su seleccién han
intervenido activamente los MIR de pediatria.

Contaremos con la presencia del prestigioso pediatra Prof.
Dr. Paolo Manzoni, de la Universidad de Torino (Italia), que nos
aportara su amplia experiencia sobre el “papel y utilizacién de
los probidticos en el recién nacido y el lactante”.

Finalmente y en lo referente a la aportacion cientifica, no
podemos por menos que destacar el apartado de comunicaciones
y posters, en el cual los miembros de la SCCALP aportan datos
asistenciales y de investigacion de su practica diaria, y que en
esta edicién contamos con el destacable niimero de 158 trabajos,
cifra que situandola en el entorno de socios sin duda es un por-
centaje no facilmente alcanzado por otras sociedades pedidtricas
hermanas, exponente claro de la vivacidad de nuestra Sociedad.

Finalmente y no por ello lo tltimo, tenemos que sefialar
que el motivo que inicid estos memoriales, ademas de recordar
a los dos maestros (Prof. Arce y Prof. Sanchez- Villares) fue el
homenajear con la medalla de honor de la Sociedad a un pediatra
vivo destacado, tanto por su aportacion a la pediatria, como a
la propia SCCALP, y ese es el caso del Prof. Dr. Julio Ardura,
cuyos sobrados méritos no destacaré yo ahora, pues lo hara
mucho mejor el Prof. Félix Lorente en el acto de entrega de la
medalla correspondiente.

La reunién serd un total éxito si, ademas de aprovechar
este amplio contenido cientifico, los asistentes sacais tiempo
para disfrutar de la incomparable ciudad de Salamanca, cuyas
excelencias no voy a resaltar con alguna de las muchas citas de
prestigiados literatos, porque ya las conocéis y porque también
todos sabemos que solo el nombrarla ya es suficiente atractivo
para acudir a ella.

Que todos disfrutemos de este Memorial.

Este es un articulo de acceso abierto distribuido bajo los términos de la licencia Reconocimiento-No Comercial de Creative Commons
(http:{[creativecommons.org/licenses/by-nc/2.5/es|), la cual permite su uso, distribucion y reproduccion por cualquier medio para fines no comerciales, siempre que se

cite el trabajo original.
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Entrega de la Medalla de Honor del XXVII Memorial

Presentacion del Profesor Dr. D. Julio Ardura Fernandez

F. LORENTE TOLEDANO

Catedrdtico de Pediatria. Facultad de Medicina. Universidad de Salamanca.

El Comité del Memorial Guillermo Arce y Ernesto Sanchez-
Villares, en su reunién ordinaria celebrada en Santander en
noviembre del 2012, acordé, por unanimidad, como recoge el
acta correspondiente a la reunién, emitida por el Sr Secreta-
rio, otorgar la Medalla del Memorial al Profesor Dr. D. Julio
Ardura Fernandez, para serle entregada durante la celebracién
del XXVII Memorial en noviembre del 2014 en la ciudad de
Salamanca.

Me gustaria agradecer sinceramente al Comité que me haya
permitido presentar en este acto al Profesor Ardura con quien
me une, desde hace muchos afios, una gran amistad, y hacerlo
precisamente aqui, en Salamanca, por su condicién de salman-
tino consorte, que cada vez pasa més tiempo entre nosotros y
porque me consta su gran afecto por nuestra Ciudad y por los
Pediatras de Salamanca.

Su curriculum es tan extenso e importante que me van
a permitir, en aras de la brevedad, darles solamente unas
pinceladas del mismo, pero que creo suficientes para que se
hagan una idea de la personalidad del Profesor Ardura y del
por qué, tan merecidamente, el Comité decidi6 otorgarle este
galardén. Me gustaria destacar su labor dentro de la Pediatria
en la Asistencia, en la Docencia y en la Investigacion; pero
también lo que ha significado su figura para la Pediatria de
nuestro pais, y para nuestra Sociedad, la SCCALDP, sin olvidar
a Julio como persona.

El Dr. Ardura nace en Langreo, Asturias, su patria chica,
donde realiza los estudios de formacién bésica. Por esa época
no existe Facultad de Medicina en Asturias, la Facultad de Medi-
cina de Oviedo se crearia afios mas tarde, por lo que se traslada
en 1962 a Valladolid para cursar la Licenciatura de Medicina.

Concluidos sus estudios de Medicina, en 1968, se incorpora
para realizar la especializacién en pediatria en la Catedra de
Pediatria, dirigida por el que seria su gran Maestro y Amigo,
el Profesor Ernesto Sanchez Villares, del que ya no se separarfa
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hasta que desgraciadamente este nos dejo. El profesor Sanchez
Villares supo aglutinar a un grupo de profesionales, entre los
que se encontraba el Profesor Ardura como discipulo muy que-
rido, y crear una magnifica Escuela de Pediatria referente para
todo el pais, con una visién muy clara de las especialidades
pedidtricas. Cada uno de sus colaboradores fue inclinindose
por una especialidad y, en el caso que nos ocupa, el Dr. Ardura
lo hizo por la Cardiologia Pediétrica.

Su formacién en Cardiologia Infantil iniciada en Espaiia se
completa en el Servicio de Cardiologia Pediatrica del Hospital
Henrri Parrot. Kremlim-Bicétre. Universidad de Paris, donde
elabora su Tesis Doctoral sobre “Problemética de la Correccién
Quirtrgica de la Comunicacién Interauricular en el Nifio”. Pos-
teriormente se incorpora al Departamento de Cardiologia del
Hospital General de Newcastle upon Tyne, Inglaterr,a y final-
mente en el Servicio de Cardiologia Pediatrica del Hospital
Enfants Malades, Universidad de Paris.

Obtiene el Titulo Oficial de Especialista en Cardiologia por
el Ministerio de Universidades e Investigacion y las acredita-
ciones en Cardiologia Pedidtrica por la Asociacion Espafiola de
Pediatria y por la Sociedad Espafiola de Cardiologia Pedidtrica
y Cardiopatias Congénitas.

A nivel docente comienza siendo en el curso 1969-70, Pro-
fesor Ayudante de clases practicas, posteriormente Profesor
Adjunto, Profesor Agregado Interino para més tarde ser Profesor
Agregado Numerario y finalmente, desde 1983, Catedratico de
Pediatria de la Facultad de Medicina de Valladolid.

Con todo este bagaje crea, como Jefe de Servicio de Pediatria
del Hospital Universitario de Valladolid, la primera Unidad
de Cardiologia Pediétrica de nuestra Comunidad, con especial
dedicacién a las cardiopatias congénitas, siendo centro de refe-
rencia de los Servicios de Pediatria de los hospitales de Casti-
lla y Le6n y, como mads adelante mencionaremos, de un grupo
denominado Cronobiologia.

Este es un articulo de acceso abierto distribuido bajo los términos de la licencia Reconocimiento-No Comercial de Creative Commons
(http:/[creativecommons.org/licenses/by-nc/2.5/es|), la cual permite su uso, distribucion y reproduccion por cualquier medio para fines no comerciales, siempre que se

cite el trabajo original.
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En cuanto a su labor docente, comienza ya desde los pri-
meros afos de postgrado como ayudante de clases practicas,
hasta terminar con la méxima responsabilidad de la docencia
de la pediatria en la Facultad de Medicina de Valladolid como
Catedratico. Me gustaria destacar aqui su vision de futuro en el
campo de la enseflanza. Hoy estamos inmersos en el denomi-
nado “plan de Bolonia”. El Espacio Europeo se planteaba como
principal objetivo “cambiar el método de ensefianza tradicional
de transmision de conocimientos y apostar por el aprendizaje a
lo largo de la licenciatura, lo que significa ensefiar al alumno a
aprender y a que continte aprendiendo por si mismo”. Tenemos
que reconocer que en los ultimos cincuenta afios en Espafia
se han puesto en marcha numerosos planes de estudios pero
realmente escasos cambios en la docencia de la misma. El plan
de Bolonia ha sido implantado en nuestro pais en el afio 2010 y
atn con sus deficiencias va consiguiendo sus propésitos. Pues
bien, en este sentido me gustaria mencionar el excelente trabajo
realizado por el Profesor Ardura y colaboradores, publicado en
1992 en el niimero de nuestro Boletin de Pediatria con el titulo
“Futuro de la ensefianza de la Pediatria en el pregrado”. En €l
recoge su experiencia en un programa piloto, aplicado a uno de
los grupos de alumnos de Pediatria de la Facultad de Medicina
de Valladolid, elegidos aleatoriamente, al que incorpora la ense-
flanza del programa de Pediatria de forma dirigida. Sus resul-
tados no pudieron ser mas satisfactorios. Todos los pardmetros
evaluados, resultado de encuesta anénima entre alumnos que
recibieron la ensefianza tradicional y aquellos que tuvieron una
ensefianza dirigida, fueron muy superiores en estos tiltimos.

Hace unos dias asistia como miembro del Tribunal de una
Tesis doctoral sobre “Resultados de la Implantacion de nuevos
métodos de ensefianza y evaluacion en el pregrado de Pedia-
tria” realizada en el Departamento de Pediatria de la Facultad
de Medicina de Valladolid por la Dra. Asuncién Pino, en la que
concluye que con los nuevos métodos de ensefianza se obtienen
incrementos significativos en la adquisicion de conocimientos.
Justo lo que resaltaba ya en 1992 el Profesor Ardura, quien con-
cluia su trabajo con la siguiente frase “La actitud de los alumnos,
la adquisicién del método, la retencién de conocimientos y los
resultados de las evaluaciones confirman la validez del sistema”.

La produccién cientifica, fruto de la labor investigadora del
Profesor Ardura es tan extensa, que me permitiran que la resuma
y refleje tan solo en ntimeros.

Es autor de 3 libros completos, de 77 capitulos de libros y
monografias de Pediatria, de 196 articulos en revistas cientificas
de d&mbito nacional e internacional més otras 129 publicaciones.
Ha participado en 17 proyectos de investigacién subvenciona-
dos, fue becado en 8 ocasiones. Ha impartido 66 conferencias,
134 cursos y seminarios. Ha asistido a 199 Congresos y Reu-
niones cientificas, participando con 87 ponencias y 191 comu-
nicaciones. Ha participado en la organizacién de 96 Reuniones
cientificas, miembro de 14 Comités de Redaccion de 14 Revistas
Cientificas y Socio numerario de 9 Sociedades Cientificas.

F. LORENTE TOLEDANO

Dirigi6 25 tesis doctorales y tiene reconocidos por el Minis-
terio de Educacion 4 sexenios de investigacion.

El cierre de la maternidad de Valladolid, en el afio 83, obligd
a cambiar e] tema de tesis, sobre cronobiologia, a uno de sus
colaboradores, el Dr. Juan Carlos Silva; pero lejos de amilanarse
el Profesor Ardura organiza y lidera, a finales de los 80 un
grupo de trabajo con la finalidad inicial de realizar estudios
cientificos en el d&mbito de la pediatria. Estos estudios inclufan
aspectos epidemioldgicos y cronobioldgicos, siendo pioneros
en el dmbito clinico. En este sentido tuvo la visién clara de que
para alcanzar grandes metas era imprescindible el trabajo en
equipo, pero no solo del trabajo en equipo con los compafieros
pediatras sino que tuvo la habilidad de incorporar al mismo a
bidlogos, matematicos, epidemidlogos e ingenieros que dieran
soporte metodolégico a los multiples aspectos que se plantean
cuando realmente se quiere profundizar en la investigacién
cientifica.

El grupo se constituy6 formalmente en un Grupo de Inves-
tigacién Reconocido de Cronobiologia en el Departamento de
Pediatria de la Universidad de Valladolid, del que fue su Direc-
tor, asi como también Director del Instituto de Ciencias Médicas
(ICIME), Universidad de Valladolid.

En definitiva, la vida del Dr. Ardura ha estado dedicada a
la docencia, asistencia y a la investigacion y ya se imaginaran
ustedes las horas que ha habido detras de todo este trabajo. Me
gustaria que el Profesor Ardura sirviera de ejemplo para todos
los jovenes pediatras y muy especialmente para aquellos que
en este momento estan en su periodo de formacién.

El Profesor Ardura ha sido, sin duda, un referente para la
Pediatria de nuestro pais, no solo como miembro de una escuela
de Pediatria como es la de Valladolid, sino por méritos propios
y no solo en el campo de la Cardiologia Pediatrica. Quiero des-
tacar su papel como Presidente del Comité Cientifico de los
Congresos de Pediatria de la Asociacién Espaiiola de Pediatria.
Los Congresos Nacionales de Pediatria hoy son a nivel cientifico
totalmente comparables a los de la Academia Americana o a
los de la Academia Europea de Pediatria, agiles, participativos,
donde se elige a sus ponentes por lo que realmente aportan y
no por su nombre o posicién. Los Congresos Nacionales de
Pediatria sufrieron tal transformacién desde el nombramiento
del Dr. Ardura como Presidente del Comité Cientifico, que sin
lugar a dudas podemos hablar de un antes y un después.

En cuanto a su labor en la Asociacién de Pediatria de Astu-
rias, Cantabria y Castilla y Leén, nuestra SCCALP, sin duda ha
sido y contintia siendo una personalidad y un referente para
todos los pediatras de la misma. Creo que no ha habido una
reunion en la que no haya asistido y, lo que es mas importan-
te, en la que no haya participado, con ese rigor cientifico que
siempre le ha caracterizado. Ademas, en cuanto a servicio para
nuestra Sociedad, me gustaria recordar y agradecer una vez
mas el apoyo que esta recibié de su parte, siendo yo Presiden-
te de la misma, cuando fue injustamente tratada por la Junta
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Presentacion del Profesor Dr. D. Julio Ardura Fernandez

Directiva de la AEP del momento. Sin su decidido apoyo no
habriamos conseguido reconducir el tema y que fuera tratada
como se merecia.

No quiero terminar mi presentacion sin decir dos palabras
del Julio Ardura como persona. Nos conocimos alla por el 1972
en una reunion conjunta de la SCCALP con la Sociedad Vasco
Navarra. Desde entonces siempre hemos mantenido una gran
relacién de amistad y afecto. Sus consejos siempre fueron para
mi de gran utilidad, maxime a la hora de enfocar mi carrera
docente. El Dr. Ardura es amigo de sus amigos, serio, critico
cuando ha de serlo, pero sin duda es de esas personas en las
que se puede confiar. Te dira siempre lo que piensa, y siem-
pre con el fin de colaborar. Hoy hemos tenido un ejemplo en
esa sesion de comunicaciones especialmente organizada por
el grupo de Cronobiologia como homenaje a su persona. Es
la primera vez que yo asisto a un acto similar dentro de una
reunién de la SCCALP.

190 VOL. 54 N*° 230, 2014

Dos palabras para Mari Paz, su mujer. Compafiera mia de
carrera y gran amiga, una de las personas mds brillantes de
nuestro curso que, concluida la Licenciatura, tuvo la suerte de
realizar la especialidad de Pediatria en Valladolid en la Escuela
Profesional dirigida por el Profesor Sanchez Villares y que conta-
ba con colaboradores como el Dr. Ardura, con quien decidié unir
su vida. Estoy seguro que los méritos que hoy he mencionado
someramente sobre Julio son, Mari Paz, también tuyos.

Por ello, Julio, quiero darte la enhorabuena por esta distin-
cion que tan merecidamente el Comité del Memorial te ha con-
cedido y decirte que ha sido un verdadero honor para mi hacer
tu presentacion. Mi enhorabuena y felicitacion quiero hacerla
extensiva a Mari Paz, a vuestros hijos y nietos. Estoy seguro
que el tiempo que os ha robado a vosotros mientras estaba en
activo lo va a compensar con creces, sobre todo con los nietos,
una vez liberado de sus obligaciones.

Un fuerte abrazo. Félix.
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Entrega de la Medalla de Honor del XXVII Memorial

Vigencia del legado del Profesor Sanchez-Villares

J. ARDURA FERNANDEZ

Departamento de Pediatria. Facultad de Medicina. Universidad de Valladolid.

INTRODUCCION

“Las semblanzas del Profesor Ernesto Sanchez-Villares
han evolucionado con naturalidad, en funcion de los vinculos
establecidos en vida con los ponentes, destacando los perfiles
docente, cientifico, clinico, cultural, social y humano”. Con esta
reflexion inicidbamos la ponencia sobre la Glosa de la Figura del
Maestro en el Memorial de Santander-2008®. Aquellos anélisis,
sobre una personalidad singular, permiten entender que existen
los Memoriales, aunque no todos lo piensan asi®”. Hoy en dia, la
figura del “Maestro”, en el contexto clésico de los que lo fueron,
parece en decadencia.

Cada época tiene sus circunstancias y la observacién de la His-
toria y del Mundo, salpicada de avances y retrocesos, garantiza
que, al contrario de lo que suele decirse, que todo es igual y nada
cambia, lo cierto es que el mundo, lo que no para es de cambiar, y
todo va a seguir cambiando de forma ineludible. Por otra parte,
es perceptible la necesidad de organizar grupos de profesionales,
con objetivos compartidos y dispuestos a seguir una trayectoria
conjunta, con animo de progreso, que alguien debe activar y ani-
mar. Los que hemos vivido positivamente los resultados de esas
circunstancias, sentimos la necesidad de comunicarlo, por no decir
que estamos obligados a transferir la experiencia.

A partir de la nominacion para la medalla del Memorial,
asignada por el Comité en Valladolid en el afio 2013, hemos
recopilado pensamientos, ideas y actitudes de Don Ernesto.
Hoy, en la conmemoracién del Maestro, hacemos un enfoque
complementario de nuestra relacion mutua, con referencia a
algunas vivencias, anécdotas y las correspondientes reflexiones
que, consideramos, pueden tener algtin interés para el conjunto
de los miembros de nuestra Sociedad de Pediatria. Especifica-
mente, de aquellas que podrian ser aplicables a las relaciones

profesionales y personales del ejercicio médico y, particularmen-
te, al periodo de formacién y maduracién de los més jovenes.
Como toda reunién cientifica, el Memorial es una oportunidad
para establecer y/o reforzar nuevas relaciones y, en torno al
mismo y su significado, van a girar hoy las reflexiones de una
experiencia propia.

EXPERIENCIAS COMPARTIDAS

Nuestra generacion pediatrica, desde finales de los 60 hasta
los 70, se formé en una situacion més bien precaria. Precaria era
la Sanidad en cuanto a: 1) Tiempo de dedicacién asistencial, 2)
Medios, 3) Organizacién, 4) Capacitacién profesional, 5) Forma
y manera de acceder a una titulacion de especialidad. Pero fue
una generacion con oportunidades que tuvo la facilidad para
conocer otras Medicinas y en otros paises mas desarrollados en
aquel tiempo. Como consecuencia, resulté un grupo ahormado
por D. Ernesto y cargado de ilusiones por mejorar lo que habia y
tenfamos a nuestro alcance. Como de hecho ocurrié en los afios
siguientes. A modo de resumen, la Medicina espafiola ya era
aceptada como buena en la década de los 80, se valoré exter-
namente como tal a partir de los 90 y alcanzo cotas de relieve
internacional en los 2000. Esas vivencias coincidieron con la
actividad de nuestra generacion.

Ustedes se han formado en mejores condiciones, estan bien
preparados. Pueden mantener y superar esos resultados. Solo
es necesario que tengan ilusién por lo que hacen, por el trabajo
bien hecho y a la primera (la calidad) y no dejarse contaminar
ni caer en el desdnimo imperante en la actualidad, ni seguir un
hedonismo de “pagueme por lo que hago y no me complique
la vida, que solo me interesa divertirme”.
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En aquella situacién, nos resultaba llamativa la actitud de D.
Ernesto, quien forj6 en nosotros la percepcion de lo que podria
ser un “Maestro”.

1) Nos “echaba directamente a la piscina para aprender”. Téc-
nica que aceleraba nuestra capacidad madurativa, basada
en la percepcion de estimulo y apoyo que desarrollaba la
confianza individual.

2) Cuando usaba la expresion: “ fulano de tal se complica la
vida”, estaba reflejando su satisfaccién de ver que alguien
aportaba iniciativas al grupo y trabajo creativo que no solo
apoyaba, sino que él mismo estaba esperando que surgieran
para apoyarlas.

3) Los tiempos de su propia formacién no habian sido muy
propicios para la capacitacién investigadora, pero sabia lo
que habia que hacer para formarse en esa linea, porque una
base cientifica es esencial para que la asistencia clinica sea
mas rigurosa y, por tanto, de mayor calidad

4) Tenia paciencia y programaba a largo plazo, porque tambien
sabia que la formacién personal, es lenta y larga; no basta
con el periodo MIR, hay que cubrir etapas progresivamen-
te, profundizando en cada una de ellas. Pero no hay que
desarrollar ansiedad ni prisa. En la Biblia, el Eclesiastes nos
dice que: “.... Hay un tiempo para cada cosa....”. Asi que ha
de haber un tiempo para formacién primaria, hospitalaria,
investigadora, administracién y gestion, etc.

Pese a la precariedad del entorno en formas y fondo, él esta-
ba bien informado y su actitud era positiva, nunca pesimista.
Su objetivo y meta eran la calidad de la formacién. A modo de
listado, podriamos resumir los hitos que delimitaban su pen-
samiento:

1. Valoracién del factor humano.

2. Pasion por la juventud, a la que consideraba como mejor
fuente de estimulo y ensefianza para si mismo. Lo que se
percibia bien, cada vez que presumia de su gente, al decir
que estaba rodeado de jovenes que sabian mucho mds que éL.
Hasta el punto de que, con el tiempo, llegamos a considerar
que, en su modo de dirigir el grupo de Valladolid, podria
haber exagerado el valor de nuestras aportaciones.

3. Testimonio personal, que dio lugar a un modelo a imitar
para todos, de la casa y fuera de la casa.

4. Sucapacidad de delegacion de funciones y responsabilidades
generaba una confianza inigualable entre sus colaboradores
(“la piscina de la responsabilidad”).

5. Elsentido de grupo, lo proyecté con la idea-fuerza de maxi-
ma capacitacion posible de los colaboradores, propiciando
nuestra formacién en los centros nacionales e internacionales
que, mds 0 menos, proponiamos nosotros mismos.
Nuestras generaciones vivieron ese concepto de grupo,

formacion y apertura a las mejores ideas y propuestas, con el

entusiasmo propio de la edad.

D. Ernesto era un estimulador, un motivador, desde su pre-
sencia, con su testimonio y con la doctrina de sus valores. A lo
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largo del tiempo, varias generaciones entre 1967 y 1995 tuvimos
la ocasion de “vivir” y “disfrutar” de ese estimulo y motivacion.
La filosofia que impregno esa tarea es la obra del Prof Sdnchez-
Villares, que nos parece vigente en la actualidad y podriamos
valorar como su legado.

Los jévenes colegas , los ya maduros, que hoy estan en ple-
nitud de su actividad profesional, podrian pensar que la viven-
cia de este acto del Memorial, afo tras aio, remeda un estado
de “abduccién” para nosotros. Realmente, lo que la hipérbole
representa es una trascendente influencia para las generaciones
que convivimos con el Maestro. Es mas, algunos de ustedes, los
maduros y jovenes aqui presentes ahora, estin abocados a la
tarea de direccion de grupos y, debieran ser conscientes de que
desarrollaran tareas y actitudes similares que cristalizaran en
una imagen, también similar, al ejemplo que ahora glosamos.

El tiempo del profesor Sanchez-Villares fue un tiempo de
novedades como las especialidades pediatricas, que él promovio,
en contraste con las reservas o inmovilismo de otros Maestros.
Ampliar areas significa profundizar en su conocimiento, mejorar
la formaci6n. En el &mbito empresarial tenemos multiples ejem-
plos que cristalizan en la formacién de ejecutivos. En la actividad
que él promovia, el ejemplo serfan: “ejecutivos de la Medicina”.

FUTURO INMEDIATO

Ustedes se encuentran en una encrucijada muy similar. En
muchos Centros Sanitarios, se estd produciendo una renovacion
generacional a gran escala. En buena medida, fruto de los estre-
chos margenes de edad de las generaciones a las que estamos
aludiendo y que nos conciernen personalmente. Siendo asf que,
en el plazo de los tGltimos 4 a 6 afios, se habra renovado toda
la plantilla de Pediatria del Hospital Clinico Universitario de
Valladolid.

En el afio 1970 se hizo en Valladolid, una experiencia piloto
de jerarquizacién de la asistencia hospitalaria, con dedicacion
exclusiva en jornada de 7 horas, en la Residencia Sanitaria Oné-
simo Redondo, hoy Hospital Pio del Rio Hortega. La experiencia
resulté muy positiva y dio paso a la situacion que ahora vivi-
mos con toda naturalidad. Aquel hecho dio lugar a una oferta
notable de plazas asistenciales. Paralelamente, la Universidad
espafiola promovio la dotacién de plazas de profesores Adjun-
tos y Agregados a las catedras. Como consecuencia, tuvimos
la oportunidad de concurrir a plazas docentes cuando estaba-
mos en plena fase de maduracion profesional, con doctorados
recién estrenados y capital curricular en continua progresién de
publicaciones cientificas. Hay que reconocer que esa corriente,
intangible y favorable, facilit6 la labor de D. Ernesto, elevando
la cuota de profesores universitarios entre sus discipulos.

Por tanto y en buena parte, ustedes estan viviendo unas
circunstancias comparables a las que describimos, es decir, tie-
nen una buena formacién y la oferta de plazas asistenciales y



docentes se esta produciendo y se va a multiplicar en afios inme-
diatos. Miren en su entorno. Estoy seguro que verdn a colegas
capacitados para ese desempefio.

Las oportunidades existen y conllevan cambios y también
incertidumbres. Aqui aparece el hombre, un conservador por
naturaleza, es decir, resistente al cambio. El punto crucial estri-
ba en una aplicacién inteligente de las actitudes humanas a
las novedades. Cierto es que la vida es adaptacion continua y
debemos considerar que ustedes ya tienen una buena capaci-
tacion para eso.

Personalmente, tengo una curiosidad en todo este ambito
que no les oculto, sino que la estoy planteando y se concreta en
esta interrogante: ;como seran las Facultades de Medicina en
tiempo inmediato? Con ocasién del acto de jubilacién de una
serie de compafieros en la Facultad de Medicina de Valladolid,
en el afio 2011, decfamos: “... Una estrategia a considerar seria
que los estudios universitarios se impartieran en lengua inglesa
o, transicionalmente, que fueran bilingties, mientras se producen
adaptaciones ...”. Recientemente el Ministerio ha hecho ptiblica
alguna idea al respecto. Me quedo de espectador.

En su adaptacién a estas circunstancias, sean creativos,
“compliquense la vida”, diviértanse seria y profesionalmente,
aportando ideas, proyectos y trabajo, sea en grupo local, regio-
nal (SCCALP), nacional (AEP) o internacional. Trabajo serio y
con profundidad, sin estrés ni angustias. Disfruten personal
y profesionalmente, ampliando su dedicacién asistencial a la
investigacion. Desarrollen su propia personalidad y capaci-
dad sin miedos. En colaboraciones con enfoques positivos, con
humildad, rigor, seriedad y calidad (las cosas bien hechas y
a la primera). No tengan reparos a la cultura de la movilidad
profesional. Genera enriquecimiento mutuo, tanto a los que se
mueven, como a los que reciben. Nosotros nos lamentamos de no
haberlo hecho. Visiten periédicamente otros centros de trabajo
y estudio. Una estancia larga o, en su defecto, una perspectiva
alo largo de una simple semana al afio, viviendo en inmersion
desde las 08 a las 20 horas, estimula y completa la formaci6n.
Trabajen con método, sistematizadamente. La planificacién y el
orden son muy rentables, siempre rinden frutos multiplicados.

APLICACIONES

Ahora tendriamos que preguntarnos: ;hemos hecho y/o
estamos haciendo una buena solidaridad generacional?

Lo que ustedes tienen como bagaje de capacitacion (en todos
los 6rdenes de ser capaces), jes adecuado técnicamente y/o
tecnologicamente y/o éticamente? ;Y el sentido de transferencia
de mecanismos de desarrollo a otras generaciones? Nosotros
la recibimos de nuestros Maestros. ;Hemos hecho lo mismo?

El objetivo de estas reflexiones es promover una inquie-
tud individual para despertar la conciencia de “estimulado-
res”. Estan bien preparados y deben animarse. Por ejemplo,

J. ARDURA FERNANDEZ

no se dejen contaminar por las desmoralizaciones del entorno
general de esta época de crisis. Parece que la tendencia es de
emerger y superarla. Aprovechen ese impulso. A D Ernesto le
animaban los colaboradores que “se complicaban la vida”, que
no se conformaban sino que, le proponian cambios, plantea-
ban preguntas criticas, hacfan preguntas transgresoras y él, les
daba libertad de ensayo, de prueba, de contraste ensayo/error/
ensayo/acierto. Ahi esta el progreso y resulta intelectualmente
jugoso y divertido.

Y no solo para la individualidad, sino para implicar al grupo
humano que convive en el trabajo. Esa es otra forma de solida-
ridad para avanzar y estar en conformidad profesional y moral,
por no decir espiritual.

Ustedes tienen su libertad de creérselo o no, de actuar y
organizar su vida profesional, partiendo de estas experiencias
o no. Al menos, conocen estas experiencias. Como estamos en
una reunion cientifica, pueden probar a actuar cientificamente
o con el empirismo de la condicién humana. Es su libertad.

Pero, disfrutemos también de la convivencia con los demas,
con los otros. De no hacerlo, podria resultar un tiempo, ener-
gia y afectos perdidos o irrecuperables. Ya se sabe que con los
colegas, a lo largo de los afios, podemos tener discrepancias,
diferente filosofia vital y personal, roces y choques; pero también
contactos estimulantes, amables, apoyo, ayuda y colaboracion
inestimables. Seamos inteligentes y quedémonos con la segunda
parte de esta enumeracién. Hay tiempo para todo, la vida no es
tan corta, tiempo para el trabajo y, también, para la familia, los
colegas, los amigos, la vida.

CONCLUSION

Y después de lo referido y comentado, ;ahora qué? Ahora
nos planteamos: ;tienen algtin sentido estas historias, anécdotas
y reflexiones, mas alla del recuerdo de unos hechos concernien-
tes a un grupo y a unas personas? Pongamos las cartas boca
arriba:

a) ¢Esuna historia y/o procesos reales? Si, es una experiencia
vivida y repetible.

b) (Tiene interés y potencial aplicabilidad? i, Hay incertidum-
bre econémica, politica, social. Hay aspectos histérico-pro-
fesionales similares.

c) Tiene algtn alcance con sentido o valor positivo? 5i, los
hechos lo acreditan. Hay personas, profesionales, colegas,
con capacidad de superacion y con capacidad de liderazgo.
Y, lo que han hecho y alcanzado unos, lo pueden hacer y
alcanzar otros, o todos los demas.

d) ¢Es una utopia o puede ser real? Ustedes han de trabajar
para vivir, para ganarse la vida. Hay diversas maneras y
modos de hacerlo, por todos conocidos. La diversiéon tam-
bién es consustancial a muchas especies que pueblan la Tie-
rra, incluidos los humanos. Ahora les proponemos a modo
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de reto: ;por qué no divertirse trabajando? La creatividad
es divertida y el trabajo ofrece muchas oportunidades de
creacién y de disfrute.

El trabajo médico tiene vertientes diversificadas y comple-
mentarias, asistencia clinica, docencia, investigacion, admi-
nistracion. Prueben a explorarlas, capacitandose y divirtién-
dose, haciendo bien su trabajo.

¢(Es aplicable a la cualidad del nifio, como objeto de nuestro
quehacer profesional? Afirmativo y, a diferencia de otras
ramas de la Medicina, en Pediatria, los pacientes son indi-
viduos inigualables, especiales. Aun siendo enfermos, son
tan vitales que traducen la enfermedad de otra manera, las
vivencias del dolor son diferentes y contrarias a la miseria
o la catastrofe que se perciben en los humanos de mayor
edad.

D. Ernesto recibié la compensacién a su generosidad, con el

reconocimiento nacional, institucional y social, el agradecimien-
to de un gran nimero de colegas, discipulos y no discipulos y
el recuerdo perdurable para siempre.
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A ustedes, que Dios les dé larga vida y fecundidad profe-
sional.
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Mesa Redonda: Trasplante de médula 6sea en Pediatria

Experiencia de las Unidades de Trasplante en las comunidades ambito
de la Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria y Castilla y Le6n

AL BENITO-BERNAL!, S. GONZALEZ-MUNIZ?, M. LOPEZ-DUARTE?

"Hemato-Oncologia Pedidtrica y Trasplante Hematopoyético, Servicio de Pediatria. Hospital Clinico Universitario de Salamanca. 2Servicio de
Hematologia, Hematologia Pedidtrica y Trasplante Hematopoyético. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo. 3Servicio de Hematologia,
Trasplante Hematopoyético. Hospital Marqués de Valdecilla. Santander.

RESUMEN

Introduccién. Durante las tltimas dos décadas el trasplante
de progenitores hematopoyéticos (TPH) se ha consolidado como
un tratamiento de primera linea para diversas enfermedades
congénitas y adquiridas de la infancia. Los avances en el campo
y la experiencia acumulada en el manejo de las complicaciones
del TPH han reducido la mortalidad y mejorado la calidad de
vida de los supervivientes. El 10% de los pacientes trasplantados
en Espafia son nifios.

Objetivos. Analizar la experiencia de TPH pediatrico de
las tres unidades de trasplante existentes en las Comunidades
Auténomas pertenecientes a la Sociedad de Pediatria de Astu-
rias, Cantabria y Castilla y Le6n (SCCALP).

Pacientes y métodos. Estudio retrospectivo de los trasplantes
realizados en pacientes pediatricos (< 18 afios de edad) en el
Hospital Central de Asturias, Marqués de Valdecilla y Clinico
de Salamanca, analizando especialmente los resultados de la
ultima década.

Resultados. Las tres unidades de TPH pediatrico de la
SCCALP realizan todos los tipos de trasplante. La media de
TPH por afio y unidad en los tiltimos 10 afios fue de 5. La indi-
cacion més frecuente de TPH fue una enfermedad maligna. Una
proporcion significativa de pacientes con enfermedades congé-
nitas recibieron un TPH alogénico. La supervivencia global de
los pacientes trasplantados fue del 55-65%.

Conclusiones. Las indicaciones y resultados del TPH pedié-
trico en los centros de la SCCALP son comparables a los de otros
centros de nuestro entorno. La colaboracion entre los servicios

de hematologia y pediatria hace posible el funcionamiento de
unidades mixtas de trasplante.

Palabras clave: Progenitores hematopoyéticos; Trasplante
hematopoyético; Pediatria.

ABSTRACT

Introduction. Hematopoietic stem cell transplantation
(HSCT) has become a first line curative procedure in children
and adolescents with a variety of malignant and non malignant
life-threatening conditions. The enormous progress achieved in
the field and the accumulated experience in the management
of the complications related to the procedure in children have
significantly reduced its mortality and improved the quality of
life of the surviving patients. In Spain, up to 10% of the patients
transplanted are children.

Objective. To analyze the activity and results of pediatric
HSCT in the centers of the Pediatric Society of Asturias, Canta-
bria and Castilla-Leén (SCCALP).

Methods and patients. A retrospective analysis of the medi-
cal records of pediatric patients (aged < 18 years) undergoing
HSCT during the last 10 years at the HSCT Units of Salamanca,
Oviedo and Santander.

Results. HSCT centers of the SCCALP are allowed to per-
form all types of hematopoietic transplantation in children.
A median of 5 procedures per year were performed at each
unit over the last 10 years. The most common indication for a
HSCT was a malignant disease while a significant proportion
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of patients with an inherited condition underwent an allogeneic
transplantation. Overall survival for all patients was 55 to 65%.

Conclusions. Indications and results of pediatric HSCT
performed at the SCCALP centers are comparable to current
practices. The procedure is safely performed in mixed (adult
and pediatric) HSCT units when collaboration between the
Hematologist and the Pediatrician is warranted.

Key words: Stem cell; Hematopoietic transplantation; Pedi-
atrics.

INTRODUCCION

El trasplante de progenitores hematopoyéticos (TPH) incluye
cualquier procedimiento en el que la infusién intravenosa de
células madre o progenitores hematopoyéticos (PH) es capaz de
sustituir y repoblar, total o parcialmente, los sistemas inmune
y hematopoyético del receptor que se encuentran dafiados a
causa de una enfermedad o del tratamiento de esta. E1 TPH
se ha consolidado como una terapia curativa de primera linea
cuyas indicaciones abarcan no solo patologias hemato-oncold-
gicas malignas de la infancia sino también otras enfermedades
hematol6gicas no malignas (adquiridas o congénitas), inmuno-
deficiencias y metabolopatias?.

Cada tipo de TPH tiene sus indicaciones, ventajas y desven-
tajas. El objetivo del TPH autélogo es el de alcanzar la maxi-
ma respuesta antitumoral mediante la administracion de dosis
supraletales de quimioterapia mientras que los PH procedentes
del propio paciente, generalmente de su sangre periférica (SP), se
encargan de recuperar la funcién medular dafiada por el acondi-
cionamiento. Los tumores sélidos de mal prondstico son actual-
mente la indicacion mas frecuente del TPH autélogo en Pediatrfa.

En el TPH alogénico los PH proceden de un donante que
puede ser un hermano compatible, otro familiar o un volun-
tario no relacionado, siendo posible obtenerlos de SP, médu-
la 6sea (MO) o sangre de cord6én umbilical (SCU). La eficacia
terapéutica del TPH alogénico en la enfermedad maligna se
basa en el principio de alorreactividad segtn el cual las célu-
las inmunocompetentes del donante reconocen como extrafias
las células leucémicas del receptor, destruyéndolas a través de
mecanismos inmunolégicos®. La capacidad de realizar un TPH
alogénico con éxito se basa en la elecciéon de un donante con
compatibilidad HLA (sistema mayor de histocompatibilidad
humana). La enfermedad injerto contra huésped (EICH), que
se presenta cuando los linfocitos del donante atacan los tejidos
del receptor, es una de las consecuencias mas graves del TPH
alogénico®”. La EICH y su tratamiento son responsables de gran
parte de la morbilidad y mortalidad asociadas al procedimiento.
La toxicidad organica y otras complicaciones como infecciones,
recaida o persistencia de la enfermedad de base, alteraciones
del crecimiento y de la fertilidad y segundos tumores limitan
sus efectos beneficiosos®17.
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Alo largo de los tltimos 15 afios se ha producido un enorme
progreso en el campo del TPH alogénico. Los avances en el cono-
cimiento del sistema HLA humano, el desarrollo de los bancos
de sangre de cordon umbilical y la ampliacién de los registros
de donantes voluntarios, el desarrollo de las técnicas de terapia
celular, de nuevos farmacos inmunosupresores, regimenes de
acondicionamiento alternativos y las mejoras en el tratamiento
de soporte han permitido su aplicacion a enfermos que previa-
mente no eran candidatos a un TPH, ya fuera por su condicién
fisica o por no disponer de un donante familiar adecuado?219.
Adicionalmente, la experiencia acumulada en el reconocimiento
y manejo de las complicaciones agudas y tardias del TPH han
contribuido a reducir su mortalidad y mejorar la calidad de vida
de los supervivientes?7-19).

En nuestro pais los primeros trasplantes se realizaron a finales
dela década de los 70, realizaindose en 1989 el primer trasplante
de un donante no emparentado. La Red Espafola de Donantes de
Medula Osea (REDMO), creada en 1991, cuenta actualmente con
més de 130.000 donantes y 60.000 unidades de SCU registrados.
Cada afio se llevan a cabo en el mundo aproximadamente 50.000
trasplantes, encontrandose Espafia entre los paises con mayor
actividad trasplantadora. En el afio 2013 se realizaron en nuestro
pais casi 3.000 trasplantes en 72 centros. De todos ellos, casi el 10%
(284) se realizaron en nifos, 103 autélogos y 181 alogénicos (88 no
emparentados). En nuestro pais existen 21 equipos de trasplante
autélogo pedidtrico, 17 de los cuales realizan también TPH alogé-
nico emparentado y 14 emparentado y no emparentado. Catalufia,
Madrid y Valencia son las Comunidades Auténomas (CCAA)
con mayor actividad trasplantadora pediatrica. Muchos de estos
equipos trabajan en unidades de trasplante mixtas de adultos y
niflos. En estas unidades mixtas, que por lo general dependen
fundamentalmente de los Servicios de Hematologia, colaboran
pediatras y hemat6logos en la atencion al nifio trasplantado. En
el territorio de la SCCALP existen tres de estas unidades cuya
experiencia en TPH pediatrico se describe a continuacion.

MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 un estudio retrospectivo de las cohortes de pacien-
tes pediatricos (0-18 afios) sometidos a un trasplante en cada
una de las tres Unidades de TPH situadas en centros de las
CCAA que componen la Sociedad de Pediatria de Asturias,
Cantabria y Castilla-Leon (SCCALP). Los centros participantes
fueron el Hospital Clinico Universitario de Salamanca (HCUS),
el Hospital Universitario Central de Asturias (HUCA) y el Hos-
pital Universitario Marqués de Valdecilla (HUMYV). Los datos
analizados se obtuvieron mediante la revisién de las historias
clinicas tras la obtencién de los consentimientos informados
correspondientes. Se realizé un analisis descriptivo de los
pacientes trasplantados en cada una de dichas unidades en
los tltimos 10-12 afios.
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RESULTADOS

Trasplante hematopoyético pediatrico en la Comunidad
de Castilla y Leon, Hospital Clinico Universitario de
Salamanca (HCUS)

El Servicio de Hematologia del HCUS, centro pionero de
TPH en la Comunidad de Castilla y Ledn, realizé su primer
trasplante autélogo en 1990 y el primer TPH alogénico en 1995.
Desde entonces en la Unidad de TPH de Salamanca se han reali-
zado mas de 1.600 procedimientos, siendo una de las Unidades
de Espafia con mayor actividad trasplantadora, con una media
de 114 procedimientos anuales. En el afio 2013 se realizaron en
nuestra Comunidad un total de 173 trasplantes, el 75% (131) en
Salamanca (66 autdlogos, 44 alogénicos familiares y 26 alogéni-
cos de donantes no emparentados).

Antes del afio 2000, en Salamanca solo se habian trasplantado
pacientes pedidtricos de manera ocasional (11 trasplantes entre
1991 y 2001) mientras que el resto de los nifios eran derivados a
otras comunidades para el trasplante. El primer programa espe-
cifico de TPH pedidtrico de la Comunidad de Castilla y Leén se
inici6 en el HCUS a finales de 2001 como fruto de la colaboracion
entre los Servicios de Hematologia y Hemato-Oncologia Pedidtri-
ca. Desde entonces se han realizado mas de 75 procedimientos en
nifios y adolescentes procedentes de diversos centros de Castilla
y Le6n y de otras comunidades vecinas. En el afio 2002 el HCUS
fue designado centro de referencia de Trasplante Hematopoyético
Infantil de nuestra comunidad, afio en el que la Unidad de TPH
salmantina consigui6 la acreditacion del JACIE (Joint Accreditation
Committee of the International Society for Cellular Therapy -1ST-and
the European Bone Marrow Transplantation -EBMT-; http:/ /www.
EBMT.org; http:/ /www.JACIE.org). En el afio 2003 el programa
de TPH infantil quedé consolidado definitivamente tras la aper-
tura en Salamanca de la primera Unidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos de Castilla y Le6n y un Hospital de Dia de Pedidtrico
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dedicado fundamentalmente a la atencién de los nifios hema-
to-oncolégicos. Asimismo, en el 2003 se fundo la asociacién de
PYFANO (Asociacion de Padres, Familiares y Amigos de Nifios
Oncoldgicos de Castilla y Ledn), declarada de utilidad ptblica,
con el objeto de proporcionar un apoyo psicosocial adecuado a
los niflos y adolescentes con cancer y a sus familias.

La Unidad de TPH de Salamanca consta de 6 habitaciones
individuales y aisladas (filtros HEPA, flujo laminar y presién
positiva). Los nifios sometidos a TPH son atendidos por enfer-
meria especializada y hemato-oncélogos pediatras con experien-
cia en estos procedimientos con el apoyo del Servicio de Hema-
tologfa. Las sesiones clinicas y la coordinacién de trasplante son
comunes a ambos Servicios. El centro dispone, ademas, de Ser-
vicio de Radioterapia y de todas las especialidades pediatricas
requeridas para el funcionamiento adecuado de un programa de
trasplante alogénico infantil. Asimismo, tanto el laboratorio de
histocompatibilidad y el Servicio de Hemoterapia, encargado de
la obtencién, manipulacion y criopreservacion de los PH, estan
acreditados por organismos internacionales (European Federation
for Immunogenetics y JACIE). Nuestro centro forma parte del
Registro del European Group for Blood and Marrow Transplantation
(EBMT) y del registro del Grupo Espaiiol de Trasplante Hemato-
poyético (GETH) aportando regularmente los datos pertinentes
a la notificacién y seguimiento de todos los casos.

Desde el inicio del programa pedidtrico hasta diciembre de
2013 se han realizado un total de 75 trasplantes en 69 pacientes
(32 mujeres y 37 hombres). En los tiltimos 10 afios se realizaron
69 TPH, tratandose el 88% de ellos de primeros trasplantes. El
nimero de trasplantes pedidtricos realizados por afio ha fluc-
tuado a lo largo de estos afos de funcionamiento del programa
de TPH con una media de 6 TPH/afio. A partir de 2008 se ha
mantenido una tendencia ascendente con un incremento signi-
ficativo en 2011, alcanzandose una media de 8 TPH/afio en los
altimos 5 afios (Fig. 1). La mayor parte de los pacientes pedia-
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tricos trasplantados procedian de Salamanca (47%), Valladolid
(12%) y Burgos (10%). Hasta un 12% de los pacientes procedian
de otras Comunidades, generalmente de Extremadura (Fig. 2).
La mediana de edad de los pacientes en el momento del TPH era
de 10 afios (rango 0,4-17,9), siendo el 75% de ellos < 15 aiios. El
29,9% de los trasplantes fueron autélogos, el 40,2% alogénicos
familiares y el 29,9% de un donante no emparentado. En todos
los TPH aut6logos y en 29 alogénicos los PH se obtuvieron de
SP. Una de las 9 unidades de SCU provenia de un hermano HLA
idéntico. La mayoria de los pacientes recibieron un acondicio-
namiento mieloablativo. Las indicaciones de trasplante en el
HCUS fueron similares a las de otros centros pediatricos, siendo
la enfermedad hematoldgica maligna la indicacion mas frecuente
(62%). E126% de los trasplantes se indicaron por inmunodefi-
ciencias (3), enfermedades metabdlicas (2) y otras enfermedades
hematolégicas no malignas, congénitas (4) o adquiridas (7). Los
tumores sélidos pediatricos (neuroblastoma, sarcoma de Ewing
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y meduloblastoma) constituyeron una pequefia proporcién de
los pacientes (11,5%) (Fig. 3).

La mortalidad relacionada con el trasplante fue del 11%.
Recayeron el 32% de los pacientes y el 6% desarrollaron un
segundo tumor. La recaida o progresion de la enfermedad de
base fue la causa del 71% de los fallecimientos mientras que la
EICH y sus complicaciones fueron responsables de la muerte en
el 20% de los casos. Con una mediana de seguimiento de 1.013
dias (22-4794), 1a probabilidad de supervivencia global fue del
64% (49% en los TPH autélogos y 72% en los alogénicos). Segtin
la enfermedad de base, la supervivencia global fue del 81% en las
enfermedades no malignas, del 58% en las hemopatias malignas
y del 38% en los tumores sélidos.

La poblacion de CYL es de aproximadamente 2,5 millones
de habitantes, de los cuales alrededor del 16% son nifios y ado-
lescentes menores de 15 afios. La Organizacion Nacional de
Trasplantes recomienda la existencia de una Unidad de TPH
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infantil por cada 2 millones de habitantes en Comunidades con
amplia dispersién geografica como la nuestra. La tasa estimada
de TPH infantiles por millén de poblacién (pmp) y afio es de
1-2 autélogos y de 3-4 alogénicos. Segtin dichas estimaciones, la
demanda de TPH infantil en la Comunidad de Castilla y Leén
seria de aproximadamente 10-15 procedimientos al afio.

Un ntimero considerable de pacientes pediatricos hemato-
oncolégicos de nuestra Comunidad son derivados cada afio al
diagnéstico a centros de Comunidades vecinas por motivos poco
claros. Castilla y Le6n cuenta con dos Unidades clinicas con
amplia experiencia en el campo (Hospital Clinico de Valladolid y
HCUS) en los que se aplican protocolos de tratamiento naciona-
les y europeos comunes al resto del pais asi como un programa
de trasplante pedidtrico especifico en el HCUS con los medios
adecuados para su realizacion. La fuga de pacientes a otros
centros impide un mayor desarrollo de la Hemato-Oncologia
pediatrica de Castilla y Ledn, tanto en su ambito clinico como
investigador. La proximidad geografica entre el domicilio y el
centro de trasplante puede ser una ventaja para las familias al
reducir el coste econémico y social de estas patologias.

Trasplante hematopoyético pediatrico en Asturias, el
Hospital Universitario Central de Asturias (HUCA)

El programa de trasplante comenzd en nuestro centro en
1988, instaurandose de forma progresiva, el trasplante autélogo
en 1988 y el alogénico de hermano HLA idéntico en 1995. Los
pacientes que precisaban un trasplante alogénico de donante no
emparentado y los nifios menores de 5 afios debian trasladarse
a otra comunidad, con el coste econémico y humano para las
familias. En el 2007 se inici6 el programa de trasplante alogénico
de donante no emparentado y se ampli6 el de trasplante pedia-
trico a todas las edades. Inicialmente todos los TPH pediatricos
se realizaban en la Unidad de Trasplante de adultos, tanto el
ingreso como el seguimiento ambulatorio y la atencién en el
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hospital de dia. En junio de 2013 el Servicio se trasladé a un
nuevo complejo hospitalario que dispone de una habitacion en
la planta pedidtrica con filtro HEPA donde se puede realizar el
procedimiento del trasplante.

Desde enero de 2004 hasta la actualidad se han realizado
en nuestro centro 49 trasplantes en nifios y adolescentes. La
Figura 4 resume la distribucion en el tiempo de estos trasplan-
tes. La edad varia de 13 meses hasta 18 afios, con una media
de 9,24 y una mediana de 8 (Fig. 5). Las enfermedades por las
que se indico el trasplante fueron leucemia linfoblastica aguda
(18 casos), leucemia mieloide aguda (9), neuroblastoma (7),
aplasia medular (3), enfermedad de Hodgkin (3), sarcoma de
Ewing (3), sindrome mielodisplasico (1), linfoma no Hodgkin
(1), anemia de Fanconi (1), meduloblastoma (1), sindrome de
Hurler (1) y disqueratosis congénita (1) (Fig. 6). En cuanto al
tipo de trasplante, se han realizado 24 trasplantes autélogos
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y 25 trasplantes alogénicos (9 de hermano HLA idéntico, 8 de
SCU y 8 de un donante no emparentado). En los trasplantes
alogénicos las fuentes de PH fueron SP en 5 casos, MO en 12 y
SCU en 8. La mayoria de acondicionamientos fueron mieloa-
blativos. Dos pacientes fallecieron durante la fase de aplasia
del trasplante alogénico, 1 por una neumonia por VRS y otro
por un shock séptico. Entre los pacientes con neoplasias hema-
tologicas la tasa global de recaida fue del 27% (10 pacientes).
Recayeron 4 pacientes de los 13 que habian recibido un TPH
aut6logo y 6 de los 23 que habian recibido un alogénico. En el
momento actual estan vivos 32 pacientes, siendo la supervi-
vencia global del 65%.

Trasplante hematopoyético pedidtrico en el Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla

Desde enero de 1980 se han realizado en nuestro centro 1.852
trasplantes, de los cuales 207 (11%) son en poblacién pedidtrica
(0-18 afos). En la actualidad somos Centro de Referencia para
TPH del adulto para las comunidades de Aragén y La Rioja y
mantenemos la designacién como centro CSUR para el TPH
infantil. En 2011 se obtuvo la acreditacion segtin el sistema JACIE
tanto para adultos como para nifios. Tanto la designacién como
centro CSUR como la renovacién de la Acreditacion JACIE se
realizaran en abril y junio de 2015, respectivamente. Los datos de
los pacientes son remitidos a los registros de trasplante europeo
(EBMT) y espaiiol (GETH/GETMON). Nuestro centro también
dispone acreditacion para el laboratorio de HLA y el Banco de
Sangre y Tejidos.
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El paciente pediétrico en la actualidad procede exclusiva-
mente de nuestra comunidad, aunque histéricamente se han
recibido pacientes de distintas comunidades del norte de Espa-
fia: Galicia, Castilla-Le6n, Asturias, Aragén y Pais Vasco. El nifio
es evaluado en la Consulta de Hematologia Pediétrica desde
donde se solicitan las pruebas necesarias para su aceptacion
en el programa y que se realizan en las respectivas consultas
del Servicio de Pediatria. De manera artesanal disefiamos una
sucesién de dibujos y vifietas del afamado Bob Esponja para
intentar explicar el trasplante a nifios de 7-14 afios. El procedi-
miento y sus resultados se explican detalladamente a los padres,
entregandoseles por escrito la documentacién y los correspon-
dientes consentimientos informados. En la actualidad existe una
aplicacién para tabletas que se incorporara proximamente a la
evaluacion pre-TPH.

La Unidad de TPH dispone de 8 habitaciones individuales
de aislamiento inverso con filtros HEPA y Pall para el agua. El
periodo de aislamiento varfa en funcion del tipo de trasplan-
te entre 11 y 20 dias. Tras el alta el paciente es seguido en la
consulta de Hematologia Pediétrica vigilando especialmente
la aparicion de la EICH, complicaciones infecciosas y la evolu-
cién de la enfermedad de base, todo ello en colaboracién con
el Servicio de Pediatria.

En cuanto a los resultados, desde el afio 2004 hasta la actua-
lidad hemos realizado 39 TPH en pacientes pediatricos, 3 de
ellos autélogos y el resto (36) alogénicos. En el grupo de TPH
alogénico la fuente de PH empleada fue la SCU (4), SP (13) y
MO (17). En el TPH autdlogo se usé SP en todos los pacientes.



El motivo del trasplante fue una enfermedad no neoplasica en
11 pacientes: aplasia medular adquirida (6), anemia de Fanconi
(2), inmunodeficiencia (1), beta-talasemia intermedia (1) y déficit
de piruvato-kinasa (1). El resto de los pacientes (27) padecia una
enfermedad maligna. Cuatro pacientes recibieron dos TPH (3
por recaida y 1 por fallo de injerto), uno de los cuales recibi6 una
tercera infusion por un fallo de injerto secundario. De los 36 TPH
alogénicos 6 eran de un donante familiar y 30 de un donante
no emparentado (incluyendo los 4 de SCU). La mortalidad al
dia 100 fue del 28%. Las causas de fallecimiento fueron recaida
(7), sindrome linfoproliferativo (1), fallo de injerto primario (1),
sepsis (1), EICH (3) y fallo multiorganico (1). Con una mediana
de seguimiento de 6 afios (1-10 afios), 17 de los 31 pacientes
sometidos a TPH alogénico (54%) estdn vivos, asi como 2 de
los 3 pacientes que recibieron un TPH autélogo.

CONCLUSIONES

Las indicaciones y resultados del TPH pediatrico en el terri-
torio de la SCCALP son comparables a los publicados en otras
series. La colaboracion estrecha entre pediatras y hemat6logos
y el uso de protocolos de trasplante especificamente adaptados
a las peculiaridades del paciente pediatrico garantizan la ade-
cuada realizacion de estos procedimientos en el nifio cuando
se llevan a cabo en unidades de trasplante mixtas (de adultos
y de nifios).
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Mesa Redonda: Trasplante de médula 6sea en Pediatria

Seguimiento del nifio oncoldgico en Atencion Primaria

M.C. MENDOZA SANCHEZ, M. MURIEL RAMOS

Unidad de Hemato-Oncologia Pedidtrica. Hospital Universitario de Salamanca.

RESUMEN

Los avances en el tratamiento del cdncer en la infancia
han llevado a una importante mejoria de la supervivencia de
estos pacientes, alcanzando el 80% en paises desarrollados. Sin
embargo, esto ha supuesto tanto un aumento en la aparicion de
segundas neoplasias como en los efectos secundarios a largo
plazo, derivados del propio tumor, de las técnicas diagndsticas
o del tratamiento. Por todo ello, es fundamental que exista una
adecuada coordinacién entre el equipo de Hemato-Oncologia
infantil y el Pediatra de Atencion Primaria y que este tltimo sea
debidamente informado del diagnéstico y de los tratamientos
recibidos, asi como de los potenciales riesgos. De esta forma
mejorara el seguimiento de los pacientes, asi como su morbi-
mortalidad y, por tanto, su calidad de vida.

Palabras clave: Cancer infantil; Efectos tardios; Segundas
neoplasias.

ABSTRACT

Advances in the treatment of childhood cancer have led to
a significant improvement in survival of these patients, reach-
ing 80% in developed countries. However, this has involved
both an increase in the incidence of second malignancies and
long-term effects resulting from the tumor itself, diagnostic tech-
niques and treatment. Therefore, it is essential an appropriate
coordination between the team of Hematology-Oncology and
Pediatrics Primary Care. This one should be duly informed of
the diagnosis and treatment received, as well as potential risks.
This will improve the monitoring of patients and their morbidity
and mortality, and therefore, their quality of life.

Key words: Childhood; Cancer survivors; Late effects; Sec-
ond malignancies.

INTRODUCCION

La incidencia de cancer en nuestro pais en nifios entre 0 y 14
afios es de aproximadamente 950 casos nuevos/ano®. Dados
los avances en las medidas terapéuticas y de soporte, la super-
vivencia de estos pacientes ha mejorado de forma importante
y se estima cercana al 80% a los 5 aflos?.

En los préximos afios uno de cada 450 adultos jovenes sera
superviviente de un cancer infantil®, siendo los tumores pri-
marios mas frecuentes la leucemia linfoblastica aguda (LLA),
los tumores del SNC y el linfoma de Hodgkin. Sin embargo,
este incremento de la supervivencia lleva asociado un aumento
de las secuelas a largo plazo, lo que va a condicionar de forma
importante la calidad de vida de los pacientes.

Hay amplia evidencia de esta situacion en la bibliografia,
con grandes estudios de cohortes, donde se describe al menos
una alteracion crénica a los 45 afios en hasta el 95%, y grave en
el 65%%. La principal afectacion se detecta a nivel pulmonar,
cardfaco, endocrinolégico y del SNC.

Los efectos secundarios a largo plazo tras un cancer infantil
pueden ser consecuencia de:

- El propio tumor primario y su infiltracioén inicial.

- Métodos diagnosticos o pruebas de imagen durante el tra-
tamiento o el seguimiento.

- Tratamientos administrados: cirugfa, radioterapia, quimio-
terapia, trasplante de progenitores hematopoyéticos (TPH).
Los principales farmacos quimioterdpicos y su mecanismo
de accion se resumen en la Tabla I.

Por tanto, es fundamental un adecuado seguimiento para
reducir tanto la morbilidad como la mortalidad. En este sentido,
son muy importantes las guias basadas en la evidencia que,
desde el 2004, se han desarrollado por el Children’s oncology group
para el seguimiento a largo plazo de los nifios, adolescentes
y adultos jovenes con cancer®. Estas guias estdn en continua
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TABLA L~ PRINCIPALES GRUPOS DE QUIMIOTERAPICOS.

a. Alquilantes de]l ADN

- Derivados de mostazas sulfuradas: melfalan, clorambucil
- Oxazofosforinas: ciclofosfamida, ifosfamida

- Derivados de la etilenimina: thiotepa

- Alquilsulfonatos: busulfin

- Derivados de nitrosureas: carmustina, lomustina

- Derivados de la hidracina: procarbazina, dacarbacina

- Derivados de la hidracina: mitomicina

- Platinos: cisplatino, carboplatino

b. Agentes intercalantes del ADN

Antraciclinas: adriaminina, daunorrubicina, epirrubicina,
idarrubicina, mitoxantrone

Derivados de la fenoxazona: actinomicina D
Glicopéptidos: bleomicina

¢. Inhibidores de la mitosis

Alcaloides de la vinca: vincristina, vimblastina, vindesina,
vinorelbina

d. Antimetabolitos

Antagonistas del acido f6lico: metotrexate
- Antagonistas de pirimidinas: fluoruracilo, citarabina, gemcitabina
- Antagonistas de purinas: mercaptopurina, tioguanina

e. Inhibidores enzimaticos y de la sintesis proteica

Derivados de podofilotoxinas: etopésido, tenipésido
Derivados de la camphotecina: irinotecan, topotecan
Proteinas bacterianas: erwinasa, asparraginasa, pegaspargasa
Derivados de la urea: hidroxiurea

Derivados de purinas y pirimidinas: fludarabina

De la Haba |, Aranda F, Méndez M, Aranda E. Farmacologia de los
agentes quimioterdpicos. Medicine 1999, 7: 6537-44.

actualizacién, con equipos multidisciplinares y se pueden con-
sultar en la siguiente direccién: http:/ /www.survivorshipgui-
delines.org

Muchas de las recomendaciones que se hardn en esta revision
son generales para los supervivientes de cancer, pero algunos
de los riesgos estaran més relacionados con un tipo de terapia
mas especifica o con mayores dosis.

Durante los primeros meses de tratamiento del cancer, el
principal responsable del paciente es el Hemato-Oncélogo
infantil. Sin embargo, durante esa etapa puede haber también
consultas al Pediatra de Atencién Primaria (PAP), especialmente
en relacién con fiebre o vacunaciones. Por esto, es importante
una adecuada coordinacién de la asistencia entre ambos espe-
cialistas.

Poco a poco, conforme finalizan los tratamientos, asi como
en las fases de mantenimiento de las leucemias, la atencion del
paciente se va a ir transfiriendo paulatinamente al PAP, quien
continuard el seguimiento. Las principales necesidades serdn:
- Vigilancia de recurrencias, locales o a distancia, y que nor-

malmente ocurren en los primeros 5 aflos tras el tratamiento
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- Deteccioén precoz de segundas neoplasias.

- Monitorizacién de los efectos fisicos y psicoldgicos tardios.
- Manejo de otras situaciones médicas comérbidas.

— Acciones preventivas rutinarias.

— Valoracion psicosocial y de la calidad de vida.

Es fundamental que el médico de Atencién Primaria dis-
ponga de un exhaustivo informe en el que se indique de forma
adecuada la enfermedad y los tratamientos recibidos, asi como
las dosis, e incluso una guia para un adecuado seguimientow®?.

No hay que olvidar que estas enfermedades, por sus espe-
ciales caracteristicas, afectan enormemente la dindmica familiar
y que los efectos secundarios, especialmente a nivel psicologico,
pueden presentarse también en el resto de miembros. En este
sentido hay que tener especial cuidado con los hermanos que
es frecuente que se sientan “olvidados”.

PRINCIPALES MOTIVOS DE CONSULTA DURANTE LA
FASE ACTIVA DE TRATAMIENTO

En los primeros meses tras el diagndstico la comunicacion
entre el equipo hospitalario y el PAP es muy importante, ya
que este puede ser el primero al que acuda el nifio en caso de
problemas intercurrentes.

Uno de los principales motivos de consulta es la fiebre, que
puede ser el tinico signo de infeccion. En estos casos, es funda-
mental realizar una exploracion completa que incluya orofaringe
y zona perianal, y valorar qué pacientes tienen un mayor riesgo
de presentar infecciones graves, ya que estos casos deben ser
derivados sin demora al hospital para ingreso y tratamiento con
antibi6ticos de amplio espectro. En general, este riesgo es muy alto
durante las primeras fases de tratamiento, sobre todo si el paciente
adn no ha conseguido remisién completa de la enfermedad.

Hay varios esquemas de estratificacion validados en nifos,
excluyendo a los sometidos a TPH. Estos incluyen factores cli-
nicos, analiticos y factores relacionados con la enfermedad. En
la tabla II se presentan los principales criterios de alto riesgo®.

Si el paciente no se encuentra dentro de alguno de los ante-
riores supuestos se puede considerar que el riesgo es bajo y
valorar el tratamiento domiciliario con antibioterapia oral. Para
ello es necesario ademds asegurar un adecuado seguimiento y
tolerancia de la medicacién. Los farmacos maés utilizados en
estos casos son el ciprofloxacino (20-30 mg/kg/dia) y la amoxi-
cilina-clavulanico (80 mg/kg/dia) y es recomendable controlar
la evolucion a las 24-48 horas.

Si han pasado ya entre 3 y 6 meses del fin de la quimioterapia
se puede considerar que el paciente ya tiene casi recuperada
su funcién inmunitaria y tratarlo como a cualquier otro nifio.

En general estos pacientes reciben de forma profildctica tri-
metoprim-sulfametoxazol para la prevencion de infeccién por
Pneumocystis jirovecci y en algunos casos también fluconazol
para la prevencién de infeccion flingica.
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CRITERIOS DE RIESGO DE FIEBRE Y NEUTROPENIA EN LOS
PACIENTES ONCOLOGICOS (NO TPH).

TaBLA II.

En relacion con la enfermedad:

- Leucemia mielobléstica aguda, linfoma de Burkitt, tratamiento de
induccién de LLA, enfermedad progresiva, recaida medular

- Enfermedad que atin no ha alcanzado la remisién completa

- Quimioterapia en los 7 dias previos

- Resolucién esperada de la neutropenia mayor de 10 dias

Criterios clinicos:

- Edad menor de 2 afios

- Fiebre > 39°C

- Signos de disfuncion hemodinamica, respiratoria o afectacion
neuroldgica

- Mucositis grave

- Vomitos o dolor abdominal

- Signos de infeccién local del catéter

- Diétesis hemorragica

Criterios analiticos:

- Hb<9g/dl

- PCR>5mg/dl

- Leucocitos totales < 300-500/mcl
- Monocitos < 100/mcl

- Neutrdfilos < 100/mcl

- Plaquetas < 50.000/mcl

- Funcién renal y hepatica alterada

Una situacion de riesgo es la aparicién de vesiculas sugeren-
tes de varicela o herpes zoster. Si el paciente se encuentra atin
en tratamiento activo o lo ha finalizado poco tiempo antes, es
necesario remitir a un centro hospitalario para valorar ingreso
y tratamiento con aciclovir intravenoso, asociado a gammaglo-
bulina precoz en los casos indicados.

Otro motivo de consulta en AP son los vomitos. El farmaco
antiemético de eleccion es el ondansetrén (0,15 mg/kg/8 h),
que se puede usar via sublingual, siendo poco recomendable el
uso de la metoclopramida por el riesgo de efectos secundarios
extrapiramidales.

En relacion a la prevencion, desde Atencion Primaria es
importante insistir en medidas de higiene adecuadas durante
el tratamiento oncolégico, tanto del paciente como de los con-
vivientes, asi como evitar contacto con personas que padezcan
alguin proceso infeccioso y evitar las aglomeraciones.

EFECTOS SECUNDARIOS A LARGO PLAZO

Se define efecto a largo plazo como cualquier consecuen-
cia fisica, médica, cognitiva o psicosocial cronica que acontece
pasados 5 afios tras el diagndstico de un tumor. A continuacién
se describen algunos de ellos. En la tabla III se muestra un resu-
men, y en la tabla IV, un ejemplo de posible formulario para el
seguimiento.
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1. Efectos pulmonares

La toxicidad pulmonar es una complicacién frecuente a largo
plazo en los pacientes sometidos a tratamiento para el cincer en la
infancia. El grado de lesi6n es variable pero puede llegar a ser gra-
ve y afectar de forma muy importante su salud y, en consecuencia,
su calidad de vida y supervivencia. El dafio a nivel pulmonar pue-
de ser permanente y la incidencia acumulada aumenta conforme
pasa el tiempo tras el diagnéstico, pudiendo presentarse hasta
en un 65% de los pacientes expuestos a tratamientos de riesgo®.

Entre los posibles efectos secundarios podemos encontrar la
fibrosis pulmonar, bronquiolitis obliterante, enfermedad pulmo-
nar restrictiva u obstructiva y neumonitis intersticial

La mayor prevalencia se encuentra entre los tratados con
radioterapia a nivel toracico, seguidos por aquellos que han
recibido bleomicina.

El pulmén es un 6rgano muy sensible a la radiacién pero
ademas, en el nifo, la radioterapia puede afectar al desarrollo de
la cavidad toracica. La radiacion craneoespinal también puede
causar lesiones.

La afectacion més frecuente de la bleomicina es la neumo-
nitis intersticial, que puede progresar a fibrosis. La patogenia
no se conoce muy bien, aunque si se sabe que este fairmaco se
metaboliza mal en el pulmén. El riesgo de dafio es mayor si se
superan dosis acumulativas mayores de 400 unidades, y tam-
bién si hay administracion concomitante de radioterapia o de
oxigenoterapia a altas dosis‘?.

Otros farmacos quimioterapicos implicados son el busulfan,
la ciclofosfamida, carmustina (BCNU) y la lomustina (CCNU),
con mayor riesgo si se usan de forma conjunta.

La toxicidad inducida por el busulfan habitualmente se desa-
rrolla de forma insidiosa con sintomas como tos, disnea o fiebre,
de comienzo aproximadamente 3,5 afios tras el tratamiento.

La ciclofosfamida puede dar una neumonitis precoz, en los
primeros 6 meses tras el tratamiento, o tardia. La forma precoz
puede responder al tratamiento con corticoides, pero la tardia
no responde y con frecuencia progresa a fibrosis. No parece
haber relacion entre el dafio pulmonar y la dosis de ciclofos-
famida utilizada.

El riesgo de lesion relacionado con el BCNU aumenta con
dosis superiores a 1.500 mg/m?, siendo mayor si ha habido
radiacion concomitante. Los sintomas se pueden desarrollar tan
temprano como un mes tras administrar la medicacién. A largo
plazo puede producir también fibrosis de aparicién insidiosa y
sin respuesta a corticoides.

Otro factor de riesgo es el TPH, siendo las complicaciones
pulmonares una causa muy importante de morbimortalidad.
Pueden ser debidas a los regimenes de acondicionamiento, a
complicaciones infecciosas, alo-reactividad tras el trasplante o
complicaciones por la radioterapia. La alteraciéon mas frecuente
es el déficit restrictivo. También puede haber enfermedad obs-
tructiva asociada a enfermedad injerto contra huésped(. El
riesgo es mayor cuanto mas pequefio es el nifio.
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TABLA III. PRINCIPALES EFECTOS SECUNDARIOS TARDIOS Y TRATAMIENTOS ASOCIADOS.

Organo afecto Efecto tardio

Tratamiento asociado

Pulmon Fibrosis pulmonar Radioterapia torécica, bleomicina, ciclofosfamida,
Bronquiolitis obliterante busulfén, carmustina, lomustina, TPH
Enfermedad pulmonar obstructiva o restrictiva
Neumonitis intersticial
Eje HTHF Fallo de crecimiento Radioterapia craneal, ciclofosfamida, ifosfamida y
Pubertad precoz, retraso puberal, amenorrea secundaria busulfan
Hipotiroidismo central
Tiroides Hipotiroidismo Radioterapia local, inhibidores tirosin-kinasa, busulfan y
Nodulos tiroideos ciclofosfamida
Gonadas Infertilidad Alquilantes y radioterapia local
Trastornos sexuales
Osteopenia
Cardiovascular HTA Radioterapia mediastinica y antraciclinas
Miocardiopatia dilatada
Insuficiencia cardiaca
Enfermedad coronaria
Gastrointestinal Estenosis esofagicas Radioterapia
Enteritis crénica
Colelitiasis
Higado Hepatotoxicidad Metotrexate, mercaptopurina, tioguanina
Daiio renal Glomerular Nefrectomia, radioterapia abdominal
Cisplatino e ifosfamida
Tubulopatia Radioterapia espinal e ifosfamida
Dafio vesical Ciclofosfamida, ifosfamida, radioterapia y resecciones
terapéuticas
Musculoesquelético Osteopenia Radioterapia craneal y craneoespinal, dafio directo

Trastornos funcionales
Osteonecrosis

gonadal, corticoides y metotrexate
Cirugfa y radioterapia local
Corticoides

Trastornos dentales
Xerostomia

Alteracion craneofacial
Dafio temporomandibular

Orales y dentales

Radioterapia craneal y cervical, alquilantes, sobre todo
ifosfamida

Segundos tumores LMA y sindromes mielodisplésicos

Tumores solidos

Alquilantes, antraciclinas, etopésido
Radioterapia local y alquilantes

La cirugia toracica también puede producir afectacion pul-
monar('?. Los nifios parecen tolerar mejor las resecciones de las
metastasis que los adultos por mecanismos adaptativos.

Otros factores de riesgo son la afectacién primaria o metas-
tasica del pulmon, la susceptibilidad genética a la quimioterapia
0 a la radiacién, el asma o la enfermedad pulmonar obstructi-
va cronica, las infecciones, el tabaco y la exposicion a toxicos
ambientales.

En el seguimiento de estos pacientes es importante registrar
cambios en la tolerancia al ejercicio, asi como la presencia de tos
u otros sintomas respiratorios. Las pruebas de funcién pulmonar
ayudaran a valorar mejor la presencia de posibles alteracio-
nes, pudiendo encontrar inicialmente tan solo una afectacion
restrictiva leve. Hay que insistir también en la prevencion del

habito tabaquico y no olvidar la vacunacién antigripal anual en
el paciente y convivientes.

2. Efectos endocrinoldgicos

Las alteraciones a nivel del sistema endocrino se encuentran
entre las mas frecuentes tras el tratamiento oncoldgico en la infan-
cia, pudiendo encontrarlas hasta en la mitad de los pacientes??.
El riesgo se estima 4,8 veces mayor que en la poblacién general
y sobre todo en nifios diagnosticados entre los 5 y los 9 afios.

Los principales factores de riesgo son la radioterapia y las
altas dosis de alquilantes, como la ciclofosfamida, la ifosfamida
o0 busulfan.

Los tumores primarios con mayor riesgo son los del SNC,
los sarcomas faciales o de la érbita y el linfoma Hodgkin. En una
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TABLA IV. MODELO DE HOJA DE SEGUIMIENTO A LARGO PLAZO.

Nombre del paciente:

Diagnéstico y fecha:

Fin de tratamiento:

Centro de tratamiento y teléfonos de contacto:

Quimioterapia aplicada (incluyendo dosis acumulativa de antraciclinas):

Radiacién, dosis y localizacion:

Cirugfa:

- Sudor nocturno
— Fiebre inexplicada

Signos o sintomas:

- Sintomas constitucionales

— Sintomas respiratorios
- Dolor precordial

— Palpitaciones, disnea
— Tolerancia al ejercicio

- Sintomas con la miccién

- Dolores osteoarticulares

- Alteraciones visuales

- Adenopatias o tumoraciones
— Cambios en la piel

- Ritmo gastrointestinal

- Anomalias menstruales

- Trastornos emocionales

- Habilidades cognitivas

Exploracién fisica: — Peso, tallay TA

- Velocidad de crecimiento

- Cardiopulmonar

- Abdomen

- Exploracion cuténea
— Desarrollo puberal

- Mamas y testiculos

- Sistema ganglionar

— Tiroides

- Sistema osteoarticular

- Exploracion neurolégica
- Cavidad orofaringea

Pruebas complementarias: - Hemograma

— Funcién hepatica

- Glucemia

- Lipidos

- Funcién tiroidea

- Sistematico de orina

— Perfil renal

- Radiografia de trax

- Funcién pulmonar

- ECGy ecocardiograma

- Hormonas sexuales

- Seminograma

— Control ginecolégico

- Edad 6sea

- Densitometria

- Examen oftalmoldgico

- Audiometria

- Estudio psicopedagégico y neuropsicolégico
- Examen odontolégico

Consejos: ejercicio, dieta saludable, prevencién del hdbito tabaquico y del consumo de alcohol, revisiéon bucodental y proteccién solar

reciente revisién en nuestro pais en supervivientes de tumores
del SNC se encontré al menos un déficit hormonal en el 76%
de los casos, siendo el mas prevalente el de GH. El craneofarin-
gioma fue el tumor con mayor niimero de casos de deficiencias
hormonales®?.

Hasta un tercio de los pacientes supervivientes a tumores
cerebrales en la infancia®™ y un 10-15% de pacientes tratados de
leucemia presentan retraso en el crecimiento. Es fundamen-
tal, por tanto, realizar un adecuado seguimiento de la ganancia
pondero-estatural en estos nifios, asi como de la velocidad de
crecimiento. Los que reciben radiacion por debajo de los 5 afios
son especialmente susceptibles. Por este motivo, en los tltimos
afios se han realizado importantes cambios en los protocolos de
tratamiento para reducir las dosis de radioterapia o limitar su
uso en menores de esta edad. El retraso en el crecimiento puede
estar relacionado con factores tanto endocrinoldgicos (déficit
de GH, pubertad central precoz, hipotiroidismo central, el uso
prolongado de corticoides) como no endocrinoldgicos (dafio
en cartilagos de crecimiento por la radiacion, malnutricion).
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El dafio directo inducido por la radiacién sobre el cartilago de
crecimiento de las vértebras afecta mas a la talla en sedestacién
que en bipedestacion al provocar acortamiento del tronco.

Dentro de las posibles afectaciones endocrinoldgicas tras
el tratamiento del cancer en la infancia las mas frecuentes son
las que afectan al eje hipotdlamo-hipofisario, al tiroides y a la
funcién gonadal.

2a. Afectacion del eje hipotdlamo-hipofisario (HTHF)

Suele ser secundaria a dafio local por tumores localizados
en dicha zona y su tratamiento quirtdrgico, o por radioterapia
craneal. Mientras que los tumores y la cirugia pueden causar
dafio tanto a nivel de hipotdlamo como de hipéfisis, el dafio de
la radiacién suele ser sobre todo hipotalamico. Tanto de una
forma como de otra, se pueden producir deficiencias secunda-
rias en una o més de las hormonas de la region anterior de la
hipéfisis (GH, LH, FSH, TSH, ACTH). La diabetes insipida por
fallo en la ADH esta tipicamente asociada a intervencion qui-
rurgica (sobre todo en histiocitosis, craneofaringioma, glioma



6ptico o germinomas) y raramente es secuela de la radiacién
o de la quimioterapia.

Dosis de radioterapia superiores a 18 Gy aumentan el riesgo
de déficit de GH y de pubertad precoz de origen central por
alteracién en la GnRH. Dosis mayores de 30-40 Gy también se
asocian a déficit de LH, FSH, TSH y ACTH®2.

La afectacion hipotaldmica también puede provocar trastor-
nos alimentarios, como la caquexia diencefalica en los gliomas
hipotaldmicos.

El déficit de GH es la endocrinopatia més frecuente en el
superviviente de cancer infantil que ha recibido radioterapia
craneal y la mas estudiada, pudiendo ocurrir hasta 6 afios des-
pués de su administracion‘?. En el caso de que se sospeche, esta
indicado remitir al especialista de Endocrinologia para la reali-
zacion de test de estimulacién que confirme el diagnéstico. En
relacién con el tratamiento sustitutivo con GH hay controversia,
ya que algunos datos sugieren un pequefio riesgo de segundas
neoplasias, especialmente tumores sélidos. Este riesgo parece
disminuir conforme avanza el tiempo de seguimientoV.

Las alteraciones en la produccién de LH y FSH pueden pro-
ducir, tanto pubertad precoz, como retraso puberal. La pubertad
precoz es tipica de hamartomas, gliomas épticos, ependimomas
y astrocitomas. Es importante, por tanto, controlar la aparicion
de los caracteres sexuales secundarios, asi como la velocidad de
crecimiento. Si ya han alcanzado la maduracién sexual, el déficit
de LH y FSH puede producir también amenorrea secundaria,
alteraciones en la libido o en la funcién eréctil en varones.

Los pacientes tratados con cirugia y altas dosis de radiote-
rapia sobre el drea HTHF también tienen mayor riesgo de pre-
sentar hipotiroidismo central por afectacion en la produccién de
TRH o TSH. Con menos frecuencia también pueden tener déficit
de ACTH, con sintomas como fatiga, mala ganancia ponderal o
hipoglucemia, especialmente en situaciones de riesgo. Algunos
grupos recomiendan realizar controles con niveles de cortisol en
ayunas, mientras que otros recomiendan test de estimulacion
en los pacientes de riesgo.

2b. Afectacidn tiroiden

Los trastornos tiroideos, ademas de por alteracion HTHE,
pueden ser también debidos al dafio directo en la gldndula tiroi-
dea, siendo el hipotiroidismo la consecuencia mas frecuente. El
hipotiroidismo central es menos frecuente que el secundario a
quimioterapia o radioterapia cervical. Se han descrito también
algunos casos de hipertiroidismo asociado a radiacién.

Los principales factores de riesgo son la radiacién (Hodg-
kin, tumores cerebrales o de cabeza y cuello, o radiacién cor-
poral total), el tratamiento con inhibidores de la tirosin-kinasa
o con altas dosis de busulfan o ciclofosfamida, agentes radio-
activos como la metayodobencilguanidina y edad temprana
al tratamiento. El riesgo también se eleva conforme pasa el
tiempo tras el tratamiento, pudiendo aparecer hasta 25 afios
después.
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La evaluacién anual de la funcién tiroidea constituye uno de
los puntos clave en el seguimiento a largo plazo de los pacientes
tratados de cancer en la infancia.

2c. Afectacion gonadal

En relacion con la disfuncién gonadal y, al igual que se ha
comentado con la afectacidn tiroidea, los efectos secundarios
tardios pueden ser también por dafio directo ovarico o testicular.

En el varén las células germinales son mds sensibles, espe-
cialmente a agentes alquilantes (sobre todo ciclofosfamida con
dosis acumulativas mayores de 7,5g/m?, ifosfamida, busulfan,
procarbacina, melfalan y cisplatino). El dafio es mayor si la expo-
sicién ocurre a edades tempranas. Los efectos de la radiacion
sobre las células germinales son dosis dependientes, pudiendo
producir dafio con dosis tan bajas como 0,15 Gy™. Con canti-
dades mayores de 6 Gy la lesion puede ser irreversible(?.

La alteracién en las células de Leydig es menos frecuente y
estd inversamente relacionada con la edad. El dafio relaciona-
do con la radiacién se produce con mayores dosis (sobre todo
mayores de 20 Gy) y también es algo menor el efecto de los
agentes alquilantes. Como consecuencia podemos encontrar
retraso puberal y, en adultos que ya han alcanzado maduracién
sexual, se puede producir disminucién de la libido, disfuncion
eréctil y disminucién de la densidad mineral 6sea o de la masa
muscular. Es importante determinar periédicamente los niveles
de LH y testosterona por si precisan terapia sustitutiva.

El dafio a nivel ovérico en las mujeres puede producir tan-
to infertilidad como alteracion en la produccion de hormonas
sexuales. También podemos encontrar una elevada incidencia
de disfuncién sexual y dispareunia, asi como menopausia pre-
matura. Los efectos son mayores cuanto mayor es la edad de la
paciente en el momento del tratamiento, y también si ha estado
expuesta a radiacion abdominal, pélvica o del sistema nervioso
y a agentes alquilantes. La presencia de menstruaciones irre-
gulares puede ser sugerente de fallo ovérico junto con niveles
elevados de FSH y bajos de estradiol. Tanto la infertilidad como
la menopausia prematura incrementan el riesgo de osteoporosis
y enfermedad coronaria.

Los pacientes con problemas de fertilidad deben ser adecua-
damente informados de sus posibilidades para concebir.

2d. Obesidad

La etiologia de la obesidad en estos pacientes es multifac-
torial: radioterapia craneal, tratamiento con corticoides, espe-
cialmente dexametasona, intolerancia al ejercicio, ganancia de
peso post quimioterapia, limitaciones fisicas. Se ha descrito una
prevalencia de hasta el 40% " con mayor riesgo en supervi-
vientes de LAL y de tumores cerebrales(? debido a la terapia
prolongada con corticoides y a la radiacion.

La radioterapia craneal, corporal total y abdominal parece
predisponer también al desarrollo de sindrome metabdlico sin
obesidad y de diabetes en adultos jovenes, por lo que en estos
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pacientes se recomiendan controles seriados de glucosa y perfil
lipidico, asi como de tensién arterial (TA).

3. Efectos cardiolégicos

El riesgo de mortalidad debido a enfermedad cardiovascular
en adultos supervivientes a un cancer en la infancia es hasta 7-8
veces mayor que en la poblacién general®®!”, pudiéndose pre-
sentar el dafio hasta incluso 20 afios después del tratamiento. Los
pacientes mds susceptibles son los que han padecido leucemia,
tumores cerebrales, linfoma y rabdomiosarcoma.

Los principales factores de riesgo son la radiacién medias-
tinica, el tratamiento con antraciclinas y la edad temprana en el
momento del tratamiento, especialmente por debajo de 4 afos.
Otros factores que pueden influir son mutaciones genéticas como
la alteracién en el gen de la hemocromatosis o la trisomia 21, que
se asocia a mayor riesgo de cardiotoxicidad por antraciclinas®?.

Es frecuente encontrar HTA, miocardiopatia dilatada, insu-
ficiencia cardiaca congestiva o enfermedad coronaria. También
puede haber alteraciones valvulares y arritmias. En algunas oca-
siones el efecto es subclinico.

La miocardiopatia es un efecto secundario grave y muy carac-
teristico de las antraciclinas. Es dosis dependiente, aumentando
el riesgo si se sobrepasan dosis acumulativas de 250-300 mg/
m?2. El mecanismo parece estar relacionado con la produccién de
radicales libres y el dafio directo al miocito. Se estan realizan-
do estudios para disefiar estrategias que permitan reducir esta
toxicidad, como el uso de formas pegiladas, o analogos estruc-
turales de la doxorubicina y de la daunorubicina (epirubicina
e idarubicina respectivamente) que podrian ser menos lesivos.

Revisiones recientes sobre agentes cardioprotectores parecen
mostrar efecto beneficioso del dexrazoxano a la hora de limitar
la cardiotoxicidad de las antraciclinas, sin disminuir la respuesta
del tumor a ellas y sin aumentar el riesgo de segundas neopla-
sias(718). En nifios atin son precisos mas estudios.

La radiacién también es factor de riesgo para cardiotoxi-
cidad. El mecanismo parece ser sobre las células endoteliales,
produciendo fibrosis e isquemia, simulando aterosclerosis(®.
Esta afectacién vascular también puede producir enfermedad
carotidea y subclavia.

Algunos marcadores bioquimicos podrian ser ttiles a la hora
de monitorizar la cardiotoxicidad, como la troponina T cardiaca
o el péptido atrial natriurético, especialmente la fraccién NT-
proBNP®.

Asi pues, los pacientes tratados de cancer en la infancia, y
especialmente los que han recibido radioterapia o antraciclinas,
deben realizarse una exploracion cardioldgica anual que incluya
TA, asi como electrocardiograma y ecocardiograma a intervalos
regulares. Incluso los pacientes asintomaticos deben ser estu-
diados porque los sintomas no siempre se correlacionan con la
disfuncion ventricular. Es necesario interrogarles en todas las
revisiones sobre su tolerancia al ejercicio. Las mujeres embara-
zadas requieren un seguimiento mas estrecho.
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Existen factores de riesgo potencialmente modificables como
la obesidad o el sindrome metabdlico, por lo que es importante
la deteccién y el seguimiento de estas alteraciones. Asimismo, se
deben promocionar habitos de vida saludables como la alimen-
tacién sana, practica de ejercicio moderado y evitar el consumo
de tabaco.

4. Efectos neurocognitivos y psicosociales

Recientes estudios sugieren que hasta un 40-45% de los
pacientes supervivientes a un cancer infantil pueden presentar
problemas neurocognitivos®29, especialmente los diagnosti-
cados a edades mas tempranas. Pueden aparecer incluso afios
después.

Los pacientes con mayor riesgo de secuelas neuroldgicas
son los supervivientes a tumores del SNC®, en relacién con las
pruebas diagnésticas, la cirugfa, la quimioterapia y la radiacion.

Otro grupo de riesgo es el de supervivientes de LAL, espe-
cialmente si han recibido radiacion craneal o craneoespinal®® y
debido a la quimioterapia intratecal. Los efectos neurocognitivos
tardios en estos pacientes estdn bien documentados?” y son cla-
ramente menores en los que no han recibido radioterapia craneal.
En los protocolos actuales la indicacién de radiacion craneal esta
mucho mds restringida, especialmente en menores de 5 afios.

La radioterapia asociada a metotrexate intravenoso e intra-
tecal se ha asociado a leucoencefalopatia, y la radiacion a altas
dosis (mayores de 40 Gy), a mielitis.

Las alteraciones mads frecuentes son las que afectan a la
memoria, la atencion, la velocidad de procesamiento y las mate-
maticas®. Todas ellas pueden impedir el aprendizaje de nueva
informacion y dificultar el mantenimiento de lo ya aprendido,
disminuyendo asf la inteligencia global. Esto puede provocar
mal rendimiento escolar y laboral, baja autoestima y trastornos
del comportamiento y emocionales.

Otras posibles alteraciones son los trastornos de coordina-
cion, crisis epilépticas, fatiga, problemas de suefio y neuropatia
periférica, esta tiltima hasta en 20% de supervivientes tratados
con alcaloides de la vinca o derivados del platino®.

La afectacién neurosensorial mas frecuente es la hipoacu-
sia, sobre todo en expuestos a radiacién a ese nivel o a agentes
derivados del platino®. También en estos casos puede haber
tinnitus o vértigo. Las guias de seguimiento recomiendan hacer
una valoracién inicial de la audicién en todos estos pacientes y
a continuacién mantener seguimiento segtn la clinica.

La lesion ocular més frecuente son las cataratas®, espe-
cialmente en pacientes que han recibido corticoides, radiacion
ocular, tratamiento en el SNC o radiacién corporal total como
parte del acondicionamiento del TPH. El riesgo acumulado de
cataratas continta incluso hasta 20 afios tras finalizar el trata-
miento. Se recomienda control de la agudeza visual y fondo de
ojo anual para la deteccién de posibles alteraciones.

Los supervivientes a un linfoma de Hodgkin, leucemia,
tumores cerebrales o de cabeza y cuello tienen un riesgo aumen-



tado de dafio vascular a nivel carotideo relacionado con radio-
terapia a ese nivel, con un riesgo de accidente cerebrovascular
diez veces mayor que la poblacién control®. Por esto, las guias
también recomiendan la vigilancia de soplos carotideos y reali-
zar angio-resonancia en los casos indicados.

Muchas veces las recomendaciones en relacion con el segui-
miento de estos pacientes son dificiles de llevar a cabo por la
falta de tiempo, por lo que es importante disponer de test de
deteccién rapida de posibles alteraciones para luego hacer un
estudio mas completo en los pacientes diagnosticados de ries-
go),

La mayoria de las acciones rehabilitadoras van dirigidas
a mejorar la atencion y la memoria de trabajo. Sin embargo,
también son importantes las medidas sobre la integracion visual-
motora y el desarrollo de habilidades cognitivas verbales para
mejorar la calidad de vida de estos pacientes?".

En relacion con los problemas emocionales, las cifras de pre-
valencia llegan hasta el 15%?2. Podemos encontrar alteraciones
del &nimo, ansiedad, baja autoestima, trastornos de conducta,
estrés post-traumatico o depresién. Pueden presentarse inclu-
so muchos afios después del tratamiento y es fundamental el
soporte en este sentido a los pacientes y sus familias.

5. Efectos gastrointestinales

El mayor riesgo de complicaciones lo encontramos en pacien-
tes sometidos a cirugia y radioterapia combinadas, incluyendo
estenosis esofagica, colelitiasis, enteritis cronica y adherencias
abdominales. Los pacientes pueden presentar reflujo, nauseas,
vomitos, diarrea y estrefiimiento o pérdida de peso, asi como
dolores abdominales en relacién a episodios oclusivos.

El dafio por la radiacion de estructuras vasculares del tracto
gastrointestinal puede llevar también a fibrosis e isquemia.

Los efectos secundarios a nivel hepatico pueden ocurrir des-
pués de un largo periodo de latencia. Algunos de los quimiote-
rapicos mas frecuentemente implicados son el metotrexate, la
mercaptopurina y la tioguanina. El riesgo es mayor si se asocian
otros factores como el consumo de alcohol, obesidad, hepatitis
viral o hemosiderosis. En el seguimiento de estos pacientes se
recomienda monitorizar niveles de transaminasas y bilirrubina
de forma periédica.

6. Efectos genitourinarios

Los efectos secundarios tardios en el rifién los podemos
encontrar tanto a nivel del filtrado glomerular como a nivel
tubular. La HTA, que puede ser tanto causa como consecuencia
del dafio, se ha descrito hasta en un 23% de pacientes®.

Los principales factores de riesgo para la alteracion en el
filtrado glomerular a largo plazo son la nefrectomia, la radio-
terapia abdominal (superior a 25 Gy) y altas dosis de cisplatino
(> 450 mg/m?) e ifosfamida (> 16.000 mg/m?).

El dafio tubular renal se asocia al uso de ifosfamida y la
radiacion espinal.

M.C. MENDOZA SANCHEZ, M. MURIEL RAMOS

La ciclofosfamida es téxico vesical pero no parece causar
dafio renal a largo plazo. El metotrexate puede ser nefrotéxico
durante el tratamiento y poco tiempo después, pero tampoco
parece ser responsable de secuelas a largo plazo a ese nivel®.

Un grupo importante de riesgo de lesiones renales tardias
son los supervivientes de un tumor de Wilms, debido a la his-
toria de nefrectomia, la quimioterapia y la posibilidad de haber
recibido radiacién.

A nivel vesical también puede haber dafios secundarios a
la quimioterapia, especialmente en relacién con ifosfamida y
ciclofosfamida. Otros factores de riesgo son la radioterapia y
las resecciones terapéuticas. El tumor que con mds frecuencia
asienta en la vejiga es el rabdomiosarcoma. En los supervivientes
a este tumor no son raras las infecciones del tracto urinario y la
incontinencia vesical, asi como la disfuncién sexual.

Los varones a los que se realiza reseccion de nédulos linfa-
ticos retroperitoneales pueden tener disfuncion sexual. En las
mujeres se ha descrito también esta alteracion, asi como fistulas
vaginales, dolor crénico pélvico, trastornos del suelo pélvico o
sequedad vaginal® secundarias a radiacién local. Asimismo
puede haber lesién uterina que disminuya su distensibilidad
y, por tanto, comprometa un posible embarazo.

Las acciones recomendadas en el seguimiento incluyen la
determinacion de TA, sistematico de orina, y monitorizacién de
urea, creatinina y electrolitos.

7. Efectos musculoesqueléticos

Los supervivientes a un cancer infantil tienen un riesgo ele-
vado de presentar bajos niveles de densidad mineral ésea. El
principal factor de riesgo es la administracion de radioterapia
craneal o craneoespinal a dosis mayores de 24 Gy®¥. El efecto
de la radioterapia craneal esta probablemente relacionado con
el déficit de GH y de las hormonas sexuales. El dafio directo
gonadal también puede provocar trastornos en la produccién
hormonal, afectando asi la densidad mineral dsea.

Otros factores de riesgo son la infiltracion 6sea maligna,
agentes quimioterdpicos como los corticoides o el metotrexate,
nutricién subéptima o estilo de vida sedentario.

En los pacientes con riesgo de osteopenia y osteoporosis
que presenten sintomas como dolor dorso-lumbar o fracturas
patoldgicas estd indicada la realizacién de estudio radiol6gico
y densitometria.

Algunos estudios estan poniendo de manifiesto que la afecta-
cién grave de la densidad mineral dsea parece no ser tan frecuen-
te como se pensaba y que muchos pacientes mejoran de dicha
afectacion con medidas de primer nivel como los suplementos
de vitamina D y calcio y un estilo de vida saludable?®. Los
casos mas graves pueden requerir otras medidas terapéuticas.

La osteonecrosis es una complicacion bien conocida de los
corticoides, aunque poco frecuente, siendo los nifios mas mayo-
res especialmente susceptibles. Hay que pensar en ella ante un
dolor osteoarticular persistente en un paciente con antecedente
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de tratamiento con altas dosis de corticoides y en caso necesario,
realizar resonancia para confirmar el diagndstico y valorar la
necesidad de tratamiento quirtrgico.

También puede haber importantes efectos funcionales y esté-
ticos tras amputaciones en sarcomas. El hueso afecto va a ver
interrumpido su crecimiento y muchos de estos tumores van
a necesitar revisiones quirtrgicas multiples. La radiacion va a
alterar el desarrollo de los musculos y huesos, y puede provocar
trastornos en la piel a nivel del mufién, osteomielitis crénica
residual, deformidades y sindrome del miembro fantasma.

8. Efectos orales y dentales

El cancer y su tratamiento también pueden producir tras-
tornos en el desarrollo de los dientes, en la funcién salival, en
el desarrollo craneofacial y en la articulacién témporo-mandi-
bular®.

A nivel del desarrollo dental podemos encontrar hipodon-
tia, microdontia o malformaciones de la raiz dentaria. Todo
ello puede conducir a maloclusién. Los riesgos son mayores
en nifios tratados por debajo de los 5 afios, si se administraron
altas dosis de alquilantes, especialmente ciclofosfamida, y si
hubo exposicion de la cavidad oral a radioterapia, incluso desde
dosis de 10 Gy.

A nivel del esmalte puede haber cambios de coloracion,
fisuras o hipoplasia, que aumentan el riesgo de colonizacion
por bacterias como el Streptococcus mutans predisponiendo al
desarrollo de caries.

Las glandulas salivales son muy radiosensibles. La xerosto-
mia es un efecto secundario frecuente tras la radiacion craneal
y cervical, y puede afectar de forma importante a la calidad de
vida. También produce incremento del riesgo de caries y de
infecciones orales, asi como problemas de suefio y dificultades
para tragar o hablar. El desarrollo de las técnicas actuales de
radioterapia con intensidad modulada podria mejorar los resul-
tados en este sentido al permitir administrar dosis reducidas a
nivel de la parétida pero atin no hay resultados concluyentes.
La asociacién entre la quimioterapia sola y la xerostomia es
controvertida.

Dosis altas de radioterapia también pueden producir alte-
raciones craneofaciales que afectan de forma importante a la
calidad de vida.

En los pacientes que han recibido radioterapia sobre la arti-
culacion témporo-mandibular, la mandibula o los misculos de
la masticacion puede haber trismus, que dificulta la higiene oral,
la nutricion, el cuidado dental o la comunicacién.

No debemos olvidar que la cavidad oral es un lugar de afec-
tacion frecuente de la enfermedad injerto contra huésped y pue-
de ser el primer y tinico indicador de ella tras el TPH. Debemos
estar atentos a sintomas como la xerostomia, alteraciones en el
gusto o en la sensibilidad a alimentos, asi como a la aparicién
de cambios liquenoides, problemas en la movilidad de la lengua
o leucoplaquia.
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En Atencién Primaria es importante el seguimiento de todas
estas posibles lesiones asi como realizar una adecuada promo-
cién de la higiene dental y limitar el consumo de dulces. A pesar
del riesgo de estas alteraciones, hay estudios en los que se ha
comprobado que hasta el 28% de supervivientes no visitan al
dentista®.

9. Efectos inmunoldgicos y riesgo de infecciones

En general la mayoria de los supervivientes a un cancer
infantil recuperan su inmunidad en torno a los 6 meses después
de finalizar la quimioterapia. Sin embargo, existen estudios en
los que parece que estos pacientes mantienen niveles de linfoci-
tos T persistentemente bajos y, por tanto, un riesgo elevado de
infecciones®), especialmente aquéllos que han recibido radio-
terapia corporal total.

Hasta un 20% parecen presentar infecciones tardias sinopul-
monares. También parecen tener mayor riesgo de infecciones
gastrointestinales y los pacientes que han recibido esteroides
tienen un riesgo aumentado de gingivitis cronica.

Algunos factores de riesgo son el sexo femenino, el diagnds-
tico previo de enfermedad de Hodgkin o linfoma no Hodgkin,
la radioterapia abdominal y una edad tardia al diagnéstico®.

No hay que olvidar tampoco que muchos de estos pacientes
han recibido mdltiples transfusiones con el consiguiente ries-
go de enfermedades de transmision, especialmente hepatitis C.
Aunque muy poco frecuente en este momento, hay que tenerlo
en cuenta.

SEGUNDOS TUMORES

La incidencia acumulada de segundas neoplasias malignas
en los supervivientes a un cancer infantil excede el 20% a los
30 afios tras el diagnostico, representando un riesgo 4-6 veces
mayor comparado con la poblacién general®.

Las neoplasias secundarias mas frecuentemente encontradas
son las de mama, hueso y cdncer tiroideo 9. Los pacientes con
mayor riesgo son los supervivientes a un linfoma de Hodgkin.
Otros factores implicados son una menor edad al diagnéstico,
sexo femenino, historia familiar de cancer y radiacion.

En este apartado es importante tener en cuenta la predisposi-
cion genética como la que aparece en la disqueratosis congénita
o el Fanconi, asi como los posibles sindromes asociados al tumor
primario, como la neurofibromatosis tipo 1 o las mutaciones en
el gen del retinoblastoma.

Dentro de las segundas neoplasias encontramos dos grandes
grupos: la mielodisplasia y la leucemia mieloide aguda, y en
segundo lugar, los tumores sdlidos.

1. Mielodisplasia y leucemia mieloide aguda
Ambas enfermedades se relacionan con la administracién
previa de quimioterapia, sobre todo alquilantes, antraciclinas y



etopésido. El riesgo con las epipodofilotoxinas y antraciclinas
es mayor en los 2-3 primeros afos tras el tratamiento, mientras
que en los agentes alquilantes es mds tardio, hasta 5-7 afios tras
el fin de la terapia.

Se recomiendan hemogramas seriados hasta 10 afios después
de la administracion de estos agentes, ya que posteriormente
el riesgo disminuye (19

2. Tumores sdlidos

El riesgo de tumores sélidos se relaciona fundamentalmente
con la administracion previa de radioterapia, especialmente en
altas dosis y a edades tempranas (menores de 5 afios). Es mayor
cuanto mas tiempo pasa desde la radiacién, con un periodo de
latencia entre 5 y 10 afios tras el tratamiento.

En los pacientes sometidos a radioterapia craneal con dosis
mayores de 50 Gy por tumores de SNC se ha descrito una inciden-
cia de segunda neoplasia craneal del 7% a los 25 afios del diagnos-
tico, comparado con 1% en los que no recibieron radioterapia®.

La radiacion craneal o espinal es también factor de riesgo
para el desarrollo de nédulos tiroideos, siendo un alto porcentaje
de ellos malignos?® y con una mediana de latencia de hasta 20
afios tras la aplicacion de la radioterapia®®.

La administracién de radioterapia craneal y cervical también
aumenta el riesgo de segundas neoplasias a nivel de la cavidad
oral o el carcinoma mucoepidermoide de la glandula parotidea.

Los agentes alquilantes también pueden estar implicados
en el desarrollo de tumores sélidos incluyendo pulmonar, gas-
trointestinal, vesical, cincer de mama y sarcomas.

Asi pues, en el seguimiento sera fundamental la exploracion
fisica completa, con especial atencién al sistema ganglionar, la
presencia de hepato o esplenomegalia, lesiones cutdneas sospe-
chosas (cancer de piel en zonas radiadas), cambios en la mucosa
oral o aparicién de tumoraciones como nédulos tiroideos. En
este sentido es importante recordar, por ejemplo, que los testicu-
los y el SNC se consideran sitio “santuario” de las leucemias por
lo que es importante vigilar signos o sintomas a ese nivel. Hay
que estar atentos a sintomas constitucionales, cefalea, cambios
en el comportamiento o hematuria.

En las chicas expuestas a radioterapia tordcica hay que recor-
dar el riesgo de cancer de mama. Se recomienda comenzar las
revisiones a los 25 aflos o a los 8 afios tras la radiacion y seguir
cada 6 meses(9),

En los pacientes que han recibido radiacién abdominal o
radiacién corporal total estd aumentado el riesgo de cancer colo-
rrectal. Por ello se recomienda colonoscopia a la edad de 35 afio
010 afios después de la radiacién y repetir cada 5 afios salvo en
casos con otros factores personales de riesgo que puede estar
indicado iniciarlas antes(®.

Asimismo, en Atencion Primaria es necesario insistir en
medidas preventivas como evitar el consumo de tabaco y alco-
hol, seguir una dieta saludable y realizar una adecuada pro-
teccion solar, especialmente en zonas que han sido radiadas.

M.C. MENDOZA SANCHEZ, M. MURIEL RAMOS

VACUNAS

Las siguientes recomendaciones se refieren a pacientes que
no han sido sometidos a TPH ya que estos pacientes siguen
pautas diferentes. En general, ninguna de las vacunas que se
administran durante los primeros afos de la infancia deberia
administrarse durante la quimioterapia intensiva.

Durante la quimioterapia y la radioterapia los pacientes
tienen riesgo de perder la inmunidad frente a las vacunas
administradas antes del diagnéstico de la enfermedad. Este
riesgo es mayor cuanto mas pequefio es el nifio por la mayor
vulnerabilidad de las células plasmaticas de su médula ésea.
Ademds, tras el fin del tratamiento y hasta que se recupera la
inmunidad, el paciente puede responder de forma escasa a
la administracidon de vacunas, asi como tener mas reacciones
adversas con las atenuadas. La quimioterapia suele producir
deplecién de linfocitos, afectandose los NK, CD3+ y CD4+.
También se produce una alteracion funcional y un descenso en
la produccién de inmunoglobulinas, sobre todo IgM e IgA®.
Los pacientes con linfoma de Burkitt y linfoma de Hodgkin
tienen ademds una alteracion de los linfocitos T de manera
muy precoz.

Los linfocitos B suelen volver a cifras normales después de 3
meses del fin de la quimioterapia (algo antes en la LLA). Los lin-
focitos T'y las cifras totales de inmunoglobulinas tardan més en
normalizarse. En general se recomienda reiniciar la vacunacién
a los 3 meses del fin del tratamiento con las vacunas inactivadas
y esperar a los 6 meses para las atenuadas®??. En los pacien-
tes que completaron el esquema vacunal antes del tratamiento
probablemente sea suficiente con una dosis de refuerzo, pero en
los pacientes que no lo completaron, lo ideal seria recibir vacu-
nacién completa tras finalizar el tratamiento. Una propuesta de
vacunacion de estos pacientes se resume en la Tabla V.

En relacion con la vacuna de la varicela, existe controversia
a la hora de administrarla durante la fase de mantenimiento
de la leucemia, aunque en general se recomienda no hacerlo.
En caso de periodo epidémico en estos casos, se recomienda
suspender la quimioterapia una semana antes y después de la
vacuna. Existen unas condiciones generales para su administra-
cién: mas de 100.000 plaquetas, mas de 700 linfocitos y remision
mayor de un afio.

La inmunizacion frente a hepatitis A es obligada en estos
pacientes, siendo una vacuna muy segura e inmunégena.

El riesgo de gripe grave persiste hasta 6 meses después de
finalizar la quimioterapia en pacientes no vacunados. En caso
de estar recibiendo quimioterapia intensiva, tienen mayores
posibilidades de no responder a la vacuna. Normalmente se
recomienda esperar 6 meses tras la quimioterapia intensiva para
su administracién, y en caso de época epidémica se puede poner
respetando solo un periodo de 4 meses. Durante la fase de man-
tenimiento de la LLA se aconseja su administracién, a pesar de
que es posible que la respuesta sea menor.
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TABLA V. PROPUESTA DE VACUNACION EN NINOS CON CANCER (NO TPH)

Documento de consenso de la Sociedad Espafiola de Infectologia Pediatrica y el Comité Asesor de Vacunas de la Asociacién Espafiola de
Pediatria para la vacunacién en inmunodeprimidos. An Pediatr (Barc). 2012; 75: 413.e1-e22.

Vacuna Calendario incompleto prequimioterapia Calendario completo prequimioterapia

SRP Dos dosis separadas por 3 meses después de 6 meses de Una dosis de refuerzo después de 6 meses de finalizar
finalizar quimioterapia quimioterapia

\"AW4 Dos dosis separadas por 3 meses. Necesario: remision 1 afio, Una dosis de refuerzo. Necesario: remisién un afio,
> 700 leucocitos y > 100.000 plaquetas > 700 leucocitos y > 100.000 plaquetas
Si periodo epidémico y tratamiento de mantenimiento de Si periodo epidémico y tratamiento de mantenimiento
leucemia, suspender quimioterapia una semana pre y post-  de leucemia, suspender quimioterapia una semana pre y
vacuna post-vacuna

DT

Tosferina

IPV Esquema completo 3 meses post quimioterapia Una dosis de refuerzo 3 meses post quimioterapia

Hib

Neumococo

Meningococo

Influenza Dos dosis si < 9 afios Una dosis

Hepatitis A Dos dosis separadas por 6 meses Una dosis

Hepatitis B Esquema 0-1, 2-6, 12 meses Dos dosis separadas por 6 meses

DT: difteria, tétanos; Hib: Haemophilus influenzae; IPV: polio inactivada; SRP: sarampidn, rubéola, parotiditis; VVZ: virus varicela zdster

No debemos olvidar la vacunacién de los convivientes,
actualizando anualmente la vacuna de la gripe. La vacuna de
rotavirus no esta contraindicada en los contactos, aunque si se
administra se recomienda tener especial cuidado con los pafiales
en los dias siguientes a su aplicacion.

Los pacientes cuyos regimenes de tratamiento incluyen
anticuerpos anti-linfocitos B como el rituximab, no deberian
recibir vacunas hasta que no hayan pasado 6 meses de su admi-
nistracion®.

CONCLUSIONES

Los pacientes supervivientes a un cancer en la infancia deben
ser sometidos a un adecuado seguimiento a largo plazo. El man-
tenimiento de visitas anuales va a ser la base fundamental de la
deteccién de posibles efectos secundarios tardios del tratamiento
asi como de segundas neoplasias.

Es importante informar adecuadamente a los pacientes de
los riesgos para que mantengan héabitos de vida saludables,
como una alimentacién sana, evitar el tabaco, limitar la ingesta
de alcohol, realizar ejercicio fisico y reducir la exposicion solar.

El especialista de Atencién Primaria debe recibir adecuada
informacién en relacion con el diagndstico y la terapia adminis-
trada para valorar adecuadamente el riesgo de cada paciente y
dirigir de forma mas adecuada el seguimiento, reduciendo asi la
morbilidad y la mortalidad de estos pacientes. Si conocemos los
posibles riesgos podremos pensar en ellos y asi diagnosticarlos.
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Papel y uso de los probiéticos en el nifio pretérmino y en el lactante

P. MANZONI, E. TAVELLA, R. GARCIA SANCHEZ?, D. FARINA

Neonatology and NICU, S. Anna Hospital, Torino, Italy. *Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales, Hospital Universitario, Salamanca, Esparia.

RESUMEN

Los recién nacidos prematuros en la UCIN tienen un riesgo
alto de padecer trastornos intestinales por la proliferacién de
una microflora patégena, ya que el tratamiento con antibi6ticos,
nutricion parenteral total, o las manipulaciones a las que se
ven sometidos puede retrasar o poner en peligro el proceso de
colonizacién intestinal. Por lo tanto, los prematuros adquieren
comensales como bifidobacterias mas lentamente y son propen-
sos a una colonizacién patégena intestinal en la UCIN.

Por todas estas razones, el tracto digestivo es considerado
como el reservorio méds importante y el foco para la coloniza-
cién por todo tipo de agentes patégenos y posterior sepsis en
prematuros.

Los probidticos pueden restaurar la normalidad de la micro-
biota intestinal y prevenir sus alteraciones en los seres humanos,
incluidos los neonatos.

Los estudios en ratones han demostrado que ciertas cepas
probiéticas reducen tanto la colonizacién entérica como las infec-
ciones sistémicas por E. coli y hongos. Tales cepas pueden actuar
simultdneamente a varios niveles: la exclusion de los patégenos
por competencia, prevencion de la adhesién, la reduccién de
su capacidad para colonizar la mucosa a través de una mejor
respuesta de la IgA, cambios en la permeabilidad de la muco-
sa aumentando el efecto de barrera, y la inmunomodulacién
con la modificacién de las respuestas inmunitarias locales y de
la respuesta del huésped a los productos y toxinas fiingicas y
bacterianas.

En vista de los efectos beneficiosos de los probiéticos sobre
la madurez y la funcion gastrointestinal, su administracion a los
neonatos prematuros en la UCIN es un area de interés actual,
con numerosos datos a su favor.

Recientes metaanalisis actualizados sobre probidticos para
la prevencion de la enterocolitis necrotizante (ECN) en neonatos

©2014 Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria, Castilla y Ledn

prematuros (Deshpande et al 2013) proporcionan una fuerte
evidencia de que los probidticos profilacticos, “como una clase”,
reducen la ECN en niflos prematuros. No solo eso: estos metaa-
nalisis, incluyendo ya a casi 20 estudios, tienen ahora suficiente
poder para mostrar que los probidticos reducen el riesgo rela-
tivo de mortalidad en el 58% (riesgo relativo 0,42 [intervalo de
confianza del 95% 0,29-0,62; p< 0,00001]).

No hay actualmente una revisién sistematica neonatal
con mayor tamafo de efecto para todas las causas de morta-
lidad (riesgo relativo de reduccién 58%), valor de p mas bajo
(p<0,00001) y menor heterogeneidad. En consecuencia, no parece
sorprendente que la revision mas reciente Cochrane sobre el tema
haya recomendado la introduccién rutinaria de probidticos para
todos los pretérminos o para algunos pacientes seleccionados.

Estos resultados tan interesantes, merecen algunas conside-
raciones adicionales, asi como sugerencias sobre cémo incluir
estos datos en la préctica clinica cotidiana. Los metaanalisis
sobre este tema siempre han considerado los probidticos “como
una clase” para dar una recomendacion especifica. Sin embargo,
esto puede ser mal interpretado: también los antibi6ticos son
una “clase”, pero nadie prescribirfa jamds “antibi6ticos — como
una clase”, por ejemplo para una neumontia, sino un antibiético
especifico (por ejemplo, amoxicilina) que se supone mas activo
en esta enfermedad.

Los probiéticos deben ser considerados de una manera
similar: existen datos que muestran que, juntamente con carac-
teristicas y efectos comunes, cada cepa (cada especie) puede
tener propiedades adicionales tinicas y acciones hacia objetivos
especificos. Diferentes especies de probiéticos tienen distintas
funciones fisiol6gicas, con algunas que favorecen la motilidad
intestinal o la maduracién y otras que promueven con mayor
especificidad la actividad inmunomodulatoria, el crecimiento de
las bifidobacterias o la proteccion contra la colonizacion flingica.
Por ejemplo, Lactobacillus GG tiene la capacidad de promover

Este es un articulo de acceso abierto distribuido bajo los términos de la licencia Reconocimiento-No Comercial de Creative Commons
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respuestas inmunomoduladoras del intestino, mientras que Lac-
tobacillus reuterii muestra una actividad peculiar relacionada con
la motilidad intestinal y el vaciamiento gastrico. Bifidobacterium
spp fue la cepa mas frecuentemente utilizada en la mayoria de los
estudios sobre los efectos de los probidticos en ECN publicados,
en consecuencia, su rol en la prevencién de la ECN puede ser
mayor que la de otras cepas de probiéticos, y debe resaltarse
cuando se hacen recomendaciones.

Se necesita mayor clarificacién con respecto al momento de
inicio, dosis y duracion de los probiéticos para prevenir la ECN,
pues actualmente hay una gran variabilidad en la literatura.
Existen preocupaciones acerca de la seguridad y la tolerabilidad
de los probidticos administrados a los recién nacidos prematu-
ros, en el sentido que la administracion de microorganismos
vivos en pacientes con inmadurez immunolégica podria tradu-
cirse en infecciones secundarias por estos probidticos. Esta sera
un area importante de investigacién en el futuro.

Posiblemente, se requieren nuevos estudios para identificar
las especies mas costo-efectivas de probidticos, como asimismo
el protocolo para maximizar no solo la supervivencia libre de
ECN sino también libre de discapacidad. Sin embargo, esto no
puede ser identificado con certeza a través de estudios aleato-
rizados controlados con placebo, dadas las diferencias en las
peculiaridades de cada especie de probidticos. No solo eso: con
la evidencia existente puede resultar cada vez més problemético
desde lo ético, incluir un grupo placebo en futuros estudios: la

P. MANZONI

obligatoriedad de declarar la evidencia actual a los padres y
a los Comités de Investigacion Institucionales, y la necesidad
de ofrecer probidticos identificados a los padres de los nifios
elegibles que asi lo deseen, son aspectos que atentan contra la
posibilidad de clarificar en el futuro este tema, mediante los
instrumentos convencionales. Por lo tanto, ahora es importante
mirar hacia adelante y facilitar una nueva fase de intervencion
multiple, estudios aleatorizados controlados que requieren
multiples intervenciones o disefio factorial para identificar el
régimen de probi6ticos mas costo-efectivo, comparando un
régimen de probidtico con otro.

Una consideracion final: el desarrollo de productos de cali-
dad farmacéutica es normalmente obligatorio para las drogas
con impacto sobre los resultados médicos. Esto crea un gran obs-
taculo para los estudios clinicos con probiéticos. Sin embargo,
hay suplementos nutricionales con probiéticos bien establecidos
que han sido certificados por agencias nacionales e internaciona-
les y sometidos a rigurosas evaluaciones de control de calidad.
Algunos de estos productos de calidad nutricional mostraron ser
efectivos frente al placebo en los estudios de ECN incluidos en
los metaanalisis actualizados. El aceleramiento en la evaluacion
de los probiéticos podria minimizar la mortalidad y morbilidad
evitables. Es por lo tanto importante que alguna de las eviden-
cias validando estos productos nutricionales sea aceptada para
facilitar su uso en los estudios clinicos y, potencialmente, en la
practica clinica subsecuente.
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Comunicaciones Orales

Viernes 7 de noviembre - Sala 2.3

Moderadores: M? Paz Aragén y Juan Carlos Silva

INFARTO CEREBRAL NEONATAL (ICN): NUESTRA EXPERIEN-
CIA. Gilvez Criado R, Puerta Pérez P, Garcia Aparicio C, Reguera
Bernardino ], Moro de Faes G, Dominguez Sdnchez P, Rodriguez Blanco
S. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Universitario de Ledn.

Introduccioén. E1ICN es un sindrome neuroldgico agudo con secue-
las crénicas, debido a un dafio cerebral de origen vascular que ocurre
entre las 20 semanas de gestacion y los 28 dias de vida. La incidencia
estimada es de 1/1.600 recién nacidos (RN) vivos. Se clasifica segtin
criterios temporales (fetal, neonatal y presumiblemente perinatal) o
anatomo-clinicos: arterial isquémico (70%), hemorragico (20%) y trom-
bosis senovenosa (10%).

Casos clinicos. Recogimos retrospectivamente las caracteristicas
de los tiltimos 3 casos de ICN ocurridos en nuestro Servicio. La tabla I
resume los principales datos obtenidos.

Comentarios. Nuestros 3 pacientes presentaban factores de riesgo
para el ICN. El tratamiento incluyé monitorizacion, soporte y antiepi-
lépticos, ya que en los 3 la manifestacion clinica fue la convulsién y a
que el uso de antiagregantes/anticoagulantes no estd recomendado
en el tipo de ICN que presentaron nuestros pacientes. En ninguno
de ellos hemos encontrado patologia de base como alteraciones de
la coagulacion o malformaciones vasculares. Afortunadamete, todos
muestran una evolucion favorable hasta el momento.

CATETE}{ES COMO CAUSA DE TROMBOSIS ARTERIAL NEONA-
TAL, MAS FRECUENTE DE LO QUE SUPONEMOS. Muiioz Lozon
A, Guevara Caviedes LN, Moro de Faes G, Reguera Bernardino |, Revi-
Ila Orias MD, Dominguez Sinchez P, Ferndndez Miaja M, Rodriguez
Blanco S. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Universitario de Ledn.

Introduccidn. Los recién nacidos son el grupo con mayor nime-
ro de fenémenos trombéticos durante la edad pedidtrica; con una
incidencia que se acerca a 1 de cada 100 nifios ingresados en UCIN,
siendo menos frecuente la trombosis arterial respecto a venosa. Los
casos sintomaticos pese a ser poco frecuentes, estdn asociadas a una
gran morbilidad. El manejo de la trombosis neonatal se extrapola de
la literatura de adultos, con poca evidencia respecto a las estrategias
de manejo, eficacia y seguridad de los agentes terapéuticos en nifios.

Caso clinico. Neonato nacido a término mediante cesarea urgente
por riego de pérdida de bienestar fetal. Precisa reanimacion tipo 3,
Apgar 2-5. Se traslada a la Unidad de Neonatologia, donde se decide
monitorizacién continua de la tension arterial mediante canalizacién
arterial femoral debido a inestabilidad hemodinamica. A las 24 horas,
tras observar una curva de tension arterial amortiguada, se realiza
un intento fallido de lavar e intercambiar el catéter, objetivandose un
pequeiio trombo en la punta del mismo y ausencia de pulso femoral
en la extremidad afectada. Se realiza ecografia abdominal que muestra
un trombo en aorta abdominal que ocluye el 75% de la luz del vaso
y se extiende hasta la bifurcacion de las ilfacas. Se inicia tratamiento
fibrinolitico y perfusién continua de heparina no fraccionada, pasando
posteriormente a heparina subcutanea. Durante su ingreso se realizan

TaBLA L

Caso 1 2 3

Edad gestacional 41 41 40

Parto Ventosa Ventosa Ventosa

Sexo Masculino Masculino Masculino
Reanimacion I Estimulacién I

Apgar 4/7 7/8 4/6

Hora convulsién 36 15 72

Tipo convulsion Clonica focal ESD Generalizada Clénicas izquierdas
Ecografia Normal Normal HIV y taldmica IZQ
RMN Infarto isquémico IZQ Infarto isquémico bilateral Infarto isquémico por trombosis y hemorragia
Tratamiento crisis Fenobarbital Midazolam PC Fenobarbital
Tratamiento alta Levetiracetam Levetiracetam Levetiracetam

Situacién actual =

Estudio coagulacion =
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controles ecograficos seriados del trombo, con disminucién del mismo
y reaparicién de los pulsos femorales.

Comentarios. La utilizacién de catéteres en recién nacidos es el
factor de riesgo adquirido mas importante en la trombosis arterial iatro-
génica. Las manifestaciones clinicas dependen del vaso afectado. Una
vez producida la trombosis debe retirarse inmediatamente el catéter
salvo que se vaya a realizar trombolisis. El tratamiento anticoagulante
y fibrinolitico requiere monitorizacién estrecha con el fin de ajustar la
dosis necesaria y detectar la aparicion de posibles complicaciones. Sin
embargo, la prevencién es la actuacion mas importante en este tipo de
patologia. Se recomienda heparinizar el suero de mantenimiento y no
prolongar la colocacién de un catéter arterial.

USODELA ACTIGRAFIA EN EL DIAGNOSTICO DEL TRASTOR-
NO POR DEFICIT DE ATENCION E HIPERACTIVIDAD. Izquierdo
Herrero E, Alberola Lépez S, Andrés de Llano JM, Lopez Villalobos
JA, Martin Martinez D, Alberola Lopez C. Laboratorio de Cronobiologia.
Universidad de Valladolid.

Objetivo. Estudiar las caracteristicas del ritmo circadiano activi-
dad/descanso en nifnos afectos del Trastorno por Déficit de Atencién
e Hiperactividad (TDAH) (DSM IV-TR) entre 6 y 12 aflos, mediante
registros actimétricos tomados en el contexto de su actividad natural.

Pacientes y métodos. Se estudiaron 67 pacientes de edades compren-
didas entre 6 y 12 afios, con diagnéstico de TDAH de tipo combinado
(TDAH-C), segtin criterios DSM-IV-TR, y sin tratamiento farmacolégico,
y 71 nifios de la misma edad y sexo sin el trastorno. Los pacientes porta-
ron un actimetro en la mufieca dominante durante 24 horas, y los padres
cumplimentaron una agenda de suefio durante el estudio. El analisis de
los registros se llevo a cabo mediante métodos no lineales (Medida de
Tendencia Central, Entropia de Shanon, Dindmica Simbdlica).

Resultados. Tabla II.

Las combinaciones de las mejores caracteristicas muestran valores
de sensibilidad, especificidad y exactitud de 0,98.

Conclusiones. Los pacientes con TDAH-C presentan diferencias
en el patron de movimiento circadiano respecto a los controles. La
Actigrafia es una técnica no invasiva que se ha demostrado eficaz como
herramienta de ayuda en el diagndstico del TDAH-C, con buena apli-
cabilidad en la practica clinica.

TRAUMATIZADOS POR EL TIEMPO. Ardura Aragon F', Andrés de
Llano JM?, Garmendia Leiza JR3, Noriega Gonzilez DC?, Herndndez
Ramajo R'. "Hospital Clinico Universitario de Valladolid. 2Complejo Hos-
pitalario de Palencia. 3Centro de Salud Jardincillos, Palencia.

Objetivo. El marco de la Cronobiologfa, como ciencia de la dimen-
sién temporal, ha visto crecer las aportaciones a la investigacion béasica

y cada vez acoge mayor ntimero de estudios clinicos. No obstante, los
estudios cronobioldgicos en el marco de la traumatologia son poco
comunes y ademds, limitados por metodologia no siempre adecuada.
El objetivo de nuestro estudio es la valoracion de la relacion entre las
fracturas del aparato locomotor y la dimensién temporal, el estudio
de la existencia 0 no de ritmo y en caso de que exista, realizar estudio
comparativo de acuerdo a diversas variables.

Material y método. Se estudiaron 57.310 pacientes ingresados en
hospitales de SACYL con fracturas esqueléticas objeto de la especialidad
de Traumatologia del 1 de enero de 1999 al 31 de diciembre de 2004. Se
realiz6 analisis univariante y regresion logistica; estudio ritmométrico
con analisis espectral (transformada de Fourier) y método cosinor, para
indagar la existencia de ritmo. Se estratificé de acuerdo a regién anaté-
mica, sexo, edad, &mbito de residencia, tratamiento recibido, estancia
y accidente de tréfico como mecanismo causal. Se han considerado
como estadisticamente significativos los valores con probabilidad de
error menor de 0,05.

Resultados. Observamos la existencia de ritmo, tanto en el grupo
global como en todos los estratificados. La acrofase del grupo global
fue el 11 de agosto y la batifase el 17 de diciembre. Las acrofases y
batifases de todos los subgrupos se encontraron en torno a las del
grupo global. Existieron diferencias estadisticamente significativas en
todos los subgrupos, excepto para el accidente de tréfico, que presen-
taba ritmos iguales. La acrofase del grupo cadera se sitda en el 27 de
septiembre. Desglosado por sexo, el varén presenta su acrofase el 12
agosto, proximo al grupo global. Sin embargo, la mujer la presenta el
27 de diciembre, lejos de la anterior.

Conclusiones. Tras la busqueda bibliografica realizada, se trata del
primer estudio de este tipo y con esta metodologia realizado en Espaiia
y en el &mbito internacional. Hemos comprobado la existencia de ritmo
en nuestro estudio, tanto en el grupo global como en los subgrupos
estudiados de acuerdo a las variables seleccionadas. Las diferencias
estadisticamente significativas encontradas en la comparacion intrasub-
grupos no son relevantes clinicamentes. Con el tamafio muestral que
manejamos (57.310 pacientes) es habitual que todas las diferencias sean
significativas por lo que es necesario una interpretacion clinica de los
resultados. La fractura de cadera de la mujer tiene un ritmo diferente
de la del varén y de la del resto de regiones anatomicas. Es necesario
realizar un estudio de este hallazgo.

MONITORIZACION AMBULATORIA DE LA PRESION ARTERIAL
EN NINOS SANOS. MARCADORES DE RIESGO CARDIOVAS-
CULAR PRECOCES. Aldana |, Villamadidm I, Andrés JM, Revilla M,
Alberola S, Ardura ]. GIR LPI. Universidad de Valladolid.

Objetivo. Determinar las caracteristicas de parametros de la moni-
torizacion ambulatoria de la presion arterial (MAPA) en nifios sanos
que pudieran ser marcadores de riesgo cardiovascular precoces.

TasLA IL

Caracteristica 1 Caracteristica 2 A S E
Media | Media | Media
Tend Anadlisis Tramo Parametro Diezmado Canal |Tend Anilisis Tramo Pardmetro Diezmado Canal |(IC95%) |(IC 95%) |(IC 95%)

Si CTM 24 horas 47 30s z No CTIM Descanso 7 900 s X 0,98 0,98 0,98
097-1) | (0,96-1) | (0,95-1)

Si  CTM 24 horas 45 1s y Si  CIM Actividad 47 1s r 0,98 0,98 0,98
(0,95-1) | (0,96-1) | (0,95-1)

Si CTM 24 horas 47 30s z No CTM Descanso 67 60s X 0,98 0,98 0,98
0,96-1) | (0,96-1) | (0,95-1)
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Material y métodos. Realizacién de MAPA 24 horas (dispositivo
ADIS I LE.M®) en 80 varones sanos de 10 a 13 afios y comparacién de
los parametros de MAPA: MESOR (media) presion arterial sistélica
(MPS) y diastélica (MPD), amplitud circadiana diaria (AMP, variacién
sobre la media) y Acrofase (ACR, hora de maximo valor diario) entre un
grupo de casos con antecedentes familiares positivos de riesgo cardio-
vascular (AF+, n=40) y control con antecedentes negativos (AF-; n=40).
AF+: infarto agudo de miocardio precoz, accidente cerebrovascular
precoz o medicacion antihipertensiva precoz en parientes de hasta
segundo grado. Comparaci6n entre grupos mediante andlisis COSI-
NOR de series temporales cosenoidales.

Resultados. No se encontraron diferencias significativas entre gru-
po estudio y control en el MPS (112,56 vs 113,78), en el MPD (76,04 vs
75,37) ni en la AMP PD (4,57 vs 4,87). Fueron casi significativas en la
AMP PS, siendo superior en el grupo de casos (8,57 vs 7,65; p= 0,08).
La ACF de la PS present6 un adelanto de fase en el grupo de casos
(06:23 vs 10:32, p=0,04).

Conclusiones. Aunque los valore medios de presi6n arterial fueron
similares entre grupos, el aumento de la AMP PSy el adelanto de la ACR
PS podrian ser marcadores precoces de riesgo cardiovascular detecta-
dos por la MAPA, pero que pasarfan desapercibidos con la medicién
clinica aislada de la presion arterial. La presion arterial, tanto con fines
diagndsticos como preventivos, deberia ser evaluada en nifios mediante
la MAPA, siendo insuficiente y aleatoria la medicién clinica casual.

INFLUENCIA DEL RITMO EN LA DETERMINACION DEL
PATRON DE DESCANSO. Martin Martinez D, Casaseca de la Higuera
P, Alberola Lépez S, Andrés de Llano M, Garmendia JR, Lépez Villa-
lobos JA, Alberola Lopez C. GIR LPL. Universidad de Valladolid.

Objetivos. Comprobar que el ajuste de un modelo cosinor circa-
diano a los datos de actigrafia mejora la precisién de la determinacion
automatica de los intervalos de actividad-descanso y, por ende, de otros
pardmetros de calidad del suefio.

Material y métodos. Se ha empleado un conjunto de 20 registros
actigraficos de nifios de seis afios reclutados en el 4rea de salud de
Palencia; tanto los nifios como los padres fueron informados de las
caracteristicas del proyecto y estos tltimos firmaron el pertinente con-
sentimiento informado. El estudio ha sido aprobado por el comité de
ética correspondiente. Los registros han sido adquiridos con el dispo-
sitivo ActiGraph GT3x (Actigraph Inc. Pensacola, FL, USA), a una tasa
de una muestra por segundo durante 24 horas. Se sigue la metodologia
descrita en [1] para la determinacién automatica de los intervalos de
actividad-descanso. La comparacion se basa en el empleo (o no) del
cosinor circadiano como un canal mas de informacion del método.
El patron oro para la determinacion de la actividad-descanso es el
delineado manual de un especialista basado en su experiencia y en los
informes de suefio proporcionados por los padres.

Resultados. La figura 1 muestra los diagramas de cajas de la con-
cordancia entre las mascaras de actividad-descanso obtenidas por el
método automético y las delineadas por el especialista, con (izquierda) y
los pardmetros del ajuste cosinor (derecha). Las diferencias de similitud
son significativas (p-valor<107). El método sin cosinor encuentra un
tnico intervalo de suefio en los 20 registros, hecho que no sucede ni en
el patrén oro ni en el método con cosinor. Las diferencias de los parame-
tros de suefio (tiempo total de descanso, duracion de intervalos minimo
y maximo de descanso, etc.) también se consideran significativas.

Conclusiones. El empleo del ritmo circadiano como un canal de
informacién mejora la precisién de la determinacion de los intervalos
actividad-descanso, y de los pardmetros del suefio derivados, con res-
pecto al uso exclusivo de los datos procedentes del actigrafo.
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Referencias. 1. Martin Martinez D, Casaseca de la Higuera P,
Andrés de Llano JM, Garmendia Leiza JR, Alberola Lopez S, Albero-
la Lépez C. Automatic detection of wakefulness and rest intervals in
actigraphic signals: A data-driven approach. Medical Engineering and
Physics [En prensa].

CARACTERISTICAS GENERALES Y VARIACIONES TEMPORA-
LES DEL PARO CARDIACO EXTRAHOSPITALARIO EN UNA
REGION ESPANOLA. Lépez Messa JBY, Alonso Ferndndez JI', Gar-
mendia Leiza JR?, Andrés de Llano]JM?, Ardura Ferndndez J2. 1Servicio
de Medicina Intensiva. Complejo Asistencial Universitario de Palencia. *Labo-
ratorio de Cronobiologia. Facultad de Medicina. Universidad de Valladolid.

Objetivos. Analizar las caracteristicas sociodemograficas y crono-
bioldgicas del paro cardiaco extrahospitalario (PCEH) atendido por el
Servicio de Emergencias Médicas (SEM) de la Comunidad Auténoma
de Castilla y Ledn (Espafia).

Métodos. Estudio de cohorte de casos de PCEH de origen cardiaco
incluidos en la base de datos del SEM de Castilla y Ledn. Las variables
analizadas fueron: Edad, sexo, estatus final (exitus/superviviente, al
ingreso en hospital), presencia de ritmo desfibrilable (DF), lugar de
llamada de alerta [(hogar, lugar ptblico, centro de atencién primaria
(AP)], persona que alerta (familiar, testigo, fuerzas de seguridad, per-
sonal AP), hora de alerta, dia de la semana. Se realiz6 un analisis de
regresion logistica, andlisis cronobioldgico mediante la transformada
rapida de Fourier y el test Cosinor de componentes multiples.

Resultados. Se estudiaron 2465 casos de PCEH registrados en 36
meses (enero 2006-diciembre 2008). Edad media de 68,5 afios (IC 95%,
67,6; 69,4); sexo hombres 66,5%; exitus 77,8%; ritmo DF 15,3%; lugar de
llamada: hogar 72,2%, lugar publico 21,3%, centro de AP 6,5%; persona
que alerta: familiar 49,1%, testigo 31,6%, fuerzas de seguridad 2,6%,
personal AP 15,7%. El andlisis multivariante mostré como variables
independientes asociadas a supervivencia, la edad inferior a 50 afios
[OR 1,6 (1,03; 2,4) (p=0,034], el ritmo DF [OR 3,8 (2,7; 5,3) (p<0,001)],
lugar alerta centro AP [OR 2,7 (1,4; 4,9) (p=0,002)] y lugar ptiblico [OR
1,8(1,2;2,7) (p=0,001)]. En el analisis cronobioldgico se encontrd un ritmo
diario (circadiano) con acrofase a las 10.41 h (p<0,001). No se encontraron
ritmos temporales semanales ni anuales. Como limitaciones del estudio
destacarfan: insuficiente informacion sobre, tiempo real desde el paro a
la alerta, maniobras de Resucitacion Cardiopulmonar (RCP) Basica por
testigos, tratamiento hospitalario y supervivencia al alta hospitalaria.

Conclusiones. Se presentan datos actualizados de PCEH en una
region espafiola, que representa una incidencia de 0,34 casos por 1.000
habitantes, similar a otras series europeas. Destaca el bajo porcentaje
de ritmos DF, aunque con mayor supervivencia. Se confirma el hogar
como lugar de mas frecuente presentacién y con una mayor mortalidad.



Comunicaciones Orales

22:00
P U I ——
2500 ———
2530 1——
=
I

T 2220

=}

21307
26:00 1

= 22:30

o

= =
20:00—477—
20:30-=1
DT E—

3 23:00
@
& 2330
2
© 24:00

30

40 Grupo: 50
[0 Casos
[ Controles
- - 40
30
=} M i=3
s _ - s
g <%
g 20 g
~ ~

20

s 1 n

I I I I I I I I
6:00 6:30 7:00 7:30 8:00 8:30 9:00 9:30 10:00 10:30 11:00

Hora levantarse

Figura 2.

Se demuestra la presencia de un ritmo diario de aparicién de los casos
con un pico de incidencia en las horas de la mafiana. No se demuestra
variabilidad temporal circaseptana ni circanual.

({DORMIMOS LO QUE CREEMOS DORMIR? Garmendia JR, Andrés
JM, Alberola S, Martin D, Casaseca P, Alberola C, Izquierdo E, Aguilar
MD. GIR Cronobiologia. GIR LPI. Universidad de Valladolid.

Objetivos. Comparar las horas expresadas de acostarse y levantarse
de los pacientes ancianos y el registro actigrafico objetivo de su suefo.

Material y métodos. 273 pacientes mayores de 65 afios (142 ins-
titucionalizados y 131 en domicilio propio). Monitorizacién con un
actigrafo Actigraph GT3x en la mufieca dominante para el registro
continuo del ciclo descanso/actividad durante 24 horas x 7 d. Los
valores obtenidos en ambos grupos son analizados por medio de test
paramétricos (t student) con el fin de determinar las diferencias entre
los grupos segtin el dmbito de residencia. Se utilizan también Técnicas
no lineales de variabilidad: medida de tendencia central (CTM) junto
con la Entropia de Shannon (ES) para la evaluacion de la regularidad/
variabilidad de los registros.

Resultados. Hora de acostarse: Pacientes institucionalizados: 22:13
h. Domicilio propio: 23:38 h. Hora de levantarse Pacientes instituciona-
lizados: 7:55 h. Domicilio propio: 8:53 h. Tiempo total suefio: Pacientes
institucionalizados: 9 h 42 min. Domicilio propio: 9 h 14 min. (Fig. 2)

Conclusiones. Los horarios de suefio presentan un decalaje impor-
tante entre los pacientes institucionalizados y los que residen en domi-
cilio propio. Los primeros se acuestan antes pero también se levantan
antes (Trastorno Fase adelantada).Esta diferencia puede deberse a la
rigidez horaria en las instituciones cerradas.

EL PROFESOR ARDURA Y LA CRONOBIOLOGIA. Andrés de Llano
JM, Revilla Ramos MA, Aldana Gomez ], Garmendia Leiza JR, Alberola
Lépez C, Lopez Messa JB, Alberola Lopez S, Ardura Aragon F. GIR LPI.
Universidad de Valladolid.

Desde finales de los afios 80 y liderado por el profesor Julio Ardura
Ferndndez se organizd en su entorno un grupo de trabajo con la finali-
dad inicial de realizar estudios cientificos en el &mbito de la Pediatria.
Estos estudios incluian aspectos epidemiolégicos y cronobioldgicos
siendo pioneros en el ambito clinico. Un grupo de estas caracteristicas
preciso la incorporacién inicial de biélogos, matematicos, epidemidlo-
gos e ingenieros para dar soporte metodoldgico a los multiples aspectos

que se nos planteaban al profundizar en los diferentes temas que se
abordaban. Asi surgieron las ayudas de investigacién publicas y priva-
das que permitieron el desarrollo de los distintos proyectos. Desde los
inicios pediatricos y con la madurez del grupo se fueron ampliando los
temas a investigar y asi surgié la posibilidad de incluir aspectos sobre la
patologia en el paciente critico, atencién en emergencias, salud mental
infanto-juvenil o las caracteristicas del ciclo actividad-descanso en el
adulto y anciano. Esto permiti6 fortalecer al grupo al incluir lineas de
investigacion que permitieron integrar y completar la vision que hasta
entonces tenfamos de los estudios en la patologfa pedidtrica. El grupo
se constituyo formalmente en un Grupo de Investigacion Reconocido
de Cronobiologia en el Departamento de Pediatria de la Universidad
de Valladolid donde el Prof. Ardura era catedratico.

Desde entonces, la contribucién cientifica del grupo se ha mate-
rializado en numerosas tesis doctorales, premios de investigacion,
publicaciones cientificas, comunicaciones en congresos internacionales,
nacionales y regionales y la participacién en ponencias, y moderaciones
en congresos, cursos y reuniones cientificas.

Con decenas de citas recibidas a los trabajos publicados en este
campo por el profesor Ardura de investigadores de los mas importantes
centros universitarios y asistenciales, el legado de su trabajo continta
en la actualidad.

Viernes 7 de noviembre - Sala 2.4

Moderadores: Carla Criado y Ana del Molino

VULVOVAGINTIS DE REPETICION. NO SE PUEDE DIAGNOSTI-
CAR LO QUE NO SE CONOCE. Moro de Faes G, Reguera Bernardino
], Zoido Garrote E, Guevara Caviedes LN, Muiioz Lozon A, Gdlvez
Criado R, Ferndndez Ferndndez M, Rodriguez Ferndndez LM. Servicio
de Pediatria. Complejo Asistencial Universitario de Leén (CAULE).

Introduccion. La vulvovaginitis es el problema ginecolégico mas
frecuente en niflas. En el 70% de los casos se debe a mala higiene per-
sonal. La obesidad, condiciones anatdmicas, hormonales o secundarias
a otros procesos, como oxiuros o cuerpos extrafios intravaginales, asi
como la presencia repetida de orina en la vagina, favorecen las vulvo-
vaginitis de repeticion.

Caso clinico. Nifia de 7 afios con episodios repetidos de vulvovagi-
nitis de un afio de evolucién, acompaiiados desde el inicio de escapes
de orina de pequefio volumen, que se producen poco después de cada
miccién y, ocasionalmente, de flujo vaginal maloliente. En la exploracién
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fisica se aprecia orina entre los labios vulvares. Realizada ecografia
renal sin alteraciones y cultivo de exudado vaginal positivo para H.
parainfluenzae. Ante persistencia de la clinica y fracaso del tratamiento
antibiético se deriva al hospital para realizacién de vaginoscopia con
sospecha de cuerpo extrafio. Al ser rehistoriada, se considera el cuadro
mas probablemente debido a reflujo de Ia orina hacia el introito vulvar
durante la miccion. Se explicarian asi las vulvovaginitis de repeticién,
los episodios de goteo postmiccional y la presencia de orina entre los
labios vulvares. Se decide realizacion de CUMS, confirmandose la hipé-
tesis diagndstica. Se recomiendan cambios en la mecanica miccional y
seguimiento en consultas externas.

Comentarios. El reflujo vaginal es un cuadro frecuente y poco cono-
cido con alteracién funcional de la miccion y anatomia genital normal,
en la que al orinar sin separar las piernas, la orina refluye desde el meato
urinario hasta la vagina. Cuando no estd asociado a infecciones o a goteo
postmiccional puede considerarse una variante de la normalidad. Los
sintomas se resuelven con la edad y el crecimiento. Hasta entonces la
uroterapia controla la sintomatologia sin precisar tratamiento farma-
cologico. El conocimiento de la anatomia y la fisiologia de la miccién
junto con una correcta anamnesis y exploracion fisica evitan errores
diagnésticos y procedimientos innecesarios. El diagndstico puede ser
complejo si se desconoce la existencia de esta patologia. En manos de
radi6logos expertos, una ecografia pre y post-miccional puede confir-
mar el diagndstico sin necesidad de realizar una CUMS.

VASCULITIS EN LA INFANCIA: (CUALES SON LAS CARACTE-
RISTICAS DE AQUELLAS QUE REQUIEREN INGRESO HOSPI-
TALARIO? Urbaneja Rodriguez E', Garrote Molpeceres R', Galbis
Soto S, Solis Sdnchez P, Gonzilez Garcia H, Alvarez Guisasola FJ2.
Unidad de Reumatologia Pedidtrica, *Servicio de Pediatria. Hospital Clinico
Universitario de Valladolid.

Introduccién y objetivos. Las vasculitis son un grupo heterogéneo
de enfermedades caracterizadas por inflamacién de la pared vascular
asociado a afectacién multisistémica. Aunque presentan baja frecuencia
en nifios, la ptrpura de Schonlein-Henoch (PSH) y la enfermedad de
Kawasaki (EK), son dos entidades destacables como causa de ingreso
por esta patologia. Conocer sus caracteristicas en nuestro medio nos
puede llevar a su 6ptimo manejo.

Material y métodos. Revision descriptiva retrospectiva, mediante
revisién de historias clinicas, de las vasculitis que requirieron ingreso
hospitalario en dltimos 5 afios.

Resultados. Se constataron 30 ingresos (20 PSH y 10 EK). Predominio
masculino 67% (20). E137% (10) del total recibi6 antibioterapia previa y el
11% (3) se diagnostico inicialmente de urticaria. Respeto a la PSH (20), se
encontrd una mediana etaria de 69,5 meses (17-157). E1 100% desarrolld
ptrpura evolutivamente, asociando el 60% (12) abdominalgia, un 45% (9)
artralgias/artritis, el 40% (8) fiebre y edemas, un 35% (7) alteraciones en
sedimento urinario y el 20% (4) hemorragia digestiva, orquitis o dificultad
respiratoria. Se utilizaron corticoides en 50% (10); analgesia aislada en
25% (5) y antibitticos en 20% (4). Se administré6 gammaglobulina a un
Unico paciente y se realiz6 laparotomia exploradora en dos casos por mala
evolucién. Microbiologfa positiva en 50% (10), con resultados analiticos
sanguineos inespecificos. Mediana de estancia hospitalaria de 4,5 dias
(2-12). E110% (2) recayd. Respecto a la EK (10), un 50% (5) fueron formas
clasicas y otro 50% (5) formas incompletas/atipicas. Mediana etaria de
55 meses (27-109). E190% (9) se traté con gammaglobulina + AAS. No se
encontrd microbiologia positiva en ningtin caso, pero si marcada trom-
bocitosis, aumento de reactantes de fase aguda y proBNP en la analitica
sanguinea. Mediana de estancia hospitalaria de 6 dias (4-10). Un tinico
paciente con EK desarrollé aneurismas coronarios.
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Conclusiones. La clinica de la PSH coincide con la descrita clasi-
camente en la literatura. Respecto a la EK, encontramos aumento de
formas incompletas/atfpicas en los tltimos afos. Las pruebas micro-
biolégicas pueden apoyar el diagnéstico de PSH, mientras que los
pardmetros analiticos suelen estar mds alterados en la EK.

TRATAMIENTO CISTOSCOPICO DEL URETEROCELE EN
PACIENTES CON DUPLICIDAD RENOURETERAL. Ortega Escu-
dero M, Gutiérrez Duefias JM, Herndndez Diaz C, Pradillos Serna M,
Chamorro Judrez MR, Ruiz Hierro C, Ardela Diaz E. Servicio de Cirugin
Pedidtrica. Hospital Universitario de Burgos.

Objetivos. Evaluacion de los resultados clinicos y funcionales del
tratamiento mediante cistoscopia de pacientes diagnosticados de dupli-
cidad renoureteral y ureterocele.

Material y métodos. Estudio descriptivo retrospectivo de pacien-
tes con duplicidad renoureteral y ureterocele diagnosticados durante
5 afios. Se registran datos de la situacion clinica, ecograffa y funcién
renal diferencial mediante renograma MAG3 antes y después de la
cirugfa. La intervencion consisti6 en drenar el ureterocele en quiréfano,
bajo anestesia general mediante abordaje cistoscopico y utilizando un
electrodo de asa. Se recogen las complicaciones postoperatorias y las
reintervenciones.

Resultados. De los 10 pacientes, la presentacion fue de pielone-
fritis en el 70% y en el resto como megauréter obstructivo. E1 40%
asociaba reflujo vesicoureteral grado IV. La mediana de edad fue de
19 meses (rango: 3-108 meses). El tiempo medio operatorio fue de 60
minutos y la estancia hospitalaria de 48 horas. La mediana del tiempo
de seguimiento fue de 24 meses (rango: 11-48 meses). No se describen
complicaciones intraoperatorias. Tras la cirugfa, en 5 pacientes despa-
recieron las infecciones urinarias. El reflujo desaparecié en 1 paciente,
en 3 bajo de grado y en 1 aparecié “de novo”. En 2 pacientes mejord la
funcién renal diferencial. Se realiz6 cirugfa de rescate en 2 pacientes:
una nefrectomia y una inyeccién endoscopica por reflujo vesicoureteral.

Conclusiones. El drenaje del ureterocele en pacientes con duplici-
dad renoureteral mejora los episodios de pielonefritis y disminuye la
dilatacién de la via urinaria.

SINDROME NEFROTICO CONGENITO TIPO FILANDES. A
PROPOSITO DE UN CASO. Martinez Diaz S, Rodriguez Alonso M,
Gomez Saez L, Valencia Ramos ], Garrido Barbero M, Torres Mariiio
C, Gomez Sdchez E, de la Mata Franco G. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario de Burgos.

Objetivos. El sindrome nefrotico congénito se manifiesta al nacer
0 a los tres primeros meses de vida. Se clasifica en formas primarias
y secundarias. Las primarias implican una mutacién en alguno de los
genes que codifican proteinas de la hedidura diafragmatica, siendo la
mds frecuente el tipo Finlandés en el que muta el gen que codifica la
nefrina (NPHS1). Existen formas secundarias a infeccioes (toxoplasmo-
sis congénita y sifilis), exposicién al mercurio y lupus.

Material y métodos. Estudio descriptivo y revisién de un caso.

Resultado. Lactante de 4 meses de edad con presencia de edemas
generalizados desde los 2 meses de vida y desnutricién, que fueron
hallados de forma casual. Presenta proteinuria en rango nefrético (600
mg/dl), hipoalbuminemia (560 mg/dl), hiperlipidemia (829 mg/dl)
e hipotiroidismo (TSH 12,7 mcU/ml y T4 0,6 mcU/ml). Se completa
estudio solicitando cariotipo (normal) y estudio genético ante la sospe-
cha de sindrome nefrético congénito. Se inicia tratamiento con IECA,
indometacina, levotiroxina, albiimina y furosemida con mala evolucién,
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que requirid ingreso en UCIP para manejo de fallo multiorganico, pre-
cisando didlisis peritoneal, ventilacion mecanica convencional, soporte
inotrépico y trasfusiones seriadas de hemoderivados. Se confirma el
diagnéstico de sindrome nefrético tipo Finlandés con la llegada de los
resultados del estudio genético con mutaciones en los genes c.139del
(p.Ala47Profs*81) y ¢.2043G> (p-Trp681Cys).

Conclusiones. El sindrome nefrético tipo Finlandés es la forma
mds frecuente de presentacion de los sindromes nefréticos congéni-
tos. La clinica es principalmente secundaria a la proteinuria masiva
por alteracion de la nefrina, con la consiguiente hipoalbuminemia que
desencadena edemas, retraso ponderoestatural y otras manifestaciones
debidas a la pérdida de proteinas. El diagndstico se basa en la sospe-
cha clinica y su confirmacion genética. El tratamiento implica medidas
de mantenimiento intensivo con albiimina diaria, aporte nutricional
intensivo y prevencién de tromboembolismo, a lo que se asocia tra-
tamiento sustitutivo. Debido a la resistencia a los glucocorticoides e
inmunosupresores que presenta el tipo Finlandés, serfa recomendable
realizar estudio genético previo al inicio del tratamiento. El tinico trata-
miento definitivo para estos pacientes es el trasplante renal, pudiendo
recidivar tras el mismo.

SINDROME DE NUTCRACKER O DEL “CASCANUECES” COMO
CAUSA DE HEMATURIA EN LA ADOLESCENCIA. Garrote Molpe-
ceres R, Martinez Lopez AB?, Urbaneja Rodriguez EY, Alvarez Blanco
07, Luque de Pablos A%, Conde Redondo F!. Servicios de Nefrologin Infantil
del 'H. Clinico Universitario de Valladolid y del 2H. General Universitario
Gregorio Marafion de Madrid.

Introduccién. El sindrome de Nutcracker o del “Cascanueces” es
una causa rara de hematuria macroscépica persistente renal debida a
compresion de la vena renal izquierda en la bifurcacién formada en
la salida de la arteria mesentérica superior en la aorta. Se manifiesta
principalmente en mujeres entre la 3 y 4* décadas de la vida y suele
acompanarse de dolor lumbar. Hay pocos casos descritos en la literatura
referentes a afectacién en adolescentes.

Caso clinico. Varon ecuatoriano de 12 afios. Sin antecedentes de inte-
rés salvo litiasis renal en rama materna. Consulta en Nefrologia Infantil
por 3 episodios de hematuria macroscopica en los tltimos 9 meses, de
1-2 dfas de duracién, sin proteinuria ni clinica miccional acompafiante.
No objetivaron codgulos miccionales. Todos los episodios ocurrieron en
relacion con realizacién de ejercicio fisico (fiitbol) y aparicion de hematu-
ria unas horas después. No refieren traumatismos ni procesos infecciosos
previos o concomitantes. No otros sangrados. Asintomatico entre los
episodios. Exploracidn fisica: Peso: 27,2 kg (P3), Talla: 138 cm (P3). TA:
111/55 mmHg. Normal. Pruebas complementarias: Analitica sanguinea:
series roja, blanca y plaquetaria normales. Bioguiinica: urea, creatinina,
trico, glucosa, proteinas totales, albiimina, ionograma (Na, K, Cl, Mg,
Ca, P), perfil hepatico y PTH normales. 25-OH-vitamina D 21,3 pg/L.
Coagulacion, Inmunoproteinas (Complementos C3 y C4, ASLO) y Serologia
hepatica (Anti HBc, Anti VHC) normales. Orina: pH5, D 1020, Hb 25 eri/
mcL, resto negativo; sedimento: 10-20 eritrocitos/campo. Orina de 24 h:
normal, FGe (Schwartz 2009): 107 ml/min/1,73 m2. Ecografia del apto.
urinario normal. Ecografia-Doppler renal: Estenosis venosa renal izquierda
anivel de la pinza aorto-mesentérica con dilatacién preestendtica de 0,9
cm, compatible con sindrome del Cascanueces. Evolucion: Permaneci6
normotenso, sin compromiso hemodindmico durante los episodios, con
funciones renales glomerular y tubular normales; optando por manejo
conservador (reposo e hidratacion) en los episodios, suplementacién
con vitamina D y controles con ecografia-Doppler renal sin cambios.

Conclusiones. Aunque el sindrome de nutcracker o del cascanueces
es infrecuente, debe considerarse en el estudio de la hematuria. Para

diagnosticarlo es fundamental la ecografia doppler-color, objetivan-
do anomalias de la vena renal izquierda que pueden confirmarse con
angiorresonancia y venografia retrégrada. Su manejo depende de la
clinica del paciente, siendo conservador en hematurias asintométicas;
con uso de terapia endovascular como primera eleccion en pacientes
sintomaticos, por ser poco invasiva y su buen pronéstico a largo plazo.

REVISION SISTEMATICA SOBRE LA VALIDEZ DE LA BOLSA
PERINEAL EN LA RECOGIDA DE UROCULTIVOS EN PACIENTES
PEDIATRICOS. Ochoa Sangrador C', Pascual Terrazas A2 1Servicio
de Pediatria. Complejo Asistencial de Zamora. 2Escuela de Grado de Enfer-
meria. Zamora.

Objetivos. La bolsa adhesiva perineal es el método mas usado para
la recogida de orina del lactante para cultivo a pesar de que presenta
un alto riesgo de contaminacion y de resultados falsos positivos. Nos
proponemos cuantificar ambos riesgos a través de una revision siste-
matica de la literatura, ofreciendo estimaciones vélidas para realizar
recomendaciones.

Material y métodos. Bisqueda actualizada a mayo de 2014 en
PUBMED, SCOPUS (incluye EMBASE), IBECS; CINHAL, LILACS Y
CUIDEN, sin limites de idioma ni tiempo. Se realiz6 por duplicado
una revision de resimenes y si era necesario texto completo para la
seleccion de trabajos. Se completd la bisqueda con revision de citas. Se
seleccionaron estudios con cualquier disefio que ofrecieran porcentajes
de orinas recogidas con bolsa en nifios menores de tres afios. Se extra-
jeron porcentajes de orinas contaminadas (mas de un microorganismo)
o falsos positivos (respecto cateterismo o puncion vesical), sensibilidad
y especificidad. Se evalué la calidad de los trabajos, su heterogeneidad
y se realizaron estimaciones agrupadas.

Resultados. Se seleccionaron dieciocho articulos de muestras varia-
bles y calidad media. El porcentaje agrupado de orinas contaminadas
fue para la bolsa perineal del 43,8% (12 estudios; intervalo de confianza
[IC] del 95% de 26,2 a 61,4%; 12 0%), frente a un 24% del chorro miccio-
nal (5 estudios; IC 95% de 15,2 a 32,7%; 12 60%) y un 7,8% del catéter
(5 estudios; IC 95% de 3,4 a 12,2%; I 0%). El porcentaje agrupado de
falsos positivos con bolsa perineal fue 52,2% (9 estudios; IC 95% de
29,7 a 74,8%; 1 0%) y del 18,7% con chorro miccional (3 estudios; IC
95% de -1,7-39,2%; 12 0%).

Conclusién. Los indicadores de validez extraidos de los articulos
seleccionados indican que la orina recogida por bolsa perineal no es
un buen método para el diagnéstico fiable de infeccién de orina por su
alto riesgo de contaminacion y falsos positivos. Solo un cultivo negativo
obtenido con bolsa seria fiable.

(EPISPADIAS SOLO O ACOMPANADO? Garcia Aparicio C, Puerta
Pérez MP, Zoido Garrote E, Guevara Caviedes N, Rodriguez Blanco
S, Palau Benavides MT, Ardela Diaz E. Servicio de Pediatria. Complejo
Asistencial Universitario de Ledn.

Introduccidn. El epispadias es una anomalia congénita poco fre-
cuente de causa desconocida que se presenta en 1:100.000 nifios y
1:500.000 nifias. En varones consiste en la localizacién anémala del
meato uretral en la pared dorsal del pene, clasificindose en: penanos,
glandulares y penoptibicos (los més frecuentes y a menudo asociados
a incontinencia urinaria). En mujeres se manifiesta con clitoris bifido,
labios menores desplazados y vagina acortada.

Caso clinico. Presentamos un recién nacido varén con pene ano-
malo: meato urinario en porcién media superior del mismo y falta
de fusién dorsal. El escroto es normal y los testes estan en bolsa. El
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embarazo habia sido correctamente controlado con ecografias normales,
aunque en los dos primeros trimestres impresionaba de sexo femeni-
no. Se solicita una analitica sanguinea, con hemograma, bioquimica
y estudio hormonal que se encuentran en rangos de normalidad. La
ecografia abdominal muestra rifiones, via urinaria y vejiga normales
con ambos cuerpos cavernosos separados, uretra permeable y testes
en bolsa. Ante la imposibilidad de descartar totalmente extrofia vesi-
cal se inicia profilaxis antibidtica con amoxicilina y se interconsulta
con Cirugfa Pediatrica que sugiere completar el estudio con prueba
urodindmica o CUMS.

Comentarios. El complejo epispadias-extrofia vesical es una com-
binacion relativamente frecuente, por lo que ante una anomalia de este
tipo se deben descartar malformaciones asociadas. Nuestro caso es un
varén con epispadias penoptibico, aparentemente continente; la cual
es la forma mas leve dentro del espectro de esta patologia. Aunque se
diagnostica al nacimiento, el tratamiento quirtrgico suele diferirse a
los 6 y 18 meses de vida.

LUXACION CONGENITA DE RODILLA. Puerta Pérez MP, Garcia
Aparicio C, Guevara Caviedes N, Zoido Garrote E, Palau Benavides
MT, Rodriguez Blanco S. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Uni-
versitario de Ledn.

Introduccion. La luxacién congénita de rodilla es una patologia
poco comin, asociada con una mayor frecuencia a la posicion de nalgas
y al sexo femenino. En su etiologfa influyen diferentes factores y en
ocasiones se presenta de la mano de distintos sindromes y malforma-
ciones miisculo-esqueléticas. Su diagndstico es clinico y radioldgico.

Caso clinico. Presentamos el caso de un recién nacido varén. Madre
secundigesta; el embarazo estuvo controlado desde el segundo trimestre;
las ecografias y serologias fueron normales. Se traté de un parto euté-
cico en la 40 semana de gestacion, presentacion cefélica. Apgar 9/10.
pH de cordén: 7,39. Peso de recién nacido: 3.550 g (p50-75), talla 51,5
cm (p 50-75), perimetro cefélico 35 cm (p25-50). Sin factores de riesgo
infeccioso. La exploracion fisica al nacimiento fue normal, excepto hipe-
rextension de rodilla derecha, con caderas estables. Se interconsult6 con
traumatologia (Ortopedia Infantil) y se decidi6 actuar colocando un yeso
corrector tras previa reduccion, con buen alineamiento en radiografia de
control. En la segunda consulta de traumatologfa (Ortopedia infantil)
se retird el yeso; se realizé una ecografia donde se apreciaba la rétula y
la integridad de los ligamentos y se colocé nuevamente férula de yeso.

Discusién/conclusién. Aunque la luxacién congénita de rodilla es
poco frecuente, puede diagnosticarse ya desde el nacimiento. Requiere
un diagnéstico precoz. Inicialmente se plantea una reduccién manual
y colocacién de yeso corrector, y si no se resuelve precisa tratamiento
quirtirgico. La evolucién suele ser satisfactoria.

ESTUDIOS RADIOLOGICOS Y MANEJO DE LAS SOSPECHAS DE
DISPLASIA DE CADERA EN UN HOSPITAL DE PRIMER NIVEL.
({NOS ADECUAMOS A LAS RECOMENDACIONES? Mantecon Fer-
ndndez L, Garcia Garcia E, Lopez Martinez A, Huidobro Ferndndez
B, Amigo Bello MC, Herrero Morin JD. Servicio de Pediatria. Hospital

P

Alvarez Buylla. Mieres, Asturias.

Objetivos. Describir los casos estudiados en nuestro hospital por
sospecha de displasia evolutiva del desarrollo de la cadera (DDC) en
lactantes menores de 1 afio y valorar la adecuacién de los estudios
diagnosticos realizados respecto a las recomendaciones actuales.

Material y métodos. Se incluyeron todos los pacientes en los que
se realiz6 algtin estudio diagndstico en nuestro hospital desde enero
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de 2012 a diciembre de 2013 por sospecha de DDC a una edad <12
meses. Se realiz6 un analisis descriptivo retrospectivo de las variables.
Resultados. Se incluyeron 80 pacientes (58,8% mujeres). El estudio
radiolégico para diagndstico fue solicitado predominantemente por el
pediatra de atencion primaria (82,5%). Los signos més frecuentes de
sospecha fueron presencia de click de cadera (37,5%) o asimetria de
pliegues (25,0%). Se realizé ecografia inicial en el 86,3%, a una media de
edad de 101,6 + 77,4 dias (X + SD). En el 6,3% se realiz6 conjuntamente
ecograffa y radiografia simple (a una media de edad de 125,6 +39,7 dias)
y en el 7,5% se utiliz6 solamente radiografia (media de edad 165,7 +
50,1 dfas). En 9 casos se solicité ecograffa inicial a una edad superior a 6
meses y en un caso se solicité radiografia a una edad inferior a 3 meses.
De los 80 pacientes, 5 presentaban la combinacién de dos factores de
riesgo: 4 eran de sexo femenino con presentacién podalica (en dos de
ellas se realiz6 el despistaje por factores de riesgo y en los restantes por
presencia de signos clinicos) y uno de sexo femenino con antecedentes
familiares de displasia (aunque la prueba de imagen estuvo motivada
por exploracién patoldgica). La prueba de imagen inicial fue informada
como alterada en 6 casos (4 nifias sin otros marcadores de riesgo y 2
nifios uno de los cuales naci6 con presentacién podalica). Unicamente
un caso fue tratado con arnés, con repeticién de ecografia al mes y con-
troles radiol6gicos posteriores normales. El resto de casos se siguieron
con pruebas de imagen de control que fueron normales, no precisando
ortesis. No se encontré ningtin paciente con alto grado de displasia.
Conclusiones. La DDC es una patologia infrecuente, cuya sospe-
cha diagndstica en nuestro medio recae en los pediatras de atencién
primaria. La solicitud de pruebas radiolégicas en nuestro medio no
siempre se ajusta a las recomendaciones actuales, siendo necesario un
uso racional de recursos que evite el uso indiscriminado de pruebas.
Asuvez, es preciso su valoracion por radidlogos y traumatélogos con
experiencia, no siempre presentes en hospitales de primer nivel.

PRESENTACION AT{PICA DE ENFERMEDAD DE STILL. Cueli L,
De la Rubia L, Alegria E, Palacios M, Garde ], Naranjo C, Alegria I,
Peiré M*. Servicio de Pediatria, *Servicio de Reumatologia. Hospital Uni-
versitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. La artritis idiopatica juvenil de inicio sistémico o
enfermedad de Still se caracteriza por fiebre elevada en picos, exante-
ma asalmonado evanescente y afectacion visceral, mds frecuentemente
linfadenopatias, hepatoesplenomegalia y serositis. La artritis, aunque
necesaria para el diagndstico, puede no aparecer al inicio.

Caso clinico. Presentamos el caso de una nifia de 3 afios con enfer-
medad de Still que debuté con afectacién pulmonar broncoalveolar.
Referia fiebre elevada de 4 dias con decaimiento, cuadro catarral leve
y dolor cervical. Recibia amoxicilina-clavulanico desde hacfa 3 dias por
diagndstico de OMA. A la exploracion presentaba palidez y discreta
hipoventilacién en campo basal posterior izquierdo. En el hemograma
destacaba leucocitosis de predominio granulocitico, PCR de 37,8 mg/
dl. Se realiz6 radiografia de térax que mostrd infiltrados alveoloin-
tersticiales en LSD, LM y LIL Con el diagnéstico de bronconeumonia
se pautd cefotaxima e.v. a la que se asocio teicoplanina y claritomicina
el tercer dia por persistencia de la fiebre. Todos los cultivos, serologia
de Mycoplasma, CMV y VEB, y antigeno de neumococo y Legionella en
orina fueron negativos. El sexto dia de ingreso, estando afebril, pre-
senta mayor palidez e irritabilidad, dolor a la palpacién abdominal y
hepatomegalia de 4 cm, con ecografia abdominal normal. Mas tarde
asocia impotencia funcional y dolor en cadera izquierda. Tras objeti-
varse derrame articular se procede a artrocentesis, obteniendo liquido
purulento. Con la sospecha de artritis séptica de cadera se cambia anti-
bioterapia a meropenem y vancomicina e.v. 48 horas después comienza
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con dolor e impotencia funcional en cadera contralateral, de la que se
extrae liquido serohemético. Tincién de Gram, Ziehl, cultivo y PCR de
Mycoplasma y de ADN bacteriano en liquido sinovial negativo. 48 horas
mas tarde presenta signos inflamatorios en rodilla derecha. Al 15° dia,
con sospecha clinica de enfermedad de Still, se inicia indometacina
oral. En horas siguientes presenta afectacion de ambos tobillos, carpo
derecho e interfaldngicas de manos y pies. Se comienza con predniso-
na oral con importante mejoria hasta normalizar clinica en 48 horas.
Exploraci6n al alta normal.

Conclusiones. El presente caso muestra una forma de presentacién
muy infrecuente de la enfermedad de Still: la afectacién pulmonar.
Aunque en un primer momento se enfocé como una bronconeumo-
nia, la falta de respuesta a antibiéticos de amplio espectro, la ausencia
de resultados microbioldgicos y la progresiva afectacién de distintas
articulaciones en un periodo tan recortado de tiempo, sugieren que
dicha afectacion pulmonar forma parte del complejo sintomatico de
nuestra paciente.

Viernes 7 de noviembre - Sala 2.5

Moderadores: Carmen Cebridn y M? Lourdes Garcia

SINDROME MALFORMATIVO A ESTUDIO. Manzano del Amo S,
Benito Bernal A, Riesco Riesco S, Viiials Gonzilez E. Servicio de Pediatria.
Hospital Clinico. Salamanca.

Introduccién. El sindrome de Simpson-Golabi-Behmel es un tras-
torno recesivo ligado al cromosoma X. Se caracteriza por un crecimien-
to acelerado, rasgos faciales dismérficos, pezones supernumerarios y
una variedad de malformaciones principalmente cardiopatias, hen-
didura palatina y polidactilia postaxial. Se estima que un 10% pue-
den desarrollan tumores, los mas comunes son el tumor de Wilms y
hepatoblastoma. Se ha identificado el gen principal en Xq26. Codifica
un proteoglicano extracelular denominado glipicano 3 (GPC3) que
interacciona con IGF2.

Resumen del caso. Paciente de 4 meses remitido al Servicio de
Cirugia Pedidtrica por presentar hernia inguinal derecha, polidacti-
lia y fisura palatina. Al ser portador de lesiones renales y otras mal-
formaciones, se sospecha que el paciente presenta un Sindrome de
Simpson-Golabi-Behemel, se remite al servicio de Onco-Hematologia
Pediétrica para estudio y seguimiento. El estudio genético concluye
que el paciente es portador hemicigoto de un cambio en el gen GPC3,
asociado a la enfermedad mencionada. Se realizan controles periédicos
con ecografias renales y radiografias de térax, no encontrandose hasta
el momento evidencia de tumores.

Conclusiones. El diagndstico de estos sindromes polimalformativos
se basa en la sospecha clinica ante un fenotipo peculiar. Las pruebas
genéticas confirman el diagnéstico. Se debe realizar un exhaustivo
seguimiento del paciente con el fin de detectar la presencia de tumores,
fundamentalmente a nivel renal. Principalmente, mediante estudios
ecograficos, radiolégicos y marcadores tumorales especificos.

PALATOPLASTIA DE FURLOW: RESULTADOS A LO LARGO DE
10 ANOS. Ortega Escudero M, Ardela Diaz E, Herndndez Diaz C, Ruiz
Hierro C, Pradillos Serna JM, Chamotro Judrez MR, Gutiérrez Duefias
JM. Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario de Burgos.

Objetivos. Revisar los resultados anatomicos y funcionales de las
palatoplastias realizadas segtin la técnica de Furlow en pacientes diag-
nosticados de fisura palatina en nuestro medio.

Material y métodos. Estudio retrospectivo de una serie de casos
de pacientes con fisura de paladar tratados en nuestro centro en un
periodo de 10 afios. Se analizan el tipo de cirugia, las complicaciones
postquirtirgicas y la funcién fonatoria.

Resultados. De un total de 50 pacientes con fisura palatina, 25
fueron tratados mediante palatoplastia de Furlow (mediana de edad:
12 meses). En 4 de ellos la fisura era amplia, por lo que se decidié un
tratamiento en 2 tiempos quirtirgicos. Como complicaciones se registré
1 dehiscencia parcial de la plastia y 9 (36%) fistulas puntiformes, 4 de
las cuales precisaron reintervencion. El1 90% de los pacientes presenta
una fonacién excelente.

Conclusiones. La palatoplastia de Furlow es una técnica de gran
complejidad empleada para el tratamiento de la fisura palatina. Su
principal inconveniente es la alta tasa de fistulas que se registran, aun-
que por el contrario permite una adecuada reconstruccion del velo del
paladar ofreciendo muy buenos resultados fonatorios.

MALFORMACIONES ANO-RECTALES: REVISION Y MANE]O.
Jiménez Jiménez P, Matias del Pozo V, De la Huerga Lopez A, Hernanz
Sanz ], Del Caiiizo Lopez A, Guillén Pérez M, Velasco Morgado R.
Servicio de Pediatria. Unidad de Neonatologia. Cirugin Pedidtrica. Hospital
Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. Las malformaciones ano-rectales son un conjunto de
anomalias congénitas en las que existe una alteracién en el desarrollo del
recto y del ano; se cree que se debe a la no migracién o fusion del septo
uro-rectal con la membrana cloacal en las primeras semanas de vida
intratitero. Se asocian frecuentemente con otras anomalias congénitas
sobre todo en la regi6n del sistema urinario y de la columna vertebral
entre otros. Tienen una incidencia aproximada de 1/5.000 nacidos vivos.

Objetivo. Analizar las caracteristicas clinico-epidemiolégicas,
diagndstico, tratamiento y evolucién de los pacientes del servicio de
Pediatria de nuestro centro en los tltimos dos afios.

Material y métodos. Estudio descriptivo retrospectivo de dichos
pacientes. Se realiza una revision de las historias clinicas.

Resultados. Se contabilizaron un total de 5 pacientes afectos de
malformaciones ano-rectales, siendo 2 casos gemelos. El ratio varén/
mujer es de 1/4. E1 80% tuvieron un peso al nacimiento menor del
Pc 25. Durante la gestacion un caso se diagnostic de oligoamnios y
un caso de polihidramnios. Tres de los casos fueron recién nacidos
pretérminos. En 4 casos el diagnéstico fue dentro de las primeras 10
horas de vida (3 casos de atresia ano-rectal con fistula, 1 caso de ano
imperforado con fistula) y en un caso se produjo a los 4 meses de edad
(1 caso de fistula recto-vaginal sin estenosis anal). En el 80% existen
malformaciones asociadas: Tres casos con malformaciones renales: 1
ectopia renal cruzada, 1 RVU grado IV y 1 nefropatia sin filiar, agenesia
sacroccocigea parcial (1), polidactilia (1), doble vagina (1) e insuficiencia
mitral leve (1). Tres de los casos se engloban dentro del sindrome de
VACTER: malformaciones vertebrales, ano-rectales, cardiacas, fistula
traqueo-esofégica y renal. Todos los casos requirieron cirugia correctora:
dos pacientes se intervinieron con reconstruccion en un tiempo (1 ano
vestibular, 1 fistula perineal); tres pacientes requirieron colostomia en
las 24 horas de vida (1 fistula prostatica, 1 fistula vestibular, 1 fistula
recto-vaginal sin atresia). La mediana de estancia en la UVI fue de 2
dias y la mediana de estancia hospitalaria de 13 dias.

Conclusiones. En esta serie se observa una mayoria de atresias
ano-rectales con fistula. Se asocian malformaciones a otros niveles
siendo la afectacién urolégica la més frecuente. En base a esto, debe-
mos tener en cuenta la blisqueda precoz de posibles malformaciones
asociadas, principalmente aquellas que se engloban dentro del acré-
nimo VACTER.
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INFLUENCIA DEL COLGAJO PREPUCIAL DORSAL VASCULARI-
ZADO EN EL TRATAMIENTO QUIRURGICO DEL HIPOSPADIAS.
Ortega Escudero M, Gutiérrez Dueiias JM, Herndndez Diaz C, Pradillos
Serna JM, Chamorro Judrez MR, Ruiz Hierro C, Ardela Diaz E. Servicio
de Cirugin Pedidtrica. Hospital Universitario de Burgos.

Objetivos. Comprobar si la utilizacién del colgajo prepucial dorsal
vascularizado para el cierre del defecto cutdneo ventral en el trata-
miento quirtirgico del hipospadias, se asocia a una menor incidencia
de complicaciones que el empleo de otras técnicas de plastia prepucial.

Material y método. Estudio retrospectivo de los pacientes interve-
nidos de hipospadias en el Hospital Universitario de Burgos mediante
técnica de Snodgrass desde enero de 2008 hasta diciembre de 2012. Se
incluyen nifios diagnosticados de hipospadias medios (peneanos), ope-
rados por primera vez y con un periodo de seguimiento postoperatorio
minimo de 1 afo. Se excluyen las estenosis meatales.

Resultados. Durante este periodo se realizaron un total de 50 ure-
troplastias de Snodgrass. El Grupo 1 estd formado por pacientes en
los que se empled el colgajo prepucial dorsal vascularizado para el
cierre del defecto prepucial ventral: 16 pacientes (32%), edad media 30
meses (13-72 meses), fistula 4 nifios (25%), dehiscencia de uretroplastia
1(6,25%), retraccién del meato en pene distal 1 (6,25%). EI Grupo 2
incluye pacientes en los que se emplearon otras técnicas (Byars en el
53%): 34 pacientes (68%), edad media 43 meses (16-144 meses), fistula
en 8 nifios (23,5%), dehiscencia de la uretroplastia 1 (3%), retraccién
del meato en pene distal 1 (3%).

Conclusiones. En nuestra experiencia, la utilizacion del colgajo
prepucial dorsal vascularizado para el cierre del defecto cutaneo ventral
en pacientes con hipospadias medios no se asocia con una disminucién
de las complicaciones postoperatorias.

INDICACIONES DE CIRUGIA DE RESECCION PULMONAR EN
LA EDAD PEDIATRICA. Ortega Escudero M, Gutiérrez Dueiias M,
Herndndez Diaz C, Chamorro Judrez MR, Ruiz Hierro C, Pradillos
Serna JM, Ardela Diaz E. Servicio de Cirugin Pedidtrica. Hospital Uni-
versitario de Burgos.

Introduccion y objetivos. La cirugia de reseccion pulmonar es muy
poco frecuente en la edad pedidtrica. Nuestro objetivo es analizar las
caracteristicas de los pacientes sometidos a resecciones pulmonares en
nuestro centro durante 1 afio.

Meétodos. Estudio descriptivo y retrospectivo que recoge las carac-
teristicas clinicas y evolucion de pacientes en los que se ha realizado
cirugfa de reseccién pulmonar en nuestro centro en el tltimo afio (mayo
2013 a mayo de 2014).

Resultados. Se incluyen en el estudio 9 pacientes (55,6% muje-
res). La mediana de edad fue 60 meses (rango 2 meses a 192 meses).
De los 4 pacientes lactantes intervenidos, en 3 el diagnéstico se hizo
prenatalmente. Las patologias mas frecuentes fueron la malformacién
adenomatoidea quistica en los lactantes y las bullas apicales en los ado-
lescentes. De un total de 11 intervenciones realizadas, en 2 el abordaje

fue mediante toracoscopia. Se presenté 1 complicacion que precisé
reintervencion en la paciente sometida a lobectomia por aspergiloma.

Conclusiones. Las patologias de la edad pediatrica que precisan
cirugfa de reseccién pulmonar son muy infrecuentes. EI potencial
maligno de algunas patologfas, incluso asintomaticas, recomienda su
tratamiento quirtrgico.

CINETICA DE MARCADORES DE INFECCION (PCR, PCT E IL6)
TRAS DISTINTOS TIPOS DE CIRUGIA. Sariego A, Rey C, Medina
A, Concha A, Mayordomo ], Vivanco A, Los-Arcos M, Menéndez S.
UCIP. Area Gestidn Pediatria. Hospital Universitario Central de Asturias.
Universidad de Oviedo.

Objetivos. Determinar la cinética de la proteina C reactiva (PCR),
procalcitonina (PCT) e interleukina 6 (IL6) tras distintos tipos de cirugfa
en pacientes pediatricos.

Material y métodos. Estudio prospectivo observacional que incluye
119 nifios ingresados en UCIP tras distintos tipos de cirugfa. Los valores
de PCR, PCT e IL6 fueron determinados tras la cirugfa.

Resultados. Las medias de los valores plasmaticos de PCR (mg/
dl), PCT (ng/ml) e IL6 (pg/ml) se muestran en la tabla III. El pico dela
IL6 se produce en las primeras horas del postoperatorio, mientras que
el pico de los valores de PCT y PCR se produce mds tardiamente. Los
valores pico de PCT se mantienen por debajo del punto de corte para
sepsis (1 ng/ml) en el postoperatorio de cirugia ORL, neurocirugia y
cirugia ortopédica, mientras que los valores de PCR se elevan siempre
por encima del punto de corte para sepsis (5 mg/dl). Las diferencias
observadas, segtin se tratase de cirugfa limpia o cirugfa sucia, son esta-
disticamente significativas (p<0,05) para PCR y PCT alas 0, 24, 48 y 72
h, y para los valores de IL6 a las 0 h.

Conclusiones. PCT e IL6 se perfilan como mejores herramientas
diagnésticas de infeccion en el postoperatorio que la PCR, cuya inter-
pretacion puede ser més problemética.

ANALISIS DESCRIPTIVO DEL NINO GRAN QUEMADO EN
NUESTRO MEDIO. Sdnchez Vélez T, Tapia Gomez A, Onoda M,
Martin Bahamontes C, Manzano del Amo S, Lazaro Ramos |, Gomez
de Quero Masia P, Ferndndez Carrion F. Servicio de Pediatria. Hospital
Clinico Universitario de Salamanca.

Objetivo. Realizar un analisis descriptivo del manejo del nifio gran
quemado ingresado en nuestro hospital en los tltimos diez afios.

Material y métodos. Estudio descriptivo, retrospectivo de los
pacientes ingresados en nuestro hospital con diagndstico de gran
quemado desde julio de 2004 hasta agosto de 2014 ambos incluidos.

Resultados. Ingresaron 13 pacientes, con edad media de 4,27 + 2,02
(0-12 afios). E1 54% de los pacientes procedian de Salamanca, 31% de
Zamora y 15% de Avila. El porcentaje de superficie corporal quemada
fue de 14,67% +7,23%. 2014 ha sido el afio con mayor ntimero de ingresos
con un total de 4. La etiologia de la quemadura se distribuye en llama

TasrA IIL

PCROh PCTOh IL60h PCR24h PCT24h IL624h PCR48h PCT48h IL648h PCR72h PCT72h IL672h
ORL 34 0,1 26,8 9,6 0,3 11,0 16,1 0,9 13,2 0,3 42,0
Abdominal 9,9 5.2 3864,1 13,6 44 643,1 17,9 2,0 564 114 1.2 59,8
Torécica 45 0,5 141,7 12,3 2,4 120,9 17,9 19 45,7 12,9 0,5 55,3
Ortopedia 12 0,1 78,3 55 0,2 68 6,6 0,2 47,5 9,9 0,1 20,0
Neurogx 15 0,1 53,1 6,0 0,3 10,1 0,2 40,3 58 0,1 31,0
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o fuego 38%, agua hirviendo 23%, aceite hirviendo 15% y electrocu-
cién, abrasion y liquido caliente 8% respectivamente. Como analgesia
se utilizé metamizol pautado o en perfusién continua y en caso de mal
control del dolor, cloruro morfico, necesario en el 46% de los casos. Se
pauté antibitico en el 38,5% de los pacientes, siendo pautado desde el
momento inicial solo en el 15% de los casos. En todos los pacientes se
utilizé como sueroterapia inicial Ringer Lactato y solo en el 7,7% de los
casos se administrd albimina en las primeras 24 horas. Se aplic oxigeno
suplementario en el 61,5% de los casos. E1 61,5% recibi6 nutricién enteral
precoz. E17,7% de los casos precisé transfusion y el 7,7% drogas vasoacti-
vas (dopamina). Los niveles medios de PCR en las primeras horas fueron
de 0,9 + 1,2 en el grupo sin antibidtico inicial frente al 2,7 + 2,5 en los
que si se pautd antibi6tico desde el ingreso. A las 24 horas la PCR en los
pacientes sin antibi6tico fue de 2,7 + 1,2 y de 4,1 + 5,2 en aquellos que si
tenian antibidtico. En ambos casos no habia diferencias estadisticamente
significativas. E1 78% de los pacientes se trataron en nuestro hospital y
el 23% se derivé a un hospital de referencia para grandes quemados.

Conclusiones. La atencién al gran quemado se puede realizar en
nuestra comunidad en la mayoria de los casos, ya que contamos con
un equipo de cirugfa plastica con amplia experiencia en estos pacientes
y el apoyo de una unidad de cuidados intensivos pediatricos para el
manejo inicial, curas bajo sedoanalgesia y tratamiento postquirtrgico
de estos nifios.

ENFERMEDAD DE HIRSCHSPRUNG: REVISION DE CASOS Y
ESTUDIO GENETICO DEL GEN RET. Galbis Soto S', Bahillo Curie-
ses P?, Marcos Temprano M?, Del Caiiizo Lopez A% Sanchez Abuin A?,
Molina Vizquez ME?, Aguilar Cuesta R?, Ferndndez R3. Servicio de
Pediatria, 2Servicio de Cirugin Pedidtrica. Hospital Clinico Universitario de
Valladolid. 3Unidad de Gestion Clinica de Genética. Hospital Universitario
Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion. La enfermedad de Hirschsprung (EH) es una malfor-
macion congénita caracterizada por la ausencia de células ganglionares en
el intestino distal. Su etiopatogenia en muchos casos es de base genética
(delecciones del protooncogén RET en el 50% de las formas familiares).
Se han descrito que los pacientes con EH y mutaciones del gen RET en
los codones 609, 611, 618, 620, 630, 634, 768, 790, 791, 804 y 891 tienen un
riesgo alto de desarrollar CMT (carcinoma medular de tiroides) y, por tan-
to, estarfa indicada la tiroidectomia profildctica precoz en esos casos por
lo que es muy importante solicitar este estudio en todo paciente con EH.

Objetivo. Analizar las caracteristicas clinico-epidemioldgicas, diag-
nostico, tratamiento y evolucion de los pacientes valorados en nuestro
centro en los tltimos 6 afios (2009-2014).

Material y métodos. Estudio observacional descriptivo retrospec-
tivo de dichos pacientes.

Resultados. Se han registrado 9 pacientes con EH, 66% son nifios y
33% nifias. Ningtin paciente tiene antecedentes familiares (AF) de EH.
Un caso presenta AF multiples de patologfa tiroidea. E1 100% de los
pacientes nacieron a término, procedentes de un embarazo normal. Un
caso presenta trastorno del espectro autista asociado. E1 100% mani-
festaron la enfermedad en el periodo neonatal con una media de edad
de presentacién a los 5 dias de vida. E1 88,8% (8 casos) eliminaron el
meconio en las primeras 24-48 horas de vida.Todos ellos presentaron
clinica consistente en distensién abdominal y/o estrefiimiento dentro
delos primeros 28 dias de vida. Al 100% de los pacientes se le realizaron
radiografia simple de abdomen y enema opaco para el diagnéstico asi
como biopsia rectal que demostré la ausencia de células ganglionares
en el tramo rectosigmoideo. E1 100% son de localizacién rectosigmoidea.
Todos fueron intervenidos en los dos primeros afios de vida siendo
tratados previamente con técnica de Nursing diaria. En el 37.5% de los

casos se realizd técnica quirtirgica consistente en descenso endoanal y
en el 62.5% de los casos se realiz6 cirugia en dos etapas con reseccién
intestinal e ileostomia o colostomia de descarga con cierre posterior.
Uno de ellos atin no ha sido intervenido quirdrgicamente. Se solicité al
100% de los pacientes el estudio de Gen RET detectandose en una de las
pacientes una mutacién puntual ¢.1907C>T (p.Threo636Met, T636M) en
el exén 11 de RET y en la mayorfa de los pacientes restantes se encuentra
la variante intrénica ¢.73+9277T>C de RET.

Conclusiones. Es importante la realizacion del estudio genético en
estos pacientes para el mejor conocimiento de su etiopatogenia y también
debido a que de sus resultados derivan decisiones terapetiticas relevantes.

COLESTASIS INTRAHEPATICA Y DIAGNOSTICO DE ENFERME-
DAD DE CAROLIL: A PROPOSITO DE UN CASO. Cueli del Cam-
po L1, Palacios Sdnchez M!, Alvarez Gonzilez D', Garcia Calatayud
S1, Ortiizar Guillamon I2, Azueta Etxebarria A3. 1Servicio de Pediatria,
2Servicio de Radiodiagndstico, 3Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La enfermedad de Caroli es la dilatacién quistica
congénita de los conductos biliares intrahepdticos. Se engloba dentro
de las enfermedades fibroquisticas, como la poliquistosis renal, con la
que comparte determinantes genéticos por lo que no es infrecuente su
asociacién. Las manifestaciones clinicas son debidas a estasis biliar y
litiasis intrahepatica. Cuando asocia fibrosis hepética congénita puede
cursar con hipertension portal. La mayor morbi-mortalidad se debe a
las colangitis recurrentes y al desarrollo de colangiocarcinoma.

Caso clinico. Presentamos el caso de una lactante que ingresa a los 2
meses de edad por colestasis hepatica y estancamiento ponderal. Anic-
térica, presenta hepatomegalia de 3,5 cm, con resto de exploracién fisica
normal. No refieren coluria ni acolia. No antecedentes de interés. En
analitica realizada se objetiva una elevacién de transaminasas, fosfatasa
alcalina e hiperbilirrubinemia mixta. Estudio negativo para hepatopatias
viricas, metabolicas, toxicas y de depdsito, con ecografia abdominal nor-
mal. La biopsia a los 3 meses de edad muestra bandas de fibrosis porto-
portales y espacios porta con proliferacién ductal marcada, sugestivo de
fibrosis hepdtica congénita. Recibe dietoterapia con suplementos de MCT
y vitaminas liposolubles. Es seguida en consultas de Gastroenterologia
Infantil realizdndose controles clinico-analiticos y ecogréficos periddicos.
Alo largo de los afios evoluciona asintomatica, a excepcion de talla limite,
pubertad retrasada y leve hepatomegalia con elevacién de enzimas hepa-
ticos (maximo alcanzado GPT 694 U/L, GOT 337 U/L, GGT 916 U/L) y
cifras siempre normales de fosfatasa alcalina y bilirrubina. La ecografia
alaedad de 13 afios detecta leve dilatacion de la via biliar intrahepatica,
sin signos de hipertension portal. Se realiza elastografia que demuestra
fibrosis hepética. La colangiorresonancia corrobora la dilatacion de via
biliar que afecta a ramas lobares y segmentarias, mds manifiesta en I6bulo
hepatico izquierdo, hallazgos sugestivos de enfermedad de Caroli en su
forma asociada a fibrosis hepética congénita.

Comentarios. La enfermedad de Caroli puede cursar de forma asin-
tomatica como en el caso de nuestra paciente. Sin embargo, en la historia
natural pueden aparecer sintomas derivados de litiasis intrahepética,
colangitis recurrentes e incluso colangiocarcinoma. Para casos avanzados
que afectan a ambos I6bulos debe considerarse el trasplante hepatico.

CAUSA INFRECUENTE DE DOLOR ABDOMINAL RECURRENTE.
Valladares Diaz AI', Garrote Molpeceres R, Garcia Veldzquez J', Reig
del Moral C, Moreno Vicente-Arche BM",Santana Rodriguez C, Molina
Vizquez ME2. "Servicio de Pediatrin. H. General de Segovia. 2Servicio de
Cirugia Pedidtrica. H. Clinico Universitario de Valladolid.
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Introduccién. El dolor abdominal recurrente (DAR) es causa fre-
cuente de consulta en las servicios de urgencias pediatricas, llegando
a producir incapacidad y limitacién importante en las actividades coti-
dianas. Su etiologfa es multifactorial, requiriendo realizar multiples
pruebas complementarias para llegar a un diagnéstico etiolégico y
aplicar un tratamiento adecuado.

Caso clinico. Mujer de 8 afios de edad. Antecedentes familiares
de enfermedad de Chron en rama materna. Presenta dolor abdominal
intermitente en FID de unas horas de evolucidn, sin otros sintomas.
Habito defecatorio normal. Exploracién fisica: Dolor a la palpacién
en FID, sin signos de irritacién peritoneal; resto normal. Tras efectuar
analitica sanguinea y orina, junto con ecografia abdominal, se objetivan
multiples adenopatias mesentéricas a nivel de FID, de caracteristicas
reactivas; se diagnostica de adenitis. Seis meses después reingresa con
la misma clinica, més prolongada y mantenida en el tiempo, asociando
nduseas, algin vomito alimenticio aislado e hiporexia, con adecuada
ganancia ponderal. En la exploracion fisica persiste dolor a la palpacion
en FID, sin otros hallazgos, y en las exploraciones realizadas destaca una
calprotectina fecal de 106 mg/kg. En la ecografia abdominal contintian
visualizdndose pequefios ganglios mesentéricos en FID. Ante persis-
tencia de abdominalgia recurrente con mejoria parcial tras analgesia,
se solicita TAC abdominal (pequefia cantidad de liquido libre en saco
de Douglas), siendo remitida a centro de referencia para valoracién
quirtdrgica, donde realizan laparoscopia exploradora con el hallazgo
y reseccion parcial de lipoma mesentérico de 5x3 cm. Mejoria postqui-
rargica significativa del dolor.

Conclusiones. Los lipomas mesentéricos son una entidad inusual
de DAR en Pediatrfa, siendo mas frecuentes en mujeres adultas. Suelen
pasar desapercibidos hasta producir clinica sistémica y/o compresiva.
En nifos se localizan en tronco y extremidades, pudiendo aparecer en
torax, pelvis, retroperitoneo y rea paratesticular, siendo infrecuentes
los mesentéricos. Su diagnéstico preoperatorio es raro. La laparoscopia
exploradora con reseccién es la mejor forma de tratamiento debido al
reducido potencial maligno de los lipomas y su baja tasa de recurrencias
(menor del 5%), con mejorfa sintomatoldgica postquirtirgica evidente
en los casos descritos.

Viernes 7 de noviembre - Sala Menor

Moderadores: Monserrat Martin Alonso y José Martin Ruano

UTILIDAD DE UN SISTEMA CIEGO DE MONITORIZACION
CONTINUA DE GLUCOSA. Galbis Soto S, Ortega Vicente E, Figue-
roa Ospina L, Bahillo Curieses P. Servicio de Endocrinologia Pedidtrica.
Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. La monitorizacién continua de glucosa (MCG) con-
siste en la medicién de forma continuada de la glucosa en el espacio
intersticial, a través de sensores especificos, de manera automatica y
poco invasiva. Estos métodos ofrecen una imagen completa poniendo
de manifiesto las excursiones glucémicas y han representado un gran
avance en la tltima década para conseguir una optimizacién del control
glucémico, facilitando asf un ajuste mas preciso del tratamiento insulinico
y minimizando por tanto el riesgo de hipoglucemias y de hiperglucemias.

Objetivos. Descripcion del perfil glucémico del paciente durante las
24 horas, aportando informacién sobre las fluctuaciones y tendencias
de los niveles de glucosa en los distintos tramos del dia.

Material y métodos. Se ha utilizado el sistema iPro™2 MCG Profe-
sional de Medtronic, que es un sistema de lectura retrospectiva, ciego.
El sensor tiene una vida media limitada entre 6 y 7 dias y registra un
total de 288 mediciones de glucosa al dia.

Casos clinicos. Caso 1: mujer de 12 afios remitida a nuestro Hos-
pital por glucosuria e hiperglucemia detectada en analitica realizada
por “mareos”. 5.0.G: Glucemia basal 118 mg/dl, a los 120: 191 mg/dl.
HbAlc5,7%. Estudio de inmunidad pancreética: IAA negativos, IA2
negativos, GAD positivos. Se instaura una alimentacion en raciones
de 10 g de hidratos de carbono, realizacion de controles glucémicos pre
y postprandiales 2-3 veces por semana, y se coloca el sensor de MCG.
Caso 2: mujer de 14 anos con DM1 diagnosticada en 2011 (glucemia
capilar al diagnéstico 460 mg/dl, ausencia de cetoacidosis, HbA1C:
11,7%). IA2 positivos, con GAD, IAA negativos. HLA DQ8 y DR4
positivos.En dltima visita a consulta presenta una HbAlc de 10,8%
e incongruencia con las cifras de glucemia capilar aportadas por lo
que se decide la MCG. Caso 3: varén de 9 afios con alteracién de 5.0.G
con negatividad reiterada de inmunidad pancreética. Ultima HbA1C:
5,6%. SOG: 88 mg/dl glucemia basal, a los 120 minutos 262 mg/dl.
Estudio genético para genes GCK y HNF1A: no se detectan mutacio-
nes. Se realiza MCG y perfiles glucémicos pre y postprandiales con
normalidad de resultados. Actualmente sigue una dieta en raciones de
hidratos de carbono sin medicacién. Caso 4: varén de 3 afios con DM1
diagnosticada hace 10 meses con glucemia capilar al diagndstico de
268 mg/dl, cetonemia 6.4 mmol/L, ph 7.39, HbA1c:8.9%. Ac AntiGAD
positivos, resto de anticuerpos negativos Ultima HbAlc 7%. Presenta
aceptable control con variabilidad glucémica. Se realiza MCG. (Fig. 3)

Conclusiones. Los pacientes que pueden obtener un mayor benefi-
cio dela utilizacién de los sistemas de MCG son aquellos que presentan
hipoglucemias inadvertidas, nocturnas o graves; pacientes que presen-
tan gran variabilidad del control glucémico independientemente del
nivel de HbAlc y pacientes con niveles de HbAlc persistententemente
elevados a pesar de realizar terapia insulinica intensiva y realizar un
correcto autocontrol de sus glucemias capilares. El sistema ciego de
MCGiPRO2 es un sistema rdpido de insertar, comodo de llevar y apenas
precisa formacion del paciente.
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Figura 3.
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SINDROME DE RESISTENCIA A LAS HORMONAS TIROIDEAS
FAMILIAR A PARTIR DE UN CASO INDICE. Pérez Rodriguez M,
Puente Ubierna L, Blanco Barrio A, Garrido Barbero M, Gabaldon
Pastor D, Torres Mariiio C, Gorria Redondo N, Aja Garcia G. Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario de Burgos.

Introduccién. La resistencia a las hormonas tiroideas (RHT) es
un sindrome autosémico dominante causado en mas del 85% de los
casos por una mutacién en el receptor beta de las hormonas tiroideas
(THRB). Se caracteriza por cifras elevadas de hormonas tiroideas junto
con niveles de TSH normales o ligeramente elevados. Es una altera-
cién muy poco frecuente, con una incidencia de uno por cada 50.000
nacidos vivos.

Caso clinico. Nifa de 4 afos derivada desde Atencion Primaria,
por hallazgo casual de T4 libre 2,9 ng/dl (valores normales: 0.96-1.86
ng/dl) y TSH 8,75 mcU/ml (valores normales: 0.57-4.13 mcU/ml) con
autoinmunidad negativa. Como antecedente destacable, madre con
hipertiroidismo que no precisaba tratamiento. En la exploracién fisica,
detectamos bocio grado IA, sin otros sintomas o signos de hipertiroi-
dismo. Tras confirmacién de elevacion de cifras de T4 libre y TSH, se
realiza ecografia y gammagrafia tiroideas con aumento del tamafio
glandular. Se solicita el estudio genético del gen THRB (secuenciacién
de los exones 7-10), hallindose la mutacion patogénica p.R243Q. en
heterocigosis en el caso indice. Posteriormente, se realiza estudio fami-
liar donde se objetiva la misma mutacion del gen THRB en la madre y
sus dos hermanos. La evolucién de la paciente es favorable con descenso
del tamario del bocio y de las cifras de TSH sin tratamiento.

Conclusiones. El sindrome de RHT debe sospecharse al hallar con-
centraciones elevadas de hormonas tiroideas (T4 libre y/o T3 libre -T3
total) junto con cifras de TSH normales o discretamente elevadas. La
entidad presenta escasa expresividad clinica en discordancia con las
alteraciones analiticas, debido a la elevacién de las hormonas tiroideas
que compensan la hiposensibilidad de los receptores. Es recomendable
realizar despistaje familiar. Cabe destacar la importancia de un diag-
nostico precoz para evitar conductas terapéuticas iatrogénicas.

SEGUIMIENTO DE LAS COMPLICACIONES CRONICAS ASO-
CIADAS A LA DIABETES MELLITUS TIPO 1 EN UN AREA DE
SALUD. Del Villar Guerra P'#, de Luis Romdn D? Gonzilez Sagrado
M3, Hernando Mayor JC', Centeno Malfaz F!, del Villar Galdn R 'Ser-
vicio de Pediatria, Unidad de apoyo a la Investigacion. Hospital Universitario
Rio Hortega. Valladolid. 2Servicio de Endocrinologia y Nutricion. Hospital
Clinico Universitario. Valladolid. *Servicio de Pediatria. Hospital Santos Reyes.
Aranda de Duero, Burgos.

Objetivos. La historia natural de la diabetes mellitus tipo 1 (DM1)
se caracteriza por una serie de complicaciones agudas. Esto incluye la
hipoglucemia, la hiperglucemia, la cetoacidosis, y otras crénicas como
las enfermedades macro/microvasculares. Sin embargo, poco se sabe
sobre el desarrollo de las complicaciones crénicas de la aparicién de la
enfermedad a edades tempranas. El objetivo del presente estudio fue
describir en pacientes que debutan con DM1 (menores de 19 afios) el
seguimiento y el desarrollo de complicaciones crénicas.

Métodos. Se realiz6 un diagndstico, seguimiento y control de las
enfermedades vasculares crénicas asociadas con DM1 en nifios y ado-
lescentes. Se siguieron las normas internacionales para el control evo-
lutivo de las complicaciones cronicas asociadas a la DM1. El estudio
se realizé durante los aflos 2001-2011 y se examinaron un total de 78
historias clinicas.

Resultados. Se realizaron electroneuromiografias en el 15,4% de los
nifios tras 5 del debut de DM1. Sin embargo, no se realizaron pruebas

clinicas para la neuropatia diabética. Para el cribado de la retinopatia
diabética se realiz6 un screening en el 83,3% y el 88,5% de los casos en
el primer afio y a los 5 afios de seguimiento, respectivamente. Para la
nefropatia diabética la se realiz6 un screening en el 87,2% en el primer
afo y 5 afios de seguimiento.

Conclusiones. Creemos firmemente que la deteccién temprana de
estas complicaciones es fundamental para el diagndstico precoz de las
complicaciones crénicas asociadas a la DM1 en nifios y jovenes.

PRESENTACION CLINICA EN PACIENTES CON DIABETES
MELLITUS TIPO 1 EN UN AREA DE SALUD. Del Villar Guerra P4,
de Luis Romdn D% Gonzilez Sagrado M?, Hernando Mayor JC', Centeno
Malfaz F', del Villar Galdn R". Servicio de Pediatria, *Unidad de apoyo
a la Investigacion. Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid. *Servicio
de Endocrinologia y Nutricion. Hospital Clinico Universitario. Valladolid.
4Servicio de Pediatria. Hospital Santos Reyes. Aranda de Duero, Burgos.

Objetivos. La presentacion clinica de la diabetes mellitus tipo 1
(DM1) es muy variable y heterogénea, pueden ser debidas a complica-
ciones agudas graves que podemos sospechar la enfermedad de inme-
diato hasta formas asintomaticas o incluso detecciones ocasionales. El
objetivo del presente estudio fue describir en pacientes que debutan
con DM1 (menores de 19 afios) el patrén clinico y las caracteristicas
del laboratorio en la presentacién de la DM1.

Métodos. El estudio se realizé durante los afios 2001 a 2011. Se
examind un total de 78 historias clinicas.

Resultados. La clinica inicial més frecuente en urgencias fue poliu-
ria y polidipsia en el 92,1% (70 casos). Al ingreso, el 81,8% tenfan una
buen estado general (63 casos), regular esado general el 16,9% (13 casos)
y el 1,3% mal estado general (1 caso) (NS). Ningtin paciente tenia el nivel
de conciencia de coma, dafio neurolégico o la muerte. La duracién de los
sintomas fue de 25,83 + 26,14 dias. E134,2% de los pacientes (26 casos)
presento cetoacidosis diabética, siendo en el 7,9% graves (6 casos). En
urgencias, el promedio de glucemia venosa fue 485,8 + 183,8 mg/dl;
HbA1lc 11,5 +2,1%; péptido C 0,38 + 0,2 nmol/L; pH sanguineo 7,29 +
0,1; bicarbonato de 18,08 + 7,23 mmol/L; cetonemia 1,97 + 3,17 mmol /L.

Conclusiones. Para el reconocimiento temprano de los sintomas
de los pacientes se requiere una concienciacion social y médica para
evitar los tipos mas graves de presentacion de la DM1.

HISTORIA PERSONAL Y AMBIENTAL EN PACIENTES CON DIA-
BETES MELLITUS TIPO 1 EN UN AREA DE SALUD. Del Villar
Guerra P4, de Luis Romdn D?, Gonzilez Sagrado M3, Hernando Mayor
JC?, Centeno Malfaz F, del Villar Galdn R1. 'Servicio de Pediatria, Unidad
de apoyo a I Investigacidn. Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid.
2Servicio de Endocrinologia y Nutricion. Hospital Clinico Universitario. Valla-
dolid. “Servicio de Pediatria. Hospital Santos Reyes. Aranda de Duero, Burgos.

Objetivos. Hay una clara evidencia de que los factores personales
y ambientales aumentan el riesgo de diabetes mellitus tipo 1 (DM1).
Muchos estudios muestran que aumentan el riesgo de desarrollar dia-
betes en personas susceptibles. El objetivo del presente estudio fue
describir los antecedentes personales y ambientales en pacientes que
debutan con DM1 (menores de 19 afios).

Métodos. El estudio se realizé durante los afios 2001 a 2011. Se
examind un total de 78 historias clinicas.

Resultados. El parto fue por cesdrea en el 14,3% (9 pacientes). La
estacionalidad al nacimiento y al diagnéstico de la DM1 fueron del
57,7% (45 casos) y del 35,8% (28 casos) en los meses de invierno, res-
pectivamente. La edad gestacional fue de 4,8% para los prematuros
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tardios y un 1,3% para los embarazos antes de las 34 semanas. La edad
media de las madres al nacer fue de 33,5 + 4,2 afios, y eran primiparas
el 49,2% (31 casos) y mayores de 35 afios el 30% (p <0,001). EI peso
promedio fue de 3.218,73 + 465,57 g. En general, 79,5% de los pacientes
fueron amamantados y menores de 3 meses el 42,9%. Ademds, 24 de los
pacientes (31,2%) tenian antecedentes de factores de riesgo ambientales:
ictericia: 14 y 5 pacientes precisaron fototerapia; asma: 6; rinoconjun-
tivitis: 6; enfermedad autoinmune: 1 y ningtin paciente tenia eccema.

Conclusiones. Si pudieron ser identificados y eliminados estos fac-
tores ambientales, es obvio que deberia ser posible reducir el niimero
de nifios que desarrollan DMI1.

ESTUDIO DE LOS ANTECEDENTES FAMILIARES RELACIONA-
DOS CON DM1 EN NINOS Y ADOLESCENTES. Del Villar Guerra
P, de Luis Romdn D?, Gonzilez Sagrado M?, Hernando Mayor JC,
Centeno Malfaz F', del Villar Galdn R, 'Servicio de Pediatria, *Unidad
de apoyo a la Investigacion. Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid.
2Servicio de Endocrinologin y Nutricion. Hospital Clinico Universitario. Valla-
dolid. *Servicio de Pediatrin. Hospital Santos Reyes. Aranda de Duero, Burgos.

Objetivos. Ya es sabido que la diabetes mellitus tipo 1 (DM1) tiene
un componente hereditario. En general, un porcentaje comprendido
entre el 10-15% de los nifios diabéticos tienen un pariente de primer
grado afecto de la enfermedad. Sin embargo, poco se sabe acerca de lo
que los antecedentes familiares pueden influir en la incidencia de DM1
en nifios. El objetivo del presente estudio fue describir los antecedentes
familiares en pacientes que debutan con DM1 (menores de 19 afios).

Meétodos. El estudio se realizé durante los afios 2001 a 2011. Se
examiné un total de 78 historias clinicas.

Resultados. En total, 42 (46,2%) pacientes tenfan antecedentes fami-
liares asociados con DM1. Se detectaron antecedentes familiares de
DML en 17 pacientes (22,1%) (9 de primer grado: hermanos: 5 (6,4%);
padre: 3 (3,8%), y la madre: 1 (1,3%)). Ademas, 27 de los pacientes
(35,1%) tenian antecedentes familiares de diabetes tipo 2 y en todos
estos casos, la relacion era de segundo grado. Presentaron antecedentes
de diabetes gestacional en 3 pacientes, 8 pacientes (10,4%) antecedentes
de enfermedades patologfa tiroidea y un solo paciente (1,3%) antece-
dente de enfermedad celfaca. Por tltimo, en 3 pacientes (3,9%) habia
antecedentes familiares de enfermedad autoinmune.

Conclusién. Nuestros resultados confirmanal igual que en estudios
previos, que la mayoria de los nifios debutan con DM1 sin ninguna
asociacion clara familiar (es decir, tener un pariente de primer grado).
Sin embargo, este estudio da a conocer la importancia de otras enfer-
medades comorbiles (tiroides, celfaca y enfermedades autoinmunes)
en la aparicién de la enfermedad en nifios y adolescentes.

EPIDEMIOLOGIA DE LA DIABETES TIPO MELLITUS TIPO 1:
UNA TENDENCIA PREOCUPANTE. Del Villar Guerra P4, de Luis
Roman D?, Gonzilez Sagrado M3, Hernando Mayor JC?, Centeno Mal-
faz F1, del Villar Galdn R, 'Servicio de Pediatria, 3Unidad de apoyo a
la Investigacion. Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid. 2Servicio
de Endocrinologia y Nutricién. Hospital Clinico Universitario. Valladolid.
“Servicio de Pediatria. Hospital Santos Reyes. Aranda de Duero, Burgos.

Objetivos. La diabetes mellitus tipo 1 (DM1) es una enfermedad
de alarma mundial. La incidencia de DM1 varia en diferentes lugares
geograficos, pero parece ir en aumento a nivel mundial. Aproximada-
mente, el 90% de los casos diagnosticados son nifios y hasta un 10%
de los adultos. En la mayoria de las veces la aparicion de DM1 es en
pacientes menores de 20 afios. Por lo tanto, este aspecto constituye un
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drea de investigacion en materia de estudios epidemioldgicos en nifios
y adolescentes. El objetivo de este estudio fue describir la epidemiologia
de la DM1 en pacientes menores de 19 afios.

Métodos. El estudio se realizé durante los afios 2001 a 2011 se
examinaron un total de 78 historias clinicas dereived de la misma zona
de salud.

Resultados. Aunque los casos diagnosticados de DM1 fueron varia-
bles cada afio, la incidencia global fue alta (17,07/100.000/afio; IC del
95%: 13,2-21). No se observaron diferencias entre sexos. La edad media
general de inicio de la DM1 fue 114,1 + 54,4 meses y no se observaron
diferencias entre sexos (hombres: 116,8 + 57,8 meses; mujeres: 111,3 +
51,3 meses). Por grupos de edad la mayoria de los pacientes se encon-
traban dentro de 10-14 afios (n = 30; 38,5%), seguido de 5-9 aflos (n =
27;34,6%) y 0-4 afios (n = 11; 14,1%) respectivamente.

Conclusiones. Los resultados de nuestro estudio sustentan una
preocupante tendencia al alza de los casos de DM1 en nifios. Un resul-
tado significativo es el niimero de casos diagnosticados de DM1 en el
grupo de 0-4 anos de edad. Este hallazgo sugiere que el inicio de la
enfermedad tal vez sea antes de lo que se pensaba. Si esta tendencia
persistiera esto podria constituir un grave problema de salud publica.

DISENO Y VALIDACION DE UN PANEL DE SECUENCIACION
MASIVA DIRIGIDA AL DIAGNOSTICO DE LAS DIATESIS
HEMORRAGICAS HEREDITARIAS. Bastida Bermejo JM, Alvarez
Alvarez N2, Riesco Riesco S, Gonzdlez Porras JR1, Benito Bernal A2,
Manzano Del Amo S, Muriel Sanchez M2, Mendoza Sdnchez MC2.
1Servicio de Hematologin, 2Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Uni-
versitario de Salamanca.

Introduccion. Las didtesis hemorragicas hereditarias (DHH) se eng-
loban dentro de un conjunto de desérdenes que ocurren como resultado
de alteraciones en el proceso hemostético. El diagnéstico confirmatorio
se consigue con el andlisis genético y la identificacion de la alteracién
molecular subyacente.Clasicamente éste se realizaba mediante secuen-
clacién de genes candidatos, técnica laboriosa no aplicable a las DHH
de base genética desconocida. El objetivo de este estudio es el disefio
y validacién de un panel de secuenciacion masiva para el diagndstico
de las DHH y la identificacién de nuevas mutaciones en este tipo de
patologias.

Pacientes y métodos. Se diseiié un panel personalizado en el que
se incluyeron 106 genes implicados en trombopatias y coagulopatias
hereditarias. Se estudiaron 48 pacientes. Para el proceso de validacion se
utilizé la muestra de ADN de 8 pacientes no relacionados con DHH y la
mutacién responsable de la enfermedad ya conocida. Una vez validado
se procedio al diagnéstico molecular de 40 pacientes afectos de DHH.

Resultados. Se obtuvo 100% de éxito en el proceso de validacion.
A continuaci6n se procedi6 al estudio de pacientes afectos de DHH
no filiados. Destacamos el diagnéstico de un nifio con trombopenia
de 2 afios de evolucién que presenta mutacion en WAS (p.Arg268Gly
fs ter40), un sindrome de plaqueta gris en 2 miembros de una familia
con mutacion en NBEAL2, 1 paciente con MYH9, un nifio con sos-
pecha de Enfermedad de von Willebrand que presenta la mutacién
p-GIn2208Arg en F8, compatible con hemofilia A leve y una nifia de 13
afios con trombopenia desde el nacimiento, agenesia renal y agenesia
de cuerpo calloso con mutacién en FLNA (p.Thr12321le) compatible con
Heterotopia Nodular Periventricular. 7 mutaciones no estaban descritas
previamente en la literatura.

Conclusiones. Este panel de secuenciacién masiva permite la
deteccion de forma rapida y automatizada de mutaciones nuevas o
ya conocidas relacionadas con la enfermedad y por tanto facilita el
diagnéstico molecular de los enfermos con DHH y su manejo clinico.
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DIABETES INSIPIDA, A PROPOSITO DE UN CASO. Martin Baha-
montes C, Martin Alonso M, Prieto Matos P, Benito Bernal A, Riesco
Riesco S, Garzon Guiteria MT, Criado Muriel C, Onoda M. Servicio
de Pediatria. Unidad de Endocrinologia Infantil. Hospital Universitario de
Salamanca.

Introduccién. La poliuria es un sintoma relativamente frecuente
que nos debe poner en alerta a los Pediatras, puesto que puede ser la
primera manifestacion de una afectacion organica. Debemos sospe-
char una diabetes insipida ante un cuadro de poliuria y polidipsia que
caracteristicamente no se limite al dfa y asocie sintomas generales como
astenia y pérdida de peso. La prueba de restriccion hidrica permite
clasificar la diabetes insipida.

Resumen del caso. Nifia de 5 afios derivada por su Pediatra por
cuadro de poliuria diaria cuantificada de hasta 3.600 ml y polidipsia
de 3.500 ml de inicio brusco. No presentaba antecedente de TCE ni
clinica neurolégica. La polidipsia se caracterizaba por persistir durante
la noche. Ademds, asociaba sintomas generales como astenia y estanca-
miento ponderoestatural. Ante la poliuria de 11,36 ml/kg/h se decide
ingreso para estudio. Para realizar el diagnéstico diferencial de los
estados politiricos, se determinaron los niveles basales de osmolaridad
urinaria, osmolaridad plasmatica, y sodio plasmatico. Dado que los
valores basales no fueron concluyentes para realizar el diagndstico
diferencial, se recurrio a la prueba de deprivacion hidrica con desmo-
presina. Tras 8 horas de restriccion hidrica, la ausencia de elevacion de
la osmolaridad urinaria confirmé la diabetes insipida y el aumento >
50% de la osmolaridad urinaria inmediatamente después de la admi-
nistracién de desmopresina permitié catalogarla de diabetes insipida
central. Mediante RMN se objetivé una masa a nivel de la glandula
hipofisaria cuya biopsia permiti6 confirmar el diagndstico etiologico
de germinoma.

Conclusiones. La diabetes insipida central es una enfermedad rara.
Se debe al déficit de vasopresina por cualquier causa que dafie el eje
hipotalamo-hipofisario, representando los tumores un 46% de los casos
en nifios. Ademas del tratamiento etiologico, el objetivo de tratamiento
en estos pacientes es normalizar la diuresis mediante la administracién
de desmopresina, analogo sintético de la vasopresina, para de esta
forma recuperar la calidad de vida.

REVISION DE LA POBLACION CON SINDROME DE TURNER
DE CANTABRIA. Naranjo Gonzilez C, Gonzilez Escartin E, Cueli
Del Campo L, Pozas Mariscal S, Bertholt Zuber L, Luzuriaga Tomds C.
Servicio Pediatria. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. El sindrome de Turner (ST), producido por alteracién
citogenética completa o parcial del cromosoma X, se caracteriza por
hipogonadismo hipergonadotropo, talla baja y fenotipo caracteristico.

Objetivos. Revisar datos clinicos de 39 pacientes con ST seguidas
en nuestro hospital. Describir las comorbilidades asociadas y analizar
la respuesta al tratamiento con GH.

Resultados. N=39. E1 90% consulté por talla baja. Edad media en
la primera consulta 7,07 + 3,5 afios. Genética: 41% monosomia 45X; 8%
46Xi (Xq); 5% 45X/46XY; 5% 45X /46XX; 41% otros mosaicismos. Feno-
tipo caracteristico en el 95%. Comorbilidades: tres pacientes cardiopatia
congénita (dos de ellas coartacion aorta), 38% patologia ocular, 28%
alteracion de la audicion, 18% ufias incarceradas, 8% rifidn en herra-
dura, 64% patologia dsea. Densitometria dsea realizada en 21 pacientes
(patolégica en el 53%). Patologia tiroidea en el 44% de las pacientes
(tiroiditis autoinmune 87%). En 27 pacientes se realizé Sobrecarga Oral
de Glucosa (74% tolerancia deteriorada, dos DM2). Alteracion lipidica el
18%. Desarrollo psicomotor normal 57%; retraso leve 30% y moderado

13%. Pubertad espontanea 46%. Tratamiento con estrogenos 59%. Trata-
miento con GH en 33 pacientes, 6 asociando oxandrolona. Analizamos
respuesta al tratamiento en 28 pacientes. Edad media al inicio 9,18 + 2,8
anos, EO 7,98 + 2,68 afos, SDS talla -3,05 + 0,6. Duracion media del tra-
tamiento 76,7 + 29 meses (18-127), 5 contintian en tratamiento. Velocidad
de crecimiento maxima el 1=afio de tratamiento 7,9 + 1,8cm/afio. Talla
genética 157,67 + 5,5cm. Talla final (N=23) 151,64 + 4,5cm (145,2-162,9),
SDS -1,89 + 0,7. Ganancia en SDS de talla (talla inicio/talla final) 1,3 +
0,64. La talla genética se relaciona con la talla final (Pearson p<0,05). El
incremento de talla en SDS al finalizar el tratamiento se relaciona con
una menor edad cronolégica y dsea inicial, y con una mayor duracién
del tratamiento (Pearson p<0,05). No encontramos correlacion entre
talla al nacimiento y talla final. De las pacientes adultas (edad >18afios),
el 58% estan en seguimiento por Endocrinologfa; tienen pareja estable
60% y 13% recibieron tratamiento de fertilidad sin éxito.
Conclusiones. El ST tiene mds patologia que la talla baja y fallo
ovarico, trastornos que mejoramos con GH y estrogenizacion respec-
tivamente. Resulta esencial tratar las posibles comorbilidades desde
el diagndstico y un posterior seguimiento integral en la edad adulta.

Viernes 7 de noviembre - Sala 2.7

Moderadores: Pedro Gémez de Quero y Javier Lopez Avila

USO DE DEXMEDETOMIDINA EN UCIP. EXPERIENCIA INICIAL.
Ferndndez Carrion E Tapia Gomez A, Santos Herrdiz P, Gonzilez Salas
E, Betés Mendicute M, Gomez de Quero Masia P, Serrano Ayestardn O,
Sdnchez Granados M. Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos. Complejo
Asistencial Universitario de Salamanca.

Introduccién. La dexmedetomidina (DEX) es un agonista selectivo
de los receptores alfa-2 que produce ansiolisis, sedacién consciente y
analgesia, sin causar depresion respiratoria. Aprobado en adultos como
sedante en UCI, se ha descrito su uso compasivo en nifios con ventila-
cién mecénica (VM) que presentan sedacion dificil y dosis elevadas de
sedantes y analgésicos, o como tratamiento del sindrome de abstinencia
a opioides y/o benzodiacepinas, con buenos resultados. Presentamos
nuestra experiencia inicial con DEX.

Casos clinicos. Se ha utilizado DEX en cinco ocasiones, en tres
pacientes. Un varén de siete afios con traumatismo cervical y rotura
laringea (sedacién dificil), una mujer de 14 afios con linfoma B que
precisa VM por distrés respiratorio agudo (sedacién dificil), y una mujer
de dos afios y medio que requiere tres cirugfas por fistula de liquido
cefalorraquideo tras implante coclear (sedacién dificil, tratamiento de
sindrome de abstinencia). En los cinco episodios, los pacientes requerian
dosis elevadas de opioides y sedantes en perfusion continua, ademds de
bolos i.v,, para conseguir un nivel de sedacién y acoplamiento a la VM
adecuados. Se comenz0 el tratamiento con bolo de DEX de 0,5-1 pg/kg
(en 3 ocasiones), y perfusién continua, dosis inicial 0,2-0,5 pg/kg/h,
titulando el efecto hasta dosis méxima entre 0,7-1,2 pg/kg/h. En todos
los casos se pudo disminuir las dosis de opioides y sedantes tras iniciar
DEX, aumentando el nivel de sedacion y mejorando el acoplamiento a
la VM, aunque el nivel medio de la monitorizacion BIS disminuyé de
media solo 10 puntos. Como complicaciones atribuibles a DEX, solo en
una ocasion la nifia de dos aflos y medio presentd hipotension arterial
moderada, sin repercusion clinica, que revirtio tras iniciar descenso de
la perfusién de Midazolam.

Conclusiones. Dexmedetomidina puede ser ttil en nifios con ven-
tilacion mecanica que presentan sedacién dificil, facilitando la retirada
de VM, y disminuyendo las dosis necesarias de opidceos y benzodiace-
pinas, con lo que podrian disminuir complicaciones como el delirium y
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el sindrome de abstinencia. También podria utilizarse como tratamiento
sintomatico del sindrome de abstinencia severo. Una dosis media entre
0,7-1,2 pug/kg/h suele ser efectiva. Se necesitan estudios multicéntricos
que confirmen estos hallazgos.

SINDROME SHOCK TOXICO: EXPERIENCIA EN NUESTRO SER-
VICIO DE PEDIATRIA. Ramajo Polo A, Ferndndez Carrion E, Elices
Crespo R, Tapia Gomez A, Sdnchez Vélez T, Gonzdlez Salas E, Betés
Mendicute M, Sdnchez Granados JM. Servicio de Pediatria. Complejo
Asistencial Universitario de Salamanca.

Introduccion. El sindrome del shock toxico (5ST), descrito en 1978,
es una enfermedad grave, aguda e infrecuente en nifios, debida a infec-
ciones por Staphylococcus o Streptococcus, que provocan una reaccion
inflamatoria por produccién de toxinas. Ambos cuadros clinicos son
dificiles de diferenciar debido a su similitud, estando caracterizados
por fiebre, eritrodermia difusa, hipotensién y fallo multisistémico. El
diagndstico de sospecha es clinico, siendo confirmado con el aislamiento
del germen en lugar estéril. El tratamiento se basa en medidas agresivas
de soporte vital y antibioterapia con betalactdmicos y clindamicina,
precisando el uso de inmunoglobulinas o corticoides en casos graves.
Presentamos la casuistica del sindrome de shock toxico en la unidad
de cuidados intensivos de nuestro servicio.

Casos clinicos. Revisamos 3 casos clinicos, 2 nifios y una nifia, con
edades de 9, 14 y 2 afios respectivamente. Todos presentaron un cuadro
clinico con fiebre elevada, hipotensién, y fallo multiorganico (coagu-
lopatia, hipertransaminasemia, afectacion respiratoria y alteraciones
metabolicas en todos los casos, e insuficiencia renal en un caso, déficit
neuroldgico en otro y afectacion gastrointestinal, otro). Los nifios pre-
sentaron eritrodermia uno, vasodilatacién, otro, y la nifia una celulitis
tras varicela. En la analitica se objetivaron leucocitosis y pardmetros de
infeccion elevados. En cuanto a la etiologfa, un nifio tuvo hemocultivo
positivo a Staphylococcus aureus (caso definitivo), el otro frotis nasal
positivo para el mismo germen (caso probable), y la nifia, a pesar de
sospecha elevada de Streptococcus pyogenes y titulos elevados de ASLO,
cultivos negativos (caso probable). Todos los pacientes recibieron tra-
tamiento con medidas de soporte vital, drogas inotropicas, ventilacién
mecanica en dos casos, y antibioterapia con accién anti-betalactamasas
y clindamicina. Por la gravedad del cuadro, se administraron corticoi-
des en un caso e inmunoglobulinas en otro. Todos presentaron buena
evolucidn clinica, sin secuelas.

Conclusiones. El SST es una enfermedad grave cuyo prondstico
mejora con un diagndstico y tratamiento precoces. Se sospechard ante
un cuadro de shock con eritrodermia o vasodilatacion, o cuando el foco
infeccioso sea cutaneo. Ademas del tratamiento agresivo del shock y
antibioterapia de amplio espectro, se debe administrar un inhibidor de
la sintesis proteica como Clindamicina.

REVISION CASUfSTICA DE LOS EPISODIOS DE CASI-AHOGA-
MIENTO POR INMERSION NO INTENCIONAL EN UN HOSPITAL
TERCIARIO. Ferndndez Provencio V', Rodriguez Bodero S', Jiménez
Jiménez P, Gacimartin Valle P!, Pérez Espasia A1, Urbaneja Rodriguez
E?, Garrote Molpeceres R, Pino Vizquez MA?2. 'Servicio de Pediatria,
2UCIP. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. Los ahogamientos por inmersién no intencional
(AINI) son causa importante y creciente de morbilidad infantil, con una
incidencia media de 1,5 casos/100.000 habitantes/afio. Su fisiopatologfa
es consecuencia del dafio hipéxico-isquémico. El prondstico depende de
caracteristicas ambientales y la precocidad y calidad asistencial inicial.
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Objetivos. Estudio de las caracteristicas clinico-epidemioldgicas,
terapéuticas y evolutivas de los pacientes diagnosticados de AINT hos-
pitalizados en nuestro servicio en los tltimos 5 afios.

Material y métodos. Estudio descriptivo retrospectivo de dichos
pacientes en el periodo referido a partir de la revision de las historias
clinicas.

Resultados. Se constataron 7 casos, 57% (4) varones y 43% (3) muje-
res, con mediana etaria de 36meses (13-48), todos en perfodo estival (2
picos horarios: 13-17h y 20-23h). 85% (6) sucedieron en piscinas parti-
culares. Los familiares encontraron inconscientes al 85% (6), iniciando
maniobras de RCP bésica; 62% (5) recobraron la consciencia antes de
llegar los servicios de emergencias en un tiempo medio de 3-4min, y
el restante, 10min tras su llegada. Clinicamente el 112 constato distrés
respiratorio en 57% (4), vémitos en 28% (2), alteraciones neurolégicas
en 28% (2), encontrando al més grave en PCR. A todos se les efectué
analitica sanguinea, gasometria y radiografia toracica. En todos se obje-
tivaron alteraciones radioldgicas y acidosis e hipoxemia, en el 62% (5)
hiponatremia y en el paciente sumergido en agua salada hipernatremia.
Un 62% (5) requiri6 estancia en UCIP con duracion mediana de 5 dias
(1-18), recibiendo al ingreso soporte ventilatorio con oxigenoterapia de
alto flujo (OAF) el 43% (3), un paciente O2 en GN y el paciente en PCR
precisé VM e hipotermia inducida. El resto (2) ingresaron en planta
para observacion, sin precisar O2, requiriendo uno de ellos proteccién
gdstrica por vémitos en posos de café. E143% (3) ha presentado secuelas:
28% (2) de tipo respiratorio, y, el paciente en PCR, dafio neuroldgico,
precisando estimulacién en centro base.

Conclusiones. En nuestra serie, aunque corta, objetivamos, al igual
que en la literatura, que los pacientes con evolucién mds térpida y
desarrollo de secuelas fueron los que permanecieron mayor tiempo
sumergidos (menor vigilancia), precisando maniobras de RCP més
prolongadas y requiriendo ingreso en UCIP de mayor duracién. Un
tiempo de inmersién > 10 min, inicio de RCP > 3 min, acidosis, hipo-
natremia e hipotermia al llegar a urgencias aumentan la mortalidad. Es
necesario aumentar las medidas de proteccion y capacitar a familiares
en reanimacién cardiopulmonar para evitar estos episodios y mejorar
su prondstico al optimizar su asistencia.

RELACION DEL SISTEMA DE QLASIFICACION DE LA UNIDAD
DE URGENCIAS DE PEDIATRIA E INGRESO HOSPITALARIO.
Sudrez Alonso ], Merayo Ferndndez L, Guerra Diez JL, Alvarez Alvarez
C, Leonardo Cabello MT, Cuesta Gonzilez R, Cabero Pérez M], Alvarez
Granda L. Unidad de Urgencias de Pediatria. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. Los sistemas de clasificacion permiten priorizar
pacientes con diferentes niveles de gravedad. Entre los indicadores
de calidad de estos sistemas figura la adecuacién del motivo de consulta
a su nivel urgente y la relacién entre los pacientes que precisan ingreso
hospitalario y su nivel de clasificacion.

Objetivo. Analizar el porcentaje de ingreso hospitalario por nivel de
gravedad establecido en la Unidad de Urgencias de Pediatria. Estable-
cer los tiempos de estancia en la unidad hasta su ingreso hospitalario.
Correlacionar dichos tiempos con el nivel de gravedad.

Material y métodos. Realizado un estudio transversal retrospec-
tivo. Seleccionados pacientes ingresados en planta de hospitalizacién
pedidtrica, neonatal y en la observacién de urgencias entre el 1y 31 de
octubre de 2013 procedentes de la Urgencia de Pediatria. Recogidos
datos de edad, sexo, nivel de clasificacion, tiempo de estancia en urgen-
cias, localizacion del ingreso. Analisis estadistico mediante SPSSv.15.

Resultados. Ingresos durante el periodo de estudio 160, desde la
Unidad de Urgencias de Pediatria 142 (88,75%). Nifios 89 (62,7%), nifias
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53 (37,3). La edad media fue de 3,39 + 3,75 afios (mediana 2 afos). El
58,5% eran menores de 2 afios, el 21,1% entre 2 y 6 afios y el 20,4% mayo-
res de 6 afios. Localizacion del ingreso: 65,5% en Corta Estancia, 25,4%
planta de hospitalizacién pediatrica, 9,2% planta de hospitalizacién
neonatal. Los motivos de consulta mas prevalentes fueron la dificultad
respiratoria (13,4%) y el sindrome febril asociado 0 no a otros sintomas
(17,7%). Respecto a su clasificacion urgente, consta su nivel en el 95,7%
de los casos: nivel 1: 2,1% (3); nivel 2: 18,3% (26); nivel 3:41,5% (59); nivel
4:28,9% (41); nivel 5: 2,8% (4). No clasificados 6,3% (9). El porcentaje
de ingreso segtin nivel de gravedad en el total de pacientes valorados
en urgencias fue: nivel 1: 100%, nivel 2: 19,55%; nivel 3: 7,84%; nivel 4:
1,48%; nivel 5: 2,09%, no clasificados: 7,32. En el 57% de los casos su llega-
da ala unidad se produjo entre las 8 y 15 horas, mientras que respecto a
la hora de ingreso el 49,3% se realizé entre las 15 y 00 horas. La media de
estancia en urgencias fue de 138,11 = 84,82 minutos sin diferencias entre
los 3 grupos de edad. Existe una correlacién estadisticamente positiva
entre el nivel de clasificacion y la estancia en la unidad de urgencias.
Conclusiones. Los sistemas de clasificacion en las unidades de
urgencias establecen niveles de prioridad que se adecuan a la posibi-
lidad de ingreso hospitalario. Los porcentajes obtenidos por niveles
son similares a los estudios recientes sobre indicadores de calidad de
los sistemas de clasificacion. La existencia de una correlacién positiva
entre el nivel de gravedad y el tiempo hospitalario constituye un pilar
importante de adecuacién del nivel establecido a su patologfa.

INTOXICACION POR INGESTA DE LEVOTIROXINA. Del Olmo
Ferndndez M, Javaloyes Soler G, Ariza Sdanchez ML, Cabanillas Boto
M, Muiioyerro Sesmero M, Maldonado Ruiz E, Cantero Tejedor MT,
De la Torre Santos SI. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Univer-
sitario de Palencia.

Introduccién. La intoxicacién por ingesta accidental de Levotiroxi-
nano es frecuente, siendo la edad pediétrica el grupo con mayor afec-
tacion. La sintomatologia predominante ocurre a nivel cardiovascular,
del sistema nervioso simpatico y gastrointestinal. Dosis por debajo de
5 mg no suelen producir clinica. Los sintomas pueden aparecer inme-
diatamente o hasta 72 horas postingesta. Durante los primeros 3-5 dias
es necesaria la monitorizacion diaria de los niveles de TSH, T4 libre,
y sobretodo T3 libre, que va a orientar sobre la necesidad de instaurar
tratamiento, asi como la determinacién de constantes vitales (TA, FC,
T?). Posteriormente tras el alta hospitalaria se espaciardn los controles
analiticos hasta la completa normalizacién de la funcion tiroidea.

Descripcion del caso. Paciente varén de dos afios de edad que acu-
de al servicio de urgencias a la media hora de haber ingerido de forma
accidental 20 comprimidos de Levotiroxina de 112 microgramos (2,3
mg; 210 microgramos/kg). Se realiza lavado gastrico y administracién
de carbén activado. Permanece ingresado durante 5 dias en los que se
encuentra asintomatico, realizindose monitorizacion de constantes y
niveles diarios de TSH, T3 y T4 libres (Tabla IV).

Conclusién. A pesar de no ser muy frecuente, la intoxicacién por
Levotiroxina puede llegar a ser una entidad potencialmente grave, por
lo que es importante conocer su manejo terapéutico. La T3 libre es un
marcador precoz para valorar la evolucién y eficacia del tratamiento.

INCIDENCIA DE REACCIONES ANAFILACTICAS EN URGEN-
CIAS DE PEDIATRIA. Marcos Temprano M, Tobar Mideros MC, Orte-
ga Vicente E, Galbis Soto S, Abad Arevalillo S. Servicio de Pediatria.
Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccidn. Existen pocos datos sobre la incidencia de anafilaxia
en la poblacién pedidtrica, y los que hay son dificilmente comparables
debido a la gran variabilidad en los criterios de seleccién.

Objetivos. Conocer la incidencia, caracteristicas clinicas, etiologfa
y el manejo de las anafilaxias en el Servicio de Urgencias.

Material y métodos. Estudio retrospectivo de los informes de
Urgencias entre 01/01/2013 y 01/09/2014 con diagndstico de angioe-
dema, anafilaxia o shock anafildctico, segtin criterios diagndsticos de la
GALAXIA. Se analizan: edad, sexo, antecedentes personales, sintomas,
agente causal, tratamiento y estancia hospitalaria.

Resultados. De los 65 pacientes recogidos el 61,5% fueron varones.
La mediana de edad fue de 6 afios, ddndose el 21,5% de las reaccio-
nes en mayores de 10 afios y el 27,7% en menores de 3 afios. E1 20%
referfan antecedentes de asma y 17% de dermatitis at6pica. 25 (38,5%)
pacientes estaban diagnosticados de alergia alimentaria y un 10,7%
de alergia medicamentosa. En la mitad de los casos existfa un aler-
geno sospechoso, siendo los alimentos los mas frecuentes (60,6%) y
entre ellos los frutos secos (45%), la leche (20%) y el huevo (20%). Los
medicamentos se postularon como posible agente causal en un 15% y
la picadura de insectos en un 14,2% de los casos, y en un tinico caso
la reaccién fue desencadenada por una vacuna. Los sintomas y signos
presentados fueron: angioedema (88%), urticaria (57%), respiratorios
(23%), digestivos (8%), hemodinamicos (1,5%)y neuroldgicos (1,5%).
Solo hubo un éxitus. En cuanto al tratamiento, un tinico paciente habia
utilizado el autoinyector de adrenalina previo a acudir a Urgencias. Solo
se paut6 adrenalina intramuscular en un 15,5% de los pacientes, siendo
los corticoides (90,7%) y los antihistaminicos (86%) los tratamientos
mds utilizados. La estancia media en Urgencias fue de 3,7 horas. Solo
8 pacientes precisaron hospitalizacién, uno de ellos en UCL

Comentarios. Los alergenos mas frecuentemente implicados en la ana-
filaxia son los alimentos, y llama la atencion que un 90% de las reacciones
de nuestra serie se dieron en pacientes con diagndstico previo de alergia
alimentaria. A pesar de que la adrenalina es el tratamiento de elecci6n, en
nuestro estudio al igual que en otras series parece estar infrautilizada. Es
aconsejable el entrenamiento de pacientes y familiares en la identificacion
de reacciones alérgicas y en el uso de autoinyectores de adrenalina.

HOSPITALIZACION POR INTOXICACION MEDICAMENTOSA.
Del Olmo Ferndndez M, Javaloyes Soler G, Bartolomé Porro JM, Peiia
Valenceja A, De la Torre Santos S, Urueiia Leal C, Alberola Lopez S,
Andrés de Llano JM. Complejo Asistencial Universitario de Palencia. 'CS
Jardinillos, Palencia.

Introduccion. La intoxicacién medicamentosa es un problema
potencialmente grave que afecta con gran frecuencia a pacientes pedia-
tricos.

Objetivo. Evaluar las caracteristicas de los nifios que presentan
intoxicacion medicamentosa y su comparacion con la poblacién adulta.

TABLA IV.

22/8/14 23/8/14 23/8/14 24/8/14 25/8/14 26/8/14 3/9/14
TSH 2.953 1.572 0.387 0.339 0.203 0.153 3.352
T4 libre 1.49 24 2.09 2.1 1.73 137 1.08
T3 libre 3.47 452 426 3.78 4.01 35 2.84
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Poblacién y métodos. Se obtuvieron todos los registros de los
pacientes que presentaron intoxicacion medicamentosa en el Complejo
Asistencial Universitario de Palencia, en los que el diagndstico principal
dela Clasificacion Internacional de Enfermedades 9MC corresponde a
los ntimeros 960 a 969 a través del Conjunto Minimo Basico de Datos
entre los afios 1993 al 2103 ambos inclusive. Se realizé un andlisis de
regresion de Joinpoint para valorar la tendencia a lo largo del tiempo.

Resultados.
Adultos Nifos p
N@altas 635 135
Edad mediana en afios 36 (26 a 48) 2(1aj)
(Pc 25-75)
Medicamento Psicotropos Analgésicos
(69%) (50%)
Suicidio (%) 69% 1,50% p<0,001
Sexo (Varén/Mujer) 4/6 6/4 p<0,001
Ambito (urbano/rural) 66/34 62/38 p=04
Traslados/éxitus 3%/1% 0%/0% p=0,07
Distribucién por meses p=09
Distribucioén por dias p=03

Existe a lo largo de los afios de estudio una tendencia descendente
en los ingresos pedidtricos con un porcentaje anual de cambio del -5,3%
y una tendencia ascendente en los ingresos de adultos con un porcentaje
anual de cambio del 2,7%.

Conclusién. Las caracteristicas de los ingresos por intoxicacion
medicamentosa son muy distintas entre las poblaciones pediatrica y
adulta. Existe una tendencia descendente en los ingresos pediatricos
frente a la ascendente en los adultos en los 21 afios estudiados.

ESCOMBROINTOXICACION: A PROPOSITO DE 2 CASOS. Gui-
llén Pérez MA, Mombiedro Arizmendi MC, Gacimartin Valle P, Torres
Montori A, Velasco Morgado R, Gonzdlez Garcia H, Redondo Pérez N.
Servicio de Pediatria. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. La escombrointoxicacién (EI) es una intoxicacion
alimentaria relacionada fundamentalmente con la ingesta de pescado
de la familia de los escombridos (attin, merluza, caballa, sardina, etc)
debido a la presencia de cantidades elevadas de histamina. Si bien es
mas frecuente con la ingesta de pescado crudo, también puede produ-
cirse por el consumo del producto enlatado o curado. La inadecuada
conservacion favorece la proliferacion bacteriana que convierte el ami-
noacido histidina en histamina. Representa la intoxicacién alimentaria
por consumo de pescado mas frecuente en nuestro medio.

Casos clinicos. Presentamos dos casos clinicos de EI atendidos
en nuestro servicio de urgencias. Se trata de dos hermanos de origen
magrebi, un varén de 6 afios y una mujer de 10. Ambos consultaban
por cuadro brusco de eritema facial, inyeccion conjuntival intensa y
taquicardia tras la ingesta de attin. Su padre presentaba la misma sinto-
matologia y fue atendido también en nuestro hospital. A la exploracién
destacaba en ambos pacientes eritrodermia facial, inyeccién conjuntival,
urticaria localizada en tronco y en extremidades y taquicardia. A los dos
se les administr6 tratamiento con antihistaminicos orales y corticoides i.
m. (1 mg/kg/dosis) con evolucién clinica muy favorable y desaparicion
de los sintomas a las 4 horas.

Conclusiones. La intoxicacion por histamina es atin una gran
desconocida debido a que su sintomatologia es generalmente leve y
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autolimitada, y en muchas ocasiones es confundida con cuadros alér-
gicos. Es pues preciso conocerla y tenerla en cuenta en el diagnéstico
diferencial en urgencias. Existe controversia sobre la necesidad de la
administracién de corticoides. La mayoria de los estudios no reco-
miendan su uso sistematico en casos leves. El tratamiento de eleccién
son los antihistaminicos. Incidir en la importancia de la prevencién,
manteniendo una adecuada conservacion del pescado, ya sea fresco,
enlatado o curado.

APOYO DE LA UNIDAD DE CUIDADOS INTENSIVOS PEDIA-
TRICOS EN PACIENTES TRASPLANTADOS (2003-2014). Onoda
M, Martin Bahamontes C, Gomez de Quero Masia P, Benito Bernal
Al Riesco Riesco S, Santos Herraiz P, Gonzdlez Salas E, Payo Pérez
R. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de Salamanca.

Introduccién. Los pacientes hemato-oncolégicos sometidos a
trasplante de progenitores hematopoyéticos (TPH) pueden presentar
complicaciones agudas que precisen su ingreso en la unidad de cui-
dados intensivos pediatricos (UCIP). Ademads, requieren numerosos
procedimientos a lo largo de su evolucion que exigen sedoanalgesia.
Para ello el apoyo de una UCIP es fundamental. Nuestro objetivo es
determinar y valorar la funcién de nuestra unidad respecto a estos
pacientes durante los tltimos once afios.

Material y métodos. Estudio descriptivo retrospectivo desde 2003
hasta 2014 de los pacientes trasplantados que han requerido ingreso en
la UCIP para procedimientos y/o complicaciones agudas.

Resultados. Desde 2003 al 2014 47 pacientes trasplantados preci-
saron apoyo de la UCIP. En estos once afos se han realizado un total
de 1.528 procedimientos bajo sedoanalgesia en nuestra unidad. 301
corresponden a los pacientes incluidos en el estudio (media de 6,4
procedimientos /nifio) siendo los mds frecuentes el aspirado de médu-
la 6sea, puncion lumbar, canalizacién de via central, administracién
de quimioterapia intratecal, toma de biopsias y endoscopias. Por otra
parte 15 de las aféresis para los progenitores hematopoyéticos se han
realizado en la unidad. En este periodo de tiempo se han producido 19
ingresos de 13 pacientes a causa de patologia aguda grave tales como
insuficiencia respiratoria (6), sepsis (4) y estatus (3).

Conclusiones. El paciente hemato-oncolégico trasplantado requiere
un manejo multidisciplinar, siendo la UCIP un pilar importante. En
los ultimos once afos casi un 20% de las sedaciones corresponden a
este tipo de pacientes, y un 27% precisaron ingresos adicionales por
enfermedad aguda grave. La naturaleza de estos pacientes requiere
multiples procedimientos diagndstico-terapéuticos que obligan a ser
extremadamente sensibles en el manejo del dolor y ansiedad.

REVISION DE CASOS DE LINFOMA DE HODGKIN EN HOSPITAL
CLINICO UNIVERSITARIO DE VALLADOLID. Urbaneja Rodri-
guez E, Garrote Molpeceres R, Mombiedro Arizmendi MC, Bermiidez
Hormigo I, Gonzilez Garcia H, Alvarez Jiménez T, Pino Vizquez MA,

Alvarez Guisasola FJ. Servicio de Pediatria. Hospital Clinico Universitario
de Valladolid.

Introduccion. Los linfomas son el tercer grupo de tumores mas
frecuentes en la infancia, tras las leucemias y los tumores del sistema
nervioso central. Ademads, son la neoplasia mas frecuentemente diagnos-
ticada entre los 15 y 19 afios. Dentro de ellos, casi un 50% corresponden
a linfomas tipo Hodgkin (LH). Conocer las caracteristicas fundamen-
tales de este subtipo de linfomas en nuestra poblacion infantil puede
facilitar el diagndstico precoz de los mismos y optimizar su tratamiento
especifico.
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Material y métodos. Estudio descriptivo retrospectivo sobre los LH
diagnosticados y tratados en nuestro hospital en los tltimos 14 afios.
Se excluyeron linfomas no Hodgkin y pacientes con LH diagnosticados
en nuestro centro pero que posteriormente fueron seguidos en otras
unidades de Hemato-Oncologia Pedidtricas.

Resultados. Durante dicho periodo se registraron 9 pacientes con
LH seguidos integramente en nuestro centro. El 56% (5) fueron muje-
res. El afio 2014 es el que agrupa mayor nimero de casos, con un 33%
(3) del total. La mediana de edad al debut de la enfermedad fue de 13
afos (rango 5-14), con una mediana de edad actual de 22 afios (rango
11-29). Se encontraron antecedentes familiares de cancer en el 33% (3).
En un 67% (6) las serologfas fueron compatibles con infeccién previa por
virus de Epstein-Barr. En el 56% (5) la enfermedad se inici6 en forma de
adenopatia supraclavicular, en el 22% (2) con clinica respiratoria (disnea
o0 tos), en el 11% (1) como conglomerado adenopético laterocervical, y
enotro 11% (1) el LH apareci6 4 afios después del inicio de tratamiento
inmunosupresor debido a antecedente de trasplante hepatico. E1 44%
(4) asoci6 sintomas B (fiebre, sudoracion nocturna o pérdida de peso).
El1 33% (3) se clasificaron como estadio II, el 45% (4) como estadio III
y el 22% (2) como estadio IV. El subtipo més frecuente fue esclerosis
nodular en el 67% (6), seguido de celularidad mixta en el 22% (2) y de
nodular de predominio linfocitico en el 11% (1). Todos siguieron los
protocolos internacionales establecidos para su tratamiento. E156% (5)
alcanzg la remisién completa (dos de ellos requirieron autotransplan-
te de progenitores hematopoyéticos), el 33% (3) sigue en tratamiento
actualmente y un tinico paciente (en el que existian antecedentes de
trasplante hepatico) fallecié por progresion de la enfermedad.

Conclusiones. Como se describe en la literatura, la mayoria de
nuestros pacientes con LH se diagnosticaron por la aparicion de ade-
nopatias patolégicas durante la segunda década de la vida, siendo el
subtipo més frecuente el de esclerosis nodular, con una supervivencia
global del 90% a largo plazo. Destacamos el aumento del ntimero de
casos diagnosticados en el dltimo afio respecto a periodos anteriores.

Sabado 8 de noviembre - Sala Menor

Moderadores: M* Manuela Muriel y Gonzalo de la Fuente

TUMORES GERMINALES EN LA INFANCIA. Manzano del Amo
S, Benito Bernal A, Riesco Riesco S, Martin Bahamontes C, Martin
Alonso M. Servicio de Pediatria. Hospital Clinico de Salamanca.

Introduccion. Los tumores germinales representan el 2% de las
enfermedades malignas en la infancia. Existen diferentes tipos histo-
l6gicos. Pueden ser gonadales o extragonadales. La clinica dependerd
de la localizacién del tumor primario.

Resumen de los casos. A continuacion presento cuatro casos clinicos
de pacientes con tumores germinales de distintas localizaciones. El primer
caso, es un paciente de 10 meses diagnosticado de tumor germinal del
seno endodérmico testicular en estadio II. Clinicamente presentaba un
aumento del teste izquierdo. Se realiz6 orquiectomia izquierda radical
con estudio anatomopatoldgico, persistiendo los marcadores tumorales
elevados, por lo que precisé varios ciclos de quimioterapia, con negati-
vizacién posterior de marcadores tumorales y evolucion favorable. El
segundo caso, es una paciente de 2 afios diagnosticada de tumor germinal
del seno endodérmico de localizacién pélvica con metdstasis pulmonar,
estadio IV. Clinicamente present6 trombosis de la vena cava y venas
iliacas. Se realizo reseccién de la masa con biopsia y recibié quimiote-
rapia, respondiendo parcialmente, persistiendo marcadores tumorales
elevados. Ante la evolucién desfavorable, se realizo trasplante autélogo.
El tercer caso, es un paciente de 13 afios diagnosticado de tumor germinal

mixto de gldndula pineal. Clinicamente, presentaba cefalea y vémitos.
Se realiz6 TAC craneal, objetivindose tumor del SNC, biopsiandose la
lesion. Presentaba marcadores tumorales elevados que posteriormente
negativizaron. Recibié quimioterapia y radioterapia en lecho tumoral,
con evolucion favorable. El cuarto caso, es una paciente de 5 afios, diag-
nosticada de germinoma hipofisiario. Debuté con diabetes insipida, en la
RMN se objetiva un tumor hipofisiario y se realizé biopsia. Marcadores
tumorales negativos. Recibié quimioterapia y posteriormente radiote-
rapia en lecho tumoral, con evolucién favorable.

Conclusiones. El prondstico depende no solo del tipo histolégico
sino también del estadio tumoral, de ahi la importancia del diagndstico
precoz. Los marcadores tumorales ayudan tanto al diagnéstico como al
seguimiento. El tratamiento combinado con quimioterapia y radiotera-
pia es curativo hasta en el 90% de los tumores germinales de la infancia.

REVISION DE CASOS DE TUMOR DE WILLMS DIAGNOSTICA-
DOS Y TRATADOS EN LOS ULTIMOS 15 ANOS EN EL SERVICIO
DE ONCOLOGIA INFANTIL DEL HOSPITAL CLINICO UNIVER-
SITARIO DE VALLADOLID. Mombiedro Arizmendi MC, Bermiidez
Hormigo 1, Alonso Jiménez T, Guillén Pérez MA, Velasco Morgado
R, Orellana Castillejo N, Gonzilez Garcia H, Alvarez Guisasola FJ.
Servicio de Pediatrin. Hospital Clinico Universitario. Valladolid.

Objetivo. A través de esta revision pretendemos conocer las dis-
tintas presentaciones clinicas que llevaron al diagnéstico de Tumor de
Willms en nuestro hospital asi como la gran variabilidad en el curso de
la enfermedad que existe dentro de este grupo de tumores.

Material y métodos. Estudio descriptivo retrospectivo de 6 casos de
Tumor de Willms diagnosticados y tratados en nuestro servicio en los
ultimos 15 afios. Las variables estudiadas han sido: edad al diagndstico,
sexo, forma clinica de presentacion, estadio prequirtirgico, tratamiento
quimioterdpico administrado, técnica quirdrgica realizada, anatomia
patoldgica tumoral, grupo de riesgo postquirtirgico, evolucion pos-
tquirdrgica y supervivencia.

Resultados. 5 de los 6 casos son mujeres. La mediana de edad
fue de 4 afios 8 meses. La forma de presentacion clinica varfa desde
paciente asintomético con hallazgo casual hasta afectacion extrarrenal
intrarraquidea. El estadiaje prequirtirgico més frecuente encontrado
fue el tipo I, estando presente en 4 casos. Se encontraron en dos de los
casos presentaciones prequirtigicas complicadas, una de ellas un Tumor
de Willms extrarrenal y otro Tumor de Willms bilateral. La técnica
quirdgica preferentemente elegida fue la nefrectomia total con gran
variabilidad en su estudio anatomopatoldgico. Presentan superviven-
cia alos 5 afos el 66,6% de los pacientes de nuestra revision, siendo el
tnico fallecido varén, con evolucién a metastasis pulmonares y dseas.

Conclusiones. Con la realizacion de este estudio se puede observar
que dentro de los Tumores de Willms hay gran diversidad de presenta-
ciones y cursos clinicos, muchos de ellos en sus formas més infrecuentes.
Por ello, para su adecuado manejo se precisa de un diagnéstico radiolé-
gico preciso, asi como de una buena colaboracién entre equipo oncolé-
gico y quirtirgico para la puesta en marcha del tratamiento més eficaz.

PARALISIS FACIAL COMO PRIMER SINTOMA DE UNA LEU-
CEMIA AGUDA SUBYACENTE. Ferndndez Martinez B!, Gonzilez
Garcia ], Moreno Pavon BY, Rodriguez Rodriguez MY, Garcia Gonzilez
V1, Garcia Diaz MF!, Bueno Pardo S, Sudrez Castaiion C2 1Servicio
de Pediatria. Hospital de Cabueries. Gijon. *Centro de Salud EI Coto. Gijdn.

Introduccion. La paralisis facial (PF) es una entidad bien conocida
en adultos, sin embargo su aparicion es menos comun en nifios. En el
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diagndstico diferencial se debe contar con el amplio conjunto de causas

que pueden producir una PF, dentro de éstas podemos encontrar neo-

plasias, como la leucemia aguda, aunque es una situacion infrecuente.

Caso clinico. Nifio de 10 afios que acude al servicio de urgencias,
derivado desde el centro de salud, por presentar de forma brusca PF
periférica derecha. Previamente asintomatico. No presenta fiebre, otal-
gia, cefalea ni traumatismo previo. No refiere picadura de garrapata ni
ingesta de medicamentos. En la exploracion fisica se aprecia desviacién
de la comisura bucal hacia la izquierda, imposibilidad de cerrar el ojo
derecho y arrugar la frente en mitad derecha. Resto de exdmenes neu-
rolégico y sistémico dentro de limites normales. Se decide realizacion
de hemograma y serologias con los siguientes hallazgos inmediatos:
hemoglobina 11 g/dl, leucocitos 12.390/pL (neutréfilos 1.120/pL, lin-
focitos 2.780/puL, monocitos 6.200/uL). Ante el elevado ntimero de
monocitos se realiza un frotis que demuestra la presencia de blastos,
hallazgo sugestivo de leucemia aguda. Ante este diagnostico el paciente
fue derivado al centro de referencia para completar estudios e iniciar
el tratamiento correspondiente.

Conclusiones:

- Laincidencia de PF es de 2,7 por 100.000 en pacientes menores de
10 afios y 10,1 por 100.000 entre los 10 y 20 afios de edad.

- Entrelas causas de PF se incluyen: formas congénitas, trauméticas,
enfermedades infecciosas e inflamatorias, metabolicas, anormalida-
des vasculares y neoplasias. Sin embargo, la mayoria de los casos
pertenecen a la forma idiopatica (paralisis de Bell).

- Es preciso excluir las diferentes causas descritas mediante una cui-
dadosa historia clinica y las pruebas complementarias pertinentes.

- Laleucemia aguda no suele presentarse como una PF en nifios,
como en el caso descrito. Para un mejor prondstico es preciso un
diagndstico y tratamiento precoces, por lo que debemos considerar
la realizacién de hemograma y extensién de sangre en aquellos
nifios con PF.

PARALISIS FACIAL COMO MANIFESTACION INICIAL DE LEU-
CEMIA MIELOIDE AGUDA. Viizquez Canal R, Pérez Poyato MS?,
Pérez Gordon J', Barbarin Echarri S!, Garcia Albald A, Otero Vacca-
rello O, Dominguez Carral J?, Cagigas Daza MP'. 1Servicio Pediatria;
2Servicio Pediatria, Neuropediatria. Hospital Universitario Marqués de Val-
decilla. Santander.

Introduccién. La leucemia mieloide aguda es una enfermedad poco
frecuente en la edad pedidtrica. Representa el 20% de las leucemias
infantiles con una incidencia de 8 nuevos casos/millén de habitantes/
afio. Constituye una entidad heterogénea en cuanto a sus caracteristicas
morfoldgicas. Presentamos un caso de leucemia mielomonocitica aguda
que en su debut se manifiesta por multiple afectacion extramedular a
nivel de tejido celular subcutdneo, sistema nervioso central, testiculo
y, de manera muy importante, en miocardio.

Caso clinico. Paciente de 2 afios de edad ingresado en su hospital
de referencia por cuadro de pardlisis facial derecha que posteriormente
evoluciona hacia afectacion bilateral. Recibe tratamiento con corti-
coides y es dado de alta a los siete dias con estudio complementario
normal. Cinco dfas después comienza con cefalea, edema palpebral
bilateral, pardlisis facial izquierda y limitacién para la movilidad cer-
vical objetivandose en el hemograma leucocitosis de 18.890/mcl sin
afectacion de serie roja ni plaquetaria. En el estudio morfolégico en
sangre periférica se observa un 24% de células blasticas y el aspirado
de médula 6sea confirma la infiltracién por un 52% de células blasti-
cas morfoldgicamente compatible con leucemia mielomonocitica. El
estudio citogenético revela la presencia de la traslocacion del gen MLL
y la biologfa molecular detecta positividad de WT1 (gen de tumor del
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Wilms) y negatividad para las mutaciones NPM1 (nucleofosmina) y
FLT3. El estudio de extensiéon muestra infiltracién leucémica en sis-
tema nervioso central, testiculo derecho y muy importante a nivel de
miocardio con derrame pericardico, colapso de auricula derecha y
engrosamiento de pared de todas las cavidades cardiacas, generalizado
e irregular en el ecocardiograma. Se inicia tratamiento segtn proto-
loco SHOP-LMA 2007 precisando soporte inotrépico con milrinona
durante 6 dias. Posteriormente se mantiene estable desde el punto de
vista hemodinamico. Presenta mejoria progresiva de la infiltracién
miocdrdica entrando en primera remisién completa hematolégica el
dia +21 de tratamiento con enfermedad minima residual de 10“#por
citometria del flujo. En el momento actual ha completado tratamiento
de induccién y primer ciclo de consolidacién estando pendiente de
trasplante de progenitores hematopoyéticos procedente de su padre
HLA idéntico.

Comentarios. Los subtipos morfol6gicos FAB M4 y M5 (mielomo-
nocitica y monocitica respectivamente) de leucemia mieloide aguda son
los que presentan mayor riesgo de afectacion extramedular, infiltrando
en un 15-20% de los casos sistema nervioso central, en menos de un 10%
el tejido celular subcutaneo, siendo excepcional la infiltracién leucémica
del miocardio. La afectacién extramedular supone un factor prondstico
importante en los pacientes con LMA, sumado a los dos principales que
son las alteraciones genéticas y la respuesta al tratamiento.

NEURALGIA COMO PRESENTACION CLINICA DE TUMORES.
Gonzilez Garcia LG, Ferndndez Mordn M, Garcia Gonzdlez N, Villegas
Rubio JA, Diaz Zabala M, Ferndndez Vilanova A, Carrera Garcia L,
Antuiia Garcia MJ. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Central
de Asturias. Oviedo.

Objetivos. El dolor de caracteristicas neuropaticas constituye un
motivo de consulta infrecuente en la edad peditrica. En su diagnostico
diferencial deben incluirse los procesos tumorales, la esclerosis mul-
tiple, o las metabolopatias. A continuacion se presentan dos casos de
tumores malignos que se presentaron en forma de ciatalgia y neuralgia
del trigémino.

Material y métodos. Ciatalgia como presentaciéon de Sarcoma de
Ewing: Varén de 17 afios, previamente sano, con ciatalgia izquierda de
6 semanas de evolucion; dolor localizado en region lumbo-sacra irra-
diado por la parte posterior del muslo hasta la planta del pie izquierdo.
Asociaba parestesias en gliiteo izquierdo. El tono y la fuerza estaban
conservados, con reflejos osteotendinosos presentes y simétricos,
siendo el signo de Lasegue positivo a 40°. Recibi6 tratamiento con
tramadol, paracetamol, ibuprofeno, gabapentina, y amitriptilina no
consiguiéndose control del dolor hasta el inicio de morfina en perfusién
tras su ingreso. Se realiz6 TC que mostrd una lesion litica expansiva de
4 x 6 cm en el ala sacra izquierda que se extendia al cuerpo del sacro
y una masa de tejidos blandos asociada que se introducia a través de
los agujeros sacros izquierdos y que ocupaba parcialmente el canal
raquideo. El diagnéstico final fue por biopsia de la lesion de Sacro-
ma Ewing del sacro. El estudio de extension fue negativo. Recibi6
tratamiento quimioterapia, trasplante autélogo de progenitores de
sangre periférica y radioterapia. En la evolucién a los 2 afios y medio
se encuentra libre de enfermedad y asintomético. Neuralgia del trigé-
mino como presentaciéon de rabdomiosarcoma: Varén de 12 afios con
neuralgia del trigémino y dolor en articulacién témporo-mandibular
izquierda de dos meses de evolucion. Presenta dolor que le despierta
por la noche, limitacion de apertura bucal a 45 incapacidad para la
alimentacién y pérdida de peso. Valorado en Urgencias hospitalarias
en varias ocasiones, Pediatria de Atencion Primaria, Cirugia Maxi-
lofacial y ortodoncista por lo que recibe tratamiento analgésico con
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paracetamol asociado a codeina e ibuprofeno y es portador de férula de
descarga. Finalmente se realiza TC que muestra tumoracién de 4 x 3 cm
en espacio masticatorio izquierdo, que infiltra parétida y que alcanza
la base del craneo introduciéndose por el foramen oval. Diagnéstico
final por biopsia de radomiosarcoma embrionario de espacio masti-
catorio izquierdo localizado. Recibi6 tratamiento con quimioterapia
y radioterapia. En la evolucion presenta recaida a los 5 meses tras la
finalizacion del tratamiento con metdstasis pulmonares, recibiendo
actualmente quimioterapia de 2° linea. Limitacién de apertura bucal
a 30° de forma permanente.

Resultados. El dolor neuropético es infrecuente en la edad pediatri-
ca, como ejemplo en la neuralgia del trigémino solo el 1% de los casos
se dan en pacientes menores de 20 afios. El dolor neuropatico en la
edad pediatrica debe orientar al clinico a un diagndstico preciso y sin
demoras, poniendo por objetivo descartar las causas orgénicas, dada
la importancia de un tratamiento precoz cuanto estas se presentan.

MASAS MANDIBULARES EN NINOS. A PROPOSITO DE DOS
CASOS. Manzano del Amo S, Lazaro Ramos |, Benito Bernal A, Riesco
Riesco S, Pérez Rojo JL, Herndndez Salazar A. Servicio de Pediatria.
Hospital Clinico. Salamanca.

Introduccion. Las tumoraciones en la region maxilar son patologias
de dificil diagndstico y tratamiento debido a las caracteristicas anato-
micas de la regién. Ante una masa en seno maxilar el estudio inicial
mds importante es la TAC. Las lesiones benignas de los tumores no
odontogénicos constituyen el grupo més frecuente en la nifiez.

Resumen del caso. Paciente de 10 afios que presenta una masa
2x2 cm en rama mandibular derecha de 2 semanas de evolucion, no es
dolorosa ni mévil, hace un mes refiere hipoestesia en labio inferior, no
presenta otra sintomatologia. Se pauté Amoxicilina e Ibuprofeno 10
dias sin resolucién, por lo que ingresé para estudio. En los anteceden-
tes personales destaca angioma en hemicara izquierda. Las analiticas
realizadas (incluyendo marcadores tumorales y serologias) fueron nega-
tivas. En la TAC se informa como masa sélida vascularizada adherida
a hueso y en la gammagrafia 6sea depésito de marcada intensidad.
Finalmente, ante la duda diagnéstica y no mejoria del cuadro clinico
se realizo reseccion de la lesién, cuyo resultado anatomopatolégico es
compatible con hemangioma juvenil. Paciente de 3 afios que presenta
una tumoracién en angulo mandibular izquierdo asociado a edema
facial de dos meses de evolucidn, refractario al tratamiento con dos
tandas de antibioterapia oral con Amoxicilina-Clavuldnico y antiin-
flamatorios. Afebril, sin sintomatologifa acompafante. La TAC sugiere
un proceso de cardcter agresivo con destruccion de la cortical, hay que
considerar la posibilidad de tumores dseos. Se realizé biopsia siendo
el resultado compatible con displasia fibrosa dsea.

Conclusiones. La mayoria de las lesiones maxilares son benignas
y de apariencia litica, bordes lisos y crecimiento expansivo. La TAC es
necesaria para la valoracion de la erosion cortical y destruccion dsea.
Resulta imprescindible el estudio anatomopatoldgico para el diagnos-
tico de certeza. Es muy importante tener en cuenta las repercusiones
estéticas en el paciente, por ello, en el caso de reseccion total la recons-
truccién simultdnea se hace necesaria.

HEMANGIOMA CONGENITO SUBGLOTICO CON OCUPACION
DEL 75% DE LA LUZ TRAQUEAL. Garrido Barbero M*, Angulo Gar-
cia MLY, Arribas Montero I', Urquiza Fisico JL!, Gutiérrez Moreno M,
Herndndez Frutos E', Navazo Eguia AI?, Rodriguez Blanco S Servicio
de Pediatria, *Servicio de Otorrinolaringologia. Hospital Universitario de Bur-
gos. 3Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de Ledn.

Introduccién. El hemangioma subglético se trata de una malforma-
cién vascular detectada en los lactantes, en los primeros dias de vida. El
estridor es el sintoma de presentacién més frecuente, pudiendo aparecer
otros sintomas como tos, cianosis y ronquidos con menor frecuencia.
Las lesiones son tipicamente unilaterales, blandas y compresibles, sub-
mucosas y de color rojizo. El grado de obstruccién de la via aérea es
variable, desde aquellos que son asintomaticos hasta los que ocupan
un 90% de la luz laringea. La fibrobroncoscopia es la técnica de eleccién
para el diagnéstico definitivo.

Caso clinico. Paciente mujer de mes y medio con dificultad res-
piratoria de 18 dfas de evolucién, que precisa oxigenoterapia en alto
flujo, heliox, dexametasona oral y nebulizaciones de adrenalina, con
empeoramiento clinico tras retirada de corticoterapia e incremento del
trabajo respiratorio; por lo que se decide traslado a la UCIP del Hospital
Universitario de Burgos para realizacién de fibrobroncoscopia. Se obje-
tiva en la fibrobroncoscopia la presencia de un hemangioma subglético
que reduce en més de un 75% el espacio aéreo, apreciandose tumoracion
subglotica posterior y discreto edema en la comisura posterior supra-
glética. Ante esta imagen se decide iniciar ventilacion no invasiva en
modalidad CPAP (interfase facial, PEEP de 5 cmH,0) y tratamiento
farmacolégico con propranolol a dosis maxima de 3 mg/kg/d1a, siendo
bien tolerado desde el punto de vista metabdlico y hemodindmico; con
lo que se consigue mejoria de la dindmica respiratoria y disminucién
del aérea de lesién en los controles posteriores, hasta desaparicién de
la misma a los 4 meses del diagnéstico.

Conclusiones. Los hemangiomas en los primeros meses de vida
tienen tendencia a crecer con estabilizacion posterior, tendiendo a
regresar alrededor del primer o segundo afio de vida. Es importante
el diagnésitico, puesto que aunque involucionen pueden causar com-
promiso respiratorio. El diagndstico definitivo sigue sigue siendo la
fibrobroncoscopia. El tratamiento generalmente es conservador, ya que
suele regresar antes de los dos afios de vida, preservando el tratamiento
quirdrgico para casos seleccionados.

ENFERMEDAD FALCIFORME-TALASEMIA (HBSB+): A PROPOSI-
TO DE UN CASO. Minguez Rodriguez B, Rodilla Rojo EN, Mendoza
Sdnchez MC, Campanén Toro MV, Gonzilez Gonzdlez M, Manzano
del Amo S, Alvarez Alvarez N, Muriel Ramos M. Servicio de Pediatria.
Complejo Asistencial Universitario de Salamanca.

Introduccion. La drepanocitosis es una enfermedad genética AR
caracterizada por la presencia de hemoglobina falciforme (HbS) en
los eritrocitos. La enfermedad falciforme-talasemia (menos del 1%
de los pacientes) engloba el subtipo HbSp*. Presentamos un paciente
afectado de esta patologia. Los hematies falciformes, menos elasticos
y rigidos, predisponen a fenémenos vasooclusivos y hemoélisis en
situaciones de deshidratacién y estrés, responsables de las manifes-
taciones clinicas.

Caso clinico. Lactante de 16 meses, con padres de origen nigeria-
no, que consulta en Urgencias por inflamacién de rodilla izquierda y
rechazo de la marcha de 3 dias de evolucion acompafado de fiebre de
38°C. En las pruebas complementarias se detecta una PCR elevada (3,71
mg/dl) sin leucocitosis. Ante la sospecha de artritis séptica de rodilla
se decide ingreso para tratamiento con cefotaxima y cloxacilina i.v.,
que recibe durante 14 dias con buena evolucién. Durante el ingreso se
objetiva anemia microcitica (Hematies: 6,07x105/uL, Hb: 9,9 g/dl, VCM
49,9 fL). Se amplia el estudio complementario de la anemia y, al ser de
raza negra, se decide realizar también despistaje de drepanocitosis. En
la electroforesis de hemoglobinas se objetiva HbF 5,8%, Hb A2 5,5%,
HbS 71,7%. El frotis sanguineo muestra anemia con anisopoiquiloci-
tosis con dianocitos, hematies en hoz y esquistocitos, compatible con

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON 235



Comunicaciones Orales

TABLA V.
Hematies VCM HbA2 HbF HbS Frotis
Padre 5,3x106/pL 81,71 3,3% 0,2% 38,3% Serie roja sin alteraciones.
Madre 5,7x10¢/pL 63,69 fl 3,6% 0,4% No se detecta Microcitosis con poiquilocitos.
Sugerente de rasgo talasémico.
Hermana (madre) 5,8x10¢/pL 63 fl 3,6% 0,6% No se detecta Microcitosis sin hematies falciformes.

Sugerente de rasgo talasémico.

drepanocitosis con rasgo talasémico asociado (HbSP*). Resultados del
estudio familiar: Tabla V.

Conclusiones. La drepanocitosis es una patologia poco frecuente
en nuestra region, aunque debido a la inmigracién su prevalencia esta
aumentando. Es importante pensar en ella ante un paciente de raza de
riesgo y clinica compatible. Existen multiples variantes genéticas de
la enfermedad. Aunque la presentada en este caso sea poco frecuen-
te requiere un estrecho seguimiento por su pediatra y la Unidad de
Hematologia por su elevada morbi-mortalidad.

CARACTERIZACION CLINICO-BIOLOGICA DE LOS NINOS CON
LEUCEMIA AGUDA EN EL COMPLE]JO ASISTENCIAL UNIVER-
SITARIO DE SALAMANCA EN LOS ULTIMOS 18 ANOS. Garcia
Suquia M, Muriel Ramos M, Mendoza Sanchez C, Hortal Benito-Sendin
A, Roncero Toscano M. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Uni-
versitario de Salamanca.

Objetivo. A partir del estudio de los nifios con leucemia aguda
en el Complejo Asistencial Universitario de Salamanca pretendemos
determinar variables epidemioldgicas comunes, identificar sus carac-
teristicas clinico-biolégicas y su importancia prondstica y comparar
los resultados de nuestra poblacién con los pacientes diagnosticados
de leucemia a nivel global.

Material y métodos. Realizamos un estudio epidemiolégico des-
criptivo, retrospectivo de los pacientes con leucemia linfoblastica aguda
infantil seguidos en este centro en los tltimos 18 afios, a partir de sus
historias clinicas y del seguimiento en las consultas de Hospital de
Dia. Analizando los datos con el Test exacto de Fisher y la Chi cuadrado
de Pearson.

Resultados. Entre los 66 casos de nifios con leucemia encontramos
una incidencia similar a la estimada con una distribucién en cuanto
a edad y sexo sin cambios respecto a las grandes series de pacientes.
Destacar las diferencias estadisticamente significativas en el analisis
por edad y tipo de leucemia predominando las edades de alto riesgo
entre los pacientes con leucemias mieloides frente a las linfoides, y entre
las de estirpe T frente a la B. Encontramos antecedentes familiares de
neoplasias hematoldgicas hasta en el 10% de nuestros pacientes frente
aun 1-2% en poblacion sana. No existen diferencias en cuanto a la edad
materna ni peso al nacimiento entre nuestros pacientes vs nifios sanos,
factores de riesgo descritos en otras publicaciones. No obstante llama la
atencion una frecuencia materna de abortos de repeticion hasta 3 veces
superior en estos pacientes. No encontramos diferencias en las caracteris-
ticas clinico-bioldgicas de los pacientes de nuestra muestra frente a datos
globales, aunque cabe destacar que una mala respuesta la prednisona
implica peor prondstico con mayor riesgo de fallecimiento (p <0,01)
y que la respuesta al tratamiento es la principal variable pronéstica.
La supervivencia global que presentan estos pacientes es ligeramente
superior a la encontrada en otras series con una menor tasa de recaidas.

Conclusiones. 1) La elevada frecuencia de antecedentes familiares
de leucemia sugiere la presencia de factores genéticos de predisposicién
y/o susceptibilidad en estas familias. 2) La supervivencia de los nifios
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con leucemia con mala respuesta a la prednisona y/o refractarios al
tratamiento de primera linea es muy baja, siendo éste el factor pronés-
tico méds importante. 3) La incidencia de leucemia aguda registrada
en este centro en el periodo comprendido entre 1996 y 2013 es similar
a la descrita en nuestro pais, y las caracteristicas que presentan estos
pacientes son superponibles a las encontradas en la literatura. 4) La
supervivencia global de nuestra serie ha sido ligeramente superior a
la estimada con una menor tasa de recaidas lo que pone de manifiesto
la importancia de que sean centros de referencia los que traten a estos
pacientes para mejorar en lo posible su pronéstico.

ANALISIS DE CASOS DE HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE
LANGERHANS PEDIATRICOS A LO LARGO DE DOS DECADAS.
Blizquez CJ, Gutiérrez S, Pérez B, Palacios ML, Segura D, Alonso MA,
Rodriguez J. Area de Gestion Clinica de Pediatria. Hospital Universitario
Central de Asturias. Oviedo.

Objetivo. Revisar datos epidemioldgicos, curso evolutivo, facto-
res de mal pronéstico, tipo de tratamiento y secuelas en los pacientes
diagnosticados de Histiocitosis de Células de Langerhans (HCL) en
edad pedidtrica, en el Hospital Universitario Central de Asturias, en
los tltimos 22 afios.

Material y métodos. Se obtuvo informacién retrospectiva a través
del analisis de las historias clinicas de los pacientes, con la colaboracién
del servicio de archivos y codificacion diagndstica de nuestro centro.
12 pacientes < 18 afios fueron diagnosticados de HCL desde enero de
1992 hasta agosto de 2014, estudidndose las siguientes variables: edad,
sexo, sintomas al debut, clasificacion de la enfermedad, alteraciones
analiticas, tratamiento, secuelas y tasa de supervivencia.

Resultados. 12 pacientes pedidtricos fueron diagnosticados en ese
periodo; 7 fueron varones. Se obtuvo informacién clinica de 9 de ellos.
La media de edad al diagndstico fue de 6 afios (DS: 7,61) y la mediana:
5 afios. Mas del 80% debutaron con lesiones liticas que se manifestaban
como dolor 6seo (y mialgias) localizadas mas frecuentemente en calota
craneal (5 casos); el resto en fémur (2 casos), vértebra (2 casos) y costillas
(2 casos). Solo en 1 caso ocurria afectacién multisistémica al diagndstico
(lactante < 2 meses); La afectacion fue monosistémica multifocal en dos
y en 6 monosistémica unifocal..Los factores de mal prondstico (edad <2
afios, tres 0 més érganos involucrados y alteraciones analiticas diversas)
condicionaron el uso de corticoides y citostaticos en cuatro de ellos.
De los 5 restantes, en 3 se utiliz6 un tratamiento tinico (radioterapia o
cirugfa), en 1 tratamiento sintomatico y en otro se desconoce. De los
9 pacientes estudiados ninguno fue éxitus a dia de hoy y solo 3 pre-
sentaron complicaciones: diabetes insipida en dos de ellos, afectacién
traumatoldgica y pulmonar.

Conclusion. La HCL es una rara enfermedad. La mayoria de los
casos son diagnosticados por lesiones osteoliticas a nivel de calota cra-
neal y suelen ser monosistémicas. Ser <2 afios, la afectacion multisisté-
mica, hemoglobina <10g/dl, leucocitos <4000/uL., pruebas hepaticas
alteradas entre otras, indicaron un tratamiento més agresivo. La secuela
mds frecuente en nuestro estudio es la diabetes insipida.
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ALFA TALASEMIA POR HEMOGLOBINOPATIA GROENE HART.
Manzano del Amo S, Alvarez Alvarez N, Mendoza Sénchez MC, Muriel
M, Rodilla Rojo EN, Ramajo Polo A, Minguez Rodriguez B, Riesco
Riesco S. Servicio de Pediatria. Hospital Clinico. Salamanca.

Introduccién. La talasemia es un trastorno genético en el que
se produce disminucion o ausencia de la sintesis de una o varias
cadenas de globina. En funcién de la cadena afecta se denominan
alfa o beta talasemias. La mayoria de las alfa talasemias son produ-
cidas por deleciones genéticas, y solamente un 5-10% son debidas
a mutaciones.

Resumen del caso. Paciente de 4 afios y 10 meses remitido de
Atencién Primaria para valoracion por persistencia de microcitosis e
hipocromia. Recibi6 tratamiento con hierro oral por hipoferritinemia
normalizandose ésta. Presenta un estudio de Hb A2 y Hb F normal, Ac
celfaca normal, sangre oculta en heces negativa. Analitica: Hemograma:
Hem 5,81/mcl Hb: 12,7 g/dl Hto 39,5%, VCM 68 fl, CHCM 21,8 g/
dl, Leucocitos: 10.700/mcl Plaquetas: 522.000, Indice de Mentzer 11,7.
Ante la sospecha de alfa talasemia se realiza estudio genético cuyo
resultado detecté una Alfa talasemia heterocigética no delecion por
hemoglobinopatia Groene Hart Heterocigota.

Conclusiones. La anemia microcitica que no responde al trata-
miento con hierro debe hacernos pensar en una talasemia y solicitar
la Hb A2 para el despistaje de -talasemia. Si ésta es normal, realizar
un estudio genético ante la sospecha de alfa talasemia. La Hb Groene
Hart es una alfa talasemia no delecion ocasionada por una mutacién
en codon 119 gen alfal (Pro>Ser) que da lugar a una disminucién de
la afinidad de la Hb por la AHSP (Proteina estabilizadora de cadenas
alfas de la Hb). Esto provoca hiperinestabilidad y precipitacién de las
cadenas alfas. En Espana esta variante representa el 20% de las alfas
talasemias no delecion y deberfa considerarse en programas de cribado
de microcitosis para evitar formas graves de la enfermedad mediante
el consejo genético.

Sabado 8 de noviembre - Sala 2.3

Moderadores: M* Aranzazu Hernandez y Laura Gallego

SINDROME DE GUILLAIN-BARRE ASOCIADO A INFECCION
POR CHLAMYDIA PNEUMONIAE. Orellana N, Gacimartin B, Galbis
S, Rodriguez S, Pérez A, Ferndndez V, Marugan JM, Melero A. Servicio
de Pediatria. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. El sindrome de Guillain-Barré es la causa mas fre-
cuente de pardlisis neuromuscular aguda infantil, con una incidencia
de 2/100.000 habitantes. Se trata de una poliradiculoneuropatia infla-
matoria vinculada a mecanismo autoinmune. Aproximadamente 2/3
de los pacientes tienen como antecedente un desencadenante previo,
siendo el méds comun infeccién respiratoria o gastrointestinal de origen
viral o bacteriana provocando una respuesta idiosincrasica y reaccién
cruzada contra los gangliésidos de tejido nervioso.

Caso clinico. Varén de 6 afios que consulta por cuadro de cinco
dias de evolucion de astenia, dolor en miembros inferiores y diseste-
sias, estando afebril. Como antecedente refiere faringoamigdalitis dos
semanas previas. En la exploracion fisica se objetiva disminucién de
reflejos osteotendinosos (ROT) en piernas, incluyendo aquileos, sin
otros hallazgos. Ante la sospecha clinica se ingresa para observacion y
estudio. Desarrolla paralisis flacida progresiva con abolicion de ROT
en extremidades inferiores, con estudio electromiografico el segundo
dia y pruebas de neuroimagen compatibles con la normalidad. Se
realiza estudio de LCR constatando disociacion albumino-citoldgica.

En dias posteriores presenta pérdida progresiva de la deambulacién
auténoma, asociando debilidad proximal en extremidades superiores,
leve disfonia y dificultad para la deglucion a liquidos. El electromio-
grama de control al séptimo dia es compatible con poliradiculoneu-
ropatia (patron desmielinizante de predominio proximal). Dada la
evolucion se inicia tratamiento con Inmunoglobulinas i.v (400 mg/
kg) durante cinco dfas. Tras la finalizacién y estabilizacion clinica se
decide alta con seguimiento en Neuropediatria, iniciando ejercicios
de Rehabilitacidn, con evolucidn favorable al mes. El resultado del
estudio microbioldgico reveld serologia IgM positiva para Chlamydia
pneumoniae, por lo que recibié antibioterapia con Azitromicina durante
tres dias

Conclusién. La etiologia precisa del sindrome es desconocida, por
ello debemos tener en cuenta posibles agentes infecciosos implicados
que aunque en menor frecuencia, estdn descritos en la literatura, como
en nuestro caso Chlamydia pneumoniae.

SINDROME DE APERT, PRESENTACION DE UN CASO. Fernindez
Mordn M, Gonzdlez Garcia LG, Solis Sdanchez G, Arias Llorente RP,
Diaz Zabala M, Ferndndez Vilanova A, Ferndndez Colomer B. Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccion. La existencia de malformaciones craneo-faciales
en un recién nacido (RN) pueden presentarse en un amplio niimero
de sindromes. Presentamos el caso de un varén con un cuadro poli-
malformativo, que fue trasladado a nuestro centro para estudio, con
diagnosticado de sindrome de Apert.

Material y métodos. Describimos el caso de un RN varén a tér-
mino, trasladado a nuestra UCIN por distrés respiratorio inmediato
y sindrome polimalformativo a estudio. Sin antecedentes familiares
de interés, con una edad paterna de 44 afios y materna de 39 afios. Se
trataba de una gestacién controlada y bien tolerada. Las ecografias
prenatales fueron normales con un cribado prenatal de bajo riesgo.
El parto fue por cesdrea por sospecha de pérdida del bienestar fetal,
test de Apgar 6/10. El paciente presentaba importantes malforma-
ciones craneofaciales: aspecto tosco, turricefalia, occipucio plano,
orejas de implantacion baja, hipertelorismo y proptosis. En el tercio
medio facial destacaba hipoplasia con raiz nasal ancha, punta nasal
bulbosa y estenosis de coanas. Asi mismo asociaba sindactilia com-
pleta de 22 y 5° dedos de ambas manos y ambos pies. La ecografia
transfontanelar mostraba disgenesia de cuerpo calloso con ausencia
de rodete y parte del cuerpo (descrito en el 23% de los casos). El
electroencefalograma fue normal. EI TC crdneo-facial mostré dids-
tasis de las suturas sagital y occipital izquierda con persistencia
la sutura metdpica y presencia de un fragmento 6seo interfrontal.
También se objetivé cierre precoz de la porcién lateral de la sutura
coronal en ambos lados asi como de la sutura occipital izquierda e
hipoplasia de ambas ramas ascendendentes de la mandibula. Duran-
te su ingreso precisé ventilacién mecanica no invasiva durante las
primeras horas de vida debido a la estenosis de coanas, sin presentar
otras complicaciones.

Conclusiones. El sindrome de Apert es un sindrome asociado a cra-
neosinostosis, con una incidencia estimada de 6 a 15 por cada millén de
nacimientos. Estd causado en muchos casos por una mutuacién alélica
del FGFR2, que causa la fusion prematura de las suturas craneales. La
mayor parte de casos son esporadicos, pudiendo tener una herencia
autosémica dominante, aunque en los casos de 10vo existe relacion con
la edad paterna elevada. La complejidad del manejo terapéutico de
estos pacientes hace necesario un abordaje multidisciplinar; la cirugia
correctora de la boveda craneal, que debe ser lo mas precoz posible
para permitir el crecimiento cerebral.
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NARCOLEPSIA EN LA INFANCIA A PROPOSITO DE UN CASO
CLINICO. Javaloyes G, Del Olmo Ferndndez M, Ariza Sdnchez M,
Cabanillas Boto M, Castaiieda Cabrero C!, Leon Alonso-Cortés [M 1,
Maldonado Ruiz E, Peiia Valenceja A. Servicio de Pediatria, 'Servicio de
Neurofisiologin. Complejo Asistencial Universitario de Palencia.

Objetivos/Introduccion. La narcolepsia es una patologia con muy
baja incidencia en la infancia y con una alta repercusion en la vida del
paciente. Debido a su baja frecuencia, a la ausencia de la clinica clasi-
cay ala presencia de otros posibles diagndsticos mas comunes en la
infancia, en ocasiones el diagndstico se retrasa o incluso no se llega a é1.
El objetivo de este trabajo es recordar la importancia de esta patologia
a propésito de un caso clinico.

Material y métodos. Paciente de 11 afios con clinica de hipersom-
nia diurna de 3 afios de evolucion. Se realiz6 estudio consistente en
anamnesis clinica, exploracion fisica, electroencefalograma (EEG), poli-
somnografia y test de latencias multiples.

Resultados. La exploracién fisica no mostré datos patolégicos. El
EEG no mostraba anomalias focales o paroxisticas, pero si una gran
somnolencia con periodos de duracién variable de intrusién del suefio
en vigilia. La polisomografia fue normal. El test de latencias multiples
evidenciaba una latencia de suefio acortada con presencia de entradas
patoldgicas en sueiio REM (SOREMP).

Conclusiones. Ante la clinica de la paciente y los resultados de
las pruebas realizadas, se diagnosticé de narcolepsia iniciando tra-
tamiento con metilfenidato y dando una educacién en el manejo de
esta entidad tanto a la paciente como a sus familiares. En el trata-
miento de la narcolepsia es fundamental el inicio precoz, basandose
en educacion del paciente y su entorno y la prevencion de problemas
psicosociales, muy frecuentes en esta patologia, ya que el tratamiento
farmacoldgico es poco efectivo. Para ello es imprescindible, ante un
nifio con hipersomnia u otro sintoma del espectro de la narcolepsia,
realizar un amplio diagnéstico diferencial en el que no debe olvidarse
esta patologfa.

MUERTE SUBITA INESPERADA EN EPILEPSIA TIPO CONVUL-
SIONES FEBRILES PLUS LIGADA A MUTACION EN SCN1A NO
DESCRITA PREVIAMENTE. Hedrera Ferndndez A, Cancho Candela
R, Garrote Adrados JA*, Valencia Soria C, Alcalde Martin C, Centeno
Malfaz E. Servicio de Pediatria, *Unidad de Genética; Servicio de Andlisis
Clinicos. Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Introduccidn. La incidencia de la muerte stibita inesperada en epi-
lepsia (SUDEP, sudden unexpected death in epilepsy) es de unos nueve
casos por mil pacientes/afo; no se conocen las causas subyacentes,
aunque se especula con el papel de arritmias cardiacas, miocardiopatia
postictal, depresion del sistema nervioso auténomo o insuficiencia res-
piratoria relacionada con la crisis. La politerapia y el origen idiopatico/
genético de la epilepsia son factores de riesgo para SUDEP.

Caso clinico. Mujer que inicia crisis febriles a los 12 meses de vida,
inicialmente tipicas, con atipicidad posterior (agrupacion de crisis, con
febricula) con presentacion progresiva a partir de los 3 afios de edad
de crisis afebriles de semiologia diversa, en particular crisis clénicas
generalizadas. Recibié tratamiento de modo sucesivo con valproico,
combinado de modo sucesivo con levetiracetam y clobazam, consi-
guiendo control de crisis con biterapia de valproico y topiramato. Se
procedié a estudio genético del gen SCN1A, halléndose una mutacién
de novo (no presente en estudio genético de progenitores) en el gen
SCN1A en ¢.2731 C>T (p.Leu911Phe), no descrita previamente en la
literatura. La paciente no mostré deterioro cognitivo. A los 4 afios y 4
meses, tras 4 meses libre de crisis, la paciente fallece durante la noche
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de forma stibita, inesperada y no presenciada, en contexto de cuadro
catarral leve afebril. La necropsia no objetivé hallazgos patoldgicos.

Conclusiones. Las mutaciones en el gen SCN1A se relacionan con
diversos tipos de epilepsia, en particular con sindrome de Dravet, con-
vulsiones febriles plus y otras epilepsias generalizadas. Ante la nueva
descripcién de la mutacién ¢.2731 C>T (p.Leu911Phe),si bien no puede
concretarse su relacién patogénica especifica con SUDEF, debe tener-
se en cuenta respecto la aparicion de muerte stibita ante una posible
deteccion en futuros pacientes.

INFARTO CEREBRAL EN PACIENTE PEDIATRICO zQUE HAY
DETRAS? Hortal Benito-Sendin A, Garcia-Cuenllas Alvarez L, Plata
Izquierdo B, Gallego Delgado L, Herndndez Fabidn A, Garcia Serrano
E, Elices Crespo R, de Pedro del Valle S. Servicio de Pediatria. Complejo
Asistencial Universitario de Salamanca.

Introduccién. El embolismo paradéjico hace referencia al paso a la
circulacion arterial de un trombo venoso a través de un defecto cardiaco,
habitualmente situado en el septo interauricular. Es un fendmeno raro,
representando entorno al 2% de todos los casos de isquemia arterial.

Caso clinico. Paciente de 13 afios sin antecedentes de interés que,
tras realizar ejercicio fisico y buceo, presenté un episodio brusco consis-
tente en desconexion del medio (10 minutos de duracién), debilidad de
extremidades inferiores, desviacién de comisura bucal, dislalia y bra-
dipsiquia, con recuperacién total 1 hora después. Alo largo de los 2 dias
siguientes presentd también dos episodios de migrafia con aura visual.
En la exploracion fisica destac un desdoblamiento del 2° ruido, siendo
el resto normal. Como pruebas complementarias se realizaron: estudios
de coagulacién y de autoinmunidad normales, EEG basal normal y una
RMN cerebral en la que se objetivaron 3 infartos en ganglios de la base.
Se realiz6 ecocardiografia que mostrd una CIA tipo ostium secundum
con repercusion hemodindmica. Se llevé a cabo una RM cardiaca en
la que se descart6 un drenaje venoso pulmonar anémalo parcial como
causa adicional de dilatacién de cavidades derechas. Debido a la clinica
descrita, comenzd tratamiento con AAS sin recidivas. Finalmente se
procedié al cierre percutaneo del defecto con dispositivo Amplatzer
con evolucién posterior favorable.

Conclusiones. La embolia paraddjica debe ser descartada en todo
paciente con embolismo arterial sin foco emboligeno conocido. Se
deben descartar estados de hipercoagulabilidad, alteraciones vascu-
lares y cardiacas. En nuestro caso la CIA y un fenémeno de valsalva
pueden justificar la causa del infarto cerebral mediante un embolismo
paraddjico. El cierre de CIA mediante un dispositivo percutdneo es la
mejor opcién terapéutica.

DISTONIA PAROXISTICA POR DEFICIT DEL TRANSPORTADOR
DE GLUCOSA CEREBRAL TIPO 1. Madrigal Diez C!, Mazas Raba
R%, Dominguez Carral J2, Gonzdlez Lamuiio D3, Sancho Gutiérrez R%.
Pediatrin Atencidn Primaria Cantabria. 2Neuropediatria, SMetabolismo
Infantil, *Pediatria. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. El sindrome de deficiencia del transportador de
glucosa cerebral (GLUT-1) es un error del metabolismo del transporte
de la glucosa al cerebro. Presentamos el caso de una nifia con una
forma de presentacién atipica en forma de episodios paroxisticos
de distonfa.

Caso clinico. Paciente de sexo femenino, padres sanos no con-
saguineos, fruto de un embarazo y parto normal, sin antecedentes
perinatales de interés y una somatometria normal al nacimiento. A
los 3 afios es valorada en consulta de neuropediatria por alteracién
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de la marcha. Describen claudicacién de miembro inferior derecho y
en menor medida en miembro inferior izquierdo por movimientos
anormales en forma de “sacudidas”, que parecen empeorar con el
cansancio y en ocasiones son més prolongadas provocando deformidad
de la extremidad. Estos movimientos se repiten agrupados durante 4-5
dias en hasta un total de 5 ocasiones. Ademas, se identifica un discreto
retraso del desarrollo psicomotor de predominio en el lenguaje. Prue-
bas complementarias: Hemograma, bioquimica y gasometria normal.
Estudio de metabolismo intermediario normal. Resonancia magnética
cerebral y de columna normal. Electromiograma normal. Video-EEG:
Frecuentes descargas epileptiformes focales de complejos punta-onda
localizadas sobre la regién central con difusién a regiones fronto-tem-
porales con predominio en hemisferio izquierdo, sin manifestaciones
motoras asociadas. Actividad cerebral de fondo con cierta escasez de
elementos especificos del suefio. Citoquimica de LCR: glucosa 46 mg/
dl, proteinas 23 mg/dl, células 0, lactato 14 mg/dl. Glucemia simul-
tanea 94 mg/dl. Ratio glucosa LCR/sangre: 0,48. Ante el diagnéstico
de déficit parcial de transportador de glucosa cerebral (GLUT1), se
inicia dieta cetogénica y desaparecen las distonias, consiguiendo una
deambulacion normal, libre y sin caidas.

Discusién. El sindrome de deficiencia del transportador de gluco-
sa cerebral GLUT-1, descrito por primera vez en 1991 por el profesor
De Vivo, se caracteriza por epilepsia infantil, retraso del desarrollo y
retardo mental, microcefalia adquirida y un trastorno motor que se
manifiesta como ataxia, distonia o coreatetosis y espasticidad. Poste-
riormente a la descripcion de este fenotipo cldsico se han descrito otros
cuadro clinicos asociados al déficit de GLUT-1 que dan a conocer la
amplitud fenotipica de este sindrome, siendo el dato comtn en todas
sus presentaciones la existencia de hipoglucorraquia con una relaciéon
baja de glucosa en LCR respecto a la de sangre. Presentamos una nifia
con discinesia paroxistica por déficit de GLUT-1, un fenotipo de esta
enfermedad descrito recientemente, que se caracteriza por una disci-
nesia (distonia o coreatetosis) desencadenada por la actividad fisica y
que cede con el reposo y aporte de glucosa. La mayoria de los pacientes
no sufren retraso mental o en grado leve, presentan una exploracién
neuroldgica normal entre los episodios paroxisticos, y la mitad presenta
una epilepsia de inicio més precoz que la discinesia y buena respuesta
a antiepiléticos. Esta forma atipica de presentacion se caracteriza por
hipoglucorraquia con un ratio glucosa LCR/suero mas elevado que
el fenotipo cldsico. El tratamiento de eleccion es la dieta cetogénica,
dieta rica en grasas y baja en carbohidratos, que proporciona cuerpos
ceténicos como combustible alternativo en el cerebro. Con esta terapia
se consigue una mejora notable de las crisis epilépticas y los trastornos
del movimiento pero es poco eficaz sobre el desarrollo neurolégico y
la funcién cognitiva.

Conclusiones. El fenotipo del sindrome del transportador de glu-
cosa GLUT-1 es muy variable y se han descrito varias formas atipicas,
algunas de las cuales no cursan necesariamente con epilepsia. La pun-
ciéon lumbar es la prueba diagndstica mas importante y debe realizarse
ante cualquier nifio con una clinica sugerente para evitar un retraso en
el diagndstico y la instauracion temprana de la dieta cetogenética, que
sigue siendo el tratamiento de eleccién en la actualidad.

DESCRIPCION DE NUEVA MUTACION DEL GEN SCN1A Y SU
RELACION CON CRISIS FEBRILES. Moreno Pavén B, Rodriguez
Rodriguez M, Serrano Acebes P, Gonzilez Garcia |, Ferndndez Martinez
B, Barrio Traspaderne E, Garcia Diaz ME, Pardo de la Vega R. Servicio
de Pediatrin. Hospital de Cabueries. Gijon.

Objetivo. Contribuir a la difusion de las caracteristicas clinicas de
las convulsiones febriles que pueden constituir una sefial de alarma

de posible inicio de una patologia epiléptica. Se expone el caso de una
paciente con crisis febriles de presentacién atipica, en la que el estudio
genético muestra una mutacion de novo en el gen del canal de sodio
SCN1A no descrita previamente.

Caso clinico. Nifia de 2 aflos que presenta durante el primer afio
de vida tres status febriles coincidiendo con procesos infecciosos, con
pruebas de imagen, LCR, EEG y estudios metabdlicos normales. En
el estudio genético presenta una mutacién de novo en el Gen SCN1A
no descrita previamente, aunque probablemente patoldgica (cambio
¢.2362 G>T que da lugar a un codén de parada p.Glu788Term (E788X)
en heterocigosis). Recibe tratamiento con acido valproico y presenta
en la actualidad un desarrollo psicomotor acorde con su edad y EEG
normal intercrisis. Durante el segundo aflo de vida ha tenido 5 crisis
generalizadas tonico-clénicas coincidiendo con episodios de febricula-
fiebre y una tinica crisis afebril a los 23 meses de edad.

Conclusiones. Ante la presencia de crisis febriles precoces, prolon-
gadas o muy numerosas (>4) en el primer aflo de vida, crisis febriles
hemiclénicas, parciales o mioclénicas y antecedentes de crisis febriles
plus en la familia, debemos tener en cuenta la posibilidad de encon-
trarnos ante el inicio de una epilepsia con posible origen genético y
considerar la conveniencia de realizar estudios de neuroimagen, elec-
troencefalogréficos y genéticos, prestando especial atenci6n al estudio
de canalopatias.

LA NINA QUE OLIA A PESCADO: TRIMETILAMINURIA. Hedrera
Ferndndez A, Alcalde Martin C, Cancho Candela R, Merinero Cortés
B*, Centeno Malfaz E. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Rio
Hortega. Valladolid. *Centro de Diagndstico de Enfermedades Moleculares.
Universidad Autonoma de Madrid.

Introduccién. la trimetilaminuria (TMAU) es un error congénito del
metabolismo leve consistente en un déficit de flavin-monooxigenasa-3
(FMO3) hepatica, lo que conlleva una excesiva excrecién en orina, sudor
y aliento de trimetilamina (TMA), un compuesto volétil caracteristi-
co por su olor a pescado que se forma por la degradacién bacteriana
intestinal de productos ricos en colina (especialmente pescado azul,
aunque también huevos, higado y legumbres).

Caso clinico. En el transcurso de un ingreso por neumonia,
los padres de una paciente de 3 afios, sin antecedentes relevantes,
refieren anecdéticamente que la nifia presenta mal olor corporal
sistematicamente tras la ingesta de pescados y moluscos, de forma
mas intensa cuando presenta alguna infeccién. Ante la sospecha de
TMALU, se realiza test de sobrecarga con ingesta de pescado azul
(jurel), con elevacién en los niveles de TMA en orinas seriadas, orien-
tativas de TMAU moderada. Se realiza estudio genético identificdn-
dose mutacién en el gen de la FMO3 ¢.929C>T (p.Ser310Leu) descrita
y asociada a la enfermedad, asi como otras tres mutaciones en el
mismo gen de relevancia clinica incierta: c.441C>T (p.Ser147Ser),
c.472G>A (p-Glul58Lys) y ¢.923A>G (p.Glu308Gly). Se ofrecen
recomendaciones dietéticas evitindose alimentos que contengan
altas cantidad de colina: pescado (especialmente azul y marino),
cefalépodos (pulpo, calamar) y crusticeos; huevos, higado, rifién
y otras visceras, productos de soja, judias, guisantes, cacahuetes y
colza, aunque asegurando ingesta de colina minima recomendada
para su edad (300 mg/dia).

Conclusiones. Ante la presencia de mal olor corporal en un nifio
tras la ingesta de pescado debe sospecharse TMAU y realizar cuanti-
ficacién de TMA en orina tras ingesta de pescado azul. El tratamiento
ha de ser dietético, con restriccion de colina especialmente en procesos
infecciosos, inflamatorios, calor (sudoracién), estrés, menstruacién y
procesos alérgicos.
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LA INVESTIGACION PEDIATRICA EN LA UNIVERSIDAD DE
SALAMANCA: EL RELEVO DE GUILLERMO ARCE A ERNESTO
SANCHEZ-VILLARES (1950-1964). Velasco Morgado R, Mombiedro
Arizmendi MC. Area de Historia de la Ciencia, Universidad de Valladolid.
Servicio de Pediatrin, Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion. La universidad espafiola de los afios 50 se encontraba
en una precaria situacion que, agravada por la Guerra Civil y la posgue-
rra, hundia sus raices en la no tan lejana crisis finisecular del XIX. En el
contexto de la Dictadura, la llegada de Ruiz-Giménez al Ministerio de
Educacion y, en Salamanca, el nombramiento de Antonio Tovar como
rector, significaron un aire nuevo para el viejo estudio. En la presente
comunicacion, trataremos de vislumbrar los ecos de este cambio en la
cétedra de Pediatrfa, que parece materializarse en el declive fisico del
reputado Guillermo Arce (1901-1970) y la pujanza investigadora de su
discipulo Ernesto Sanchez y Sdnchez-Villares (1922-1995).

Material y métodos. Para el presente trabajo, se hizo uso de un
disperso conjunto de fuentes primarias: el Archivo personal de Ernesto
Sanchez-Villares, el Archivo Histérico de la Universidad de Salamanca,
el Archivo General de la Administracion, el Archivo de la Fundacion
Juan March y las memorias impresas de la Universidad de Salamanca.
Asimismo, se recurrid a las fuentes orales mediante el método de la
entrevista semidirigida y al analisis cienciométrico de las publicaciones
de la catedra.

Resultados y conclusiones. La decadencia fisica de Arce, afecto de
Parkinson, evolucioné durante los afios 50 apartandole de las labores
docentes e investigadoras de su catedra. Sus adjuntos: Angel Lopez-
Berges Bermejo (1920-2012) y Ernesto Sdnchez-Villares, fueron acatando
progresivamente esta responsabilidad. Este tiltimo habfa completado su
formacién Munich con Alfred Wiskott (1898-1978), y en su servicio habia
adquirido no solo una formacién clinica puntera, sino un interesante
perfil de investigador, que inclufa ciertas habilidades de laboratorio
(fundamentalmente en bioquimica, hematologia y microbiologfa). A su
alrededor se cre6 un equipo de investigacién con una produccion mas
que notable que estudiamos en esta comunicacién. Daremos cuenta,
asimismo, de las relaciones de Sanchez-Villares con otros catedraticos de
la Facultad (Pumarola Busquets, Balcells, Granjel...), con los pediatras
de la region (creacion de la SCALP) y con otras cdtedras de Pediatria,
asi como el establecimiento de nexos internacionales y la influencia
de esta compleja red de relaciones cientificas en el desarrollo de la
investigacion de la catedra salmantina.

Sabado 8 de noviembre - Sala 2.4

Moderadores: Ana Remesal y José Maria Garrido

TERATOMA SACRO-COCCIGEO DE DIAGNOSTICO NEONA-
TAL A PROPOSITO DE UN CASO. Gonzilez Garcia LG, Ferndndez
Mordn ML, Gonzdlez Garcia N', Montalvo Avalos C?, Diaz Zabala ML,
Villegas Rubio JA!, Antuiia Garcia MJ', Arias Llorente RP. 'Servicio
de Pediatria, 2Servicio de Cirugin Pedidtrica. Hospital Universitario Central
de Asturias. Oviedo.

Objetivos. Las neoplasias congénitas representan entre 0.5 y 2% de
todas las neoplasias en Pediatria, suponiendo un reto su diagnéstico
precoz. El teratoma sacro-coccigeo es la neoplasia mas frecuente en el
periodo neonatal, con una incidencia de 1 de cada 40.000 nacidos vivos.
Describimos el caso de un varén diagnosticado en el periodo neonatal
de un teratoma sacro.

Material y métodos. Se describe el caso de un varén de 32 semanas
de edad gestacional que ingres6 en nuestra Unidad por prematuridad,
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distrés respiratorio y tumoracion sacra a estudio. Entre los antecedentes
obstétricos encontramos que era hijo de una madre de 29 afios con
hipotiroidismo gestacional y varicela durante el 5° mes de embarazo.
Las ecograffas prenatales fueron normales. El parto fue por cesarea por
sospecha de pérdida de bienestar fetal, con un test de Apgar de 6/8. En
la exploracién destacaba tumoracién sacra de 14 x11 cm que englobaba
en su interior el orificio anal. La extremidad inferior derecha se encon-
traba en extensién y abduccién completas, sin motilidad ni respuesta
a estimulos. La extremidad inferior izquierda presentaba movilidad
reducida. Se realizaron pruebas de imagen (ecografa y resonancia) que
mostraron una masa pélvica con limite superior en la primera vértebra
sacra; de 7x7x6 cm, que englobaba el recto, con compresién sobre uretra
y uréterohidronefrosis bilateral asociada. Se evidenci6 displasia de las
dos articulaciones coxofemorales. El estudio de marcadores tumorales
mostré una alfa fetoproteina de 178.480 ng/ml y BHCG de 89,5 mUlI/
ml. Reseccién de la tumoracién el cuarto de dia de vida, presentando
imposibilidad para realizar deposiciones de forma espontdnea por com-
presion tumoral hasta este dia. La motilidad en la extremidad inferior
izquierda mejord a nivel de cadera y rodilla tras la reseccion, asi como
desaparecio la ureterohidronefrosis, persistiendo leve ectasia pieloca-
licial bilateral. EI estudio anatomo-patoldgico de la tumoracion mostré
que se trataba de un teratoma inmaduro grado 3, estadio I. A los 33
dias de vida reingres6 por infeccién urinaria por E. coli multiresistente.
En su evolucién, destaca que estd en seguimiento y tratamiento por
Traumatologia por displasia de caderas; en seguimiento por Cirugia
Plastica por tlcera perianal con probable hipoestesia en silla de montar,
por el Servicio de Rehabilitacion por paresia de la extremidad inferior
derecha, y por Oncologia Pedidtrica, realizando ecografia y marcadores
tumorales de forma periédica.

Conclusiones. El teratoma sacro-coccigeo es una entidad infrecuen-
te pero con una elevada morbi-mortalidad neonatal, pese a Ia histologia
benigna de la mayor parte de estos tumores. En el diagndstico diferen-
cial de una masa fetal presacra deben incluirse el teratoma, el sarcoma,
el mielomeningocele o el quiste neuroentérico. El abordaje multidisci-
plinar es imprescindible para el manejo de estos pacientes, que pueden
presentar diferentes secuelas dependiendo de la localizacién y extension
de la masa, que condicionen de forma significativa su vida.

PROBABLE FALSO NEGATIVO EN EL CRIBADO NEONATAL DE
HIPOTIROIDISMO CONGENITO EN RECIEN NACIDO GEMELO.
Mombiedro Guillén Pérez MA, Velasco Morgado R, Jiménez Jiménez
P, Galbis Soto S, de la Huerga Lopez A, Matias del Pozo V, Hernan
Sanz JL, Bahillo Curieses P. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién. El hipotiroidismo congénito (HC) es la causa de
retraso mental prevenible mas frecuente en nuestro medio. Es fun-
damental, por tanto, disponer de un adecuado cribado neonatal que
permita el diagndstico y tratamiento precoces. Se ha descrito la posi-
bilidad de compensacién de la funcién tiroidea entre gemelos cuando
uno de ellos es hipotiroideo afectando al resultado del cribado a las
48 horas de vida.

Caso clinico. Recién nacido pretermino (31+4) pequefio para su
edad gestacional, segundo gemelo que ingresa en nuestra unidad por
prematuridad. Antecedentes familiares: padres y hermano de cuatro
afios sanos. No patologfa tiroidea conocida. Antecedentes embarazo:
gestacién gemelar espontanea bicorial biamnidtica. Deteccién de CIR
segundo gemelo desde semana 12. Maduracion con corticoides. Cesdrea
programada. Apgar 7/8. Reanimacién con CPAP PEEP 5 FiO, 21%.
Somatometria al nacimiento: peso 812 g (<<P3) Talla 34 cm (<P3) PC 25
cm (<P3). Antecedentes personales: distrés respiratorio leve, sindrome
apneico-bradicardico, hipoglucemia transitoria, hiperbilirrubinemia no
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isoinmune, anemia multifactorial, tapén meconial, hipospadias, hernia
inguinal derecha, déficit de vitamina D. En el primer cribado neonatal
de HC a las 48 horas de vida el resultado fue normal, repitiéndose al
mes de vida por bajo peso, con resultado positivo (TSH 217.90 mUI/
ml T4 libre 0,43 ng/dl). Gammagrafia tiroidea con tiroides de tamafio y
localizacién normales. Se instaura tratamiento sustitutivo con levotiro-
xina (12 pg/kg/dia) con normalizacion progresiva de funcion tiroidea.
En el primer gemelo el screening de hipotiroidismo fue normal en los
dos controles.

Conclusiones. Se plantea la necesidad de instauracién de un criba-
do de hipotiroidismo en gemelos a las dos semanas de vida con el obje-
tivo de detectar falsos negativos del primer cribado y realizar, en caso
de hipotiroidismo, un diagndstico y tratamiento lo mas precoz posible.

MIOFIBROMA NEONATAL, A PROPOSITO DE UN CASO. Fer-
ndndez Morin M, Gonzdlez Garcia LG, Garcia Gonzilez N, Oviedo
Gutiérrez M, Vega Mata N, Villegas Rubio JA, Antuiia Garcia M],
Ferndndez Colomer B. Servicio de Pediatria y Cirugin Pedidtrica. Hospital
Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccién. La existencia de masas en la cabeza y cuello de los
ninos supone un reto diagndstico para el clinico. Su diagnostico dife-
rencial abarca desde lesiones benignas a lesiones malignas; siendo su
tratamiento y seguimiento muy diferente. Describimos el caso de un
neonato que presenta una masa supraciliar, cuyo diagnéstico final fue
un miofibroma.

Material y métodos. Se presenta el caso de una recién nacida a tér-
mino, que ingresa en neonatologfa para estudio de masa supraocular que
no habia sido dianosticada en las ecografias prenatales. La exploracion
fisica fue normal, salvo por la presencia de una masa supraocular dere-
cha de 4 x4 cm de consistencia blanda, no adherida a planos profundos,
que oculta el ojo y dificulta la apertura palpebral. La ecografia de la
lesién, mostraba una masa heterogénea pero de predominio ecogénico,
que media 45x40x37 mm, localizada en la region supraciliar, con exten-
sion al parpado superior derecho. No existia extension intraorbitaria, y
el globo ocular era normal. En el interior de la lesion, existia un abtindate
flujo arterial y venoso. Esos datos hacian pensar en una masa de posible
origen vascular (hemangioma). El resto de pruebas complementarias
(hemograma y bioquimica y ecografia abdominal) fueron normales.
Se le realiz6 una exploracién oftalmolégica que fue normal. Tras ser
valorada también por cirugia infantil, se instaurd, ante la sospecha de
hemangioma, tratamiento con propanolol oral y timolol colirio. Fue
reevaluada a las 48 horas tras el alta, para valorar la eficacia del trata-
miento pautado, comprobando que la masa no habia sufrido cambios;
por lo que se decidi6 realizar exéresis de la masa, siendo intervenida
bajo anestesia general sin incidencias. El estudio anatomopatoldgico
de la masa revel¢ que se trataba de un miofibroma. La evolucion esta
siendo favorable, siendo controlada por oncologia infantil.

Conclusiones. El miofibroma es un tumor benigno mesenquimal,
que normalmente aparece como una masa indolora y tinica en la piel y
tejido subcutaneo de la cabeza y cuello. El tratamiento es la exéresis qui-
rtrgica. Es importante descartar que sea una miofibromatosis. En ésta,
hay miltiples lesiones que pueden afectar también a muisculos, huesos
y érganos internos, por lo que es preciso un seguimiento posterior.

MANEJO CONSERVADOR DE UN NEUROBLASTOMA NEO-
NATAL. Ferndndez Mordn M, Gonzilez Garcia LG, Garcia Gonzilez
N, Villegas Rubio JA, Antuiia Garcia M], Diaz Zabala M, Fernindez
Vilanova A, Coto Cotallo GD. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
Central de Asturias. Oviedo.

Introduccién. El diagndstico diferencial de una masa suprarrenal
en el periodo peri-neonatal es amplio, desde procesos benignos como la
hemorragia suprarrenal y otras malformaciones; hasta malignos como el
neuroblastoma. La causa més frecuente de este hallazgo es la hemorra-
gia suprarrenal, siendo muy dificil de diferenciarlo del neuroblastoma,
ya que en ocasiones puede haber un sangrado intratumoral. Presen-
tamos el caso de un neonato con diagndstico final de neuroblastoma
congénito y seguimiento posterior conservador.

Material y métodos. Describimos el caso de una recién nacida a
término, que ingres6 en Neonatologia para estudio al descubrir en
la ecografia prenatal de la semana 30, una masa dependiente de la
suprarrenal izquierda de 3x3 cm, con sospecha de neuroblastoma o
hemorragia suprarrenal. Al nacimiento, la exploracion fisica por apa-
ratos era normal, sin apreciarse masas ni megalias abdominales. El
hemograma y la bioquimica sanguinea eran normales. Inicialmente
los analisis de catecolaminas en orina fueron normales. La ecografia
abdominal mostraba una masa suprarrenal 32x38x32 mm con limites
bien definidos, de ecogenicidad heterogénea compatible con hemato-
ma suprarrenal o neuroblastoma. En la resonancia magnética se apre-
cia que la masa es hiperintensa en la secuencia de difusién, siendo la
primera probabilidad diagndstica un neuroblastoma, que se confirma
en la gammagrafia con MIBG. Debido a los criterios clinicos de bajo
riesgo, se decidi6 tener una actitud expectante, ya que la mayoria de
los neuroblastomas neonatales tienen regresién espontanea. Durante
su seguimiento por Oncologia Infantil, se realizaron mediciones de las
catecolaminas en orina, habiendo una elevacion en la semana tres del
acido vanilmandélico y la dopamina, que disminuyeron posteriormente.
Los controles ecogréficos, mostraron una disminucion progresiva de
la masa hasta su desaparicion.

Conclusiones. Un quinto de los neuroblastomas se diagnostican
en el periodo prenatal o en los 3 primeros meses de vida. La mayoria
de los neuroblastomas surgen en la glandula suprarrenal durante el
3° trimestre de gestacién. Una gran parte de estos tumores estan loca-
lizados y tienen caracteristicas de buen prondstico; en estos casos se
aboga por observacién, debido a la alta tasa de regresion, por lo que en
su seguimiento se pueden valorar realizar estudios radiolégicos, como
ocurre en el caso que exponemos.

LA SOSPECHA CLINICA POR ENCIMA DE TODO: FALSO
NEGATIVO PARA FIBROSIS QUISTICA EN CRIBADO NEONA-
TAL. Hedrera Ferndndez AY, Crespo Valderrdbano L, Vegas Alvarez
AM!, Calvo Romero C?, Zamora Martinez T3, Alonso Ramos MJ*,
Centeno Malfaz F'. 'Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Rio
Hortega. Valladolid. 2Servicio de Pediatria. Hospital Clinico Universitario.
Valladolid. 3Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital Universitario Rio
Hortega. Valladolid. *Instituto de Biologin y Genética Molecular. Univer-
sidad de Valladolid.

Introduccién y objetivos. Desde la introduccion en Castilla y Leén
del programa de deteccion precoz de fibrosis quistica (FQ) con cribado
universal mediante determinacién de tripsinégeno inmunorreactivo
(TIR) en marzo de 1999 se han diagnosticado 58 pacientes hasta la
actualidad, con una incidencia calculada de 1/4380 nacidos/afio. La
cifra de falsos positivos fue de 170/afio. El objetivo es presentar el
que hasta el momento ha sido el tinico caso de FQ en esta Comunidad
Auténoma en el que la determinacion de TIR fue negativa.

Material y métodos. Caso clinico. Nifia de 9 afios remitida a consul-
ta de Digestivo Infantil por retraso ponderoestatural y diarrea crénica.
Se revisan historia clinica, analiticas, pruebas de imagen y evolucién.

Resultados. Nifia de 9 afios y cuatro meses sin antecedentes
familiares ni perinatales de interés y pruebas de cribado neonatal
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negativas, remitida para estudio por presentar desde el afio de vida
retraso ponderoestatural y deposiciones blandas diarias de color
blanquecino y aspecto grasiento. Al examen fisico presenta palidez
cutdnea, aspecto hipotréfico y hepatomegalia de 3 cm bajo reborde
costal. En el estudio realizado se objetiva hipertransaminasemia
leve, presente también en analiticas previas. La ecografia abdomi-
nal informa de hepatomegalia de contornos irregulares y ecoge-
nicidad aumentada y grosera sugestiva de cirrosis hepatica. Ante
estos hallazgos se amplia estudio incluyendo biopsia hepética, en
la que presenta hallazgos compatibles con FQ (esteatosis lobulillar,
ensanchamiento de espacios porta, proliferacién de conductos bilia-
res, moderada fibrosis asociada y moderado infiltrado inflamatorio
mixto de predominio crénico). Iontoforesis posterior positiva (122
mmol/L de cloruro). Se completa estudio de FQ con radiografia de
torax (hiperinsuflacion y opacidades lineales), TAC torécico (bron-
quiectasias cilindricas de distribucion difusa), colangioRMN (via
biliar normal y esteatosis hepatica difusa) y espirometria (insuficien-
cia respiratoria obstructiva moderada). En estudio del gen CFTR se
objetiva mutacion homocigota F508del. Desde el diagnéstico recibe
tratamiento nutricional, digestivo y respiratorio con mejoria clinica
y recuperacion ponderoestatural.

Conclusiones. Los programas de cribado neonatal han supuesto
una importante mejora en la deteccién precoz de muchas enfermedades
por su alta sensibilidad. Sin embargo, debe mantenerse la sospecha cli-
nica de todas estas entidades, incluso con pruebas de cribado neonatal
negativas, puesto que, aunque muy infrecuentes, pueden encontrarse
falsos negativos.

INFECCIONES CONGENITAS, IMPORTANCIA DE UN DIAGNOS-
TICO PRECOZ. Muiioz Lozon A, Revilla Orias MD, Gilvez Criado R,
Puerta Pérez MP, Zoido Garrote E, Garcia Aparicio C, Andrés Andrés
AG, Rosén Varas M. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Univer-
sitario de Leon.

Introduccién. Las infecciones congénitas tipo TORCH constituyen
una importante causa de morbi-mortalidad en Pediatrfa. La enfermedad
suele pasar inadvertida en la madre. En el recién nacido presentan una
expresion clinica similar pero muy variable.

Casos clinicos. Presentamos una revision de la forma de presenta-
cién de las infecciones congénitas controladas en la consulta de Infec-
tologia Pedidtrica de nuestro centro en los tltimos cuatro afios. Caso
1: Seroconversién materna a toxoplasma en el tercer trimestre, tratado
con Espiramicina los tltimos 10 dias de gestacion. Recién nacido asi-
tomético. Caso 2: Diagnéstico materno de sifilis durante el embarazo
tratada con Penicilina G de forma incorrecta. Recién nacido asintomati-
co. Caso 3: Deteccion de ventriculomegalia cerebral fetal con serologia
TORCH negativa. Postnatalmente se objetivan ademas calcificaciones
intraparenquimatosas y quistes en la matriz germinal. Recién nacido
asintomatico. Diagnéstico de infeccién por citomegalovirus. Caso 4:
Sospecha de CIR desde el tercer trimestre, resto de controles durante
la gestacion sin alteraciones. Recién nacido asintomdtico. Diagnéstico
de citomegalovirus congénito. Caso 5 y 6: Embarazo gemelar, segundo
gemelo con diagnéstico de CIR. Diagnéstico de infeccion congénita por
citomegalovirus en cribado realizado por prematuridad (32 semanas),
ambos asintomaticos.

Comentarios. La deteccion temprana de las infecciones congénitas
es de vital importancia para iniciar el tratamiento oportuno pero no
siempre es facil. El cribado indiscriminado de infecciones TORCH es
caro y con escaso rendimiento diagnéstico. Un alto indice de sospecha
y el conocimiento de las caracteristicas clinicas més relevantes de cada
tipo de infeccién son fundamentales para diagndstico precoz.
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ALCALOSIS METABOLICA POR EXCESO DE INGESTA DE BICAR-
BONATO. Cueli L, Palacios M, Gonzilez E, Garde ], Naranjo C, Ale-
gria I, Alegria E, Gonzilez Lamuiio D. Servicio de Pediatrin. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. La alcalosis metabolica es una entidad clinica poco
habitual cuya causa mas frecuente es la pérdida de hidrogeniones por
via digestiva (ej. vomitos, con la consecuente pérdida de HCI) o por
via renal, secundario a pérdida de potasio (ej. hiperaldosteronismo,
sindrome de Bartter). En otras ocasiones, es debido a un aumento de
bicarbonato de origen exdgeno, como el caso que presentamos.

Caso clinico. Lactante de 7 meses de vida, sin antecedentes de interés,
con cuadro de 3 dias de evolucién de deposiciones liquidas sin productos
patolégicos (2-3 al dia) y vomitos alimenticios, afebril, en tratamiento con
suero de rehidratacion oral en su domicilio, sin tolerancia oral en las ulti-
mas 24 horas y empeoramiento progresivo, con irritabilidad, decaimiento,
somnolencia y rechazo de las tomas, por lo que acuden al Servicio de
Urgencias para valoracién. A la exploracion fisica presenta regular estado
general, muy irritable, postrado, ojeroso, con palidez cutdneomucosa,
relleno capilar de 2 segundos, mucosa oral pastosa, signo del pliegue
negativo, sin lesiones exantematicas ni petequiales. Fontanela normo-
tensa. Auscultacién cardiopulmonar normal, abdomen no distendido,
blando, con dolor difuso a la palpacién, sin defensa ni visceromegalias,
con aumento del peristaltismo intestinal. Se extrae gasometria capilar:
pH 7,72, pCO, 30,5 mmHg, HCO; 42,7 mmol/L, BE 18 mmol/L, Lac-
tico 19 mg/dl, Glu 121 mg/dl, Na 156 mmol/L, K 2,2 mmol/L, C1 104
mmol/L; Confirmacién bioquimica: Na 162 mEq/L, K 2,5 mEq/L, C1108
mEq/L, con Urea 96 mg/dly Creatinina 0,98 mg/dl. Iones en orina: Na
20mEq/L, K81 mEq/L, C135 mEq/L. Rehistoriando a la familia refieren
preparar una solucién de rehidratacién oral casera con 3 cucharadas
soperas de azticar y 1 cucharada sopera cargada de bicarbonato sédico
enun litro de agua. Ante la sospecha de alcalosis metabdlica secundaria a
exceso de aporte de bicarbonato se inicia rehidratacion endovenosa, con
correccion lenta de los parametros bioquimicos, permaneciendo estable,
con diuresis conservada (2,7 ml/kg/hora), y mejorfa clinica en las pri-
meras horas. Se completa estudio con Magnesio 2 mg/dl, Aldosterona
20,7 pg/ml (normal), Renina 26,8 pg/ml (elevado) y Actividad de renina
5,85 ng/ml/hora.

Conclusiones. La deshidratacién hipernatrémica que presentaba
nuestro paciente impidi6 la compensacién renal del exceso de bicarbo-
nato que recibia a través de un SRO casero. Estas condiciones llevaron a
una alcalosis metabdlica normoclorémica hipopotasémica. Se descarta
tubulopatia, ante la natriuria y kaliuria concordantes con natremia y
kaliemia, con magnesio normal e indice Ca/Cr normal, asi como sin-
drome de Bartter, en el cual es caracteristica la alcalosis metabdlica
hipoclorémica e hipopotasémica, presentando nuestro caso cloremias
normales en todo momento.

EXPOSICION A LUES INTRAUTERO: REVISION CASUISTICA EN
LOS ULTIMOS 5 ANOS EN UN HOSPITAL COMARCAL. Rodriguez
Rodriguez M, Moreno Pavon B, Ferndndez Martinez B, Gonzilez Garcia
], Ferndndez Ferndndez EM, Ferndndez Gonzdlez N, Garcia Gonzilez
V, Gomez Gonzdlez B. Servicio de Pediatria. Hospital de Cabueries, Gijon.

Introduccion. La sifilis, aunque prevenible y tratable a dia de hoy,
sigue constituyendo un problema sanitario a nivel mundial, con una
incidencia estimada de 12 millones de nuevos infectados/aito.

Material y método. Revision descriptiva retrospectiva de los neo-
natos con exposicion intratitero a lties ingresados en el servicio de neo-
natologia en los tltimos 5 afios. Se recogieron datos epidemiolégicos,
clinicos, de manejo y evolucién.
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Resultados. Se registraron 6 pacientes (4 mujeres y 2 varones),
ingresados por serologia positiva para Treponema pallidum. De ellos,
5 tuvieron gestaciones controladas y 4 fueron gestaciones a término.
Dos de las madres no recibieron tratamiento durante la gestacién. Para
el manejo y tratamiento de los pacientes se siguieron en todo caso
protocolos de la CDC. Como datos patoldgicos, que pudieran estar en
relacion con la ldes, un nifio tuvo un crecimiento intrauterino retarda-
do y otros 2 fueron prematuros de 35 semanas. A todos se les realiz6
analitica sanguinea y en 2 pacientes se completé chequeo de sifilis
congénita (fondo de ojo, ecografia craneal y radiografia de huesos lar-
g0s) sin encontrar en ningtn caso hallazgos patolégicos. En cuanto al
tratamiento recibido, un nifio no recibié tratamiento al considerar sus
niveles de anticuerpos equiparables a los de la madre en el momento
del parto; otro recibi6 una sola dosis de penicilina intramuscular por
seguimiento dudoso y en los demds se complet tratamiento intrave-
noso durante 7-10 dias (por no haber recibido tratamiento durante la
gestacion o ser éste considerado fracaso por no descenso de pruebas
no treponémicas maternas). En todos los casos la evolucién posterior
fue buena, con descenso de los anticuerpos en el primer afio de vida.

Conclusiones. En nuestra serie encontramos que la mayoria de las
gestaciones con lués materna son controladas y reciben tratamiento
durante la gestacion pero el seguimiento y eficacia de este tratamiento
no siempre son apropiados, por lo que con frecuencia el recién nacido
precisa exploraciones complementarias y tratamiento. Aunque con
una serie de medidas relativamente simples aplicadas a la atencién
materno-fetal, las secuelas de la Ities congénita son muy escasas en
nuestro medio, ésta sigue representando a dia de hoy una carga de
morbilidad y gasto sanitario no despreciable.

DEPOSICIONES SANGUINOLENTAS EN EL RECIEN NACIDO.
Bermiidez Hormigo I, Mombiedro Arizmendi C, Lopez Wilches M, Paz
Payd T, De la Huerga Lopez A, Matias del Pozo V, Hernanz Sanz JL.
Unidad de Neonatologia. Servicio de Pediatria. Hospital Clinico Universitario
de Valladolid.

Introduccion. La hemorragia digestiva baja con presencia de san-
gre en heces en el recién nacido, es un signo que se asocia a multiples
patologias. Es indispensable una buena anamnesis y exploracion fisica
para orientar la conducta a seguir en cada uno de los casos.

Descripcién de casos. Exponemos cinco casos de neonatos ingre-
sados en nuestra unidad que presentaron deposiciones sanguinolentas
en un intervalo de 15 dfas. Tres de ellos eran recién nacidos pretérmino.
En todos los casos se habfa administrado profilaxis antihemorrédgica
con vitamina K intramuscular en las primeras 24 horas de vida. Uno
de ellos recibia lactancia materna exclusiva, y los 4 restantes mixta. En
la exploraci6n se observé sangrado umbilical y fisura anal en uno de
los casos, siendo normal en el resto. Todos presentaban buen estado
general. Se solicit analitica sanguinea con bioquimica, hemograma y
coagulacion que fueron normales. En el estudio inicial de heces se soli-
cit6 cultivo de rotavirus, adenovirus y bacterias que fueron negativos;
se amplid el estudio con determinacién de parasitos, enterobacterias
y Clostridum difficile que resultaron negativos igualmente. En los tres
primeros casos se incluyé un Rast a proteinas vacunas, que resulté
negativo; no obstante se recomendo dieta exenta de proteinas vacuna a
la madre y en los dos nifios que recibian lactancia mixta se sustituy¢ la
férmula por hidrolizado de proteinas. Todos los neonatos evolucionaron
favorablemente con normalizacién de las deposiciones.

Conclusiones. Dada la agrupacion de casos en un intervalo cor-
to de tiempo y descartando otras causas podemos concluir el origen
infeccioso como posible etiologia, aunque no recibimos confirmacién
microbioldgica.

Sabado 8 de noviembre - Sala 2.5

Moderadores: Sonia de Arriba y Maria José Herndndez Lozano

NEUMONIAS ADQUIRIDAS EN LA COMUNIDAD EN EL HOSPI-
TAL UNIVERSITARIO DE SALAMANCA. Sdnchez-Villares Lorenzo
C, Férnandez Luis S, Alvarez Alvarez N, Roncero Toscano M, Castro
Corral L, Abad Moreno N, Serrano Ayestardn O, Sanchez Granados
JM. Servicio de Urgencias Pedidtricas. Complejo Asistencial Universitario
de Salamanca.

Introduccion y objetivos. La neumonia adquirida en la comunidad
(NAC) es una causa importante de morbi-mortalidad en nifios, con
una incidencia global anual en paises desarrollados de 14.5 por 100.000
habitantes entre 0 y 16 afios. El objetivo fue analizar las caracteristicas
clinicas, epidemioldgicas; asi como el diagndstico y tratamiento de los
pacientes con NAC, diagnosticados en el Servicio de Urgencias Pedia-
tricas del Hospital de Salamanca.

Materiales y métodos. Estudio transversal y observacional de las
NAC diagnosticadas en pacientes entre 0 y 14 afios entre el 1 de sep-
tiembre de 2013 y 31 de Agosto 2014. Se analizaron los datos obtenidos
mediante el programa estadistico SPSS 20.

Resultados. La muestra fue de 107 pacientes, 66% menores de 6
afios. 55 precisaron ingreso, 14 de ellos por neumonia atipica (NA) por
Mycoplasma pneumoniae (Mp), frente 7 y 6 casos los dos afios previos.
E1 86% presentaban fiebre, 48% distrés respiratorio y 38% hipoxemia.
9 casos se asociaban a dolor abdominal, y en uno el dolor abdominal
era la tinica manifestacion. E1 76% con auscultacion pulmonar patolé-
gica. E1 50% de las radiografias eran compatibles con patron alveolar,
el resto con patrén intersticial o bronconeumonta. Se obtuvo el diag-
nostico etioldgico en 26 pacientes, 22 mediante serologias de NA (19
por Mp); 3 por neumococo (hemocultivo, antigeno en liquido pleural,
antigeno en orina) y uno con tuberculosis pulmonar. El 32% recibi6
antibioterapia empirica para NA, 21% para neumonia indeterminada
y 45% para neumonia tipica. De los tltimos, el 46% precisaron ailadir
posteriormente macrélidos por no mejoria clinica. En 7 se complicé
con derrame pleural. De las 40 serologfas solicitadas, el 50% eran IgM
positivas para Mp (19% de la muestra total). De las NAC por Mp, el
43% fueron tratadas inicialmente como neumonia tipica; un caso se
asoci6 a Sindrome de Stevens-Johnson y otro a glomerulonefritis aguda
postinfecciosa (GNAP).

Conclusiones:

- Se observé mayor incidencia de NAC por Mp ingresadas con res-
pecto a los 2 afios previos.

- Varios pacientes con NA confirmada por serologia, cumplian cri-
terios de neumonia tipica. En estos pacientes, habria que valorar
iniciar tratamiento empirico frente a ambas etiologias, aunque se
necesitan otros estudios concluyentes. Asi mismo ante la mala
evolucion de un paciente con sospecha de neumonta tipica con
tratamiento empirico adecuado, se debe sospechar complicacién
o en el contexto de brote epidémico de Mp, afiadir un antibiético
con buena respuesta frente al mismo.

LACTANTE CON ESTRIDOR SUBITO. NO TODO ES CRUP. Arribas
Arceredillo MY, Valencia Soria MC!, Pérez Gutiérrez E!, Puente Montes
SY, Crespo Valderrdbano LY, Sanchez Garrido M!, Vegas Alvarez AML,
Herrero Agustin J2. Servicio Pediatria, 2Servicio Otorrinolaringologia. Hos-
pital Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Objetivos. El estridor es un sintoma de obstruccién de via aérea
superior. La obstruccion de via aérea puede estar localizada a nivel
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supraglético, glético o infraglético. La presentacion clinica de estridor
en el lactante varfa considerablemente y debe ser considerado como
un sintoma importante, de potencial obstruccién vital de la via aérea e
implicar una conducta diagndstica y terapéutica precoz. Su etiologia es
muiltiple y resulta indispensable el analisis semiologico exhaustivo y la
realizacién de estudios complementarios. Esto nos permite confirmar
el cardcter del estridor, apreciar su gravedad y proponer una conducta
diagnéstica y terapéutica adecuada.

Material y métodos. Caso clinico. Lactante de 12 meses que acude
a Urgencias Pediatricas de nuestro centro por presentar estridor ins-
piratorio. Se revisaron historia clinica, analitica, pruebas de imagen,
tratamiento realizado y evoluci6n.

Resultados. Se presenta lactante de 12 meses con estridor de
predominio inspiratorio intermitente de mes y medio de evolucién.
Antecedente de posible atragantamiento con hueso de lechazo unas
horas antes de comenzar con la clinica. Es atendido en urgencias en
varias ocasiones descartando la presencia de cuerpo extrafio en via
aérea tras realizacion de fibroscopia. Por lo que, es tratado de forma
ambulatoria con sospecha de laringitis. Presenta empeoramiento del
cuadro precisando ingreso hospitalario. El paciente es ingresado en
planta presentando mejoria parcial con tratamiento médico. Tras prue-
bas complementarias, se repite fibroscopia donde objetiva una masa
compatible con hemangioma retrocricoideo juvenil y es trasladado a
Servicio de Otorrinolaringologia del hospital de referencia para cirugfa.
Durante el abordaje quirtrgico se evidencia granuloma retrocricoideo
por cuerpo extrafo (hueso de lechazo) y se procede a la extirpacién
del mismo con desaparicion de la clinica posterior.

Conclusiones. Ante un lactante con estridor persistente debemos
hacer un diagnéstico diferencial amplio que incluya el cuerpo extrafio
en via aérea y otros cuadros como crup laringeo, epiglotitis, disfonias o
afonias, etc. Es muy importante realizar una anamnesis detallada para
poder orientar la actitud diagndstica y terapéutica que llevaremos a
cabo. En el caso descrito, a pesar de la sospecha clinica, las pruebas
diagnésticas descartaban la presencia de cuerpo extraiio y sugerian la
presencia de hemangioma retrocricoideo por lo que se lleva a cabo la
intervencién quirtirgica en la que finalmente se objetiva la presencia
de granuloma retrocricoideo por el hueso de lechazo.

HEMORRAGIA ALVEOLAR DIFUSA EN UN LACTANTE DE UN
MES EN RELACION A PROTEINAS DE LECHE DE VACA: SD. DE
HEINER. Guevara Caviedes N, Zoido Garrote E, Garcia Aparicio C,
Puerta Pérez P, Garcia Ruiz de Morales ]M, Naranjo Vivas D, Gémez
Sdez F, Oulego Erroz I. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Uni-
versitario de Leon.

Introduccién. El sindrome de Heiner (SH) es una bronconeumo-
patia por hipersensibilidad a la leche de vaca, no mediada por IgE, que
cursa con episodios recurrentes de hemorragia pulmonar, hemosiderosis
y anemia ferropénica. Su diagnéstico se apoya en la clinica descrita
junto con una prueba positiva de precipitinas contra la proteina de la
leche de vaca y la mejoria clinica con la eliminacién de la dieta de la
leche de vaca. Apenas existen casos descritos en las tltimas décadas.

Caso clinico. Varén de un mes sano que de forma aguda tras una
toma de leche artificial presenta sangrado en cavidad bucal seguido
de cianosis y parada cardiorrespiratoria constatada por una enfermera
que se encontraba presente, quien inicia RCP bésica con recupera-
cion de la circulacién espontdnea a los 2 minutos. Es trasladado a
UCIP. A su llegada estd pélido e inestable cardiorrespiratoriamente La
radiografia de térax muestra infiltrados alveolares difusos bilaterales
compatibles con hemorragia alveolar. Precisa intubacién y ventilacién
mecdnica. Se consideraron como posibles causas la hemosiderosis
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pulmonar idiopética (HPI), capilaritis pulmonar o SH. Por ello se
administré metilprednisolona a dosis de 4 mg/kg/dia y se retir6 de
la dieta las proteinas de leche de vaca. E1 TC pulmonar fue compatible
hemorragia alveolar difusa sin evidenciarse lesiones estructurales ni
malformaciones vasculares pulmonares. Se realizé broncoscopia con
LBA que mostré >95% de macréfagos con abundantes hemosiderofa-
gos confirmando el diagndstico de hemorragia alveolar. La evolucién
posterior fue buena, extubdndose a los 7 dias sin recurrencia de la
hemorragia. Se realiz6 estudio inmunolégico completo halldndose
titulo elevado de precipitinas IgG contra leche de vaca, leche de vaca
{2, caseina {76, a-lactoalbumina {7 y p-lactoalbumina 78, en com-
paracién con el suero materno con IgE especificas de leche de vaca
negativas. Ademas presenta titulos elevados de inmunocomplejos
circulantes que son negativos en la madre. El resto de los estudios
inmunoldgicos fueron normales. El paciente permanecié asintomatico
en los 7 meses de seguimiento con el hidrolizado y descenso de la
pauta de corticoides.

Comentarios. Ante un lactante expuesto a proteina de leche de vaca
con infiltrados pulmonares recurrentes y/o hemorragia pulmonar y
anemia ferropénica hay que considerar la posibilidad de SH. El cuadro
clinico es indistinguible de la HPI. Solo el estudio inmunoldgico y la
respuesta a la exclusion de las proteinas de la leche de vaca permiten
confirmar el diagndstico.

ANILLOS VASCULARES: COMPARACION DE DOS CASOS CLI-
NICOS PECULIARES. Hortal Benito-Sendin A', Plata Izquierdo B?,
Garcia-Cuenllas Alvarez L1, Torres Peral R, Roncero Toscano ML?,
Garcia Suquia M, Santos Monton C2, Garcia Serrano E'. 1Servicio de
Pediatria, 2 Servicio de Radiodiagndstico. Hospital Clinico Universitario de
Salamanca.

Introduccién. El arco aértico derecho (AAD) es una entidad rara
secundaria a una involucién anémala del doble arco adrtico embriol6-
gico. Sus variantes pueden condicionar sintomatologia compresiva por
formacién de anillos vasculares alrededor de la traquea y/o eséfago.
Presentamos dos casos clinicos de diagndstico prenatal de AAD y su
seguimiento postnatal.

Casos clinicos. Caso 1: Paciente en seguimiento cardiolégico por
diagnéstico fetal de AAD. En ecocardiografias postnatales se observa
un corazon estructuralmente normal con un arco adrtico situado a la
derecha de la traquea, con primer tronco orientado hacia a la izquier-
da. En el plano subcostal se aprecia aorta abdominal a la izquierda
de la columna. Permanece asintomatica hasta los 3 afios, momento
en el que es valorada en Consulta de Digestivo por atragantamientos
ocasionales y tos cronica. Se realiza un transito esofagogastroduodenal
que muestra una compresion extrinseca posterior al eséfago atribuible
aun AAD. La valoracion por TAC posterior confirma un AAD con
troncos supraadrticos en espejo que no forma anillo vascular (no se
evidencia anillo ductal) pero comprime el eséfago. Se ha mantenido
conducta expectante dado el riesgo-beneficio de una intervencion frente
a convivir con una disfagia ocasional. Caso 2: paciente recién nacida
valorada en consulta de cardiologia infantil por diagndstico fetal de
anillo vascular completo consistente en AAD y arteria subclavia abe-
rrante, sin otras malformaciones asociadas. Valorada al nacimiento y
al mes de vida, se encuentra asintomatica, por lo que por el momento
se mantiene conducta expectante.

Conclusiones. El diagnéstico fetal de AAD obliga a un seguimiento
postnatal del paciente para descartar clinica por compresion y ano-
malias cardiacas asociadas. La sola presencia de un anillo vascular no
justifica su intervencidn, ya que la sintomatologia, si ocurre, tiende a
mejorar con el crecimiento.
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ADMINISTRACION DE HELIOX MEDIANTE SISTEMA DE ALTO
FLUJO EN LA BRONQUIOLITIS GRAVE. Tapia Gémez AM, Onoda
M, Sinchez Granado JM, Serrano Ayestardn O, Gonzdlez Salas E,
Gdmez De Quero Masia P, Ferndndez Carrion E Payo Pérez R. Hospital
Universitario de Salamanca.

Introduccién. Las medidas de soporte son la base del tratamiento
de la bronquiolitis aguda, incluyendo cualquier medida para asegurar
una oxigenacion adecuada y la disminucion del trabajo respiratorio. El
papel del Heliox en el manejo de esta patologia no esta definido aun-
que en casos seleccionados podria ser beneficioso. Asi mismo, se han
comunicado datos sobre la utilidad de oxigenoterapia de alto flujo. Sin
embargo, el uso combinado de estas dos terapias no esta documentado
y permanece incierto.

Material y métodos. Estudio retrospectivo de lactantes ingresados
enla unidad de cuidados intensivos pedidtrica (UCIP) con diagnéstico
de bronquiolitis por VRS durante las epidemias comprendidas entre
2010y 2014, a los que se les aplicé durante algtiin momento del ingre-
so, Heliox mediante sistema de alto flujo. Se registraron la frecuencia
respiratoria, frecuencia cardiaca, saturacion periférica de oxigeno y
capnografia transcutanea para su posterior andlisis en el momento de
inicio de la terapia, en la primera hora y a las tres horas. Para el andlisis
estadistico se utilizé el test de t-student con una diferencia significativa
de p <0.05.

Resultados. Se incluyeron un total de 14 pacientes. Las indicaciones
del uso de Heliox en alto flujo fueron: 1 caso de fracaso de oxigenote-
rapia en alto flujo, 4 casos de fracaso de Heliox, 8 casos en los que se
inici6 Heliox mediante alto flujo sin otro soporte respiratorio previo y
1 caso de rescate tras extubacion. Tras su administracion se registré una
mejoria significativa en los parametros mencionados anteriormente en
todos los sujetos, salvo en uno de ellos que requirié ventilacién meca-
nica no invasiva (VMNI) modo BIPAP antes de las 3 horas. Ademas
uno de los pacientes, a pesar de presentar mejoria significativa en las
variables recogidas, precisd posteriormente cambio de soporte respi-
ratorio a VMNI modo BIPAP.

Conclusiones. La administracion de Heliox mediante canulas nasa-
les de alto flujo podria ser eficaz en el tratamiento de la insuficiencia
respiratoria secundaria a bronquiolitis. En nuestra experiencia, result6
una alternativa eficaz tanto de primera eleccion como de rescate ante
fracasos de la ventilacién no invasiva y de la extubacién salvo en dos
€asos.

ESOFAGITIS EOSINOFILICA: CARACTERISTICAS CLINICAS Y
EPIDEMIOLOGICAS DE LOS PACIENTES DIAGNOSTICADOS
EN LOS ULTIMOS CINCO ANOS EN EL AREA DE SALUD DE
VALLADOLID OESTE. Hedrera Ferndndez A, Vegas Alvarez AM,
Crespo Valderrdbano L, Puente Montes S, Pérez Gutiérrez ME, Alcalde
Martin C, Centeno Malfaz F. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
Rio Hortega. Valladolid.

Introduccion y objetivo. La esofagitis eosinofilica (EE) es una
entidad de reciente descripcion, con una incidencia creciente en nues-
tro medio. El objetivo del presente estudio es conocer el niimero de
pacientes diagnosticados de EE en nuestro medio describiendo sus
antecedentes, evolucién clinica y tratamiento.

Material y método. Estudio retrospectivo descriptivo de la muestra
de pacientes diagnosticados de EE entre el 01/10/2009 y el 01/10/2014
en el Area de Salud de Valladolid Oeste. Recogida de datos a partir de
historias clinicas. Anlisis estadistico mediante SPSS 18.0.

Resultados. Se recogen 14 casos (64% varones). La edad media
al diagnoéstico es de 10,3 afios (DE =+ 2,8), presentando antecedentes

familiares de primer grado de alergia ambiental (61,5%), dermatitis
atopica (35,7%), asma (7,7%) o alergia a alimentos (7,7%), pero ninguno
de ellos de EE. Entre los antecedentes personales, los pacientes habian
presentado rinoconjuntivitis (35,7%), asma (28,6%) y dermatitis atopica
(21,4%). E121,4% de los pacientes habia tenido alergias alimentarias
ya superadas. Al diagnéstico el 21,4% era alérgico al huevo y el 42,9%
a algtin otro alimento (pescado, marisco o frutos secos). E1 50% era
alérgico a algtin tipo de polen y el 35,7% a algtin otro tipo de alérgeno
ambiental. En ningtin paciente se constaté déficit de IgA. La mediana
de tiempo de sintomatologia previa al diagnéstico fue de 6 meses (RI
16,5). Los sintomas al diagnéstico fueron: atragantamiento (53,8%), dis-
fagia (53,8%), impactacion alimentaria (30,8%), abdominalgia (30,8%),
regurgitacion (23,1%), pirosis (15,4%) y vémitos (7,7%). Los hallazgos
endoscépicos al diagndstico fueron estrias longitudinales (84,6%), pun-
teado blanquecino (69,2%), traquealizacion mucosa (53,8%), estenosis
(7,7%) y erosiones (7,7%). En todos los casos se contabilizaron mas de
20 eosindfilos por campo. Todos ellos recibieron tratamiento médico
con fluticasona deglutida durante al menos dos meses, asociados a
inhibidores de la bomba de protones en el 84,6% de los casos. Se ins-
taurd dieta de restriccion alimentaria en el 61,5% segtn las pruebas
complementarias de alergias. El 38,5% present6 recaida en una media
de 14,2 meses desde la finalizacion del tratamiento, indicindose una
segunda endoscopia en todos los pacientes de este grupo tras un tiempo
medio de 20 meses desde la primera endoscopia.

Conclusiones. La EE es una entidad que afecta predominantemente
a varones y se asocia a alergia alimentaria o ambiental. Su presenta-
cién clinica es variada e inespecifica por lo que puede retrasarse el
diagnéstico si no se cuenta con un adecuado margen de sospecha.
El tratamiento médico y dietético es efectivo, aunque existe un alto
porcentaje de recurrencia.

DEFICIT DE GLUCOSA 6 FOSFATO DESHIDROGENASA EN
PACIENTE CON PROCESO INFECCIOSO. Del Villar Guerra P, Man-
s0 Ruiz de la Cuesta R, Santamaria Marcos E, Bartolomé Albistegui
M], Bartolomé Cano ML, Camina Gutiérrez AB, Barbadillo Izquierdo
E. Servicio de Pediatria. Hospital Santos Reyes. Aranda de Duero, Burgos.

Objetivo. La deficiencia de la glucosa 6 fosfato deshidrogenasa
(G6PD) es el trastorno enzimético mas frecuente del glébulo rojo. Tanto
la disminucién como la ausencia de la actividad ezimatica aumenta la
vulnerabilidad de los globulos rojos al estrés oxidativo provocado por
algunos farmacos o ingesta de habas. Nuestro objetivo es presentar
el caso de un nifio que debuté como crisis hemolitica aguda debida
a favismo.

Material y métodos. Descripcién y revisién de un caso.

Resultados. Presentamos el caso de un paciente varén de 3 afios
valorado en urgencias por presentar marcada palidez mucocutanea,
coluria, hiporexia y dolor abdominal. Antecedentes familiares y personales:
primer hijo de padres sanos, procedentes de Marruecos. Actualmente
viven en Espafia. Embarazo y parto sin incidencias, resto sin aspectos
resenables. Antecedentes patoldgicos de interés: ingresado a los 2 afios por
anemia (Hb 6,3 g/dl, VCM 69 /L y Hto 20%) e hiperbilirrubinemia
de 62 mg/dl como consecuencia de una hepatitis A. Exploracidn fisica:
afebril, palido, soplo sistélico II/ VI, sin otras alteraciones. Peso 11,6
kg, T* 37,4°C, frecuencia cardiaca 145 Ipm, TA 134/64. Exploraciones
complementarias: Se objetiva anemia (Hb 7,8 g/dl, Hto 24%), VCM 77 {L,
reticulocitos totales 191 (5,8%), sin alteraciones en las otras series hema-
tol6gicas. Frotis periférico: cuerpos de Heinz. PCR: 2 mg/L. Bioquimica:
bilirrubina total 3,1 mg/dl, directa 0,72 mg/dl, indirecta 2,38 mg/dl
Metabolismo del hierro: ferritina elevada, resto normal. Haptoglobina
0 mg/dl, LDH 725 U/L, vitamina B 12 321 pg/ml y écido f6lico 14,2
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ng/ml. Coagulacién, orina y gasometria: normales. Coombs directo
total: negativo. Serologfas negativas. Evolucidn: ante la sospecha de
anemia hemolitica sin filiar se rehistoria a la familia refiriendo ingesta
de habas el dia anterior al ingreso. Se amplia el estudio de anemia
hemolitica confirmando nuestra sospecha de favismo ya que el estudio
dela actividad enzimatica de glucosa 6 fosfato deshidrogenasa resulté
positivo. La evolucion clinico-analitica del paciente ha sido satisfactoria.

Conclusiones. En la edad pedidtrica la causa mds frecuente de
anemia es la ferropenia y en el contexto de una infeccién es la parain-
fecciosa. La causa mas comtin de anemia hemolitica aguda en pacientes
con déficit de G6PD es la infeccion (Salmonella spp, E. coli, Spt beta
hemolitico, Riketssia spp, virus de la hepatitis e Influenza A). Las mani-
festaciones clinicas en la edad pedidtrica de la deficiencia de G6PD
pueden ser muy variables por lo cual es necesario tenerlas presente
dentro del diagndstico diferencial de las anemias hemoliticas.

DEFICIENCIA DE GLUCOSA 6 FOSFATO DESHIDROGENASA
EN NINO CON SINDROME DE DOWN. REPORTE DE UN CASO.
Mombiedro Arizmendi MC, Bermudez Hormigo 1, Alonso Jiménez T,
Guillén Pérez MA, Velasco Morgado R, Abad Arevalillo S, Gonzilez
Garcia H, Alvarez Guisasola FJ. Servicio de Pediatrin. Hospital Clinico
Universitario. Valladolid.

Introduccion. La deficiencia de la glucosa 6-fosfato deshidrogenasa
es un trastorno enzimatico del glébulo rojo de herencia recesiva ligada
al cromosoma X. Esta enzima protege al eritrocito frente a situaciones
de estrés oxidativo y si se encuentra disminuida o ausente se produce
la rapida desnaturalizacion y precipitacion de la hemoglobina en su
interior causando hemolisis. Afecta con mayor frecuencia a regiones
del Mediterrdneo, Arabia y Asia. Su diagndstico definitivo precisa de
la demostracion de la actividad reducida de la enzima.

Objetivo. Presentar el caso de un nifio con sindrome de Down
procedente de América latina, que debuté como crisis hemolitica severa
debida a favismo y proceso infeccioso concomitante.

Caso clinico. Varon 11 meses de vida, natural de Ecuador. Antece-
dente de sindrome de Down e hiperbilirrubinemia en el periodo neona-
tal sin causa evidente. No tiene historia familiar de anemia hemolitica
ni de consanguinidad. Debut6 con un cuadro de ictericia y anemia
severa con cifras minimas de hemoglobina de 5g/dl, hematocrito de
15%, VCM de 103 fl y reticulocitos del 9,11%. Present6 repercusién
hemodindmica moderada que precisé transfusion de concentrado de
hematies. Se detect6 en la anamnesis ingesta de habas las 48 horas pre-
vias junto un proceso febril concomitante. La primera determinacién
cualitativa de la enzima Glucosa 6 fosfato deshidrogenasa fue normal,
pero en su nueva determinacion a las 6 semanas fue compatible con
el déficit.

Conclusién. La deficiencia de G6PD puede ser muy variable, pue-
de presentarse a cualquier edad, afectar a cualquier etnia y asociarse
a cromosomopatias Su expresion clinica cursa desde anemia crénica
a crisis hemoliticas severas por lo cual es imprescindible tenerla en
cuenta dentro del diagnéstico diferencial de las anemias hemoliticas.
La determinacién de la actividad de la enzima debe repetirse varias
semanas después de la crisis hemolitica y normalizacién de la cifra de
reticulocitos para evitar errores diagnésticos.

SISTEMA DE NOTIFICACION Y APRENDIZAJE PARA LA SEGU-
RIDAD DEL PACIENTE. ESTRATEGIA EN PEDIATRIA. Guerra
Diez JL, Rodriguez Cundin MP*, Mozota Ortiz JR* Cabero Pérez M],
Alvarez Alvarez C, Alvarez Granda L. Servicio de Pediatria, *Servicio de
Preventiva. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.
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Introduccién. Cumpliendo con el plan de calidad del Sistema
Nacional de Salud, en el marco de la Estrategia de Seguridad del Pacien-
te, se estd implantando en los Hospitales sistemas de notificacion de
eventos adversos en pacientes y sus medidas correctoras.

Objetivo. Describir el cronograma de implantacion del sistema de
notificacion de eventos adversos. Analizar las notificaciones realizadas
en el Servicio de Pediatria. Mejorar la seguridad de los pacientes a partir
del analisis de situaciones o incidentes que pueden desencadenar o no
dafio en el paciente.

Método. Sistema informatizado de notificacion de incidentes y/o
eventos adversos. El Servicio de Pediatria forma parte de la comisién
de analisis de eventos adversos liderado desde el Servicio de Medicina
Preventiva. La notificacion es voluntaria, anénima y asegura la confi-
dencialidad de profesional y paciente.

Descripcién. Durante el mes de abril de 2012 y previo a la puesta en
marcha del sistema se realiz6 una formacién exhaustiva a las personas
que forman parte del grupo de analisis, en los que figuran “gestores del
sistema”, con capacidad de acceder a las notificaciones. Posteriormente
se realiza una divulgacién en cascada a todas las unidades y servicios
del hospital, de forma préctica y sentando claras las bases del sistema.
Inicio y puesta en marcha del sistema en mayo de 2012. Mensualmente
se realiza una reunion en la que los miembros del grupo del sistema
de notificacidn analizan y plantean sistemas de correccion que son
plasmados posteriormente en la practica clinica. (Fig. 4). En el servicio
de Pediatria se han realizado 9 notificaciones; 3 por problema en trasla-
do de muestras al laboratorio, 2 relacionadas con la identificacion del
paciente, 2 por error en la comunicacién entre unidades o transmisién
de informacién, 1 por material inadecuado (via periférica), 1 por pro-
blema de farmaco procedente de farmacia; 8 realizadas desde la unidad
de Urgencias, 1 desde hospitalizacién. Todas han sido analizadas por
el ntcleo de seguridad y trasladas a la Jefatura de Pediatria. Se han
realizado medidas correctoras a través de protocolos de identificacién
de pacientes y registro adecuado de muestras.

‘ Notificacion ‘ ‘Clasiﬁcacién‘ Anilisis y
Gestion
. Niicleo /
Direccion ¢ Comisién de | € Gestores del
del centro S . SINASP
eguridad

Figura 4.

Comentarios. Los sistemas de notificacién de eventos adversos
permiten identificar problemas relacionados con la préctica clinica dia-
ria, analizarlos e implantar medidas correctoras. Es necesario extender
entre los profesionales sanitarios la cultura de seguridad de notificar
para el analisis, aprendizaje e implementacién de mejoras a nivel local
que permita reducir la posibilidad de producir un evento adverso.

Sébado 8 de noviembre - Sala 2.7

Moderadores: José Sanchez Granados y Teresa de la Calle

MANIFESTACIONES MUCOCUTANEAS POR MYC OPLASMA
IfNEUMONIAE. Ferndndez Luis S, Sanchez-Villares Lorenzo C, Alvarez
Alvarez N, Elices Crespo R, Martinez Figueira L, del Rey Tomds Biosca
M, Mendoza Sdanchez MC, Sdnchez Granados JM. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario de Salamanca.
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Introduccién. Mycoplasma preumoniae es una causa importante de
neumonia adquirida en la comunidad. Se han descrito manifestacio-
nes extrapulmonares, entre ellas las mucocutdneas, que aparecen en
el 12-20% de las infecciones por dicho patégeno.

Objetivo, materiales y métodos. Estudio observacional y prospec-
tivo, durante el periodo de septiembre de 2013 a septiembre de 2014.
El objetivo fue analizar las caracteristicas clinicas y la evolucién de los
pacientes con afectacion mucocuténea, atribuible a infeccién aguda por
Mycoplasma confirmado por serologia en el Hospital Universitario
de Salamanca.

Resultados. Caso 1: Dermatosis neutrofilica. Paciente de 11
afios con lesion ulcero-costrosa en mucosa labial, lesiones nodula-
res, eritemato-violaceas, dolorosas en miembros inferiores y fiebre.
No sintomas constitucionales. Las lesiones progresaron hacia placas
eritemato-violdceas y ampollas de hasta 4 cm. Presentaba aumento
de reactantes de fase aguda, Streptococus pyogenes positivo en farin-
ge, serologia positiva para M. pneumoniae y dermatosis neutrofilica
compatible con sindrome de Sweet en la biopsia. El resto de prue-
bas fueron negativas incluido frotis de sangre periférica. Se traté con
amoxicilina-clavuldnico, azitromicina y corticoides durante 2 semanas
con escasa respuesta. Actualmente en tratamiento con Ciclosporina.
Caso 2: Sindrome de Stevens-Johnson (SS]). Nifio de 8 afios tratado
con azitromicina por neumonia atipica que ingresa por decaimiento,
lesiones vesiculo-ulcerosas en mucosa labial, glande y conjuntiva, con
alguna lesion vesiculosa aislada en tronco y miembros. Presentaba
aumento de reactantes de fase aguda y serologia positiva para M.
pneumoniae. El resto de estudios microbioldgicos fueron negativos,
incluyendo PCR para VHS en mucosa oral. Se trat6 con fluidoterapia,
analgesia y corticoides topicos, con buena evolucién. Caso 3: Erite-
ma nodoso (EN). Nifio de 8 afios con lesiones nodulares, violdceas y
dolorosas en ambas regiones pretibiales, sin otros sintomas. Previa-
mente, recibi6 tratamiento con azitromicina por faringoamigdalitis.
Present6 serologfa positiva para M. pneumoniae y prueba de tuberculina
negativa. Progresivamente present¢ fiebre y nuevas lesiones en cara
posterior de piernas y gliiteos, precisando tratamiento con corticoide
para su resolucion.

Comentarios. Ante manifestaciones mucocutaneas sin causa apa-
rente, aisladas o asociadas a clinica respiratoria, debemos pensar en
M. pneumoniae como posible etiologifa. Mycoplasma no es la causa mas
frecuente en ninguna de las tres entidades, pero estd descrita como
probable en todas ellas, principalmente en el SSJ. En el caso presentado
de dermatosis neutrofilica, no podemos asegurar que la infeccién por M.
pneumoniae sea la tinica responsable del cuadro. Hay que descartar otras
enfermedades asociadas, principalmente hematolégicas o inflamatorias
que pueden manifestarse posteriormente, por lo que es necesario el
seguimiento de estos pacientes.

INFECCIONES OSTEOARTICULARES EN LA INFANCIA. REVI-
SION DE NUESTRA CASUISTICA. Gonzilez Garcia ], Calle Miguel
L, Pérez Méndez C, Garcia Norniella B, Ferndndez Martinez B, Rodri-
guez Rodriguez M, Moreno Pavén B, Garcia Gonzilez V. Servicio de
Pediatria. Hospital de Cabuertes. Gijon.

Objetivos. Andlisis de las infecciones osteoarticulares en la pobla-
cién pedidtrica en un hospital de nivel II-B y sus caracteristicas clinicas.

Material y métodos. Estudio descriptivo retrospectivo a partir de
la revision de las historias clinicas de los pacientes pediatricos diag-
nosticados de infecciones osteoarticulares en el Hospital de Cabuefies
(Gijon, Asturias) entre el 1 de junio de 2013 y el 30 septiembre de 2014.
Se estudiaron los antecedentes personales, hallazgos clinicos y pruebas
complementarias, tratamiento recibido y evolucion clinica.

Resultados. Se registraron 5 casos de infecciones osteoarticulares
(dos osteomielitis, dos piomiositis y una artritis séptica) en nifios con
edades entre 18 meses y 12 afios (mediana 8 afios). En 3 casos habia
antecedente de traumatismo leve en la zona afectada. La artritis séptica
debuté como claudicacion de la marcha y fiebre de un dia de evolu-
cion; el resto presentd clinica osteomuscular entre 1-4 dias de evolucién
y posterior aparicion de fiebre, con al menos 24 horas de diferencia.
Dos pacientes presentaban signos inflamatorios locales. Se detectaron
entre 8.480 y 23.800 leucocitos/mm? en sangre periférica (mediana de
9.150 células/mm?, 74% neutrofilos) y valores de proteina C reactiva
(PCR) entre 21,3 y 132,9 mg/L (mediana 76,8 mg/L) y de Velocidad
de Sedimentacién Globular (VSG) entre 20 y 105 mm (mediana de
55 mm). Fueron confirmatorias para el diagnéstico la realizacién de
una gammagrafia dsea en un caso (osteomielitis del tarso), resonancia
magnética en tres (piomiositis del obturador externo y del cuadrado
femoral y osteomielitis del fémur) y el analisis bioquimico del liqui-
do sinovial en la artritis séptica de la rodilla. Se solicit6 hemocultivo
en todos los pacientes, siendo positivo en uno (Staphylococcus aureus).
Todos los casos recibieron antibioterapia intravenosa empirica adecuada
entre 10 y 14 dias, con mejoria clinica y normalizacién de los reactan-
tes de fase aguda, completando entonces con antibioterapia oral entre
22y 29 dias de tratamiento. La evolucion clinica hospitalaria y en el
seguimiento posterior realizado en Consultas Externas fue favorable,
no detectandose secuelas osteoarticulares en ningtin paciente hasta el
momento actual.

Conclusiones. Las infecciones osteoarticulares son infrecuentes
en la infancia, pero importantes por la posibilidad de secuelas perma-
nentes. La clinica insidiosa e inespecifica nos obliga a mantener un alto
indice de sospecha para la solicitud de pruebas de imagen y el inicio de
una antibioterapia intravenosa precoz. En nuestro estudio, el parametro
analitico mas sensible fue el aumento de los reactantes de fase aguda;
solo se obtuvo un hemocultivo positivo.

ENFERMEDAD DE KAWASAKI CON AFECTACION MULTIOR-
GANICA. Hedrera Ferndndez A, Alcalde Martin C, Vegas Alvarez AM,
Puente Montes S, Silva Rico JC*, Fraile Astorga G, Salamanca Zar-
zuela B, Centeno Malfaz E. Servicio de Pediatrin. Hospital Universitario
Rio Hortega. Valladolid. *Centro de Salud de Laguna de Duero. Valladolid.

Introduccion. La enfermedad descrita por Kawasaki en 1960 cuenta
con unos criterios diagndsticos cldsicos de fiebre y sighos mucocutaneos.
Ademés, la vasculitis de vasos pequefios y medianos subyacente puede
dar lugar a complicaciones multiorgdnicas como las que se describen
en el presente caso.

Caso clinico. Nina de 19 meses, sin antecedentes relevantes, remi-
tida desde su Centro de Salud por presentar desde hace 48 horas fiebre
(39,5°C), adenopatia laterocervical derecha de 3x2 cm de consisten-
cia lefiosa, exantema macular circinado y leve hiperemia conjuntival
bilateral no exudativa. Se mantiene tratamiento antibiético previo,
persistiendo fiebre, con elevacién de PCR hasta 285 mg/L. Al ingreso
presenta clinica renal de hematuria, proteinuria en rango no nefrético,
edemas en palmas y plantas, tension arterial en limite alto (125/86
mmHg) e hiponatremia (129 mmol/L), con funcién renal y diuresis
conservadas. Descartadas las posibles causas de sindrome nefritico,
se restringen los aportes hidricos, con resolucién del cuadro renal a
los cinco dias. Desde el punto de vista hepatico, al ingreso presenta
patrén de colestasis, que resuelve espontdneamente a las 24 horas.
Al cuarto dia de ingreso, inicia insuficiencia cardiaca, presentando
edemas, taquicardia sinusal, taquipnea, elevacién de BNP (929 pg/
ml), troponina I (0,44 ng/ml) y dimero D (3.226 ng/ml). En la eco-
cardiografia se objetivan signos de miopericarditis aguda (derrame
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pericardico 5 mm, insuficiencia tricuspidea y mitral leve/moderada)
sin afectacién coronaria. Hematoldgicamente, presenté anemia nor-
mocdmica normo/microcitica y trombocitosis transitorias durante el
ingreso. A los cinco dias de fiebre, afiade a la clinica inicial induracién
de palmas y plantas, orofaringe hiperémica, lengua aframbuesada y,
finalmente, descamacion periungueal en manos, cumpliendo asi los
criterios clasicos de Kawasaki e inicidndose tratamiento con gammag-
lobulina intravenosa y acido acetilsalicilico a dosis antiagregantes.
Buena respuesta al tratamiento, permaneciendo afebril desde la pri-
mera dosis de gammaglobulina, con normalizacién progresiva clinica
y analitica (descenso de BNP a 131 pg/ml, troponina I a 0,03 ng/ml,
PCR<1). Ante la afectacién multisistémica se pauta tratamiento con
prednisolona oral. En ecocardiograma de control a las 2 semanas del
cuadro tras suspension de la prednisolona se objetivé un aumento
ligero (4 mm) del derrame pericardico por lo que se reinici6 el trata-
miento corticoideo con pauta descendente posterior prolongada, con
normalizacién en controles posteriores.

Conclusiones. La enfermedad de Kawasaki se caracteriza por una
vasculitis que da lugar a un cuadro general inflamatorio con afecta-
cién principalmente cardiaca —sobre todo coronaria, pero no en todos
los casos—, si bien puede presentar afectacion multiorgdnica (cardiaca,
renal, hepética, hematoldgica) que puede llevar a confusion y retrasos
diagndsticos. La instauracion precoz del tratamiento con gammaglo-
bulina intravenosa consigue la remisién de los sintomas clasicos y de
las complicaciones.

PATOLOGIA OTICA URGENTE: PREVALENCIA Y MANIFES-
TACIONES CLINICAS EN UNA UNIDAD DE URGENCIAS DE
PEDIATRIA. Caunedo Jiménez M, Pérez Gordon ], Ruiz Castellano
N, Vega Santa-Cruz B, Barbarin Echarri S, Alvarez Alvarez C, Guerra
Diez J1, Alvarez Granda L. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. Establecer el diagndstico de otitis media aguda
(OMA) sigue resultando complejo para el pediatra por la elevada
frecuencia de pacientes que consultan por manifestaciones 6ticas. El
diagnéstico diferencial con otras entidades se sustenta en la anam-
nesis y signos objetivados en la otoscopia. Sin embargo los sintomas
clinicos no son definitivos y la interpretacién de la otoscopia resulta,
en ocasiones, dificil.

Objetivos. Establecer la prevalencia de sintomas 6ticos en la aten-
ci6én urgente. Describir la sintomatologia referida por el paciente y la
exploracion fisica. Establecer la frecuencia de diagnésticos y el trata-
miento recibido.

Material y métodos. estudio descriptivo retrospectivo de pacientes
valorados en la Unidad de Urgencias de Pediatria con sintomatologia
Otica entre el 1 de junio y el 8 de noviembre del 2013. Se clasifican los
pacientes por sexo y edad. Se recogen datos clinicos y de exploracién
dtica. Se registra diagndstico y tratamiento. Se realiza andlisis estadis-
tico por SPSS.

Resultados. Ntmero de atenciones urgentes: 13.954 pacientes, selec-
cionados 579 (4,15%). E152,7% ninos y 47,3% nifias. Edad media 56,80 +
41,37 meses. E125,8% menores de 2 afios, 47,0% entre 2 y 6 afios, 27,2%
mayores de 6 afios. Clinica: el 53,8% no presentaban fiebre ni febricula.
E181,9% asocia otalgia, y el 17,5% supuracién. En la exploracion 6tica
el signo predominante fue la supuracién en conducto auditivo exter-
no (CAE), seguido del eritema y abombamiento timpanico. Un 14,3%
muestra un CAE eritematoso y el 13,9% timpano deslustrado. Destaca
un 3,4% de exploraciones normales, 12 perforaciones timpanicas y 8
otorragias. Solamente fueron derivados a Otorrinolaringologia de forma
urgente un 3% de los casos, y solo 2 casos precisaron ingreso hospita-
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lario. El tratamiento pautado con mayor frecuencia fue antibiético mas
antiinflamatorio (45,9%), principalmente Amoxicilina 0 Amoxicilina
Clavulanico. Recogidos 63 cultivos de secrecién resultando positivos
53 (84,12%). Los diagnésticos por orden de frecuencia fueron: otitis
media aguda (60,4%), otalgia inespecifica (18,9%), otitis externa (15,4%).
y otitis catarral (2,5%); otros: otitis serosa, mictica, miringitis bullosa,
otorragia, colesteatoma.

Conclusiones. La OMA sigue siendo el diagndstico mds frecuente
entre los pacientes que acuden a Urgencias Pedidtricas con sintomas
oticos. Otras patologias menos frecuentes como el colesteatoma o la
otitis micdtica pueden presentar sintomas similares. La otalgia fue
el motivo principal de consulta seguido de la supuracién. Existe un
porcentaje no despreciable de pacientes con exploracion normal. La
derivacién al especialista en otorrinolaringologia es minima, al igual
que la tasa de ingreso.

ACTITUD TERAPEUTICA DE PACIENTES DIAGNOSTICADOS
DE OTITIS MEDIA AGUDA EN UNA UNIDAD DE URGENCIAS
DE PEDIATRIA Y CONTROL EVOLUTIVO EN ATENCION PRI-
MARIA. Caunedo Jiménez M, Pérez Gordon ], Ruiz Castellano N, Vega
Qantu-sz B, Barbarin Echarri S, Alvarez Alvarez C, Guerra Diez JL,
Alvarez Granda L. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Marqués
de Valdecilla. Santander.

Introduccién. Los sintomas 6ticos constituyen un motivo de con-
sulta muy frecuente en las unidades de Urgencias. La actitud tera-
péutica depende de la edad, los sintomas y el tiempo de evolucién. Se
recomienda realizar un control evolutivo en Atencion Primaria (AP)
para determinar la necesidad de realizar modificaciones en su régimen
terapéutico.

Objetivos. Revisar el tratamiento prescrito en pacientes diagnos-
ticados de Otitis Media Aguda (OMA). Analizar el seguimiento en
Atencion Primaria en estos pacientes.

Material y métodos. Estudio retrospectivo descriptivo de pacientes
diagnosticados de OMA en Urgencias de Pediatria entre el 1/6/2013
y 8/10/13. Recogidos datos de sexo, edad (meses), tratamiento pau-
tado, consulta de seguimiento en AP, modificaciones de tratamiento
y complicaciones.

Resultados. Consultan por sintomas 6ticos 579 pacientes, diag-
nosticados de OMA 344 (59,4%) 55,8% nifios y 44,2%. Edad media de
43,8 + 33,25 meses. Recibieron antibioterapia 296 (86,8%). El farmaco
de primera eleccién fue Amoxicilina en 75,3%, amoxicilina-clavulanico
en 15,5%, cefixima 5,1% macrélidos 1%, otros antibidticos en el 3,1%.
Un 52,8% de los pacientes con OMA son controlados posteriormente
en AP; el 19,5% dentro de las primeras 24 horas, el 18,3% entre las 24 y
48 horas y el 62,2% pasadas las 48 horas del diagndstico. En la mayoria
de los casos el pediatra de AP no modifica la pauta de tratamiento,
solo en el 9,8% afiade tratamiento antibidtico y en un 3% lo retira. Se
diagnosticaron 2 complicaciones, una mastoiditis y una trombosis del
seno venoso.

Conclusiones. Los pacientes de nuestra serie diagnosticados de
OMA reciben tratamiento antibiético en un alto porcentaje, mante-
niendo una actitud expectante en el 13,2%. Las guias recomiendan un
control evolutivo a las 24-48 horas pero un 47,2% no acuden a Atencién
Primaria tras el diagndstico inicial en la Unidad de Urgencias. De los
que acuden, un 87,2% no precisan modificaciones terapetticas. El tra-
tamiento de eleccion sigue siendo la amoxicilina, aunque las nuevas
recomendaciones establecen criterios de inicio con amoxicilina clavu-
lanico en pacientes con determinadas caracteristicas. E10,58% present6
complicaciones, estos pacientes habian recibido antibioterapia tras el
diagnéstico de OMA.
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¢(HAY CONCIENCIA DE TRATAR EL DOLOR A NIVEL EXTRA-
HOSPITALARIO? Del Rey Tomds-Biosca M, Martinez Figueira L,
Gomez Recio L, Sanchez Granados JM, Serrano Ayestardn O, Betes
Mendicute M, Gonzilez Salas E, Ramajo Polo A. Servicio de Pediatria.
Complejo Asistencial Universitario de Salamanca.

Introduccién. El dolor es un sintoma que acompaiia a multiples
enfermedades infantiles, y por tanto, constituye un motivo frecuente
de consultas pedidtricas, ya sea ocasionado por accidentes o por otras
patologias médicas. El objetivo principal del siguiente estudio es valorar
si los pacientes pediatricos derivados de un primer nivel de asistencia
médica al servicio de urgencias reciben algtin tipo de analgesia y si esta
es adecuada a la intensidad del dolor que presentan.

Material y métodos. Estudio observacional prospectivo durante
un periodo de 6 semanas en el que recogimos los datos de 84 nifios
que acudieron a la urgencia pediatrica del hospital universitario de
Salamanca que habian sido derivados tanto de atencién primaria como
de emergencias sanitarias u otros hospitales de la misma comunidad
auténoma. Clasificamos los datos obtenidos en funcién de la etiologia
del dolor, la edad (mayores o menores de 5 afios) y la intensidad del
dolor utilizando las escalas de Wong-Baker para nifios pequefios y
la escala numérica para nifios mayores. Se consider6 dolor leve: <3,
moderado: 3-5 e intenso: 5-10.

Resultados. De un total de 84 pacientes el 44% presentaban dolor
leve (37), el 47% dolor moderado (40) y el 8% restante dolor intenso (7).
Un 24% (20) del total recibi6 algtin tipo de analgesia. Segtin la intensi-
dad del dolor un 22% de los que presentaban dolor leve fueron tratados,
un 22% de los moderados y un 43% en el grupo de dolor intenso. Los
traumatismos fueron la causa de dolor mds frecuente (60 pacientes),
siendo tratados el 23% de ellos, el dolor de los 24 casos restantes fue
debido a otras patologias médicas y fueron tratados el 25%. De forma
global, menos de la mitad (40%) recibi6 una analgesia adecuada a la
intensidad del dolor que presentaba, ninguno dentro del grupo de
dolor intenso. Estratificando por la procedencia, 72 pacientes fueron
derivados de atencidn primaria (24% recibi6 analgesia), 10 atendidos
por emergencias sanitarias (20% tratados) y 2 procedentes de otros
hospitales (de los cuales la mitad recibié analgesia). De los 84 pacientes
incluidos en el estudio 14 eran menores de 5 afos, siendo solo uno de
ellos tratado de forma adecuada. De los mayores de 5 afios un 21% fue
tratado (47% de forma adecuada).

Conclusiones. A la vista de los resultados analizados, hemos obser-
vado que el dolor es infratratado independientemente de la causa, la
edad y la intensidad. Los pacientes atendidos en atencién primaria
recibieron mds analgesia que los pacientes derivados de emergencias
sanitarias. La concienciacion para tratar el dolor es ligeramente mayor
en patologias médicas u otros accidentes que en los traumatismos. La
intensidad del dolor si se correlaciona con la mayor administracién
aunque no con la éptima potencia analgésica. El tratamiento en los
nifios mas pequefios fue menor que en el grupo de mayor edad. Es
necesaria una mayor concienciacion de los pediatras y del personal
de transporte en el alivio sintomatico del dolor.

EQUILIBRIO ACIDO-BASE Y ALTERACIONES HIDROELECTRO-
LITICAS EN EL POSTOPERATORIO. INFLUENCIA DE LOS FAC-
TORES PERIOPERATORIOS. Sariego A, Rey C, Medina A, Concha A,
Vivanco A, Mayordomo ], Menéndez S, Ferndndez R. UCIP. Area Gestion
Pediatria. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Objetivos. Determinar las alteraciones hidroelectroliticas y del
equilibrio dcido-base que se producen tras distintos tipos de cirugfa en
pacientes pedidtricos. Estudiar la influencia de factores perioperatorios.

Material y métodos. Estudio prospectivo observacional llevado
a cabo en la UCIP de un Hospital Universitario. Se estudiaron 123
nifios ingresados en la UCIP tras distintos tipos de cirugia (toracica,
ORL, abdominal, ortopédica y neurocirugia). Los valores de pH, PCO,
(mm Hg), HCO* (mmol/L), EB (mmol/L), lactato (mmol/L), sodio
(mmol/L) y glucosa (mg/dl) fueron determinados tras la cirugfa a las
0, 12,24, 48 y 72 horas del postoperatorio.

Resultados. La media de los distintos valores en gasometria venosa
alas 0 h del postoperatorio se muestra en la tabla VI. Los valores marca-
dos con * estan influenciados por el tipo de cirugfa (diferentes respecto
a los observados en otro tipo de cirugia con p < 0,05). Las alteraciones
mds frecuentes fueron la hiperglucemia, la hiponatremia, la acidosis
metabolica y la acidosis respiratoria. Existe un mayor riesgo de padecer
acidosis metabolica en el postoperatorio tras cirugia abdominal (OR
4,3) y de padecer acidosis respiratoria tras cirugfa toracica (OR 10,8).
El tipo de anestésicos o de sueroterapia empleada en la cirugia no
influye en la aparicién de acidosis. Sin embargo, los aportes de sodio
(mmol/kg) y de glucosa (g/kg) si se correlacionan con las cifras de
natremia y glucemia.

Conclusiones. En el postoperatorio tras distintos tipos de cirugia se
producen alteraciones electroliticas y del equilibrio acido-base que estan
influidas por los factores perioperatorios (aportes de sodio y glucosa)
y por el tipo de cirugia. Conocer este hecho nos ayudara en el manejo
de estos pacientes.

EVOLUCION DEMOGRAFICA DE LA POBLACION PEDIATRICA
EN CANTABRIA EN LOS ULTIMOS 12 ANOS. RELACION CON
LA PRESION ASISTENCIAL URGENTE. Guerra Diez JL, Alvarez
Granda C, Leonardo Cabello MT, Cuesta Gonzdlez R, Caunedo Jimé-
nez M, Cabero Pérez M]J, Alvarez Granda L. Servicio Pediatria. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La obtencion de datos demogréficos de la poblacion
atendida en los Hospitales, permite conocer cudl puede ser el com-
portamiento de ésta en relacion a la presion asistencial en urgencias
pediatricas.

Objetivo. Calcular la poblacion pedidtrica en Cantabria entre 2001
y 2003. Clasificar por edad y sexo. Establecer las diferencia en las pira-
mides poblacionales pedidtricas de 2001 y 2013. Calcular el porcentaje
de pacientes por edad que acuden a urgencias por poblacién total y
su evolucion.

TaBLA VI

pH PCO, HCOs- EB Lactato Sodio Glucosa
Qx abdominal 7,28 415 19,8* -6,2* 13 131,8* 175,9
Qx tordcica 7,29* 485* 22,5* -4,0 15 133,5 164,6
Qx ortopédica 7,36 38,0* 214* 2,9 16 138,6* 131,3*
Neurocirugfa 7,34 37,5* 19,9 -5,7 1,1 138,6* 131,1
ORL 7,34 40,4* 225 -3,1 18 134,5* 121,8
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Figura 5.

Material y métodos. Estudio descriptivo de poblacion pedidtrica
entre 0 y 13 afios cumplidos en la Comunidad de Cantabria entre los
afios 2001 y 2013. Datos obtenidos del instituto cdntabro de estadistica:
icane.es: poblacién por sexo, edad y grupo quinquenal. Fuente: padrén
municipal de habitantes. Ultima actualizacion de 21/01/14. Ntimero
de urgencias totales clasificadas por grupos de edad: < 3 aflos, entre 3
y 4 afios, entre 5y 9 afios entre 10 y 12 afios, >12 afios.

Resultados. El ntimero de poblacion pedidtrica menor de 14 afios
en el afio 2013 es de 75.197 niftos, 51,05% nifios y 48,95% nifios. Se
objetiva un incremento progresivo anual de la poblacién pedidtrica
desde 2001, con una media de 1.307,25 nifios/afio. El incremento total
entre 2001 y 2013 fue de 15.687 nifios. Se constata un ligero aumento
de nifias con respecto a nifios. Clasificados por edad, se produce un
incremento en el nimero de nifios en todos los grupos de edad excepto
los mayores de 12 afios que han disminuido. La pirdmide poblacional
pediétrica ha pasado de una pirdmide invertida a forma ovoide (Fig.
5). Respecto al ntimero de urgencias valoradas, en 2001: 38.843, en 2013:
44.344. Incremento de 5501 pacientes. Los nifios menores de 3 afios
presentan una relacion n® urgencias/poblacién en 2001 de 1,55 que ha
descendido en 2013 hasta 1,26. El resto de grupos con valor inferior a
1. Porcentaje de atenciones en <3afios de 45,78% en 2001 y de 45,12%
en 2013. El segundo grupo mds prevalente es el de 5-9 afios, 22,21% en
2001 y 23,53% en 2013. Después se sitian los nifios de 3-4 afios y los
mayores de 10 afios.

Conclusiones. Se ha producido un incremento de la poblacién
pedidtrica en Cantabria entre el 2001 y 2013 en todos los grupos de edad
salvo 13 aflos, que ha generado un cambio en la pirdmide poblacional
pediatrica. Se acompafia de un aumento del ntimero de atenciones
urgentes; la mayor parte son pacientes < 3 afios. Ademas el aumento
de las franjas intermedias de la pirdmide pedidtrica se relaciona con
el aumento del porcentaje de atenciones de pacientes entre 3 y 9 afios
durante el afio 2013.

COMPARACION DE LOS CONOCIMIENTOS SOBRE DOLOR
PEDIATRICO ENTRE DOS POBLACIONES DIFERENTES DE
PROFESIONALES DE ENFERMERIA. Lobete Prieto C', Rey Galdn
C2, Kiza AH3, Tomé Nestal C*, Garrido Garcia E%, De Juan Alvarez A%,
1Servicio de Pediatria, Hospital Virgen de la Concha, Zamora. 2Seccidn de
Cuidados Intensivos Pedidtricos, Hospital Universitario Central de Asturias,
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Oviedo. 3Erasmus Mundus Masters Candidate in Emergency and Critical Care
Nursing, Universidad de Oviedo, Oviedo. *Servicio de Pediatria, Hospital del
Oriente de Asturias, Arriondas.

Introduccién y objetivo. El dolor infantil ha sido infravalorado e
insuficientemente tratado debido principalmente a la complejidad de
la evaluacion del dolor en el nifio enfermo. El personal de enfermeria
es clave en el manejo del dolor infantil y se ha comprobado que existe
un déficit de formacion en este campo. El objetivo de este estudio fue
comparar los conocimientos sobre dolor infantil entre un grupo de
profesionales de enfermeria de un hospital pedidtrico y otro de un
hospital general.

Material y métodos. Estudio descriptivo basado en la utilizacion
de un cuestionario validado para la valoracion de los conocimientos y
actitudes del personal de enfermeria sobre el dolor pedidtrico (Pediatric
Nurses” Knowledge and Attitude Survey Regarding Pain -PNKAS-).
Se distribuyo el cuestionario al personal de enfermeria de un hospital
pedidtrico (atiende exclusivamente a poblacién pediatrica en su trabajo
diario) y de un hospital general (atiende a poblacién pediatrica pero
no de forma exclusiva durante su trabajo diario). La puntuacién en el
cuestionario PNKAS se expresé como porcentaje de acierto.

Resultados. Se entrego el cuestionario a 85 profesionales de enfer-
meria en el hospital pediétrico y a 41 en el hospital general. De ellos
cumplimentaron la encuesta 30 en el hospital pediatrico (35,3%) y 32
en el hospital general (78%). La puntuacién media obtenida en el hos-
pital pedidtrico fue 51,7% (intervalo de confianza 95%: 47,5-56%) y en
el hospital general fue 47,2% (intervalo de confianza 95%: 43,6-50,8%).
La diferencia no fue estadisticamente significativa. No se encontraron
diferencias estadisticamente significativas en las puntuaciones medias
de cada grupo de edad (p=0,185), de tiempo de experiencia como enfer-
mera (p=0,274), de tiempo de experiencia como enfermera pediatrico
(p=0,177), de nivel de educacion (p=0,627) ni de frecuencia con la que
interviene en el tratamiento del dolor en nifios (p=0,232).

Conclusiones. No existi6 una mejor puntuacioén en el cuestionario
PNKAS en la enfermeria que trabaja exclusivamente con nifios que
en la enfermerifa que trabaja con poblacién general. Resulta necesario
mejorar la formacién sobre el dolor pedidtrico en los profesionales de
enfermerfa que atienden al nifio enfermo hospitalizado. La reciente
incorporacién de la enfermeria pediatrica al sistema de especialidades
puede contribuir a mejorar esta formacién.
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Sabado 8 de noviembre - Bloque 1

Moderadores: Beatriz Plata y Pablo Prieto

1 TETRALOGfA DEFALLOT EN PACIENTE CON SOPLO ASIN-
TOMATICO. Garde Basas ], Ferndndez Sudrez N, Viadero Ubierna
MT, Alegria Echauri ], Alegria Echauri E, Planelles Asensio MI,
Otero Vaccarello O. Servicio de Pediatria, Cardiologia Infantil. Hospital
Universitario Marqués Valdecilla. Santander.

Introduccion. La tetralogia de Fallot es la cardiopatia compleja mds
frecuente, representando el 5-8% de todas las cardiopatias congénitas,
con una incidencia de 1 de cada 8.500 nacidos vivos. En ocasiones el
diagndstico es prenatal gracias al avance de la ecografia fetal, aun-
que clasicamente el diagndstico se da en neonatos asintométicos con
hallazgo de soplo sistélico a la auscultacion. Los episodios de ciano-
sis y subcianosis con las maniobras de Valsalva aparecen més tardia-
mente, durante el periodo de lactante, por el aumento progresivo de
la obstruccién en el tracto de salida derecho. En nifios no operados
pueden aparecen otras complicaciones como acropaquias, aparicién
de colaterales sistémico-pulmonares, endocarditis, accidentes cerebro-
vasculares, etc. El tratamiento definitivo consiste en cirugfa correctora
que suele realizarse antes de los 6 meses de edad, ya que se ha visto
que la correccidn precoz del Fallot favorece el desarrollo correcto del
arbol vascular pulmonar periférico.

Objetivo. Presentacion de un caso de T. de Fallot con edad al diag-
noéstico inusual y buena evolucién tras tratamiento quirtrgico.

Resumen del caso. Lactante de 10 meses de vida, procedente de
Pert, que es remitida por su Pediatra para valoracién de soplo cardfaco.
Refieren embarazo controlado, periodo neonatal sin incidencias, curva
ponderoestatural ascendente, no rechazo ni fatiga con las tomas y no
crisis hipoxémicas. En la exploracién fisica destaca SatO, 90%, cianosis
peribucal y a la ACP soplo sistélico I1I/ VI pansistélico de predominio
en foco pulmonar. En el ECG se observa eje de QRS derecho, BIRDHH
y datos de hipertrofia derecha. En el ecocardiograma se objetiva hiper-
trofia ventricular derecha con funcion biventricular conservada, CIV
subaértica de 7 mm, con aorta acabalgada <50% sobre la CIV, estenosis
pulmonar valvular con un anillo pulmonar de 6 mm con obstruccién
severa en tracto de salida de ventriculo derecho (gradiente maximo
de 110 mmHg) y ramas pulmonares pequefias. Con diagndstico de
Tetralogia de Fallot es remitida a hospital de referencia donde se realiza
correccion quirdrgica consistente en colocacion de parche transanular.
Present6 un postoperatorio largo, siendo las complicaciones princi-
pales disfuncién diastélica del VD, derrames pleurales persistentes
y colitis por C. difficile. Actualmente se encuentra asintomatica, con
insuficiencia pulmonar severa como lesién residual principal, que
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probablemente requerird nuevas intervenciones quirtirgicas o percu-
tdneas en un futuro.

Comentarios. Es importante estar alerta frente a los posibles sinto-
mas de cardiopatias congénitas en los primeros meses de vida (soplo
cardiaco, falta de medro, cianosis, fatiga, etc.), ya que un diagndstico
precoz condiciona el prondstico tanto clinico como quirtrgico.

2. SINDROME DE MARFAN CON AFECTACION CARDIACA
PRECOZ. Otero Vaccarello O, Ferndndez Sudrez N, Viadero Ubier-
na M, Planelles Asensio I, Garde Basas ], Vizquez Canal R, Alegtia
Echauri E, Alegria Echauri ]. Servicio Cardiologin Pedidgtrica. Hospital
Universitario Marqués Valdecilla. Santander.

Introduccién. El sindrome de Marfan tiene una herencia autosémica
dominante y es producido en la mayoria de casos por mutaciones en el
gen FBN1 que codifica la fibrilina-1, una proteina de la matriz extrace-
lular. Sin embargo, un tercio de los casos se deben mutaciones de novo.
El diagnostico requiere el cumplimiento de una serie de criterios clinicos
y/o genéticos (Gante). La afectacion cardiaca ocurre en el 70-95% de
casos y marca el prondstico de la enfermedad. En la infancia es mas
frecuente observar valvulopatia mitral y la dilatacién adrtica no suele
debutar hasta la pre/adolescencia. Los tltimos estudios apuntan hacia
que la evolucién de la dilatacién adrtica puede detenerse/enlentecerse
mediante el uso de beta-bloqueantes o ARAIL

Objetivo. Presentacion de dos casos de sindrome de Marfan de
diagnéstico temprano con dilatacién aértica precoz. Uno de los casos
tiene historia familiar de sindrome de Marfan y el otro es esporadico.

Casos clinicos. Caso 1. Nifia de 2 afios derivada a Cardiologfa para
valoracion por madre afecta de S. Marfan diagnosticada a los 9 afios
por criterios clinicos; sin afectacién cardiovascular hasta el momento.
Se realiza ecocardiograma donde se objetiva dilatacién de aorta (raiz
adrtica 21,5 mm, Z-score +1,83), escoliosis y miopia magna. Se inicia
tratamiento con propranolol y se solicita estudio genético confirméan-
dose mutacién en el gen FBN1. En el control con 5 afios de edad pre-
senta aumento de la dilatacion de raiz adrtica: 24 mm (Z-score +2,97).
Actualmente recibe tratamiento con atenolol, con estabilizacion de la
dilatacion en los tltimos meses. Caso 2. Nifio de 2 afios y 5 meses, diag-
nosticado recientemente, remitido desde planta de hospitalizacién para
valoracion cardiolégica por habito marfanoide, con escoliosis, pectus
excavatum, paladar ojival e hiperlaxitud. Se objetiva dilatacion de raiz
adrtica: senos 24,6 mm (Z-score + 4,68) y prolapso de v.triciscpide. El
estudio genético detecta dos mutaciones: FBN1, y ACTA2 (relaciona-
da con aneurisma adrtico no sindrémico familiar). Estudio genético
familiar: madre heterocitota para la mutacion del gen ACTA2, ningtin
progenitor portador de mutacién en el gen FBN1. Recibe tratamiento
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licenses(by-nc/2.5/es/), la cual permite su uso, distribucion y reproduccion por cualquier medio para fines no comerciales, siempre que se cite el trabajo original.
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con losartan desde hace 2 meses, pendiente de valorar evolucién en
préximos controles.

Conclusiones. Es importante un diagnéstico precoz del sindrome
de Marfan, ya sea por despistaje de progenitores afectos o por fenotipo
compatible, para detectar e intentar evitar la progresién de la afectacion
cardiaca.

3. PARADA CARDIACA EXTRAHOSPITALARIA REANIMADA.
Alvarez Gonzdlez D', Sancho Gutiérrez R, Garcia Albald A?, Cau-
nedo Jiménez MY, Cueli del Campo 'L, Garcia Valle E, Judrez Man-
cia PA2, Holanda Peiia MS*. 'Servicio de Pediatria, "Medicina familiar
y comunitaria, 3Unidad de Cuidados Intensivos. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La parada cardiorrespiratoria (PCR) es poco frecuente
en Pediatria. Las principales causas son: shock séptico, traumatismos,
intoxicaciones, enfermedades metabdlicas, convulsiones, cardiopatias
congénitas e insuficiencia respiratoria. Los accidentes suponen la causa
mas comtin en los mayores de un aflo.

Caso clinico. Nifia de origen chino, de 2 afios de edad, sin antece-
dentes personales de interés, que ingresa en UCI por parada cardia-
ca. Los padres refieren que estando la nifia previamente sana, salvo
cuadro de gastroenteritis de una semana de evolucién, sufre brusca
perdida de consciencia por lo que avisan al Servicio de Urgencias
del 061. Al llegar al domicilio la nifia esta en asistolia. Inician RCP
avanzada logrando ritmo cardiaco tras 5 minutos y dosis de adre-
nalina. A su llegada a UCI presenta hipoperfusién, arreactividad y
pupilas medio-midriaticas fijas. Tras completar anamnesis, los padres
cuentan caida hacia atrds desde una silla, golpedndose la cabeza, sin
poder especificar si la caida fue la causa o la consecuencia de pérdida
de consciencia. Se solicité analitica urgente destacando una acidosis
metabdlica severa (pH 6,68), lactato 155 mg/dl, glucosa 279 mg/dly
TP 54%, sin pardmetros infecciosos alterados. Los téxicos y estudio
metabélico de la orina fueron negativos. E1 ECG y ecocardiograma
resultaron normales. Se realiz6 TC craneal tras estabilizacion inicial sin
objetivarse contusiones cerebrales ni lineas de fractura. La radiografia
de columna cervical muestra discreta anterolistesis entre C2-C3. E1 EEG
inicial muestra un patrén bioeléctrico tipo brote supresion arreactivo
a estimulos aplicados, y tras 48 horas, encefalopatia difusa en grado
severo. Precis6 sueroterapia intensiva y apoyo inotrépico, logrando
lenta progresion de parametros hemodindmicos pero persistiendo la
acidosis metabdlica. La exploracion neurolégica permanece sin cambios
respecto a la inicial, con ausencia de respuesta a estimulos y de reflejos
troncoencefalicos. En las siguientes 48 horas evoluciona hacia la muerte
encefélica. Se inicié protocolo de trasplante de 6rganos. La autopsia
inform6 de lesiones en médula espinal en la regién bulboraquidea,
compatibles con traumatismo cervical.

Conclusiones. La PCR es poco frecuente en pediatria. Sin embargo,
en caso de que ocurra, la inmediata actuacion es esencial. Los traumatis-
mos suponen una causa importante de PCR en nifios. Las caracteristicas
anatémicas de la columna cervical en desarrollo hacen que sea posible
el dano medular sin alteracion radioldgica, por ello, ante la normalidad
de las pruebas de imagen no se puede descartar por completo la lesién
traumatica cervical en los nifios.

4. MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA. LA IMPORTANCIA DEL
ELECTROCARDIOGRAMA. Alegria Echauti ], Alegria Echauri
E, Planelles Asensio M1, Otero Vaccarello O, Garde Basas ], Fer-
ndndez Sudrez N, Viadero Ubierna MT. Cardiologia Infantil, Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.
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Introduccién. La miocardiopatia hipertréfica (MH) es una enfer-
medad compleja y heterogénea. Muchos pacientes presentan escasa
sintomatologia y evolucién benigna, pero en otros casos puede llegar
a convertirse en una enfermedad progresiva con sintomas severos.

Caso clinico. Nifia de 6 afios derivada a la consulta por soplo
cardiaco. Sin antecedentes de interés. En la exploracion presenta
soplo sistdlico II/VI. ECOCG normal. ECG con ondas Q profundas en
cara inferior y precordiales izquierdas. En control evolutivo persisten
las anomalias ECG, observandose una vélvula mitral de aspecto
displdsico, sin otras anomalfas. Finalmente, un afio y medio mds
tarde se confirma MH septal asimétrica con obstruccion subadrtica
dindmica por SAM mitral, Al dilatada e IM moderada, iniciando
tratamiento betabloqueante. Se completa el estudio de imagen con
AngioRMN (engrosamiento difuso de la pared miocardica con grosor
méximo en septo sin signos de fibrosis miocdrdica) y para estrati-
ficacién de riesgo con Holter 24 horas y Ergometria (normales).
En el estudio genético se encuentran dos mutaciones en los genes
MyBPC3 y RBM20, siendo la primera la principal responsable del
fenotipo de nuestra paciente. Ampliado el estudio a familiares de
primer grado se detecta que el padre y la abuela por rama pater-
na estdn también afectos (portadores de mutacion MyBPC3). En la
actualidad (10 afios) presenta disnea de moderados esfuerzos sin
otros sintomas. Continda tratamiento con atenolol y seguimiento
estrecho en consulta de Cardiologfa.

Comentarios. La MH no suele producir sintomas en la edad pedia-
trica, salvo los casos mas graves. Es por esto que a veces su diagnds-
tico se realiza tras estudio de un soplo, de sincope/arritmias o por
alteraciones en el ECG. E1 ECG es anormal en la mayoria de los casos
e incluso puede preceder a la aparicién ecografica de la hipertrofia,
como vimos en nuestro caso. Aconsejamos la realizacién de ECG a los
nifios valorados en la consulta por soplo cardiaco, ya que en ocasiones
como esta puede ponernos en sospecha de un diagnéstico que, de otra
forma hubiera pasado desapercibido. También es importante, a raiz del
diagnéstico de un caso indice de MH realizar estudio a los familiares
de primer grado, puesto que en la mayoria de los casos se trata de una
enfermedad de origen genético.

5. EPIDEMIOLOGIA DE LA COMUNICACION INTERAURICU-
LAR TIPO SENO VENOSO EN NUESTRA COMUNIDAD. Pla-
nelles Asensio MI, Naranjo Gonzilez C, OteroVaccarello O, Alegria
Echauri ], AlegriaEchauri E, Garde Basas |, Ferndndez Sudrez N,
Viadero Ubierna M. Cardiologia Infantil, Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. Hemos observado que en Cantabria la incidencia
de malformaciones cardiacas congénitas (CC) tipo CIA seno venoso
(CIA-SV) es muy superior a la incidencia en el resto de Espana. No asi
la incidencia de otro tipo de CC. Aunque la etiologfa exacta de las CC
se desconoce, varios estudios han demostrado el papel fundamental
de genes que codifican proteinas en el desarrollo de los segmentos en
etapas iniciales del embrion.

Objetivo. Comparar la incidencia de CIA-5V en Cantabria respecto
al resto de la poblaci6n espaiiola.

Método. Se revisan los casos de CIA-SV recogidos entre octubre
1999-diciembre 2012. En dicho periodo hay en Cantabria un total de
58.500 recién nacidos vivos (RNV) de los cuales 10 se diagnosticaron
de CIA-SV (0,17%). 10 casos de CIA- SV diagnosticados suponen una
media de 0,77 casos nuevos por afio. En Espafia se calcula una inci-
dencia de 7-8 casos de CIA-5V/100.000 recién nacidos vivos mientras
que en Cantabria la incidencia es de 17-19 casos/100.000 RNV. 4 de
los 10 casos asocian drenaje venoso pulmonar anémalo. No hubo
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diferencias por sexos (50% fueron varones y 50% fueron mujeres).
Ninguno de los casos estaba en el contexto de un sindrome de origen
genético. Tampoco se observaron malformaciones extracardiacas en
nuestros pacientes.

Comentarios. La incidencia de CIA-SV en Cantabria supone al
menos 3 veces mds de lo esperado respecto a la incidencia en Espa-
fla. En cuanto al resto de datos epidemiolégicos, no hay diferencias
significativas con el resto del pafs. Serfa conveniente analizar factores
genéticos, maternos o ambientales que hayan podido influir en las
fases iniciales del desarrollo embrionario y que puedan justificar este
aumento de incidencia en nuestra comunidad.

6. DIAGNOSTICO DE CANAL ATRIOVENTRICULAR COM-
PLETO EN ESTUDIO DE SOPLO CARDIACO. Garde Basas ],
Ferndndez Sudrez N, Viadero Ubierna M, Alegria Echauri ], Ale-
gtia Echauri E, Otero Vaccarello O, Planelles Asensio I. Servicio de
Pediatria, Cardiologia Infantil. Hospital Universitario Marqués Valdecilla.
Santander.

Introduccién. Los defectos de cojines endocérdicos representan un
3-5% de todas las cardiopatias congénitas con una incidencia aproxi-
mada de 2/10.000 recién nacidos vivos. El canal AV completo combina
un defecto a nivel auricular (tipo Ostium Primum) e interventricular a
nivel del septo membranoso con una anomalia severa de las vélvulas
AV, (valvula AV comtn disfuncionante que conecta las dos auricu-
las con los dos ventriculos). Los sintomas de insuficiencia cardiaca
(polipnea, disnea, cansancio durante las tomas e infecciones respira-
torias de repeticion) son debidos a la sobrecarga cardiaca secundaria
al hiperaflujo pulmonar por el shunt ID y a la regurgitacion valvular.
Suelen presentarse durante los primeros meses de vida y alertan al
pediatra sobre la posible presencia de una cardiopatia congénita. Una
vez diagnosticado el paciente, la cirugfa debe realizarse antes de los
6 meses de vida, para evitar que se lleguen a producir cambios en el
arbol vascular pulmonar que lleven hacia una hipertension pulmo-
nar, la cual complicaria las posibilidades de correccién quirtrgica y
ensombreceria el prondstico.

Objetivo. Presentacion de un caso de canal A-V con edad al diag-
noéstico inusual y buena evolucién tras tratamiento quirtrgico.

Resumen del caso. Nifio de 4 afios y medio procedente de Ruma-
nia, remitido por su pediatra para valoracion de soplo cardiaco. Refie-
ren mltiples infecciones respiratorias y cansancio con esfuerzos leves.
En la exploracién fisica destaca crecimiento en percentiles bajos de
talla y peso, hepatomegalia y en la ACP latido hiperdindmico y soplo
sistélico III/VI con 2 ruido desdoblado. En el ECG se observa ritmo
sinusal, eje QRS desviado a la izquierda y crecimiento de AD. En el
ecocardiograma se objetiva una CIA-OP de unos 20 mm con shunt
ID y una CIV perimembranosa de 8.5 mm; vélvula AV comin con
componente mitral de 21.5 mm y tricuspideo de 23.5 mm, con IM e
IT ligeras con tronco y ramas pulmonares dilatadas por hiperaflujo.
No se observaron datos de hipertension pulmonar. Con diagndstico
de Canal Atrioventricular completo bien balanceado e insuficiencia
cardiaca parcialmente compensada, se inicia tratamiento farmacoldgico
y se remite a centro de referencia para cierre quirtrgico. Se realiza
correccién completa mediante técnica de doble parche y actualmente
se encuentra asintomatico, con lesiones residuales leves por ecocar-
diografia.

Comentarios. Es importante estar atentos a los posibles sintomas
de cardiopatias congénitas (soplo cardiaco, falta de medro, infecciones
respiratorias, fatiga, etc.) en las primeras etapas de la vida, ya que un
diagnéstico precoz condiciona el prondstico tanto clinico como qui-
rirgico.

7. TIROIDITIS Y ENFERMEDAD CELIACA. A PROPOSITO DE
UN CASO. Naranjo Gonzilez C, Cueli Del Campo L, Gonzilez
Escartin E, Pozas Mariscal S, Palacios Sdanchez M, Luzuriaga
Tomds C. Servicio Pediatria. Hospital Universitario Marqués de Valde-
cilla. Santander.

Objetivo. Describir un caso clinico de tiroiditis de inicio en la pri-
mera infancia y enfermedad celiaca (EC).

Caso clinico. Paciente de 4,5 afios remitida por bocio y peor rendi-
miento escolar, falta de atencion y estrefiimiento. En analitica T4L 0,5
ng/dl, TSH 71,5 mUI/L, Anticuerpos anti-tiroglobulina 81,4 UI/ml y
Anti-TPO 589 Ul/ml. Antecedentes personales: Sin interés. Antecedentes
familiares: Abuelo paterno DM1. Primera visita: EC 4,5 afios. Peso 21
kg, talla 113,8 cm (p>97), Peso/talla 102%. Bocio, se palpa glandula
tiroidea aumentada 1-2veces su tamafio de consistencia heterogénea.
Resto exploracién normal. Ecografia tiroidea: Glandula aumentada de
tamafio con vascularizacién incrementada. Gammagraffa: Tiroides nor-
mofuncionante. Evolucidn: Inicié tratamiento sustitutivo con hormonas
tiroideas en la primera visita, presentando mejorfa clinica y analitica.
Aumento progresivo de dosis hasta maximo 2,5 pg/kg con 13,2 afios. A
los 14,3 afios descienden necesidades hasta 1,5 pg/kg al alta. A los 5,6
afios presenta estrefiimiento y anemia ferropénica. Realizados anticuer-
pos antigluten positivos, es remitida a Digestivo Infantil que diagnostica
de EC. Tras 8 meses con dieta sin gluten marcadores inmunoldgicos
negativos. Solicitados anticuerpos anticélula B-pancredtica negativos.
Haplotipo HLA-II DQ2/DQ?. Evolucién anticuerpos tiroideos: Valores
maximos al diagndstico (Anti-TPO 589 UI/ml), descendiendo progresi-
vamente hasta negativizarse a los 18 afios. Evolucion Bocio: Mantiene
aumento de glandula tiroidea hasta los 18 afios. Ultimo control: EC
18,8 afios, Talla 173,4 cm (SDS 1,55), Peso 64,9 kg, IMC 21,58. TSH 6,08
mUI/L, TAL 1,36 ng/ml. No bocio. Tratamiento con Levotiroxina 100
ng/dia. Pasa a Endocrinologia adultos.

Conclusion. La prevalencia de EC en pacientes con enfermedad
tiroidea autoinmune es del 3-5%; y la frecuencia de enfermedad tiroi-
dea autoinmune en pacientes con EC del 5-20%. Parece recomendable
realizar cribado de EC en pacientes con enfermedad tiroidea autoin-
mune, y valorar funcién tiroidea y anticuerpos anti-tiroideos en los
pacientes con EC.

8. TIROIDECTOMIA TOTAL PROFILACTICA EN UN PACIENTE
DIAGNOSTICADO DE MEN2A. Posadilla Andrés ], Sdnchez-
Villares C, Abad Moreno N, Martin Alonso M, Moreno C, Prieto
Matos P. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de Salamanca.

Introduccién. El MEN2A es un sindrome neuroendocrino secun-
dario a una mutacién en el proto oncogen RET que se acompafia de un
riesgo aumentado de tumor medular de tiroides (CMT), hiperparatiroi-
dismo y feocromocitoma. El carcinoma medular de tiroides es un tumor
agresivo que no responde al radioyodo ni a la quimioterapia siendo
la cirugia el tnico tratamiento curativo. Dentro del MEN2A el tumor
medular de tiroides es el que se suele asociar con el prondstico vital
del paciente por lo que se recomienda tiroidectomia total profiléctica
Presentamos el caso de un nifio cuyo diagnéstico de MEN2A se realiz6
en una etapa preclinica.

Caso clinico. Varén de 5 afios de edad, con diagndstico de Sindrome
MEN2A (mutacién c634y en exon 11 del gen RET); derivado de otro
hospital para valoracion quirdrgica y endocrina. Antecedentes fami-
liares: Padre intervenido de CMT a los 21 afios, con la misma mutacion
que nuestro paciente, abuela paterna diagnosticada de MEN2A (CMT,
Feocromocitoma, Hiperparatiroidismo), dos tios paternos, hermano
por parte de padre y tres primos hermanos paternos afectos de muta-
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cién en gen RET. Exploracion fisica: no se palpa bocio y no presenta
sintomas de distiroidismo. Pruebas complementarias: Analitica previa
a la cirugfa: presenta una funcion tiroidea normal, sin alteraciones en
calcio, calcitonina, PTH, antigeno carcinoembrionario, ni catecolaminas
en orina. Ecograffa tiroidea: compatible con la normalidad. Se realiza
tiroidectomia total profilactica, preservando las glandulas paratiroi-
deas en regi6n cervical; asi como los nervios recurrentes. Evolucion:
asintomdtico, sin signos de hipoparatitoidismo; tinicamente precisa
tratamiento sustitutivo con Levotiroxina, asi como controles analiticos
periddicos para el ajuste de dosis correcta.

Conclusiones. Ante la presencia de mutacion en el gen RET se
recomienda tiroidectomia profilactica en centros especializados a una
edad en relacién con el tipo de mutacion. La alteracion de nuestro
paciente es de alto riesgo por lo que se recomienda la cirugfa antes
de los 5 afios. Se debe realizar estudio de familiares de pacientes con
sindrome MEN2A para indicar la tiroidectomia profilactica y mejorar
el prondstico vital de estos pacientes.

9. HIPERTIROIDISMO AUTOINMUNE (ENFERMEDAD DE
GRAVES-BASEDOW) EN PEDIATRIA. A PROPOSITO DE UN
CASO. Naranjo Gonzdlez C, Cueli Del Campo L, Gonzilez Escar-
tin E, Planelles Asensio 1, Sainz-Ezquerra Belmonte B, Palacios
Sinchez M, Bertholt Zuber L, Luzuriaga Tomds C. Servicio Pediatria.
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Objetivo. Describir un caso clinico de hipertiroidismo autoinmune
(Graves Basedow).

Caso clinico. Paciente de 7,3 afios de edad remitida a consulta de
Endocrinologfa Pediatrica por Bocio de 1mes de evolucion, refieren asin-
tomatica. Alimentacién normal. No antecedente de ingesta de bociogenos.
Antecedentes personales y familiares: Sin interés. Primera visita: EC 7,3 afios.
Peso 21,6 kg, talla 123,2 cm (SDS 0,36), Relacién Peso/talla 93%. Nerviosa,
manos algo sudorosas. FC 125 Ipm, ritmico. Discreto exoftalmos. Bocio, se
palpa glandula tiroidea aumentada 2-3 veces su tamafio de consistencia
uniforme, sin nédulos. Resto exploracion normal. En analitica T4L 5
ng/dl, T3 4,7 ng/dl, TSH 0,011 mUI/L. Anticuerpos anti-tiroglobulina
126 UL/ml, Anti-TPO 3800 UI/ml, Anti-TSI 170 U/L. Ecografia tiroidea:
Glandula aumentada de tamafio uniforme. Gammagrafia tiroidea: Bocio
difuso. Evolucién: Diagnostico de Enfermedad de Graves-Basedow. Inici6
tratamiento con antitiroideos, Tiamazol 0,7 mg/kg/d1a, y Propanolol 10
mg/24 h. Alos 45 dias T4L <0,2 ng/dl, TSH 14,9 mUI/L, se suspende
Propanolol e inicia tratamiento con Levotiroxina. Buena evolucién inicial,
persistiendo anticuerpos positivos y bocio. Alos 11 afios, presenta nuevo
brote de hipertiroidismo tras 3 meses sin medicacién. A los 14 afios tras
tercer brote de hipertiroidismo se decidi6 tiroidectomia total, sin inci-
dencias salvo minima hipocalcemia transitoria. Anatomia patolégica:
Hiperplasia difusa con signos de hiperfuncién. Evolucién anticuerpos
tiroideos: Valores maximos al diagndstico, descendiendo progresiva-
mente hasta negativizarse a los 18 afios. Evolucién Bocio: Se mantiene
aumento de gldndula tiroidea (2-3veces su tamafio) hasta tiroidectomia.
Ultimo control a los 18,7 afios: Talla 160,9cm (SDS -0,42), Peso 58,7 kg
(SDS 0,15), IMC 22,6. TSH 0,58 mUI/L, TAL 1,52 ng/ml. En tratamiento
con Levotiroxina 112 pig/difa. Pasa a Endocrinologia adultos.

Conclusién. El hipertiroidismo es una entidad poco frecuente en
Pediatria, mas frecuente en mujeres, debiéndose el 95% de los casos a
la Enfermedad de Graves, enfermedad autoinmune causada por anti-
cuerpos estimulantes del receptor de hormona tiroestimulante (TSH),
y con manejo complicado por frecuentes recurrencias.

10. DIABETES INSIPIDA. UNA COMPLICACION RARA, PERO
ESPERABLE. Blizquez CJ, Gutiérrez S, Pérez B, Segura DK, Pala-
cios ML, Gdlvez S, Gonzdlez M, Alonso MA. Area Gestién Clinica
de Pediatria. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Objetivos. Recordar una complicacion posible en el contexto de
una enfermedad poco frecuente. La histiocitosis de células de Langer-
hans (HCL) en un rara entidad, (2-10 casos/10¢ nifios < 15 afios) cau-
sada por la proliferacién de células de Langerhans activadas, y puede
afectar a multiples organos. La diabetes insipida (DI) es el trastorno
endocrino asociado mas frecuente, y atin asi afecta a pocos casos. Se
presenta como progresion neurolégica de la enfermedad en la forma
multisistémica o bien en su debut, clasificindola entonces en el grupo
de riesgo intermedio.

Metodologia. Se presenta el caso de un nifio de 5 afios diagnos-
ticado en nuestro hospital de HCL multisistémica en 2.009 y tratado
inicialmente segtin el protocolo LCH-III y posteriormente con ARA-C,
vincristina y prednisona. Una vez estabilizada la enfermedad se inici6
tratamiento de mantenimiento con metrotexato, mercaptopurina e indo-
metacina. En junio de 2.014 comienza con clinica de poliuria, polidipsia
y enuresis nocturna. Un 12 test de deprivacion de agua fue normal (por
probable falta de colaboracion familiar), no inicidndose tratamiento
especifico. Ante la persistencia de la clinica a los 2 meses, se repite
bajo supervisién médica estricta, demostrdndose la presencia de una
diabetes insipida central y se establece tratamiento con desmopresina.

Pruebas complementarias. Sistematicos de orina: Densidad <1005
y Osmolaridad maxima 153 mOsm/kg. Test de Miller en UVIP para
evitar las transgresiones en el control de la ingesta y salida de liquidos:
Tabla L. Niveles de vasopresina al final de la deprivacién hidrica 5,4 pg/
ml. Resonancia magnética cerebral: Discreto engrosamiento del tallo
hipofisario. Lesiones liticas ya conocidas. Ecografia abdominal y serie
dsea completa: sin cambios respecto a las previas.

Conclusiones. El inicio de poliuria y polidipsia en nifios con diag-
nostico de HCL debe sugeriros en primer lugar en una DI, por afecta-
cién neurolégica, aun sin otras manifestaciones de afectacion del SNC.
Elinicio de la quimioterapia en la DI aislada es hoy controvertido, y
descansa en la extension y afectacién de la enfermedad en el momento
del diagnéstico de esta alteracion endocrinoldgica.

Sabado 8 de noviembre - Bloque 2

Moderadores: Ricardo Torres y Haydee Expdsito

11. TEJIDO GASTRICO ECTOPICO, NO TODO ES MECKEL. De
Pedro S, Cebridn C, Liras ], de Celis L, Hidalgo F. Servicio de Pediatria
v Cirugia Pedidtrica. Hospital Clinico de Salamanca.

TaBLA L

Tiempo (horas) 12 horas sin ingesta Administracién ADH 3 horas después 5 horas después
Osm. 0o mOsm/kg 80 > 508 (> 40%) 585

Osm. p mOsm/kg 305 > 294 -

Na s mEq/L 150 144 -
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Introduccién. La hemorragia digestiva baja es un motivo de con-
sulta frecuente en los servicios de urgencias que raramente se debe a
patologias que requieran un tratamiento urgente. Para realizar una
aproximacion diagndstica eficaz debemos conocer con detalle la edad
del paciente, sus antecedentes clinicos y los sintomas asociados; descar-
tando asimismo falsas hemorragias que puedan ser atribuidas al tubo
digestivo. El diverticulo de Meckel es una causa clasica de hemorragia
digestiva indolora en lactantes, sin embargo, no debemos olvidar que
el tejido gastrico ectépico puede tapizar otro tipo de malformaciones.

Caso clinico. Preescolar de 2 afios y 10 meses que consulta por
tres episodios de sangre en heces de aspecto negruzco y mezclada
con la deposicién, abundante e indolora, sin clinica sistémica asocia-
da. No tiene antecedentes de interés. La exploracion fisica es anodina
excepto la presencia de heces melénicas en tacto rectal. Se comprueba
en la analitica su caracter anemizante (Hb 7,8 g/dl) siendo el estudio
de coagulacion, autoinmunidad, coprocultivo, calprotectina y test de
ureasa negativos. La ecograffa muestra la presencia de una invaginacion
ileo-ileal y adenopatias pericecales, y la gammagrafia Tc 99 sugiere
una captacién difusa en flanco izquierdo a nivel de asas intestinales
inespecifica. La endoscopia alta y baja no ofrece datos significativos,
por lo que se decide realizar una laparoscopia diagnéstico-terapéutica
en la que se observa una formacion quistica localizada a nivel ileal
compatible con una duplicaci6n intestinal

Conclusiones. Las duplicaciones intestinales son malformaciones
congénitas raras cuyo tratamiento es la reseccion completa si es posible.
Un 50% de ellas se localizan en el fleon y la sintomatologfa asociada es
frecuentemente inespecifica. A diferencia del diverticulo de Meckel se
pueden localizar en cualquier parte del tubo digestivo, se sitdan en el
borde mesentérico, y no poseen todas las capas de pared intestinal. El
Tc 99 tiene una sensibilidad cercana al 80% en su diagndstico.

12. PERITONITIS PRIMARIA INFANTIL: A PROPOSITO DE UN
CASO. Gonzalez E, Palacios M, Cueli L, Ferndndez I, Tarddguila
AR, Garde ], Sudrez ]. Servicios de Pediatria y Cirugia Pedidtrica. Hos-
pital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introducci6n. La peritonitis primaria (PP) es una entidad muy poco
frecuente en Pediatria. Aparece principalmente en nifios con patologia
de base (nefropatias, hepatopatias), siendo muy infrecuente en nifios
sanos. La clinica es de inicio brusco, consistente en abdominalgia, fie-
bre y vémitos, con signos de irritacion peritoneal. Los gérmenes mas
frecuentementes son el S. prieumoniae, S. pyogenes y S. aureus, aunque en
algunos casos no se aisla gérmen causal. El diagnéstico suele hacerse
mediante laparotomia exploradora y el tratamiento consiste en anti-
bioterapia de amplio espectro.

Caso clinico. Nifia de 5 afios con cuadro de 5 horas de evolucién
de abdominalgia difusa, intensa y continua, asociada a febricula de
hasta 37,8°C. No refiere vomitos ni deposiciones anormales. Explora-
ci6n fisica: afectacion por el dolor, normohidratada, normoperfundi-
da y normocoloreada, con auscultacién cardiopulmonar normal y un
abdomen no distendido con dolor difuso a la palpacién superficial y
defensa generalizada, Blumberg positivo y peristaltismo disminuido.
Se realiza: Hemograma con leucocitosis, PCR 1,5 mg/dl; Ecografia
abdominal: liquido libre en cavidad abdominal, sin visualizarse apén-
dice. Valorada por Cirugia Pedidtrica es intervenida ante sospecha de
apendicitis aguda con peritonitis, realizdndose laparotomia donde se
observa apéndice cecal hiperémico con exudado seropurulento libre
en cavidad y adenitis mesentérica, sin otros hallazgos patologicos tras
revisién exhaustiva de cavidad abdominal. Se instaura antibioterapia
endovenosa con Piperacilina-Tazobactam durante 5 dias con mejoria
clinico-analitica. Cultivo de liquido peritoneal estéril. Ecografia abdo-

minal de control al cuarto dia normal. Ante la buena evolucién clinica
es dada de alta.

Conclusiones. La peritonitis en una infeccién frecuente en Pedia-
tria, siendo en su mayor parte secundarias. Las PP son menos frecuen-
tes y ocurren sin una fuente de infeccién intraabdominal evidente. El
diagndstico de esta entidad suele ser intraoperatorio y de exclusion.
La laparotomia exploradora precoz para descartar una etiologia y la
antibioterapia son el tratamiento de eleccién. Ante un caso de peritonitis
primaria, en conveniente el estudio de patologia concomitante asociada.

13. INVAGINACION INTESTINAL COMO FORMA DE PRESEN-
TACION DE QUISTE DE DUPLICIDAD INTESTINAL: A PRO-
POSITO DE UN CASO. Cueli L%, Palacios MY, Garde J', Vega B!,
Leonardo MT, Tarddguila AR, Naranjo C?, Otero M?. 1Servicio de
Pediatria, 2Servicio de Cirugia, 3Servicio de Radiologia. Hosapital Uni-
versitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. Las duplicaciones intestinales son anomalias con-
génitas infrecuentes del tracto intestinal (0,2%), que pueden afectar
cualquier tramo digestivo, siendo la localizacion mas frecuente el fleon.
Suelen ser tinicos, pero un 15% tienen localizacién maltiple. La clinica
es inespecifica y depende de la edad del paciente, tipo de duplicacion,
localizacion, y la presencia de mucosa géstrica en su interior, manifes-
tdndose y diagnosticindose en los dos primeros afios de vida. En su
diagnéstico tiene especial importancia la ecografia.

Caso clinico. Lactante de 9 meses valorado en urgencias por presen-
tar en las tltimas 24 horas episodios de llanto intenso autolimitados, de 10
minutos de duracién con encogimiento de piernas, asociando 4 vomitos
en las dltimas 3 horas. No alteraciones en las deposiciones, afebril. Ante-
cedentes personales: embarazo gemelar mediante FIVTE. En ecografias
prenatales se objetivan quistes renales en semana 20, que desaparecen
posteriormente. Parto en semana 32, PRN 1.538 g. Ingresado en periodo
neonatal por prematuridad, bajo peso e hidronefrosis bilateral grado II.
Seguido en ORL por hipoacusia de transmision bilateral grado moderado.
Ante la clinica se solicita ecograffa abdominal, donde se observa tumora-
cién quistica esférica en vacio derecho de 18 mm con contenido ecogénico
y pared bien delimitada con revestimiento interno ecogénico, mucoso,
que comunicada a través de un cuello de 2 mm con otra imagen quistica
de menor tamafio y mismas caracteristicas que parece localizarse dentro
de un asa intestinal dilatada; hallazgos altamente sugestivos de quiste
de duplicacion intestinal en delgado distal parcialmente invaginado.
Valorado por Cirugia Pediatrica realizando laparoscopia exploradora
en la que se objetivan dos quistes de duplicacion intestinal (tipo I-A'y
I-B) en ileon distal, practicindose reseccién de la zona afecta (6cm) y
anastomosis termino-terminal. Permanece hospitalizado durante 4 dias
con buena evolucién postoperatoria y manteniéndose asintomatico en
los controles ambulatorios posteriores en consulta.

Comentarios. Los quistes de duplicidad intestinal suelen ser asinto-
maticos; cuando se manifiestan, los sintomas son secundarios a obstruc-
cién intestinal debida a vélvulo o invaginacién, siendo mds frecuente
este debut en periodo neonatal, a pesar de la edad de presentacién
de nuestro paciente. En ocasiones, algunos quistes contienen mucosa
gdstrica o pancreatica ectopica, que puede producir hemorragia, ulce-
racién y perforacién. El tratamiento debe ser siempre quirtirgico por el
potencial de malignizacién que presentan en la edad adulta.

14. EVENTRACION DIAFRAGMATICA Y ANOREXIA DEL LAC-
TANTE. Cueli L', Palacios M", Garcia A, Garcia S', Tarddguila A2,
Dominguez J', Sancho R ?Servicio de Pediatria, *Servicio de Cirugia
Pedidtrica. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.
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Introduccién. La anorexia del lactante es un problema complejo
que frecuentemente representa un trastorno funcional (anorexias prima-
rias, debidas a habitos alimentarios incorrectos, labilidad vegetativa...)
y no precisa la realizacion de estudios complementarios. De forma
menos frecuente puede ser secundario a un proceso organico, que se
sospechara ante encefalopatia o retraso ponderoestatural, y entonces
debe descartarse etiologia infecciosa, patologia digestiva (RGE, celia-
quia, intolerancias digestivas), enfermedades metabdlicas, tumorales
o0 neurolégicas.

Caso clinico. Presentamos a una lactante de 5 meses de edad, con
antecedentes de prematuridad (EG 35 Semanas), peso al nacimiento:
3,020 kg, con periodo neonatal y pruebas metabélicas normales,
remitida a consulta de Gastroenterologia por fallo de medro. Ali-
mentada con lactancia materna exclusiva, presenta estancamiento
ponderal desde el mes de vida (p15 al nacimiento, actualmente p<3),
sin repercusion en la talla y PC. En la exploracion fisica presenta
microsomia arménica, plagiocefalia occipital, con resto de examen
fisico normal. Inicialmente se introduce férmula de inicio y cereales,
con rechazo de las tomas, y posteriormente resto de alimentacién
complementaria mas férmula hipercaldrica, con buena tolerancia
oral aunque escasa ingesta. En el control a los 6 meses de edad
persiste estancamiento ponderal, con repercusion en el PC (p<3) y
se evidencia retraso psicomotor, por lo que ingresa para estudio.
Se realiza hemograma, bioquimica, hormonas tiroideas y ecografia
cerebral normales; cariotipo 46 XX. Al persistir el rechazo de las
tomas y la ingesta escasa, se inicia alimentacion enteral por SNG
con férmula polimérica. Incidentalmente, en el contexto de una
bronquiolitis, se realiza radiografia de térax, en la que se objetiva
elevacion diafragmatica izquierda, confirmandose ecograficamente
la localizacién infradiafragmatica de las visceras abdominales. Tras
alimentacion por SNG mejora su estado nutricional, mantenien-
do rechazo de alimentacion oral, con vémitos persistentes a pesar
de tratamiento con omeprazol y domperidona. Se realiza transito
gastrointestinal, que confirma la elevacion diafragmatica izquierda
siendo sugestiva de eventracion diafragmatica izquierda. Es valo-
rada e intervenida por Cirugfa Infantil, confirmando el diagndstico
y realizando plicatura diafragmatica, funduplicatura de Toupet y
gastrostomia de Stomn.

Comentarios. Pese a que en nuestro caso el hallazgo de la eventra-
cién diafragmatica fue casual, a priori podria aceptarse como la causa
del rechazo de alimentacién. Sin embargo, la anorexia no mejoré al
corregirse quirtirgicamente y en la actualidad es alimentada mediante
gastrostomia. Ante la persistencia del cuadro y el retraso psicomotor
asociado, cabe pensar que la anorexia podria ser secundaria a un pro-
blema neuroldgico atin no identificado, pendiente de estudios com-
plementarios.

15. ESTENOSIS COLONICA POST-APENDICITIS COMO
HALLAZGO CASUALEN CIRUGIA CORRECTIVA DE HERNIA
DE HIATO. Cueli L, Alegria I', Palacios M!, Alegria E', Garcia
A, Ferndndez I, De Diego E?, Tarddguila A2. 'Servicio de Pediatria.
2Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario Marqués de Val-
decilla. Santander.

Introduccién. La apendicitis aguda se presenta habitualmente como
un cuadro de dolor, anorexia, nduseas y vomitos; asi como febricula.
Las pruebas complementarias pueden ayudar al diagndstico, pero la
exploracién abdominal tipica con cuadro clinico compatible resulta el
mejor medio diagndstico y el més seguro.

Caso clinico. Presentamos el caso de un lactante de 4 meses en
el que durante una cirugia programada para correccién de hernia de
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hiato se encuentra estenosis de colon descendente, con distension
muy importante de colon ascendente y transverso, condicionada por
adhesion de un plastrén apendicular a la zona estendética, siendo
el ciego movil. La anatomia patolégica demostrd apendicitis aguda
abscesificada con periapendicitis. 20 dias antes de la intervencién
habia presentado fiebre sin foco hasta 38,6°C, con marcada irritabi-
lidad y llanto a la palpacién abdominal. En la analitica se encontré
un aumento de reactantes de fase aguda (PCR 9,5 mg/dl, PCT 6,8
ng/ml), sin otros hallazgos patolégicos. La ecografia solo mostré
abundantes heces, ademds de la hernia de hiato ya conocida. Con
orina y puncién lumbar normales se instauré tratamiento con cef-
triaxona que se completé 6 dias y pudo darse de alta. Los padres
refieren que desde este episodio el nifio tenfa escaso apetito y rein-
gres6 14 dias mas tarde por rechazo de tomas y vomitos biliosos.
En esta ecografia se encontré colocacién de intestino delgado en
hemiabdomen derecho y grueso en su totalidad en hemiabdomen
izquierdo. El transito intestinal apoyaba la existencia de una malro-
tacion intestinal, ademas de la hernia hiatal. Se programo la cirugia
para 5 dias més tarde en la que se encontraron la estenosis colénica
y apendicitis sefialadas.

Conclusiones. La apendicitis aguda no diagnosticada y tratada
con antibiéticos puede pasar inadvertida, o bien manifestarse poste-
riormente como en nuestro caso, en que el plastrén estenosaba el colon
y produjo un cuadro pseudooclusivo que sin embargo solo llegé a
diagnosticarse en el acto quirtirgico, a pesar de haberse practicado
varias pruebas de imagen.

16. DOLOR TORACICO COMO MANIFESTACION DE CUERPO
EXTRANO ESOFAGICO. Ruiz Castellano N, Otero Vacarello O,
Cagigas Daza P, Leonardo Cabello MT, Gonzilez-Lamufio Leguina
D, Caunedo Jiménez M, Gonzdlez Escartin E, Barbarin Echarri
S. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.
Santander.

Introduccion. El dolor tordcico es una causa poco habitual de con-
sulta en los servicios de atencién pediatrica. Con mayor frecuencia
afecta a niflos mayores y adolescentes. Son fundamentales una anam-
nesis y exploracion fisica detalladas por la potencial gravedad con el
posible origen cardiaco del dolor. No debemos olvidar que dicha causa
es infrecuente, siendo las principales causas de dolor tordcico la idio-
patica, psicogena y musculo esquelética.

Caso clinico. Nifio de 6 afios, sin antecedentes personales de interés,
que acude a la Unidad de Urgencias por presentar dolor centrotoracico
de 24 horas de evolucion, asociando vémitos y fiebre. Niega trauma-
tismo ni ingesta de cuerpo extrafio. Exploraciones cardiopulmonar y
abdominal normales. Se realiza ECG sin alteraciones y tolerancia oral
que resulta positiva. Reacude a las 4 horas por reaparicién de vomitos
y persistencia del dolor. En radiografia de térax se objetiva cuerpo
extrafo circular en tercio distal de eséfago. Se extrae pila de botén
por endoscopia urgente observandose mucosa subyacente ulcerada
compatible con esofagitis incipiente.

Comentarios. El dolor tordcico genera gran ansiedad tanto en el
nifio como en la familia. Con frecuencia corresponde a un proceso
benigno aunque no siempre facilmente identificable.El principal reto
del pediatra consiste en descartar patologias que precisan tratamiento
inmediato y aquellas que por su gravedad puedan comprometer en
un futuro la vida del paciente. Resaltar la importancia de incidir en la
posible ingesta de cuerpo extraiio ante dolor téracico y clinica compa-
tible entre los 6 meses y los 6 afios de edad. La ingestion de cuerpos
extrafios constituye la segunda causa de indicacién de endoscopia
urgente en Pediatria.



Posters

17. COLITIS EOSINOFILICA PERSISTENTE EN LA INFANCIA.
Cueli del Campo L, Palacios Sdanchez M, Alegria Echauri I, Ale-
gria Echauri E, Garcia Calatayud S. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La colitis eosinofilica es una entidad caracterizada
por la infiltracion de la mucosa intestinal por eosinéfilos secundaria a
reacciones inmunoldgicas tras la ingesta de un alérgeno, siendo uno
de los mas frecuentes la proteina de la leche de vaca (PLV). Relacio-
nado estrechamente con alimentos de la dieta, su base patolégica es
un mecanismo no IgE mediado. La forma clinica de presentacion mas
frecuente es la rectorragia. Las dietas hipoalergénicas generalmente
suelen revertir la enfermedad.

Caso clinico. Nifo de 3 afios, con antecedentes de dermatitis ato-
pica y asma alérgico en tratamiento con corticoides inhalados. Presenta
alergia a PLV no IgE mediada diagnosticada a los 6 meses y en trata-
miento con férmula hidrolizada hasta los 20 meses de edad, que es
remitido a consulta de Gastroenterologia para estudio por deposiciones
melénicas. Refieren que a los 2 afios de edad, al introducir la leche
entera, notaron deposiciones de caracteristicas melénicas, discontinuas,
por lo que cambiaron a leche de soja, con normalizacién de las deposi-
ciones. En la valoracion en consulta continda con alimentacién exenta
de PLV, asintomatico. Pruebas complementarias: IgE total 1191 U/ml
(leche 0,55, caseina 0,44 kU/L), serologia de celiaquia, coprocultivo y
hemograma con perfil de hierro negativos o normales. Sangre oculta
en heces negativa. A los 6 afios se decide incorporacién progresiva de
PLV con buena tolerancia inicialmente, pero a los 6 meses, presenta
rectorragia intensa que precisa ingreso. Se realiza hemograma: Hb 11,9
g/dl, Hto 35,1%, 13.400 leucocitos (6,6% E). Resto de estudio normal.
Colonoscopia: no se objetivan lesiones visibles endoscdpicas, pero
las biopsias de mucosa de colon a diferentes niveles, son informadas
como mucosa coldnica con infiltracién inflamatoria superficial rica en
eosindfilos 80%, 50% y 20%, diagnosticindose de colitis eosinofilica.
Se inicia tratamiento con prednisona 20 mg/dfa durante 1 mes y dieta
exenta de PLV de forma mantenida. Asintomatico en la actualidad,
contintia con dicha dieta.

Conclusiones. Las colitis eosinofilicas son una de las formas clinicas
de intolerancia alimentaria, pertenecen al grupo de trastornos eosinofi-
licos gastrointestinales y su incidencia estd aumentado en los tltimos
afos. El diagndstico se basa en la clinica y confirmacion histologica,
siendo frecuente el hallazgo de eosinofilia en sangre periférica. En el
tratamiento juegan un papel fundamental las exclusiones dietéticas,
siendo necesario recurrir en ocasiones al tratamiento con corticoides.

18. ASlfIRACIC)N DE BARIO DURANTE REALIZACION DE
TRANSITO GASTROESOFAGICO. Vega Santa-Cruz BY, Pereira
Bezanilla EY, Leonardo Cabello MT, Villaespesa Diaz MC?, Garcia
Calatayud S, Garmendia Amunarriz M, Pérez Gonzilez DY, Sudrez
Alonso J'. Servicio de Pediatria, *Servicio de Radiologia Infantil. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La aspiracién de sulfato de bario es una complicacion
rara de los estudios de imagen de la via digestiva superior, y no existe
un tratamiento uniforme de ella. El cuadro clinico es muy variable, y
depende de la cantidad y densidad de sulfato de bario, asi como de
la sensibilidad al mismo y de si hay mezcla con el jugo gastrico en el
aspirado, pudiendo observarse desde la ausencia de manifestaciones
clinicas hasta dificultad respiratoria grave con cianosis e hipoxemia,
que incluso puede ser mortal.

Caso clinico. Nifla de 19 meses de edad con diagnéstico clinico de
reflujo gastroesofdgico desde el mes de vida que precisé tratamiento

con omeprazol y monitor de apneas domiciliario hasta los 7 meses de
edad. En la actualidad es seguida en la consulta de Digestivo Infan-
til por vémitos diarios, sin referir clinica respiratoria ni episodios de
atragantamiento, en tratamiento con esomeprazol, se solicita transito
esofagico para estudio de reflujo gastroesofdgico. Durante la realizacion
del transito esofdgico con sulfato de bario, se objetiva paso de contraste
a via respiratoria, sin episodio de atragantamiento ni presentar sintomas
inmediatos. Se decide ingreso para observacion, permaneciendo estable,
sin clinica respiratoria y con constantes normales, por lo que se decide
alta a las ocho horas de ingreso con auscultacién cardiopulmonar y
control radiol6gico normales al alta.

Comentarios. El riesgo de aspiracion de contraste durante la
realizacidn de un trénsito esofagico es mayor si el paciente presenta
patologia de base de tipo neuromuscular o anatémica asi como de
la postura en la que se realice la técnica. Dada la variabilidad clini-
ca con la que puede presentarse y evolucionar una aspiracién por
bario es conveniente mantener al paciente en observacién durante
unas horas como minimo. El manejo dependeré de la sintomato-
logia, desde la observacién clinica a necesidad de oxigenoterapia,
antibioterapia intravenosa o incluso broncoscopia con lavado bron-
coalveolar en los casos mds graves. Toda técnica diagndstica tiene
sus posibles complicaciones, por lo que es importante valorar la
relacién riesgo-beneficio.

19. HIPERSENSIBILIDAD Y ALERGIA ALIMENTARIA EN ATEN-
CION PRIMARIA. Ferndndez Luis St, Sanchez-Villares Lorenzo C,
Alvarez Alvarez N, Roncero Toscano M, Abad Moreno N, Castro
Corral L', Expdsito de Mena H?, Pellegrini Belinchon J°. 'Servicio
de Pediatria. Complejo Asistencial Universitario de Salamanca. *Hospi-
tal Nuestra Sefiora de Sonsoles. Avila. 3Centro de Salud de Pizarrales.
Salamanca.

Introduccién. La alergia a alimentos es una reaccién de hipersen-
sibilidad mediada inmunolégicamente cuya prevalencia se estima
entorno al 6-8% en nifios menores de diez afios. Todos los alimentos
son potencialmente sensibilizantes y ésta suele ocurrir en el momento
de la introduccién del alimento en la dieta del nifio, aunque puede
haber sensibilizacién durante el embarazo y presentar la clinica con la
primera ingesta. A pesar de que numerosas publicaciones abordan este
tema no existen guias especificas que establezcan el momento ptimo
para esta introduccion.

Objetivo. Conocer la prevalencia de alergia/hipersensibilidad ali-
mentaria en nifios menores de 14 afios en la Zéna Basica de Salud de
Pizarrales de Salamanca, los alimentos implicados y la evolucién de
estos nifios, antes de introducir cambios en la edad de introduccion de
los alimentos, adaptados a las tltimas recomendaciones publicadas
en la literatura.

Material y métodos. Estudio observacional retrospectivo
incluyendo todos los nifios menores de 14 afios con diagndstico de
hipersensibilidad/alergia alimentaria de las 3 consultas de Atencién
Primaria del CS de Pizarrales. Poblacién diana adscrita: 2147 nifios.
Para ello, se revisan las historias clinicas a través de la aplicacién
Medora 4. Se recogen datos acerca de la clinica, pruebas alérgicas
(prick cutdneo, IgE total y especificas) y datos de provocacién y
tolerancia. El andlisis estadistico se realiza mediante el programa
estadistico SPSS 20.

Resultados. Se detectaron 36 pacientes diagnosticados de alergia
o hipersensibilidad alimentaria (1,7%), el 64% ninos y 36% niflas. La
edad media al diagnostico fue de 3 anos. E1 67% asociaban dermatitis
atopica y el 50% bronquitis de repeticion. En el 11% existia antecedente
familiar de alergia alimentaria. Veintisiete pacientes (75%) habian reci-
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bido lactancia materna. Los alimentos implicados con mayor frecuencia
fueron huevo (39%), frutos secos (22%), proteinas de leche de vaca
(19%) y pescado (17%). Las manifestaciones mds frecuentes al debut
fueron las cutdneas (39%), principalmente urticaria (12 pacientes), aso-
ciando 12 de ellos reacciones graves (8 angioedema y 4 anafilaxia). El
30% presentaron sintomas digestivos como tinica manifestacion. En
23 pacientes se solicit6 IgE especifica al diagnéstico, presentando el
91% de los mismos niveles moderados (0,7-3,5) o superiores. Cuatro
pacientes tenfan prick test negativo, el resto positivo. En 6 de los 7
pacientes (17% de la muestra total) a los que se realiz6 provocacién
programada presentaron tolerancia en un periodo medio de 11 meses.
Estos 6 pacientes presentaban mayoritariamente APLV y alergia al
huevo.

Conclusiones. La prevalencia de alergia o hipersensibilidad ali-
mentaria encontrada fue de 1,7% en nifios menores de 14 afos, siendo
el huevo el alimento implicado con mayor frecuencia y los sintomas
cutdneos la manifestacion principal. En el 17% se pudo reintroducir el
alimento causante de la alergia con buena tolerancia, en un periodo
medio de 11 meses. La prevalencia en nuestro estudio es menor que
los datos publicados en otras series.

20. HEPATITIS COLESTASICA COMO DEBUT DE ENFERME-
DAD DE KAWASAKI. Rodriguez Garcia L, Moya Dionisio V,
Pascual Pérez A, Aparicio Casares H, Méndez Sinchez A, Gon-
zdlez Garcia LG, Garcia Gonzdlez N, Alonso Alvarez MA. Area
de Gestidn Clinica de Pediatria. Hospital Universitario Central de
Asturias. Oviedo.

Objetivos. La enfermedad de Kawasaki (EK) es una entidad clinica
relevante, con importante morbilidad y gran diversidad de sintomas en
el debut. Recordar las formas de presentacion poco frecuentes, puede
evitar el retraso diagnéstico y terapéutico cuando la clinica cardinal
no es la fiebre.

Material y métodos. Presentamos un paciente varén de 6 afios que
acude por segunda vez al servicio de urgencias de nuestro hospital por
vOmitos repetidos de 3 dias de evolucion, deposiciones diarreicas, dolor
abdominal tipo célico y fiebre, a la exploracion presentaba un ligero
tinte ictérico en conjuntivas.

Resultados. Analitica inicial con elevacién de transaminasas (valo-
res méaximos de AST: 479 U/Ly ALT: 283 U/L) y marcadores de coles-
tasis (GGT: 220 U/L y Brb: 1,94 mg/dl). Las pruebas microbiolégicas
(serologia de virus hepatotropos) fueron negativas. A los 7 dias del
debut (persistiendo la diarrea y la fiebre) se realiza ecografia abdo-
minal donde se observa discreta hepatomegalia, apareciendo ademas
exantema escarlatiniforme, conjuntivitis seca bilateral, adenopatias late-
rocervicales, labios rojos no fisurados y lengua aframbuesada. Con la
sospecha de EK se decide ingreso, pautdndose Gammaglobulina iv (1
dosis) y AAS a dosis altas. Buena evolucién posterior con descamacién
tardia en dedos de los pies. Alos 4 dias del ingreso es alta a domicilio.
Reingresa en 2 ocasiones mds (a los 2 dias del alta hospitalaria en ambas
ocasiones) por reaparicién de la fiebre asociada a artralgias sin artritis,
pautandose una 2* dosis de gammaglobulina IV la primera vez y 3
pulsos de metilprednisolona iv (30 mg/kg) seguidos de corticoterapia
oral (1,5 mg/kg/dia) la segunda por EK refractaria. No present6 com-
plicaciones cardiovasculares en la revisién cardioldgica a las 4 semanas
del diagndstico.

Conclusiones. La colestasis, (con/sin ictericia y/o dolor abdominal)
puede ser una forma de debut de la EK, y debe ser tenido en cuenta este
diagndstico sobre todo si las pruebas microbioldgicas son negativas.
El inicio precoz del tratamiento disminuye el riesgo de morbilidad
cardiovascular.
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21. ENFERMEDAD DE CASTLEMAN. Polanco Zea P, Arribas Arce-
redillo M, Pérez Gutiérrez E, Torres Nieto MA, Moziin Torrico R,
Centeno Malfaz F. Servicio Pediatria. Hospital Rio Hortega, Valladolid.

Objetivos. La enfermedad de Castleman es un trastorno linfopro-
liferativo benigno, caracterizado por ganglios linfaticos hiperplasicos.
La etiologia se desconoce, aunque se cree que puede estar asociado al
virus de herpes 8 (HHVS). Existen dos formas de presentacién: locali-
zada y generalizada o multicéntrica. La mayoria de los pacientes con
las formas localizadas se encuentran asintomdticos y presentan una
masa indolora, de crecimiento progresivo. El diagndstico es mediante
el examen histopatolégico y el tratamiento es la exéresis quirtrgica
completa.

Material y métodos. Caso clinico. Nifio de 12 aflos que acude refe-
rido por su Pediatra de Atencién Primaria por adenopatia de 1 mes de
evolucién. Se revisaron historia clinica, analitica, pruebas de imagen,
tratamiento

Resultados. Nifio de 12 afios, referido por su Pediatra de Atencién
Primaria por adenopatfa laterocervical izquierda de 1 mes de evolu-
cién, no dolorosa, sin cambios de coloracién en piel, no fluctuante. No
historia de procesos infecciosos, no otra sintomatologia asociada. Se
realizan analiticas sanguineas incluyendo serologias (VHS, rubéola,
TXP, CMYV, Brucella, tularemia, Coxiella, Mycoplasma, sifilis, Bartonella)
con resultados negativos. Se realizan ecografias evidenciando aumen-
to de tamafio ganglionar. En la RMN cervical se objetiva adenopatia
patoldgica no descartando tumoracién primaria. Ante estos hallazgos,
se decide realizar puncién-aspiracion con aguja fina (PAAF) que se
informa como linfadenitis reactiva con abundante presencia de inmu-
noblastos. Finalmente se lleva a cabo biopsia excisional, compatible
con Enfermedad de Castleman.

Conclusiones. En el caso de nuestro paciente consideramos que es
un caso interesante ya que la enfermedad de Castleman tiene una baja
incidencia en poblacién pediétrica. Es una enfermedad rara, de la que
se ignora su incidencia real. No se ha descrito un mecanismo definitivo
en la patogénesis y progresion de la enfermedad. Es indispensable el
estudio histopatolégico en la evaluacion de neoplasias ganglionares
para permitir un tratamiento oportuno. La presentacién unicéntrica
puede estar asociada con un incremento en el riesgo de linfomas (lin-
foma no Hodgkin de células B, linfoma Hodgkin) y amiloidosis, a pesar
de la reseccién completa del tumor, por lo que es muy importante el
seguimiento del paciente a largo plazo. La evolucién del paciente de
nuestro caso clinico ha sido adecuada y no ha presentado recurrencias
después de la exéresis quirtrgica.

22. TUBERCULOSIS DE PRESENTACION ATIPICA EN LA INFAN-
CIA. Sancho Gutiérrez R, Caunedo Jiménez M, Garde Basas |, Pérez
Belmonte E, Cabero Pérez M], Alvarez Alvarez C, Cueli del Campo
L, Alvarez Gonzilez D. Servicio de Pediatria, Neumologin Infantil.
Hospital Universitario Marqués Valdecilla. Santander.

Introduccién. La tuberculosis puede presentarse en la infancia de
forma clinica muy variable, desde sintomas respiratorios inespecificos
hasta afectacién multisistémica grave. Para su diagndstico sigue siendo
fundamental una correcta anamnesis y la prueba de tuberculina estan-
do indicados los nuevos métodos de inmunodiagndstico en pacientes
inmunodeprimidos o con alta sospecha de enfermedad tuberculosa
con prueba de tuberculina negativa.
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Casos clinico. Varén de 5 aflos con asma leve intermitente y correc-
tamente vacunado que acude a nuestro Servicio de Urgencias por fiebre
alta de 8 dias de evolucién sin otros sintomas salvo tos seca inespecifica
los meses previos. Presenta buen estado general, sin signos de trabajo
respiratorio e hipoventilacion izquierda a la auscultacion. Se realiza
analitica sin leucocitosis y PCR 5,5 mg/dl. Rx. térax con condensacién
pulmonar izquierda y minimo derrame pleural. Ingreso hospitalario
iniciando tratamiento con Amoxicilina endovenosa. A las 48 horas,
persiste la fiebre y la auscultacién patolégica por lo que se repite Rx
de térax con aumento del derrame pleural y analitica en la que destaca
PCR 7mg/dly VSG 120 mm/h con mantoux negativo. Se coloca tubo
de drenaje obteniéndose liquido pleural con glucosa 46 mg/dl, LDH
798 U/Ly ADA 90 U/L con tincién de Gram, cultivo convencional
y tincién de Auramina negativos. En este momento, se suspende la
Amoxicilina y se sustituye el tratamiento antibiético por Ceftriaxona
y Clindamicina ev. Precisa 6 dosis de Urokinasa intrapleural por tabi-
cacion del derrame. Persisten picos febriles y ante la falta de respuesta
al tratamiento antibi6tico se solicita Quantiferon® que resulta positivo
por lo que se recogen aspirados géstricos y se inicia tratamiento anti-
tuberculoso con Isoniazida, Rifampicina, Pirazinamida y Etambutol,
quedando el paciente afebril a las 24 horas. Buena evolucion clinica,
analitica y radiolégica siendo dado de alta a los 5 dias. Completa trata-
miento antituberculoso durante 9 meses encontrandose el paciente en la
actualidad asintomatico y persistiendo tinicamente una paquipleuritis
izquierda residual en Rx. de térax. Se identifica como caso indice un
familiar tosedor que habia convivido durante un mes con el paciente.

Comentarios. El derrame pleural es una complicacion frecuente de
las neumonias adquiridas en la comunidad. Ante un derrame pleural
de evolucion térpida a pesar de un correcto tratamiento se debe des-
cartar la enfermedad tuberculosa. En la mayoria de las ocasiones los
cultivos son estériles por lo que son fundamentales para el diagnés-
tico las pruebas cldsicas (prueba de tuberculina y Rx. torax) y otras
pruebas diagndsticas de reciente aparicién (TIGRAs). Ante un caso de
tuberculosis en la infancia siempre se debe buscar el caso indice en el
entorno mas cercano.

23. REVISION BRONQUIOLITIS OCTUBRE 2013-FEBRERO DE
2014 EN EL COMPLE]JO ASISTENCIAL HOSPITALARIO DE
SALAMANCA. Roncero Toscano M, Castro Corral L, Abad Moreno
N, Sanchez-Villares Lorenzo C, Ferndndez Luis S, Criado Muriel C,
Gonzilez Gonziles M, Prieto Matos P. Complejo Asistencial Hospi-
talario de Salamanca.

Introduccion. La bronquiolitis aguda es la infeccion del tracto res-
piratorio inferior mas frecuente en el lactante. Supone una importante
demanda asistencial no solo en el dmbito de la atencién primaria sino
también a nivel hospitalario suponiendo un importante niimero de
ingresos en época epidémica. El objetivo de este estudio es establecer
las semejanzas y diferencias respecto a estudios previos en la poblacién
pedidtrica ingresada en el CAHS.

Material y métodos. Estudio descriptivo, retrospectivo de los ingre-
sos por bronquiolitis desde octubre de 2013 hasta febrero de 2014 en el
CAHS. Se incluye el primer episodio de dificultad respiratoria con sibilan-
cias entre 1y 24 meses de edad. Las variables analizadas son: edad, sexo,
fecha del ingreso, dias de estancia hospitalaria, pruebas microbioldgicas
realizadas, tratamiento recibido y necesidad o no de oxigenoterapia. Los
resultados han sido analizados con el programa estadistico SPSS versién
16 con el test de t de Student y ANOVA para comparacion de variables
cuantitativas y chi-cuadrado para variables cualitativas.

Resultados. Durante el periodo referido, ingresaron un total 75
pacientes diagnosticados de bronquiolitis. Edad media 5,20 + 5,57 meses

(rango 0,4-22 meses). EI 64% de casos correspondieron a varones. La
quincena en la que se registraron el mayor ntimero de ingresos fue la
segunda quincena de diciembre (19 casos), seguida de la segunda de
enero (16 casos).Respecto a la pruebas microbioldgicas, se aislé virus
respiratorio sincitial (VRS) en el 67,2% de los casos. La estancia media
hospitalaria total es de 8,46 + 2,45 dias. Se observé un mayor nimero
de dias de ingreso en los paciente de entre 1y 6 meses (con resultado
estadisticamente significativo). También se observa diferencias significa-
tivas en cuanto al patrén de tratamiento segtin edad del paciente. E1 16%
de los ingresos requirié tratamiento con antibidtico, aunque no se han
demostrado diferencias significativas que demuestren una reduccién
en los dias de ingreso. E1 9,3% recibié tratamiento concomitante con
corticoides, que no han demostrado reducir la estancia hospitalaria. El
90,7% de los pacientes precisaron oxigenoterapia, siendo éste el motivo
de ingreso.

Conclusiones. La etiologfa clasica de la bronquiolitis por VRS se
mantiene constante en el periodo estudiado. Se produce un aumento
en el nimero de ingresos a partir del mes de diciembre. El principal
motivo de ingreso fue la necesidad de oxigenoterapia. El tipo de aerosol
administrado se relaciona con la edad (p<0,05). El ingreso por bron-
quiolitis es mds frecuente en varones (p<0,05).

24. PRESENTACION ATIPICA DE TULAREMIA. Mena Huarte
M]J", Valencia Soria MC', Pérez Gutiérrez E', Vegas Alvarez AM1,
Dominguez Uribe-Etxebarria MY, Santamaria E2, Callejo P3, Cen-
teno Malfaz FL. 'Servicio de Pediatria, *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid. 2Servicio de Pediatria.
Hospital Santos Reyes. Aranda de Duero, Burgos.

Objetivos. La tularemia es una zoonosis propia de animales salva-
jes, principalmente conejos y liebres, producida por Francisella tularensis
y transmitida al hombre a través de la piel y mucosas por productos
contaminados. Presenta diferentes sindromes clinicos en funcién de la
puerta de entrada de la infeccién, siendo la forma oculoglandular una
forma inusual en nuestro medio.

Material y métodos. Se presenta el caso clinico de una paciente con
tularemia revisando para ello la historia clinica y pruebas complemen-
tarias realizadas durante el ingreso.

Resultados. Nifia de 13 afios de edad procedente de region rural
que acude a la Unidad de Urgencias de su hospital ante un cuadro de
hiperemia conjuntival sin secrecion de 3 dias de evolucién, asociando
en las tiltimas 24 horas edema y eritema palpebral bilateral. Ante la sos-
pecha diagndstica de celulitis preseptal, se inicia antibioterapia via oral.
La paciente reconsulta en su hospital a las 72 horas, ante la persistencia
de la clinica ocular y la aparicién de una adenopatia subanguloman-
dibular derecha de 3x3 cm, dolorosa a la palpacién y de consistencia
elastica. En tomografia axial computerizada (TC) se descarta complica-
cién orbitaria, pero se evidencia adenopatia subangulomandibular con
signos de abscesificacion. Ante estos hallazgos, se decide ingreso para
tratamiento antibiético intravenoso sin lograr resolucién de la clinica.
Se realiza puncién aspiracion con aguja fina (PAAF) de la adenopatia
mostrando linfadenitis reactiva. En el estudio serolégico realizado para
diferentes microorganismos se recibe resultado de serologia positiva
para Francisella tularensis, modificando la antibioterapia en funcién del
agente etioldgico con buena evolucién posterior.

Conclusiones. La tularemia es una infeccién causada por el
microorganismo Francisella tularensis. Presenta un periodo de incuba-
cion de 3 a5 dias y puede causar manifestaciones clinicas muy variadas,
desde cuadros banales, hasta cuadros graves como el shock séptico
o la muerte. En funcién de la puerta de entrada del microorganismo
diferenciamos seis formas clinicas de tularemia, dentro de las cuales la

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON 259



Posters

mas frecuente es la tilceroglandular. La paciente de nuestro caso clinico
desarroll6 una forma poco frecuente de tularemia, la 6culoglandular.
El diagnéstico de tularemia se debe sospechar en funcién de la epide-
miologfa y la presentacion clinica. Los analisis rutinarios de laboratorio
no son especificos, precisando para el diagndstico de confirmacion la
detecci6n seroldgica de anticuerpos frente Francisella tularensis mediante
aglutinacién o microaglutinacién en tubos de ensayo, aunque hasta
pasadas dos semanas no se positivizan. Ante un caso sospechoso o
confirmado de tularemia se debe comenzar tratamiento antibiotico,
siendo sensible al uso de aminoglicésidos como estreptomicina o gen-
tamicina, tetraciclinas, cloramfenicol y fluorquinolonas.

25. LINFADENITIS POR MICOBACTERIAS ATIPICAS. Torres
Aguilar L1, Polanco Zea PM?, Arribas Arceredillo M!, Pérez Gutié-
rrez E', Puente Montes S', Callejo Pérez P, Centeno Malfaz F.
1Servicio Pediatria, *Servicio Anatomia Patoldgica. Hospital Universitario
Rio Hortega. Valladolid.

Objetivos. Las adenopatias subagudas, son aquellas que tienen una
duracion de semanas a meses. La etiologia més frecuente es infecciosa,
entre ellas las infecciones por micobacterias, Bartonella, VEB y CMV;
sin embargo, se debe descartar patologia tumoral (linfomas, leucemias,
etc). Para una correcta aproximacién diagnéstica, son importantes una
adecuada anamnesis, una exploracién fisica detallada e identificar los
signos de alarma.

Material y métodos. Caso clinico. Nifio de 2 afios que acude a
Urgencias Pedidtricas de nuestro centro por tumoracién subangulomna-
dibular (SAM) izquierda de 2 meses de evolucién. Se revisaron historia
clinica, analitica, pruebas de imagen, tratamiento realizado y evolucion.

Resultados. Nifio de 2 afios que acude a Urgencias Pediatricas
por tumoracién en region SAM izquierda de 2 meses de evolucion, no
dolorosa, con aumento de tamafio en tltimas 24 horas. En el tltimo
mes se ha tratado con dos ciclos de antibi6tico oral con amoxicilina -
clavulénico sin mejoria aparente. Los dos primeros dias del proceso
presento febricula, posteriormente afebril. No sindrome constitucional.
Ala exploracion presenta tumoracion a nivel SAM izquierda del tamafio
de aprox 2x3cm, no dolorosa, blanda, no adherida a planos profundos;
sin presencia de adenopatias a otros niveles. Se decide ingreso para
estudio y tratamiento antibi6tico intravenoso. Se realizan pruebas com-
plementarias analiticas y de imagen. Tanto en ecografia como en RMN
se evidencia conglomerado adenopatico que engloba parcialmente la
vena yugular. Ante la ausencia de mejoria se decide realizar puncion-
aspiracion con aguja fina (PAAF) guiada por ecografia, observdndose
linfadenitis granulomatosa necrotizante con baciloscopia positiva y
PCR negativa para M. tuberculosis. Dada la localizacion anatomica, de
dificil acceso quirtrgico, se opta por tratamiento médico.

Conclusiones. Las micobacterias atipicas pueden causar una gran
variedad de manifestaciones clinicas en el nifio. La linfadenitis es la
forma clinica mas frecuente que suele ser de curso crénico con tendencia
a fistulizacién y cicatrizacion posterior, con una incidencia maxima entre
2-4 afos. En su mayoria se deben a Mycobacterium avium complex, aun-
que en nuestro medio estd aumentando la incidencia de Mycobacterium
lentiflaoum. Aunque el diagndstico de sospecha es clinico, son la PAAF
y la biopsia excisional las que confirman el diagnéstico. Encontramos
este caso interesante, ya que nos parece que una vez descartadas otras
causas, se continud con el estudio del paciente realizdndose pruebas
mds invasivas consideradas de segundo nivel hasta que obtuvimos
el diagnéstico. Por otra parte, la escisién quirtrgica completa es el
tratamiento de eleccién. No obstante, en el caso de nuestro paciente se
decidi6, conjuntamente con el servicio de CMF, tratamiento médico por
el riesgo quirtrgico que implicaba la localizacién anatémica.
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26. LEPTOSPIROSIS: UN CASO DE FIEBRE RECURRENTE. Moya
Dionisio V, Rodriguez Garcia L, Méndez Sinchez A, Pascual Pérez
Al, Aparicio Casares H, Carrera Garcia L, Diaz Simal L, Alonso
Alvarez MA. AGC de Pediatria. Hospital Universitario Central de Astu-
rias. Quiedo.

Objetivo. Recordar un agente infeccioso poco comtn, en un con-
texto inhabitual, cuyo proceso diagnéstico fue precedido de miltiples
pruebas complementarias. La Leptospirosis es una entidad infrecuente
en Espania; su principal reservorio son las ratas; se trasmite por contac-
to directo con tejidos, sangre u orina contaminados. La clinica puede
ser muy inespecifica, con un espectro variable y amplio de gravedad.

Material y métodos. Se presenta un caso de fiebre recurrente en nifio
de 7 afos. AP: paralisis facial. No viajes ni animales. Fiebre recurrente
de 5 meses de evolucion. Se constata fiebre elevada y abdominalgia
difusa. Hepatoesplenomegalia palpable. Adenopatia submandibular.

Resultados. Anemia (Hb 9,6 g/dl), leucopenia (3.590) y plaquetope-
nia (115.000). VSG 78 mm. Fibrindgeno y RFA elevados. Coagulacién nor-
mal. Microbiologia (sangre, heces, orina, exudado faringeo) sin hallazgos.
IgG positiva para virus Epstein Barr (estudio de reactivacion negativo).
Mantoux negativo. Rx térax normal. ECO abdominal: hepatoespleno-
megalia homogénea (bazo 16 cm). Se inicia antibioterapia empirica IV.
Aspirado de MO: hemofagocitosis (48%) y pancitopenia (Hb 7,7 g/dl,
1.830 leucocitos y 66.000 plaquetas). Ingreso en UCIP y tratamiento con
meropenem. Inmunologia y degranulacién NK normal sin criterios de
Sd. Hemofagocitico. Posterior recuperacién de pancitopenia sin transfu-
siones ni corticoterapia. Alta a domicilio, afebril, persistiendo pancreatitis
bioquimica leve, VSG ligeramente elevada, hepatomegalia discreta, bazo
10 cm, y adenopatias mesentéricas (TC abdominal). Alas 48 h reingresa
por fiebre, dolor abdominal y astenia. Analitica sin cambios significati-
vos. ECO abdominal: hepatoesplenomegalia homogénea (bazo 15 cm).
Estudios: Gammagrafia 6sea, serologia deYersinia, Leptospira, Anisakis
y Fasciola. Acidomevalénico orina, quantiferon, galactomananos y estu-
dio genético para enf. Autoinflamatorias. Serologia leptospira positiva
(IgM positiva), resto normal. Recibi6 azitromicina 5 dfas, permaneciendo
posteriormente asintomético y desaparicion de la hepatoesplenomegalia.

Conclusiones. La causa mas frecuente de fiebre es la infecciosa. La
Leptospirosis es un diagnéstico poco sospechado en nuestro medio,
con amplio espectro de presentacion. El tratamiento inicialmente es
sencillo. Pensar en ello, nos ayudard a evitar pruebas innecesarias.

27. HERPES ZOSTER OFTALMICO EN NINA DE 12 ANOS. Zoido
Garrote E, Guevara Caviedes N, Puerta Pérez P, Garcia Aparicio
C, Muiiiz Fontdn M. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Uni-
versitario de Ledn.

Introduccidn. El herpes zoster oftalmico (HZO) es raro en la infan-
cia y hace referencia a la afectacion de las porciones frontal, nasociliar
o lagrimal de la rama oftalmica del trigémino. El herpes zoster (HZ)
cursa con una erupcién eritemato-vesiculosa, unilateral, muy doloro-
sa, localizada en el dermatoma correspondiente a las raices nerviosas
inflamadas por la reactivacion del virus de la varicela zoster (VVZ)
como consecuencia de una disminucion de la inmunidad celular. El
mayor factor de riesgo para su reactivacion es la edad avanzada. El
HZO0 puede cursar con queratitis intersticial, uveitis anterior, esclero-
queratouveitis, paralisis de musculos extraoculares 0 muy raramente a
afectacion aislada del nervio troclear. En Pediatria suele tratarse de un
proceso autolimitado, bien tolerado y la mayoria de los casos de HZO
descritos en la literatura son en nifios inmunodeprimidos.

Caso clinico. Nifia de 12 afios que acude al servicio del Urgencias
de Pediatria por aparicion de vesiculas eritematosas, dolorosas y pru-
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riginosas en regién parietal y borde superior de parpado izquierdo, de
24 horas de evolucion. No referia ninguna otra clinica acompafiante.
Como antecedentes personales de interés refiere haber padecido varicela
en el primer aflo de edad, sin complicaciones; ependimoma anaplasico
en remisién completa tras tratamiento por el servicio de oncologia;
atrofia papilar de ojo derecho como secuela. Se realiza interconsulta
a Oftalmologfa, que tras examinarla descarta afectacién de agudeza
visual, corneal y de la movilidad de los musculos extraoculares del
ojo izquierdo. La preocupacion principal de nuestra paciente era la
afectacién visual del ojo izquierdo, debido a la pérdida parcial que
ya presentaba en el ojo derecho. Es dada de alta con tratamiento con
aciclovir oral (80mg/kg/dfa) durante 7 dias y con colirio de aciclovir
y azitromicina topicos. Presenta remision clinica completa a las dos
semanas post-tratamiento.

Discusion. La infeccién primaria por VVZ en el primer afio de vida
se ha documentado como factor de riesgo para el desarrollo de HZ en
nifos, factor que vinculamos a nuestro caso. Las posibles manifesta-
ciones asociadas al HZO pueden ser dermatoldgicas o comprometer
el globo ocular, por lo que es importante la valoracion oftalmolégica
y la instauracién precoz de tratamiento, ante las graves secuelas que
podria implicar.

28. ERITEMA NODOSO ASOCIADO A INFECCION POR MYCO-
PLASMA PNEUMONIAE. Martinez Figueira L, del Rey Tomds-
Biosca M, Gomez Recio L, Sdnchez Granados JM, Betes Mendi-
cute M, Sdnchez-Villares Lorenzo C, Ferndndez Luis S, Alvarez
Alvarez N. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Universitario
de Salamanca.

Introduccion. El eritema nodoso es una paniculitis septal sin vascu-
litis, caracterizada por la aparicién de nédulos cutdneos y subcutaneos
localizados preferentemente y de forma simétrica en la superficial preti-
bial de miembros inferiores, pudiendo encontrarse en otras localizacio-
nes. Clasicamente se ha descrito la enfermedad tuberculosa como una
de las causas més frecuentes de eritema nosodo, en la actualidad, debido
ala disminucion de la prevalencia de dicha enfermedad se considera la
etiologfa idiopatica como principal causante, aunque son muchos los
agentes infecciosos y no infecciosos que se han descrito. Presentamos un
caso de eritema nodoso causado por Mycoplasma pneumoniae, asociado
de forma infrecuente a este tipo de paniculitis.

Caso clinico. Nifio de 8 afios sin antecedentes personales ni fami-
liares de interés que acude a urgencias por presentar nédulos violaceos
pretibiales dolorosos de 48 horas de evolucién, con inicio en pierna
derecha y posterior extensién simétrica en ambas piernas. La semana
previa present una faringoamigdalitis aguda tratada con Azitromicina.
Se encontraba afebril y sin dolor abdominal ni artralgias. Presentaba
una leucocitosis con neutrofilia, PCR de 3,37, y una Rx de térax normal.
Se realizaron serologfas, con IgM positiva para Mycoplasma pneumoniae,
negativas para VEB, CMV y Parvovirus y Mantoux negativo. Se da de
alta con Ibuprofeno y reposo. Ocho dias después regresa con fiebre,
astenia y empeoramiento de los nédulos, siendo confluentes, més dolo-
10s0s, pruriginosos y afectando a cara posterior de las piernas y gliteos.
Por este motivo se decide iniciar tratamiento con ciclo de Metilpredni-
solona 1 mg/kg/dia. Regresa tres dias después a control con mejorfa
de las lesiones, no dolorosas, mas apagadas y afebril. Ante la mejorfa
clinica se realiza pauta descendente de corticoides hasta su suspension.
Seguimiento por Reumatologia infantil con buena evolucion del cuadro.

Comentarios. El eritema nodoso es un sindrome clinico poco
frecuente en la actualidad. Las diferentes etiologias han variado su
frecuencia en el tiempo y vienen condicionadas por la localizacién
geografica, que determina la prevalencia de las infecciones, y la edad

de los pacientes. La tuberculosis fue la causa més frecuente hasta hace
dos décadas, seguida de las infecciones gastrointestinales. Actualmente
la mayoria de los estudios consideran la infeccion estreptocdcica como
el principal agente causal, ya sea de forma aislada o asociado a otros
agentes etiol6gicos, como el Mycoplasma pneumoniae.

29. ERITEMA NODOSO ASOCIADO A GASTROENTERITIS POR
SALMONELLA. Bermiidez Hormigo I, Ortega Vicente E, Marcos
Temprano M, Torres Montori A, Pérez Espaiia A, Relldn Rodriguez
S, Tobar Mideros MC, Figueroa Ospina LM. Servicio de Pediatria.
Hospital Clinico Universitario. Valladolid.

Introduccién. El eritema nodoso es una afeccién cutanea caracteri-
zada por la aparicion de nédulos subcutaneos de entre 1y 3 cm de dia-
metro, con la piel subyacente eritematosa, brillante, caliente y dolorosa
a la palpacion. Se considera un tipo de paniculitis septal, generalmente
sin vasculitis, se cree debida a una reaccién de hipersensibilidad tipo IV.

Caso clinico. Paciente varén de 10 afios, que acude al servicio de
urgencias por aparicién de lesiones cutdneas en extremidades inferio-
res, sin fiebre ni sintomas constitucionales. Antecedentes personales:
canal AV intervenido y estenosis mitral severa con implantacién de
prétesis valvular. Tratamiento actual con acenocumarol. Una semana
previa a la consulta precisé hospitalizacion por gastroenteritis aguda
por Salmonella enteritidis. En la exploracin fisica se objetivaron lesiones
nodulares eritematosas, dolorosas a la palpacion, en cara anterior de
miembros inferiores y gliteo derecho. Resto de exploracion normal.
Pruebas complementarias: Hemograma y bioquimica normales, ASLO
548 UL, PCR 22 mg/L, VSG 52 mm. Sistematico de orina negativo. Inmu-
noglobulinas normales. Mantoux negativo. Cultivo de frotis faringeo
negativo. Coprocultivo positivo para Salmonella enterica serovar Enteri-
tidis. El paciente evolucioné favorablemente sin precisar tratamiento
antiinflamatorio ni antibitico, con resolucién esponténea de las lesiones
en una semana.

Comentarios. A pesar de que el eritema nodoso ocurre mas rara-
mente en nifios que en adultos, es la paniculitis mds frecuente en la
infancia, con una prevalencia de 2,4/10.000 habitantes. En nuestro
medio y en pacientes pedidtricos la tuberculosis sigue siendo la causa
principal, seguida de la infeccién estreptocécica, aunque en un porcen-
taje no despreciable de casos es idiopatica y su diagnéstico se realiza
por exclusién. Aunque la asociacién con de eritema nodoso con salmo-
nelosis es infrecuente (en Espafia se han descrito 10 casos hasta 2001)
debemos incluirlo en el diagndstico diferencial.

30. ENFERMEDAD POR ARANAZO DE GATO. Garcia Garcia E,
Pérez Guirado A, Garcia Gonzdlez M, Gonzilez Jiménez D, Santos
Rodriguez PM. Servicio de Pediatria. Hospital Carmen y Severo Ochoa.
Cangas del Narcea.

Introduccién. La enfermedad por arafiazo de gato es un proceso
infeccioso, benigno en la mayoria de los casos causado por Bartonella
Henselae. La manifestacién mas frecuente es la presencia de una lesion
de inoculacién seguida de linfadenopatia regional con presencia de
fiebre u otros sintomas generales. Presentamos tres casos diagnosticados
de enfermedad por araiazo de gato en nuestro hospital.

Casos clinicos. Caso 1: Nifia de 9 afios con dolor en inflamacién
en brazo derecho de 3 dias de evolucién. Afebril. A la exploracion se
objetiva ademds adenopatia axilar derecha y erosiones por arafiazo de
gato en dicho brazo. Se realiza analitica completa que resulta normal
y ecografia de la lesién que define una lesién hipoecoica en brazo con
adenopatia axilar reactiva. Ante la sospecha diagndstica se instaura
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tratamiento con azitromicina oral. Los estudios seroldgicos confirman el
diagndstico con una IgG 1/256. Caso 2: Nifio de 13 afios con adenopatia
axilar dolorosa de 15 dias de evolucién. Afebril. Se objetiva adenopatia
axilar izquierda de 1 cm., de consistencia eldstica y erosién en dorso de
mano referida como arafiazo de gato. Resto de la exploracién dentro
de la normalidad. La analitica resulta normal. Se inicia tratamiento
con azitromicina confirmando la serologfa la sospecharon IgG e IgM
positivas. Caso 3: Nifio de 12 afios con dolor e inflamacién en codo
derecho de 7 dias de evolucién. Afebril. Contacto frecuente con gatos.
A la exploracion se aprecia inflamacion en region epitroclear derecha
sin otros hallazgos. Se realiza analitica con discreta elevacion de reac-
tantes de fase aguda (PCR 25,1 mg/L; VSG 41 mm/h). En la ecografia
de codo se diferencian numerosas adenopatias epitrocleares de aspecto
inflamatorio, ademés de adenopatia axilar reactiva. Ingresa con amoxi-
cilina/clavulanico iv. presentando buena evolucién. La serologia para
Bartonella Henselae (IgG e IgM positivas) confirman el diagndstico.
Comentarios. La enfermedad por arafiazo de gato constituye una
causa frecuente de linfadenopatia regional en nifios y adolescentes
sobre todo en ambiente rural. La clinica junto con el antecedente de
contacto con gatos orienta hacia el diagndstico que se confirmaria con
test seroldgicos. Titulos altos de IgG>1/256 y/o IgM positiva confir-
man el diagndstico. El tratamiento de elecci6n es la azitromicina oral.

Sabado 8 de noviembre - Bloque 4

Moderadores: Luis Miguel Rodriguez y Jestis Alonso

31. TOXICOS EN ORINA, ;SON SIEMPRE CLAVE DIAGNOSTICA?
Lépez Martinez A, Mantecon Ferndndez L, Garcia Garcia E, Amigo
Bello MC, Huidobro Ferndndez B, Herrero Morin JD. Servicio de

,

Pediatrin. Hospital Alvarez Buylla. Mieres, Asturias.

Introduccién. La disminucién del nivel del conciencia sin causa
conocida es un motivo de consulta relativamente comtn en urgencias
pedidtricas. Entre las pruebas complementarias iniciales es preciso el
anlisis de toxicos en orina, pero su positividad no siempre es la causa.

Caso clinico. Nifio de 5 afios derivado por su pediatra de atencion
primaria a nuestro hospital por presentar las 24 horas previas episo-
dios intermitentes de somnolencia. No habia presentado fiebre ni exis-
tia antecedente traumatico. No referfan presencia de fairmacos/otros
toxicos al alcance del menor. Estaba en tratamiento con risperidona, y
7 dias antes habia retirado tratamiento con clorazepato dipotésico. La
exploracién fisica fue normal, salvo notable bradipsiquia. Se realizé
hemograma, bioquimica sérica, determinacion de etanol y lactato en
sangre, y gasometria venosa, que fueron normales. El analisis de orina
inicial (inmunoensayo cromatografico de flujo lateral) fue positivo
para benzodiacepinas, por lo que ingresé con sospecha de intoxicacion
accidental por farmaco. Tras 48 horas de ingreso y ante persistencia
de somnolencia fluctuante, se administrd una dosis de flumazenilo,
sin evidenciarse cambios clinicos, por lo que se repiti6 analisis de
orina en analizador diferente (enzimoinmunoanalisis homogéneo) que
fue negativo, y se envié muestra a laboratorio externo para control
(cromatografia liquida tindem masas), encontrando positividad para
oxacepam. Durante las primeras 48 horas se observé que en algunos
periodos de desconexion ambiental, asociaba temblor y sudoracién
de segundos de duracién. Rehistoriando, refirieron que en su domi-
cilio ya habia presentado estos sintomas, junto con pérdida de fuerza
transitoria del hemicuerpo derecho. Se amplid el estudio etiolégico
realizando TC craneal urgente, puncion lumbar (incluyendo determi-
nacion de anti-R NMDA), videoEEG, y RM craneal. En el videoEEG
se encontro lentificacién de actividad cerebral de predominio izquier-
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do, siendo el resto de resultados normales. Se inici6 tratamiento con
aciclovir y levetiracetam intravenosos, con clara mejoria neurolégica
y normalizacion del nivel de conciencia tras 72 horas. A los 10 dias
de ingreso fue alta con diagnésticos de epilepsia focal compleja y
encefalitis no filiada.

Comentarios. En nuestro caso la positividad del test de toxicos en
orina (deteccion del metabolito del clorazepato retirado 7 dias antes)
nos llevé a un diagndstico inicial erréneo. Es importante contextualizar
los resultados de las pruebas en funcién de la evolucién del paciente,
y continuar el diagnéstico diferencial hasta que clinica, pruebas com-
plementarias y evolucion concuerden plenamente.

32. NINA CON HEMATURIA Y EDEMAS. Valencia Soria MC, Arri-
bas Arceredillo M, Puente Montes S, Martin Armentia S, Crespo
Valderrdbano L, Ferndndez Arribas JL, Centeno Malfaz E. Servicio
Pediatria. Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Objetivos. La hematuria se define como la presencia de hematies
en la orina. Puede ser visible a simple vista (macroscépica) o detectarse
tnicamente mediante un analisis de orina (microscépica). A diferencia
de la microhematuria, la hematuria macroscépica es de un motivo de
consulta que requiere una actuacién inmediata, porque en un porcentaje
nada despreciable de los casos puede tratarse de una patologia grave.

Material y métodos. Caso clinico. Nifia de 10 afios que acude a
Urgencias Pediatricas de nuestro centro por hematuria macroscopica y
edema facial. Se revisaron historia clinica, analitica, pruebas de imagen,
tratamiento realizado y evolucion.

Resultados. Se presenta una paciente de 10 afios que acude a la
unidad de urgencias pediatricas por hematuria macroscépica de 6 dias
de evolucién (de color como “té negro”). Asocia edema facial y aste-
nia desde hace un mes. Fiebre hasta 39°C, 48 horas antes de su visita.
No antecedente de infeccion tltimamente. Antecedentes familiares de
enfermedad celfaca y dermatitis herpetiforme. Presenta proteinuria en
rango nefrético y disminucién del filtrado glomerular. Dada la sintoma-
tologfa y los resultados analiticos, es ingresada en planta de hospitaliza-
cién para estudio y tratamiento del sindrome nefritico (hematuria que
sugiere origen glomerular, edemas y azoemia). Se instaura restriccién
de liquidos y dieta sosa con mejoria de la diuresis y disminucién de
los edemas. Se determina el complemeto que es normal, por lo que se
sospecha como causa mds probable de glomerulonefritis una nefropatia
IgA. Durante otras tres semanas mds, persisten la macrohematuria,
la disminucion del filtrado glomerular y el sindrome nefrético, por
lo que se decide realizar biopsia renal en la que se confirma nuestro
diagnéstico de sospecha. Con la confirmacién diagnéstica se opta por
iniciar tratamiento con corticoides orales e intravenosos durante seis
meses. Presenta normalizacién de la funcién renal con desaparicion de
la hematuria macroscépica y disminucién proteinuria.

Conclusiones. La nefropatia IgA es la causa mds comtin de enferme-
dad glomerular primaria en el mundo, incluida la poblacién pediatrica.
La presentacién clinica més frecuente es una hematuria macroscopica
indolora, recurrente, coincidente con un proceso infeccioso. Presenta-
mos este caso por la inusual forma de presentacién, puesto que en la
edad pediétrica menos del 10% presenta sindrome nefrético e insufi-
ciencia renal aguda. Actualmente no existe ningtin método no invasivo
para confirmar el diagndstico, por lo que a menudo se precisa realizar
una biopsia renal. Actualmente se reconoce que puede conducir a una
enfermedad renal crénica hasta en un 50% de los casos. Precisamente
la pauta de tratamiento se basard en el riesgo de enfermedad renal
progresiva, oscilando entre pacientes que no requerirdn tratamiento
hasta pacientes con enfermedad mds severa que se beneficiaran de
tratamiento con corticoides o inmunosupresores.
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33. LITTIASIS RENAL EN UN LACTANTE. Castro Corral L, Roncero
Toscano M, Ferndndez Luis S, Abad Moreno N, Sdnchez-Villares
Lorenzo C, Alvarez Alvarez N, Criado Muriel C, Gonzdlez Gonzdlez
M. Complejo Asistencial Hospitalario de Salamanca.

Introduccién. La infeccion del tracto urinario (ITU) es una de las
infecciones bacterianas mds frecuente en nifios. La prevalencia global
pedidtrica es del 5%. Tiene interés como marcador de anomalia urolé-
gica como puede ser el reflujo, la uropatia obstructiva, y mucho menos
frecuentemente la urolitiasis. El germen causal mas frecuente es E. coli.
Cuando es por otro germen, la sospecha de uropatia de base es mayor.

Caso clinico. Lactante de 9 meses que reacude al Servicio de Urgen-
cias por fiebre de 72 horas de evolucién y mala tolerancia oral a la
antibioterapia, pautada el dia previo por diagnéstico de pielonefritis
aguda. Se decide ingreso con tratamiento con cefotaxima i.v con buena
respuesta en 24 horas. A las 48 horas se recibe resultado de urocultivo
que es positivo para Klebsiella pneumoniae. Para descartar posibles ano-
malias del aparato urinario se realiza ecografia en la que se visualiza
microlitiasis renal derecha y litiasis renal izquierda con hidronefrosis
grado II. Se realiza radiografia abdominal donde se objetiva imagen
radiodensa sobre silueta renal izquierda. Ante estos hallazgos y el ante-
cedente familiar de hipercalciuria se decide ampliar estudio (calcemia
10,7 mg/dl, calcio iénico 1,38 mmol/L, iones normales, vitamina D
normal, PTH normal, Ca/Cr orina 0,28 mg/mg). Alos 2 meses se realiza
ecografia de control en la que ya no se visualiza la imagen compati-
ble con litiasis vista en estudios previos. Actualmente la paciente esta
asintomdtica y en seguimiento por Nefrologfa Infantil.

Conclusiones. La urolitiasis es una entidad clinica comdn que
se presenta en 2-5% de la poblacion. Aunque su incidencia es mucho
menor en la nifiez, supone una mayor morbilidad. Las manifestaciones
clinicas en la infancia son muy inespecificas (hematuria macro/micros-
copica, infeccién urinaria), siendo muy infrecuente la presentacién como
c6lico nefritico. Es obligado realizar estudio metabélico. En la mayorfa
de los casos la expulsion de los calculos renales se produce de manera
espontdnea. Solo una pequefia parte de los pacientes requieren otras
medidas terapéuticas.

34. GLOMERULONEFRITIS AGUDA POSTINFECCIOSA SECUN-
DARIA A NEUMONIA POR MYCOPLASMA PNEUMONIAE.
Sdanchez-Villares Lorenzo C, De Pedro Del Valle S, Roncero Tos-
cano M, Castro Corral L, Ruiz Abadia I, Ldzaro Ramos ], Lopez
Avila J, Criado Muriel C. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial
Universitario de Salamanca.

Introduccién. La glomerulonefritis aguda post-infecciosa (GNAP)
es la causa mds comun de nefritis aguda en la edad pediatrica, siendo el
Streptococcus pyogenes, su etiologia mas frecuente. Pocas veces la GNAP
es secundariaa una neumonia y cuando lo hace se debe mds frecuente-
mente a etilogia neumocdcica, siendo otros agentes infecciosos menos
probables. Presentamos un caso de GNAP asociada a neumonia por
Mycoplasma pneumoniae (Mp).

Caso clinico. Nifio de 7 afios que acudi6 a urgencias por macrohe-
maturia de 2 dias de evolucién. Estaba en tratamiento con amoxicilina-
clavuldnico a 80 mg/kg/dia por neumonia diagnosticada el dia previo
por su pediatra, aunque persistia fiebre de hasta 39,7°C. No referfa
antecedente traumdtico, ni disuria, ni oliguria ni aumento de peso.
En la exploracion fisica, presentaba tensién arterial 107/71 mmHg,
crepitantes en hemitérax derecho sin hipoxemia, no tenia edema, ni
sangrados a otros niveles. La orina era de color cofiac, con densidad
1033, hemoglobina ++++ (3.432 hematies/pl), proteinas 150 mg/dl,
esterasas ++, leucocitos 387/pl, células epiteliales 56/ pl. Tenia 37%

de hematies dismoficos con un 5% de acantocitos, EFNa+ de 0,01% y
proteinuria leve (Indice Pr/Cr 1,1 mg/mg). En la analitica presentaba
hemograma y bioquimica normal con creatinina 0,56 mg/dl y urea 36
mg/dl, PCR 4,26 mg/dly PCT 0,15ng/ml, gasometria y coagulacién
normales. En la radiografia de térax presentaba aumento de densidad
en base pulmonar derecha sin signo de la silueta, ni de derrame pleu-
ral. En el estudio inmunoldgico, el C3 estaba disminuido (20,9 mg/
dl), ASLO ligeramente elevado (719 UI/ml), con C4, ANA, ANCA,
inmunoglobulinas y factor reumatoide normales. La serologia para
Mp fue IgM positiva siendo el resto negativas. Como tratamiento se
contindo antibioterapia con amoxicilina-clavuldnico y se afiadié azi-
tromicina, ademds de recomendaciones de restriccion hidrosalina y
reposo relativo. Se realizaron controles en consulta de nefrologfa cada
24-48 horas durante una semana, hasta la desaparicién de la macrohe-
maturia y proteinuria. Tras 10 semanas se realiza nueva analitica en la
que se confirma la normalizacion de C3, disminucién de la creatinina
plasmatica a 0.41mg/dl, aunque persiste la microhematuria por lo que
actualmente continda en seguimiento.

Conclusién. Aunque la GNAP se ha asociado clasicamente con la
infeccidn cutdnea o faringea por Streptococcus pyogenes tras un periodo
de latencia de entre 1-3 semanas, hay que considerar que este tipo de
glomerulonefritis, puede asociarse a otras infecciones, como la neumo-
nfa, y en este caso ambas entidades pueden presentarse de manera con-
comitante. La GNAP secundaria a neumonta es rara, y mas atin por Mp,
pero tiene buen prondstico al igual que la GNAP postestreptocdcica.

35. ENFERMEDAD DE GITELMAN: REVISION DE CASOS SEGUI-
DOS EN LA UNIDAD DE NEFROLOGIA PEDIATRICA DEL
HOSPITAL DE SALAMANCA. Léizaro ], Manzano S, Onoda
M,Martin C, Sdanchez T, Tapia A, Criado C. Unidad de Nefrologia
Pedidtrica. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de Salamanca.

Introduccién. La enfermedad de Gitelman (EG) es una enferme-
dad autosomica recesiva caracterizada por alcalosis metabélica hipo-
potasémica, hipomagnesemia e hipocalciuria. Suele ser asintomética
en la infancia y generalmente se diagnostica en los adultos jovenes. El
tratamiento se basa en aportes de potasio y magnesio.

Objetivo. Describir las caracteristicas clinicas y analiticas que pre-
sentan los nifios con EG seguidos en la Unidad de Nefrologia Pediétrica
del Hospital de Salamanca.

Material y métodos. Se recogen datos de filiacién, edad y clinica
al diagnéstico, pardmetros analiticos, mutacién genética, tratamiento
y evolucion.

Resultados. Se registra un total de 5 pacientes, 3 nifios hermanos y
2 niflas hermanas, todos de etnia gitana. La edad al diagnéstico del caso
indice de los hermanos fue de 5 afios y del caso indice de las hermanas
fue de 1.5 afios (hermana diagnosticada al mes de vida). Los dos casos
indices fueron diagnosticados tras el hallazgo casual de hipopotasemia
de origen renal (2,4 y 2,5 mmol/L respectivamente) con alcalosis meta-
bélica (bicarbonato 32 y 28,5 mmol/L) en un control analitico realizado
por otro motivo. La nifia indice present6 un QT alargado secundario
a la hipopotasemia. Solo se ha detectado hipomagnesemia (1,26 mg/
dl + 0,49 DS) en los tres hermanos. Se demostré mutacion SCLC12A3
(intrén 9+1 G>T) en dos de los hermanos y una de las nifias y muta-
cién SCLC12A3 (c.1180 + 1 G>T) en los otros dos pacientes. Durante
su seguimiento tres casos han presentado sintomatologia compatible
que se ha controlado con tratamiento (uno con aportes de potasio y
dos con aportes de potasio y magnesio).

Conclusiones. El diagndstico precoz de la EG permite que los
pacientes se beneficien del tratamiento, ya que las alteraciones analiticas
ya estan presentes en la infancia. Una hipopotasemia de origen renal
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en un nifio de etnia gitana es muy sugerente de EG. La confirmacién
del estudio genético hace necesario el despistaje del resto de familiares.
Aunque es una enfermedad AR presenta una elevada prevalencia en la
etnia gitana, probablemente secundaria a la endogamia. La mutacién
SCLC12A3 (intrén 9+1 G>T) es tinica y exclusiva de la etnia gitana).

36. CRISTALURIA POR ACICLOVIR, EFECTO RARO DE UN FAR-
MACO COMUN. De Pedro del Valle S, Sanchez-Villares C, Abad
Moreno N, Criado Muriel C, Benito A, Garcia Codesal MF*, Rodilla
Rojo EN. Servicio de Pediatrin, *Servicio de Bioquimica. Hospital Clinico
de Salamanca.

Introduccién. El aciclovir es un antiviral muy activo frente al virus
herpes simple. Entre sus efectos secundarios podemos encontrar de for-
ma poco frecuente la cristaluria, que puede ir asociada o no fallo renal.

Caso clinico. Lactante sana de 13 meses que consulta por fiebre
acompafiada de aftas bucales de 48 horas de evolucién. Es diagnosticada
clinicamente de gingivoestomatitis herpética pautandose tratamiento
con aciclovir oral y analgesia de forma intensiva. A las 48 horas reacude
por tincién de la orina de color naranja intenso. Se recoge orina por
sondaje en el que se comprueba el color patolégico de la orina, obje-
tivandose glucosuria (50 mg/dl), proteinuria (25 mg/dl), indicios de
hemoglobina y esterasas leucocitarias (+). En el sedimento se observan
abundantes cristales que podrian estar en relacién con algtn farmaco,
por lo que se suspende el antiviral. La funcion renal estudiada de forma
ambulatoria no muestra alteraciones, y dos dias después, la orina ya es
de color normal desapareciendo los cristales en el sedimento.

Conclusiones. La cristaluria es un efecto adverso raro del aciclovir
documentado especialmente en pacientes adultos inmunodeprimidos
con tratamiento endovenoso. Situaciones de deshidratacion o enfer-
medad renal son escenarios frecuentes en los que puede aparecer este
efecto secundario. En la mayoria de los casos, la suspensién del farmaco
implica la resoluci6n tanto de la cristaluria como del posible fallo renal
asociado. Unicamente hemos encontrado un caso en la bibliografia
que se asemeja al que se expone; lo que parece implicar una situacion
excepcional en nifios sanos con dosis orales esporadicas.

37. ;COMO SON LOS NINOS ENURETICOS DE LA CIUDAD DE
BURGOS? Sanjosé Calleja N, Gutiérrez Abad C!, Castroviejo
Espinosa M?, Sdnchez Gutiérrez R3. 'Pediatra, C.S. Las Huelgas.
Burgos. 2Enfermera, C.S Las Huelgas. Burgos. SEnfermera, Hospital
Universitario de Burgos.

Objetivos. La enuresis nocturna (EN) es un trastorno frecuente en
la infancia. Queremos conocer la prevalencia de EN en la ciudad de
Burgos y las principales caracteristicas epidemioldgicas de los nifios
burgaleses que padecen EN.

Material y métodos. Se ha disefiado un estudio poblacional obser-
vacional, descriptivo, transversal mediante encuesta entregada en los
colegios y completada por padres y tutores de los nifios. La poblacién
de referencia son los nifios de entre 7 a 10 afios que realizan estudios de
Educacién Primaria en la ciudad de Burgos. Se ha obtenido una muestra
representativa de esta poblacion mediante aleatorizacion estratificada.
El tamafio muestral calculado fue de 1575 nifios. Tras la recogida de
las encuestas se ha realizado procesamiento estadistico de los datos
mediante el programa informético SPSS v17.0.

Resultados. Se obtuvieron 1.081 encuestas vélidas (73,6% de encues-
tas entregadas). La prevalencia estimada de EN ha sido del 7,3%. Afecta
mas a varones (70%) y a nifios cuyos padres no estan casados (16,9%)
comparandolo con los nifios sin EN (6,7%). La actitud del nifio ante
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los escapes es de vergiienza (37,8%), seguido de frustracion (28,4%) e
indiferencia (27%). Solo un 20,3% de estos nifios ve afectada su vida
social. Un 44,3% de nifios con EN tienen escapes diarios y un 46,8% una
vez 0 menos a la semana. Los principales factores de riesgo asociados
son: antecedentes familiares de EN, presencia de sindrome miccional,
alteraciones del suefio, trastornos del comportamiento (principalmente
trastorno por déficit de atencién e hiperactividad), bajo rendimiento
escolar y presencia de alguna patologia cronica. No hemos objetivado
asociacion con prematuridad, infeccion de orina, obesidad ni estrefii-
miento. Un 59% de los nifios enuréticos acuden a la consulta, de ellos a
un 60% se les realiza algtin tipo de prueba complementaria y un 72,1%
reciben algtin tratamiento (medidas higiénico-dietéticas, firmacos, alar-
ma nocturna y/o terapia psicoldgica).

Conclusiones. En nuestro entorno, la EN es un problema infraesti-
mado médica y socialmente. La prevalencia de EN en Burgos es menor
que en otras poblaciones similares. Los factores de riesgo asociados son
similares. Es importante concienciar a profesionales sanitarios y pobla-
cién en general de la existencia de este trastorno y de la importancia
de su manejo de forma adecuada para mejorar el estado de bienestar
de los nifios que lo padecen.

38. REVISION CASOS DE ASPIRACION DE CUERPO EXTRANO
EN EL PERIODO 2005-2013 EN EL COMPLEJO HOSPITALARIO
DE SALAMANCA. Castro Corral L, Abad Moreno N, Sdanchez-
Villares Lorenzo C, Ferndndez Luis S, Alvarez Alvarez N, Roncero
Toscano M, de Arriba Méndez S, Gomez de Quero P. Complejo Asis-
tencial Hospitalario de Salamanca.

Introduccién. La aspiracién de cuerpo extrafio (CE) y su aloja-
miento en via aérea se trata de una situacién que puede acarrear graves
consecuencias, representando incluso una amenaza inmediata para la
vida. La incidencia es mayor en edades tempranas, siendo mds frecuente
por debajo de los 5 afios y en el género masculino. La mortalidad en
nuestro entorno es del 0,9%, inferior a las épocas anteriores.

Material y métodos. Estudio descriptivo, retrospectivo de los nifios
atendidos en UCIP por sospecha de aspiracién de CE en el periodo
correspondiente a los afios 2005-2013. Se incluyen los casos ingresa-
dos por sospecha de aspiracién de CE y aquellos que tras un primer
diagnéstico erréneo (bronquiolitis, asma, tos persistente) se les realiza
fibrobroncoscopia flexible/broncoscopia rigida para descartar esta
entidad. Las variables analizadas son: edad, sexo, estancia media en
UCIP, radiograffa de térax patoldgica/no patolégica, fibrobroncoscopia
flexible/broncoscopia rigida, localizacion, tipo de CE, complicaciones
y tratamiento concominante (corticoide oral/nebulizado, adrenalina
nebulizada o antibiético).

Resultados. Durante el periodo referido, ingresaron un total 14
pacientes previamente sanos. EI 42,85% de los cuales tenfa un primer
diagnéstico erréneo, siendo el principal el asma. La edad media de
los pacientes es de 36,49 meses (rango 8-60 meses). El 57,14% de los
pacientes eran mujeres. La estancia media en UCIP es de 24 horas.
La radiografia de térax previa solo fue patologica en el 28,57% de los
pacientes. Se realiz6 broncoscopia rigida en el 71,42% de los pacientes.
Se localizé el CE en 10 pacientes (71,42%) siendo el tipo mas comtin los
frutos secos, de los cuales 5 se alojaban en bronquio principal derecho.
Solo hubo un caso de complicaciones al cual se le realiz6 traqueostomia.
E1100% de los ingresos requirié tratamiento concominante.

Conclusiones. La prevencion de esta situacion es fundamental,
donde se incluye educacién sanitaria a la poblacién general. Es con-
veniente instruir en la secuencia basica a realizar ante una obstruccién
de la via aérea. Ante un cuadro de dificultad respiratoria de aparicién
brusca la sospecha de aspiracion de CE debe formar parte del diag-
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nostico diferencial para contribuir a un manejo precoz. En caso de que
las pruebas de imagen no sean concluyentes y ante la sospecha clinica
estd indicada la realizacion de una broncoscopia.

39. IMPORTANCIA DEL MANEJO DE LA VIA AEREA EN EL SIN-
DROME DE TREACHER-COLLINS. Garcia Gonzilez N, Diaz
Simal L, Diaz Zabala M, Gonzilez Garcia LG, Ferndndez Mordin
M, Garcia Gonzilez N*, Sudrez Rodriguez M, Ferndndez Colomer
B. Area de gestion clinica de Pediatia, *Servicio de Anestesiologia y Rea-
nimacion. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccién. El sindrome de Treacher-Collins es un trastorno con-
génito del desarrollo del macizo facial poco frecuente, causado por
una mutacién en el cromosoma 5. Presentamos un caso de diagndstico
postnatal con importantes complicaciones respiratorias en el periodo
neonatal inmediato.

Resumen del caso. Recién nacido a término varén procedente de
gestacion por fecundacion in vitro con donacién de esperma y ovoci-
tos, controlada y bien tolerada. Madre primigesta de 46 afios, recibi6
tratamiento con azatioprina (75 mg/dfa) durante el embarazo por
colitis ulcerosa. Ecografias prenatales normales. Parto por cesarea por
desproporcion feto-materna. Nace en apnea, sin esfuerzo respiratorio,
bradicardico e hipotonico, con estabilizacién posterior, persistiendo
dificultad respiratoria importante y constatandose ya desde un primer
momento, ausencia de permeabilidad de ambas coanas. Apgar 5/9.
Mejoria inicial tras colocacién en el paritorio de canula de Guedel que
se mantiene durante las primeras horas de vida. Durante su ingreso en
la Unidad de Neonatologia, precisa oxigeno suplementario en incuba-
dora sin otro soporte respiratorio. En la exploracion fisica ademas de los
signos de distrés destaca un fenotipo peculiar consistente en facies tosca,
frente prominente, raiz nasal ancha, epicantus, oblicuidad hendidura
palpebral, coloboma bilateral en parpados inferiores, microftalmia, boca
grande, frenillo lingual marcado y retrognatia. Pabellones auriculares de
morfologia normal. Somatometrfa al nacimiento en percentil 90. Ante la
sospecha clinica de sindrome polimalformativo con atresia de coanas
compatible con sindrome de Treacher-Collins, se realizan diversas prue-
bas complementarias destacando los resultados obtenidos en el estudio de
imagen: radiofluoroscopia (coanografia bilateral) y TC macizo facial en
los que se constata severa estenosis 6sea de ambas coanas, con orificio
inferior a 2 mm en el lado izquierdo y a 1 mm en el lado derecho, y
marcado aumento del dngulo mandibular con hipoplasia de ramas
ascendentes y malares. En el estudio genético se confirma la sospecha
diagndstica inicial con cariotipo masculino normal. Fue intervenido
mediante cirugia endoscopica nasal sin incidencias a los 24 dias de vida.

Comentarios. En el recién nacido que padece este sindrome, la per-
meabilidad de la via aérea tiene maxima prioridad, ya que como ocurre
en nuestro caso, la severidad de las malformaciones puede ocasionar
apnea obstructiva con riesgo de muerte stibita.

40. SINDROME DE JOB (HIPER IGE) COMPLICADO CON ASPER-
GILOMA PULMONAR. Hernindez Diaz C, Gutiérrez Duefias ]M,
Ardela Diaz E, Ruiz Hierro C, Ortega Escudero M, Pradillos Serna
JM. Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario de Burgos.

Introduccién. El sindrome de Job o de Hiper IgE es una inmu-
nodeficiencia primaria compleja cuya etiologia se ha relacionado con
mutaciones genéticas (hereditarias o esporddicas) que provocan alte-
raciones en las vias de sefializacién mediadas por citocinas y en el
funcionamiento de algunas familias de linfocitos T. Esta patologia se
manifiesta por niveles elevados de IgE en sangre, eczemas cuténeos, e

infecciones cuténeas y pulmonares de repeticion. Estas tiltimas, graves
y muchas veces complicadas con la formacién de bronquiectasias y
neumatoceles que se pueden sobreinfectar por gérmenes oportunistas
y que pueden llegar a precisar tratamiento quirdrgico.

Material y métodos. Nifia de 10 anos de edad que es ingresada
para estudio tras visualizar masa pulmonar con nivel hidroaéreo en
su interior en radiografia de torax de control. Entre los antecedentes
personales destacan 3 episodios de neumonia complicada que precisa-
ron ingreso y un cuadro de celulitis estafilocécica en rodilla. Se realiza
TAC toracico donde se identifica gran neumatocele tabicado, con nivel
hidroaéreo, que afecta 16bulo superior derecho y la mayor parte del
l6bulo medio. Cultivo de material obtenido por BAL positivo para
Aspergillus Fumigatus. Tras este hallazgo y tras la mala evolucion de
la paciente, es remitida a nuestro Servicio para tratamiento quirtirgico.

Resultados. Se realiza bilobectomia pulmonar superior y media
derecha con toma de muestras para cultivo. En el postoperatorio inme-
diato presento fistula broncopleural que precisé correccion quirtrgica.
El cultivo resulté positivo para Asperigillus fumigatus y el diagndstico
anatomopatoldgico reveld la presencia de Aspergiloma con afectacién
de lébulo superior y medio de pulmén derecho.

Conclusiones. El Sindrome de Job o de Hiper IgE es una patolo-
gfa poco comiin que puede provocar infecciones pulmonares graves
que pueden llegar a requerir tratamiento quirtirgico en algunos casos.
Actualmente, carece de tratamiento definitivo y esta basado en medi-
das de sostén, como la administracién periédica de inmunoglobuli-
nas intravenosas y el reconocimiento y tratamiento oportuno de las
complicaciones infecciosas que dictan el prondstico de estos pacientes.

Sabado 8 de noviembre - Bloque 5

Moderadores: Myrian Mateos Polo e Irene Ruiz Ayticar

41. SEPSIS NEONATAL PRECOZ POR LISTERIA MONOCYTO-
GENES. Abad Moreno N, Ruiz Abadia IC, Martin Bahamontes
C, Onoda M, Castro Corral L, Garcia Sdanchez R, Garrido Pedraz
JM, Carbajosa Herrero MT. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial
Universitario de Salamanca. Salamanca.

Introduccion. La listeriosis es una infeccién producida por Listeria
monocytogenes, bacilo gram positivo de crecimiento intracelular. Es una
infeccion poco habitual en la poblacion general, siendo 20 veces mas
frecuente durante el embarazo, sobretodo durante el 3¢ trimestre. Su
presentacion puede ser precoz o tardia. Debe sospecharse en embaraza-
das con sintomas pseudogripales inespecificos (fiebre, malestar general)
o sindrome febril de origen desconocido con alteraciones analiticas
sugestivas de infeccion bacteriana.

Caso clinico. Presentamos el caso de una madre de 32 afios, sana,
trabajadora en un laboratorio de microbiologia. Primigesta. Diabetes
gestacional controlada con dieta. Ecografias normales. Serologias nega-
tivas. SGB no realizado. A las 29 semanas de edad gestacional se realiza
cesdrea urgente por clinica materna de corioamnoiditis (fiebre acompa-
flada de leucocitosis con neutrofilia) y ausencia de movimientos feta-
les. Apgar 6/2/9, reanimacién avanzada. Ingresa en UCIN por riesgo
infeccioso y distres respiratorio. Se inicia antibioterapia con ampicilina
y gentamicina. Alas 12 horas de vida presenta pico febril acompafiado
de mal estado general, cianosis distal y petequias en térax, por lo que
se realiza nuevo hemocultivo, coagulacién y puncién lumbar (LCR
transparente, bioquimica normal, gram negativo). A las 72 se confirma
Listeria monocytogenes sensible a ampicilina en hemocultivo y cultivos
periféricos, se deja en monoterapia hasta completar 21 dias de trata-
miento. Durante el ingreso precisa soporte hemodinamico (dopami-
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na) y respiratorio (ventilacion mecénica en modalidad A/C) durante
72 horas. En la ecografia transfontanelar realizada al 3° dia de vida
se objetiva hemorragia subependimaria y en nticleo caudado que se
resuelve previo al alta. Es dada de alta tras 24 dias de ingreso con una
exploracién fisica normal.

Conclusiones. La transmision puede ser transplacentaria, por inha-
lacién de liquido amnidtico infectado, colonizacién ascendente desde
la vagina o a su paso por el canal del parto. La forma clinica precoz,
debuta habitualmente con un cuadro séptico, siendo los serotipos 1a
y 1b los principales implicados. En la forma tardia, la meningitis es
la clinica més habitual y el serotipo 4b la etiologia mas comtin. Al
tratarse de una infeccidn potencialmente letal para el recién nacido, es
imprescindible el tratamiento precoz, siendo de eleccion la penicilina
y la ampicilina, asociada o no a gentamicina.

42. PENFIGO NEONATAL. Géntez Recio L, Garcia Gonzilez P, Heras
de Pedro MI, Del Rey Tomds-Biosca M, Martinez Figueira L, Min-
guez Rodriguez B, Ramajo Polo A, Rodilla Rojo EN. Servicio de
Pediatrin. Unidad de Neonatologin. Complejo Asistencial Universitario
de Salamanca.

Introduccién. El pénfigo neonatal es una enfermedad autoinmune
infrecuente y transitoria causada por la transferencia de anticuerpos
maternos Ig G anti desmogleina-3 a través de la placenta cuando la
madre esta afectada por esta enfermedad.

Caso clinico. Recién nacido de 24 horas de vida que ingresa proce-
dente de urgencias por presentar lesiones escoriadas compatibles con
pénfigo neonatal. Procede de un hospital privado, con edad gestacional
de 40 semanas, peso al nacimiento de 3 kg, parto eutdcico e incom-
patibilidad ABO. Madre diagnosticada de pénfigo vulgar controlado
con corticoides a dosis bajas. A la exploracién destacan lesiones dese-
pitelizadas/ costrosas en localizacién laterocervical izquierda, areola
izquierda, dorso de mano izquierda, inguinal izquierda y primer y
quinto dedo de pie derecho, ya presentes al nacimiento. No presentaba
ampollas ni vesiculas ni lesiones a nivel mucoso. Resto de exploracién
normal, salvo ictericia leve. La analitica realizada fue normal con una
PCR de 0,85 mg/dl y bilirrubina total de 10,79. Se coloca en ambiente
estéril y aislamiento en incubadora y se realizan lavados de las lesiones
con suero fisiolégico y administracién de corticoide tépico durante
los 4 dias que dura el ingreso por prescripcién dermatoldgica, que no
considera rentable la realizacion de biopsia. En el momento del alta las
lesiones se encuentran en remisién, con zonas reepitelizadas sin signos
de sobreinfeccién. Se solicitan anticuerpos antipénfigo vulgar en suero,
que resultan positivos. Tres semanas después se cita en consultas de
Dermatologia donde se objetiva que solo persisten quistes dermoides en
las localizaciones afectadas. Al mes y medio se realiza un nuevo control
donde se objetiva negativizacion de los anticuerpos antipénfigo vulgar.

Comentarios. El pénfigo neonatal tiene muy buen prondstico con
resolucion completa de las lesiones en aproximadamente 3 semanas.
No hay evidencia de ningtin caso que haya persistido tras el periodo
neonatal y haya progresado en la edad adulta.

43. HIPOGLUCEMIA TRANSIOTORIA NEONATAL POR HIPE-
RINSULINISMO. Barbarin Echarri S, Garcia Valle E, Caunedo
Jiménez M, Orizaola Ingelmo A, Pérez Gordon |, de las Cuevas
Terdn I, Ruiz Castellano N, Arriola Rodriguez-Cabello S. Servicio
de Pediatrin. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La hipoglucemia neonatal es uno de los problemas
metabdlicos mas frecuentes de los recién nacidos; pudiendo ser asin-
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tomdtica o cursar como hipotonia, letargia e incluso convulsiones. Su

etiologia es multiple: disminucion de depdsitos o sintesis, hiperinsuli-

nismo... Siendo los principales factores de riesgo: prematuridad, bajo
peso, hijo de madre diabética, estrés perinatal.

Caso clinico. Neonato de 59 horas de vida, sin antecedentes fami-
liares ni obstétricos de interés. Exploracion fisica normal sin dismorfias
y alimentado con lactancia materna exclusiva con pérdida ponderal del
9%. En contexto de hipotonia y arreactividad las 2-3 horas previas, se
objetiva hipoglucemia de 1 mg/dl. Tras ello, presenta una convulsién
autolimitada. Se administra bolo de SG10% y posteriormente aportes
endovenosos que precisa aumentar hasta 16 mg/kg/min para regular
glucemias. Por todo ello se asocia tratamiento con Hidrocortisona. Se
inicia nutricion enteral continua a las 24 horas del ingreso y alimenta-
cién oral discontinua a los 13 dias, pudiendo retirar aportes endove-
nosos a los 20 dias. Alimentacién con leche materna exclusiva desde
entonces con control de glucemias normal. Se determina en hipoglu-
cemia: Insulina 239,2 pg/ml, péptido ¢ 17,6 ng/ml y cortisol 41 pg/ml
que se normalizan al 5 dfa. Como pruebas complementarias: ecografia
cerebral/abdominal/cardiaca, EEG y RM cerebral, estudio genético y
metabdlico negativos.

Comentarios:

- Lahipoglucemia conlleva graves consecuencias neurolégicas si no
es tratado con rapidez; por lo que es importante la instruccion del
personal sanitario sobre los sintomas, a veces sutiles, y determinar
las glucemias ante todo recién nacido sintomatico o con factores de
riesgo.

- El50% de las hipoglucemias persistentes, son secundarias a hipe-
rinsulinismo.

- La extraccién del péptido ¢ en hipoglucemia para obtencion de
valores adecuados.

44, CIANOSIS NEONATAL: LA CARDIOPATiA ES IMPORTANTE,
PERO EL CONTEXTO LO ES MAS. Valladares Diaz Al, Herndn-
dez Villarroel AC, Dominguez Bernal EM, Garrote Molpeceres R,
Jiménez Casso MS, Urbon Artero A, Garcia del Saz MN, Hortelano
Lépez M. Servicio de Pediatria. Hospital General de Segovia.

Introduccion. La cianosis se define como coloracién azulada de piel
y/o mucosas, debida al aumento de la cifra absoluta de hemoglobina
reducida (Hbr), con un valor superior a 3 g/dl. Se diferencian dos tipos,
cianosis central (la Hbr se encuentra en sangre arterial), y cianosis peri-
férica (la Hbr se localiza en sangre capilar), pudiendo a su vez manifes-
tarse como cianosis segmentaria cuando solo se afecta un hemicuerpo.
Es un signo clinico que se halla de forma frecuente en el recién nacido,
debiéndose habitualmente a patologia pulmonar o cardfaca, aunque
alteraciones metabolicas, neuroldgicas o incluso hematoldgicas también
forman parte del diagndstico diferencial.

Caso clinico. RNT de PAEG que ingresa a las 3 horas de vida por
cianosis en extremidades inferiores, distrés e hiporreactividad. Ante-
cedentes obstétricos: madre de origen marroqui, 40afios, no consan-
guinidad. Polihidramnios. Cultivo SGB positivo, profilaxis incompleta.
Version externa por presentacion podalica. A su ingreso: Silverman 3,
regular perfusion de extremidades, micropetequias en extremidades y
tronco, hiporreactividad, no soplos, pulsos periféricos normales. TA en
los 4 miembros sin diferencias significativas. Se canaliza acceso venoso
y se extrae analitica (indice infeccioso 0,11, PCR 1,7 mg/dl, PCT 7,3
mg/dl, plaquetas 117.000). Hipoglucemia aislada. Se inicia antibio-
terapia empirica, que se mantiene durante 7 dias. Ante la no mejoria
respiratoria en las horas siguientes, se realiza ECG y Rx térax (pulmén
htimedo, indice CT 0.6). Se solicita ecocardiograma (canal AV parcial,
DAP leve-moderado). Empeoramiento neurolégico progresivo, con
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mala coordinacién succién-deglucion, atragantamientos frecuentes e
hipotonia generalizada, precisando SNG para su alimentacién. Ante la
torpida evolucién neuroldgica, se realiza despistaje de metabolopatias
(negativo), ecografia transfontanelar y RMN (megacisterna magna), y
finalmente cariotipo, diagnosticindose de Sindrome de Edwards en
mosaico al 18%.

Conclusiones. Las trisomias son un hallazgo frecuente en el drea
pediatrica, siendo la mas frecuente la trisomia 21, seguida de la trisomia
18 y 13. A pesar de que actualmente la incidencia de nacimientos de
nifios no diagnosticados estd disminuyendo gracias a los avances en el
screening prenatal, debemos seguir teniendo presente dicha posibilidad.
Por ello siempre es importante realizar una adecuada anamnesis y
exploracion fisica e incluir la solicitud de cariotipo entre las explora-
ciones complementarias, ya que en el caso de encontrarnos ante una
cromosomopatia, estd indicado ampliar el estudio genético al resto de
familiares de primer grado.

45. BRADICARDIAS FETALES. DOS CASOS CONTRAPUESTOS.
Alegria Echauri E*, Alegria Echauri J2, Arriola Cabello S', Montero
Fanjul J3, Angulo Ferndndez B3, Escudero Martin MT?, Ferndndez
Sudrez N2, Viadero Ubierna MT2. Servicio de Pediatria, *Cardiologin
Infantil, 3Servicio de Ginecologia y Obstetricia. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. Las arritmias fetales son un hallazgo relativamen-
te frecuente (1-2% de las gestaciones). Las bradicardias representan
menos del 5% de los casos. El origen puede ser: bloqueo AV completo,
bradicardia sinusal y bigeminismo, entre otros.

Caso clinico. Describimos dos casos de diagnéstico y evolucién
bien diferente. Caso 1:Recién nacida (RN) a término (37+3s), de peso
adecuado para su edad gestacional (EG). En la semana 28 de gesta-
ci6n se detecta arritmia fetal consistente en extrasistoles auriculares
frecuentes conducidas (FC normal), con corazon estructuralmente
normal. En la semana 37+4 se objetiva persistencia de extrasistolia
frecuente con FC de 70 Ipm, decidiéndose cesarea urgente. Ac antiRo
y antiLa maternos negativos. ECG al nacimiento: FC de 120-150 Ipm,
con ritmo sinusal que alterna con extrasistoles de ritmo auricular
bajo (bigeminismo). Ecocardiograma normal. Con 24 horas de vida
presenta bigeminismo auricular no conducido con FC de 60-80 Ipm,
sin repercusién hemodindmica. Desaparicion progresiva de las extra-
sistoles, manteniendo ritmo sinusal en torno a 120-150 lpm. Caso 2:
RN pretérmino (34+5s). Alas 25 semanas de EG se detecta bradicardia
fetal por bloqueo AV completo (BAVC) con FC de 60 Ipm, que en la
evolucién descendi6 a 35 lpm. ECOCG: ventriculos globulosos, hiper-
trabeculados con funcién sist6lica conservada, sin insuficiencias val-
vulares ni signos de hidrops fetal. Serologias maternas y anticuerpos
antiRo y antiLa negativos. No antecedentes familiares de patologia
cardiaca. Ante bradicardia tan severa se inicia tratamiento transpla-
centario con salbutamol oral materno (hasta 2 mg cada 6 horas) con
buena tolerancia y respuesta (FC fetal de 40 Ipm sin desarrollo de
hidrops en la evolucién). Parto espontdneo en semana 34+5 en centro
de referencia. Implante de marcapasos (MCP) epicardico unicameral
al nacimiento. Ecocardiograma con sospecha de miocardiopatia no
compactada, funcién sistélica conservada. Parada cardiorrespiratoria
y necesidad de ECMO venoarterial durante 3 dias. Durante soporte
con ECMO, MCP epicardico transitorio bicameral. Implante de MCP
epicdrdico unicameral definitivo a los 7 dias de vida. Actualmente 4
meses de vida, asintomatica y sin tratamiento médico.

Comentarios. La ecocardiografia fetal permite realizar un diag-
nostico preciso de las arritmias fetales, fundamental para establecer
un prondstico y tratamiento adecuados. Ante una bradicardia fetal

el diagndstico diferencial incluira BAVC y bigeminismo auricular no
conducido. La EG y el hydrops fetal son los principales factores pro-
nosticos que condicionardn el momento de finalizar la gestacién. El
manejo del BAVC fetal es controvertido. En nuestro caso la respuesta
a los betamiméticos fue satisfactoria, permitiendo llegar practicamente
a término la gestacion.

46. ;ESEFECTIVA LA PLASMAFERESIS EN ENCEFALITIS AUTO-
INMUNE? A PROPOSITO DE UN CASO. Diaz Zabala M, Diaz
Simal L1, Carrera Garcia L1, Vivanco Allende A?, Concha Torre Al,
Medina Villanueva A, Mdlaga Diéguez I2, Roncero Sinchez-Cano
12, 1Seccidn de Cuidados Intensivos Pedidtricos, 2Seccién de Neuropedia-
tria. Area Gestion Clinica de Pediatria. Hospital Universitario Central
de Asturias. Oviedo.

Introduccion. El uso de la plasmaféresis estd indicado como terapia
de tercera o cuarta linea en el caso de enfermedades de etiologia auto-
inmune, con escasas publicaciones pedidtricas al respecto. Presentamos
el caso de una encefalitis anti-NMDA en la que se instaurd esta técnica
y sus resultados.

Caso clinico. Lactante de 11 meses ingresado por encefalitis her-
pética que durante el tratamiento con aciclovir (dia 18) empeora cli-
nicamente, confirmandose el diagnéstico de encefalitis anti-NMDA
en sangre y liquido cefalorraquideo. Terapia inicial con megabolos de
corticoides y gammaglobulina intravenosa. Present6 estatus convulsivo
electro-clinico que precis6 induccién de coma barbitdrico durante 7
dias. Recibe tratamiento con varios antiepilépticos, dieta cetogénica, y
terapia inmunosupresora con rituximab (4 ciclos), y ciclofosfamida (1
ciclo mensual). Se realiza control de anticuerpos en sangre y liquido
cefalorraquideo con aumento de los mismos. Se decide realizar 5 sesio-
nes de plasmaféresis para lo que se canaliza vena yugular derecha de
doble luz. El paciente presenta buena tolerancia a la plasmaferesis sin
alteraciones hemodindmicas ni otros efectos secundarios importantes.
Se realiza nuevo control de anticuerpos en sangre a los 20 dias de fina-
lizar la plasmaféresis, con disminucién de los valores y mejoria clinica.

Conclusiones. Pese a ser una técnica poco experimentada en el
dmbito de Pediatria, la plasmaféresis ha demostrado eficacia ocasional
en procesos de etiologia autoinmune como terapia complementaria a
otros tratamientos. Es necesario valorar cada caso de forma individua-
lizada y realizar un abordaje multidisciplinar.

47. SINTOMAS GUIA EN EL DIAGNOSTICO DEL TUMOR CERE-
BRAL EN EL SERVICIO DE URGENCIAS. Reguera Bernardino
], Moro de Faes G, Gilvez Criado R, Revilla Orias MD, Mufioz
Lozén A, Gonzdlez Quiroga R, Muiiiz Fontdn M, Andrés Andrés
AG. Servicio Pediatria. Complejo Asistencial Universitario de Ledn.

Introduccién. Los tumores del SNC representan el 20% de los can-
ceres de la edad pedidtrica. Son la segunda neoplasia en frecuencia tras
la leucemia aguda. La incidencia anual es de 2-5 casos/100.000 por afio.
Las manifestaciones clinicas dependen de la localizacién del tumor y
de la edad del paciente.

Material y métodos. Estudio descriptivo retrospectivo de los
pacientes diagnosticados de tumor cerebral en nuestro Servicio de
Pediatria entre 2013 y 2014. Se recogieron datos clinicos, epidemiold-
gicos y pruebas complementarias que llevaron al diagndstico.

Resultados. 6 pacientes (3 mujeres y 3 varones) de edades com-
prendidas entre 16 meses y 13 afios. Los motivos de consulta fueron
vomitos, ptosis, irritabilidad y hemiparesia, convulsiones y en dos de
ellos cefalea. E1 50% presentaban alteraciones en la exploracion neu-
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rolégica. Se realizé fondo de ojo en la mitad de ellos, encontrandose
edema de papila solo en uno (16%). El diagnéstico se realiz6 en 4 de
ellos por TC y en 2 por RMN. En cuanto a la localizacion 50% fue
supratentorial y 50% infratentorial. Los diagnésticos histolégicos fueron
dos meduloblastomas, un glioma de alto grado, un teratoma, un PNET
supratentorial y un tumor epidermoide.

Discusién. En los tumores SNC tienen mayor valor prondstico la
localizacién tumoral y la edad de debut. 1% nifios con tumor cerebral
presentan cefalea aislada. De nuestros pacientes solo uno consulté por
cefalea como tinico sintoma. Los nifios con tumor cerebral asocian mas
de un signo sugestivo de patologia neurolégica. Las crisis convulsivas
aparecen como primer sintoma en el 6-10%, en nuestro estudio en uno
de ellos (16%) fue la forma de debut. El fondo de ojo alterado esté pre-
sente en el 10-15%, coincidiendo con los hallazgos de nuestro estudio.

Conclusiones. Los tumores del SNC se presentan con mds de un
sintoma sugestivo de afectacién neuroldgica. La cefalea aislada solo se
presenta en 1% de los nifios con tumor cerebral. El fondo de ojo no es
una buena herramienta de screening de los tumores cerebrales.

48. PARALISIS FACIAL PERIFERICA EN LACTANTE CON RESO-
LUCION ESPONTANEA. Vizquez Canal R, Pérez Poyato MS,
Pérez Gordon |, Barbarin Echarri S, Garcia Albald A, Otero Vac-
carello O, Dominguez Carral ], Cagigas Daza MP. Servicio de Neu-
ropediatria y Hospitalizacién Pedidtrica. Hospital Universitario Marqués
Valdecilla. Santander.

Introduccion. La paralisis facial periférica idiopatica (paralisis de
Bell) es una entidad que se presenta con escasa frecuencia en el periodo
neonatal y del lactante. La etiologfa més frecuente de paralisis facial
en este grupo es el traumatismo obstétrico. Es importante excluir otras
causas como son infecciones viricas, patologia de drea otorrinolarin-
goldgica y malformaciones congénitas. El tratamiento farmacoldgico
(corticoides y/o antivirales) es controvertido en este grupo de edad.

Caso clinico. Lactante de 34 dias de vida con antecedente de de
secuestro pulmonar (diagndstico prenatal) ingreso en periodo neonatal
con exploracién neuroldgica sin hallazgos patolégicos. Estando previa-
mente bien y afebril, presenta de forma aguda dificultad para el cierre
palpebral derecho completo y desviacién de la comisura bucal hacia
la izquierda con el llanto. La exploracion fisica por érganos y aparatos
es normal. En la exploracién neurolégica destacan hallazgos compati-
bles con pardlisis del nervio facial derecho, con preservacion del resto
de pares craneales. La actitud, motilidad espontanea, tono muscular,
reflejos osteotendinosos y del lactante se encuentran dentro de la nor-
malidad. No refieren cuadro infeccioso concomitante, no antecedente
traumatico ni obstétrico, no ambiente infeccioso en domicilio. Durante
su ingreso hospitalario se determinan serologfas virales, se realiza eco-
grafia cerebral y se solicita valoracién por el Servicio de Otorrino sin
encontrar hallazgos patolégicos. En las primeras 48 horas del ingreso, el
paciente evoluciona favorablemente de forma espontdnea, sin precisar
tratamiento farmacoldgico. El estudio neurofisiolégico (velocidad de
conduccién nerviosa) confirma la afectacion del nervio facial derecho
de intensidad leve. A los 7 dias tras el alta hospitalaria la exploracién
fisica muestra oclusién palpebral derecha completa y sutil asimetria
entre ambos surcos nasogenianos con la sonrisa y llanto.

Comentarios. La pardlisis facial periférica idiopdtica en periodo
neonatal constituye una entidad rara y escasamente descrita en la lite-
ratura. La exploracion fisica permite diferenciar otros cuadros como
la debilidad del miisculo orbicular de los labios. La evolucion clinica
favorable en nuestro paciente nos ha permitido prescindir del trata-
miento con corticoides. Debido a su escasa prevalencia, el prondstico
no estd claramente definido.
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49. MICROSOMIA HEMIFACIAL, A PROPOSITO DE UN CASO.
Gonzilez Garcia LGY, Ferndndez Mordin MY, Sudrez Rodriguez M,
Carrera Garcia L, Ferndndez Vilanova Al, Gonzilez Garcia M2,
Solis Sdanchez G, Rodriguez de la Riia MV3. 1Servicio de Pediatria,
2Servicio de Maxilofacial. Hospital Universitario Central de Asturias.
Oviedo. 3Pediatra Centro de Salud “EI Cristo”. Quviedo.

Introduccion. El sindrome de Goldenhar consiste en una microso-
mia hemifacial que abarca anormalidades en el ojo, oido, mandibula
o vértebras con una incidencia estimada de 1/5.600 nacidos vivos. Se
debe a una alteracion en la vascularizacién del primer y segundo arco
braquial en el periodo embrionario. Su aparicion es esporadica, aun-
que se han descrito algunos casos con herencia autosomica recesiva
o dominante.

Material y métodos. Descripcién de un caso de una recién nacida a
término mujer procedente de una gestacién controlada y sin exposicién
a toxicos. En las ecografias prenatales se detecta arteria umbilical Gnica
sin otras alteraciones y amniocentesis normal. En la exploracion neona-
tal presenta asimetria craneofacial con hipoplasia hemifacial derecha. A
nivel del trago (oreja derecha) se observa un grupo de cinco mamelones
en racimo de consistencia elastica, siendo el mayor de ellos de 5 x 5 mm.
También presenta otro mamelén pediculado de aproximadamente 10
mm de eje longitudinal en rama mandibular derecha, en la zona de la
asimetria mandibular. A nivel ocular se observa un mamel6n aplanado
de 2 x 1 mm en el parpado superior izquierdo y un quiste dermoide
epibulbar en el ojo derecho. En la apertura bucal se observa asimetria
con tendencia a la lateralizacion a la derecha. Torticolis congénita a
expensas de fibromatosis del esternocleidomastoideo derecho. En el cri-
bado neonatal de hipoacusia, las otoemisiones en el oido derecho fueron
patolégicas, por lo que se realizaron potenciales auditivos obteniéndo-
se umbral a 70 dB (hipoacusia severa). Se realizo TC para completar
estudios presentando displasia del conducto auditivo interno derecho;
con reduccion del didmetro del mismo y tabicacién parcial. Existe un
conducto para el nervio facial y otro para el octavo par independientes
en su porcion més interna, y ademads aplasia del conducto semicircular
externo. La céclea, cadena osicular y CAE son normales. No presenta
otros hallazgos de interés en el fenotipo, sin asociar anomalias verte-
brales. El estudio cardiolégico, ecografias transfontanelar y abdominal
y el electroencefalograma fueron normales. A los 4 meses de vida se
realiza extirpacién del mamelén geniano derecho, con diagnéstico de
hamartoma benigno en el estudio anatomo-patoldgico. Hasta la fecha
(7 meses de edad) el desarrollo psicomotor es normal aunque atin no
consigue la sedestacion estable.

Conclusién. El sindrome de Goldenhar es una patologfa infrecuente
que suele diagnosticarse en el periodo prenatal (oligoamnios y asimetria
facial), aunque a veces pasa inadvertido como sucedi6 en nuestro caso.
El tratamiento es complejo, y debe llevarlo a cabo un equipo multidis-
ciplinario (Pediatria, hipoacusia, maxilofacial y ortodoncista). Existe
controversia respecto a la edad indicada para la correccién quirdrgica
(reseccién de mamelones, injertos dseos o correccion de la columna ver-
tebral), aunque en general se recomienda que sea lo mas precoz posible.

50. CRANIECTOMIA DESCOMPRESIVA PARA EL MANE]JO DE
LA HIPERTENSION INTRACRANEAL. Carrera Garcia L, Diaz
Simal L, Diaz Zabala M, Vivanco Allende A, Medina Villanueva
A, Concha Torre A, Menéndez Cuervo S, Rey Galdn C. Seccidn de
Cuidados Intensivos Pedidtricos. Area de Gestion de Pediatria. Hospital
Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccién. La hipertension intracraneal (HTIC) constituye
la causa mds frecuente de morbimortalidad en nifios con patologia
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neuroquirtdrgica. Es una emergencia médica, que en ocasiones precisa
de abordaje quirtrgico, mediante craniectomia descompresiva (CD).
Presentamos tres casos en los que se realiz6 esta técnica.

Casos clinicos. Caso 1: Nifio de 6 afios que acude a urgencias por
disminucién del nivel de conciencia, objetivandose taquicardia, hiper-
tension y anisocoria, por lo que se realiza TC urgente donde se observa
una masa compatible con malformacién arteriovenosa con sangrado
y signos de herniacion cerebral, realizindose CD urgente y medicién
de presi6n intracraneal (PIC). En los siguientes dias, continué con PIC
elevadas, por lo que se intervino para aumento de craniectomia. Pos-
teriormente se realiz6 embolizacion de la lesion e intervencién neuro-
quirtirgica. Caso 2: Nifio de 12 afios con fractura temporal derecha con
hundimiento y pequefia hemorragia subaracnoidea secundaria a caida
de caballo. Inicialmente se decide manejo conservador, presentando
signos clinicos de HTIC a las 36 horas de ingreso y aumento de la
hemorragia por lo que se realiza CD, con buena evolucién. Al alta estaba
asintomético. Caso 3: Niflo de 13 afios que presenta politraumatismo
secundario a caida de bicicleta, con fractura multiple y desplazada en
region temporo-parietal izquierda, hemorragia subaracnoidea y hema-
toma subdural. Presentaba afasia y hemiparesia derecha. Se realiza CD
de urgencia. Buena evolucion posterior, con resolucion de los signos
focales neuroldgicos.

Conclusiones. La craniectomia descompresiva es una técnica
efectiva para el manejo de la hipertension intracraneal, y con mejor
prondstico si se realiza en las primeras 48 horas del cuadro.

Sabado 8 de noviembre - Bloque 6

Moderadores: Mercedes Gonzalez y M* del Carmen Sanchez Jiménez

51. EPIDEMIOLOGIA DE LA OTITIS MEDIA AGUDA EN URGEN-
CIAS DE PEDIATRIA. Garcia Alvarez FJ, Rodriguez Martinez M,
Gurciq Garcia R, Gonzilez Sanz L, Valle Lence L, Garcia Corte MD,
Diez Alvarez AB, Garcia Gonzdlez N. Pediatrin. Hospital Central de
Asturias. Qviedo.

Objetivos. Se trata de una infeccién del oido medio con presencia
de exudado en la cavidad media del oido, y evidenciada por sinto-
matologfa local. Los patégenos mas frecuentes son el Streptococcus
pneumoniae (30%), y el Haemophilus influenzae (20-25%). Enfermedad
propia de lactantes y nifios pequefios, antes de los tres afios un 80%
han sufrido algtin episodio, y un tercio de ellos de manera recurrente.
Anélisis retrospectivo de los casos de “otitis media aguda”, atendi-
dos en el servicio de Urgencias de Pediatria del Hospital Central de
Asturias; desde el 01-07-13 al 01-07-14; en funcion de los criterios de
ingreso, grupos de edad y sexo. Se comenta el tratamiento y control de
los casos en Urgencias de Pediatria del Hospital Central de Asturias.
Se recoge y analiza la variable “prioridad” del sistema “Manches-
ter” de triaje para enfermeria; y se identifican los diagnésticos de
enfermerfa NANDA (North American Nursing Diagnosis Association)
representativos.

Material y métodos. Revision retrospectiva de los archivos infor-
matizados e historias clinicas de los pacientes atendidos en el drea de
Urgencias del Hospital Universitario Central de Asturias desde el 01-07-
13 al 01-07-14. El anlisis estadistico de los resultados se llevé a cabo
mediante el programa informatico SPSS 15.0. Empleo de la taxonomia
NANDA, que define los diagnésticos enfermeros internacionalmente.
Se recoge y analiza la variable “prioridad” del sistema “Manchester”
de triaje para enfermeria.

Resultados. En el periodo del estudio recogimos un total de 920
episodios de otitis media Aguda. Hubo un ligero predominio de varones

(53,4%) frente a mujeres (43,6%). Los grupos de edad que presentaron
més episodios fueron los lactantes (45%) y preescolares (58%). Son
cinco los problemas principales segtin la clasificacion NANDA: dolor
agudo, lactancia ineficaz, déficit de la actividad recreativa, alteraciones
sensoriales y perceptuales, y trastornos del patron de suefio. El 78,5%
se trataba de un nivel de urgencia verde, segtn el sistema de triaje
“Manchester” para enfermerfa.

Conclusiones. La otitis media aguda es un entidad de relativa fre-
cuencia en Urgencias Pedidtricas, y aunque no suele requerir ingreso
hospitalario, el correcto tratamiento y abordaje urgente juegan un papel
muy importante; ya que aunque son pocos los episodios que producen
complicaciones graves, como mastoiditis y meningitis. Muchos otros
pueden provocar disminucién de la audicion, que puede dar lugar a
trastornos del aprendizaje y problemas en el desarrollo del lenguaje.

52. SINOSTOSIS RADIOCUBITAL PROXIMAL CONGENITA. A
PROPOSITO DE UN CASO. Alvarez Gonzilez DY, Sancho Gutié-
rrez RY, Garcia Valle E', Alegria Echauri E', Gonzdlez Pérez D',
Garcia Granja S, Arbona Jiménez C?, Garcia Alfaro MD2. 1Servicio
de Pediatrin, 2Unidad de Ortopedia y Traumatolgia infantil. Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién. La sinostosis radiocubital proximal congénita es una
deformidad poco frecuente que ocurre cuando falla la segmentacién del
pericondrio entre radio y ctibito en su desarrollo embrionario. Existe
una unién 6sea entre el extremo proximal del radio y del ctibito que
bloquea la rotacion del antebrazo, que suele estar fijo en pronacion. Es
bilateral en el 60% de los casos. En ocasiones forma parte de sindromes
polimalformativos. Los antebrazos en pronacién superior a 60 gra-
dos son los que condicionan un déficit relevante, que es la indicacién
fundamental del tratamiento quirdrgico (osteotomia desrotadora de
antebrazo en una posicién mas funcional). Se han intentado miltiples
técnicas de separacion de la sinostosis, como la interposicion de tejidos
y materiales para conservar la pronosupinacion, pero ninguno ha sido
completamente exitoso.

Caso clinico. Nifio de 13 afios de edad, sin antecedentes personales
de interés, remitido a consulta de Ortopedia infantil por limitacién a la
prono supinacién derecha detectado en revision deportiva. El paciente
refiere tener dicha limitacién desde siempre, sin comprometerle en
las actividades cotidianas. A la exploracion fisica presenta antebrazo
derecho en posicién neutra, con bloqueo de la prono supinacién, sin
deformaciones aparentes ni otros signos. EI antebrazo izquierdo es
normal. Se solicita una radiografia de extremidad derecha donde se
objetiva una sinostosis radiocubital proximal. Dado que no interfiere
en sus actividades diarias, se toma actitud expectante.

Conclusiones. El diagndstico de esta enfermedad suele hacerse
a partir de los 3 afios de edad, cuando la falta de pronosupinacién se
hace evidente para las actividades de la vida diaria méds complejas. Es
importante valorar el obstaculo que supone la malformacién al paciente
para plantear la cirugia si fuese necesario, sabiendo que el éxito del
tratamiento con interposicion de tejidos en la sinostosis es limitado.

53. SACROILEITIS PIOGENA EN UN LACTANTE. Abad Moreno
N, Ferndndez Luis S, Castro Corral L, Alvarez Alvarez N, Roncero
Toscano ML, Sanchez-Villares Lorenzo C, Posadilla Andrés |, Cria-
do Muriel C. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Universitario
de Salamanca.

Introduccién. La sacroiletitis piégena es un proceso infeccioso que
afecta a la articulacion sacroiliaca, habitualmente de manera unilate-
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ral, siendo el germen aislado con mayor frecuencia el Staphylococcus
aureus. Es una patologia poco frecuente en lactantes, representa tan
solo el 2% de las infecciones ostearticulares en la infancia, siendo la
edad media de presentacion los 20 afios. Clinicamente se manifiesta
con irritabilidad a la movilizacion, rechazo de la bipedestacién y la
deambulacién.

Caso clinico. Presentamos el caso de una lactante de 18 meses
que consulta en el servicio de urgencias pediatricas por rechazo de
la sedestacion y marcha dolorosa de 12 horas de evolucion; refieren
antecedente de vacunacion en muslos 3 dias antes sin traumatismo
posterior. En la exploracion fisica destaca la irritabilidad, limitacién
de la abduccion de cadera e incapacidad funcional para la bipedes-
tacion y la sedestacion. Se realiza una analitica en la que destacan:
leucocitos 15.680/ul (NE 57%), PCR 6,3 mg/dl y VSG 84mm, con
radiografias de cadera y columna lumbosacra normales. A su ingre-
so se inicia antibioterapia con cloxacilina y cefotaxima, con mejoria
progresiva de la clinica y de los marcadores infecciosos, logrando
sedestacion y bipedestacién con apoyo al 2¢y 5° dia respectivamen-
te. Durante su ingreso se realiza estudio gammagrafico en el que se
observa aumento de captacién compatible con sacroileitis izquierda,
confirmandose mediante RMN. El hemocultivo, serologias, coprocul-
tivo y Mantoux resultaron negativos. Es dada de alta tras 21 dias de
tratamiento intravenosa, continuando con antibioterapia oral hasta
completar 6 semanas.

Conclusiones. El diagnéstico de sacroileitis requiere un gran indice
de sospecha, debido a su sintomatologia imprecisa y la dificultad para
explorar dichas articulaciones, sobre todo en los nifios mas pequefios.
La gammagrafia con Te-99 permite realizar un diagndstico precoz, sin
embargo, la RMN es considerada por algunos autores cémo método
diagnostico de eleccion El tratamiento debe instaurarse empiricamente,
siendo la cloxacilina el tratamiento de eleccion. El prondstico es muy
bueno, con la curacién de la practica totalidad de los casos.

54. POLITRAUMATIZADO EN ACCIDENTE DE TRAFICO. Torres
Montori A, Guillén Perez MA', Paz Paya E', Pino Veldzquez M,
Solis Sdnchez P!, Sanchez Abuin A3, Gutiérrez Carrera JM?, Barrios
M5, [Unidad de Escolares, 2UCIP; Servicio de Pediatria. 3Servicio de Ciru-
gin Pedidtrica. 4Servicio de Traumatologin. Servicio de Medicina Fisica
y Rehabilitacion. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccion. Los accidentes constituyen en los paises desarro-
llados, la tercera causa de muerte en todos los grupos de edad. En los
nifos es la causa mds frecuente de fallecimientos (52%) siguiéndole en
orden de frecuencia el cancer infantil (10%). La mortalidad mas alta
se alcanza en los accidentes de trafico con cifras superiores al 42%.
En Espaiia fallecen anualmente 480 nifios y se producen mas de 8.000
politraumatismos infantiles por accidente de trafico.

Caso clinico. Nifio de 9 afios y 5 meses que es trasladado del Hos-
pital de Segovia por politraumatismo tras ser atropellado por un coche
a velocidad no precisada, sin testigos directos. No refieren pérdida
de conciencia. Es atendido en el hospital de origen realizdndose Total
Body TAC con los siguientes hallazgos: signos de contusion pulmonar
derecha, neumotdrax y fracturas de arcos costales laterales de la quinta
a la séptima costilla derecha; laceracion hepatica <2 cm en segmento
siete; fractura incompleta del hueso iliaco, fractura abierta de fémur
derecha transversa y fractura espirodea de fémur izquierda con ter-
cer fragmento desplazado. Analitica sanguinea: Hb 11,9 g/dl, Hto:
34,6%. Se inicia antibioterapia profildctica, tratamiento con ranitidina
y sondaje vesical (orina clara). Acude a nuestro hospital ingresando
en la Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos con Glasgow 14/15,
consciente y orientado aunque con tendencia al suefio, resto de la
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exploracion neurolégica normal. Exploracion fisica con erosiones leves
en craneo, asimetria toracica con hundimiento del hemitérax derecho
y presencia de hematomas a nivel costal, en hemiabdomen izquierdo
y hemipelvis derecha. Ambas extremidades inferiores inmovilizadas
con traccion. Leve hipotension al ingreso Analitica sanguinea: Hb de
6,4 g/dl Hto 19,1% GOT 468U/L CK: 3.829 U/L, glucosa 189 mg/
dl, TP: 21,8 seg, IP: 41%, INR: 1,9, TTPA: 35,9 seg, TT: 18 seg. Precisa
administracion de concentrado de hematies y plasma fresco congelado
ingreso con correccién de la coagulacién y de la tension arterial. A
las 12 horas de ingreso comienza con oliguria, distension abdominal
y hematuria microscopica, se realiza laparotomia exploradora por
parte de Cirugia Pediatrica con hallazgos de hematoma intravesical
y retroperitoneal, realizandose lavado y hemostasia, colocacion de
cistocath y sondaje vesical; se retiran ambos catéteres urinarios ini-
ciando diuresis por uretra sin incidencias el décimo dia de ingreso.
Respiratoriamente presenta empeoramiento progresivo en relacién
con contusion pulmonar, desarrollo de derrame pleural y atelectasia
en l6bulo inferior derecho requiriendo salbutamol inhalado y oxige-
noterapia de alto flujo con una asistencia maxima de 20 Ipm y fiO, del
40% del cuarto al sexto dia de ingreso. Se realiz6 a cargo de Trauma-
tologia estabilizacion quirtirgica de las fracturas de fémur con clavos
de Ender® el sexto dia de ingreso. Precisa analgesia con ketorolaco,
nolotil, paracetamol y cloruro mérfico. Se transfunde concentrados de
hematies en cinco ocasiones (dfas 1, 8 y 12 de evolucién) y plasma en
dos ocasiones (dia 1). Pasa a planta de Hospitalizacion al duodécimo
dia de ingreso siendo valorado diariamente por los Servicios de Ciru-
gia Pediatrica, Rehabilitacion, y Traumatologia con buena evolucién
decidiéndose el alta a los 15 dias.

Conclusiones. Los nifios tienen factores inherentes a su desarrollo
que les hacen mds propensos y vulnerables a los accidentes como los
atropellos. El entorno del politraumatizado exige que el cuidado de
estos pacientes este a cargo de un equipo multidisciplinar bien inte-
grado y con entrenamiento periddico.

55. OSTEOCONDROMATOSIS MULTIPLE. A PROPOSITO DE UN
CASO. Alvarez Gonzilez D', Sancho Gutiérrez R, Garcia Valle
E%, Alegria Echauri I, Sudrez Alonso J', Garcia Granja S, Arbona
Jiménez C2, Garcia Alfaro MD?2. *Servicio de Pediatria, 2Unidad de
Ortopedia y Traumatologia infantil. Hospital Universitario Marqués de
Valdecilla. Santander.

Introduccién. La OM es una enfermedad hereditaria que se
manifiesta en la primera y segunda décadas de la vida. Son tumo-
raciones dseas benignas que crecen en las metafisis, principalmente
de huesos largos. La clinica varia desde deformidades estéticas,
hasta limitacion de la funcion articular, alteracion del crecimiento
o compresion de estructuras vecinas. La complicacién més temida
es el condrosarcoma.

Caso clinico. Nifio de 2 afios de edad remitido a consulta de Orto-
pedia infantil desde Urgencias de Pediatria por bultoma de 20 dias de
evolucién en 1e metacarpiano de la mano izquierda. No refiere dolor,
limitacién de la funcién, ni tumoraciones a otros niveles. No antece-
dentes personales ni familiares de interés. A la exploracién se objetiva
una tumoracién dura en cara dorsal de la 1* metacarpofaldngica de la
mano izquierda, sin signos inflamatorios. Se realiza una radiografia,
informada como malformacion compatible con osteocondroma. Se
decide vigilancia domiciliaria, continuando controles en ortopedia
infantil. 2 meses mds tarde consultan por nuevas tumoraciones. Se
observan multiples tumoraciones fijas en: 5% metacarpiano y 2* falange
del 3= dedo de la mano derecha, 2° metacarpiano de la mano izquierda,
zona costal, himero proximal y fémur distal, estiloides radial bilate-
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ral y tobillos. Se solicita un mapa éseo radiolégico informado como
osteocondromatosis multiple. Pasados 7 meses el paciente presenta
alteracién de la movilidad de ambas manos, por lo que se decide
escision quirtirgica de las lesiones mds limitantes: osteocondroma del
1er metacarpiano de la mano izquierda, 5% metacarpiano de la mano
derecha y 2* falange de 3 dedo de la mano derecha. Se obtienen bue-
nos resultados con la intervencion. Por la evolucion de la enfermedad,
tras dos afios de seguimiento, el paciente precisa de nuevo cirugia
para tumoraciones en tibia distal izquierda y cubito distal derecho.
Actualmente presenta afectacion importante de cuellos femorales con
limitacién para la movilidad de la cadera. Por las caracteristicas de
esta patologia, el paciente presenta altas probabilidades de precisar
nuevas intervenciones quirdrgicas, principalmente durante el periodo
de crecimiento.

Conclusiones. Aunque esta enfermedad es de cardcter benigno,
la posibilidad de malignizacién y de evolucionar a deformaciones
importantes y limitantes, requiere controles clinicos y radioldgicos
periddicos con el fin de detectar precozmente estas complicaciones y
realizar cirugfa si fuera necesario. Se debe aconsejar estudio genético
a los familiares.

56. LESION DE MOREL LAVALLEE EN REGION SUPRAPATELAR.
Garmendia Amunarriz M', Gonzilez Pérez D', Merayo Ferndndez
L1, Sudrez Alonso J', Leonardo Cabello MT!, Alkadi Ferndndez K?,
Alvarez Alvarez C1, Ortuzar Guillamon JI2. Servicio de Pediatria,
2Servicio de Radiologia Pedidtrica. Hospital Universitario Marqués de
Valdecilla. Santander.

Introduccion. La lesion de Morel Lavalleé consiste en una acumu-
laci6n de liquido entre el tejido celular subcutaneo y la fascia muscular
como consecuencia de la rotura de los vasos sanguineos y linféticos de la
zona. Suele producirse tras un traumatismo con mecanismo tangencial
que provoca una lesion cizallante de estos vasos. La sintomatologia
clinica varia desde pacientes asintomaticos hasta aquellos en los que
se produce necrosis cutanea como consecuencia de la disminucién del
flujo sanguineo en la piel adyacente. La mayoria de las veces precisa
tratamiento quirtrgico con drenaje percutaneo de la coleccién y/o
desbridamiento.

Caso clinico. Nifio de 10 afios, sin antecedentes personales de
interés, que acude a Urgencias derivado desde atencion primaria por
tumefaccién en region suprarotuliana izquierda. Refiere traumatismo
con mecanismo de cizallamiento hace 18 dias tras el cual presenté
edema y hematoma a dicho nivel que se resolvié de forma esponta-
nea. Posteriormente aparecié bultoma con crecimiento progresivo y
doloroso. El paciente esta afebril y no presenta ninguna otra sinto-
matologfa. En exploracion fisica se objetiva una masa fluctuante de
unos 7 centimetros de consistencia liquida en region suprapatelar,
no dolorosa a la palpacién. No presenta alteracién de la integridad,
coloracién ni temperatura a nivel cutaneo. En la ecografia se describe
una coleccién liquida, localizada a nivel de tejido celular subcutaneo
por encima de la rétula, de contornos abollonados con imégenes hipe-
recogénicas redondeadas en su interior que corresponden a grasa, no
observandose vascularizacion en su interior ni aumento de la misma
alrededor. Con el diagnéstico de lesién de Morel Lavalleé se remite a
consulta de Ortopedia Infantil, se decide tratamiento conservador con
vendaje compresivo y controles evolutivos, presentando resolucién
dela lesion en 1 mes.

Comentario. Dentro del diagnéstico diferencial de las lesiones de
partes blandas postraumaticas debemos pensar en la posibilidad de
lesién de Morel Lavalleé cuando el mecanismo de lesién descrito sea
por cizallamiento. Tanto la RMN como la ecografia pueden ayudar en

el diagndstico de esta lesion. Aunque es frecuente que precisen tra-
tamiento quirdrgico, se han descrito casos de resolucién espontanea
por lo que se puede intentar un tratamiento conservador junto con
seguimiento clinico estrecho como primera medida de tratamiento.

57. UCI DE PUERTAS ABIERTAS, UNA NECESIDAD PARA
TODOS. Valle Lence L, Gonzilez Sanz L, Garcia Garcia R},
Rodriguez Martinez M, Garcia Alvarez FJ2. 'Enfermera Interna
Residente, Servicio de Pediatria. 2Enfermero, Urgencias de Pediatria.
Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccién. El ingreso en una unidad de cuidados intensivos
supone un hecho estresante para el paciente por el intervencionismo
y la gravedad que provoca el mismo. De igual manera, la familia se
somete al sufrimiento de ver a su ser querido enfermo y acatar las
normas de la unidad en la que éste se encuentra. Desde hace décadas
en algunos hospitales, las llamadas UCI de puertas abiertas permiten a
los familiares de enfermos acompaiiar en el cuidado y la recuperacion
las veinticuatro horas del dia. Este hecho repercute positivamente sobre
todos los involucrados en el ingreso (paciente, familia y personal de
la unidad), y en el caso de la Pediatria, estd mds que demostrado el
beneficio que supone permitir a los padres ser participes del cuidado
de sus hijos de una manera mas humanizada.

Objetivos. determinar los beneficios y la repercusion de las unida-
des de cuidados intensivos de puertas abiertas en los pacientes, familias
y trabajadores. Conocer la opinién al respecto de las personas involucra-
das en los cuidados. Identificar las necesidades para la implementacion
de servicios de puertas abiertas 24 h.

Material y métodos. se elaboré un trabajo descriptivo para el que
se realiz6 una bisqueda bibliografica en diferentes bases de datos (Pub-
Med, JBI, Cochrane) con limitacion en tiempo a una antigiiedad de 5
afios méximo para recuperar estudios recientes.

Resultados y conclusiones. En los estudios revisados sobre unida-
des de puertas abiertas, se evidenciaron los beneficios para los nifios
ingresados con una mayor estabilidad hemodindmica, mejor tolerancia
gastrointestinal, mejor afianzamiento de la lactancia materna, y mayor
confort. Para los familiares de los nifios provocé un mayor nivel de
confianza en si mismos y en los tratamientos aportados, disminuy6
el nivel de ansiedad por el proceso y facilité el aprendizaje y colabo-
racién en los cuidados del nifio. Para el personal de las unidades, la
colaboracién por parte de los familiares en las tareas sencillas supone
una descarga de trabajo, una herramienta para fomentar la empatia y
la necesidad de mantenerse competente en las dreas del cuidado para
responder a todas las necesidades de la poblacién.

58. APLICACION DE LOS CUIDADOS CENTRADOS EN EL DESA-
RROLLO EN LAS UCIS NEONATALES ESPANOLAS. Bestilleiro
Ferndndez P, Montes Ferndndez C. Pediatria. Hospital de Cabueries.
Gijdn, Asturias.

Objetivo. Conocer el grado de utilizacion de los cuidados centrados
en el desarrollo en las Unidades de Cuidados Intensivos neonatales de
los hospitales espafioles.

Material y método. Se trata de un estudio descriptivo prospectivo.
Se han identificado los hospitales espafioles con UCIS neonatales, que
atienden a recién nacidos de muy bajo peso al nacer (RNMBP) (menos
de 1.500 g) y a nacidos antes de la 28 semana de gestacion, y més
tarde se ha realizado a un profesional enfermero de dichas unidades
una encuesta telefonica sobre el uso de los cuidados centrados en el
desarrollo en la unidad a través de un cuestionario validado.
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Resultados. De los 49 Hospitales con UCI neonatal a los que se
ha realizado la entrevista, de todas las comunidades auténomas, se
observa que un 91,5% de las unidades conoce o ha oido hablar de
dichos cuidados, pero el 65,2% de las UCIS Neonatales no cuenta con
un equipo formado que utilice los Cuidados Centrados en el desarrollo
en su practica diaria. De entre ellas un 30,6% sobre el total de unidades
participantes estdn creando en estos momentos un equipo especifico
formado en ello.

Conclusiones. En practicamente todas las unidades espafiolas el
personal tiene nociones acerca de esta metodologia del trabajo pero se
utiliza en un porcentaje muy bajo de unidades. Se ha observado que
cada vez son mds los centros que cuentan o estdn creando un equipo
de profesionales capacitados para efectuar los Cuidados Centrados
en el Desarrollo.

59. MANE]JO DEL CATETER VENOSO CENTRAL TOTALMENTE
IMPLANTADO EN PEDIATRIA. Gonzdlez Sanz L, Valle Lence
L, Rodriguez Martinez M, Garcia Garcia R, Garcia Alvarez FJ.
Area de Gestin Clinica de Pediatria. Hospital Universitario Central de
Asturias. Oviedo.

Objetivos:

- Conocer el catéter totalmente implantado de larga duracién con
reservorio subcutaneo.

- Analizar las ventajas e inconvenientes del catéter reservorio total-
mente implantado en Pediatria.

- Conocer el protocolo de puncién y mantenimiento del catéter.

- Identificar las posibles complicaciones en su manejo.

- Revisar la bibliograffa y evidencia cientifica sobre su manejo.

Material y métodos. La mayor parte de la busqueda bibliogréfica
ha tenido lugar a través de la Biblioteca Virtual en Salud (BVS) de
Espafia. De la misma se han podido obtener para su estudio articulos
y documentos contenidos en las siguientes bases de datos: The Cochrarne
Collaboration, Cuiden, Dialnet, Scielo, MedLine. Asimismo se ha realizado
una btisqueda libre a través de la cual se ha tenido acceso a documentos
de consenso y guias de préctica clinica de los hospitales de nuestro pais
asi como guias de consenso a nivel internacional.

Resultados. Del estudio y andlisis de los distintos documentos
se ha realizado una propuesta de protocolo de puncién del catéter
reservorio, se han analizado las complicaciones de su uso a corto-largo
plazo y se han recogido una serie de puntos clave en el manejo de estos
dispositivos.

Conclusiones. A pesar de los avances cientifico-técnicos que han
tenido lugar con respecto a los catéteres venosos centrales totalmente
implantados el conocimiento por parte de los profesionales de enfer-
meria de la técnica de puncién de éste dispositivo no es completo y
por tanto serfa preciso formar activamente a los profesionales. De los
documentos analizados se desprende la necesidad de unificar criterios
en cuanto al lavado, sellado y mantenimiento del catéter reservorio en
la poblacién pediatrica.

60. SINDROME DE HERLYN-WERNER-WUNDERLICH. A PROPO-
SITO DE UN CASO. Gonzilez Escartin EL, Naranjo Gonzilez C!,
Dalmau Godoy A?, Cueli del Campo LY, Ruiz Castellano N*, Pala-
cios Sanchéz M, Alcadi Ferndandez K1, 1Servicio Pediatria, 2Servicio
Ginecologia y Obstetricia. Hospital Universitario Marqués de Valdecilla.
Santander.

Introduccién. El sindrome de Herlyn-Werner-Wiinderlich es una
anomalfa Miilleriana congénita rara, que consiste en ttero didelfo,
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hemivagina ciega, y agenesia renal y ureteral ipsilateral. Las pacientes
permanecen asintomaticas hasta la menarquia, siendo la sintomatologfa
mds frecuente dismenorrea, masa pélvica y spotting. Asocia frecuen-
temente endometriosis, adhesiones pélvicas, piosalpinx, piocolpos y
hematocolpos. El diagndstico puede realizarse mediante ecografia o
RMN pélvica. El abordaje terapéutico es quirtirgico.

Caso clinico. Nifia en seguimiento en consulta de Endocrinologia
Infantil desde los 5 afios y 7 meses de edad por talla baja. Antecedentes
personales: Agenesia renal izquierda de diagnéstico prenatal. Antece-
dentes familiares: Talla genética 149,3 cm (SDS -2,16). Resto sin interés.
Evolucidn: En seguimiento por talla baja, manteniendo talla en -3,9
SDS, y edad 6sea retrasada dos afios respecto a cronoldgica. Valores de
IGF-Ien-2,5 SDS para su edad y sexo. A los 11,44 afios, con talla 123,9
cm (SDS -3,92) inicia tratamiento con IGF-I (Increlex®). A los 13 afos
y 10 meses, presenta desarrollo puberal con estadio TANNER III-1V,
sin menarquia. Se realiza ecograffa abdominal de control donde se
observa ausencia de rifion izquierdo, dos cuerpos uterinos separados,
con dos endometrios y dos cuellos uterinos, no pudiendo distinguir
entre ttero bicorne, bicolis o didelfo. Tras el resultado ecogréfico se
remite a consulta de ginecologia, que valora a la paciente y solicita
RMN abdomino-pélvica para completar estudio. A la edad de 14
afios y 1 mes presenta menarquia. Posteriormente menstruaciones
dolorosas que no ceden con AINES, precisando ingreso hospitala-
rio. Durante su ingreso se realiza RMN abdomino-pélvica donde se
observa ttero didelfo, hematocervix izquierdo con discreto sangrado
activo y agenesia renal izquierda. Ante el resultado de la RMN se
decide intervencion quirtirgica, realizdndose la reseccién del tabique
de la hemivagina ciega y drenaje de colecciones. No presenta com-
plicaciones quirtrgicas. Tras intervencién, menstruaciones regulares
y escasamente dolorosas. A los 15,13 aflos, con EO 14,5 afios y talla
148 cm (SDS-2,22), se suspende tratamiento con IGF1 (Increlex®), no
incidencias durante el tratamiento.

Conclusiones. Ante una paciente con agenesia renal o rifién dis-
plasico multiquistico con amenorrea, dismenorrea y/o spotting hay
que descartar una posible alteracién Miilleriana. El diagndstico precoz
permite una intervencion quirtirgica temprana y menos agresiva, con
disminucién del numero de complicaciones. Tras la correccién quirtr-
gica dicha sintomatologia desaparece.

61. EDEMA DE PENE COMO FORMA DE PRESENTACION DE
PURPURA DE SCHONLEIN HENOCH. Ruiz Castellano N, Ote-
ro Vaccarello O, Leonardo Cabello MT, De la Rubia Ferndndez
LR, Pereira Bezanilla E, Ferndndez Sudrez N, Naharro Ferndndez
C, Caunedo Jiménez M. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccion. La ptrpura de Schénlein Henoch (PSH) es la vascu-
litis mas frecuente en la infancia. La mayor incidencia tiene lugar entre
los 3 y los 7 afios, siendo mds frecuente en varones en una proporcién
2:1. La aparicién de lesiones purptricas en gliiteos y extremidades
inferiores es la primera manifestacién de la enfermedad, sin embargo
pueden presentarse una amplia variedad de signos y sintomas. El drea
genital tiene una afectacién en la PSH en torno al 15%, siendo el escroto
agudo la forma de manifestacion més frecuente.

Caso clinico. Nifio de 4 afios, sin antecedentes personales de inte-
rés, que acude a la Unidad de Urgencias por presentar de forma stibita
edema en pene que dificulta la miccion junto con lesiones purpuricas
en ambos miembros inferiores. Se encuentra afebril y no presenta otra
sintomatologfa. A la exploracion presenta importante edema en pene
con hematoma en cara dorsal, el escroto y los testiculos son normales y
lesiones purptricas y equimoticas en miembros inferiores. El resto de la
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exploracion fisica es normal. Con diagnéstico de ptrpura de Schénlein
Henoch con afectacion genital se decide ingreso. Durante el ingreso
se pauta reposo y antiinflamatorios y corticoterapia oral, con mejorfa
progresiva de los signos inflamatorios.

Comentarios. Asi como la afectacion del drea escrotal no es infre-
cuente en la PSH, la afectacién peneana es una manifestacion rara, exis-
tiendo pocos casos publicados en la literatura. El principal diagndstico
diferencial se plantea con la balanopostitis y la parafimosis, siendo clave
la anamnesis y exploracién fisica para orientar el diagndstico correcto.
El uso de corticoterapia como tratamiento de la afectacién peneana en
la PSH es controvertido. Se describen varios casos en la literatura con
remision espontdnea sin tratamiento. En nuestro caso, debido a las
dificultades que ocasionaba para la miccién se decidié administrar
terapia corticoidea oral.

62. ALIMENTACION COMPLEMENTARIA. Garcia Garcia, Rodri-
guez Martinez M, Valle Lence L, Gonzilez Sanz L, Diez Alvarez AB,
Garcia Alvarez FJ, Garcia Corte MD. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Objetivos. Dar a conocer las tltimas recomendaciones sobre ali-
mentacion complementaria siguiendo la tendencia actual dada por las
sociedades cientificas, mediante la presentacion de un disefio visual que
muestra la introduccién paulatina de alimentos en el primer afio de vida.

Material y método. Revision bibliografica de fuentes en Pubmed
y Cochrane.

Resultados y conclusiones. La presentacion del disefio grafico favo-
rece el consenso entre los profesionales acerca de las recomendaciones
en la diversificacién alimentaria.
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