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Editorial

BOL PEDIATR 2010; 50: 53-55

Nuevas pautas de alimentacion en lactantes sanos para la

prevencion de la enfermedad celiaca

J.M. MARUGAN DE MIGUELSANZ

Seccion de Gastroenterologia y Nutricion Pedidtrica. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

La enfermedad celiaca (EC) es una enteropatia media-
da por el sistema inmune, y el riesgo para desarrollarla pare-
ce depender no sélo de factores genéticos e inmunolégicos,
sino también ambientales y dietéticos. Hace ya 2 afios sali6
alaluz un articulo que marcaba la posicion del Comité de
Nutricién de la Sociedad Europea de Gastroenterologia,
Hepatologia y Nutricién Pediatrica, ESPGHAN, sobre algu-
nos aspectos de la alimentacion complementaria infantil®.
En €l se realizaba una nueva recomendacién sobre la edad
de la primera introduccién de gluten en la dieta del lac-
tante sano, estableciéndola entre los 4 y 6 meses de edad,
y si es posible, durante la realizacién de lactancia materna.

Este aspecto ha sufrido varios cambios a lo largo de la
historia, en funcién de la evidencia en cada momento. Cla-
sicamente, los estudios existentes al respecto se centraban
en la influencia que la dieta, especialmente el tipo de lac-
tancia y la edad de introduccién del gluten, tenian en las
manifestaciones clinicas de la enfermedad, pero no en su
prevencion. Asi, parecia demostrado que en los nifios celi-
aco s que habian recibido lactancia materna, se retrasaba
el debut clinico de la enfermedad y era mayor el periodo de
latencia entre la primera ingesta de gluten y las manifesta-
ciones clinicas®?. Por otra parte, los nifios lactados al pecho
solian mostrar ademds una introduccién mas tardia de las
harinas en la dieta?.

Al margen del claro beneficio de la lactancia materna, la
introduccion més temprana de gluten se pensé asociada en
ocasiones a unas mas precoces o graves manifestaciones cli-
nicas de la enfermedad, sin que existiera evidencia suficiente

para ello, ya que muchos estudios no veian influencia algu-
na de la edad de dicha introduccion®4”. Sin embargo, la
edad clasica recomendada para esa primera ingesta de glu-
ten se situd por encima de los 6 meses de vida®?, edad que
auln se venia manteniendo en nuestro medio, donde no es
raro que se demore incluso hasta los 7-8 meses atin en la
actualidad. En todo caso, todos los consejos de expertos aspi-
raban a modificar las manifestaciones clinicas de la celiaca,
pero no en conseguir la prevencion de la enfermedad.

Sin embargo, existen datos mas recientes en relacién con
su posible prevencién primaria. Un reciente meta-analisis
mostré que el riesgo de desarrollar enfermedad celiaca se
redujo significativamente en lactantes que estaban siendo
lactados al pecho en el momento de la primera introduccién
de gluten (OR 0.48, 95 % CI 0.40-0.59), con respecto a los lac-
tados artificialmente en ese momento”, y el riesgo también
se reducia con una mayor duracién de la lactancia materna.
Légicamente, con las limitaciones que presentaban algunos
estudios, no quedaba claro si esta practica simplemente retra-
saba el debut de los sintomas o bien podia proporcionar una
proteccién permanente y definitiva ante la enfermedad®-'2.

Un estudio caso-control realizado en Suecia® demos-
traba menores tasas de lactancia materna en celfaco s, y otro
llevado a cabo en Alemania® ya habia demostrado un des-
censo significativo en el riesgo de desarrollar una EC si el
nifno recibia lactancia materna mas de 2 meses, tanto exclu-
siva como mixta.

Norris y col. estudiaron en Denver, durante una media
de casi 5 afios, una cohorte de 1560 nifios de mayor riesgo

Correspondencia: Dr. ]. M. Marugan de Miguelsanz. Seccién de Gastroenterologia y Nutricion Pedidtrica. Hospital Clinico
Universitario de Valladolid. Avenida de Ramén y Cajal, 3 47003 Valladolid

© 2010 Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria, Castilla y Ledn
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 reproduccién por cualquier medio para fines no comerciales,

siempre que se cite el trabajo original.

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON 53



Nuevas pautas de alimentacion en lactantes sanos para la prevencion de la enfermedad celiaca

para el desarrollo de enfermedad celiaca o diabetes melli-
tus tipo 1 (DM), basado en la presencia al nacimiento de cier-
tos marcadores HLA de riesgo o un familiar de primer grado
con DM 1, midiendo la aparicién de autoanticuerpos, y en
su caso, biopsia intestinal®®. El estudio encontré que los
nifios a los que se les introdujo el gluten precozmente, antes
de cumplir los 4 meses, presentaron 5 veces mayor riesgo
de desarrollar EC, y en los casos de introduccién tardia, con
7 0 mas meses, un riesgo ligeramente mayor, siempre en
comparacién con los que lo recibieron entre los 4 y 6 meses.
Datos similares son encontrados respecto al riesgo de desa-
rrollar anticuerpos anti-islotes pancreaticos en esos nifios
con mayor riesgo de diabetes tipo 1, segtin la edad de la pri-
mera introduccién del gluten en la dieta®19.

De otro lado, desde el punto de vista epidemioldgico, la
experiencia de Suecia tiene un enorme interés. En este pais
se observé un brusco incremento en los casos de EC, a la
que llamaron auténtica “epidemia”, a partir de 1982, tras el
consejo de retrasar la introduccion de gluten hasta después
de los 6 meses®!”, y nuevamente un descenso de los mis-
mos cuando se reintrodujo en 1996 la practica de realizar-
lo mas precozmente, a partir de los 4 meses de edad, si es
posible durante la lactancia materna’®!”. Un reciente estu-
dio de despistaje en més de 7.000 nifios de 12 aflos, nacidos
en esa época de “epidemia” a principio de los afios 90, ha
confirmado una prevalencia de EC a esa edad del 3 % (2/3
de los cuales no estaban diagnosticados) y que es tres veces
mayor de la prevalencia habitual supuesta para la pobla-
cion general®.

Ivarsson y col.?) analizaron dicha experiencia sueca,
encontrando que el riesgo para el desarrollo de EC en meno-
res de 2 afios se redujo si estaban siendo lactados al pecho
cuando se introducia por primera vez el gluten en la dieta
(OR0,59; 95% C10,42-0,83), y se reducia atin mas cuando la
lactancia se prolongaba después de ese momento (OR 0,36;
95% C10,26-0,51), hecho ya descrito afios atras en estudios
caso-contro'®, y resumido en el meta-analisis citado ante-
riormente?.

Respecto al momento y cantidad de gluten en la prime-
ra ingesta, se encuentra que el riesgo era mayor cuando el
gluten se introducia en grandes cantidades, pero respecto a
la edad los hallazgos no fueron concluyentes172", Esas osci-
laciones mencionadas en la incidencia de EC no se obser-
varon en Dinamarca, pais que sin embargo es étnica, geo-
grafica y culturalmente muy afin con Suecia. En Suecia, ade-
mas de una mayor frecuencia, la edad de diagndstico era
mas precoz, y con mucha mayor incidencia de malnutri-
cion®. Analizando la dieta de los nifios suecos, se vi6 que
contenia en ese momento 40 veces mas gliadina que la de

54 VOL. 50 N¢ 212, 2010

los daneses a los 8 meses de edad, estando esta tltima com-

puesta por una mayor cantidad de harina de centeno, mucho

mas pobre en gluten®.

Todas estas aportaciones inciden en la posible preven-
cion primaria de la EC, supuestamente a través de la adqui-
sicién de tolerancia al gluten. En condiciones normales, la
respuesta frente a las proteinas de la dieta es de tolerancia
oral, sin respuesta inmune a las mismas. Sin embargo, en la
EC hay una pérdida de tolerancia frente al gluten.

De todo ello cabe extraer las siguientes conclusiones con
respecto a la prevencion de la EC:

- Elriesgo de EC disminuye si se introduce el gluten mien-
tras el niflo esta siendo lactado al pecho, y sobre todo
si se contintia después con la lactancia natural.

- Elriesgo de desarrollo de EC en predispuestos se redu-
ce cuando dicha introduccién se realiza entre los 4 y 6
meses (nunca en menores de 4, pero si antes de cumplir
los 7 meses), y que ésta debe realizarse en pequefias can-
tidades progresivamente crecientes®.

Sin tener relacion con la celiaca, pero si con la edad del
comienzo con gluten, y tratado también en el documento
de la ESPGHAN®, se hace referencia a que la introduccién
de gluten antes de los 4 meses podria asociarse con un ries-
go incrementado de dermatitis atépica®, y en otro estudio,
la exposicién retrasada a cereales més alla de los 6 meses
parecié incrementar el riesgo de alergia al trigo®.

En la actualidad, sobre la base de todos estos datos y a
pesar de la ausencia de ensayos clinicos que confirmen estos
hallazgos, el Comité de Nutricion de la ESPGHAN consi-
dera prudente evitar tanto la introduccién precoz de gluten
(< 4 meses) como la tardia (igual o superior a 7 meses), y
aconseja introducirlo en pequeias cantidades gradualmen-
te mientras el nifio esté siendo lactado al pecho®, aunque
no se especifica la forma ni técnica de dicha introduccion®.
Esta misma pauta es la recomendada en Suecia ya desde
el afio 1996.

Sin embargo, esta recomendacién no se ha llevado atin
a la préctica en muchos lugares. Incluso en ese pais, entre
2004 y 2005 se ha publicado que sé6lo el 55 y 66% respecti-
vamente en dos estudios, cumplian con la introduccién de
gluten entre los 4 y 6 meses??. En nuestro pais no dispo-
nemos de datos recientes sobre el seguimiento de esta pauta,
aunque deberia ir imponiéndose dicha recomendacién.

Para intuir las posibles consecuencias de esta practica,
existe un estudio observacional prospectivo también reali-
zado en Suecia, mediante serologia en dos cohortes de nifios
de 2,9 afos de edad media (2,5-4,2 afios): una con las pau-
tas antiguas, que incluye 690 nacidos en 1992-3, que intro-
dujeron el gluten a partir de los 6 meses, y la otra de 679



nifios nacidos en 1996-7, con las pautas que ahora reco-
mienda la ESPGHAN. La incidencia de EC fue de 1,3% vs
0,7% (sin diferencias significativas con ese tamafio mues-
tral), aunque si hubo diferencias en la presencia de EC sin-
tomatica (0,7% vs 0,3%)19.

Solo el seguimiento de la incidencia de EC en el tiempo

nos aportara datos para comprobar las posibles consecuen-
cias de esta medida.
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Raquitismo hipofosfatémico familiar
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INTRODUCCION

Enla dltima década se han realizado considerables avan-
ces en el conocimiento de la patogénesis de varias formas
de raquitismo hipofosfatémico, aunque quedan atin muchas
lagunas por descubrir. Estos avances han conducido a una
mejora del diagndstico y, en algunos casos, a la mejora del
tratamiento. Asimismo, han ayudado a desentrafiar los “mis-
terios” que rodean la mineralizacion dsea, el manejo del fos-
fato (PO,) sérico y su homeostasis.

DISTRIBUCION DEL FOSFATO SERICO

Los rangos de normalidad del PO, sérico varian desde
el periodo neonatal hasta el adulto. La concentracion es més
alta en el periodo neonatal (4 a 6,5 mg/dl; 1,3-2,2 mmol/1)
ysereducea2,5a4,5 mg/dlen el adulto (0,6 a 1,4mmol/1).
E180% del PO, esta presente en el hueso en forma de hidro-
xiapatita. El resto aparece en tejidos blandos, en el liquido
extracelular y en los eritrocitos. Evidentemente, el plasma
contiene sélo una pequeia fraccién del total de POy; los cam-
bios en sus concentraciones no reflejan necesariamente su
contenido corporal.

HOMEOSTASIS DEL PO, Y SU REGULACION

E1 PO, se absorbe en el intestino delgado, principalmente,
en el yeyuno en un proceso mediado por el cotransporta-
dor NaPi-IIb (NPT-2b). Este proceso esté estimulado por
el calcitriol [1,25(OH),Ds]. La absorcién de PO, en el intes-
tino depende, en gran parte de su concentracién en la luz
intestinal (cantidades cada vez mayores de la dieta de PO,
se asocian con un incremento en su absorcion, con poca evi-
dencia de la saturacién del proceso). Después de entrar en
el liquido extracelular y en la circulacion, el PO, entra en
diversos tejidos, incluyendo los huesos, como resultado,
al menos en parte, de la actividad del cotrasportador NaPi-
III (NPT-3). E1 PO, inorgénico del plasma es filtrado por el
glomérulo y es reabsorbido en el tiibulo proximal casi en su
totalidad, a través de los cotrasportadores NaPi-Ila y NaPi-
Ilc (Fig. 1). El balance de PO, estd determinado principal-
mente por los procesos que regulan la eficiencia de la su
absorcion intestinal y su reabsorcion renal. La regulacion de
la homeostasis del PO; es un complejo proceso que implica
la accién de la hormona paratiroidea y la vitamina D. Estu-
dios recientes han dado lugar a la identificacién de otros fac-
tores, las fosfatoninas, que contribuyen al mantenimiento
de la homeostasis del PO,.
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Figura 1. La reabsorci6n de fosfato en el tibulo proximal se rea-
liza mediante los cotransportadores NPT2a y NPT2c. Su funcién
estd controlada por la PTH y el FGF23 que tienen receptores en la
porcion basolateral de la célula. Para que FGF23 ejerza su funcion
en su receptor (FGFR), precisa la accion de la subunidad Klotho.

LAS FOSFATONINAS Y LOS TRASTORNOS DE LA
HOMEOSTASIS DEL PO, EN LOS SERES HUMANOS

El término fosfatonina fue acuiiado en 1994 para la desig-
nacién de un factor fosfattirico del que se observo que circu-
laba en el suero de pacientes con tumores oncogénicos u oste-
omalacia inducida (TIO). Cai et al. describieron un paciente
con TIO en los que el fenotipo bioquimico de hipofosfatemia,
pérdida renal de PO,, reduccion de las concentraciones de
1,25(CH),D; y la osteomalacia se resolvian después de la eli-
minacién del tumor. El raquitismo hipofosfatémico ligado al
cromosoma X (XLH), el raquitismo hipofosfatémico autosé-
mico dominante (ADHR), y la hipofosfatemia autosémica
recesiva (ARHP) son trastornos fenotipicamente similares al
TIO y que demuestran la presencia de un factor circulante res-
ponsable de la hipofosfatemia y la pérdida renal de fosfato.

Varias proteinas, tales como el factor de crecimiento fibro-
blastico-23 (FGF-23), la proteina secretada similar a frizzle,
4 (sFRP-4), la fosfoglicoproteina de la matriz extracelular

Figura 2. Homeostasis corporal del fosfato.

(MEPE) y el factor de crecimiento fibroblastico-7 (FGF-7)
han sido identificadas como potenciales fosfatoninas y, pro-
bablemente, desempefian un papel en la patogénesis de algu-
nas de estas enfermedades (Tabla I).

EL FACTOR DE CRECIMIENTO FIBROBLASTICO-23
(FGF-23)

EL FGF-23 es una proteina secretora circulante, de 32-
kDa (251 aminoacidos), que se sintetiza en las células del
hueso en respuesta a altas ingestas de PO,, hiperfosfatemia
o0 ante un incremento del calcitriol sérico.

Los ratones KO sin FGF-23 tienen reduccién de la den-
sidad mineral dsea, hiperfosfatemia, aumento de la reab-
sorcion renal de PO, aumento de los niveles de calcitriol y
concentraciones bajas de PTH.

Es dificil determinar si la disminucién de la minerali-
zacion 6sea es un efecto directo de la reduccién de FGF-23
o0 una consecuencia de la elevacién de PO, y calcitriol.

Ala inversa, ratones transgénicos que sobreexpresan
FGF-23 muestran reduccién de la concentracion plasmati-
ca de PO, y de los cotrasportadores NPT2a y NPT2c rena-
les e incremento de la fosfaturia.

La presencia de FGF-23 en la circulacién de las personas
sanas, sugiere que desempefia un papel en el mantenimiento
de la homeostasis del .
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TABLA 1.

ALTERACIONES DE LA HOMEOSTASIS DEL FOSFATO ASOCIADA CON ALTERACIONES DE LA PRODUCCION Y CIRCULACION DE FOSFATONINAS

Alteraciones clinicas Fenotipo clinico

Fisiopatologia

Osteomalacia inducida por tumor

Hipofosfatemia, hiperfosfaturia,
disminucién de calcitriol, osteomalacia
y defecto de mineralizacién

Exceso de produccién de fosfatoninas (FGF-23,
sFRP-4 MEPE, FGF-7)

Raquitismo hipofosfatémico Similar Mutacién en el gen que codifica la endopeptidasa

ligado al X PHEX que produce un incremento de la
concentracién de FGF23, sFRP-4 y MEPE

Raquitismo hipofosfatémico Similar Mutacion en el gen FGF-23 que induce la

autosémico dominante formacién de una forma mutante de FGF23 que es
resistente a la proteolisis

Raquitismo hipofosfatémico Similar Mutacién en el gen DMP-1 asociado con

autosdémico recesivo

concentraciones elevadas de FGF23

Calcinosis tumoral

calcificaciones ectopicas

Hiperfosfatemia, hipofosfaturia,
calcitriol elevado o normal,

Mutaciones en los genes GALNT3, FGF23,
(concentraciones reducidas de FGF23) y Klotho
(niveles elevados de FGF23)

Insuficiencia renal
disminucion de calcitriol

Hiperfosfatemia, hipofosfaturia,

Concentraciones elevadas de FGF23 y FGF-7

KLOTHO Y FGF-23

El FGF-23 puede unirse con baja afinidad a multiples
receptores. Estudios recientes indican que el FGF-23 tam-
bién requiere la presencia de Klotho, como cofactor de la acti-
vacion de los receptores.

El gen Klotho codifica una larga proteina extracelular de
1014 aminodacidos con extremo NH2, un dominio trans-
membrana y un extremo intracelular carboxiterminal. El
dominio extracelular se compone de dos regiones homo-
logas llamadas KL1 y KL2. Klotho se expresa en la superfi-
cie dela célula, pero también en el plasma. El dominio trans-
membrana y las regiones KL1 y KL2 se unen al FGF-23.

Klotho se expresa en varios tejidos, incluyendo el rifién,
los tejidos reproductivos y el cerebro El papel de Klotho como
coreceptor de FGF-23 se apoya en el hecho de que los rato-
nes deficientes de Klotho tienen un fenotipo similar a los
ratones KO sin FGF-23.

PROTEINA SECRETADA SIMILAR A FRIZZLE, 4 (SFRP-
4), EL FACTOR DE CRECIMIENTO FIBROBLASTICO-7
(FGF-7) Y LA FOSFOGLICOPROTEINA DE LA MATRIZ
EXTRACELULAR

Al igual que FGF-23, sFRP-4 disminuye la reabsorcion
renal de PO, mediante la reduccién de los cotrasportadores
NPT de los tibulos renales proximales e inhibe la forma-
cién de calcitriol.
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FGF-7 inhibe el NPT localizado en las células renales.
Los anticuerpos anti-FGF-7 atenuan la inhibicién del tras-
porte de fosfato inducida por FGF-7. Se ha demostrado
recientemente que FGF-7 es fosfattirico. MEPE es una pro-
teina de 525 aminodcidos que se expresa en el hueso. MEPE
ha demostrado aumentar la excrecién fraccional de fosfato,
inhibir la mineralizacién dsea e inducir hipofosfatemia Su
divisién libera un péptido rico en acidos (ASARM) situado
en la parte carboxiterminal de MEPE. ASARM es un pép-
tido inhibidor de la mineralizacién 6sea. El aumento de
ASARM, MEPE y de FGF23 se presenta en los pacientes con
hipofosfatemia ligada al cromosoma X, trastorno debido a
mutaciones en el gen PHEX.

La liberacion de ASARM de MEPE, disminuiria la expre-
sion y la actividad de PHEX e inhibirfa la mineralizacién
6sea y aumentaria la secrecién de FGF23, aunque todavia
no sabemos el mecanismo. Es importante destacar que MEPE
no inhibe la formacion de calcitriol.

Como MEPE, la proteina de la matriz de la dentina 1
(Dmp1) pertenece a las sustancias fosfattricas. Los pacien-
tes con mutaciones en el gen que codifica la proteina de la
matriz de la dentina 1 muestran hipofosfatemia, aumento
de la excrecion de PO, en la orina e incremento de FGF23
(hipofosfatemia autosémica recesiva). El mecanismo por el
cual la inactivacién de la Dmp1 aumenta la expresion de
FGF23 queda por determinar. En condiciones fisiolégicas,
Dmpl favorece la progresién de los osteoblastos a osteoci-
tos maduros y, por tanto, influye en la magnitud de la mine-
ralizacién.
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TABLA II.  ALTERACIONES GENETICAS ASOCIADAS CON REABSORCION INAPROPIADA DE FOSFATO RENAL Y CONCENTRACIONES ANOMALAS DE
FOSFATO SERICO
Concentracion de Gen mutado
Patologia fosfato en suero responsable Mecanismo Concentracion de FGF23
Raquitismo hipofosfatémico Baja FGF23 Elevada estabilidad Elevada
autosomico dominante de FGF23
Raquitismo hipofosfatémico baja PHEX No se cataboliza FGF23 Elevada
ligado al cromosoma X al no existir la endopeptidasa
Raquitismo hipofosfatémico Baja DMP1 Incremento de los niveles Elevada
autosdmico recesivo de FGF23
Sindrome de McCune-Albright Baja GNAS Hipersecrecién de FGF-23 Elevada
por células oseas
Sindrome de calcinosis tumoral Alta FGF23 Defecto de glicosilacién. Intacto: bajo
familiar con hiperostosis e Inestabilidad de FGF23 ~ C-terminal: elevado
hiperfosfatemia
Idem Alta GALNT3 Defecto de glicosilacién. Intacto: bajo
Inestabilidad de FGF23 C-terminal: elevado

Idem Alta Klotho Resistencia a FGF23 Intacto:elevado
Hipofosfatemia con Bajas Translocacion t (9,13)  Elevacion de klotho Elevado
hiperparatiroidismo (q21.13,q13.1) en plasma
Hipofosfatemia con Bajas NPT2a Defecto del transportador Normal
hipercalciuria, litiasis renal de fosfato
y desmineralizacién dsea
Idem Bajas NPT2c Defecto del transportador Normal

de fosfato
Idem Bajas NHERF1 Elevacién de la respuesta Normal

del tabulo proximal a PTH

PAPEL DE LA FOSFATONINAS EN ALTERACIONES
CLINICAS

Algunos trastornos clinicos en los que uno o mas de las
fosfatoninas juegan un papel clave en la patogénesis de la
enfermedad, lo podemos ver en la tabla II.

OSTEOMALACIA INDUCIDA POR TUMOR TIO

Es un sindrome debido a la presencia de tumores mesen-
quimales que se asocia con hipofosfatemia, hiperfosfaturia,
concentraciones inadecuadamente bajas de calcitriol y oste-
omalacia .La resolucién de estas alteraciones después de
la supresion tumoral apoya la idea de de la presencia de un
factor circulante secretadopor el tumor. La eliminacion del
tumor se asocia con reduccién de las concentraciones plas-
maticas de FGF-23. Existe una asociacién temporal entre

la reduccion de la concentracion de FGF-23 y la elevacién
en el suero de PO,, disminucién de la pérdida renal de PO,
y aumento de los niveles de calcitriol. sSFRP-4, MEPE y FGF-
7 también se han demostrado que son expresadas por los
tumores asociados con TIO.

RAQUITISMO HIPOFOSFATEMICO LIGADO AL X

Los pacientes con raquitismo hipofosfatémico ligado al
cromosoma X (XLH) presentan fosfaturia, hipofosfatemia y
raquitismo. Experimentalmente, se ha demostrado que exis-
te un factor hipofosfatémico circulante presente en el suero
de los ratones HYP (el raton homologo de los humanos con
XLH). En XLH, existen mutaciones del gen que codifica la
endopeptidasa, PHEX. Los pacientes con XLH tienen ele-
vadas concentraciones séricas de FGF-23, lo que indica que
PHEX estd involucrado en el procesamiento de FGF-23.
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RAQUITISMO HIPOFOSFATEMICO AUTOSOMICO
DOMINANTE

El raquitismo hipofosfatémico autosémico dominante
(ADHR) es una alteracion hereditaria de la homeostasis del
PO, que se caracteriza por hiperfosfaturia, hipofosfatemia,
raquitismo y osteomalacia. Se han identificado mutaciones
en el gen FGF-23 que codifica una proteina FGF-23 mutan-
te resistente a la proteélisis. Una larga vida de la forma esta-
ble de FGF-23 es responsable de las manifestaciones clini-
cas de esta entidad.

DISPLASIA FIBROSA POLIOSTOTICA /SINDROME DE
MCCUNE-ALBRIGHT

La displasia fibrosa es una enfermedad genética, causa-
da por mutaciones en el gen GNAS 1 que conducen a las
caracteristicas clinicas, que incluyen displasia poliostética
fibrosa, con anomalias endocrinas (pubertad precoz, gigan-
tismo hipofisario, sindrome de Cushing, tirotoxicosis) y cuta-
neas (lesiones pigmentadas cutaneas). La pérdida de PO, se
ve en aproximadamente el 50% de estos pacientes y se aso-
cia con defectos de mineralizacion dsea.

Es posible que el tejido fibroso displasico secrete FGF-
23 y sus concentraciones séricas sean un reflejo de la gra-
vedad de la enfermedad en estos pacientes.

CALCINOSIS TUMORAL

Los pacientes con calcinosis tumoral (TC) manifiestan hiper-
fosfatemia, reduccion de la excrecion renal de PO, y elevacion
de los niveles de calcitriol. Este sindrome presenta tres dife-
rentes tipos de alteraciones genéticas. El primer tipo se pro-
duce en el gen GaINAc transferasa 3 (GALNT3), que codifica
una glicosiltransferasa. Algunos pacientes con este sindrome
tienen bajas concentraciones de la molécula intacta de FGF-23,
pero altas concentraciones de fragmentos FGF-23 que carecen
de actividad biolégica. La clinica es coherente, por tanto, con
lo que podria observarse con bajas concentraciones de FGF-23.
Recientes estudios han demostrado, sin embargo, que los frag-
mentos carboxiterminales son bioldgicamente activos. En la
actualidad, existe incertidumbre sobre el mecanismo exacto
por el cual las mutaciones GALNT3 causan el sindrome.

La segunda clase de mutaciones responsables de la TC se
producen en el gen que codifica el FGF-23. Esta mutacién
se traduce en un deficiente procesamiento de FGF-23, asi como
su retencion en el aparato de Golgi. La secrecion insuficien-
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te da lugar a bajas concentraciones en suero de FGF-23.

Una tercera clase de mutaciones responsables de la TC
se produce en el gen que codifica el coreceptor de FGF-23,
Klotho.

INSUFICIENCIA RENAL CRONICA

Las concentraciones en suero de FGF-23 estan eleva-
das en pacientes con insuficiencia renal crénica (IRC). El
incremento en los niveles de FGF-23 se correlaciona con la
disminucion de la tasa de filtracion glomerular.

Enla IRC, la concentracién de FGF23 se correlaciona con
la de PO, en sangre y la excrecion fraccional de fosfato, e
inversamente con el calcitriol y la PTH. Altos niveles de
FGF23 estan asociados con una degradacién acelerada de
la tasa de filtracion glomerular en pacientes con enferme-
dad renal crénica, independiente de otros factores. En los
pacientes sometidos a didlisis, la concentracién de FGF23 es
notablemente mayor y predice el futuro desarrollo de hiper-
paratiroidismo refractario.

Niveles elevados en plasma de PO, en el fracaso renal
podrian aumentar la produccion de FGF-23. El incremen-
to de las concentraciones de FGF23 en pacientes en dialisis
aumenta la mortalidad en los primeros afos.

El aumento de la produccion de FGF23 durante la dili-
sis puede indicar una secrecion auténoma del mismo en algu-
nos pacientes. Este fenémeno puede explicar la persistencia
de altos niveles séricos de FGF23y la hipofosfatemia obser-
vado en muchos pacientes renales tras el transplante. El papel
de FGF-23 en ]a osteodistrofia renal no ha sido establecido.

ELEVACIONES DE FGF-23 EN PACIENTES CON TUMORES

En los pacientes con hipercalcemia de procesos malig-
nos y en aquellos con cancer de ovario metastasico, las con-
centraciones de FGF-23 estan elevadas sin hipofosfatemia
significativa. Esto sugiere que los tumores producirian FGF-
23, y que las concentraciones de FGF-23 deben llegar a un
cierto umbral significativo con el fin de aumentar la excre-
cién de fosfato en el rifién.

CONCLUSION

Nuestro conocimiento del mecanismo que participa en el
mantenimiento de la concentracion de PO, sérico ha mejora-
do ampliamente durante los tltimos afios. Las fosfatoninas



desempefian un papel vital en la patogénesis de una amplia
gama de trastornos. La presencia de varios fosfatoninas y sus
efectos diferenciales afirman la complejidad de la regulacién
tanto en estados normales como en estados patolégicos.
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INTRODUCCION

La cistinuria es una enfermedad hereditaria producida
por un defecto en el transporte tubular renal e intestinal de
la cistina y los aminoacidos dibasicos (lisina, ornitina y argi-
nina) (COLA). Se transmite con un patrén de herencia auto-
somico recesivo. La prevalencia global de la enfermedad es
de 1/7.000 nacidos vivos existiendo una gran variabilidad
geografica y de razas, padeciendo la enfermedad 1/2.500
judios libios, frente a 1/100.000 suecos®. La prevalencia en
nuestra comunidad (Murcia) es de 1/4.270?. La tinica mani-
festacion clinica conocida es la formacién de calculos rena-
les-vesicales y los sintomas que de ellos se derive. Los cal-
culos son consecuencia del aumento de la excrecién y sobre-
saturacion de cistina en orina con formacién de cristales que
unido, a la baja solubilidad de la cistina en un ph acido, faci-
litarfa su precipitacion y formacién del célculo. La cistinu-
ria es la responsable de aproximadamente el 1-3% de los cdl-
culos renales en adultos y el 6-10% en nifios®. Mas de un
50% de los pacientes cistintricos desarrollaran litiasis duran-
te su vida y de ellos, un 75% en ambos rifiones®. Es la enfer-
medad litidsica mds compleja de tratar con una alto indice
de recidiva. A pesar de las medidas profilacticas (alta inges-
ta hidrica, alimentacion y alcalinizacién de la orina) o tra-
tamientos farmacolégicos, un gran porcentaje de pacien-
tes desarrollaran litiasis recidivante cuya tnica alternativa
posible seran los procedimiento quirtirgicos y urolégicos.
El tratamiento médico tiene varios problemas: una eficacia
limitada, la presencia de efectos secundarios y un escaso

cumplimiento. Es importante el seguimiento de éstos pacien-
tes por su alta recurrencia litidsica y riesgo de insuficien-
cia renal crénica en la edad adulta™.

TRANSPORTE RENAL DE CISTINA Y DE LOS
AMINOACIDOS DIBASICOS

Los transportadores de los aminoacidos dibésicos son
conocidos como transportadores heteroméricos de amino-
acidos (HAT), y constan de una subunidad pesada glicosi-
lada amino y una subunidad ligera no glicosilada. La subu-
nidad pesada rBAT forma un heterodimero con la subuni-
dad ligera Bo,+AT, y toda la unidad se denomina BO,+. Esta
localizada en las superficies apicales del tibulo proximal
renal y en la mucosa intestinal, donde promueve la absor-
cién de la cistina y los aminodcidos dibésicos?.

GENETICA

Tradicionalmente la cistinuria se clasificaba en tres sub-
tipos (tipos I, I y III), siguiendo criterios fenotipicos. Des-
crita por Rosenberg en 1966, esta clasificacién se basaba en
la excrecién de cistina y de aminodcidos dibdsicos en los
heterocigotos obligados. En el tipo I los heterocigotos mos-
traban un patrén de aminociduria normal, mientras que los
tipos I y III presentaban un incremento alto o moderado,
respectivamente, de cistina y aminodcidos dibésicos2.
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En 1994 se describe el primer gen implicado en esta enfer-
medad, el gen SLC3A1, localizado en el cromosoma 2, codi-
ficador de la proteina rBAT, la mutacién de este gen es la
responsable de la cistinuria tipo I. Se han descrito hasta 103
mutaciones diferentes en este gen (13,14).

En 1999 se describe un segundo gen SLC7A9 respon-
sable de la cistinuria tipo no I (tipo II y III), localizado en
el cromosoma 19, que codifica la proteina b0,+AT. Este
segundo gen codifica la subunidad que se asocia con la pro-
teina rBAT para formar el transportador activo. Se han des-
crito hasta 66 mutaciones en este gen.

CLASIFICACION ACTUAL

La tltima clasificacion propuesta por el Consorcio Inter-
nacional de Cistinuria (ICC), que correlaciona el fenotipo-
genotipo de 224 pacientes cistintricos, es la siguiente*19:
- Tipo A (38%) causada por mutaciones en ambos alelos

del gen SLC3A1 (Cromosoma 2p16.3). En este tipo los

heterocigotos muestran una aminoaciduria normal.

- Tipo B (47%) causada por mutaciones de ambos alelos del
gen SLC7A9 (Cromosoma 19q12-13). En este tipo los hete-
rocigotos normalmente presentan un incremento de cisti-
na y aminodacidos dibasicos en orina, pero se ha visto que
hasta un 14% pueden presentar una aminoaciduria normal.

- Tipo AB (15%) causados por una mutacién en SLC3A1
y otra mutacién en SLC7A9.

CLINICA

La tinica manifestacion clinica de la cistinuria es la uroli-
tiasis que habitualmente es recurrente. Su presentacion suele
ser un cOlico nefritico. Con menor frecuencia se manifiesta
con hematuria, dolor lumbar crénico o infecciones urinarias.
En nifios muy pequefios pueden presentarse calculos vesi-
cales, predominando al final de la infancia los renales Entre
las complicaciones estaria la insuficiencia renal secundaria a
episodios obstructivos. Se han asociado varias enfermedades
y sindromes como la fenilcetonuria, el sindrome hipotonia-
cistinuria, el sindrome de Lowe, la distrofia muscular, etc.

DIAGNOSTICO

Anamnesis
Antecedentes familiares de litiasis antes de los 30 afios,
sobre todo si es recurrente o si la padece un hermano.

C. VICENTE CALDERON

Laboratorio

a) Analisis de orina: La presencia de cristales hexagonales
son practicamente patognomonicos de cistinuria. Apa-
recen en el 25% de los pacientes pedidtricos con ésta
enfermedad

b) Test de ciano-nitroprusiato sédico (test de Brand): Deter-
minacion cualitation de la concentracioén de cistina en orina.

El test es positivo cuando la concentracion de cistina es >

75 mg/1 (sensibilidad 72% y especificidad 95%)".

©) Analisis cuantitativo de aminoacidos con cromatografia
de intercambio i6nico en orina de 24 horas:

- Excrecién normal: 0-100 pmol/ g creat 0 0-20 mg/g creat

- Homocigoto: excrecién >1.2 mmol/g creat 0 250 mg/g

creat.

- Heterocigoto: Excrecién intermedia.

La concentracién de cistina es mayor durante la noche,
por ello, algunos autores recomiendan separar la orina del
dia y de la noche para su andlisis®?2.

El test de Brand se realiza en el screening metabdlico
neonatal en nuestra comunidad a todos los recién nacidos,
y si es positivo, se confirmara con analisis cuantitativo a par-
tir de los dos afios de edad®. Con este método y desde el
afio 1989 hasta el 2008 hemos diagnosticado 50 nifios con
cistinuria y a muchos de sus familiares®.

Andlisis de los calculos

Macroscépicamente el célculo de cistina es amarillo claro.

La microscopia electrénica y cristalografia por difrac-
cién de rayos X es el método mas utilizado para identifi-
car los componentes del célculo.

Hasta un 30% de los calculos de cistina pueden llevar
otros componentes, en especial, sales de calcio. Estos pacien-
tes pueden presentar otras alteraciones metabélicas: hiper-
calciuria, hipocitraturia e hiperuricosuria®.

Técnicas de imagen
Los calculos con frecuencia son mltiples y bilaterales.

—  Ecografia : técnica de eleccidén por ser inocua y barata.

—  Radiografia simple de abdomen y urografia i.v: cdlculos radio-
pacos.

- TAC helicoidal: pacientes con alergias al contraste o insu-
ficiencia renal.

TRATAMIENTO

Conservador
a) Aumento de la ingesta de liquidos. A razén de 1-3
litros /dia en nifios, para conseguir una diuresis de 40-
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50 ml/kg/dia 6 1.5-21/m? 6 una densidad urinaria <
1010. La ingesta sera incluso por la noche, sobre todo en
los nifios o adolescentes formadores de célculos®.

b) Alcalinizar la orina. Conseguir un ph urinario entre 7-
8. De eleccion se utiliza el citrato potasico (100 mEq/1.73
m?/24 h), con precaucion en pacientes con insuficiencia
renal. El zumo de naranja es rico en citrato potasico.
Actualmente no se usa el bicarbonato sédico porque
aumenta la excrecién de cistina. Se recomienda medi-
cién de ph urinario. Hay que tener cuidado con no
aumentar el ph por encima de 8, por el riesgo de for-
macién de cristales de fosfato calcico?02”.

¢) Médidas dietéticas. La cistina es un producto interme-
dio del metabolismo de la metionina. La restriccién de
metionina es dificil, la mayor parte de la metionina inge-
rida se usa para la sintesis proteica. Se recomienda evi-
tar dietas hiperproteicas. La restriccion de sodio reduce
la excrecion de cistina®.

d) Agentes quelantes de cistina. Cuando fallan los otros
tratamientos sin consiguir disminuir la concentracién
de cistina a menos de 300 mg/1 0 500 mg/dia se afiaden
farmacos con residuo de azufre.

El mas utilizado es la D-penicilamina, que al unirse con
la cistina forma un complejo 50 veces mas soluble, si
bien, tiene muchas reacciones adversas. Precisa aporte
de piridoxina (Vitamina B6) a razén de 50 mg/dia®.
Los efectos son dosis dependiente.

Otro farmaco con accién similar al anterior y con menos
efectos secundarios serfa la alfamercaptopropionilglici-
na (alfa-MPG,; tiopronina), siendo su dosis en adultos de
300 a 1.200 mgr/dia.

El captopril forma un complejo 200 veces mas soluble y
seria el farmaco de eleccion en hipertensos aunque exis-
ten estudios contradictorios con este farmaco.

Intervencionista

a) Litotricia. Las propiedades fisicoquimicas de los cél-
culos de cistina confieren menor fragilidad a la litotricia
que otras litiasis. Seria la técnica de primera elecciéon en
calculos menores de 1.5 cm.

b) Litotricia retrégrada endoscopica y extraccion. Puede
ser eficaz en calculos en uréter medio o distal de 1.5-3
cm.

¢) Nefrolitotomia percutanea. Abordaje de eleccién par
calculos pielocaliciales mayores de 1,5-2 cm.

d) Cirugia abierta. reservada en casos de calculos corali-
formes sumamente grandes, calculos vesicales, altera-
ciones anatémicas (estenosis union pieloureteral, rifién
en herradura, etc.)®.
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SEGUIMIENTO

Debe considerarse que los pacientes con cistinuria tie-
nen una enfermedad litidsica compleja. Es importante un
estrecho seguimiento por el alto riesgo de recurrencia y la
posibilidad de insuficiencia renal®. El intervalo de segui-
miento depende de la actividad litidsica. Se recomiendan
controles cada 3-4 meses en pacientes con litiasis y cada 6-
12 meses en pacientes sin ella. Los tratados con incremento
de ingesta liquida y alcalinizacién, es recomendable con-
troles de densidad urinaria y ph en orina y en los tratados
con agentes tiol se debe realizar al menos cada 6 meses un
hemograma, bioquimica y orina para detectar proteinuria.
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Trastornos del aprendizaje. Aproximacion diagndstica
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INTRODUCCION

En la primera parte de esta serie de articulos dedicada
a los trastornos del aprendizaje (TA), se definieron los prin-
cipales tipos asi como sus bases neurobiolégicas®”. En el pre-
sente articulo, nos aproximaremos a su diagnéstico. El obje-
tivo continta siendo el mismo, permitir al pediatra, de una
forma global y préctica, obtener una vision general sobre el
concepto de los TA asi como su diagndstico y manejo.

ASPECTOS GENERALES PARA EL DIAGNOSTICO DE
LOSTA

Como se comento en el primer articulo de la serie, cada
vez es mas frecuente que las familias acudan al pediatra
cuando perciben que su hijo presenta problemas para el
aprendizaje escolar. Los motivos de consulta cuando nos
encontramos ante un nifio con un posible TA puede ser muy
variable: desde el nifio con mal rendimiento académico o
fracaso escolar, que presenta problemas de conducta, pasan-
do por el nifio con rechazo al colegio o al estudio, pudien-
do incluso presentarse como un trastorno del estado de
animo (secundario a los problemas para el aprendizaje).

El enfoque ante un nifio de estas caracteristicas ha de ser
forzosamente multidisciplinar, ya que por regla general, nin-
gun pediatra dispone de tiempo o formacion para la reali-
zacién de pruebas diagnésticas capaces de detectar un TA.
El trabajo de forma conjunta con el colegio (profesores, tuto-

res, equipos de orientacion, psicopedagogos), la familia y el
pediatra es imprescindible para llegar a un diagndstico cer-
tero.

El papel del pediatra tiene una doble funcién. En primer
lugar el de sospechar un TA (si no se ha sospechado pre-
viamente desde el entorno escolar) y dirigir a la familia hacia
los profesionales adecuados para el diagndstico y tratamiento
del mismo. En segundo lugar, el de descartar otras patolo-
gias que pudieran confundirse o agravar un TA.

LA VALORACION PEDIATRICA ANTE UN POSIBLE TA

Ante la sospecha clinica de un TA, el pediatra deberd
hacer una historia clinica detallada sobre los antecedentes
del nifio, tanto médicos como psicolégicos y sociolégicos.
Conocer cual es entorno socio-familiar del nifio es de suma
importancia, ya que como se coment6 en el primer articulo
de la serie, muchos de estos trastornos tienen un marcado
caracter hereditario®. Por otra parte, ante una familia con
un bajo nivel socio-econémico, habra que evaluar con sumo
detalle en qué grado afecta ese factor al aprendizaje del nifio.

En segundo lugar, es imprescindible la realizacion de
una exploracion fisica general y neuroldgica basica. Es nece-
sario descartar que el paciente no padezca patologia orgé-
nica de base, no detectada previamente, que justifique (o
incremente) los problemas para el aprendizaje del nifio. Tal
vez el ejemplo mas sencillo de esta fase serfa el de un nifio
con un problema neurosensorial (vision, audicion), aunque
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el listado de enfermedades con repercusién a nivel cogniti-
vo es amplisimo (genéticas, neuroldgicas, endocrinas, etc.).

También seria ideal que el pediatra investigara sobre la
posibilidad de que el nifio pueda tener un problema psi-
quidtrico. Si bien los cuadros graves se pueden detectar con
cierta facilidad, existen otras formas mas sutiles que pueden
pasar desapercibidas. Ante la mas minima sospecha de pato-
logfa psiquidtrica deberia solicitarse una valoracion por un
psiquiatra infanto-juvenil. También creemos importante recor-
dar que los trastornos psiquiatricos pueden ser los causan-
tes, pero también ocurrir de forma comorbida con los TA.

Tras esta introduccion, nos centraremos en el TA en la
consulta pediatrica. Algunas preguntas importantes en la
entrevista clinica con los padres (y con el nifio) son las
siguientes: ;el nifio siempre ha estudiado mal o es un pro-
blema reciente?; ;se le da todo mal o hay alguna materia
que le resulta especialmente dificil?; ;el problema se centra
exclusivamente en el colegio, o ustedes ya habian notado
algo en casa?; ;consideran al nifio un nifio inteligente al que
le cuesta o no le gusta estudiar, o tal vez han detectado un
problema de inteligencia?. Por regla general, los TA estdn
presentes desde el inicio de la escolarizacion y persisten a
lo largo de la misma. Con una sencilla anamnesis dirigida
podriamos obtener una orientacion diagnéstica inicial: nifio
con un posible déficit cognitivo global, nifio con inteligen-
cia “normal” pero con problemas especificos para algunas
tareas (lectura, matematicas), rechazo al estudio, etc.

La siguiente fase en el diagnéstico de los TA es la eva-
luacion neuropsicolégica, que siempre ha de ser realizada
por profesionales formados y con experiencia en el diag-
néstico de los TA (Fig. 1).

Como comentario final, creemos importantisimo recor-
dar que en el momento actual, no existe ningtin marcador
biolégico, prueba neurofisiolégica o de imagen que diag-
nostique un TA. Todas las pruebas de este tipo que se estan
haciendo a nivel mundial en pacientes con TA se hallan por
el momento en el campo de la investigacion.

LA EVALUACION NEUROPSICOLOGICA INFANTIL

Los TA no son un terreno exclusivo de educadores, maes-
tros o psicopedagogos. Caerfamos en un error si asi los enten-
diéramos y manejdramos. Los TA no son un terreno exclu-
sivo sino inclusivo en el que juegan un papel relevante el
maestro, el psicopedagogo, el pediatra y el psicélogo, entre
otros profesionales.

El abordaje del rendimiento cognitivo en edad escolar,
ampliamente tratado desde el &mbito de las ciencias de la
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‘ Nifio con problemas de aprendizaje ‘

)

‘ Entorno familiar ‘

'
A, l

‘ Centro escolar ‘

Descartar Sospecha de TA
otras
patologias

‘ Estudio neuropsicolégico ‘

|
! )

Valoracién cognitiva Pruebas especificas

global para la deteccién de TA
-
Cl anormal Clen rangb Dislexia
- Bajo (déficit cognitivo) normal Discalculia
- Alto (nifio altas TANV
capacidades)

Figura 1. Algoritmo simplificado de aproximacion diagnéstica a
los TA.

educacion y la psicopedagogia, dispone a su vez de otra dis-
ciplina, la neuropsicologia infantil, mediante la cual se pre-
tende interrelacionar los conocimientos de la psicologia cli-
nica evolutiva con los conocimientos de la neurociencia con-
ductual, estudiando asi la relacion entre la conducta y el
cerebro en desarrollo.

En el dmbito de los TA la neuropsicologia infantil se arti-
cula en cuatro pilares fundamentales: la evaluacion, la inter-
vencion, la prevencién y la investigacion®.

La evaluacién neuropsicoldgica se llevara a cabo median-
te diversas técnicas psicométricas permitiéndonos estable-
cer el perfil de rendimiento cognitivo del nifio y su estatus
neuropsicoldgico, prestando especial atencién a los pun-
tos débiles y fuertes de su rendimiento. La evaluacién neu-
ropsicologica se diferencia de la psicometria aislada en que
no ofrece s6lo una puntuacién que se compara con la media
poblacional, sino que ademds, obtiene informacién de las
distintas funciones cerebrales superiores. La valoracién de
estas funciones cerebrales sera la que nos permita detectar
las disfunciones especificas que se sabe existen en cada uno
delos TA®.

La evaluacion neuropsicoldgica cobrara especial impor-
tancia en casos asociados a patologias ligadas a disfuncion
cerebral, como son los trastornos del neurodesarrollo, el

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON 67



Trastornos del aprendizaje. Aproximacion diagnostica

TABLA L. LA HISTORIA CLINICA NEUROPSICOLOGICA.

* Anamnesis

* Periodo prenatal. Gestacion y embarazo.

* Exposicién prenatal a téxicos o drogas

* Periodo perinatal. Parto.

e Test APGAR

* Enfermedades u hospitalizaciones durante periodo
postnatal.

* Hitos del neurodesarrollo: adquisicién del lenguaje,
psicomotricidad

e Edad de control de esfinteres

* Regulacién del suefio

* Antecedentes médicos personales

¢ Intervenciones quirdrgicas

e Tratamientos farmacolégicos

* Antecedentes familiares de trastornos del neurodesarrollo,
disfuncién cerebral, trastornos del aprendizaje, trastornos
psiquidtricos...

* Escolaridad. Rendimiento escolar, dificultades especificas,
necesidades de apoyos educativos o adaptaciones
curriculares, valoraciones psicopedagégicas... en:

- Educacién infantil

- Pre-escolar

- Educacién Primaria

- Educacién Secundaria

e Conducta/personalidad/esfera emocional

* Informes complementarios: estudios biomédicos, informes
escolares, psicopedagogicos...

dafio cerebral adquirido o los TA, asi como en aquellos casos
de retrasos madurativos, problemas de rendimiento esco-
lar o trastornos de indole psiquidtrica como el trastorno obse-
sivo-compulsivo (TOC) o el trastorno por déficit de aten-
cién (TDA/H). La evaluacién neuropsicoldgica serd de espe-
cial importancia en todos aquellos trastornos (especialmente
los TA) en los que las técnicas de neuroimagen no detec-
tan alteracion estructural alguna siendo la valoracién neu-
ropsicoldgica la tinica forma de poner de manifiesto las alte-
raciones cognitivas presentes.

En los TA como la dislexia, la discalculia o el trastorno
del aprendizaje no verbal (TANV) sélo llegaremos a un diag-
nostico preciso mediante un examen neuropsicolégico por-
menorizado e individualizado para cada caso. Obtendre-
mos asi perfiles de rendimiento cognitivo caracteristicos
para cada uno de estos trastornos.

Es importante entender que s6lo podremos realizar una
intervencion adecuada si partimos de un diagnostico correc-
to.

La complejidad en el correcto diagnédstico de los TA es
debido a la gran variabilidad de “sintomas” o “aspectos del
rendimiento” a valorar y tener en cuenta. Es un ejemplo de
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esto la descripcion que figura en el manual diagndstico y esta-

distico de los trastornos mentales (DSM-IV-TR) de los TA. En

este importantisimo tratado, se recogen y definen los TA

(aquel rendimiento en lectura, cdlculo o expresion escrita

que sea sustancialmente inferior al esperado por edad, esco-

larizacién y/o nivel de inteligencia, segtin pruebas nor-
malizadas administradas individualmente, e interfiera sig-
nificativamente en su rendimiento académico y/o social)®,
pero los criterios diagnésticos son demasiado amplios e ines-
pecificos para poder realizar un diagnéstico adecuado.

La valoracién neuropsicoldgica ha de incluir basicamente

3 grandes apartados:

a. Una exhaustiva anamnesis donde se recojan los aspec-
tos generales de la historia evolutiva y académica del
nifo/a (Tabla I).

b. Exploracion psicométrica de las diferentes funciones cog-
nitivas (Tabla II).

c. Observacion clinica en sesion.

PERFIL NEUROPSICOLOGICO DE LOS DIFERENTES TA

En relacion a los TA, como se comenté previamente,
no se encuentra ningtin marcador biolégico, genético o alte-
racion neuroanatémica que nos permita un diagnéstico
médico especifico, por lo que el diagnéstico pasara exclusi-
vamente por el andlisis de los “sintomas”. El establecimiento
de patrones de rendimiento cognitivo asi como el estatus
neuropsicolégico del nifio nos permitird el diagndstico y
posterior intervencion en los TA.

En este articulo no nos detendremos en la definicién de
los distintos subtipos de TA, ya comentado en el primero
de la serie®. Incidiremos en los diferentes perfiles neurop-
sicolégicos propios de los TA siguiendo la clasificacién uti-
lizada en aquel. Finalmente y al igual que entonces, comen-
taremos otras dos entidades clinicas que no forman parte
de los TA pero que en numerosas ocasiones aparecen de
forma comérbida o se plantean como diagnésticos diferen-
ciales: el trastorno por déficit de atencion (TDA /H) y el Sin-
drome de Asperger (SA).

La valoracién psicométrica no se ha de centrar exclusi-
vamente en el rendimiento en tareas mas deficitarias ya que
un andlisis més en profundidad del perfil de rendimiento
cognitivo del nifio/a nos permitird diferenciar entre TA con
perfiles cognitivos similares pero con enfoques de inter-
vencion muy diferentes. De ahi la importancia de realizar
un buen diagnéstico.

La valoracién neuropsicoldgica de los TA incluiré la
medicién, mediante pruebas validadas (Tabla II), de la capa-



TABLA II. ALGUNAS DE LAS DIFERENTES PRUEBAS UTILIZADAS EN LA
EXPLORACION PSICOMETRICA.

Rendimiento cognitivo global
e CUMANIN

WISC-IV

WIPPSI

Luria Inicial

K-ABC

K-BIT

Escala McCarthy

Funciones ejecutivas/atencién
e Stroop test
Trail Making Test
Test de cancelacién
Subescala Digitos WISC-IV
Subescala Letras y Niimeros WISC-IV
CALCAP
WCST

Memoria y aprendizaje

e CAVLT2
RAVLT
Figura Compleja de Rey FCR
Subescalas de memoria K-ABC
TAVECI
TOMAL

Funciones perceptivas
o Test de Bender
Figura Compleja de Rey
Cubos de Kohs
Test de diferencia de caras
VMI
Test de retencion visual de Benton
Subescala Claves WISC-IV

Funciones motoras
e Purdue Pegboard Test
*  Escala psicomotricidad CUMANIN
e Subescala Claves WISC-IV
o Ozereski

Lectoescritura
o TALE

e PROLEC-R

e PROESC

o ITPA

e Subescala Escritura-Lectura CUMANIN

Lenguaje
o Test de Boston

Test de Peabody

Pruebas de fluidez verbal

Token Test

PLON

Subescala Vocabulario WISC-IV

ITPA

Conducta
e EDAH
e Escala Conners
o Cuestionario Achenbach
o Cuestionarios de personalidad
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TABLA III. FACTORES DE RIESGO EN LA DISLEXIA

* Antecedentes familiares de TA (Dislexia)

® Retraso en la adquisicién del lenguaje

*  Desarrollo alterado del lenguaje (dislalias)

¢ Dificultad para las rimas simples

¢ Dificultad en el aprendizaje de letras

¢ Dificultad para categorizar sonidos

¢ Confusion en palabras y conceptos direccionales

¢ Alteracion en las secuencias verbales automaticas

e Torpeza psicomotora (atarse los cordones, recortar...)

cidad intelectual global del nifio/a (rendimiento cognitivo
global - CI) asi como funciones cognitivas tales como el len-
guaje, el aprendizaje (memoria), las funciones visopercep-
tivas o las funciones ejecutivas/atencion entre otras.

EL DIAGNOSTICO DE LA DISLEXIA

Las manifestaciones de la dislexia varian en funcién de
la edad.

En los nifios en la etapa preescolar (incluso antes de la
adquisicién de los mecanismos madurativos implicados en
la lectura) pueden aparecer “factores de riesgo” a tener en
cuenta (Tabla III)®. El principal de esos factores de riesgo
antes de los 6 afios sera la deficiente conciencia fonolégica,
aunque cada vez tiene mayor importancia el hecho de tener
antecedentes familiares de dislexia®. Encontraremos tam-
bién trastornos de la percepcién auditiva y visual tales como
dificultades para la memoria secuencial visual o la discri-
minacién fonética; trastornos visoespaciales con dificultades
para la correcta ubicacién en el espacio asociado a dificulta-
des en la nocién temporal y /o el ritmo asi como con la nocién
del esquema corporal. A nivel del desarrollo psicolingiiisti-
co, se pueden detectar alteraciones en la articulacion y erro-
res fonéticos generados por fallos de integracién fonética,
pudiendo llegar incluso a claros signos de disfasia®.

Ya en la etapa escolar, encontraremos un nifio con una
lectura lenta y poco automatizada, con una mecanica lecto-
ra que le requiere mucho esfuerzo, afectando por tanto a
la correcta comprension de lo leido. Encontraremos nume-
rosas vacilaciones, rectificaciones, sustituciones de silabas
o palabras enteras, distorsiones, asi como numerosas omi-
siones de letras o silabas. Las inversiones sildbicas de letras
o palabras dentro de la frase y las pérdidas del renglén en
el que se estaba leyendo convierten la lectura en un proce-
so tedioso y harto dificil para el nifio disléxico, afectando
tanto a la comprension como a la memorizacién de lo leido
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Figura 2. Ejemplo de disgrafia en nifio disléxico de 10 afios. Se
observa importante alteracion de la grafia, de la sintaxis, omisio-
nes de letras, etc.

recurriendo con mas facilidad a los conocimientos genera-
les sobre lo leido antes que a la informacién concreta obte-
nida de la lectura.

En relacion a la escritura nos encontraremos importan-
tes dificultades para la correcta aplicacion de las normas
ortogréficas (disortografia), tanto para lo que llamamos orto-
grafia natural (fragmentacion de palabras, rotaciones silé-
bicas,...) como para la ortograffa arbitraria (reglas orto-
graficas). Ademds existe un pobre uso de la sintaxis que con-
dicionara la correcta organizacion de las ideas en la elabo-
racién del discurso y la presencia de un tamafo y trazo de
la letra irregular (disgrafia), que dificultara la expresién
escrita del nifio/a disléxico (Fig. 2).

La valoracién neuropsicolégica, como ya hemos dicho,
incluira el examen psicométrico de aspectos tales como las
funciones ejecutivas y atencionales, el procesamiento secuen-
cial, las funciones visoperceptivas y visoconstructivas, la
memoria y coordinacién motora®. Asi mismo, existen prue-
bas especificas para la valoracién de los procesos lectores y
escritores (Tabla II) donde el rendimiento del nifio ha de ser
2 desviaciones estdndar por debajo de la media poblacional
para considerar la existencia de una dificultad especifica de
la lecto-escritura. Todo ello se ha de realizar estableciendo
previamente el rendimiento cognitivo global del nifio/a
mediante pruebas de rendimiento cognitivo global (CI).

EL DIAGNOSTICO DE LA DISCALCULIA
Las caracteristicas clinicas de la discalculia del desarro-

1lo no se hallan asociadas tinicamente a problemas con la
asignatura de matemdticas (ntcleo central), sino también

70 VOL. 50 N¢ 212, 2010

Funciones
ejecutivas

Funciones
viso-
espaciales

Figura 3. Funciones implicadas en la resolucién de problemas arit-
méticos

en diferentes aspectos de la vida diaria. Nos referimos a
aspectos como el manejo del dinero, las escalas de tiempo®,
la lectura musical o hasta la cocina® como ya apuntamos
en el articulo anterior®. Todos estos aspectos deberian ser
analizados durante la anamnesis del estudio neuropsicolé-
gico.

Para entender la discalculia, nos parece interesante faci-
litar unas nociones basicas acerca del desarrollo de las habi-
lidades matematicas en el nifio “normal”.

En la etapa infantil el nifio/a adquiere ya, a la edad de
los 2 afios, la representacion del nimero? y la corres-
pondencia “uno a uno”; se asigna un nimero a un objeto
como una secuencia tinica. A partir de los 3-4 afios se esta-
blece una serie numérica y aprenden a contar oralmente
memorizando secuencias hasta 10 unidades (5 afios), hasta
100 (6 afios) y mas de 1000 pasados ya los 8-9 afios de
edad.

En relacién al calculo aritmético, a la edad de 4-5 anos
encontramos el conteo (a partir del primer elemento, del
mayor...) que sera sustituido hacia la edad de 6 afios por
combinaciones aritméticas basicas, algoritmos de célculo
escrito y el uso de reglas aritméticas.

Finalmente, para la resolucién de problemas encontra-
remos, ademads del razonamiento aritmético y el calculo,
implicaciones de funciones cognitivas como las funciones
ejecutivas y la atencion, el lenguaje, la memoria y las fun-
ciones visoespaciales convirtiendo asi la resolucion de pro-
blemas en una habilidad multifactorial (Fig. 3)13.

La discalculia del desarrollo implicara la incapacidad
para representar y manipular las magnitudes numéricas (de



3 000

Figura 4. Operaciones aritméticas en un nifio de 10 afios afecto de
discalculia. Se observa una grave alteracion en operaciones arit-
méticas basicas, para la correcta colocacién de los ntimeros, alte-
racioén en la grafa, etc.

manera no verbal) en una linea interna numérica la cual se
adquiere ya en los primeros afios de escolaridad.

Las manifestaciones clinicas de la discalculia se cen-
traran basicamente en el aumento de los tiempos de eje-
cucidén en tareas matematicas, con un uso de la contabili-
zacién “tangible” mediante el uso de los dedos para con-
tar, la dificultad del calculo mental por lo que necesitan
papel y lapiz, o la dificultad para dar resultados aproxi-
mados o estimaciones (distancias, magnitudes,...)". Tam-
bién observaremos como el nifio/a discalctilico presenta
importantes dificultades para la secuenciacion numérica
llevdndole a perderse al contar o al recordar los pasos a
seguir en un proceso aritmético o en la resolucién de un
problema. Dicha dificultad para la secuenciacién le lle-
vara a presentar importantes problemas para el aprendi-
zaje y la comprension, que no memorizacion, de las tablas
de multiplicar. Finalmente encontraremos dificultades para
la organizacion espacial confundiendo signos matemati-
cos (“+”, “x"...), errando en el correcto posicionamiento
de los ntimeros en las operaciones, errores tanto en el dic-
tado como en la copia y lectura de nimeros y dificultades
para el redondeo o la lectura y comprension del reloj (ana-
logico y digital) (Fig. 4)19.

Nuevamente nos encontramos ante un diagnéstico basi-
camente clinico que se fundamentara en una evaluacién
neuropsicoldgica detallada con el objetivo principal de dis-
criminar entre discalculia primaria o secundaria / comor-
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TABLA IV. FUNCIONES IMPLICADAS EN EL RENDIMIENTO ARITMETICO

*  Organizacion espacial

e Atencién visual

* Atencién procedimental

* Aspectos grafomotores (niimero)

¢ Razonamiento y juicio numérico

* Memoria y estimacién de cantidades

e Velocidad y precisién de hechos aritméticos
e Estimacion de magnitudes

® Recuerdo y aplicacién de algoritmos

*  Resolucion de problemas

be a otros TA y asi poder disefiar el programa de interven-
cién mas adecuado.

Durante la valoracién neuropsicoldgica dedicaremos
especial atencion a aquellas funciones implicadas en el ren-
dimiento aritmético (Tabla IV)19. Existen pruebas especifi-
cas para la valoracién de las habilidades matematicas. En
nuestro pais encontramos baremada una bateria (Tedi-
Math®) si bien su uso no es generalizado. Encontraremos un
rendimiento deficitario siempre y cuando los rendimientos
en las pruebas psicométricas sea dos desviaciones estandar
por debajo de la media de su edad/sexo.

EL DIAGNOSTICO DEL TRASTORNO DE
APRENDIZAJE NO-VERBAL (TANV)

Como ya apuntamos en el articulo anterior el TANV es
un TA que se caracteriza por alteraciones visoperceptivas y
para la percepcion tactil, deficiente psicomotricidad tanto
gruesa como fina (torpeza motora, mala coordinacién...),
rendimiento deficitario en tareas académicas de contenido
no verbal (matematicas, dibujo, deporte...) asi como difi-
cultades de adaptacion a tareas novedosas sobre todo de
indole social con una deficiente comprensién del significa-
do del contexto social y de la comunicacion no verbal (ges-
tos, expresiones faciales...)®.

EI TANV es de los TA con una mayor y mas relevante
implicacion de factores de tipo emocional-conductual lo cual
nos lleva a la necesidad de un correcto diagnéstico dife-
rencial con otras entidades como el sindrome de Asperger?.
Encontramos igualmente otras entidades clinicas las cuales
se ajustan, en mayor o menor medida, al fenotipo propio
del TANV en funcién de los déficits cognitivos presentes y
son de especial interés en el diagnoéstico diferencial. Enti-
dades clinicas como el sindrome alcohdlico fetal; autismos
de alto funcionamiento; el TDA/H; o el TOC!9),
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Las principales manifestaciones clinicas del TANV apa-
receran en fases tempranas del desarrollo con disfunciones
visoperceptivas, disfunciones ejecutivas y atencionales de
predominio no verbal, dificultades en aspectos no verbales
del lenguaje, en motricidad y en conducta socio-afectiva
(Tabla V).

Es importante para un correcto perfil cognitivo prestar
atencion no soélo a los déficits presentes sino también a las
funciones preservadas, propias del hemisferio cerebral no
afectado (izquierdo), tales como las funciones lingtiisticas,
mecdnica lectora o la atencién y memoria auditivo-verbal,
por lo que algunas habilidades académicas pueden incluso
ser superiores a la media poblacional 2,

Alo largo de las diferentes etapas del desarrollo las
manifestaciones clinicas del TANV varian, encontrando
en la etapa preescolar ligeros retrasos en habilidades moto-
ras y en el inicio de la marcha, pobre coordinacion moto-
ra, dificultades en habilidades pre-académicas, asi como
tendencia a la pasividad y menor interaccién con los adul-
tos. Ya en la etapa escolar aparecen de nuevo las dificul-
tades académicas en el drea de las mateméticas (resolu-
cién de problemas, calculo...), escritura, lectura, habili-
dades plasticas asi como dificultades para el manejo del
dinero o la lectura del reloj. Dificultades que se mantie-
nen en la etapa secundaria tomando especial relevancia
aquellas relacionadas con las habilidades lingiiisticas no
verbales (juicio social, comunicacion no verbal...), las rela-
ciones espaciales y las dificultades en las representacio-
nes iconicas.

El perfil neuropsicolégico del TANV no ha de ser des-
crito exclusivamente centrdndonos en las discrepancias entre
las subescalas verbales y no verbales que ofrecen las esca-
las de capacidad intelectual, siendo los resultados obteni-
dos en los diferentes subtests del examen psicométrico los
que proporcionen mayor informacion en relacién a los pun-
tos fuertes y débiles del rendimiento cognitivo del nifio/a
a la hora de realizar un correcto diagndstico.

En relacion al rendimiento cognitivo nos encontramos
con una disfuncion ejecutiva caracterizada sobre todo por
una afectacién en la memoria de trabajo de contenido no-
verbal (visoespacial)®; importantes dificultades para la eje-
cucion en tareas visoespaciales-visoconstructivas. Autores
como Rourke et al.® postulan que el nifio con un TANV, en
aquellas tareas en las que se requiere de integracién de la
informacion visual dentro de un significado contextual (la
realizacion de un puzzle por ejemplo), se fija exclusivamente
en los detalles y/o en las partes antes que en el todo, (pro-
cesamiento holistico), llevandole a un deficiente rendimiento
en tareas de procesamiento simultdneo (no verbal) como en
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TABLAV.  PRINCIPALES MANIFESTACIONES CLINICAS DEL TANV

Funciones visoperceptivas

Déficits visoespaciales

Dificultad para representar imagenes mentales
Carencia de imdgenes de conjunto
Incapacidad para integrar imagenes
Dificultades percepcién y orientacién espacial
Trastornos visoconstructivos

Dificultad para el dibujo

NG PN

Funciones ejecutivas/atencionales
1. Disfuncién ejecutiva
2. Problemas de atencién y memoria no verbal (tctil,
visual)

3. Problemas para el razonamiento aritmético y calculo
4. Dificultad para la abstraccién
5. Déficit de atencidn no verbal (tactil, visual)
6. Problemas en working memory para informacion no
verbal (T4ctil, visual)
Lenguaje

1. Comprensién lectora

2. Problemas para el manejo de la prosodia (entonacion,
ritmo...)

3. Parafasias fonémicas y semdnticas

4. Pobreza en la pragmatica del discurso

5. Problemas en la organizacién del discurso (contenido
verbal)

Motricidad
1. Trastorno de la coordinacién motora
2. Dificultades para habilidades motoras
3. Disgrafia
4. Agnosia digital
5. Psicomotricidad fina

Conducta socio-afectiva
1. Dificultad para la comunicacién no verbal
2. Dificultad para interpretar los gestos emocionales
3. Literalidad de pensamiento
4. Tendencia a la ansiedad y depresion
5. Temor a sitios nuevos
6. Déficit en la percepcién social
7. Rutinas
8. Cambios bruscos de humor
9. Dificultades de relacion entre iguales
10. Timidez
11. Dificultad en el juicio social
12. Tendencia al sedentarismo
13. Dificultad para establecer nuevas relaciones

(Modificado de Portellano et al).

la ejecucion de los cubos del WISC-IV o la figura compleja
de Rey (Fig. 5).

Encontramos dificultades para la memoria visual, espe-
cialmente en la memorizacion de caras. Respecto a las habi-
lidades motoras observamos un déficit en psicomotrici-
dad fina y velocidad motora; déficits similares a los obser-
vados en nifios diagnosticados de TDA/H pero con una
mayor severidad, que junto a los déficits ejecutivos presen-
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Figura de Rey

//

Figura 5. Copia de Figura de
Rey por nifio de 11 afios afec-
to de TANV. Esta imagen
refleja una grave alteracién en
funciones ejecutivas (planifi-
cacién), funciones visuo-cons-
tructivas (copia dibujo), difi-
cultades para la integracién de
la informacion visual...

Copia

tes y las dificultades para evocar imdgenes previamente
aprendidas, disminuiran la velocidad de procesamiento de
la informacién visual®?.

EL DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DEL TRASTORNO
POR DEFICIT DE ATENCION Y EL SINDROME DE
ASPERGER EN RELACION A LOS TA

La relevancia de comentar el TDA /H dentro de la temé-
tica de los TA es debido al hecho de la elevada comorbili-
dad que éste presenta con los distintos TA. Se hace pues
necesaria la realizacion del diagndstico diferencial entre los
TA con o sin TDA /H comorbe®.

Como ya se ha repetido en numerosas ocasiones, el diag-
nostico del TDA/H, al igual que nos sucede con los TA, es
basicamente clinico ya que, al igual que en los TA, atin no
se dispone de un marcador biolégico o prueba diagndstica.

Los cuestionarios de screenning basados en criterios
diagnésticos DSM-IV-TR o CIE-10 que se aplican a padres
y profesores nos aportan una informacion importantisi-
ma, pero en ocasiones sesgada (cuando no contradictoria)
de la gravedad de los sintomas en funcién del observa-
dor. Es por ello que el uso exclusivo de estas herramien-
tas de screening para llegar al diagnodstico esta cada vez
mas cuestionado. Muchos autores defendemos que son
utiles para el screening inicial, pero para llegar a un diag-
nostico certero, son necesarias valoraciones mas objetivas,
detalladas y cuantificables. Actualmente muchos profe-
sionales recomendamos el uso de técnicas psicométricas
mas precisas, englobadas si es posible en una exhaustiva
valoracién neuropsicolégica que nos permitiria estable-
cer asi el perfil de rendimiento cognitivo del nifio de cara

al diagnéstico de un posible TDA/H y si este esta presente
de forma comoérbida con algtn otro trastorno, como por
ejemplo un TA.

El estudio neuropsicolégico en el TDA/H nos servira
a su vez para disefiar un plan de intervencién especifico
para cada nifio atendiendo a sus puntos fuertes y débiles.
Hay que discernir muy bien entre los “puntos débiles” pro-
pios de un TDA/H como pueden ser las dificultades en la
comprension lectora, expresion escrita u ortografia, que
mejoraran a través del manejo del TDA/H, con la afecta-
cion propia de un trastorno especifico de la lectoescritura
como la dislexia.

El perfil neuropsicoldgico del nifio TDA/H se caracte-
riza principalmente por una disfuncién ejecutiva con un ren-
dimiento alterado en tareas que requieren planificacién,
razonamiento abstracto, memoria de trabajo o atencién cen-
trada, lo que se traduce en dificultades académicas para la
resolucion de problemas aritméticos, clculo mental o la
comprension lectora®.

A nivel comportamental, encontraremos una conducta
impulsiva, poco reflexiva y poco eficiente, con dificulta-
des para incorporar, manipular y relacionar informacion
aprendida anteriormente, todos ellos aspectos basicos para
la correcta gestion de conflictos®+2.

El sindrome de Asperger (SA) es un subtipo de los tras-
tornos del espectro autista y se caracteriza por los siguien-
tes rasgos clinicos; patrones de comunicacion alterados, difi-
cultades para la interaccion social, presencia de intereses
restringidos y un patrén de conducta poco flexible y este-
reotipado. Se trata de un trastorno generalmente infra-
diagnosticado o erréneamente diagnosticado. Con cierta fre-
cuencia los pacientes afectos de SA llegan a nuestras con-
sultas con el diagnéstico erréneo de TDA /H.
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TABLA VI. CARACTERISTICAS DIFERENCIALES ENTRE TANV Y SA®@D,

TANV S. Asperger
Dificultades funciones ejecutivas Frecuente En ocasiones
Razonamiento no verbal menos desarrollado que el razonamiento verbal Frecuente Raramente
Mejor aprendizaje con pistas verbales que con pistas visuales Frecuente En ocasiones
Lectores precoces Frecuente En ocasiones
Habilidades fonolégicas y sintacticas Frecuente En ocasiones
Patron de habla repetitivo y irrelevante Raramente Frecuente
No respetar el turno de palabra Raramente Frecuente
Dificultades en relaciones entre iguales Frecuente Siempre
Rigidez En ocasiones Siempre
Poca empatia En ocasiones Siempre
Falta de espontaneidad Frecuente En ocasiones
Intereses restringidos Raramente Siempre
Estereotipias Raramente Frecuente
Rutinas y rituales Raramente Frecuente

Como se comentd en el primer articulo de la serie, los
limites entre el SA y el TANV no estan perfectamente defi-
nidos®? lo que nos exige la realizacién de una valoracién
neuropsicolégica mas detallada para intentar determinar la
presencia o no de un trastorno del neurodesarrollo (SA) fren-
te a un TA o un TDA/H entre otros (Tabla VI).

Enlo referente a este tema, encontramos autores que defien-
den la tesis de que nos encontramos ante un espectro patolé-
gico continuo, donde la diferencia entre uno y otro trastorno
se basaria en la gravedad de los sintomas, especialmente aque-
llos de la esfera emocional-conductual®®. Por otra parte,
muchos autores defendemos la hipétesis que el TANV existe
de forma auténoma en forma de TA (en nifios sin ninguna otra
patologia de base), pero también es el perfil neurospicoldgico
propio de diferentes trastornos del neurodesarrollo, entre ellos
los trastornos del espectro autista de alto nivel y el SA, la age-
nesia del cuerpo calloso o el sindrome de Turner®). Este es el
motivo que ha llevado a diferentes autores a postular la exis-
tencia de un TANV primario (el que se da en nifios por lo demés
“sanos”) y un TANV secundario a un trastorno del neurode-
sarrollo, como los mencionados previamente®-0.
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Nota de Opinion

Los peores burdcratas atacan de nuevo

V. MARTINEZ SUAREZ

Pediatra. Centro de Salud EI Llano (Gijon)

Hace unas semanas los pediatras hemos podido cono-
cer el borrador preparado por el Ministerio de Sanidad y
Politica Social para la reforma de las especialidades médi-
cas y que considera la inclusion de la Pediatria dentro de un
tronco comun con otras disciplinas. Si tal proyecto saliera
adelante los MIR de pediatria tendrian que realizar dos de
sus cuatro afios de formacion comunes con otras especiali-
dades médicas. Este proyecto recupera un discurso ya viejo
y sobradamente conocido, indudablemente contaminado
por intereses politicos, supuestamente modernizador y de
eficiencia administrativa. Junto a la disgregacion de la aten-
cién hospitalaria infantil en una suerte de consultas satéli-
tes de las unidades de adultos, la negacién de las subespe-
cialidades pediatricas y la eliminacién del pediatra general
de los centros de salud, se muestra en este texto el interés
inequivoco de terminar con la pediatria como tal, que pasa-
ria a constituirse en apéndice de una superespecialidad
médica polivalente, de carécter clinico y con contenidos difu-
sos. Debe repetirse que son todas acciones diferentes del
mismo plan. Y es todo la voz de una estrategia seria y medi-
tada, perturbadora y que afecta directamente al sentido y a
la razén de ser de nuestro quehacer; por tanto, a los inte-
reses fundamentales y mds preciosos de nuestros nifios. Se
trata de un movimiento que reclama una posicién unanime,
lo mismo que una defensa decidida y sin complejos.

La Pediatria —debemos repetirlo ahora— es la Medicina
integral y completa del ser humano en su periodo de creci-
miento y desarrollo. En su antecedente histérico se arraigan
unos ideales y se ha consolidado una identidad. Todo con-

vergiendo en un principio comun: la necesidad de asistir,
proteger y servir a los nifios. Nuestra capacitacion como
pediatras se logra tras cuatro afios como MIR que constitu-
yen apenas una primera iniciacién, pero que nos permiten
adquirir un dominio amplio y directo de la fisiopatologia
como base de nuestra idoneidad y eficacia. En su plan de for-
macién es una especialidad troncal, que penetra el terreno
de las subespecialidades médicas sin perder la principal refe-
rencia de una asistencia bio-psico-social. Sin este anclaje de
la medicina integral del nifio no podria cumplir sus aspira-
ciones y realizar su funcién plena. Vision totalizadora y pro-
ceder dialégico y de interrelacion; tal es la esencia de la pedia-
tria. Ademas, los pediatras configuramos una especialidad
—la tinica especialidad médica—- con dos niveles asistencia-
les, y precisamente en esta condicién reside nuestro mayor
potencial y uno de nuestros mayores valores.

En los tltimos afios algunos buscan importar e implan-
tar un modelo de atencion infantil (pediatras “consultores”
y médicos de familia viendo nifios) que en ningtin caso ha
demostrado mejorar al nuestro. Y con el tinico pretexto de
que “es lo que predomina en los paises de nuestro entorno”.
Pobre argumento para una operacién de tanta amplitud y
tanto riesgo. Imaginamos qué hubiera sido de los miles de
espafioles que se han beneficiado y viven gracias al gran ser-
vicio de nuestro modélico Programa Nacional de Trasplan-
tes si alguien lo hubiera echado abajo porque en el momen-
to de su inicio no habia “en nuestro entorno” nada pareci-
do... Y es que podriamos tener un modelo pediatrico tinico
en el mundo y que fuera tan eficaz, resolutivo y dindmico
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como el que mas. Pero es que tal argumento, ademas, no es
cierto. Tanto en Italia y en Francia como en EEUU, Bélgica,
Luxemburgo, Alemania y Suiza el pediatra general también
trabaja con un alto nivel desde la Atencién Primaria para
todos los nifios. S6lo Portugal ha cambiado al sistema anglo-
sajon con los pediatras funcionando como consultores para
casos dificiles en areas hospitalarias. Y la ampliacion de la
Sociedad Europea de Pediatria Ambulatoria a los antiguos
paises del Este nos ha permitido conocer que en éstos gene-
ralmente los nifios son atendidos por pediatras. Lo que se
propone es, en todo caso, un innecesario y ciego paso atrés.

La cuestién es simple, pero inexorable: Si su hijo estu-
viera enfermo ;preferiria que lo atendiese un pediatra u otro
médico?. Todos responderiamos de la misma forma: el que
sepa mas de lo que tiene mi hijo. Veamos: El desarrollo del
conocimiento médico nunca ha sido tan amplio y tan espe-
cializado. El razonamiento clinico, los conceptos, las técni-
cas y una perspectiva general de nuestra profesién se adquie-
ren ahora, ya se ha dicho, a lo largo de cuatro afios de for-
macion reglada y de una gran exigencia asistencial. Nadie
puede defender que los nifios pudieran estar mejor aten-
didos en sus necesidades de salud por médicos no pedia-
tras. S6lo desde una medicina de corto alcance se puede pen-
sar que lo uno es lo mismo que lo otro. Todos sabemos que
dentro de nuestra profesién el autodidactismo “como pro-
grama” es una negligencia con alto riesgo social; el intru-
sismo una actividad hostil e inaceptable; la suplantacién
profesional una falsificacion y subversion de realidades; el
vago e informal empirismo un sacrificio de los derechos aje-
nos. Todas y cada una de estas contingencias representan
una regresién y son sostenibles solo desde una convencién
artificial; una convencién que instalaria la medicina infan-
til en un paganismo de la medicina, haciéndola girar sobre
un pequefio idolo de barro.

Otra cuestion importante y claramente visible. La asis-
tencia fragmentada, en un primer término, no es buena para
el paciente; y en segundo lugar es enormemente cara. Los
esfuerzos debieran ser para aproximar la calidad al consu-
midor. Y lo que se pretende con la reforma es situar entre el
nifio enfermo y el remedio una nueva estructura burocrati-
zada. Los pediatras y la mayoria de nuestros compafieros
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en los centros de salud estamos convencidos de que lo que
tenemos es mejor que lo que se propone. Mantengamoslo,
defendamoslo, mejorémoslo.

Otra consideracion en relacion con todo lo anterior. La
pediatria, evidentemente, no puede verse como cosa hecha,
cumplida y perfecta. Los pediatras —especialmente los pedia-
tras de Atencién Primaria— tenemos que ofrecer una res-
puesta original a los problemas que se nos plantean y desa-
rrollar todo nuestro poder de accién. Sabemos que el mode-
lo es mejorable en la organizacion del trabajo diario, en sus
contenidos asistenciales y en la importancia de las activi-
dades de formacion e investigacién. El avance en la coor-
dinacion asistencial es también un desafio inmediato. Ahora
bien, mejorar las cosas no es cambiarlas por otras. Y si puede
ser clara la necesidad de revision y renovacién, lo es tam-
bién la de aplicar con todas las consecuencias algunas de las
acciones previstas -y lamentablemente olvidadas- en la for-
mulacion teérica inicial de la pediatria dentro del Sistema
Nacional de Salud.

Los contenidos de ese borrador no tienen nada que ver,
como algunos dicen, con la supervivencia del actual mode-
lo de financiacién ni con la mayor funcionalidad de los ser-
vicios; no proponen nada que pueda verse como un ade-
lanto para las condiciones de vida de los nifios espaiioles.
No van a resolver tampoco los inconvenientes del exceso de
trabajo diario, de la creciente burocratizacién de nuestras
consultas ni de la enervante presién asistencial. Todos esos
son problemas comunes a toda la Atencién Primaria, a todas
las especialidades y a todos los Servicios de Salud; y apelar
a su existencia como justificacion para eliminar la pediatria
como tronco de especializacion especifico o para desplazar
a los pediatras de los centros de salud sera siempre inacep-
table.

Nadie mas que nosotros quiere mejorar la asistencia
médica infantil. Pero esta mejora debiera asumirse sin renun-
cias gratuitas que dafien la razén de ser y de estar de nues-
tra profesion, sin asumir perspectivas ajenas interesadas ni
condicionantes inexistentes. Y sin aceptar nuestra recon-
versién en médicos de adultos que ven nifios. Porque cuan-
to mds pediatras seamos, mejor para todos; y de manera
principal para las familias espafiolas y para sus hijos.
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Reconocimiento al Dr. Félix Lorente Toledano

Amistad salmantina, con la Universidad al fondo

V. MARTINEZ SUAREZ

Centro de Salud EI Llano (Gijén)

Coincidimos, hablamos y decidimos hacernos amigos.
Asi, como si de un relato se tratara, empieza una historia de
todos los tiempos; y con esas palabras podria resumirse la
biografia de cualquier amistad.

En el afio 2004 yo tenia referencia del Profesor Félix
Lorente por su trabajo, aunque nos saludamos por primera
vez ese mismo afio en Ledn, en la sala de juntas del Colegio
de Médicos, una mafiana de un sabado de junio. La pri-
mera conversacion larga la tuvimos en octubre ya en Sala-
manca, en el homenaje de la Universidad al Profesor Valen-
tin Salazar por su jubilacién. De nuevo volvimos a pasear y
comer juntos durante una emotiva reunién en torno al Dr
Pablo Gonzélez, ganandome para su causa de forma incon-
dicional. Desde aquellos momentos se repitieron los encuen-
tros, las conversaciones, surgieron muchos esfuerzos com-
partidos y un mayor conocimiento mutuo.

Resulté también que Félix era amigo de Fernando Mal-
mierca y de Javier Pellegrini, de los que tenia una nocién
mads préxima por sus actividades dentro de la pediatria de
Atencion Primaria y con los que compartia una gran afini-
dad profesional. Conformaban, en realidad, un trio magni-
fico en una espléndida coleccién de pediatras salmantinos.
Fernando era entonces -y sigue siendo- una de las personas
mads conocidas y valiosas de la pediatria espafiola, y presi-
dente de la sociedad generalista més representativa de nues-
tro pais, aunque marginada en aquel tiempo desde la casa
comun de todos los pediatras; era -y sigue siendo- un hom-
bre combativo y espontaneo, comprometido, carifioso y
extraordinariamente leal a sus amigos y a sus ideas, que

De derecha a izquierda, Dr. Félix Lorente, Dr. Venancio Martinez,
Dra. Dori Ferndndez y Dr. Pablo Gonzdlez.
Salamanca, febrero de 2005

defendia -y defiende- con razén y con pasién. Javier era -y
es hoy- un pediatra reconocido, un profesional con notables
inquietudes investigadoras, talentoso, discreto y extraordi-
nariamente eficaz; un buen pediatra y un pediatra bueno,
que hara siempre lo que pueda necesitar una pediatria mejor.
Debo afadir para justificar esta expansién, que precisamente
a través de mi relacién con Félix pude tratar asiduamente a
ambos, que desde el primer momento me ofrecieron su
apoyo en todo, su confianza y una relacién completamente
desprendida, alegre y seguramente ttil para la Sociedad. Y
eso hace que mientras lanzo estas lineas, los pueda ver en
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la tertulia dominguera del Cervantes o en la francachela ves-
pertina del Monumental donde junto a las cervezas y las
aceitunas se pone sobre la mesa una permanente explora-
cién y un intento de diagnéstico del mundo entorno. Y que
me imagine a Félix poniendo un poco de orden y mesan-
dose repetidamente su franciscana barba ante la sorna y el
ingenio de sus contertulios.

Si hubiera que afiadir algo a esta apresurada nota, ten-
dria que decir que Félix Lorente lo dice todo con sentido
comun; que su estilo de expresion es agradable, calmado
y reflexivo. Que habla de las cosas de forma diafana y prag-
matica, ordenada, como si hubiera pensado largo tiempo
sobre ellas. Que sonrie con facilidad. Que le incomoda hablar
mal de las personas. Que se da a la relacién humana de
forma cordial y generosa, por lo que la multitud y variedad
de sus amistades es uno de los resultados mas llamativos
de su trajin vital. Que cuando se le ve acompafiado de Rosa
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se nota que ella ha jugado un papel fundamental en su feli-
cidad. Que se siente orgulloso de sus hijos y que le gusta ser
abuelo. Y que todo eso junto y revuelto entre los dias, le darfa
para una vida plena.

Ahora la Universidad ha querido reconocerle su brillante
dedicacién a la Pediatria y a la ensefianza de la medicina,
ha sabido halagarle la gran altura que le ha dado a toda su
trayectoria profesional. Si para todos ya habia sido una satis-
faccion y un orgullo verlo como Presidente de la SCCALP,
la noticia de su llegada a lo mas alto del escalafon docente
de su alma mater salmantica es también una alegria facilmente
comprensible y que tenemos que compartir. Asi que ade-
mas de aprovechar para reiterarle mi amistad, desde nues-
tro cincuentenario Boletin quiero transmitirle la felicitacién
por su nuevo éxito, que entiendo que es la felicitacién que
a muchos pediatras les gustaria hacerle llegar y la de toda
nuestra Sociedad.
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REUNION DE PRIMAVERA DE LA SCCALP
Mesa Redonda: Inmunoalergia

Induccién de tolerancia en alergia a alimentos

E. ALONSO-LEBRERO, V. FUENTES APARICIO, L. ZAPATERO REMON

Seccion de Alergia. Hospital Materno-Infantil Gregorio Maraiién. Madrid.

INTRODUCCION

La Academia Europea de Alergia define la Alergia a Ali-
mentos® como una reacciéon adversa, no toxica, de meca-
nismo patogénico inmunolégico demostrado.

En esta revision se aborda el tratamiento de la alergia a
alimentos en individuos que presentan alergia mediada por
anticuerpos IgE especificos, confirmada por pruebas in vivo
0 in vitro, para alimentos con sintomas clinicos recientes y/o
confirmada mediante prueba de exposicién controlada posi-
tiva.

La alergia a alimentos afecta a un nimero importante
de nifios y adultos (2-10% de la poblacién), ® que sufren
toda la gama de sintomas que caracterizan la clinica alérgi-
ca®.

La prevalencia real de alergia alimentaria es mal cono-
cida, con diferencias entre estudios publicados en nuestro
pais, para un solo alimento, la leche de vaca y dentro de un
tiempo tan limitado como es el primer afio de vida de entre
0,36 %y el 1,9%.

Existen evidencias de que la prevalencia de alergia a ali-
mentos y de sus manifestaciones més graves estd aumen-
tando en los tltimos 10 afios®”. Los alimentos implicados
dependen de los habitos alimenticios de la comunidad estu-
diada y en nifios y en nuestro medio son por orden de fre-

cuencia descendente: huevo, leche de vaca, pescado, legu-
minosas y frutas-frutos secos®.

HISTORIA NATURAL Y PRONOSTICO EN ALERGIA
ALIMENTARIA

La historia natural de la enfermedad en la infancia es
favorable. La evolucién apunta hacia la aparicién esponta-
nea de tolerancia en el medio-largo plazo con desapari-
cion de la clinica® para los alimentos més prevalentes en la
primera infancia. En la evolucién natural de la alergia ali-
mentaria, al periodo de sensibilizacion clinica le sigue otro
de sensibilizacién asintomatica, hasta alcanzar la tolerancia
total que suele acompanarse de la desaparicion de los anti-
cuerpos IgE especificos.

Esta buena evolucion no ocurre en todos los pacientes
ni es igual en el tiempo para todos los alimentos™. A los 4-
5 afios alcanzan la tolerancia hasta el 83 % de alérgicos a
leche de vaca®? y el 57 % de los alérgicos a huevo(213, pero
la alergia a pescado, leguminosas y frutos secos tiende a per-
sistir durante muchos afios4.

Si la tolerancia no se alcanza en el tiempo habitual se
considera alergia persistente y en el caso de alimentos, como
la leche y el huevo que tienen buen pronéstico evolutivo se
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acompafia de clinica grave que puede suscitarse incluso por
cantidades minimas del alimento?.

TRATAMIENTO: ALTERNATIVAS TERAPEUTICAS

Una vez diagnosticado el paciente el tratamiento reco-
mendado en la alergia alimentaria se basa en:

1. La eliminacion estricta en la dieta del alimento respon-
sable y de otros alimentos con reaccién cruzada.

2. Educacién del paciente y su familia, acerca de la dieta
de eliminacién y posibles fuentes ocultas para evitar su
ingestién accidental

3. Reconocimiento de reacciones alérgicas a alimentos y de
su gravedad

4. Tratamiento de los sintomas ante su ingestién acciden-
tal.

El tratamiento de evitacion es aparentemente facil, eco-
némico y comodo de llevar a cabo, pero en la vida real resul-
ta dificil de conseguir con éxito¢1®, y las consecuencias
de una ingestion accidental o inadvertida son de grave-
dad variable sin excluir reacciones muy graves e incluso
mortales12,

La tarea de prevenir totalmente la ingestion o el contacto
con los alimentos, obliga a restricciones que se extienden al
entorno social del paciente y de su familia. Estos pacientes
y sus cuidadores deben estar entrenados en la evitacion, y
en el reconocimiento y tratamiento de reacciones®. Cuan-
do el o los alérgenos alimentarios son productos habituales
en las costumbres gastronémicas de una poblacién y por lo
tanto presentes en multiples derivados (como ocurre en
nuestro medio con la leche de vaca y el huevo) o se trata de
alergias para varios grupos de alimentos se produce un
impacto psicoemocional y econémico directo e indirecto asi
como en la calidad de vida de pacientes y familiares com-
parables a las sufridas en otras enfermedades cronicas con-
sideradas invalidantes®?¥, que solo recientemente estd
comenzando a ser valorado de forma sistematica®2 .

Por tanto, ademas de establecer diagnésticos correctos,
exactos y actualizados para evitar restricciones dietéticas
innecesarias que comprometan la calidad de vida y nutri-
cién del nifio, si se confirma la existencia de alergia persis-
tente y se trata de alimentos dificiles de evitar, resulta evi-
dente la necesidad de realizar intervenciones terapéuticas
que modifiquen el curso de la enfermedad.

En los tltimos afios y con el propésito de ofertar un tra-
tamiento curativo a estos pacientes para diversos grupos
estan trabajando en induccion artificial de tolerancia a ali-
mentos por via oral -Specific Oral Tolerance Induction (SOTI)-.

E. ALONSO-LEBRERO Y COLS.

Desde 1984 de una manera aislada y con un incremen-
to progresivo en los tltimos 5 afios han venido comuni-
candose en la literatura series de induccién de tolerancia
oral en alergia a leche®- que incluyen pacientes con alta
sensibilizacién®-4V. Para huevo de gallina la experiencia es
menor®), y en algunos trabajos se excluyen de entrada a los
pacientes anafilacticos“>#?. Pocos autores abordan otros ali-
mentos y entre ellos se encuentran pescado®#¥, frutas ¢,
frutos secos“? si bien son series muy cortas o estudios expe-
rimentales.

INDUCCION DE TOLERANCIA PARA ALIMENTOS O
SPECIFIC ORAL TOLERANCE INDUCTION (SOTI)

Este tratamiento consiste en la administracion oral del
alérgeno alimentario causa de los sintomas comenzando por
cantidades minimas y progresivamente crecientes hasta
alcanzar la racién normal para la edad o la méxima dosis
umbral tolerada. Se trata de establecer una tolerancia inmu-
noldgica, reeducando el complejo mecanismo celular y sero-
légico, para corregir una reaccién inadecuada a través de
un proceso de aumento progresivo de la cantidad umbral
tolerada. Este procedimiento no estd exento de riesgos y su
uso estd limitado a profesionales expertos en el reconoci-
miento y tratamiento de reacciones alérgicas graves

Inicialmente se emple6 la via subcutdnea®, procedi-
miento habitual en la inmunoterapia con alérgenos inha-
lantes y venenos de himendpteros, pero la mala tolerancia
con reacciones muy graves ha postergado su utilizacion.

En la actualidad se utiliza la via oral si bien algunos auto-
res inician el tratamiento con la via sublingual®* 4.

Eficacia de induccion oral especifica con alimentos

La experiencia mas amplia es en relacién a alergia a leche
de vaca. Se ha demostrado la eficacia de este tratamiento
con porcentajes que oscilan entre el 71% y el 90% respecto
a alcanzar tolerancia total.

Estas cifras se amplian si se considera tolerancia parcial
a cantidades que permitan una dieta no restrictiva respec-
to a alimentos que contienen leche sin presentar clinica.
Incluso para pacientes con alta sensibilizacion los resulta-
dos son muy alentadores alcanzandose cifras® del 36% del
total de pacientes sin restriccion ninguna y 54% mas alcan-
zando cantidades limitadas que permiten una dieta amplia
sin reacciones adversas. Nuestra experiencia es mas opti-
mista con porcentajes de éxitos es del 88% en general en
pacientes con alta sensibilizacion del 81%“Vy con huevo los
porcentajes de éxito son semejantes.
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MULTIPLES PAUTAS O PROTOCOLOS

Depende de los medios con que se cuente

Del tipo de centro

Del tipo de paciente (edad, grado de sensibilizacién, etc.)
Del tipo de zona y sus comunicaciones

De circunstancias del centro, familia y paciente

- Oral, sublingual, lenta, lentisima, corta, cluster...
Ingresado, con ingreso parcial, con incrementos en
hospital, con incrementos en domicilio, incrementos
semanales, diarios...

- Con premedicacion antihistaminica o sin ella.

- Como regla general se disefia una pauta y se adapta a
las circunstancias.

ES UN TRAJE A MEDIDA

Figura 1. Induccién de tolerancia a alimentos : metodologias emple-
adas.

La mayoria de los autores emplean pautas lentas con
incrementos en consulta o incluso muy lentamente en domi-
cilio combinando con alguna visita control para cambios de
dilucién o incrementos mas significativos. En pacientes ana-
filacticos la tendencia es a realizar las primeras cantida-
des, que resultan las mas probleméticas en consulta o inclu-
so en régimen de ingreso® 3240,

En la practica todos los autores partiendo de un esque-
ma prefijado ajustan los incrementos como “un traje a medi-
da” segtin la evolucion del paciente de la misma manera
que en la inmunoterapia con alérgenos inhalantes. Se dis-
pone de un protocolo que permita estandarizar y homoge-
neizar tiempos, cantidades y secuencias de incremento con
pequefias diferencias segtin cada grupo pero con un formato
adaptado a las circunstancias de centro, de los pacientes y
de los medios disponibles pero ajustable en cada caso (Figs.
1y2).

Utilizacion de medicacién previa

Para minimizar sintomas al inicio del tratamiento de
desensibilizacion algunos autores utilizan sistematicamen-
te tratamiento con antihistaminicos. Los autores italianos
utilizan también cromoglicato oral. La premedicacion mejo-
ra la aceptacién del paciente al disminuir las molestias, pero
hace perder informacion de interés cara al manejo posterior
de las cantidades, aunque puede permitir avances mas rapi-
dos.

En cualquier caso los pacientes con comorbilidad con
rinitis o de dermatitis atépica deben mantener el tratamiento
que necesiten para su adecuado control para evitar interfe-
rencias en la valoracién de sintomas. Resulta indispensable
estabilizar previamente a los pacientes asmaticos con la
medicacién que requieran segtin su situacién. Un asma ines-

. IgE por
Sintomas 1:§ric ®
clinicos e
Medios
técnicos y Gravedad de la
humanos sensibilizacion
disponibles
Secuencia
incrementos

Agrupados en un
dia / Incrementos
semanales /
Diarios

INDUCCION DE
TOLERANCIA A

ALIMENTOS

Dosis inicio
variable segtin

cada autor y tipo Lugar:
de induccion Consulta/
agrupada/simple Hospital de dia/
Domicilio

De
preferencia
oral
valorar inicio
sublingual

Comorbilidad
asma/dermatitis
Siempre en
pacientes estables
Medicacion para
control

Premedicacion”:
pros y contras
antihistaminicos/

cromoglicato Figura 2. Variables que con-

dicionan la metodologia en
induccién de tolerancia a ali-
mentos.
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DATOS CLINICOS INICIALES

Edad Sexo Sintomas ingestion Sintomas Alergia a Asma Dermat.  Sintomas iniciales
o contacto accidental recientes otros alimentos atopica  aSOTI
4-15 33% m 63% al 2 0mas 20,2% 58,6% 50% 57,1% Graves 21%
menos 1 37,1% del Leves 42,3%
episodio total Moderados 36,5%
DATOS CLINICOS DURANTE INDUCCION TOLERANCIA
Sintomas con Repeticién Duracién en Evolucionan
alguna dosis dosis semanas a tolerancia Retirados
78,5% del  Graves 26,4% 70,9% de los Mediana 13 88,6% de los 8 pacientes, en otros
total Leves 41,4% pacientes semanas incluidos 3 se suspendid
Moderados 14,3% Media 17 transitoriamente y
semanas posteriormente
5-56 toleraron

Figura 3. SOTI en alergia leche de vaca sobre 70 pacientes. Hospital Materno-infantil Gregorio Marafién. Datos Enero 2009.

table es una contraindicacién para iniciar el procedimien-
to de induccion de tolerancia.

La aparicién de sintomas de gravedad variable duran-
te el procedimiento es habitual, asi como la necesidad de
repetir dosis (Fig. 3).

Estas reacciones adversas son més frecuentes con la intro-
duccién de cantidades pequefias, durante el desarrollo ini-
cial del protocolo. La necesidad de repetir alguna dosis, junto
con la aparicién de enfermedades intercurrentes y la modi-
ficacion del ritmo de aumentos, con cantidades intermedias
menores de lo pautado por sintomas, prolonga el tiempo
prefijado.

En todas las series revisadas algunos pacientes se reti-
ran del tratamiento por deseo de sus familiares, tras sufrir
cuadros graves repetidos. Sin embargo la posibilidad de rei-
niciar el protocolo con otro tipo de pauta, o en mejor situa-
cién desde el punto de vista de comorbilidad con asma no
debe descartarse. El empleo de medicacion con omalizumab
# que se ha utilizado para minimizar la clinica en pacientes
con anafilaxia a alimentos de forma concomitante con la
induccion de tolerancia es una posibilidad a valorar sobre
la que actualmente existe experiencia muy escasa.

¢ Se trata de una induccién de tolerancia o una
desensibilizacion?

Es discutible cual es la terminologia mas correcta. La
diferencia de matiz estriba en que en un sentido estricto
en la desensibilizacion a alimentos, al igual que ocurre con
la desensibilizacién a medicamentos, la tolerancia podria

perderse al interrumpir la ingestion y no se reflejarian cam-
bios inmunoldgicos ni clinicos permanentes.

En el caso de la induccién de tolerancia especifica a ali-
mentos si bien no se producen cambios inmunolégicos ini-
ciales, si ocurren a medio, largo plazo (12,18 meses) con des-
censo de la IgE especifica medida por pruebas cutdneas e
IgE sérica que en los casos en que se ha realizado segui-
miento a largo plazo se mantienen durante afios. El valor
de las IgG4 para alimentos, asi como el estudio de los cam-
bios en otros parametros inmunolégicos como las células T
reguladoras e interleukinas tras la induccion de tolerancia
estd en desarrollo.

¢La tolerancia adquirida es una situacion transitoria o
permanente?

En la literatura se cita algtin caso de pérdida de tole-
rancia tras suspension del alimento ya tolerado a través
de SOTI durante unos meses. Este fenémeno puede ocurrir,
tanto en tolerancia natural como inducida® y se han comu-
nicado casos de pérdida de la tolerancia para leche y huevo,
en pacientes en que consumiendo estos productos sin cli-
nica aparente, se indicd dieta prolongada por dermatitis atoé-
pica®),

En nuestra serie uno de nuestros pacientes tolerando ya
125ml de leche interrumpi6 totalmente durante un ingre-
so hospitalario su administracion durante 15 dias y al rea-
nudarlo en consulta presentd sintomas de eritema perioral
con la cantidad de 15ml. Se retomo posteriormente la pauta
de induccién de tolerancia y actualmente y desde hace 3
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afos sigue dieta libre con total aceptacién. En tres pacien-
tes, no anafilacticos, estando ya en fase de mantenimiento
desde al menos 2 afios antes, se suspendié durante unos
meses el alimento ,en un caso unilateralmente por decision
familiar por dudosa reactivacién de dermatitis atopica y en
los otros dos por indicacién médica, con informacién y con-
sentimiento previo, comprobandose mediante provocacién
controlada en consulta que mantenian buena tolerancia.
Algunos autores® incluyen en sus protocolos la suspension
sistematica del alimento una vez alcanzada la tolerancia y
encuentran hasta un 25% de recaidas.

No se conocen datos sobre cudnto tiempo es preciso con-
tinuar tomando el alimento con frecuencia diaria o al menos
varias veces por semana para que se mantenga la toleran-
cia. En la practica, en el caso de la leche y el huevo resulta
facil para los nifios continuar tomdndola a diario, ya que
forma parte de la dieta habitual en nuestras costumbres y
por tanto el riesgo de perder la tolerancia es pequeiio. Tam-
poco esta establecida la cantidad necesaria en cada toma.
Con estos datos nuestra recomendacion es que durante la
etapa de induccién y probablemente a lo largo de los pri-
meros 12 meses, la ingestién debe ser diaria y de una raciéon
normal 200 para leche y 3 unidades en semana para huevo
para asegurar la tolerancia y posteriormente se incorpore el
alimento a la dieta, sin forzar y sin control diario de las can-
tidades como cualquier otro nifio.

Incidencias en seguimiento a largo plazo.

Algunos pacientes han referido sintomas aislados duran-
te el seguimiento y una vez alcanzada la tolerancia rela-
cionados con la ingestion del alimento. Estos incidentes
ocurren en los primeros meses de fase de mantenimiento
intercalados por periodos de tolerancia completa. En algu-
nos casos los sintomas ocurrieron tras tomar queso de oveja
y de cabra®. Estos cuadros de reaccién adversa con leche
de otros rumiantes que en algunos casos cursaron como
anafilaxia han motivado que en el primer afio se aconseje
la evitacion de estos lacteos y derivados. Tras nuevo estu-
dio alergoldgico, posteriormente se valora su introduccién
de forma controlada en la consulta. Un Inmunoblot-inhi-
bicién realizado con el suero de estos niflos demostro dife-
rentes patrones entre las caseinas de los distintas especies.
Es decir se habfa producido una sensibilizacion cruzada
previa, ya que los nifios nunca habian probado ese alimento,
pero la desensibilizacion resulto especifica solo para leche
de vaca.

Otros pacientes han presentado sintomas aislados de
intensidad moderada-grave coincidiendo con proceso infec-
cioso, ejercicio y antiinflamatorios como refieren también
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otros autores®. Actualmente recomendamos disminuir la
cantidad coincidiendo con cuadros infecciosos y aumentarla
una vez superado estos. Todos los pacientes han continua-
do tolerando el alimento posteriormente sin problemas.

Cambios inmunolégicos

El grado de sensibilizacion alérgica, expresado median-
te la medida de la IgE especifica a través de pruebas cuté-
neas y métodos “in vitro”, ha resultado ser un pobre indi-
cador prondstico tanto para la aparicion de sintomas inter-
currentes durante el desarrollo del programa, como en cuan-
to a la duracion del éste.

Los valores de la medida de las pruebas en prick como
los de IgE sérica tienden a bajar muy lentamente, perma-
neciendo semejantes o superiores al alcanzar la cantidad de
tolerancia y disminuyendo posteriormente a lo largo de los
siguientes 6 a 18 meses. Las variaciones individuales resul-
tan muy amplias con solapamiento de los valores. Las prue-
bas en prick con diluciones hasta punto final resultan més
sensibles al cambio sobre todo para las diluciones altas que
los valores de IgE sérica. En cualquier caso, todos estos cam-
bios se observan solo “a posteriori” por lo que nos hacen
pensar que la IgE especifica y total juega un papel secun-
dario respecto a la tolerancia siendo sélo un epifenémeno
de otro tipo de cambios inmunolégicos cuyo conocimien-
to y modulacién constituyen el objetivo de investigacio-
nes futuras.

¢Cuando iniciar una induccion de tolerancia? ;Es
factible y til para cualquier alimento?

En estos momentos la mayoria de los trabajos publica-
dos para leche y huevo solo abordan alergias persistentes.
Es decir se emplea como procedimiento excepcional cuan-
do la evolucion espontanea no ha llegado y se trata de un
alimento del que es dificil prescindir o evitar. Nuestra expe-
riencia hasta el momento abarca a leche, huevo y algtin caso
raro por su poca frecuencia de alergia a cereales.

Otros autores abordan otros alimentos incluso algunos
“prescindibles” como frutas o determinados frutos secos o
hortalizas® 4D. La necesidad de mantener una ingesta fre-
cuente de una manera habitual limita el interés que puede
tener la induccién de tolerancia en estos casos més alla de
lo que supone como modelo experimental. Una excepcién
serfa los frutos secos, principalmente el cacahuete en pacien-
tes de sensibilizacion anafilactica y que no pueden evitar su
contacto o que han sufrido repetidamente cuadros muy gra-
ves.

Si bien la induccion artificial de tolerancia se hace
imprescindible en alergias persistentes la edad no es un



obstaculo para iniciar el tratamiento. Hipotéticamente seria
factible incluso desde el momento del diagndstico y algu-
nos grupos espafioles estan siguiendo esta linea de actua-
cion®h.

Por otra parte, y con un enfoque diferente, actualmente
se ha completado un protocolo multicéntrico promovido
por la Sociedad Espafiola de Inmunologia Clinica y Alergia
Pediatrica (SEICAP) aplicado a 60 nifios alérgicos a leche,
de edades comprendidas entre 2 y 3 afios, edad en que la
tolerancia espontanea es factible pero la probabilidad es
menor que en edades anteriores. Los pacientes fueron divi-
didos aleatoriamente en un grupo activo de 30 y un grupo
control semejante, La hipdtesis a probar es la de que es posi-
ble adelantar la edad de tolerancia mediante una interven-
cion externa. La evolucién a tolerancia en el grupo activo
fue del 90% frente a solo un 23% en el grupo control. (publi-
cacién pendiente de aceptacion) .

Inducciones a tolerancia a varios alimentos.

Con frecuencia las alergias a alimentos son miiltiples.
Asila asociacién de alergia a leche y huevo es frecuente?.
Nuestra experiencia es que es factible realizar con éxito
inducciones de tolerancia sucesivas a cada alimento®. De
forma empirica y teniendo en cuenta las incidencias surgi-
das en la fase de mantenimiento d ela Induccion a toleran-
cia se estima prudente separar los procedimiento un tiem-
po aproximado del8 meses.

CONCLUSION

En definitiva podemos concluir:

- Laalergia a alimentos en nifios es una patologfa frecuente
y en aumento y la alergia persistente a alimentos, y sobre
todo en aquellos de consumo habitual es un problema
importante desde el punto de vista clinico y social.

- Conseguir alcanzar la tolerancia es una necesidad .

- Inducir la tolerancia artificial en pacientes con alergia
persistente, incluso en pacientes anafilacticos es posible.

- En el momento actual los procedimientos empleados
hacen necesaria su realizacién en unidades con perso-
nal entrenado y medios suficientes que permitan con-
trolar las reacciones graves que surgen durante el pro-
ceso.

- Son necesarias investigaciones que aumenten nuestro
conocimiento sobre marcadores de riesgo de mala o difi-
cil evolucién y sobre los cambios inmunolégicos que
se producen durante y tras la induccién de tolerancia a
alimentos.

E. ALONSO-LEBRERO Y COLS.
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Mesa Redonda: Inmunoalergia

Novedades en el diagndstico y tratamiento de la alergia a los
medicamentos en los nifios.

S. ARRIBA-MENDEZ

Hospital Nuestra Seitora de Sonsoles, Avila

INTRODUCCION

La alergia a los medicamentos en los nifios es menos fre-
cuente que en los adultos. Los farmacos implicados con més
frecuencia son los antibiéticos betalactdmicos, especialmente
la amoxicilina y, en segundo lugar, los antiinflamatorios no
esteroideos (AINE). Las reacciones alérgicas tienen una base
inmunolégica y requieren un periodo de sensibilizacién pre-
vio donde se induce la proliferacion de linfocitos T farma-
co-especificos o de linfocitos B productores de inmunoglo-
bulinas farmaco-especificas. Una vez sensibilizado el indi-
viduo puede presentar sintomas alérgicos cuando se expon-
ga de nuevo al mismo farmaco.

Las manifestaciones clinicas més frecuentes de una reac-
cién alérgica a un medicamento en nifios son las cuténeas,
resultando, en muchas ocasiones dificil establecer un diag-
néstico diferencial con los exantemas viricos inespecificos.

Segtin el estudio Alergoldgica 2005, la sospecha de aler-
gia a medicamentos en nifios supuso un 7,5% de las consul-
tas de alergologia, confirmandolo en un 12%, aunque recien-
tes estudios epidemioldgicos con muestras mas numerosas
de nifios muestran menores incidencias, aproximadamente
del 5,5% 2. Por tanto, es probable que la incidencia en la
poblacién esté por debajo del 0,6% para la poblacién pedia-
trica general aunque no hay datos epidemiolégicos claros.

Los antibidticos betalactdmicos constituyen la primera
causa de reaccion alérgica a los medicamentos en los nifios,

siendo responsables del 81% de todos los casos y, de ellos,
la amoxicilina es el mas frecuente (65%). En la mayoria de
los paises existe un gran consumo de amoxicilina y, en cam-
bio, estd disminuyendo progresivamente el uso de bencil-
penicilina, por lo cual ahora son menos frecuentes que antes
las reacciones a este tltimo farmaco®. Los AINE son res-
ponsables del 13% de las reacciones y se ha visto una mayor
frecuencia en los nifios atépicos®, no encontrandose esta
relacion con el resto de medicamentos. Los anestésicos loca-
les y los macrélidos suponen un 3%, respectivamente, de
las reacciones estudiadas.

Diferentes estudios epidemiolégicos ponen de mani-
fiesto que la clinica en nifios es menos grave que en los adul-
tos?” siendo excepcional la anafilaxia.

DIAGNOSTICO Y NOVEDADES EN EL DIAGNOSTICO
DE LA ALERGIA A LOS FARMACOS EN LOS NINOS

Nos centraremos principalmente en la alergia a los beta-
lactdmicos ya que es la que mds nos va a afectar en la con-
sulta pediétrica.

Alahora de estudiar una posible reaccién adversa a un
betalactdmico y, en general a cualquier fairmaco, basaremos
el diagndstico en cuatro pilares: la historia clinica, las prue-
bas de laboratorio, las pruebas cutaneas y la prueba de expo-
sicién o de provocacion.
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TABLA L. CLASIFICACION DE LAS REACCIONES A FARMACOS.
Cronologia Mecanismo Clinica
Reacciones inmediatas <1 hora IgE especifica Urticaria, angioedema, anafilaxia
Reacciones no inmediatas
Aceleradas 1-72 horas Probablemente celular Urticaria
Tardias >72 horas Celular (Linfocitos T) Exantemas, necrolisis epidérmica tdxica,

Stevens-Johnson, reacciones 6rgano-especificas...

1. Historia clinica

Diferentes estudios han analizado la rentabilidad de la
historia clinica obteniendo una sensibilidad entre el 70 y
90%, con valores predictivos negativos entre 90 y 99% pero
con baja especificidad y alto porcentaje de falsos positivos®.

1.1. Cronologia

Debemos diferenciar si se trata de una reaccion inme-
diata, ocurrida en la primera hora tras la toma del formaco,
o bien si se trata de una reaccién no inmediata®. En funcién
del tiempo transcurrido desde la administracién del medi-
camento hasta la aparicion de los sintomas, esperaremos
que la reaccion se haya debido a un mecanismo IgE media-
do o no (Tabla I).

En la poblacién infantil las reacciones no inmediatas sue-
len ser mas frecuentes que en los adultos, estimdndose unos
porcentajes del 49,6% para las reacciones tardias, 39,4% ace-
leradas y 11% para las inmediatas®.

1.2. Tipo de reaccion

Debemos obtener una descripcion lo mas detallada del
cuadro clinico, asi, si la reaccion fue cutdnea intentaremos
establecer el tipo de lesion, la localizacion, la existencia o no
de prurito...

La anafilaxia, la urticaria, el angioedema, los sibilantes
o el edema laringeo nos deben orientar hacia una reaccién
inmediata, tipo I, mediada por IgE.

Respecto a las reacciones cutdneas es importante cono-
cer que los exantemas urticariales, pruriginosos, pueden
estar mediados por IgE, en cambio, los exantemas morbi-
liformes son la manifestacién mas frecuente de las reaccio-
nes tardias. Asimismo, debemos establecer si las lesiones
afectaron a las mucosas, si existié o no descamacion, o si
quedd alguna lesion residual, datos que nos orientaran hacia
unas lesiones cutdneas no inmediatas, pero que pueden ser
potencialmente graves y que nos contraindicaran las prue-
bas de provocacién, como son el sindrome de Stevens-John-
son, la necrdlisis epidérmica, la pustulosis generalizada o
el exantema bulloso.
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Debemos preguntar sobre la existencia de sintomas que
nos puedan llevar al diagndstico de cuadros graves también
descritos en relacion con los betalactdmicos y otros forma-
cos, como serian el sindrome de hipersensibilidad con eosi-
nofilia y sintomas sistémicos, las vasculitis sistémicas y las
afectaciones érgano especificas. Debemos, por ello también
preguntar c6mo se tratd su reaccién y como evoluciono.

1.3. Fdrmacos que ha tomado

Debemos saber si el nifio habia tomado ese formaco con
anterioridad, ya que las reacciones alérgicas precisan el hecho
de haber contactado previamente con el medicamento impli-
cado o con otro con similar estructura antigénica. Cuantos
mds tratamientos con un farmaco recibamos, més posibili-
dades tenemos de hacernos alérgicos al mismo, lo cual pare-
ce ser la causa de que la alergia a medicamentos sea mucho
mas frecuente en los adultos.

También debemos interrogar sobre qué otros farmacos
tomaba. Es muy frecuente que se atribuya la reaccién al anti-
bidtico, pero muchas veces se ha tomado asimismo un anti-
térmico que pasa inadvertido y que puede ser el origen de
la reaccion.

Por ultimo, debemos preguntar qué otros medicamen-
tos ha vuelto posteriormente a consumir con buena tole-
rancia.

2. Pruebas in vitro

Las pruebas de laboratorio buscan constatar la reaccién
alérgica cuantificando los anticuerpos IgE especificos, estu-
diando los mediadores que se liberan o bien analizando si
existe proliferacion de linfocitos T al contacto con el farma-
co sospechoso.

2.1. Cuantificacion de los anticuerpos IgE especificos
Unicamente tendra sentido su estudio cuando se trate
de reacciones inmediatas y, por tanto, IgE mediadas. La
mayoria de los firmacos, entre los que estan los betalacta-
micos, acttian como haptenos, es decir, dado que son molé-
culas menores de 1.000 daltons, precisan unirse a una pro-



teina para activar nuestro sistema inmune. Ello dificulta la
produccion de extractos para el diagnéstico tanto in vivo
como in vitro. La determinacién de IgE especifica mediante
radio o enzimoinmunoanélisis (RAST/CAP) tinicamente
tiene validez frente a unos cuantos farmacos (penicilina G,
penicilina V, amoxicilina, ampicilina, cefaclor, insulina, gela-
tina, quimiopapaina, algunos miorrelajantes, toxoide teta-
nico...). Recientemente se van validando las técnicas para
otras cefalosporinas y el clavulanico®?.

La sensibilidad de estas pruebas es baja. Para esos beta-
lactamicos en los que la técnica ya estd validada, la especi-
ficidad del CAP llega al 83-100%, mientras que la sensibi-
lidad es inferior al 25%. EI RAST parece ser algo menos espe-
cifico (67%-83%), pero mas sensible (43-75%).

2.2. Estudio de los mediadores liberados

Serviria para el estudio de reacciones mediadas y no
mediadas por IgE. Existen en la actualidad técnicas de medi-
cién de la histamina o de los cisteinil-leucotrienos, pero nece-
sitan validarse y no se utilizan en la préactica habitual®2.

En el caso de las reacciones inmediatas, la técnica que
mas se ha desarrollado en los tltimos afios y que es mas
aceptada es el test de activacién de los baséfilos, que mide
la expresién del marcador CD63 por citometria de flujo en
la superficie de los baséfilos. Este marcador aparece cuan-
do los basofilos estdn activados tras su incubacion con el
farmaco estudiado. En el caso de los betalactdmicos, pare-
ce tener una sensibilidad del 50% y una especificidad mayor
de 90%. Por ello, este test estd tomando un importante papel
en los grupos de estudio europeos, sobre todo para el estu-
dio de las reacciones inmediatas a cefalosporinas, ya que la
mayoria de ellas, como veiamos antes no estan disponibles
para un estudio de cuantificacién de la IgE especifica.

La medicion de triptasa puede ser ttil en las anafilaxias
por farmacos. Los niveles mas altos se detectan entre 6 y 24
horas tras el inicio de la reaccion y suelen ser proporciona-
les a la reaccion. Indica activacién de los mastocitos, por lo
que también se eleva en mastocitosis y puede elevarse en
leucemias y otras enfermedades hematoldgicas2'%. Se nece-
sita una nueva extraccion posterior para conocer los nive-
les basales.

2.3. Estudio de linfocitos T

Para el estudio de las reacciones no inmediatas frente
a betalactdmicos y otros medicamentos existe el test trans-
formacion linfocitaria (TTL), que aunque fue una prueba in
vitro muy utilizada hace unos afios, posteriormente ha que-
dado en desuso por su baja rentabilidad y hoy no se utiliza
en la practica comtn. Otros estudios con células T clonadas

S. ARRIBA-MENDEZ

y de citotoxicidad atin no se utilizan més que para la inves-
tigacion.

3. Pruebas in vivo
3.1. Pruebas cutdneas

Se utilizan las pruebas intraepidérmicas (prick) y, si son
negativas, las pruebas intradérmicas, que ponen de mani-
fiesto una reaccion inmediata mediada por IgE. La lectura
diferida de las pruebas intradérmicas a las 48 y 72 horas, y
ocasionalmente, las pruebas epicutaneas (parches), se utili-
zan para el estudio de las reacciones tardias.

Las pruebas cutdneas no estdn exentas de riesgo,
habiéndose descrito un 1,3% de reacciones sistémicas
durante su realizacién, siendo un factor de riesgo el haber
tenido una reaccién anafilactica con el farmaco, por lo cual
estos pacientes se suelen comenzar estudiando con mayo-
res diluciones y se va aumentando progresivamente®.
Aunque esto es todavia mds excepcional en nifios, se les
debe dejar en observacion una hora tras la realizacion de
las pruebas cutaneas.

La sensibilidad de estas pruebas es baja. Se suelen pro-
bar los determinantes PPL (determinante mayor unido a
polilisina), MDM (mezcla de determinantes menores), asi
como la amoxicilina, la ampicilina y generalmente también
la cefuroxima y la cefalosporina implicada si es el caso.

Segtin Ponvert et al"9, las pruebas cutaneas diagnosti-
carfan un 73% de reacciones inmediatas mientras que solo
lo harian con el 37% de las no inmediatas.

3.2. Prueba de provocacion o exposicion controlada

Salvo que la gravedad de la reaccién lo contraindique,
son unas pruebas generalmente necesarias para el diag-
néstico de las reacciones no inmediatas, ya que como aca-
bamos de comentar, pocas veces quedan diagnosticadas
con las pruebas cutdneas. Para las reacciones inmediatas
también son con bastante frecuencia necesarias. Su reali-
zacién esta contraindicada en la anafilaxia severa, en las
reacciones cutdneas graves, en el sindrome de hipersen-
sibilidad con eosinofilia y sintomas sistémicos, asi como
en las vasculitis sistémicas y las afectaciones 6rgano-espe-
cificas.

Estas pruebas consisten en la administracién de canti-
dades crecientes del farmaco estudiado hasta llegar a la dosis
terapéutica para la edad y peso del nifio. Se deben realizar
exclusivamente por personal entrenado en las mismas y con
capacidad y medios para la reanimacién del paciente si se
produjese una reaccion grave. Se requerira previamente
siempre la firma de un consentimiento informado a los
padres o a los representantes legales del nifio.
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MANEJO ACTUAL DE LOS PACIENTES ALERGICOS O
CON SOSPECHA DE ALERGIA A LOS
BETALACTAMICOS

Para el manejo de los pacientes con sospecha de alergia a
los betalactamicos debemos conocer un poco a cerca de la
estructura de los mismos, ya que los conocimientos actua-
les permiten no tener que prohibir generalmente todos los
betalactamicos a un alérgico. Las penicilinas poseen un ani-
llo betalactdmico y anillo tiazolidinico que componen un
ntcleo central comtn a todas ellas y una cadena lateral que
marca las diferencias entre ellas, pero que puede ser similar
ala cadena lateral de una cefalosporina. Existen estudios con
anticuerpos monoclonales sobre el lugar de reconocimiento
de la IgE especifica, pero resumiendo y simplificando los
resultados, podriamos decir un individuo puede tener IgE
especifica que reconozca la zona nuclear y que por tanto puede
tener reaccion con el grupo de las penicilinas o bien puede
tener IgE que reconozca la cadena lateral, reaccionando sélo
con esa penicilina y no con otras, pero pudiendo reaccionar
con las cefalosporinas que tengan esa misma cadena lateral.
Seran, por tanto las cadenas laterales las que marquen la reac-
tividad cruzada entre penicilinas y cefalosporinas®.

Desde que en los afios 70 Dash(” y Petz® informaran de
un 7,7 y un 8,1% respectivamente de reacciones a cefalospo-
rinas en los alérgicos a penicilinas, se ha considerado la reac-
tividad cruzada de, redondeando, un 10%. Estos autores estu-
diaron varias cefalosporinas pero eran todas de 1* generacién
excepto el cefamandol (de segunda). Por otro lado, hoy se
sabe que hasta 1980 muchas cefalosporinas de 1? generacion
estaban contaminadas con trazas de penicilina®.

En los estudios de la tiltima década se ha puesto de mani-
fiesto que la reactividad cruzada existe, pero es mayor con
cefalosporinas de primera generacion, siendo mucho menos
frecuente con las cefalosporinas de tercera y muchas de las
de segunda. Asimismo, la reactividad cruzada parece estar
marcada por las cadenas laterales. Conviene, por ello, cono-
cer qué cefalosporinas comparten la misma cadena lateral y
cudles son similares a las de las penicilinas (Tabla II).

Existen numerosos estudios en los tltimos quince afios
con resultados dispares en cuanto a la posibilidad de reac-
cion con cefalosporinas por parte de los pacientes alérgi-
cos a penicilina, desde los que no encuentran reactividad®
hasta los que encuentran hasta un 38% si la cadena lateral
es similar®®, desde los que proponen la realizacién de prue-
bas cutdneas antes de la prescripcion de cefalosporinas®,
hasta los que concluyen que no son necesarias®?, pero exis-
te algtin metaanalisis reciente® en el que se analizan los
estudios de los dltimos afios sobre reactividad cruzada con
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TABLA II. CADENAS LATERALES SIMILARES ENTRE LOS
BETALACTAMICOS

R1 similar

Penicilina G-Cefalotina-cefaloridina
Amoxiclina-ampicilina-cefaclor-cefradina-cefalexina-cefadroxilo
Cefotaxima-Ceftriaxona

Aztreonam-Ceftazidima

cefalosporinas en pacientes alérgicos a penicilinas, con-
cluyendo que la posibilidad de reaccién con cefalospori-
nas de primera generacién es la mayor, pero en el caso
de cefalosporinas de tercera y la mayoria de segunda no
existe evidencia de que tengan mayor riesgo que la pobla-
cién no alérgica. En el caso de las reacciones no inmedia-
tas, en un estudio en pacientes que tenia exantemas como
reaccion tardia comprobada por aminopenicilinas, el 97,2%
toler¢ cefalosporinas con diferente cadena lateral y el 71,8%
tolero la fenoximetilpenicilina (Penicilina V) @¥. El Comi-
té de Expertos europeos para la alergia a farmacos consi-
dera el riesgo de reaccién cruzada, en el caso de reaccio-
nes no inmediatas, minimo®.

Caso clinico 1

Nifio que precisa antibioterapia por otitis. Antecedentes
de posible reaccién inmediata con amoxicilina. Aunque la
posibilidad de reaccién cruzada con cefalosporinas como la
cefuroxima y cefixima, que tiene diferente cadena lateral sea
practicamente nula se evitaran las penicilinas y las cefa-
losporinas, dado la potencial gravedad de la reaccién si se
diese, tratdndole con un macrélido y aconsejandole estudio
en Alergologia Infantil.

Caso clinico 2

Nifio que precisa antibioterapia por otitis. Antecedentes
de posible reaccién suero-like con el cefaclor (exantema,
edema articular, artralgias, febricula tras una semana de tra-
tamiento con cefaclor).

Desde hace cuatro décadas se han publicado numerosas
reacciones similares a la enfermedad del suero tras la toma
de cefaclor, llegando la incidencia de estos cuadros hasta el
0,2% por cada uso de éste formaco®. Los sintomas consis-
ten, como la enfermedad del suero, en fiebre, exantema y artri-
tis. Aparece en las dos primeras semanas de tratamiento,
muchas veces después de haber finalizado el tratamiento.
Suele resolverse en 2-8 semanas, aunque es frecuente que
empeore atin habiendo retirado el farmaco. No se trata de
una enfermedad del suero como tal ya que aqui no aparecen



inmunocomplejos ni depdsitos de inmunoglobulinas en el
endotelio vascular. Segtin los estudios de Kearns parece deber-
se a un defecto en la biotransformacién de sus metabolitos®.

Los pacientes con este tipo de reaccion toleran sin pro-
blema el resto de las cefalosporinas por lo que esta nifia
puede ser tratada con una penicilina o cefalosporina excep-
to con el cefaclor.

Caso clinico 3

Nifio de cinco afios que precisa antibioterapia por otitis.
Antecedentes de posible reaccién tardia con amoxicilina a
los 11 meses (exantema maculopapuloso al cuarto dia de
tratamiento por faringitis, no pruriginoso).

Se trata de una posible reaccion tardia en una nifia, aun-
que sabemos que con los tratamientos con aminopenicilinas
se producen con frecuencia de hasta un 7% exantemas de
estas caracteristicas sin que existan problemas posteriormente
al tomar el farmaco. Asimismo en muchas ocasiones, las infec-
ciones viricas cursan con exantemas inespecificos. También
se considera que algunos virus modifican la forma de res-
puesta del organismo frente al firmaco produciendo exan-
temas ocasionalmente pruriginosos, como ocurre en el caso
de la mononucleosis tratada amoxicilina, sin que estos pacien-
tes sean alérgicos a la misma. Dado que no queda duda que
la reaccién no fue tipo I, mediada por IgE, que podria evo-
lucionar a anafilaxia, ni tampoco tardia grave aqui si pode-
mos tratarle con una cefalosporina de cadena lateral dife-
rente como seria la cefuroxima. En 2001 la AAP publica en
sus guias de practica clinica sobre la sinusitis® y en 2004 las
guias sobre otitis® y en ambas recomiendan utilizar cefu-
roxima, cefpodoxima, ceftriaxona y cefnidir para los nifios
alérgicos a la penicilina si no han tenido una reaccién tipo I
0 bien una reaccién severa como el sindrome de Stevens-
Johnson la necrolisis epidérmica téxica y el sindrome de mul-
tiorganico por sensibilizacién a drogas. También el los pro-
tocolos de la AEP en Infectologia®), para el tratamiento de
la otitis en nifios con alergia a la penicilina se indica en nifios
con alergia a la penicilina si la “reaccién no es anafilactica”,
cefpodoxima proxetilo o cefuroxima axetilo; y en los proto-
colos de infectologia de la SCCALP®? se indica para otitis
y amigdalitis que la cefuroxima es una alternativa para los
nifios alérgicos no anafildcticos a la penicilina.

CONSIDERACIONES EN EL DIAGNOSTICO DE LAS
REACCIONES A AINE

Aunque también pueden cursar con clinica inmedia-
ta IgE mediada o por mecanismo celular, lo mas frecuen-

S. ARRIBA-MENDEZ

te es que las reacciones se traten de intolerancias. Se han
descrito cuatro fenotipos®?, los tres primeros con reacti-
vidad multiple para diferentes AINE: 1) Enfermedad res-
piratoria exacerbada por AINE, excepcional en nifios 2)
Urticaria o angioedema, que es el fenotipo més frecuen-
te en adultos, 3) Angioedema periorbitario aislado, o forma
infantojuvenil, que comienza en nifios o jovenes atépicos
y con alergia a inhalantes, principalmente acaros, y que
también muestra un patrén de reactividad multiple y por
ultimo cuarto fenotipo de reacciones selectivas urticaria-
les o anafilacticas. Un 15% de las urticarias por AINE son
de este tltimo tipo, tolerando el resto de grupos de AINE
salvo el implicado.

Las pruebas cutdneas tienen poco valor en el estudio
de las reacciones a AINE, salvo en las selectivas inmedia-
tas, que pueden estar mediadas por IgE. No existen atin
test in vitro validados para su estudio, Por ello, debemos
llegar a la prueba de provocacién oral, salvo en reacciones
sistémicas graves que la contraindiquen. Si no se provo-
ca con el formaco implicado, se deberd realizar la prueba
con un AINE de otro grupo o con un farmaco alternativo
para comprobar su tolerancia. En el angioedema periorbi-
tario se ha visto una tolerancia del 30% al piroxicam y al
diclofenaco®.

No existe un consenso a la hora de la realizacion de estas
pruebas de provocacion, administrandose generalmente
dosis crecientes con un intervalo entre 30 minutos y dos o
tres horas segtin el AINE estudiado. Con AAS se suelen rea-
lizar las pruebas en dos dias.

En el caso de intolerancia a AINE se suele utilizar como
alternativa en nifios menores de 12 afios el paracetamol®.
Actualmente se utilizan ya otros farmacos como el meloxi-
cam o celecoxib o etoricoxib, que no estan aprobadas atin
para nifios, pero que pueden ser una alternativa para los
adolescentes y adultos.

DESENSIBILIZACION A LOS FARMACOS

No se tratarfa de algo novedoso en el manejo de la aler-
gia a los medicamentos ya que se realizé la primera en
192269, Requiere la realizacion de nueva desensibilizacién
cada vez que el nifio precise el firmaco y su realizacién en
régimen de ingreso hospitalario o en la UCI, segtin algunos
autores. Actualmente se existen protocolos de desensibili-
zacién de la mayoria de los antibidticos, los antirretrovira-
les, algtin antineopldsico, para el alopurinol y para el acido
acetilsalicilico®.
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Inmunoterapia en alergia respiratoria
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Unidad de Alergia Pedidtrica. Hospital Infantil La Fe. Valencia.

Cuando se habla de prevencién en Alergia, se acepta que
es posible intervenir a tres potenciales niveles tedricos:

1. Primario, entendiendo por tal el evitar que un paciente
de riesgo alérgico se sensibilice.

3. Secundario, evitando el desarrollo de una enfermedad
alérgica en un paciente ya sensibilizado.

3. Terciario, evitando la aparicién de sintomas en un pacien-
te que ya ha desarrollado una enfermedad alérgica.
No obstante, y aunque a fines didécticos pueda resultar

util, esta clasificacion puede resultar un tanto esquematica,

ya que existe de hecho un notable solapamiento entre los
tres niveles de prevencion sefialados.

Por lo que respecta al potencial efecto de la Inmunote-
rapia Especifica (ITE) desde el punto de vista preventivo,
no existen estudios especificamente diseflados para resol-
ver su posible eficacia en el primer nivel de prevencion,
ya que diversos condicionantes pueden limitar de manera
insalvable un hipotético estudio en este sentido:

- Laidentificacién de la poblacién de riesgo. Teniendo en
cuenta que no parece realista utilizar una estrategia de
prevencion primaria en la poblacién total de recién naci-
dos, resulta necesario definir adecuadamente la pobla-
cién de nifios con un elevado riesgo de desarrollar una
sensibilizacién alérgica. Sin embargo, hoy dia no dis-
ponemos de marcadores fiables con elevados niveles de
sensibilidad y especificidad que nos permitan una iden-
tificacién precisa de dicha poblacién de riesgo.

- ¢Aqué nivel de la cascada inflamatoria alérgica habria
que intervenir con el fin de prevenir la sensibilizacion?;

(podria esta hipotética intervencion precoz tener algin
efecto indeseable en el desarrollo de una respuesta inmu-
ne normal?

- ;Cual serfa en mejor momento para intervenir? ; Duran-
te el periodo ventana previo a la hipotética sensibiliza-
cién alérgica? ;Cuanto dura dicho periodo ventana?

- ¢Durante cudnto tiempo habria que intervenir?

Pese a todo, existen algunos estudios publicados que
sugieren que la ITE tiene algtin efecto en el mencionado sen-
tido. Uno de ellos fue publicado por Des Roches y cols .1997,
e incluy6 una poblacion de nifios asméticos de 2-6 afios de
edad monosensibilizados a acaros del polvo que, de forma
aletoria, fueron asignados a recibir ITE frente a dcaros més
tratamiento farmacolégico antiasmatico, o inicamente tra-
tamiento farmacoldgico antiasmatico. Después de tres afios
de seguimiento, se practic una nueva exploracién alergo-
l6gica, y se pudo comprobar que en el grupo activo el 45%
de los nifios no habia desarrollado ninguna sensibilizacién
sobrepuesta, mientras que todos (el 100%) de los nifios del
grupo control, ademads de su sensibilizacion inicial frente
a los acaros se habian sensibilizado a uno o mas alérgenos
adicionales (epitelios de perro o gato, gramineas o alterna-
ria). Este hallazgo ha sido corroborado por estudios poste-
riores en el mismo sentido. Por ejemplo, un estudio de Pajno
y cols evalud a 134 nifios de 5 a 8 afios de edad con asma
intermitente leve monosensibilizados a acaros del polvo.
Setenta y cuatro de ellos fueron tratados con ITE frente a
acaros, y 63 fueron asignados a un grupo control. Los padres
de todos los pacientes fueron adecuadamente instruidos
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para efectuar medidas de control ambiental y aplicar el opor-
tuno tratamiento farmacoldgico antiasmatico de acuerdo
con las normas establecidas en la GINA. Esta pauta se sigui6
durante tres afos, tras los cuales en los nifios del grupo acti-
vo el tratamiento con ITE fue suspendido, y todos los pacien-
tes fueron revisados durante tres ailos mas, tras lo cual se
realiz una nueva exploracion alergolégica mediante la rea-
lizacion de tests in vivo e in vitro. Asi, se pudo comprobar
que mientras que en el grupo activo, tres afios después de
suspendida la ITE un 75% de los nifios no mostraba ningu-
na otra sensibilizacién aparte de la original frente a aca-
ros, ello sélo ocurrid en el 33% de los nifios del grupo con-
trol.

No obstante, podria considerarse esta intervencién como
demasiado tardia puesto que, si bien la ITE fue capaz de
prevenir nuevas sensibilizaciones, los nifios ya habian desa-
rrollado asma. En consecuencia, parece razonable que, de
tener sentido, la inmunointervencién con ITE deberia tener
lugar en fases mas precoces. Una revision de Holt y Sly
publicada en Thorax en 1997 especula con la posibilidad
de que la exposicion de las mucosas del tracto respiratorio
superior o gastrointestinal a cantidades en el rango de micro-
gramos de determinadas proteinas induzca una supresién
preferencial de la produccién de IgE dependiente de una
respuesta Th2, via desviacion inmune. En consecuencia,
serfa posible emplear de manera profiléctica una mezcla de
los 2-3 alergenos inhalantes dominantes en un determina-
do entorno geografico en nifios de riesgo alérgico. Sobre esta
base se puso en marcha el estudio Oral Mucosal Immuno-
Prophylaxis (OMIP) en varios hospitales de Australia, USA,
Suecia y Alemania, a fin de determinar si la exposicion fren-
te a alérgenos comunes en la temprana infancia podria pre-
venir el desarrollo de asma en nifios de riesgo. Asi, se selec-
cionaron nifios entre 18 y 24 meses de edad, con dermati-
tis atopica, alergia al menos a un alimento (clara de huevo,
leche de vaca, cacahuete o0 soja) y con historia familiar de
atopia, pero sin historia de asma presente o pasada, ni sen-
sibilizacién a 4caros, gramineas ni epitelio de gato. De forma
aleatoria y doble ciego, la mitad recibié por via oral una
mezcla de epitelio de gato, caros y Phleum o placebo duran-
te un afo. Tras ello, los pacientes serfan seguidos durante
tres afios adicionales, con el fin de comprobar si este tipo de

94 VOL. 50 N¢ 212, 2010

inmunoprofilaxis frente a los alérgenos mas comunes era
capaz de prevenir la sensibilizacion alérgica y el potencial-
mente subsecuente desarrollo de asma en nifios de alto ries-
go con dermatitis atopica sensibilizados a alimentos. Sin
embargo, este estudio ha sido cancelado por razones atin
no aclaradas.

Respecto a la Prevencion Secundaria, el estudio Preven-
tive Allergy Treatment (PAT) tenia como objetivo determinar
sila ITE era capaz de prevenir el desarrollo de asma en nifios
con rinoconjuntivitis alérgica sensibilizados a polen de abe-
dul y/o gramineas. En un estudio abierto llevado a cabo en
Alemania y los paises escandinavos, los nifios fueron asig-
nados aleatoriamente a recibir durante tres afios consecuti-
vos ITE (abedul y/o gramineas) mas el oportuno tratamiento
farmacolégico, o sélo este tltimo. Al cabo de tres afios la ITE
fue suspendida en el grupo activo, y los pacientes han sido
seguidos con posterioridad durante 7 afios mas. Se han
publicado tres articulos referidos a este estudio, haciendo
referencia a los resultados tras los 3 afios de tratamiento, y
dos afios y 7 afios tras la suspensién de la ITE. La propor-
cién de nifios con rinoconjuntivitis que habia desarrollado
asma al tercer afio fue del 24% en el grupo activo y del 44%
en el grupo control. Estas proporciones se mantuvieron prac-
ticamente invariables al 52 y 10° afio (dos y siete afios tras la
suspension de la ITE respectivamente). Ello llevaria a con-
cluir que la ITE, no solamente es capaz de prevenir el desa-
rrollo de asma en nifios con rinoconjuntivitis alérgica, sino
que dicho efecto es consistente y perdura a lo largo de al
menos 7 afios tras su suspension.

Finalmente, respecto al posible efecto de la ITE en la Pre-
vencién Terciaria (evitar la aparicion de sintomas en nifios
que ya han desarrollado la enfermedad), son muy numero-
sos los estudios que concluyen que la ITE es capaz de mejo-
rar los sintomas alérgicos en pacientes con asma, rinocon-
juntivitis alérgica y alergia a veneno de himenédpteros, dis-
minuir la hiperreactividad bronquial especifica e inespeci-
fica, y reducir el consumo de medicacién. Dos metaanalisis
al respecto estan disponibles en la Biblioteca Cochrane, uno
de Abramson y cols en pacientes con Asma y otro de Cal-
derén y cols en Rinoconjuntivitis, que resumen los men-
cionados aspectos y que refuerzan el efecto de la ITE en el
tercer escalén de la prevencion.
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Profilaxis con vitamina D
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INTRODUCCION

La profilaxis con vitamina D ha sido en los tiltimos afios
objeto de revision en la comunidad cientifica internacional
y de modificaciones recientes en algunas guias oficiales al
respecto. El papel de esta vitamina en el mantenimiento de
un metabolismo mineral adecuado no plantea controversia
pero la forma de obtener el aporte apropiado, el umbral
de suficiencia en nifios, y la auténtica relacién de éste con
la salud 6sea, son aspectos muy discutidos y sin consenso
en la actualidad?. El hallazgo de su receptor nuclear (VDR)
en células y tejidos esenciales del organismo sin vinculacién
alguna con el metabolismo del calcio ha generado hipéte-
sis sobre nuevas funciones denominadas por algunos extra-
esqueléticas o no calcémicas, segtin las cudles niveles “ade-
cuados” de vitamina D podrian disminuir la prevalencia de
enfermedades inmunolégicas, como la diabetes mellitus,
y de ciertos tumores en la vida adulta®#1?. Tal expectati-
va, sumada a la persistencia de casos de raquitismo (sobre
todo en nifios con factores de riesgo especificos) (Tabla I), y
a la preocupacion por un posible déficit subclinico de vita-
mina D en situaciones como la lactancia materna exclusi-
va™ o en paises de franjas muy soleadas donde nunca ha
sido practica habitual la profilaxis farmacolégica®¥, ha lle-
vado a algunas sociedades cientificas y grupos de trabajo a
modificar sus recomendaciones al respecto, apoyandose en
la escasa toxicidad historica de la vitamina D, en el balance
riesgo/beneficio de su uso y extrapolando, en algunos aspec-
tos, datos obtenidos de estudios en adultos®?.

PERSPECTIVA HISTORICA

La descripcion clinica del raquitismo fue publicada tres
siglos antes del descubrimiento de la vitamina D. Actualmente
sabemos que la mayoria de las acciones biolégicas de ésta son
mediadas por su receptor nuclear; protefna con gran especi-
ficidad y afinidad por la vitamina D y presente en méas de 30
tejidos en nuestro organismo®, y que polimorfismos del gen
responsable de su sintesis pueden alterar la funcionalidad del
receptor condicionando patologia®”; sin embargo, medio siglo
después del inicio de la suplementacién farmacolégica, la polé-
mica sobre la forma de obtener los niveles adecuados e inclu-
so sobre cudles son estos niveles, persiste.

METABOLISMO DE LA VITAMINA D

El proceso de activacién biolégica de la vitamina D requie-
re dos hidroxilaciones; el metabolito resultante de la pri-
mera es la 25-hidroxivitamina D (250HD) o calcidiol, cuyos
niveles plasmaticos sirven de referencia del estatus global.
La 22 hidroxilacién da lugar a la 1-25 dihidroxivitamina D
(1-250H2D) o calcitriol, su metabolito activo. Su produccion
estd regulada por varios factores incluyendo el calcio, f6s-
foro, hormona paratiroidea (P°TH), y las recientemente des-
cubiertas fosfatoninas®>". En situaciones de déficit de vita-
mina D se produce un aumento de PTH mediado por el sen-
sor de calcio de las glandulas paratiroides, que favorece la
reabsorcion renal de calcio, la liberacion de éste desde el
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Profilaxis con vitamina D

TaBLA L FACTORES DE RIESGO ESPECIFICOS PARA EL DEFICIT DE TaBLAII.  ALIMENTOS QUE DE FORMA NATURAL CONTIENEN
VITAMINA D. VITAMINA D

o  Prematuridad Alimentos Medida Ul

* Etnias especificas con pigmentacién oscura de la piel. te hizado de bacal harad

*  Exclusion de luz solar por razones culturales, religiosas o de Aceite 16ado de bacalao I cucharada 1.360
cualquier tipo. Salmon cocido 100 g 360

e Enfermedad orgénica subyacente crénica o con riesgo Caballa coci.da 100g 345
aumentado de déficit de absorcién de calcio o de Atn en aceite 85¢g 200
produccion de vitamina D (insuficiencia renal, trastornos de Sardinas en aceite 50¢g 250
la absorcién intestinal, desnutricion, fibrosis quistica de Yema de huevo 1 unidad 20
pancreas, enfermedad endocrinoldégica o metabdlica). Higado cocido 100 g 15

e Enfermedad crénica de la piel que requiera el uso frecuente Queso suizo 29g 12

de corticoides tépicos.

e Dietas con alto contenido en fitatos.

e Lactantes que tomen exclusivamente pecho y cuyas madres
no se exponen a la luz solar habitualmente, siguen dietas
especificas (vegetarianas estrictas, alto contenido en fitatos)
o presentan patologia crénica que condiciona riesgo de
déficit en ellas.

hueso y la sintesis de calcitriol®. En estadios avanzados, esta
situacion inicialmente compensadora conllevara un cocien-
te calcio/foésforo inadecuado para el proceso de mineraliza-
cion y finalmente se producira la depleccién de los depdsi-
tos de calcio. Por todo ello, los niveles de calcio, fosforo y
fosfatasa alcalina no son suficientemente sensibles para la
deteccién del déficit leve de vitamina D, pero siempre son
anormales en el moderado o severo, mientras que la deter-
minacion conjunta de PTH y 250HD puede detectar el défi-
cit de vitamina D en cualquier grado®. Esto es importante
cuando se pretende evaluar el estatus de vitamina D.

JCUALES SON LAS NECESIDADES DE VITAMINA D?

Todos los organismos internacionales responsables del
establecimiento de estos valores coinciden en sefialar que
200 Ul/dia (5 pg) es el aporte adecuado (AI) de vitamina D
durante toda la infancia; esta cifra se establece suponien-
do que no existe vitamina D disponible procedente de la sin-
tesis cutanea®-9. En cualquier caso, el Food and Nutrition
Board (FNB) revisa actualmente este apartado y se prevé
nuevo informe en mayo de 2010.

;COMO OBTENER LA CANTIDAD ADECUADA DE
VITAMINA D?

Las fuentes de vitamina D son comunes en todas las eta-
pas de la vida, con algunos matices dependientes de la edad.
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UI: Unidades Internacionales (1pg de vitamina D = 40 Ul = 2,6 nM)

La principal es la sintesis endégena mediada por la luz ultra-
violeta (280-320 nm); el resto provendra de los alimentos
que de forma natural la contienen (pescado azul, yema
huevo, higado y grasa de mamiferos acuaticos y visceras)
(Tabla II), o de aquellos que han sido previamente fortifi-
cados (leche, cereales, yogur, mantequilla) (Tabla III). La
etapa de la vida condiciona la exposicién al sol y el tipo de
alimentacion. Al nacimiento los depésitos de vitamina D
van a depender de la transmision materna via placentaria
y por tanto de los niveles de la madre y a partir de este
momento, de la produccién propia y el aporte exdgeno.

Ninguna revisién sistemdtica aclara si hay un nivel de
exposicion solar suficiente y seguro para mantener un opti-
mo estatus de vitamina D® pero si esta demostrado que
su exclusién habitual es un riesgo de deficiencia®. El balan-
ce “beneficio/riesgo” de la exposicién dificulta la elabora-
cién de mensajes de salud ptblica no contradictorios. Segtin
Specker, 30°/semana en pafial y 2 horas vestido, sin gorro,
permitiria mantener niveles de 250HD >11 ng/ml®®. Ho
(Asia) encontr6 que exponer la cara 24”/dia seria suficien-
te para eso®. Holick publica que 1/3-1/6 del MED (“mini-
mo eritema dosis”) en cara y extremidades superiores pro-
porcionaria los niveles recomendados®.

VITAMINA DY TIPO DE LACTANCIA

Este es uno de los puntos mas debatidos actualmente en
la literatura sobre el tema que nos ocupa. La leche mater-
na es el alimento més completo para los primeros meses y
contiene todo lo que el niflo necesita en esa etapa de su vida,
de forma exclusiva los primeros 6 meses y complementado
con otros alimentos hasta los 2 afios 0 mas“?; el amamanta-
miento exclusivo debe ser el modelo de referencia con el que com-



parar los demds y nunca al revés“). Todos los Organismos Inter-
nacionales y Sociedades Cientificas coinciden en este punto.
Existe sin embargo gran controversia en los tiltimos afios en
cuanto a la capacidad de ésta para satisfacer las necesida-
des de vitamina D de los lactantes, lo cudl resulta cierta-
mente contradictorio. La leche materna ofrece una cantidad
variable de vitamina D que dependera de las reservas mater-
nas durante la gestacion y de la alimentacion y exposicién
solar de la madre, estimandose entre 25-136 Ul/litro; este
hecho, sumado al hallazgo de niveles inferiores de 250HD
en lactantes amamantados de forma exclusiva®?4 y a la
publicacién de casos de raquitismo en nuestro pais en nifios
inmigrantes con lactancia materna prolongada habitual-
mente (africanos, asidticos, musulmanes)“# ha generado
preocupacién llegando a mencionarse la lactancia mater-
na exclusiva como factor de riesgo de deficiencia en vita-
mina D, igual que la falta de exposicion solar. Sin embar-
go, trabajos que determinan niveles de 250HD en lactantes
de pecho, sin profilaxis, no han encontrado diferencias sig-
nificativas en los niveles de PTH de estos nifios respecto a
otros que si la recibieron“? o alimentados con férmulas for-
tificadas desde el nacimiento“”. Ensayos clinicos y estudios
que han evaluado hace afios la relacion de los niveles de
250HD con parametros de salud ésea (contenido mineral
6seo, densidad mineral dsea, fracturas, PTH) no han podi-
do objetivar diferencias significativas en estos parametros
en lactantes con niveles de 250HD significativamente dife-
rentes3144), con igual resultado en algtin estudio efectua-
do en nifos mayores®. El Centro de Medicina Basada en la
Evidencia de la Universidad de Ottawa, a instancias de la
Agency for Healthcare Research and Quality (AHRQ) emiti6 en
agosto de 2007 un informe que sintetiza la literatura sobre
salud dsea y vitamina D concluyendo que hay una inconsis-
tente evidencia para una asociacion entre la concentracién séri-
ca de 250HD y el contenido mineral dseo en lactantes®). Pese
a ello, trabajos publicados en Norteamérica y otros paises
del mundo, incluido el nuestro, insisten en la necesidad
de ofrecer suplementos con vitamina D a todos los nifios
que reciben lactancia materna exclusiva215192024425051),
Las férmulas adaptadas estan fortificadas en nuestro
pais con cantidades estandar de vitamina D (Tabla III) de
forma que entre 300-500 cc aportaran 200 UI de vitamina D,
siendo por ello los niveles de 250HD en nifios que las reci-
ben, habitualmente mas altos que los de los nifios ama-
mantados, pero tampoco se conoce como se relacionan estos
niveles con la absorciéon 6ptima del calcio y es posible que
la biodisponibilidad del calcio de la leche materna sea dife-
rente y el transporte menos dependiente de la vitamina D®2;
no obstante, no se dispone de percentiles de niveles de

M.A. ALONSO ALVAREZ

TABLA III. ALIMENTOS FORTIFICADOS EN ESPANA

Alimentos Vitamina D

Férmula adaptada inicio 1-1,4 ng/100 ml

Férmula adaptada continuacion 1,7-1,8 pg/100 ml
Férmula de prematuros 1,7 pg/100 ml
Cereales infantiles 300U1/100 g
Yogur de leche adaptada 72 Ul /unidad
Yogur natural 30 UI/unidad
Yogur desnatado 50 UlI/unidad
Leche semidesnatada 0,75 pg/100ml
Margarina vegetal 240 U1/100 g

250HD y PTH para la poblacion infantil espafiola con y sin
profilaxis.

;CUAL ES EL NIVEL ADECUADO DE VITAMINA D EN
NINOS?

Este es otro punto controvertido y sin respuesta defini-
tiva en la actualidad. Algunos autores hablan de deficien-
cia, depleccion, insuficiencia, suficiencia y toxicidad sin lle-
gar a un consenso acerca de qué significan realmente desde
el punto de vista bioquimico o clinico estas situaciones y
tampoco sobre las cifras de 250HD que establecen los limi-
tes de cada una en pediatria®?¥. La escasez de estudios en
lactantes y nifios, la falta de estandarizacion de los métodos
de laboratorio, los coeficientes de variabilidad y las distin-
tas interpretaciones de los resultados funcionales explican
la controversia®. La falta de consenso en la cifra que define
el umbral de deficiencia®>% (Tabla IV) genera cifras de
prevalencia muy diferentes® y poco consistentes, por tanto;
cuanto mas alto es el umbral escogido mayor sera la pre-
valencia de déficit®. El Instituto de Medicina IOM) de USA
en su Dietary Reference Intakes define la deficiencia de vita-
mina D como una concentracién de 250HD < 11 ng/ml®?.

En adultos, la correlacion inversa entre los niveles de
250HD y PTH ha llevado a establecer el umbral de defi-
ciencia en 20 ng/ml, cifra por encima de la cudl Ia PTH deja
de descender y se establece una meseta®'?. Esta correlacién
inversa se ha publicado también en nifios mayores y ado-
lescentes® pero en lactantes estd menos clara%1447.505566)
y no hay datos disponibles para extrapolar este concepto a
la poblacion infantil; asi lo reconoce incluso la Academia
Americana de Pediatria (AAP) que recientemente ha modi-
ficado sus recomendaciones de profilaxis basdandose en este
umbral®. Son necesarios estudios adicionales en lactantes
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TABLA IV. DISTINTOS CRITERIOS DE DEFICIENCIA UTILIZADOS EN LOS ESTUDIOS DE INVESTIGACION EN LOS ULTIMOS ANOS.

Autores/Afio Pais Edad Deficiencia (ng/ml)
Dawodu A et al /200365 Arabia Saudi Lactantes <10
Lapatsanis et al /2005 Grecia 3-18 afios <10
Lee et al /2007%* Estados Unidos RN y madres <12
Bodnar et al/2007¢* Estados Unidos RN <15
Ziegler et al /20060 Canadé Lactantes <11
Weng et al/2007%* Estados Unidos 6-21 afios <30
Willis et al/2007@* Estados Unidos 4-8 afos <20
Stein et al /200649 Estados Unidos 4-8 afios <11
Kemp et al /2007®* Estados Unidos 1-8 afios <16
Cabezuelo y col/2007¢ Espafia Lactantes <10
Cabezuelo y col /20054 Espafia Lactantes <9
Gessner et al /200367 Estados Unidos 6-23 meses <15
Thomson et al /20049 Australia 4-10 meses <12
Rockell et al /2005 Nueva Zelanda 5-14 afios <7
Roth et al /20056967 Canada 2-16 afios <10

RN: Recién nacido. ®* Mencionados en referencia 3.

y nifios para establecer la cifra limite de la deficiencia y algu-
nos autores sugieren que el rango sea adaptado al aporte de
calcio en la dieta®®, diferente entre paises. La fortificacién
de alimentos es mayor en Norteamérica que en Europa, pero
ocurre lo contrario con el aporte de calcio®.

;COMO SE ABORDA EL PROBLEMA DE LA
PROFILAXIS EN LOS DISTINTOS PATSES?

La forma de aumentar exdgenamente el aporte de vita-
mina D es muy variada. En Estados Unidos y Canada se
mantiene una politica de fortificacion obligatoria de la leche
y margarina permitiendo la fortificacién opcional de otros
alimentos y ademads se recomienda la profilaxis farmaco-
légica universal; en el Reino Unido, Irlanda, Escocia, y Aus-
tralia, entre otros, la fortificacién es sélo opcional en pro-
ductos como los cereales y la margarina, y la profilaxis con
vitamina D estd condicionada a la existencia de factores
de riesgo para el déficit (Tabla I). En otros paises de Europa
y el resto del mundo la fortificacion estd incluso restringi-
da por la legislacién y no se realiza ningtin tipo de profila-
xis. Los hébitos culturales condicionan a veces el estatus de
vitamina D; en Noruega y Japon la fortificacion es escasa,
pero el elevado consumo de pescado compensa esta defi-
ciencia, como se comprueba en estudios que evaltan nive-
les plasmaticos de 250HD®.
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JCUALES LA SITUACION EN ESPANA?

En Espafia son multiples los alimentos infantiles que
estan fortificados con vitamina D (Tabla III). Respecto al
uso de profilaxis farmacolégica, la situacién en los dltimos
afios ha sido muy irregular en nuestro pais coexistiendo
pautas muy variadas en dosis y tiempo de administracion.
Algunos grupos de trabajo (Comité de Lactancia Materna
de la Asociacién Espaiola de Pediatria; Grupo de Traba-
jo de Prevencion en la Infancia y Adolescencia)“” reco-
mendaban hasta 2009 la administracién de 200-400 UI/dia
a nifios con factores de riesgo especificos. En agosto de
2009 esta recomendacién ha sido sustituida por la profila-
xis generalizada con 400 UI/d{a de vitamina D para todos
los lactantes que no ingieran al menos 1 litro de leche for-
tificada al dia; y también a nifios y adolescentes con fac-
tores de riesgo de déficit que no aseguren este aporte dia-
rio (http:/ /www.aeped.es/lactanciamaterna /rpmf6.htm),
(http:/ /www. aepap.orgprevinfad /pdfs/previnfad vita-
mina D.pdf. Estas son las directrices que ofrece desde octu-
bre de 2008 la AAP%? que ha modificado su guia previa de
20031 argumentando que 400U1/d{a permitiria mantener
niveles de 250HD > 20 ng/ml (umbral de deficiencia en
adultos) en lactantes alimentados con pecho exclusivamente
y mencionando ademds que los preparados comercializa-
dos en Estados Unidos suministran 400 UI/ml o gota y
no 200 UL




EN RESUMEN

1. No existe consenso sobre el umbral de deficiencia de
vitamina D en lactantes y niflos; este umbral se ha esta-
blecido en adultos en 20 ng/ml, pero probablemente en
la actualidad no hay evidencia para extrapolar esta cifra
a neonatos y lactantes.

2. No existe por el momento evidencia consistente de rela-
cién entre niveles de 250HD y la salud 6sea en lactan-
tes.

3. Las dltimas recomendaciones sobre profilaxis con vita-
mina D en nuestro pais aconsejan la administracién de
400 UI/dia a todos los lactantes amamantados y aque-
llos que no reciban al menos 1 litro de leche fortificada
al dia; estas recomendaciones coinciden con la Guia
publicada en 2008 por la AAP. Probablemente las publi-
caciones sobre nuevas funciones atribuidas a la vita-
mina D han contribuido a esta modificacion; sin embar-
g0, no sabemos exactamente cuales son los niveles 6pti-
mos de 250HD en cada etapa de la vida y para el desa-
rrollo de las nuevas funciones preventivas.

4. La multitud de factores (genéticos, ambientales, cultu-
rales) que influyen en el estatus de vitamina D debe con-
dicionar la extrapolacién de datos de otros paises.

La profilaxis con vitamina D aiin sequird siendo objeto de
debate e investigacion en los proximos afios.
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INTRODUCCION

Las infecciones del tracto urinario (ITU) son una de las
infecciones bacterianas mas frecuente en nifios. Se asocian
en muchas ocasiones a anomalias del tracto urinario, fun-
damentalmente a reflujo vesicoureteral (RVU) y a malfor-
maciones renales. En el caso del RVU, por ejemplo, antafio
se sospeché que éste era la causa en si mismo de las ITU y,
por eso, entre otras consideraciones, se realizaba el trata-
miento quirtrgico. Cada vez, se cree més que las ITU tienen
bases genéticas, es decir, se nace predispuesto a padecer ITU,
lo cual es valido tanto en los casos de RVU y de malforma-
ciones renales”’ como cuando éstas no existen.

Escherichia coli (E. coli) representa el 90-95% de los gér-
menes responsables de ITU. Proteus o Pseudomona son més
probables en la infeccién nosocomial y en pacientes varo-
nes con fimosis o portadores de anomalias congénitas del
sistema urinario. Asimismo, E. coli es el patégeno que causa,
aproximadamente, el 80 a 85% de los episodios de cistitis
aguda no complicada®. La ITU por Proteus es mas frecuen-
te en varones jovenes. Se ha demostrado su presencia en el
saco prepucial del 30% de los lactantes. Pseudomona, gene-
ralmente, aparece en pacientes con anomalias morfolégicas
importantes, con riesgo importante de desarrollar sepsis.
Los otros patdgenos causales mas habituales son Staphylo-
coccus saprophyticus, Klebsiella pneumoniae, Citrobacter y Ente-
rococci.

FISIOPATOLOGIA DE LAS ITU

El sistema urinario normal es estéril. Las bacterias uro-
patogenas proceden de la flora fecal y del drea perineal. Si
los microorganismos superan los mecanismos de defensa
de la vejiga, logran colonizar el tracto urinario inferior. Los
factores de virulencia bacteriana y la susceptibilidad del
huésped deciden lo que ocurre posteriormente. Cuando exis-
ten alteraciones del flujo urinario o debido a la propia adhe-
rencia de los microorganismos, puede ocurrir que el meca-
nismo de lavado propio de la miccién sea inefectivo. Ade-
mas, para causar sintomas la bacteria debe adherirse al uro-
telio de forma que exista una respuesta inflamatoria. En el
rifén, siguiendo a la respuesta inflamatoria inicial, existen
factores bacterianos y del huésped que determinarén la for-
macion o no de fibrosis y de cicatrices.

LOS FACTORES BACTERIANOS

A finales de los afios 50 se demostrd, por primera vez,
la via mas frecuente en la produccién de ITU en ausencia
de reflujo o de obstruccién, la via ascendente. Vivaldi et al.
comprobaron esa posibilidad al introducir Proteus mirabilis
en la vejiga de animales de experimentacién®.

El siguiente paso fue dado por Ellen y Gibbons que rea-
lizaron un estudio pionero sobre la adherencia bacteriana®.
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Para producirse una ITU, las bacterias necesitan adherirse
a los tejidos correspondientes. Esos autores demostraron
que la capacidad de adhesion de E. coli a las células de la
vejiga es muy superior a la de S. pyogenes y, a la inversa, con
respecto a las células de la boca®.

En 1978, Svanborg Edén y Hansson publicaron que los
pili o fimbrias de E. coli eran los posibles mediadores nece-
sarios para adherirse a las células epiteliales del tracto uri-
nario®.

A principios de los 80, empez a desarrollarse el con-
cepto de que las bacterias se adherfan a las células del uro-
telio porque éstas eran portadoras de unos receptores espe-
cificos que, ademas, estaban presentes en los hematies. La
similitud entre los hematies y las células del urotelio se afian-
20 al descubrir un proteina comtn (caracteriza el grupo san-
guineo P) a la que se adherfan las fimbrias denominadas,
por ello, fimbrias-P.

Un paso adelante se dio cuando se demostré que las fim-
brias-P son portadoras de una adhesina especifica que se
conecta a sus receptores especificos del urotelio [Gal(-1-4)Gal-
specific papG adhesin] y es esencial en la patogenia de la infec-
cién renal humana®. Asi, se comprobé que la cepa DS17
causante de pielonefritis expresa la fimbrias-P. En cambio,
una cepa mutante, DS17-8, que expresa las fimbrias-P aun-
que con una deleccién en el gen papG, era incapaz de adhe-
rirse al tejido renal®. Mas tarde, se descubrié que las fim-
brias-P son codificadas por un grupo de 11 genes (pap gene
cluster), entre ellos el gen papG ya mencionado?.

Otra cepa de E. coli, la 83972, fue aislada, originalmen-
te, a partir de la orina de una nifia que habia sido portado-
ra de una bacteriuria asintomética durante tres aflos. Recien-
temente, se ha caracterizado que esa cepa presenta muta-
ciones en el foc gene cluster que codifica las fimbrias F1C por
lo que no son expresadas y las bacterias no pueden adhe-
rirse al urotelio®.

LOS FACTORES DEL HUESPED

En 1980, Svanborg Edén y Leffler comunicaron que los
glucoesfingolipidos de las células epiteliales de la mucosa
del tracto urinario® compartidos con los eritrocitos'?, debi-
an ser los receptores a los que se adhieren las adhesinas pre-
sentes en las fimbrias de E. coli.

En 1984, se describieron un grupo de ratones que eran
incapaces de eliminar las bacterias introducidas en su veji-
ga, comportandose como portadores asintomaticos con
ausencia de respuesta de los neutréfilos™. Unos afios des-
pués, se comprob6 que estos ratones eran portadores de

V.M. GARCIA NIETO Y COLS.

mutaciones en el gen que codifica el Toll-like receptor 4
(TLR4)®2,

Posteriormente, se percibié que, en condiciones norma-
les, cuando las fimbrias de E. coli se unen a sus receptores
glucoesfingolipidicos, reclutan a TLR4 para liberar una sefia-
lizacién transmembrana que desencadena la produccién de
las citocinas IL1, IL-6 y, especialmente, de IL-81%. Si la sefia-
lizacién que induce TLR4 esta anulada, los ratones desa-
rrollan un estado de portador asintomatico®. Estos hallaz-
gos predicen que los pacientes con bacteriuria asintomati-
ca, ademas de unas caracteristicas particulares bacterianas,
pueden tener alteraciones en la funcion de TLR4. Asi, se ha
observado en nifios con bacteriuria asintomatica en relacién
con sujetos control, una expresién reducida de TLR4%.

La citocina IL-8 incrementa la expresién de su receptor
en los neutroéfilos. Entonces, éstos migran a la barrera epi-
telial y se desarrolla la leucocituria caracteristica de las ITU.
En ratones que no expresan el receptor de la IL-8 (mIL-8Rh
KO), Los neutréfilos no atraviesan el epitelio y, eventual-
mente, se acumulan en el tejido subepitelial®®. Ademas, los
ratones KO para el receptor de la citocina IL-8 (CXCR1) tie-
nen una mayor predisposicién al desarrollo de pielonefri-
tis y de cicatrices renales debido a la disfuncién en la res-
puesta de los neutrdfilos!”. En este sentido, en nifios pro-
pensos a padecer pielonefritis agudas, se ha descrito una
expresion reducida, con respecto a los controles, del recep-
tor de la citocina IL-819, Recientemente, se han descrito, asi-
mismo, polimorfismos de esta citocina y de su receptor pre-
sentes en nifios que han padecido pielonefritis (DMSA posi-
tivo) con respecto a aquellos nifios con gammagrafia nor-
mal (DMSA negativo)®.

(EL REFLUJO VESICOURETERAL ES LA CAUSA FINAL
DE LAS INFECCIONES URINARIAS?

La idea de que el RVU predispone o es la causa de las
infecciones urinarias, esta muy extendida en la comunidad
médica. Se basa en el concepto de que la mayoria de las infec-
ciones son ascendentes. Las bacterias que alcanzan la veji-
ga desde la uretra, no son evacuadas completamente des-
pués de cada miccion puesto que, en presencia de RVU, se
reintegran, de nuevo, a la vejiga. Se ha sugerido que la inci-
dencia de infeccién urinaria desciende después de la correc-
cién quirtrgica del reflujo®. Esto, sin embargo, no demues-
tra inequivocamente los efectos beneficiosos de la cirugia,
puesto que la incidencia de infeccién urinaria también se
reduce con el paso del tiempo en los nifios no interveni-
dos®?). Govan y Palmer revisaron la incidencia de infeccién
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urinaria en dos grupos de pacientes, el primero integrado
por nifos con RVU corregido quirtirgicamente y el segun-
do por pacientes sin RVU. Pues bien, la incidencia de infec-
ciones urinarias recurrentes fue similar en ambos grupos®.
En los tiempos en que no se indicaba la profilaxis antibiéti-
ca, Kunin et al. estudiaron a un grupo de pacientes entre 5
y 19 afios afectos de infecciones urinarias recurrentes, con
osin RVU. La incidencia de infeccién urinaria fue mas alta,
incluso, en los nifos sin RVU®,

El concepto de que el RVU no es, en si mismo, la causa
de las infecciones se apoya en otras dos observaciones. En
primer lugar, el hecho de que el 75% de los hermanos de
pacientes con RVU son portadores de esta malformacion en
ausencia de infeccion urinaria. En segundo lugar, la obser-
vacion repetida de que mujeres que en la infancia fueron
diagnosticadas de RVU, en los embarazos tienen una mayor
incidencia de infecciones urinarias, en relacién con un grupo
control®. Basados en estas observaciones, nuestra opinién
es que tanto los pacientes con RVU como aquellos que sufren
infecciones urinarias recurrentes, estdn predispuestos gene-
ticamente a padecer éstas infecciones¢1?.

(PUEDEN DESARROLLARSE CICATRICES RENALES
DESPUES DE UNA PIELONEFRITIS AGUDA EN
AUSENCIA DE REFLUJO VESICOURETERAL?
NEFROPATIA CICATRIZAL

La intensidad del RVU parece estar relacionada con la
capacidad para desarrollarse a posteriori las cicatrices rena-
les. Scherlz el al. demostraron tres meses después de un pro-
ceso infeccioso agudo, una incidencia de un 9% de cicatri-
ces en pacientes con RVU grados I y Il y, en cambio, de un
42% en aquellos con RVU grados III-IV®.

No obstante, en la infancia, un gran niimero de pacien-
tes con pielonefritis aguda y sin RVU, desarrolla cicatri-
ces renales. Como ha indicado Rushton, el requisito para
desarrollar una cicatriz renal después de una infeccién, es
la infeccién en si misma, mas que la presencia o ausencia
de RVU, es decir, el proceso inflamatorio que induce el desa-
rrollo de la necrosis renal y la subsiguiente cicatriz detec-
table con la gammagrafia realizada con DMSA®2%2”, Esa es
la razén por la que el término “nefropatia de reflujo” es
obsoleto y se debe sustituir por el vocablo “nefropatia cica-
trizal”. A pesar de instaurarse un tratamiento precoz y ade-
cuado de las pielonefritis agudas, las tasas de cicatrices resi-
duales es del orden del 30%®. En nuestro hospital tras tra-
tamiento endovenoso, la frecuencia encontrada de cicatri-
ces es similar.
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PROFILAXIS

Los datos obtenidos en las décadas de los 60 y 70 demos-
traron que el padecer pielonefritis agudas guarda relacién
con la formacion de cicatrices renales, hipertension arterial,
pérdida de parénquima e, incluso, enfermedad renal croni-
ca. El objetivo de identificar a los nifios portadores de RVU
como candidatos a recibir la profilaxis habia sido tradicio-
nalmente el de prevenir las ITU con la consecuencia poten-
cial de las cicatrices renales. La pauta recomendada para un
nifio diagnosticado de RVU era la de administrar antibioti-
cos profilacticos para prevenir las ITU hasta que el RVU se
resolviera espontdneamente o se corrigiera mediante una
intervencion quirtrgica. Sin embargo, varios articulos publi-
cados en los tiltimos cinco afios han cuestionado los antiguos
criterios acerca de los candidatos destinados a recibir la pro-
filaxis e, incluso, si ésta debe instaurarse. En consecuencia,
aunque con muchas divergencias, la actitud ante el RVU, ini-
cialmente inamovible, estd cambiando en los tltimos afiios®29,

En el estudio publicado en 2006 firmado por Garin et al.
se incluyeron 218 nifios de 3 meses a 18 afios de edad diag-
nosticados de pielonefritis aguda con o sin RVU de grados
[ a I1I®Y. Fueron asignados de forma randomizada para reci-
bir o no profilaxis antibidtica durante un afio de seguimiento.
Los grupos eran similares con respecto a la edad, el sexo, la
presencia de RVU y la distribucion del grado de RVU. No
se observaron diferencias estadisticamente significativas
entre grupos con respecto a la tasa de ITU recurrentes y al
desarrollo de cicatrices parenquimatosas renales.

Un afio después, Conway et al. publicaron un estudio
retrospectivo basado en 611 nifios. La profilaxis antibidtica
no se asocié con un descenso del riesgo de padecer ITU recu-
rrente y si con un riesgo incrementado de infecciones resis-
tentes®?.

Un Grupo de Estudio constituido por siete hospitales
del Norte de Italia, disefi¢ un estudio prospectivo y alea-
torizado que se prolong6 durante cuatro afios en el que se
incluyeron 100 nifios menores de 30 meses diagnosticados
de RVU grados II, III o IV®¥. La recurrencia de pielonefritis
en los dos primeros afios fue del 36% en el grupo con pro-
filaxis (nitrofurantoina o cotrimoxazol) (n=50) y del 30% en
el grupo control (n=50). La tasa de cicatrices al final de los
dos primeros afios fue del 44% en el primero de esos gru-
pos y del 36% en el segundo de ellos. Al igual que los estu-
dios previos, los autores recalcaron la ineficacia de la profi-
laxis antibidtica en reducir la tasa de recurrencia de pielo-
nefritis y la incidencia de dafio renal.

El estudio de Roussey-Kesler et al. se realizé sobre una
muestra de 225 nifios con edades comprendidas entre un



mes y tres aflos afectos de RVU de grados I a II®Y. De forma
randomizada fueron asignados a recibir cotrimoxazol o no
y seguidos durante 18 meses®). No se comprobaron dife-
rencias en la aparicién de ITU entre los dos grupos (17% vs.
26%). No obstante, la profilaxis redujo de forma significati-
va la aparicion de ITU en varones (p=0,013) y de forma mas
notable en varones con RVU grado III (p= 0,042).

Montini et al. incluyeron 338 nifios de con edades entre
dos meses y siete afios en un estudio controlado y rando-
mizado de 12 meses de duracién en el que compararon
ausencia de profilaxis con profilaxis (cotrimoxazol 15
mg/kg/dia o amoxicilina-clavuldnico 15 mg/kg/dia)®.
Todos ellos habian presentado un primer episodio de ITU
tebril, de los que se habia confirmado que se trataba una
pielonefritis aguda (DMSA) en 309 de ellos. No se observa-
ron diferencias significativas entre los nifios que no reci-
bieron profilaxis con respecto a los que si la recibieron: 12
de 127 (9,4%) vs. 15 de 211 (7,1%). En el subgrupo de nifios
con RVU tampoco se apreciaron diferencias en la recurren-
cia de ITU: 9 de 46 (19,6%) entrre los que no recibieron pro-
filaxis y 10 de 82 (12,1%) en el subgrupo con profilaxis.

Ala vista de todos estos resultados, la indicacién de pro-
filaxis debe ser restrictiva y adaptada a situaciones muy con-
cretas. En nuestra opinion, seria una indicacién indiscuti-
ble de instaurar profilaxis el haber padecido pielonefritis de
repeticion. Téngase en cuenta que los estudios arriba men-
cionados se refieren a nifios recogidos después del primer
episodio de ITU febril.

La indicacién de profilaxis podria ser aceptable cuando
se ha padecido una pielonefritis aguda y existen antece-
dentes familiares de ITU en 1% y /0 22 generaciones o si se
comprueba pérdida de parénquima (rifién tnico o displa-
sico) o en los casos de RVU de grado V.

Asimismo, parece correcta la indicacién de profilaxis
desde el nacimiento en los casos de hidronefrosis diagnos-
ticados intratitero por el alto riesgo de padecer pielonefri-
tis durante el primer afio de vida®.

Otra cuestion son los formacos a utilizar. No se deberia
indicar ninguno del que no se supiera la sensibilidad de las
bacterias causantes de ITU en los tiltimos afios en el drea en
el que se trabaja®. Tradicionalmente se han prescrito la amo-
xicilina (en neonatos) (15 mg/kg/d1fa), la nitrofurantoina (1-
2 mg/kg/dia), el trimetoprin (1-2 mg/kg/dia), el 4cido nali-
dixico (15-20 mg/kg/dia) o el cotrimoxazol (1 mg/kg de
trimetroprim). Nosotros preferimos este tiltimo a partir de
los dos meses de edad®>%53” y, mejor atin, la asociacion amo-
xicilina- acido clavulanico®. Los padres deben recibir una
tabla donde se especifique la dosis a utilizar cada vez que
el nifio incremente 500 gramos de peso.

V.M. GARCIA NIETO Y COLS.

Como medidas generales no farmacoldgicas hay que
insistir, ademas de en una adecuada higiene perineal, en
una ingesta abundante de liquidos y en conseguir miccio-
nes regulares (minimo, seis veces al dia en los nifios conti-
nentes) con un vaciado completo de la vejiga.

BACTERIURIA ASINTOMATICA

La bacteriuria asintomatica (BA) o bacteriuria encubierta,
se define como la colonizacién de la orina por un germen
en numero significativo en dos muestras consecutivas y
en ausencia total de sintomas.

Como hemos indicado més arriba, algunos pacientes con
bacteriuria asintomética pueden tener alteraciones en la fun-
cién del Toll-like receptor 4 (TLR4)11215. No obstante, los gér-
menes productores de infeccion urinaria sintomatica y de
pielonefritis son los mismos que producen BA y, ms fre-
cuentemente, enterobacterias por lo que debe existir algin
o algunos antigenos que los diferencie y los haga mas o
menos patogenos para el tracto urinario®. Se ha encontra-
do hasta un 80% de cepas de E. coli que contienen el anti-
geno O con mayor capacidad nefritbgena en los casos de
pielonefritis aguda, frente a solo un 31% en los casos de BA.
Se han descrito cepas de E. coli con fimbrias P solo en el 14%
de casos de BA frente a un 97% en infecciones sintométi-
cas y pielonefritis.

E170% de las nifias con BA presentan, una vez interro-
gadas, sintomas que podrian, inicialmente, considerarse
como no relacionados, tales como urgencia miccional (39%)
y enuresis nocturna (30%). De 254 nifias con BA que fueron
estudiadas radiolégicamente, el 15% presentaban cicatrices
renales (al menos en un rifién) asociadas, en la mitad de los
casos, a RVU, observandose que ni la prevalencia ni la seve-
ridad de las cicatrices aumentaba con la edad; otro 15% tenia
RVU tnicamente y el 16% trabeculacion de la pared vesi-
cal®. Datos similares fueron encontrados por Savage et
al. El porcentaje de anomalias uroldgicas detectadas fue del
47%, con cicatrices renales en el 23% de las nifias y RVU
en casi las tres cuartas partes de éstas. Ademas, se descu-
brié tinicamente RVU en el 17% y trabeculacion de la pared
vesical en el 21% de los casos. Se constatd, igualmente, que
las lesiones renales se habian producido en los primeros
afos de vida®.

Por tanto, es muy probable que los pacientes con BA ten-
gan las mismas caracteristicas genéticas de predisposicién
a ITU que aquellos que tienen ITU sintomaticas. En el
momento de la BA, la bacteria que accederia al tracto uri-
nario no tendria capacidad virulenta, aunque en otros
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momentos de la vida podria haber sido distinto (general-
mente, en los primeros meses de vida).

La BA puede persistir durante varios afios e, incluso,
puede cambiar el germen causal. Por ejemplo, el 26% de las
nifnas incluidas en el estudio de Cardiff y Oxford, tenian
bacteriuria después de cinco afios de seguimiento pero,
raramente, desarrollaron pielonefritis aguda y gozaban,
generalmente, de buena salud“?. En el mismo estudio, no
se apreciaron diferencias con respecto a la aparicion de nue-
vas cicatrices ni sobre el crecimiento renal o la evolucion
del reflujo vésicoureteral, al comparar dos subgrupos (unos
tratados y otros no) después de un seguimiento de cinco
afos“V.

Es muy ilustrativo un estudio prospectivo en el que se
incluyeron 58 nifias con BA, con un rango de edad entre 4
y 11 afios, que fueron seguidas durante 11 afios. La mitad
de ellas recibi6 tratamiento antibidtico cada vez que teni-
an un episodio comprobado de bacteriuria y tratamiento
profilactico con posterioridad. Se observé que no habia dife-
rencia en cuanto a la prevalencia de bacteriuria con respec-
to a las nifias no tratadas, siendo del orden del 29% en ambos
grupos. No se produjeron cicatrices en los rifiones sanos ini-
cialmente®?.

Bacteriuria asintomatica. ;Es la mejor forma de
profilaxis de ITU?

Es probable que la BA proteja de la entrada de bacterias
patégenas a la vejiga, comportdndose como preventiva de
nuevas infecciones sintomaticas. En este sentido, en los nifios
con BA que padecen infecciones de vias respiratorias altas
y que precisan tratamiento antibiético, se ha recomendado
el tratamiento con macrolidos para no erradicar la bacte-
ria causante de la BA®Y. Aunque puede parecer insélito, en
adultos se esta ensayando una forma singular de profilaxis,
la introduccién en la vejiga de bacterias de las que se cono-
ce que producen bacteriuria sintomatica (cepa 83972)*4. Por
tanto, otra forma de profilaxis en la edad pediatrica seria el
mantener en la vejiga bacterias causantes de bacteriuria asin-
tomética que impedirian el acceso a los receptores del uro-
telio a las bacterias patégenas. Esta es otra razén para no
tratar nunca las BA. No olvidemos la maxima de que se
deben tratar pacientes y no analisis.
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Cuidados paliativos pediatricos: Una necesidad y un reto
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Pediatras. Unidad de Cuidados Paliativos Pedidtricos. Hospital del Nifio Jesiis. Madrid.

INTRODUCCION

Desde mediados de los afios 70 y sobre todo a partir de
los 80 del pasado siglo la Pediatria ha gozado de un desa-
rrollo espectacular. La curacién de los tumores pediatricos ha
superado el 80%, la fibrosis quistica ha mejorado sus expec-
tativas de vida hasta la edad adulta, las epilepsias son mucho
mejor diagnosticadas y tratadas, las enfermedades infeccio-
sas gozan de excelentes herramientas de diagnéstico y trata-
miento... Otras areas han resultado ser mds problematicas.
Asi, si bien la amplisima parcela de las metabolopatias y enfer-
medades neurodegenerativas han conocido un gran avance
en cuanto a diagnéstico, las mejoras respecto a tratamiento
son, de momento, mas limitadas, aunque esperanzadoras.

Esto nos ha colocado en una situacion de euforia un tanto
restringida e incomoda, porque ;estamos preparados para
abordar de forma integral ese 20% de pacientes oncolégicos
que van a fallecer a consecuencia de su enfermedad?. ;Qué
hacer con esos pacientes afectos de enfermedades neuro-
degenerativas y metabdlicas que van a decaer de forma ine-
vitable?. ;Sabemos abordar las graves secuelas de los pacien-
tes que sufrieron importantes lesiones neonatales, sobrevi-
vieron a intensas agresiones traumaticas, infecciosas...?

La respuesta hasta ahora ha sido un hospitalismo més
0 menos permanente, extremadamente erosivo para los
pacientes, sus familias y los profesionales sanitarios. Ade-
mas, como la coordinacién Hospital-Atencion Primaria es
sumamente limitada, salvo meritorios esfuerzos persona-

les, el resultado es que los pacientes van a pasar en su domi-
cilio, un tiempo variable y falto de continuidad, con el con-
siguiente deterioro de sus relaciones familiares, escolari-
zacion, falta de atencion a los hermanos.... junto con la expo-
sicién a los riesgos hospitalarios, que van desde las infec-
ciones nosocomiales a los trastornos de conducta.
Incurrimos en una clara contradiccion. Admitimos que
el lugar ideal para el desarrollo del nifio es su hogar y, sin
embargo, reducimos los cuidados mas o menos complejos
al &mbito hospitalario, cuando una buena coordinacién Hos-
pital-Atencién Primaria podria resolver muchos problemas.

EL PAPEL DE LOS CUIDADOS PALIATIVOS
PEDIATRICOS (CPP)

En 2006 un grupo de expertos se reunié en Trento, Ita-
lia, con objeto de elaborar las lineas generales para implan-
tar un sistema europeo de CPP, resultando el documento
IMPaCCT (International Meeting for Palliative Care in Chil-
dren Trento)®, del que destacaremos una serie de aspectos.

Nifios que deben recibir CPP
Basandose en trabajos previos? definen 4 grupos de

pacientes:

- Grupo 1. Sufren situaciones amenazantes para la vida.
El tratamiento curativo existe, pero puede fracasar. El
prototipo son los pacientes oncolégicos.
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- Grupo 2. Estos pacientes sufren procesos en los que la
muerte prematura es inevitable por el momento, pero,
con el tratamiento adecuado, durante largos periodos
de tiempo, se prolonga la vida y se mejora su calidad.
Prototipo: Fibrosis quistica.

- Grupo 3. Son procesos progresivos, sin opciones actua-
les de tratamiento curativo, sélo paliativo y en los que
la necesidad de asistencia, con frecuencia compleja,
puede prolongarse durante afios. Prototipos: metabolo-
patias graves y enfermedades neurodegenerativas.

- Grupo 4. Sufren procesos irreversibles, pero no progresi-
vos. El empeoramiento clinico se debe a las complicacio-
nes y lleva a una muerte prematura. Prototipos: PCI gra-
ves y secuelas de traumatismos o infecciones importantes.

Conceptos asistenciales

- Las unidades de atencién son el nifio y su familia (toma-
da en un sentido funcional, no genético). El objetivo de
los CPP es incrementar la calidad de vida de ambos.

- Los CPP deben comenzar desde el momento del diag-
nostico de enfermedades incapacitantes, irreversibles o
amenazantes para la vida y continuar a lo largo de toda
la enfermedad. En ocasiones estd indicado incluso en
fases de tratamiento activo.

- Ellugar donde se proporciona los cuidados debe deci-
dirse de acuerdo con las preferencias del nifio y su fami-
lia, ya sea en el hogar, el Hospital, o instituciones espe-
cializadas, tipo Hospice. Ninguna decision sobre el lugar
de asistencia es irreversible y puede ser reconsiderado
en todo momento, sin que ello repercuta sobre la cali-
dad de la asistencia.

Necesidades y demandas asistenciales actuales
Una serie de estudios previos®® han valorado las nece-

sidades de CPP, demandas de las familias, los cuidadores y

los equipos sanitarios y revelan conclusiones a valorar.

- Durante la enfermedad y la muerte los nifios y sus fami-
lias prefieren en general ser atendidos en casa.

— Los recursos comunitarios son, con frecuencia, inade-
cuados para llevar a cabo estos cuidados. Ademas su
distribucién no es equitativa geograficamente y se diri-
gen mas especificamente a patologias tumorales que a
otros procesos.

- La comunicacion entre los diversos profesionales sani-
tarios implicados en los cuidados es defectuosa, con gra-
ves problemas de coordinacién y mal aprovechamiento
de los recursos.

- Existe una urgente necesidad de mejorar la formacién
de los profesionales y voluntarios.

M. MONLEON LUQUE Y COLS.

Niveles de complejidad asistencial en CPP

Nivel I. Los profesionales sanitarios conocen los princi-
pios generales de los CPP y los aplican, coordindndose,
cuando es necesario, con profesionales mas especializa-
dos.

Nivel II. CPP generales. Es un nivel intermedio. Una
serie de profesionales sanitarios, con mas experiencia en
CPP, atienden a estos pacientes, si bien no en dedicaciéon
exclusiva.

Nivel III. CPP especializados. Equipos dedicados de
forma exclusiva a estos pacientes.

El equipo de CPP

El equipo basico estd constituido por 1 médico, 1 enfer-
mera, 1 psicélogo infantil y 1 trabajador social. Se inclu-
ye 1 consejero espiritual.

Debe estar disponible 24 h al dia, todo el afio.

Debe tener experiencia no s6lo en los cuidados médicos
y de enfermeria, sino ser capaz de atender necesidades
fisicas, psicolégicas, emocionales, sociales y espirituales
del nifio y su familia.

El control de sintomas es parte fundamental de la acti-
vidad en CPP. Debe garantizarse una permanente eva-
luacién y tantos cambios como se precise. Los sintomas
psicoldgicos, sociales y espirituales deben recibir la
misma atencion que los fisicos.

Debe comprometerse en todo momento a proporcio-
nar una informacién veraz y comprensible de la situa-
cién actual, los problemas previsibles y su abordaje. Se
adaptard a la capacidad de comprensién de los cuida-
dores y del nifio.

Facilitara actividades de reposo a la familia, siguiendo
el principio de cuidar a los cuidadores.

El trabajo del equipo de CPP incluye la asistencia al duelo
y su seguimiento el tiempo que sea preciso.

Pautas de asistencia

Siempre que sea posible la asistencia debe centralizarse en
el hogar familiar e incluir a un equipo multidisciplinario
compuesto por médico, enfermera, psicélogo infantil, tra-
bajador social e incluir, en su caso, un asesor espiritual. Si
el paciente ingresa debe ser atendido por personal entre-
nado. No se recomienda la asistencia en dreas de adultos.
La complejidad de cuidados y la multiplicidad de espe-
cialistas hace imprescindible la figura de un coordina-
dor de asistencia.

No se apoya la eutanasia, ni el suicidio asistido.

El apoyo a las familias incluye asesoramiento acerca
de las prestaciones sociales disponibles, periodos de res-
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piro a los cuidadores, en general mediante voluntarios,
asistencia psicoldgica a la familia, incluyendo a los her-
manos, respeto, en lo posible, al derecho a la educacion
y atencién al duelo.

LA UNIDAD DE CPP DEL HOSPITAL DEL NINO JESUS
DE MADRID

Datos generales

La Pediatria en Espafa sufre una tradicional falta de uni-
dades de CPP especializadas. Durante muchos afios s6lo
hemos contado con la del Hospital S. Joan de Deu de Bar-
celona y la de las Palmas de Gran Canaria, aparte de nume-
rosas y meritorias iniciativas personales que no han llega-
do a estructurarse como unidades especializadas.

En Febrero de 2008 se constituy6 una nueva Unidad de
CPP, situada en el Hospital de Nifo Jests, aunque su dmbi-
to de actuacion se extiende a toda la Comunidad de Madrid.
Dispone en la actualidad de 3 pediatras, 4 enfermeras, 1 psi-
céloga, 1 trabajadora social y 1 administrativa.

Todo el personal es de Nivel I1I, o sea, en dedicacién
exclusiva a CPP®.

Se atiende a toda la Comunidad de Madrid y no solo a
los beneficiarios de la Sanidad Publica, sino también a las
aseguradoras privadas que deseen concertar este servicio.

Hasta el momento se han atendido un total de 105
pacientes, de los cuales han fallecido 63, 44 de ellos en su
domicilio y 19 en el hospital. La estancia media ha sido de
158 dias.

La caracteristica definitoria de estos pacientes es la dis-
persion, tanto diagnéstica, como de distribucién (por toda
la Comunidad de Madrid), de edad (entre 1 mes y 18 afios),
de tiempo de asistencia (entre 1 dia y mas de 1 afo)

Atendemos simultdneamente unos 30 pacientes, en su
gran mayoria en régimen de Hospitalizacién Domiciliaria,
lo que equivaldria a una Planta de Hospitalizacién de con-
siderables dimensiones, que incluye ademas una importante
proporcién de pacientes de alto grado de complejidad.

El régimen de visitas se adapta al estado clinico del
paciente, de forma que un paciente de dificil control reci-
be al menos una visita diaria, con frecuencia varias, en tanto
que un paciente estable solo precisa control semanal.

Secuencia asistencial

Cualquier pediatra de la Comunidad de Madrid, hos-
pitalario o de Atencién Primaria, puede proponer que aten-
damos un paciente. Tras un primer contacto, personal o tele-
fonico se nos remite Informe Clinico con la situacion actual.
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Ingreso hospitalario ] 8%

Hospitalizacion domicilio 80%

Hospital de dfa | 2%
Consulta externa . 10%

Figura 1. Tipo de actividad.

Se discute en sesi6n si el paciente pertenece a alguno de los
grupos de atencién en CPP y en caso positivo que nivel de
atencion requiere.

Aceptado el paciente, se contacta con el profesional res-
ponsable inicial, para acordar que parte de la asistencia
asume cada uno, dado que algunos pacientes estan en fase
de tratamiento activo, otros sélo paliativo y algunos en fase
de control sintomético. El mismo dia somos presentados por
el responsable al paciente y su familia. Se explica la natu-
raleza de la atencién del equipo de CPP y se explora el grado
de conocimiento de la enfermedad, complicaciones previ-
sibles y perspectivas familiares...?.

Lo antes posible se concierta una visita al domicilio del
paciente (médico, enfermera psicloga y trabajadora social)®
para valorar la capacidad de la casa para el cuidado del
paciente, posibles problemas arquitectonicos, lugar mas ade-
cuado para los cuidados, organizacion de los cuidados, cui-
dador principal y alternativos, horarios, capacidad de mane-
jo de la medicacidn, si precisan entrenamiento para el uso
de oxigeno, aspiradores, ventilacion mecanica domiciliaria,
dialisis peritoneal domiciliaria, manejo de traqueostomia,
gastrostomia...

El lugar de atencién preferente va a ser el domicilio
del paciente (Fig. 1), en régimen de Hospitalizacién Domi-
ciliaria. Las visitas se realizan por un equipo basico de
médico y enfermera, apoyados, cuando se precisa, por psi-
c6logo y/o trabajadora social. Se pautan en funcién del
estado clinico del paciente en dos modalidades: 1) pro-
gramadas, previo contacto telefonico con la familia, por el
equipo habitual que atiende al paciente y 2) en turno de
Guardia, a cualquier hora fuera del horario laboral, cual-
quier dia del afio.

Se oferta el ingreso hospitalario cuando se precise por
control de sintomas dificultoso o claudicacion familiar. En
este caso, para mantener la continuidad, la asistencia hos-
pitalaria se mantiene por su equipo asistencial previo, en
caso de ingreso en el Hospital del Nifio Jests. Si se realiza
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Hospital 19

Domicilio 44

Figura 2. Lugar de fallecimiento.
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Figura 4. Diagnosticos oncoldgicos.

en otro Centro el mismo equipo se ocupa de coordinarse con
sus responsables actuales.

Ademas hay un Servicio de atencién telefénica 24 h al
dia, para resolver dudas o avisar de situaciones que requie-
ran la presencia del equipo asistencial habitual o de guar-
dia.

La coordinacién con Atencion Primaria es basica. Se con-
tacta con su Pediatra y Enfermera responsables y se coor-
dinan las visitas domiciliarias. Se les proporcionan los telé-
fonos de 24 h, para consulta en cualquier momento. La coor-
dinacion hospitalaria se centra en racionalizar las visitas a
especialistas evitando desplazamientos innecesarios y limi-
tar las pruebas diagnésticas que no se van a derivar en actua-
ciones concretas.

Algunos pacientes acuden a Colegios de Educacién Espe-
cial, en régimen normal o internos, con lo que vuelven a casa
los fines de semana o en los periodos vacacionales. En este
caso, dado que el domicilio habitual es el Colegio, las visi-
tas se realizan alli, previo contacto con los responsables esco-
lares.

389
Oncolégicos

No oncoldgicos

Figura 3. Proporcién de pacientes.

Este concepto de Trabajo en Red es clave para poder rea-
lizar una asistencia geograficamente dispersa, con pacien-
tes de alto grado de complejidad, que dependen de varios
especialistas, con frecuencia mal comunicados entre si.

La fase terminal y el seguimiento del duelo

Cuando el paciente entra en fase terminal las visitas se
hacen mas frecuentes. Se corrige la medicacién tantas veces
como sea preciso para lograr el mejor bienestar posible.
Cuando se produce el fallecimiento, si el equipo no esta pre-
sente, la familia avisa y acude el equipo habitual o el de
guardia, certifica la defuncién y ayuda con los trdmites fune-
rarios (que en general ya estaban acordados en los dias pre-
vios).

Se acude al velatorio si es deseo de la familia y unas dos
semanas después se hace una visita de duelo, con objeto de
valorar la situacion familiar y detectar factores de riesgo de
duelo patolégico. La psicologa hace un seguimiento perio-
dico posterior.

Tras unas semanas se incluye el caso en una Sesion Cli-
nica de fallecimientos, en los que se valoran tanto los acier-
tos, como las partes mejorables en la asistencia, asi como las
dificultades encontradas y como soslayarlas en casos simi-
lares.

Graficos de actividad

Como se puede ver en la figura 1, la actividad predo-
minante es la asistencia domiciliaria, seguida de la consul-
ta externa y el ingreso hospitalario convencional.

Logicamente, el lugar de fallecimiento fue el domicilio
en proporcion 44/19 (Fig. 2).

La proporcién entre pacientes oncoldgicos y no oncolé-
gicos es variable, pero siempre hay predominio de los no
oncolégicos (Fig. 3).
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Respecto a los diagnésticos oncolégicos, el predominio

de tumores del SNC se debe a la gran complejidad sinto-
matica de estos pacientes y a la actividad neuroquirtrgica
del Centro (Fig. 4).

Los diagndsticos no oncolégicos son més dispersos (Fig.

5). Predomina el de PCI, con cantidades significativas de
afectados por enfermedades neurodegenerativas, diagnos-
ticadas o no filiadas, Werdnig-Hoffmann, metabolopatias
variadas...
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Conferencia

Las distintas formas del autismo y sus causas genéticas

J. FERNANDEZ TORAL'?, I. LLANO RIVAS?

'Prof. Titular de Pediatria. Universidad de Oviedo.

INTRODUCCION

El autismo es un conjunto de sintomas y signos, varia-
bles en su expresion dentro de un conjunto encuadrable
en un sindrome, pero no es un diagnostico. Lo sera cuando
en cada nifio o adulto afectado podamos decir la causa exac-
ta que lo origing, y ello nos llevara al camino que puede
desembocar en su mejoria o curacién. Mientras ello llega, la
identificacién precoz y el consiguiente tratamiento psico-
pedagogico y conductual adaptado a cada paciente, es la
mejor terapia que poseemos.

ALGO DE HISTORIA

En el afio 1911, el psiquiatra Eugen Bleuler acufi el ter-
mino autismo (del griego “eaftismos)”, (autos), para sefia-
lar uno de los sintomas de la esquizofrenia: el aislamiento
social, la separacion de la realidad externa, la exaltacion
hasta el limite de la vida interior. Pero este rasgo biol6gico
no es voluntario, no es la bisqueda intencionada de la paz
en el silencio de una celda cartujana, sino un disturbio cere-
bral que condiciona dolorosamente la vida de las personas
que la sufren y de su familia.

Pasemos ahora al afio 1943. Leo Kanner, también psi-
quiatra, da a conocer once nifios con incapacidad afectiva
para establecer relaciones normales con su familia y el resto
de la sociedad, manifestandose asi desde las primeras sema-
nas de vida, porque su condicién biolégica le impone a su
mente una reclusién en su propio ser y un rechazo de la rela-

2Unidad de Genética. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

cién y comunicacion social. Estos nifios, adultos futuros que
van a seguir conservando este modo de ser, no captan facil-
mente las emociones ni las expresan, ni con gestos ni con
lenguaje apropiado, sélo les interesa, y de forma rutinaria
y exaltada a veces hasta lo patolégico, alguna actividad con-
creta que no suele ser comtn a los de su edad, y asociada-
mente y desgraciadamente, muchos de ellos suman déficit
intelectual, lo que dificulta su tratamiento e integracién labo-
ral y social.

LA SOSPECHA

El diagnostico clinico —que es fundamental que sea pre-
coz como en otros muchos aspectos de la medicina-, es sutil:
la madre refiere que la sonrisa social es escasa, de pobreza
expresiva o incluso inexistente; el nifio (y digo en masculi-
no porque hay unos 4 nifios por cada nifia), no sigue con la
mirada a las personas de su entorno; es poco o nada carifio-
so porque no parecen gustarle los mimos y los abrazos (y no
levanta los brazos cuando intuye que lo van a coger), ni los
juegos elementales de cada etapa del desarrollo psiquico...
y tarda en hablar, haciéndolo defectuosamente para su edad,
con habituales y persistentes repeticiones de frases, como si
de un eco se tratara, y hay veces en que a si mismo se refie-
re como td o €l, lo que se denomina inversién pronominal.

Mas tarde, se aprecia la bisqueda del aislamiento: tenien-
do hermanos prefiere jugar solo, no imita las actividades
rutinarias como dormir al mufieco, darle de comer... Su ima-
ginacion es limitada. Ni se rie cuando los demas lo hacen,
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y procura evitar tanto el contacto fisico afectivo como el
visual: la mirada parece dirigirse al infinito cuando habla
con otro, o agacha la cabeza, o la tuerce y mira para otro
lado. Esta en su mundo de reclusion innata. Y los juegos son
especiales, rutinarios, persistentes, cual si de un ritual se tra-
tara, como ordenar siempre de la misma forma distintos
objetos, con irritacién y rabieta si alguno se le cambia de
posicién. Luego vienen las estereotipias motdricas en forma
de aleteo de manos, movimientos de rotacién, golpeteos de
manos... y las risas inmotivadas... Y todo ello en un estado
de ausencia de reconocimiento del entorno, con distintas
reacciones a los sonidos: a veces se asustan enormemente
por un bocinazo, un ruido de tumulto... o al contrario, se
comportan como sordos totales. Es una pieza que no acaba
de encajar bien en la sociedad.

Todo ello persiste a la hora de ir a la escuela: se aisla, su
rendimiento es escaso, no entiende los chistes, ni las segun-
das intenciones pues para él todo es literal, ni miente con
picardia... y puede sufrir las burlas de sus compafieros lo
que incrementa més atin su innata pasion por la soledad.

Lo visto hasta ahora, ha de ser apreciado no como hechos
aislados sino conjuntados y persistentes en el tiempo, varia-
bles con la edad pero con un nexo comun: el fallo en la rela-
cion social y afectiva, la comunicacion verbal y expresiva
y los intereses restringidos a reas concretas, inmutables,
rutinarios y cuyos cambios le originan un gran disturbio en
su comportamiento.

Sino se ha diagnosticado antes, ya empieza a ser tarde
para el tratamiento, porque cuando sospechado, ya debié
de haber sido instaurado.

Lo dicho hasta ahora es el paradigma del autismo puro.
Pero no todos son asi, porque la variabilidad expresiva hace
que el cuadro clinico no esté perfilado dentro de un marco
estricto de sintomas, sino que es un espectro de amplia anchu-
ra: desde formas menores a mayores, con o sin afectacion inte-
lectual, con mayor o menor grado de implicacién de la rela-
cion afectiva (;puedo decir amor externalizado?), con dis-
tintas dificultades de comunicacién de verbo y expresién...

JCUANTOS HAY Y POR QUE?

Hasta hace pocos afos, el Autismo era una cosa rara para
la mayoria de los pediatras generales. Una gran parte de los
nifios que mostraban alguno de los rasgos orientativos, eran
definidos por el sintoma que asociadamente se da en ellos
con alta frecuencia: el retraso psico-motor o el déficit de
aprendizaje escolar mas tarde, y se ponian en manos de los
equipos de Atencion Temprana o de los equipos de Orien-
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tacion Escolar, o del psiquiatra. Se buscaba la causa posible
de su déficit y si se encontraba (menos veces de las desea-
das), se tipificaba como retraso mental de tal origen, con
componente autista. Si no se hallaba, como de causa des-
conocida. Esto era asi tanto para las formas puras como para
las asociadas o sindrémicas, asi llamadas porque atnan otros
problemas o sintomas: malformaciones o dismorfias, défi-
cits sensoriales, alteraciones funcionales viscerales... y en
cuyo caso el interés del pediatra era mayor porque las posi-
bilidades de encontrar un origen organico (cromosomopa-
tia, enzimopatia...) era superior.

Sin embargo, desde hace 10 afios, la situacion ha cam-
biado: se dice que en los tltimos 40 afios los diagndsticos
de autismo se han multiplicado por 10, y que la incidencia
de las formas puras es ahora de 1 o 2 nifios por cada 1.000
mientras que los trastornos relacionados, la entidades que
asocian componente autista es de 2 a 6 por 1.000. ;Qué ha
pasado? jAcaso estamos viviendo una epidemia? ;Habra
algtin factor externo, ambiental, que condicione esa explo-
sion de diagnoésticos? No parece tal. Los nifios y adultos
autistas estaban ahi, pero no se diagnosticaban adecuada-
mente: eran simplemente personas con algtin grado de défi-
cit mental y sus manfas, o eran gente rara, poco sociable, o
acaso timidos extremos. Asi se decia de ellos.

Se buscaron causas exdgenas: desde excipientes de vacu-
nas, posibles infecciones viricas intrauterinas, condicionantes
de padres de alto nivel social y emocionalmente frios... pero
sin negar la posibilidad de que algtin agente externo pueda
tener cierto grado de influencia, las evidencias actuales van
mds por el camino de un origen genético del autismo puro,
mas poligénico que monogénico, y por cuya combinacién
genética se expliquen las distintas intensidades del ser autis-
ta. Esta investigacion estd ahora abierta y cabe que en un
tiempo se pueda dar un diagnodstico genético de predispo-
sicién e incluso de plena afirmacién.

EL DIAGNOSTICO

Pero la familia y el pediatra siguen siendo las piezas basi-
cas de la sospecha diagnostica. La familia porque se alarma al
apreciar que su hijo, nieto... no es como los demas nifios en
los signos precoces del desarrollo psicomotor y afectivo, y el
médico, porque oye las preocupaciones, pregunta, explora y
pone en marcha la investigacion clinica y complementaria. A
partir de aqui, empieza un camino que puede ser de por vida.

Ante la posibilidad de que el nifio que viene a la con-
sulta tenga algtin rasgo autista, se aplica uno de los proto-
colos diagnodsticos —y hay varios adaptados para edades dis-



tintas, tal como el Cuestionario para el Autismo en nifios
pequeiios: CHAT, disefiado para la deteccion a los 18 meses,
que con fiabilidad elevada es de ejecucion rapida (unos 15
minutos)-. Se hacen una serie de preguntas a los padres y
tras ello el pediatra valora las reacciones del nifio. Con la
puntuacién obtenida, se orienta a la existencia o no del autis-
mo y la asociacién o no con retraso mental. Con ello, se abre
una puerta que puede llevar a buen puerto: el tratamiento
precoz, psico-pedagdgico y conductual.

Preguntas a los padres (o0 a la cuidadora)

;Sonrie frente a la sonrisa del adulto?

(Hace pucheros cuando ve llorar a alguien?

(Cambia de expresion al cambiar la del adulto?

Normalmente, ;Mira a los ojos cuando se le habla?

;Pide cosas sefialando con el indice?

¢(Mira al sitio que se le sefiala?

(Sefiala con el dedo para mostrar interés, compartir...?

¢Muestra, ofrece 0 da objetos o juguetes para iniciar una

actividad en comtin?

9. ¢Intenta atraer la atencién hacia lo que hace?

10. ¢Se alegra al ver a sus padres 0 hermanos tras una ausen-
cia y se disgusta ante extrafios?

11. ;Disfruta con juegos interactivos: cinco lobitos...?

12. ;Parece ignorar a las personas y/o prefiere estar solo?

13. ;Se ha sospechado sordera y/o parece que oye unos
sonidos si y otros no?

14. ;Suele buscar consuelo cuando se hace dafio?

15. ;Realiza movimientos repetitivos (balanceos, alete-
os, giros, etc.)?

16. ¢Juega por ej. con un coche imitando el ruido del motor?

17. ;Juega a hacer como si bebiera de una taza o a dar de
comer a una mufieca?

18. ;Se interesa por otros nifios?

O N OGN

NOTA: Normalidad, es contestar SI a todas, menos a las 12,13 y15.

Observaciones del explorador (en la consulta)

1. ;Establece facilmente contacto ocular? (cuando se le mira
de cerca)

2. ;Mira, dirige su atencién a donde se le sefiala? (mirdn-
dole a la cara e indicando con el dedo)

3. Sile ofrece una mufieca y una cuchara ;Le da de comer?

4. ;Reacciona apropiadamente a sonidos diversos? (can-
ciones, timbre, perro...

5. ¢Realiza repetidamente algiin movimiento fisico? (este-
reotipias)

6. (Acepta jugar a juegos de tipo interactivo? (toca palmi-
tas, que viene papd...)

J. FERNANDEZ TORAL, I. LLANO RIVAS
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Figura 1.

7. Sisele pregunta por la localizacion de algtin objeto muy
conocido ;Lo sefiala?

NOTA: Normalidad, es contestar SI a todas, menos a la 5.

Valoracién: La puntuacion sefala los puntos que no
realiza.
- Entrevista a los padres
- Entre 0 y 5: Puntuacion normal.
- Entre 6 a 10: ;Retraso mental? No autista. Hacer segui-
miento.
- Entre 11 y 18: Posible autismo.
- Observacion clinica
- Entre 0 y 3: Puntuacién normal
- Entre 4 y 7: Derivar a psiquiatra (sobre todo, si coin-
cide con puntuacion superior a 8 en la seccién A).

Mas no sélo existe la discriminacién en la consulta del
pediatra. Las puericultoras en Guarderias y Escuelas Infan-
tiles, los profesores de las etapas escolares iniciales... tienen
acceso a algunos de los carteles disefiados para la deteccién
precoz (Fig. 1). Y ellos son los que pueden dar la voz de alar-
ma.
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EL PRONOSTICO

Pero las manifestaciones autistas tienen un amplio espec-
tro de expresion. Hay un porcentaje de personas que tienen
una capacidad intelectual normal o incluso muy alta para
algunos aspectos concretos. Se dice que personajes que han
sido fundamentales en la ciencia, en la economia o verda-
deros artistas en la misica, tenfan rasgos autistas: no eran
buenos en la relacion social ni en la afectiva. Por esta razon,
personas con alta capacidad en algtn aspecto concreto de
la mente, pueden fracasar en la vida porque no obtienen
rendimiento de sus virtudes.

Puedo adelantar aqui una aproximacion prondstica de
la persona autista, que no lo va ser solamente en la infan-
cia, sino durante toda su vida:

- Sera mejor si: Su inteligencia es normal, el lenguaje se
desarrolla adecuadamente, el temperamento es agrada-
ble, vive en un ambiente familiar y social integrador, y
con un diagndstico precoz, es temprana la intervencién
educativa, y la terapia conductual.

— Sera peor si: La inteligencia estd disminuida, el lenguaje
es pobre o ausente, asocia déficits neurolégicos, senso-
riales o epilepsia, no se ha diagnosticado precozmente,
y el ambiente familiar y social en el que se cria es des-
favorable, acaso negativo, no integrador y sin colabora-
cion con el tratamiento. Con este ciimulo de circuns-
tancias, el porvenir es desesperanzador.

EL SINDROME DE ASPERGER

En 1944, Hans Asperger, pediatra austriaco, dio a cono-
cer una forma especial de autismo en donde lo afectado era
practica y exclusivamente el drea social, mientras que la
capacidad intelectual habitualmente era normal o alta. Su
trabajo fue desconocido durante muchos afios hasta que fue
descubierto por Lorna Wing en 1981, dandole el honor de
su nombre al bueno de Hans: sindrome de Asperger. Y hoy,
en 2010, atiin no sabemos cual es su causa.

Aqui, los sintomas tienen unas particularidades como
son que tras un cierto retraso en el aprendizaje verbal, apa-
rece luego un lenguaje especial, sobredimensionado y con
cierto toque de seriedad y monotonia en la entonacién y
expresion, como si de un adulto se tratara siendo un nifio,
sin mirar al interlocutor, y con un discurso que no se deja
interrumpir... tal como lo describi6 el propio Asperger.
Habla sélo de lo que le interesa, y no escucha al otro. Los
primeros meses de su vida pueden pasar desapercibidos, o
acaso se podrian apreciar algunos rasgos menores del fallo
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en la relacion social y afectiva. Por ello, el diagndstico suele
hacerse después de los 2 afios. Y también aqui la mayoria
son hombres, aunque cabe que el diagndstico en las muje-
res sea menor porque su sintomatologia es menos llamati-
va, menos intensa ;Serd porque la innata tendencia feme-
nina a hablar y a relacionarse socialmente se conjuga mal
con las caracteristicas aspergerianas? Luego aparecen las
aficiones, discordantes con las comunes de su edad: acaso
astronomia, egiptologia, lectura compulsiva de temas con-
cretos... juegos para los que tienen habilidades especiales o
capacidades artisticas excepcionales: pueden aprender solos
a tocar el piano... Y todo ello con muy escasa relacion con
los de su entorno, maxime con los compaiieros de colegio o
barrio. Simese la dificultad congénita para entender las
seflales emocionales de los demds y para expresar las pro-
pias, la rigidez de su comportamiento y las manias de per-
feccionismo en lo que es de su interés. Todo ello lleva a una
disarmonia en la funcién cerebral y de ahi pueden derivar-
se otros problemas como la ansiedad y la depresion, la hiper-
actividad y el déficit de atencién... y el fallo escolar. Y si no
se detecta a tiempo y se inicia el tratamiento, el fracaso en
la vida por venir.

La valoracion ante un supuesto Asperger se basa en la
aplicacién de Protocolos como la Escala Australiana (reco-
gida en Equipo Deletrea), que cuantifica, entre otros, el grado
de:

I.  Habilidades sociales y emocionales: ;Sabe jugar con otros
nifos? ;Los busca en el recreo o prefiere estar solo?
¢Interviene socialmente a destiempo o de forma inade-
cuada? ;Entiende las expresiones emocionales?...

II. Habilidades de comunicacién: ;Sabe encontrar un segun-
do sentido a las frases? ; Es monétono en su forma de
hablar sin enfatizar en lo importante? ;Procura evitar el
contacto visual en las conversaciones? ;Su lenguaje es
demasiado preciso o pedante? ;Lleva el tema de las con-
versaciones a lo que a él le gusta sin importarle cortar la
frase a los demas?...

III. Preferencias de conocimientos: ;Estdn por encima de lo
habitual para su edad? Lee compulsivamente sobre
temas que no suelen ser los comunes a su edad como
por ej. prefiere profundizar en astronomia y no le tien-
tan los libros de aventuras. ; Tiene una excelente memo-
ria de detalles de tiempo atrés ya olvidados por la mayo-
ria?

Alo que se suma el miedo o angustia inusual a algunos
sonidos del ambito normal o a ruidos estridentes ocasiona-
les, caricias suaves, lugares atestados de gente...o la ten-
dencia a aletear las manos, balancearse o a mostrar tics facia-
les, méaxime si esta nervioso, o el umbral alto para el dolor.



LOS “SAVANT”

Afinales del S. XVIIL, Benjamin Rush describe un pacien-
te psiquiatrico que hacfa sorprendentes calculos numéricos
en cuestion de segundos, denominandole “idiot savant”,
porque en otros aspectos de su intelecto estaba disminuido.
Un siglo més tarde, Sir Langdon Down usa el mismo tér-
mino para las personas que con bajo cociente intelectual tie-
nen alguna y concreta habilidad mental. Desde entonces,
estos excepcionales y discordantes casos han sido objeto de
estudio para conocer que secretos guarda nuestro cerebro
que es capaz de tan extraordinarias luces. Pero incluso con
la aplicacién de las mds sofisticadas técnicas, no se ha podi-
do llegar a un conocimiento de su causa intima.

¢Se dan con frecuencia estos rasgos? No. Se evalda que
uno de cada 2.000 deficientes mentales tiene alguna habi-
lidad inesperada: artistica, numérica, memoristica, linguis-
tica... y que la mitad de los “savant” tienen algtn rasgo
autista. Y si consideramos a la generalidad de los autistas,
uno de cada 10 tiene alguna capacidad excepcional para algo
fuera de lo comtn. Son los llamados autistas sabios.

Para todos los “savant”, su facilidad numérica, o su
memoria fotografica persistente y exacta es tan natural como
la de andar sin pensar en que hay que guardar el equilibrio
y mover alternativamente las piernas, pero en general, su
uso queda limitado por el fallo en otros aspectos intelec-
tuales: son bibliotecas cerebrales de libros cerrados. Y tam-
bién aqui se da el caso de que la mayoria son varones.

Pero no todos los “savant” son deficientes mentales ni
autistas, aunque puedan asociar alguna excentricidad o rare-
za en su comportamiento social, en sus relaciones afecti-
vas... sin entrar de lleno en el campo patoldgico, aunque si
pudieran rozarlo. Ni tampoco todos son congénitos, pues
se han descrito formas adquiridas tras lesiones cerebrales
en que con o sin detrimento de otras, se destapaban capa-
cidades inusitadas y desconocidas por el paciente. Nuestro
cerebro sigue estando lleno de enigmas.

OTROS TRASTORNOS DEL ESPECTRO AUTISTA (TEA)

Muchas otras formas de expresién autista existen, por-
que cada persona tiene sus propias caracteristicas, e inclu-
so en los casos en que en una familia se da mas de un pacien-
te, estos pueden ser diferentes en su expresion. Asi, no todos
encajan en los cuadros neuro-psiquidtricos vistos previa-
mente y por ello hay que considerar el Trastorno Desinte-
grativo Infantil, encuadrable en algunos casos en lo que
antes se denominaba Demencia Infantil de Heller, y que tras
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un tiempo de normalidad clinica que incluso puede llegar
a los 2 afios, muestran una regresién progresiva de lo adqui-
rido en lenguaje, comportamiento social, control de esfin-
teres, habilidades motoras... apareciendo manias motéricas
repetidas y formas de comportamiento anémalas. En estas
situaciones, hay que valorar la posibilidad de estar ante un
error innato del metabolismo, tal como ocurre en la enfer-
medad de Sanfilippo, en una forma de neurolipidosis de
manifestacion tardfa...

Y cuando no encaja en cuadro alguno de los anterio-
res, ni se define una causa primaria, estamos ante un Tras-
torno General del Desarrollo no Especifico: retine datos
del espectro autista, asocia déficit intelectual, frecuentes con-
vulsiones y suele ser varén.

AFECCIONES CONCRETAS QUE PUEDEN ASOCIAR
RASGOS DEL ESPECTRO AUTISTA

En ella, la causa, siempre genética, es conocida:

— El sindrome de Andreas Rett, mas frecuente en nifias
(Io que rompe la tradicién masculina del autismo), de tam-
bién variable expresion, que en su forma clasica se mani-
fiesta por una microcefalia manifestada post-natalmente
y que asocia tras un periodo de meses de normalidad (o
pseudo-normalidad), un freno e incluso regresién mental,
con movimientos repetidos de los que el paradigmatico
es el frotarse las manos como si de lavarlas se tratara, acom-
pafiandose de fascinacion por la musica y el agua, alte-
raciones EEG... Ademas, hay formas de manifestacién
neonatal, sin periodo de latencia, y otras con lenguaje pre-
servado, sin olvidar los varones con microcefalia y retra-
so mental habitualmente importante. Una minoria (entre
un 3-10%), tienen algo del comportamiento autista. Su ori-
gen estd en una mutacion, microdelecién o duplicacién
del gen MECP?2, situado en Xq28, habiéndose identifica-
do otros (CDKL5 con convulsiones, y FOXG1 de mani-
festacién post-neonatal precoz) que pueden originar expre-
siones parecidas. Lo mds sorprendente de este cuadro cli-
nico, es que hay familias en las que la alteracion identifi-
cada en una paciente en el gen MECP2, se encuentra en
su madre o0 en otra hermana, clinicamente normales, y ello
derivado muy posiblemente de la inactivacién del cro-
mosoma X portador de la mutacién. Ello implica una total
inseguridad a la hora del asesoramiento genético, cuya
transmision se hace bajo el patrén dominante ligado a X.

- Elsindrome FRAXA o fragilidad Xq27, es la causa here-
ditaria mas frecuente de retraso mental, y la segunda
genética tras el S. de Down, haciéndolo merced al meca-
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nismo de transmisién semidominante ligado a X. La
mayoria son varones con grados variables de retraso psi-
comotor y déficit mental en la vida adulta. Asocian retra-
so inicial del lenguaje, con ecolalia posterior, risa inmo-
tivada y a destiempo, hiperactividad y déficit de aten-
ci6n, y suelen tener orejas grandes y despegadas, cierto
grado de macrocefalia, cara alargada y a veces con asi-
metria, tendencia a la hiperlaxitud ligamentosa (con
mayor incidencia de prolapso de la valvula mitral), y a
partir de la pubertad, macroorquidismo llamativo sin
mayor libido. Sin embargo, entre un 15-20% pueden tener
algtin rasgo autista: no miran a los ojos, rechazan el con-
tacto fisico, asocian estereotipias, se retraen en lo social...
La identificacion, por técnicas de genética molecular,
permite hallar la mutacién completa (més de 200 expan-
siones del triplete CGG) y déficit consiguiente en la for-
maci6n de la proteina FMR1, lo que conlleva las mani-
festaciones clinicas obligadas en los hombres, o el esta-
do de premutacion (entre 50 y 200 expansiones) tanto en
hombres y mujeres (varones y mujeres sanos portado-
res), o la mutacién completa en mujeres, que pueden ser
de inteligencia normal o disminuida. Un hecho intere-
sante es que en el caso de la premutacion, las mujeres
tienen mayor incidencia tanto de menopausia precoz
por fallo ovarico, y de inestabilidad emocional, mien-
tras que los varones, de temblor y pérdida de memoria
a edades relativamente precoces en la vida adulta. El
consejo genético es fundamental tras el descubrimiento
de una persona afectada (se evaltia en 1/4.000 varones
y representa el 2% de todas las personas con rasgos autis-
tas), sabiendo que tras una mujer o un varén con este
déficit mental, hay obligadamente una madre portado-
ra (la expansion s6lo se amplifica en la meiosis mater-
na), y que tras ella puede haber un abuelo portador de
premutacion o una abuela con pre o mutacién comple-
ta, y de ahi se ha de seguir el hilo conductor para el ase-
soramiento genético familiar como tinico mecanismo de
prevencion, dado que no existe tratamiento curativo.
Otras afecciones pueden asociar rasgos autisticos, aun-
que con una baja tasa de incidencia. Ellas son la Neurofi-
bromatosis de Von Recklinghausen (NF1), afeccion de
transmision autosdmica dominante, de manifestaciones cli-
nicas evolutivas: manchas café con leche y efélides, neuro-
fibromas puntuales o plexiformes, deformidades éseas en
etmoides o raquis preferentemente, nédulos de Lisch, glio-
mas del nervio éptico y otros riesgos tumorales...y que
puede cursar con macrocefalia y dificultades de aprendizaje
que junto a algtin rasgo de fallo en la comunicacién social,
aislamiento... remeda al autismo.
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Otra entidad relacionada es la Esclerosis Tuberosa de
Bourneville, sospechada ante manchas hipocrémicas habi-
tualmente de forma lanceolada y confirmadas con la lam-
para ultravioleta, que en la etapa pediatrica puede cursar
de forma poco sintomatica mientras no aparezcan convul-
siones, calcificaciones cerebrales, afectacion en la piel, cora-
z0n o quistes renales... y cuya demostracion genética pasa
por el estudio de los genes TSC1 y 2.

Ademas, se ha citado componente autista en nifios con
Alteraciones Cromosémicas: en S. de Down (trisomia 21),
al igual que en otras cromosomopatias estructurales:
del(22q13) o dup(15q11-13) que significan 1-2% de TEA, o
delecion de la misma region en el cromosoma materno (S.
de Angelman), en 7q22 (gen RELN) o en 7q31 (gen MET)...,
bien visibles al microscopio, bien detectadas por técnicas
citogenético-moleculares (MLPA subteloméricas, CGH
arrays), y que significan entre un 10-15% de los niflos y nifias
que se estudian por TEA (Brkanac).

Ocasionalmente concurren en patologias de causa géni-
ca como el S. de Smith-Lemli-Opitz, metabolopatia del coles-
terol por error innato del metabolismo de su enzima pre-
cursora (colesterol reductasa) y transmitido de forma auto-
somica recesiva (Gen DHCR?), que condiciona una encefa-
lopatia de grado intenso con dismorfias faciales, genitales...,
o en la forma congénita de la Miopatia de Steinert, de patrén
autosémico dominante y debida a la expansion patolégica
del triplete CTG..., 0 en el S. de Smith-Magenis, el de Cow-
den-Bannayan-Riley-Ruvalcaba (gen PTEN) (Herman), el
de Juan Sotos (Gen NSD1)...

También se han visto TEA en nifios nacidos de madres
alcohdlicas, con lesiones residuales de embriopatia rubéo-
lica, citomegalica, o por hidantoinas en el curso de trata-
mientos de embarazadas epilépticas, o en pacientes con fenil-
cetonuria, o con embriopatia thalidomidica...(Muhle)

Y por supuesto que es preciso plantear Diagndsticos
Diferenciales en algunos pacientes. Asi, los nifios en orfan-
dad recluida en asilos, muestran rasgos autistas que desa-
parecen al normalizar su vida de relacién afectiva; nifios con
hipoacusia y déficit visual que pueden remedar un autismo
precoz; el mutismo electivo y ocasional aunque repetido; la
esquizofrenia que ocasionalmente aparece en la primera
infancia tras un periodo de plena normalidad, con alucina-
ciones e ilusiones caracteristicas, lenguaje incoherente...,
maés ausencia de desarrollo social; el trastorno obsesivo-com-
pulsivo (TOC): Conducta y gustos inusuales, conservando
el lenguaje y las habilidades sociales y comunicativas; el
trastorno evitativo de la personalidad con ansiedad y nega-
cion a enfrentarse a algunas situaciones sociales... y por
supuesto el retraso mental de causa desconocida que puede



tener algtin rasgo de TEA pero en donde la valoracion de
sus capacidades suele mostrar una linea bastante uniforme
frente al autista con retraso mental asociado en que hay pun-
tas de habilidades no sélo normales sino a veces superiores.

Todos ellos son discriminados por el psiquiatra infan-
til que es el que en tltima instancia pone en su justo sitio el
diagnéstico de la existencia o no de un Trastorno del Espec-
tro Autista.

Y CON TODO LO VISTO ;CUAL ES LA CAUSA DE LAS
FORMAS PURAS DE AUTISMO, QUE SIGNIFICAN
HASTA EL 90% DE TODOS LOS PACIENTES CON TEA?

Empiezo por decir que no existe un marcador biolégico
comun, por lo que el diagnéstico sigue apoyandose en la cli-
nica. Excluidas las formas sindrémicas como las leidas en
lineas precedentes, la investigacion etiolégica del Autismo
de Kanner y del S.de Asperger, es como decia un clésico
espafol sobre el largo puente del rio Manzanares con tan
escasa agua: “Muchos ojos para tan pocas lagrimas”, pues
muchas son las investigaciones abiertas, y pocos y aislados,
los resultados. Sin embargo, hay suficientes conocimien-
tos para pensar que su causa no es tinica -lo que explica la
variabilidad expresiva—, mas genética que ambiental y més
poli que unigénica.

Clasicamente se estudi6 la incidencia familiar, la dife-
rencia entre gemelos y el reparto por sexos, con el hallaz-
go de la ostensible y mayor concordancia entre monozigo-
tos, la baja frecuencia en mujeres y la mds alta intrafamiliar,
y sus resultados dieron las bases para excluir las teorias ini-
ciales del origen ambiental puro en familias emocionalmente
frias y con poca afectividad hacia sus hijos.

Los datos a tener en cuenta son:

- E195% son esporadicos. Las formas familiares, no siguen
patrén mendeliano.

- La concordancia es del 75% en gemelos monozigotos y
de menos del 10% para los dizigotos: demostracion de
factores genéticos.

- Elriesgo para un 2° hijo autista es de 5 a 6% (el general
para un tinico hijo afectado es 1/750): Por tanto, se incre-
menta en mas de 40 veces.

- El predominio en varones es de 3-4/1 como media de
varios estudios. Se plantea asi la posible influencia gono-
somica en el marcaje cerebral.

- Se da en todas las razas y etnias, con alta incidencia en
judios: ;Consanguinidad? ;Factor étnico?

- (Influencia de la afiosidad reproductiva? Se ha publica-
do que la maternidad y/o la paternidad superior a 40
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Trastornos del espectro autista (TEA)
(Trastorno generalidado del desarrollo mental)

Y Y

‘ Causa conocida ‘ ‘ Causa desconocida ‘

Y Y

Rett Autismo infantil precoz
Frax Asperger
Ang Savanta
ET Trast. desint. inf. (Heller)
NF1
Dupl 15q
Metabolopatias...
Y

‘ Estudios especificos ‘ ‘ Estudio inespecifico

Figura 2.

afios favorecen el autismo en la descendencia. Asi, por
cada 5 afios de incremento en la edad materna, el ries-
go aumenta un 18%, o sea, una mujer de 30 afios tiene
18% més de probabilidades de tener un hijo autista que
una de 25 afos, y asi sucesivamente. (Shelton)

- Dermatoglifos inhabituales: Ntimero total de crestas digi-
tales disminuido por exceso de arcos, asi como bajo valor
del a-b total y aumento del nimero de crestas palmares
aberrantes (Arrieta).

- Y cuando hay “Carga Familiar”: Trastornos de afecti-
vidad, ansiedad, timidez... en los padres, la pregunta es:
;Se trata de un factor genético o es acaso ambiental?

PLANTEAMIENTO DEL ESTUDIO ANTE UN
PACIENTE

Como en todas las ramas de la medicina clinica, los pasos
a seguir son la anamnesis y la exploracion, mas las preguntas
dirigidas especificamente a conocer rasgos similares en otras
personas de la familia inmediata, las incidencias gestacio-
nales, del parto y periodo neonatal, el desarrollo psicomo-
tor y sus caracteristicas afectivas, el ambiente de crianza...
y si con todo ello encontramos datos sugerentes de una
forma sindrémica (5-10% de casos), orientamos el estudio
de forma especifica, tal como se recoge en la figura 2.

Si atina dismorfias, retraso mental, micro o macrocefa-
lia no familiares, epilepsia, sordera, déficit visual... el estu-
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dio es més genérico en la biisqueda de alteraciones cromo-
somicas —-mds estructurales que numéricas-, y con frecuen-
cia se precisa para su identificacion del cariotipo de alta cali-
dad. Si el cariotipo es normal, el estudio de regiones sub-
teloméricas, acaso la hibridacion in situ fluorescente, o la
hibridacion genémica (CGH arrays) que encarece obvia-
mente la investigacion, aunque justificada plenamente cuan-
do hallamos la causa y podemos ofrecer un asesoramiento
genético eficaz. (Fig. 3).

El planteamiento anterior es valido para las formas
puras, pues en un 75% se suma algtn grado de déficit men-
tal y en un 10-25% epilepsia, amén de la comtin macrocefa-
lia.

.Y CUALES SON LOS RESULTADOS?

En un reciente estudio (Shen) de 933 pacientes con TEA,
y con relacién hombre/mujer de 4.24/1, el cariotipo hallo
alteraciones en el 2.23% y el estudio de expansion para el S.
FRAXA, tan sélo el 0.23%, mientras que por CGH arrays
para todo el genoma, el porcentaje de alteraciones cromo-
somicas clinicamente significativas fue del 7%, predomi-
nando las deleciones sobre las duplicaciones (6.3/3.7). No
se hall6 patologia alguna en los 31 pacientes con Asperger.

/QUE OTROS GENES PUEDEN ESTAR
RELACIONADOS CON LOS TEA?

Los estudios en familias en donde habfa mas de una per-
sona afectada por TEA, han permitido sefalar la influencia
de distintos genes cuyas mutaciones pudieran estar impli-
cadas en la causa del autismo, puro o sindrémico (Lintas):
- Haploinsuficiencia del gen SHANK3/PROSAP2: 22q13.

(Involucrado en sinapsis) (1% TEA). Conlleva déficit

severo de lenguaje y sociabilidad (Moessner)

- Delecioén o duplicacién microcitogenética: 7q31-32 (gen
SPCHI1): asocia ausencia de bulbos olfatorios e hipoa-
cusia.

- Delecién Xq13 y Xq22.3 (genes NLGN3 y 4: neuroligi-
na) ;Implican defecto en la sinaptogénesis?. Asocian tics
y ansiedad. (Thomas, Jamain) (<1% de TEA).

- HOXA1 (gen homeobox en 7p15), que muta en recesivo
para asociar autismo con sordera, anomalias tronco-ence-
falicas y alteraciones visuales. (Bosley)

- Genes de susceptibilidad: Neurexina (NRXN 1, 2 ,3), en
2q32, 11q13, 14q24.3...Representan el 1.5% de TEA..
Suman variables sintomas tales como hiperactividad,
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- Si disworfias no especificas Yy/o retraso
psicomotor o déficit mental: Estudio General

-Cariotipo alta resolucién (> 550 bandas) y congelar para eventual FISH.

+
-Regiones subteloméricas (MLPA)

L]

-Reservar ADN para CGH arrays...
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Figura 3.

depresion, convulsiones, dificultades de aprendizaje y
acaso dismorfias (Kim).

- Genes involucrados en la mielinizacion: SLC25A12 en
el Cr2 que esta involucrado en la funciéon mitocondrial
y el mantenimiento de los niveles de ATP en la célula.
La mielinizaci6n afecta a la conectividad neuronal y ésta
puede se parte de la causa del comportamiento de las
personas con TEA. (Courchesne)

- GABRA4 y GABRBI, genes receptores GABA. Tienen
un papel en la ansiedad. Asociados con el autismo, su
disrupcién puede manifestarse como epilepsia.

- Captacion de serotonina: En cerca de 30% de los indivi-
duos con TEA se observan niveles elevados de seroto-
nina. Al tratar a estos pacientes con inhibidores de la
reutilizacion de serotonina, los sintomas mejoran. Se
piensa que algunas variantes del gen 5-HTTLPR pue-
den contribuir a las manifestaciones de TEA.

- Yotros.

Y CON TODO ELLO ;QUE CAMINO DE
INVESTIGACION SE SIGUE?

Belmonte y Bourgeron proponen un modelo de inter-
pretacion biol6gica del ser autista en donde genes conoci-
dos de causas sindrémicas como el FMR1 (S.FRAXA),
MECP2 (S. RETT), PTEN (Cowden-Bannayan), TSC, NF1...,
originan modificaciones en la red neuronal de accién deri-
vandose de ello y en funcién de la especificidad de cada
uno, anomalias en el ntimero, forma y conexién de las sinap-
sis que abocarian a déficit mental, desbalance entre excita-



cién e inhibicién (Glutamato-GABA) con susceptibilidad a
la epilepsia y fallos en el procesamiento de la informacién
neuronal, incremento del niimero de células cerebrales con
la macrocefalia habitual, y aumento de la serotonina que
tendria implicacién en los trastornos obsesivos-compulsi-
vos. Esta podria ser una explicacién para la Fragilidad Xq27,
el S. de Rett, la duplicacién de 15q11-q13...

Para las formas no sindrémicas, la combinacion de varios
polimorfismos con variable niimero de copias (CNV-s), esta-
rian implicados en desbalance en el desarrollo y funcién
cerebral del ser autista, lo que apoya el concepto de heren-
cia oligogénica propuesto por Brkanac, en la cual hay un
efecto aditivo de genes de susceptibilidad para el autismo,
los cuales presentan en su secuencia un niimero variable de
copias de nucle6tidos normales. EI conocimiento de losras-
gos genéticos de las familias con mds de un afectado, puede
llevar a disefiar biochips que permitan el diagnéstico bio-
légico en las formas puras.
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REUNION DE PRIMAVERA DE LA SCCALP

Comunicaciones Orales

VIERNES 23 DE ABRIL, 16.00 A 17.00 H, SALON DE ACTOS
Sesién n® 1: Pediatria general
Moderadores: Dra. Isolina Riafio Galdn y
Dra. Susana Alberola

1. ANEMIA HEMOLITICA POR ANTICUERPOS FRIOS EN LA
EDAD INFANTIL: REVISION DEL PROBLEMA A PROPOSI-
TO DE TRES CASOS. Redondo Sanchez D, Fernandez Alvarez D,
Muriel M, Lozano Losada S, Gallego Delgado L, Lamas C, Alvarez
AB. Hospital Clinico Universitario de Salamanca.

La anemia hemolitica auto inmune (AHAI) es un proceso rela-
tivamente frecuente en la edad infantil contando con una inciden-
cia de 1/80.000, producida por anticuerpos que se unen a la mem-
brana eritrocitaria ocasionando una destruccién precoz de los hema-
tfes. Cuando los Ac implicados reaccionan a temperatura fria se
conoce como AHAI por anticuerpos frios y este proceso incluye
la enfermedad por crioaglutininas y la hemoglobinuria paroxisti-
ca a frigore, sin olvidar los casos secundarios a procesos inmunes
(LES, drogas, linfomas, etc.).

Existen diferencias importantes en este tipo de hemolisis fren-
te a la producida por Ac caliente, tales como que los Ac suelen ser
IgMy el Ag eritrocitario diana el I 0 1. La hemlisis es debida a fija-
cién del complemento y ocurre en el espacio intravascular ocasio-
nando hemoglobinemia y hemoglobiniria que es la responsable del
color oscuro de la orina. En los nifios la AHAI por Ac frios suele ser
secundaria a infecciones previas por Mycoplasma, viricas por EBV,
CMV o bacterias Legionella, E. coli.

Objetivos: Se presentan tres casos de AHAI por Ac frios segui-
dos en el S. de Pediatrfa del H. Universitario de Salamanca. Se
comentan las pruebas diagndsticas y el seguimiento de los casos
ast como las peculiaridades de las AHAI por Ac firos.

Material: Caso 1: Paciente de 4afios con AF de alérgicos e inmu-
nes. Refiere H* de 20 h. de evolucion con palidez, fiebre y orina

oscura. Decaimiento, subictericia y ausencia de visceromegalia. En

urgencias se detecta Hb 4,9 g/L, hematies 1.510.000, reticulocitos

21,3%, hemoglobinuria ++++ sin hematuria, LDH:1.263U/L, Bi Indi-

recta: 4.3 mg/dl. Test de coombs directo ++++ aglutinando C3c y

(3d. Ciroagltininas positivas con especificidad anti I
Caso 2: Nifia de 8¢, H* catarral 1 sem. previa al ingreso. Refie-

re fiebre alta, vomitos, abdominalgia, ictericia y orina oscura de 2

dias de evolucion. Hb 9,7 mg/dl; hematies 3.200.000, reticulocitos

1% LDH: 40204 U/L, BiI: 10,6; GOT: 138, GPT: 5 GGT 20 U/L Ure-

mia 149 mg/dl, creatinina 1,67 mg/dl. Hemoglobinuria ++++, pro-

teinuria 500 mg. Test de Coombs positivo. Crioaglutininas Anti I y

Ac anti Donath-Landsteiner positivos. Ac frente Mycoplasma posi-

tivos. Se trata la IRenal forzando diuresis con furosemida e hiper-

hidratacion con evolucion favorable.

Caso 3: Paciente de 13 afios que ingresa por ictericia y can-
sancio después de una estancia en la nieve. Buen estado general,
ictericia leve, no visceromegalia. Hb 11 g/dl. Hematies: 3.525.000,
reticulocitos 2,7%, 14.200, Ne 2000/ mm?, plaquetas 180.000, GOT:
34, GPT: 28, LDH: 445, Bi. Indir: 10,3, haptoglobina 1,2 mg/dl.
Coombs ++++ para C3, IgM e IgG, Crioaglutininas anti I. Coagu-
lopatia con Ac antifosfolipidicos positivos, C3 88, Ac. ANA: 1/80.
La evolucion sin tratamiento sigui6 con hemolisis compensada y
esl estudio microbiologico apunto ainfeccion por Chlamydia pneu-
moniae por lo que recibe tto econ macrélidos sin mejorar la situa-
cion se descarta proceso expansivo asi como inmune aunque solo
le falat un criterio para LES. A los 3 afios de seguimiento persis-
ten todas las alteraciones y ademds una PTI que precisa tto. corti-
coideo con respuesta parcial.

Comentarios:

- Ante un cuadro agudo de anemia y orina oscura, uno del los
diagnésticos a manejar es la AHAI ampliando el estudio prac-
ticando test de Coombs y rto. de reticulocitos para su enfoque
diagndstico.

- La hemdlisis intravascular severa que suele acompafiar éstos
procesos puede ocasionar I. renal por lo que en el Tto se debe

©2010 Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria, Castilla y Ledn
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, distribucidn y reproduccidén por cualquier medio para fines no comerciales,

siempre que se cite el trabajo original.

122 VOL. 50 N¢ 212, 2010



Comunicaciones Orales

hiperhidratar y forzar la diuresis como se hizo en uno de nues-
tros casos.

- El diagndstico puede ser dificil si no se manejan las tomas a
la temperatura adecuada.

- Aunque en los nifios la causa desencadenante suele ser infec-
ciosa pricipalmente por Mycoplasma, se debe hacer un segui-
miento para descartar otras causas subyacentes.

2. CARACTERISTICAS EPIDEMIOLOGICAS DE LOS PACIEN-
TES PEDIATRICOS REMITIDOS A UNA UNIDAD DE SALUD
MENTAL INFANTIL. Melgar Pérez ], Lépez Villar P*, Ferndndez
Tejada E**, Moran Poladura M, Ferndndez Fernandez EM, Sudrez
Castafién C, Meana Meana A*. Servicio de Pediatria. Hospital de Cabuie-
fies. Gijon. *CS La Calzada. Gijon. **CS Zarracina. Gijon.

Objetivos: Conocer los caracteristicas epidemioldgicas de los
pacientes pedidtricos remitidos a una unidad de salud mental infan-
til.

Material y métodos: Estudio observacional, descriptivo y retros-
pectivo en el que se analizan todas las consultas pediatricas (de eda-
des comprendida entre 0-14 afios) derivadas a la unidad de salud
mental infantil del drea sanitaria V de Gijén (Asturias) durante el
afio 2008.

Resultados: Durante el afio 2008, se han atendido un total de
833 pacientes siendo mas frecuentes las consultas en varones con
un 65%. La edad media de pacientes ha sido de 9 afios, teniendo
una media de 5 consultas por paciente. La patologia més frecuen-
te han sido los trastornos de atencién e hiperactividad (TDAH) con
un 5% seguidos de trastornos por separacién (3,1%). Segtin el sexo,
en varones los motivos més frecuentes de consultas fueron el TDAH
(6,3%) seguido de los trastornos generalizados del desarrollo (3,9%)
mientras que en mujeres fueron més frecuentes los trastornos de
separacion de los padres (3,8%) seguidos de trastornos de ansiedad
(3,2%).

Conclusiones: Los trastornos psiquiatricos son importantes
durante la edad peditrica. Los varones y los nifios durante la puber-
tad son los mas susceptibles de padecer patologia psiquiatrica. EI
TDAH es el principal motivo de derivacién a una unidad de salud
mental infantil, existiendo claras diferencias segtin el sexo.

3. RELACION DE LA DIABETES MELLITUS TIPO I CON
OTRAS ENFERMEDADES AUTOINMUNES. Bertholt ML, Luzu-
riaga C, Caldeiro M], Villegas N, Rebollo A, Palenzuela I. Servicio
de Endocrinologia Pedidtrica. Hospital U. Marqués de Valdecilla. San-
tander.

Introduccion: Es conocida la relacion entre diabetes mellitus
tipo I (DBT1) y otras enfermedades autoinmunes como tiroiditis,
enfermedad celfaca e incluso vitiligo. Dicha asociacion es relati-
vamente frecuente. Sin embargo el hallazgo de otras patologias de
este origen, como gastritis o hepatitis, es menos habitual.

Material y métodos: Se describen las historias clinicas de tres
nifios diagnosticados de diabetes tipo uno, que posteriormente pre-
sentaron manifestaciones de otras enfermedades autoinmunes.

Resultados: los datos de los pacientes se exponen en la Tabla L.

Comentarios: En el seguimiento de los nifios con diabetes debe-
mos estar atentos a los hallazgos clinicos y de laboratorio, consi-
derando las diversas enfermedades de base autoinmune entre los
posibles diagndsticos, aunque no se trate de las més frecuentes. Las
dos patologias que han presentado nuestros pacientes son graves.
Se pensara en hepatitis autoinmune si hay aumento de transami-
nasas, elevacién de inmunoglobulinas y anticuerpos anti-nuclea-
res positivos. Actualmente se plantea el tratamiento precoz con cor-
ticoides, con el fin de evitar el fracaso hepético. Ante un dolor abdo-
minal persistente, descartadas otras patologias, incluida la presen-
cia de Helicobacter pylori se considerara la gastritis autoinmune.
La misma se asocia con anemia perniciosa, mayor riesgo de tumo-
res carcinoides y adenocarcinoma gastrico.

4. ELEVADO GASTO ENERGETICO POR MASA LIBRE DE
GRASA EN LA DELGADEZ CONSTITUCIONAL. Garrote R,
Marugan JM, Moreno E, Abad S, RedondoMP?, Alonso-FranchM?,
Calvo C, Torres MC. Servicio Pediatria, Hospital Clinico Universitario
Valladolid. "Nutricion Humana, Facultad de Medicina Valladolid.

Introduccion: La delgadez constitucional (DC) se define como
la delgadez no secundaria a una enfermedad organica o anorexia
nerviosa. Los mecanismos subyacentes a esta condicién se desco-
nocen.

Objetivos: El objetivo de nuestro estudio fue comparar el gasto
energético en reposo (GER) en nifios y adolescentes con DC y los
nifios con peso corporal normal, y describir la agrupacion familiar
de casos de delgadez constitucional.

Métodos: Estudio analitico ambispectivo en 18 nifios, 10 nifias
y 8 nifios, con DC (6.8-19 afios) utilizando como controles 18 nifios
normales de similar edad y sexo (8-17 afios) en fases de pubertad
equiparables. Los nifios fueron clasificados de acuerdo a los recien-
temente publicados puntos de corte para delgadez del indice de
masa corporal (IMC) de Cole: Los nifios con DC se situaban por
debajo de 18,5, siendo estable por lo menos en el dltimo afio, y entre
18,5y 25 en el grupo control. El grupo con DC presentaba un IMC
entre 17-18.5 en 6 casos, entre 16-17 en 9 casos, y menores de 16
en 3 casos. Ninguno de los nifios con DC mostraba sintomas de
enfermedad crénica, con normalidad en exdmenes basicos de labo-
ratorio, incluyendo siempre hormonas tiroideas y determinacion
de anticuerpos IgG/IgA antigliadina e IgA transglutaminasa tisu-
lar, con una ingesta caldrica normal (por encima del 80% de las RDA
para edad y sexo, datos obtenidos en una encuesta prospectiva 3
dias) y que no cumplen los criterios DSM-IV para la anorexia ner-
viosa. Ademds, se describe el IMC de los padres. La composicién
corporal (masa grasa (MG) y masa libre de grasa (MLG)) fue cal-
culada por métodos antropométricos (pliegues cutdneos), y el GER
por calorimetria en ayunas (Deltatrac). Andlisis estadistico: La com-
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TaBLA L.

Paciente uno

Paciente dos Paciente tres

Sexo y edad actual

M, 21 afios

M, 5 afios y 8 meses H, 11 afios y un mes

Antecedentes personales

Sin interés

Sin interés Sin interés

Antecedentes familiares

Tios maternos: artritis reumatoide

Abuelos materna y paterna: Tia materna: hipotiroidismo

DBT2
Debut diabetes 1
Edad al debut DBT 22 meses 2 afios y 1 mes 9 afios y 10 meses
Clinica al debut Triada clésica (poliuria, polidipsia, polifagia). Pérdida ponderal
Glucemia/Cetonemia 668 mg/dl/cetonuria 736 mg/dl/3,8mmol/L 320 mg/dl/6,6mmol/L
Estado dcido/base Acidosis metabélica compensada
Sodio 129 mg/dl 129 mg/dl 134 mg/dl
HbAlc % 1% 14,8%
Péptido C-pico tras glucagon 0,08 ng/ml 04 ng/ml 0,26 ng/ml
Hemograma, Bioquimica, Hormonas
tiroideas y GH Normales
Pauta inicial insulina NPH + Regular NPH + Lyspro
Enfermedad autoinmune concomitante
Edad al estudio 9,12 afios 46 10
Clinica asociada No Dolor adominal

Motivo del estudio Elevacién de transaminasas Dolor adominal persistente, descartadas otras patologias

IgA (N10-263 mg/dL) normal normal 278 mg/dl (elevada)

IgE (N<100UI/ml) 144 -

A2 negativo 84

Ac Anti-insulina - positivos positivos

Ac Anti-gliadina; Anti-transglutaminasa; Negativos reiteradamente

Anti-reticulina; Ac Anti-tiroglobulina;

Ac Anti-peroxidasa tiroidea.

TSI -

Ac Anti-nucleares 1/1280 negativo

Ac Anticélulas paritales gdstricas - Positivos Positivos

HLA DR3/DR4 DR3/DR4 DR3/DR4
DQ2/DQ3 DQ2/DQ9 DQ-

Digndstico presuntivo Hepatitis autoinmune Gastritis autoinmune

Biopsia Hepética (pendiente) Gastritis crénica atréfica Gastrica (pendiente)

Conducta Corticoides Omeprazol

paracion de medias se realiz6 con el test de Mann-Whitney y para
las variables cualitativas se empled la prueba de Chi cuadrado (*p
<0,05; **p <0,01; ***p <0,001).

Resultados: Todos los resultados se presentan como medias (x)
y desviaciones estindar (DE), respectivamente, en el grupo con DC
y grupo control (GC): Edad (afios): 12,29 (2,63) y 12,54 (2,24), peso
(kg): 31.28 (8,09) y 47,36 (11,73)***, IMC (kg/m?) 14,23 (1,02) y 19,16
(2,32)**, MLG (kg) 26,93 (6,57) y 36,54 (7,92) **, MG 4,35 (1,84) y
10,82 (4,76)***, IMC del padre 21,26 (2,13) y 25,36 (3,85) **, IMC de
la madre 20,79 (2,20) y 22,16 (2,79) (p = 0,16). El GER fue significa-
tivamente menor en el grupo de DC (1106,5, 240.72) que el GC
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(1353,3,270.01) *. Sin embargo, el cociente GER/kg de MLG fue
mayor en el grupo de DC (x, intervalo de confianza de la media del
95%, y DE): 41,39 (40.33-42.45), 2,36, que en el grupo control: 37,37
(35.93-38.81), 3.06 ***. 8/36 padres (5 mujeres) del grupo de DC
tuvieron un IMC menor de 18,5, y s6lo 2/36 padres (1 mujer) en
el GC (p = 0,046).

Conclusién: Los nifios y adolescentes con delgadez constitu-
cional presentan un menor gasto energético en reposo, pero corre-
gido por la masa libre de grasa es mayor que en el grupo control.
Hemos observado una tendencia familiar a la delgadez constitu-
cional.
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5. REVISION DE LOS CASOS DE ACONDROPLASIA EN
NUESTRO HOSPITAL DESDE 1975 HASTA 2009. Gonzalez San-
chez M, Larrea Tamayo E, Morales Luengo F, Alcdntara Canabal L,
Llano Rivas I*, Fernandez Toral J*. Servicio de Pediatria, *Servicio de
Genética. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccién: La acondroplasia es un tipo de osteocondrodis-
plasia y es la causa mas frecuente de hipocrecimiento patoldgico
por este motivo. Asocia una alta morbimortalidad. Responde a una
herencia autosémica dominante. En un 80% de los casos se trata de
una neomutacion que ocurre en el gen FGFR 3 (4p16.3., uno de
los receptores de factores de crecimiento de los fibroblastos) y en
un 95%, es una sustitucién de glicina por arginina en el codén 380
(G380A) en el dominio transmembrana,.

Métodos: Revisamos los casos de acondroplasia diagnostica-
dos en nuestro hospital entre los afios 1975 y 2009. Describimos las
caracteristicas epidemiolégicas y las complicaciones aparecidas.
Analizamos también el resultado del estudio genético.

Resultados: Hemos diagnosticado 18 pacientes con acondro-
plasia. Un 50% de ellos son varones y un 50% son mujeres. En un
66% se realiz el estudio genético, demostrandose en todos la muta-
cién G380A, siendo de novo en el 94,4%. Solo uno tenia el antece-
dente de su madre afectada. Un 44,4% de los casos fueron diag-
nosticos prenatales, y el resto efectuados en el periodo neonatal,
salvo un paciente que fue realizado a los dos meses de vida. La edad
media de los padres en la gestacion fue de 40 afios en el padre y de
28,5 afios en la madre. El 22,2% presentaron bronquitis de repeti-
cién, predominantemente en los dos primeros afios de vida, de habi-
tual evolucion favorable, salvo un paciente que falleci6 por insu-
ficiencia respiratoria a los 6 afios de edad. Por otitis de repeticion,
fueron adenoidectomizados un 16,6%. Del 17% de los pacientes
diagnosticados de hidrocefalia, s6lo en uno fue precisa la coloca-
cién de drenaje valvular ventriculo-peritoneal.

Conclusiones: La acondroplasia es una entidad que asocia posi-
bles complicaciones respiratorias, dticas, articulares y de circula-
cién del liquido cefalorraquideo, ademés del hipocrecimiento disar-
monico, que es el signo gufa diagndstico, més precoz. Un proto-
colo de seguimiento especifico puede mejorar el prondstico a corto
y largo plazo. El estudio genético es confirmatorio de los signos cli-
nicos y radioldgicos, asf como el método mas precoz para una iden-
tificacion prenatal.

6. LEUCEMIA MIELOIDE CRONICA TIPO ADULTO: TRATA-
MIENTO CON INHIBIDORES DE LA TYROXIN-KINASA.
Lamas Pérez C, Muriel Sénchez M, Ferndndez Alvarez D, Gallego
Delgado L, Alvarez Gonzalez AB, Mateos Diego A, Redondo San-
chez D, Lozano Losada S. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial
de Salamanca. Salamanca.

Antecedentes y objetivos: La leucemia mieloide crénica (LMC)
es una enfermedad maligna caracterizada por la expansién en MO
de células stem asociadas a una lesion genética especifica que es el

cromosoma de Philadelphia t(9,22) (q34;q11), gen ber/abl. Este gen
tiene un potencial leucemigeno basado en una desregulacién de la
actividad de la tyroxin-kinasa; como resultado ocurre una prolife-
racion celular disregulada con disminucién de la adherencia del
estroma de la MO y reducida respuesta apoptética a los estimulos
mutagénicos, consecuentemente se produce un elevado niimero de
granulocitos y de sus precursores inmaduros en sangre periférica.
Es poco frecuente en nifios y estan bien reconocidas tres fases de la
enfermedad: F crénica, crisis blastica y fase acelerada. El tratamiento
actualmente recomendado, conociendo la actividad del gen ber/abl
sobre la tyrosin-kinasa, es con imatinib mesilato que induce una
respuesta duradera en una alta proporcion de pacientes.

Método: Presentamos un caso de LMC en una nifia de 12 afios
tratada con imatinib mesilato, comentando su respuesta al trata-
miento y evolucion.

Caso clinico: Paciente de 12 afios remitida por presentar aste-
nia de dos meses de evoluci6n, artralgias erréticas, pérdida de 1 kg
de peso y un recuento de leucocitos de 234.000/mm?, Hb de 9 g/dl;
plaquetas de 680.000/mm?, buen estado general, adenias miltiples
<0,5 cm, esplenomegalia de 3cm. Frotis: mielocitos 34%, metamie-
locitos 11%, blastos 4%, cayados 5% y segmentados 30%. Eritro-
blastos circulantes 1%, reticulocitos 3,1%, LDH 1434 U/L. T. Pro-
trombina 63%, TPTa: 48,9, fibrinégeno 413 mg/dl, DD 0,66.

MO: Compatible con LMC en fase crénica. t(9,22) positiva en el
90% de las células. ber/abl mayor positiva. PCR cuantitativa: 567,3
copias. En sangre periférica 64% de las células son ber/abl positivas.

Recibe tratamiento con hiperhidratacién, rasburicasa, hidrea e
imatinib a 300 mg/dia obteniendo buena respuesta y buena tole-
rancia. A los 12 meses de tratamiento se aumenta la dosis de ima-
tinib a 400 mg/dia por no haber alcanzado respuesta molecular
completa.

Conclusiones: El objetivo del tratamiento es conseguir res-
puesta hematoldgica en tres meses, remision citogenética menor en
6 meses (35-60% de las células cromosoma philadelphia +) y mayor
a los 12 meses, respuesta molecular a los 18 meses; esta respuesta
la consiguen el 80% de los casos tratados con 400 mg de imatinib.
Se sefiala una supervivencia a los tres afios del 94%, mientras que
la mortalidad asociada al TMO es el 40% en no emparentados.

El gen ber/abl sirve para monitorizar la enfermedad residual,
las formas que se hacen resistentes al imatinib deben ser detecta-
das y ser tratadas con otros inhibidores de la tyroxin-kinasa. La res-
puesta al tratamiento es el principal factor prondstico.

7. LEUCEMIAS DE CELULAS T: CONSIDERACIONES CLINI-
CAS Y METABOLICAS, A PROPOSITO DE DOS CASOS.
Redondo Sanchez D, Fernandez D, Muriel M, Gémez de Quero P*;
Lozano Losada S, Alvarez Gonzélez A, Ferndndez F*, Plata Izquier-
do B. S. de Pediatria. Unidad de Hemato-oncologia. *UCI pedidtrica. Hos-
pital Universitario de Salamanca.

Introducion. La leucemia linfobldstica aguda es el proceso onco-
16gico mds frecuente en la edad infantil representando el 32% de
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todos los casos, en el 15% de éstos, la clona tumoral deriva del timo-
cito ocasionando la leucemia linfoblastica de célula T (LLA-T) que
infiere un peor prondstico y se caracteriza clinicamente por acom-
pafiarse de linfadenopatia masiva, masa mediastinica, hiperleuco-
citosis y mayor riesgo de afectacién del SNC. Estas peculiarida-
des cursan con verdaderas situaciones de emergencia por la com-
presion de la cava superior y el riesgo de lisis tumoral

Objetivo: Presentar dos casos de LLA-T vividos en el Servi-
cio de Pediatria del H. Universitario de Salamanca y destacar sus
caracteristicas clinicas de debut de la enfermedad y las medidas
terapéuticas de emergencia ademas de la evolucion clinica

Caso 1: Lactante de 7 m de edad, AF: Tio leucemia a los 62 afios.
AP: Tercera gestacion de padres sanos no consanguineos; curso nor-
mal. Amniocentesis: 46 XX (madre: 38afios). Parto a término, euté-
cico. Liquido amnidtico hemorragico. Apgar 8/9/10. Fenotipo del
RN: macrocefalia, frente ancha, microftalmia bilateral, microcornia
y ausencia de transparencia ocular.

H?# Actual: Cuadro de 10 dias de evolucién consistente en tos sin
fiebre dos dias previos notan tumefaccién del cuello y de la cara por
lo que acuden al hospital donde se practica Rx térax, apreciandose
un gran ensanchamiento mediastinico y signos de dificultad respi-
ratoria, que fueron empeorando, por lo que la remiten a nuestra
UCIP. Regular estado general, buena perfusion periférica. Macro-
cefalia (PC>P97). Angioma 3-4 mm preesternal. Microadenias late-
rocervicales y submandibulares. AC: Taquicardia. Soplo sistélico
1I/VIen BEL AP: SatO,: 90%. Leve tiraje subcostal. Sibilancias, ron-
cus y estridor inspiratorio. Abdomen: Hepatomegalia 2 cm. Esple-
nomegalia 3 cm. Hb: 11,5g/dL; Leucocitos: 17.820/pL (Ne: 21%, Li
80%), Plaquetas: 183.000/pL. Sospecha de blastos en sangre peri-
férica. LDH: 1463U/L. acido trico 7,8 mg/dL, PCR: 0,1mg/dL. Sos-
pecha de leucemia linfoblastica aguda con masa mediastinica y sin-
drome de vena cava superior,y elevado riesgo de sindrome de lisis
tumoral. Se inicia tratamiento con: Metilprednisolona (40
mg/m?/dfa)Alcalinizacién (Bicarbonato: 100 mEq/m?/difa) y Ras-
buricasa (0,20 mg/Kg/dia).

CMEF SP: 41% células blasticas: Ag precursores: TdT, CD34,
HLA-DR: Negativos. Ag B: CD19, CD10, CD20: Negativos. Ag T:
CD2,CD3, CD3c, CD4, CD5,CD7, CD8 Y RCT alfa/beta: Positivos.
RCT gamma/delta: Negativo. Ag mieloides: CD45: Positivo. CD13,
(D33, CD56, CD66, CD117: Negativos. ESTUDIO M.O: CITO-
GENETICA: Pérdidas en el 13q. HIS: Sonda RB1 en 200 células:
Positivo en 60% clonal (confirma pérdidas de13q). Reordenamien-
to MLL, BCR/ABL: negativos. LCR: Sin blastos.

Otras pruebas complementarias: Ecografin abdominal: Polies-
plenia. Higado y rifiones normales,Estudio cardioldgico: Estenosis
Pulmonar leve. RMN craneal (3 m): Adelgazamiento del cuerpo
calloso. Ecografia cerebral (7 m): Dilatacion biventricular principal-
mente derecha que sugiere atrofia cerebral de predominio frontal.
Oftalmologin: Microftalmia, globo ocular con alteraciones en polo
anterior. AV compatible con ceguera. Leucocoria bilateral (catara-
ta congénita). Gammagrafia dsea: Sin alteraciones. Se diagnostica de
sindrome cardiofasciocutdneo y LLA-T. Recibe quimiterapia para
LLA-AR obteniendo una respuesta tardia consiguiendo remision
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completa y finalmente Trasplante alogénico emparentado se su her-

mana, presentando una recaida precoz que no se pudo controlar.

Caso2. Paciente de cinco afios con historia de cinco dias de
hematomas, palidez y febricula. A la exploracién presentaba ade-
nopatfas generalizadas de 1 cm, taquicardia y hepatoesplenome-
galia de 4 cm. Examenes complementarios: Leucocitos 81.380/mm®
(92% Li), hemoglobina 7.9 g/dl, plaquetas 11.000/ mm?®. Frotis 90%
células blasticas, LDH: 1.102 U/L. Estudio de MO: infiltracion 93%
de células bldsticas con marcadores T positivos. Ag B y mieloides
negativos. No alteraciones cromosdmicas numéricas ni estructura-
les. Rx térax y TAC: masa mediastinica anterior y pequefio derra-
me pleural derecho. Es derivado a nuestro hospital por sospecha
de lisis tumoral. En el hospital de origen comenzaron a tratarlo con
hiperhidratacién con alcalinizacién, alopurinol y prednisona. Se
complica con hiperfosforemia e hipocalcemia, aumento de urea y
creatinina por lo que es remitido a la UCIP de nuestro hospital. Se
canaliza via venosa central y se mantiene la hiperhidratacién y pred-
nisona afiadiendo Rasburicasa y furosemida al tratamiento. Se nor-
malizan los parametros bioquimicos en tres dias.

Se inicia tratamiento segtin protocolo SHOP-2005 con buena
respuesta el dia +8, no se objetivaron adenopatias y la masa medias-
tinica desapareci6. La médula ¢sea del dia +14 mostraba aplasia sin
blastos. Altualmente estd en tratamiento de mantenimiento con
toxicidad hepdtica moderada, manteniéndosa en remision com-
pleta.

Comentarios:

- Las LLA-T habitualmente cursan con masa mediastinica que
ocasiona compresion de la cava superior verdadera urgencia
oncoldgica como ocurrié en nuestros casos

- Alas caracteristicas clinicas se aflade una importante leucoci-
tosis y LDH muy elevada premonitores de sindrome de lisis
tumoral para el que actualmente disponemos de la rasburica-
sa, encima que modifica el metabolismo de las purinas dismi-
nuyendo la precipitacién del ac. drico en los ttibulos renales

8. FISIOPATOLOGIA DE LA PARADA CARDIORRESPIRA-
TORIA PEDIATRICA EN UN MODELO ANIMAL: EL ANTES,
EL DURANTE Y EL DESPUES. Fernandez Barrio B, Lopez-Herce
Cid J*, Mencia Bartolomé S*, Urbano Villaescusa J*. Servicio de Pedia-
tria. Hospital San Agustin. Avilés. *UCI Pedidtrica. Servicio de Pedia-
tria. Hospital Universitario Gregorio Marafidn. Madrid.

Introduccién y objetivos: La parada cardiorrespiratoria (PCR)
es la emergencia vital por excelencia, punto final de muchas pato-
logias agudas graves que comprometen la vida del paciente. En el
nifio, la causa principal de PCR es respiratoria. A pesar de que, desde
su instauracion y prctica sistematica, las maniobras de reanima-
cién cardiopulmonar (RCP) han logrado salvar muchas vidas, la
recuperacion de la circulacién esponténea tras una parada cardio-
rrespiratoria sigue siendo baja. El objetivo de este estudio es anali-
zar la respuesta a la asfixia, la génesis de la PCR, el desarrollo de las
maniobras de RCP y su resultado en un modelo animal infantil.
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Métodos: se incluyeron en el estudio 71 lechones de estirpe
Maryland. Una vez intubados y sometidos a ventilacion mecani-
ca (volumen tidal 10 ml/kg, FiO, 40%, frecuencia 20 rpm, PEEP 4
emH,0) se mantuvo sedoanalgesia y miorrelajacién con propofol,
fentanilo y atracurio. Se indujo la asfixia mediante desconexién del
respirador durante un minimo de 10 minutos. Una vez constatada
la PCR se iniciaron maniobras de RCP segtin las normas interna-
cionales, y tras 3 minutos de RCP se distribuy¢ a los animales en
4 grupos terapéuticos: adrenalina a dosis estandar (ADe, 0,01
mg/kg); adrenalina a dosis elevadas (ADa, 0,01 mg/kg y siguien-
tes dosis 0,1 mg/kg); terlipresina (T, 20 pg/kg); adrenalina més ter-
lipresina (A+T). Se registraron datos hemodinamicos, respirato-
rios), perfusionales y analiticos en estado basal, durante la desco-
nexion, la RCP y la RCE (recuperacién de circulacién espontanea)
en caso de producirse. Los datos obtenidos del andlisis estadistico
se expresan en mediadesviacion tipica.

Resultados: La asfixia condujo a una hipercapnia e hipoxia
bruscas, con taquicardia e hipertension arterial transitorias y un
aumento de las resistencias vasculares periféricas. A los 5 minu-
tos de desconexion ya se puso de manifiesto un deterioro en la fun-
cion hemodindmica (bradicardia, hipotension arterial, bajo gasto
cardiaco e hipertension pulmonar), respiratoria (hipoxia e hiper-
capnia), metabolica (acidosis ldctica) y perfusional (hipoxia tisu-
lar). Los ritmos electrocardiograficos en el momento del diagnds-
tico de PCR fueron bradicardia severa sin TA (62%), asistolia (32%)
y fibrilacién ventricular (6%). Con las maniobras de RCP se consi-
gui6 una TAM de 25+10,7 mmHg y un indice cardiaco de 4,3+3,24
L/min/m? que fueron disminuyendo a lo largo del tiempo de RCP.
La mejoria en la gasometria fue moderada en la oxigenacién mien-
tras que la ventilacién se mantuvo muy pobre. Las maniobras de
RCP tampoco mejoraron significativamente la perfusion tisular ni
sistémica. No se encontraron diferencias relevantes en ninguno de
los pardmetros analizados entre los 4 grupos terapéuticos duran-
te la RCP. Sélo 26 animales recuperaron la circulacién espontanea
(36,6%) sin encontrar diferencias estadisticamente significativas
entre grupos terapéuticos. Inmediatamente tras la RCE se obser-
v6 un periodo hiperdindmico transitorio, con taquicardia e hiper-
tension arterial, que disminuyeron progresivamente, y con el tiem-
po se observé un empeoramiento en la contractilidad y una pér-
dida discreta pero progresiva del tono vasomotor. Se observé una
mejorfa en los pardmetros de oxigenacion, con un aumento esta-
disticamente significativo de la pO, y de la saturacién de oxigeno
arteriales (FiO, 100%). La pCO; arterial se normalizé y se corrigid
parcialmente la acidosis metabélica, con un descenso significati-
vo en los valores de lactato. La oximetria cerebral y renal aumen-
taron discretamente, mientras el pH intragdstrico permanecié muy
bajo y la CO; espirada disminuy0 significativamente. No se encon-
traron diferencias relevantes en ninguno de los parametros anali-
zados entre los cuatro grupos terapéuticos tras la RCE.

Conclusiones: La asfixia conduce a un fracaso hemodindmi-
co en relacién a una hipoxia tisular grave. La reanimacién cardio-
pulmonar no consigue mantener una adecuada perfusion y oxige-
nacién tisular, conduciendo a una acidosis lactica progresiva. A

pesar de la rapida normalizacién hemodindmica y respiratoria tras
la recuperacion de la circulacién espontanea, persisten los signos
de hipoxia tisular y sobre todo espldcnica. La administracion de
adrenalina, terlipresina o la combinacién de ambas no arroja dife-
rencias significativas entre si.

9. TERLIPRESINA COMO TRATAMIENTO COADYUVANTE EN
LA PARADA CARDIORRESPIRATORIA INFANTIL: APLICA-
CION EN UN MODELO ANIMAL ASFICTICO. Fernandez Barrio
B, Lépez-Herce Cid J*, Mencia Bartolomé S*, Urbano Villaescusa J*.
Servicio de Pediatria. Hospital San Agustin. Avilés. *UCI Pedidtrica. Ser-
vicio de Pediatrin. Hospital Universitario Gregorio Marafion. Madrid.

Introduccién y objetivos: La parada cardiorrespiratoria (PCR)
es una de las causas mas importantes de morbimortalidad tanto
en nifios como en adultos. En la infancia, la causa principal de PCR
es respiratoria, y la adrenalina es el firmaco recomendado para el
tratamiento por sus efectos vasoconstrictores e inotropicos. A pesar
de los avances en prevencion, formacién en reanimacion cardio-
pulmonar y tratamiento precoz, el prondstico de la PCR infantil sigue
siendo malo. Por esta razon, es necesario evaluar técnicas y farma-
cos alternativos que puedan mejorar la supervivencia. La terlipre-
sina es un andlogo de la vasopresina, con una potente accién vaso-
constrictora que mejora el flujo sanguineo global y el transporte
de oxigeno cerebral y con resultados prometedores en situaciones
de shock. Algunos autores informan de su uso como tratamiento de
rescate en la PCR refractaria. El objetivo de este estudio es compa-
rar la eficacia de la adrenalina con la terlipresina y con la combina-
cién de ambas en un modelo animal infantil de PCR asfictica.

Métodos: Se incluyeron en el estudio 71 lechones de estirpe
Maryland. Una vez intubados y sometidos a ventilacion mecani-
ca (volumen tidal 10 ml/kg, FiO, 40%, frecuencia 20 rpm, PEEP 4
cmH,0) se mantuvo sedoanalgesia y miorrelajacion con propofol,
fentanilo y atracurio. Se indujo la asfixia mediante desconexién del
respirador durante un minimo de 10 minutos. Una vez constatada
la PCR se iniciaron maniobras de RCP segtin las normas interna-
cionales, y tras 3 minutos de RCP se recogieron datos clinicos y se
distribuy6 a los animales en 4 grupos terapéuticos: adrenalina a
dosis estdndar (ADe, 0,01 mg/kg); adrenalina a dosis elevadas (ADa,
0,01 mg/kg y siguientes dosis 0,1 mg/kg); terlipresina (T, 20 pg/kg);
adrenalina més terlipresina (A+T). En todos los grupos se admi-
nistrd bicarbonato a los 9 y 18 minutos de RCP. Se registraron datos
hemodindmicos (TA invasiva, PVC, presién arterial pulmonar, indi-
ce cardiaco, resistencias vasculares, volimenes intratoracicos...),
respiratorios (saturacion transcutdnea de oxigeno, CO, espirada),
perfusionales (oximetria cerebral y renal, pH intragdstrico, lactato)
y analiticos (gasometrfa, hemograma y bioquimica) en estado basal,
durante la asfixia, la RCP y la RCE. Los datos obtenidos del andli-
sis estadistico se expresan en media+desviacion tipica.

Resultados: 11 animales (15,5%) recuperaron la circulacion
espontanea (RCE) sin precisar farmacos en los primeros 3 minutos
de RCP. Entre los 60 animales que se incluyeron en alguno de los 4
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grupos terapéuticos (ADe, ADa, T y A+T) no se encontraron dife-
rencias significativas durante las maniobras de RCP. De éstos, 15
(25%) lograron RCE con RCP y medicacion, sin encontrarse dife-
rencias estadisticamente significativas atribuidas al farmaco admi-
nistrado en la mayor parte de pardmetros analizados. Los anima-
les que recibieron A+T mostraron una tasa de RCE superior al resto
(A+T 46,7%, ADe 20%, ADa 26,7%, T 6,7%), aunque no se encontrd
significacion estadistica. El tiempo para alcanzar RCE fue similar
entre grupos, y en todos fue inferior a 12 minutos. Al comparar los
animales RCE respecto a los no RCE, se encontrd que a los 10 minu-
tos de desconexion la TAS (p=0,034) y la TAM (p=0,021) fueron sig-
nificativamente superiores en los animales que mds tarde se recu-
perarfan. A su vez, la pCO, arterial fue menor (p=0,005) y el bicar-
bonato arterial superior (p=0,04) en los animales RCE respecto a
los no RCE. El ritmo ECG asociado a un mejor prondstico fue la
actividad eléctrica sin pulso (43,1% de RCE), y el de peor pronds-
tico la fibrilacién ventricular (0% de RCE).

Conclusiones: En nuestro modelo infantil de PCR asfictica la
adicion de terlipresina al tratamiento farmacoldgico con adrenali-
na contribuye a aumentar la tasa de RCE respecto al tratamiento
estandar con adrenalina.

VIERNES 23 DE ABRIL, 16.00 A 17.00 H, SALA ANFITEATRO
Sesién n® 2: Gastroenterologia Infantil
Moderadores: Dra. Cristina Molinos Noriella y
Dr. Victor Alvarez Muiioz

10. CAMBIOS EN LOS AISLAMIENTOS VIROLOGICOS EN
HECES DE POBLACION PEDIATRICA CON LA VACUNA-
CION FRENTE AL ROTAVIRUS. Lobete Prieto C, De Juan Alva-
rez A, Sudrez Saavedra S, Garcia Gonzélez M, Rodriguez Suarez
], Boga Riveiro JA*. Servicio de Pediatrin, *Servicio de Microbiologia.
Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccién: El rotavirus ha sido el agente etiolégico més fre-
cuente en las gastroenteritis de origen virico. Desde el 2006 estan
disponibles en el mercado, pero no financiadas, dos vacunas ora-
les frente al rotavirus. La vacunacion frente al rotavirus ha demos-
trado disminuir el ntimero de episodios de gastroenteritis y su gra-
vedad. La cobertura vacunal entre los susceptibles (menores de un
afio) en el Area Sanitaria IV de Asturias durante el periodo 2008-
2009 segtin fuentes oficiales es del 24,7%.

Objetivo: analizar los aislamientos de virus en las muestras de
heces de los nifios de un drea sanitaria al inicio de la vacunacién
por rotavirus y en un periodo con un porcentaje de vacunacion sig-
nificativo.

Material y métodos: Andlisis retrospectivo de los hallazgos
viroldgicos en los coprocultivos de la poblacién pediatrica del Area
Sanitaria [V de Asturias. Se compararon dos grupos de edad (menor
y mayor de dos afios) y dos periodos: inicio de la vacunacion (2007)
y vacunacion establecida (2008 y 2009).
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Resultados: En el afio 2007 (inicio de la vacunacion) se anali-
zaron 685 muestras de heces. En un 39,9% se aisl6 al menos un virus
(rotavirus 25,5%; adenovirus 2,5%; calicivirus 9,6%; astrovirus 5,4%).

En los afios 2008 y 2009 se analizaron 1352 muestras de heces.
En un 37% se aisl al menos un virus (rotavirus 12,5%; adenovirus
3,3%; calicivirus 8%; astrovirus 19,8%). Las diferencias en el por-
centaje de aislamiento de rotavirus y astrovirus en ambos periodos
resultaron estadisticamente significativas (p<0,0001).

En los menores de 2 afios en el afio 2007 se aisl6 al menos un
virus en un 48,1% de 451 muestras (rotavirus 31,7%; adenovirus
3,1%; calicivirus 11,3%; astrovirus 6,4%). En los menores de 2 afios
en el periodo 2008-2009 se aisl6 al menos un virus en un 43,5% de
832 muestras (rotavirus 16,9%; adenovirus 4,1%; calicivirus 10,2%;
astrovirus 20,1%). Las diferencias en el porcentaje de aislamiento
de rotavirus y astrovirus en ambos periodos resultaron estadisti-
camente significativas (p<0,0001).

En los mayores de 2 afios en el 2007 se analizaron 234 muestras
en las que se aisl6 al menos un virus en un 23,5% (rotavirus 13,7%;
adenovirus 1,3%; calicivirus 6,4%; astrovirus 3,4%). En los afos 2008
y 2009 se analizaron 520 muestras con un resultado positivo para
virus en un 26,5% (rotavirus 5,4%; adenovirus 2,1%; calicivirus 4,5%;
astrovirus 19,2%). Las diferencias en el porcentaje de aislamiento
de rotavirus y astrovirus en ambos periodos resultaron estadisti-
camente significativas (p<0,0001).

Conclusiones: Se ha observado un cambio en los aislamientos
de virus en heces en los periodos analizados que podrian estar en
relacion con la vacunacién frente al rotavirus aunque la tasa de cober-
tura vacunal todavia no es amplia. En cualquier caso son necesarios
estudios de seguimiento para poder confirmar estos hallazgos.

11. DESENSIBILIZACION ORAL POR EL METODO DE RUSH EN
PACIENTES CON ALERGIA A PROTEINAS DE LECHE DE VACA
PERSISTENTE. Gonzalez Jiménez D, Diaz Martin J], Jiménez Trevifio
S, Bousofio Garcia C, Arroyo Hernandez M, Rodriguez Sudrez J. Ser-
vicio de Pediatria. Hospital Universitario Central de Asturias.Oviedo.

Objetivos: El objetivo de este estudio es evaluar la seguridad
y la eficacia de la desensibilizacién oral mediante el método rush
en pacientes con alergia persistente a proteinas de leche de vaca.

Métodos: Se recogieron nifios mayores de 3 afios alérgicos a pro-
teinas de leche de vaca. Criterios de inclusion: Ig E especifica posi-
tiva (> 0,35 kU/L) a leche de vaca, caseina, a-lactalbumina o f-lac-
toglobulina y prueba de provocacién positiva previa a la desensi-
bilizacién. El protocolo se aplicd con los pacientes ingresados en el
hospital de dfa, administrdndose dosis crecientes de leche durante
5 dias, desde una dosis inicial de 1 ccal 1% (99 cc de agua y 1 cc de
leche) hasta 200 cc de leche pura el 5° dia. Se obtuvo consentimien-
to informado previo a la realizacién del estudio a todos los padres
y a los propios participantes si eran mayores de 12 afios. Expresa-
mos los resultados en forma de media y el rango entre paréntesis.

Resultados: Se incluyeron 6 nifios, 5 de ellos varones. La edad
media fue de 7,89 afios (3,18-14,85). Los niveles de IGE especifica
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para las proteinas vacunas al inicio de la desensibilizacién fue-

ron: o-lactoalbumina 5,38 (0,9-16,10) kUa/L, p-lactoglobulina 3,44

(0,35-15) kUa/L, caseina 14,49 (0,6-46,10) kUa/Ly leche de vaca 11

(2,10-37,10) kUa/L. Cinco pacientes presentaron sintomas con algu-

na dosis. De las 120 dosis que se administraron se produjeron un

total de 28 reacciones, la mayoria de ellas fueron leves (un 93% tipo

1-3 de la clasificacion de Clark), solamente se produjo una reaccion

anafilactica. Un 68% requirieron tinicamente antihistaminicos, el

14% corticoides y antihistaminicos, el 11% corticoides y salbutamol,

y el 7% corticoides, salbutamol y antihistaminicos. Tras la desensi-

bilizacién, 3 pacientes completaron el protocolo y toleraron 200 cc

de leche entera mientras que el resto llegaron a tolerar 50 cc.
Conclusiones:

- La desensibilizacién en pauta rush es una opcion terapéutica
segura y eficaz para pacientes con alergia persistente a protei-
nas de leche de vaca.

- Latolerancia parcial o total de la leche de vaca supone una
importante mejorfa de la calidad de vida de estos pacientes y
reduce el riesgo de reacciones accidentales severas tras la inges-
ta accidental de leche.

12. CUANDO EL ORIGEN DE UN ABDOMEN AGUDO NO ES
LA APENDICITIS. Fernandez Montes R, Mifiones Suédrez L, Martin
Garcia MA, Jiménez Trevifio S, Diaz Martin J], Bousofo Garcia C. Ser-
vicio de Pediatrin. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccién: El abdomen agudo en edad escolar es un moti-
vo de consulta frecuente y cuya etiologia principal es la apendici-
tis aguda. Sin embargo, la similitud entre los sintomas y signos cli-
nicos de esta patologfa con otros procesos intra y extraabdomina-
les puede conducir a errores diagndsticos. Presentamos dos pacien-
tes diagnosticados inicialmente de apendicitis aguda que presen-
taron otros procesos subyacentes.

Caso clinico. E] primer paciente se trata de un varén de 9 afios,
que consultd por fiebre elevada de 48 horas de evolucion, vomi-
tos e impotencia funcional de extremidad inferior derecha. En la
exploracion presentaba dolor localizado en fosa ilfaca derecha e
irradiado hacia regién periumbilical e inguinal, con signo del psoas
positivo y marcha en actitud antialgica. Las determinaciones ana-
liticas mostraron leucocitosis con neutrofilia y proteina C reactiva
de 3,5 mg/dl Ante la sospecha de apendicitis aguda, y tras ser valo-
rado por Cirugia Pedidtrica, se realiz6 intervencion quirtirgica,
hallando un apéndice normal y miltiples adenopatias mesentéri-
cas. Durante el postoperatorio, se constato fiebre elevada e incre-
mento de reactantes de fase aguda, asociando una incapacidad para
la deambulacién auténoma. La ecografia y radiografia de cadera
derecha fueron compatibles con sinovitis inicidndose tratamiento
sintomatico, sin objetivarse mejorfa, por lo que posteriormente se
realiz6 una RMN de cadera que mostrd un foco de osteomielitis en
el iliaco derecho con una coleccién subperidstica de 10 mm de diéd-
metro. Se inicid tratamiento con vancomicina intravenosa, sustitu-
yéndose por clindamicina tras aislarse en hemocultivo S. aureus

meticilin sensible y se llevé a cabo un drenaje de la coleccion sub-
periostica. Tras recibir durante 4 semanas tratamiento antibidtico
intravenoso y 8 semanas mds por via oral, se consiguid la resolu-
cién del proceso osteomielitico sin secuelas.

El segundo caso corresponde a una nifia de 6 aflos que consul-
t6 por dolor abdominal epigdstrico irradiado a regién periumbili-
cal de 18 horas de evolucién y varios vémitos alimenticios. Se cons-
taté un regular estado general con signos de irritacion peritoneal.
La analitica mostrd leucocitosis con desviacién izquierda y aumen-
to de los reactantes de fase aguda. Ante la sospecha de apendici-
tis aguda perforada, fue valorada por Cirugfa Pediatrica y se soli-
citd una ecograffa abdominal en la que se evidenciaron signos de
pancreatitis aguda (engrosamiento pancreatico con ecogenicidad
heterogénea y desflecamiento de celda pancreatica), que se con-
firman con TC abdominal. La determinacién posterior de amilasa
fue de 5593 U/Ly lipasa de 16780 U/L. Permanecié durante 8 dias
a dieta absoluta con nutricién parenteral y profilaxis antibiética con
cefotaxima y clindamicina, con mejorfa clinica y analitica. Se des-
carté el origen infeccioso, autoinmune y fibrosis quistica, estable-
ciéndose el diagnéstico al alta de pancreatitis aguda idiopética.
Durante el seguimiento, las enzimas pancreaticas no llegaron a nor-
malizarse y unos 3 meses mas tarde, la paciente presenté una rea-
gudizacion (amilasa 3239 U/L, lipasa 13280 U/L), apreciandose un
péncreas divisum en la colangioRM solicitada. Ha permanecido
asintomética desde entonces con normalizacion de las enzimas pan-
credticas 6 meses después del primer proceso.

Comentarios: Tanto la osteomielitis aguda como la pancreati-
tis son procesos infrecuentes en la edad pediatrica, pero que pue-
den y deben ser considerados dentro del diagndstico diferencial del
nifio escolar con abdomen agudo. La realizacién de un correcto
abordaje de estos pacientes permitira iniciar un tratamiento precoz
y minimizar el riesgo de aparicion de posibles secuelas.

13. EXPERIENCIA DE VACUNACION TRIPLE VIRICA Y ANTI-
GRIPAL EN MEDIO HOSPITALARIO EN NINOS ALERGICOS
AL HUEVO. Pereira Bezanilla E, Leonardo Cabello MT, Domin-
guez Carral ], Arriola Rodriguez Cabello S, Pérez Santos AB, Naha-
rro Fernandez C, Orizaola Ingelmo A, Pumarada Prieto M. Servicio
de Pediatrin. H.U. Marqués de Valdecilla. Santander.

Introduccién y objetivos: Debido a que la vacuna triple virica
y las vacunas antigripales contienen virus atenuados y cultivados
en embrién de pollo, existe la posibilidad de que los nifios alérgi-
cos al huevo presenten una reaccién de hipersensibilidad con la
administracion de estas vacunas. Por este motivo, en nuestra comu-
nidad algunos nifios alérgicos al huevo son remitidos por sus pedia-
tras de atencion primaria para vacunacién en medio hospitalario.

Siguiendo el calendario vacunal de nuestra comunidad la pri-
mera dosis de TV se administra entre los 12 y 15 meses y la segun-
da dosis a los 6 afios.

Nuestro objetivo es analizar en los tltimos 5 afios las inmuni-
zaciones realizadas en nuestro hospital con triple virica y vacuna
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antigripal en nifios alérgicos al huevo y evaluar las posibles reac-
ciones adversas tras su administracion.

Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo, entre
enero 2005 y diciembre de 2009, en 21 nifios diagnosticados de aler-
gia al huevo que por criterio de su pediatra acudieron para ser vacu-
nados en nuestro hospital.

Se administro una dosis tinica de la vacuna triple virica (Prio-
1ix®, GlaxoSmithKline) incubada en embrién de pollo. La vacuna
antigripal administrada fue Influvac®.

Resultados: Se han incluido en el estudio 21 vacunaciones
correspondientes a 21 pacientes (17 nifios y 4 nifias) ya que nin-
guno de ellos repitié vacunacién durante el periodo estudiado,19
corresponden a vacunacién TV y 2 a vacuna antigripal.16 de los
pacientes recibieron primovacunacién TV con edades comprendi-
das entre los 12 y los 18 meses, los casos de segunda dosis de TV
corresponden a 3 nifios de 6 afios de edad. La vacuna antigripal
se administro a 2 lactantes de 6 meses de edad. En el 90% de los
nifios se habia realizado alguna prueba complementaria para con-
firmar el diagnéstico de alergia al huevo (test cutdneo o determi-
nacién de Ig E especifica), en el resto el diagndstico se basaba tini-
camente en datos clinicos. 16 pacientes habfan consumido huevo
previamente al menos en una ocasion y la clinica presentada fue
leve en todos los casos (vomitos, urticaria, eritema peribucal o angio-
edema)mientas que en los otros 5 pacientes el diagndstico de aler-
gia al huevo se realizo en el contexto de estudio de otras alergias.
Existfa enfermedad alérgica asociada (excluyendo la alergia ali-
mentaria) en 17 de los 21 pacientes: 6 dermatitis atpica, 4derma-
titis atdpica y asma y 7 asma. Presentaban alergia a otros alimen-
tos 16 nifios (76%): 10 a proteinas de leche de vaca, 4 a pescado, 2
a PLV y pescado y 3 de ellos asociaban ademés alergia a otos ali-
mentos (1 marisco,1 soja,1 frutos secos). No se observo ninguna
reaccién adversa tras la administracion de la vacuna en ninguno
de los casos, siendo la estancia media de permanencia en obser-
vacién de 2 horas y 57 minutos (rango 1 hora y 15 minutos -6 horas)

Conclusiones: En resumen, en nuestra experiencia la admi-
nistracién de la vacuna TV y antigripal es segura en nifios alérgi-
cos al huevo, ya que no presentan un riesgo de reaccion alérgica
mayor que el resto de la poblacion, esto coincide con la informa-
cién recogida en la literatura actual que recomienda la vacunacién
de forma ambulatoria de los nifios alérgicos al huevo exceptuando
los casos de reaccion alérgica grave (dificultad respiratoria, ciano-
sis, disminucién de conciencia palidez e hipotension) o asma per-
sistente. También hemos observado la disminucién del nimero de
casos derivados desde atencién primaria al centro hospitalario para
vacunacion en los tltimos afios lo que significa que se esta reali-
zando dicha practica de forma ambulatoria en un gran nimero
de casos.

14. HEPATITIS AUTOINMUNE. Miranda Vega M, Martinez Arbe-
loa I, De La Rosa ], Vega Del Val C, Iparraguirre Rodriguez S, Por-
tugal Rodriguez R, Ciciliani S, Alonso Lencina C. Pediatria. H. Gene-
ral Yagiie. Burgos.
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Introduccién y objetivos: Hepatopatia: se trata de una infla-
macién aguda del higado que puede ser causada por miiltiples etio-
logfas. Las causas més frecuentes suelen ser por virus hepatotrofos
(virus hepatitis A, B, C, D...) pero hay que tener en cuenta también
otras etiologfas como: infecciosa (virus Epstein-Barr, CMV...), toxi-
cos, autoinmunes, enfermedades metabolicas. .. Es de gran impor-
tancia sospechar multiples causas para llegar a un diagndstico claro
y un tratamiento adecuado.

Antecedentes: No ingresos previos ni enfermedades de inte-
rés. Calendario vacunal completo. No alergias conocidas. Previo al
inicio de los sintomas toma dos dosis de de Ibuprofeno.

Caso clinico: Paciente mujer de 10 meses de edad remitida por
su pediatra a nuestro servicio por un cuadro de pocas horas de evo-
lucién de ictericia muco-cutanea y astenia. Afebril. No coluria, ni
acolia. Ala exploracién se observa ictericia cutaneo-mucosa y hepa-
tomegalia de 2-3 cm. Se inicia estudio etioldgico: virus hepatotro-
fos, virus de Epstein-Barr, CMV, Toxoplasma, Rubéola, Herpes, ade-
novirus, VIH, celiaquia, AutoAc (ANA, antimusculo liso, anti
LKM1), enfermedades metabdlicas... Alos 22 dias del ingreso, con-
tinua con elevacién de transaminasas y bilirrubina (a expensas de
B. directa) por lo que se decide traslado al Hospital la Paz de Madrid
para realizacion de biopsia hepatica, la cual confirma el diagnds-
tico de hepatitis autoinmune.

Comentario: Las hepatitis autoinmunes son hepatitis poco fre-
cuentes, con predominio en el sexo femenino. Cursan con aumen-
to de transaminasas, presencia de autoanticuerpos e hipergamma-
globulinemia. La mayoria de los casos inician como hepatitis agu-
das donde la ictericia persistente se trata de la alteracién més cons-
tante; el 90% de las ocasiones cursan con ictericia y hepatoesple-
nomegalia. Lo caracteristico de estas hepatitis son las recurrencias.
El tratamiento se debe iniciar rdpidamente con el fin de prevenir el
dafio grave (cirrosis) e incluso la muerte; los farmacos utilizados
son Corticoterapia + Azatioprina.

Pensaremos en una Hepatitis autoinmune ante una hepatitis
aguda o cronica en ausencia de otras etiologfas y si existen enfer-
medades autoinmunes en la historia familiar.

15. HERNIA DE MORGAGNI, UNA ENTIDAD POCO FRE-
CUENTE. Fernandez Iglesia V, Morales Sanchez R, Ledesma Benei-
tez I, Ferndndez Ferndndez M, Rodriguez Fernandez LM, Lorenzo
GR*, Fernandez Hernandez SM. Servicio de Pediatria. Hospital de Ledn.
*Servicio de Cirugin Pedidtrica. Hospital General Yagiie. Burgos.

Introduccién: La hernia diafragmatica de Morgagni es la menos
frecuente de las hernias diafragmaticas congénitas, con una inci-
dencia del 3-5%, grupo en el que se describe junto con la hernia de
hiato, la hernia paraesofagica y la hernia de Bochdalek. Este defec-
to estd causado por una alteracion en la fusion del septum trans-
versum del diafragma con los arcos costales, en la parte anterior
del térax, creandose un espacio triangular débil, susceptible de ser
sobrepasado en condiciones de aumento de presién intraabdomi-
nal. Se presenta en el lado derecho con mayor frecuencia, ya que el
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pericardio protege al costado izquierdo, aunque en ocasiones puede
ser el afectado (hernia de Larrey). El contenido suele ser hepatico,
en algunas ocasiones peritoneo, colon o intestino delgado. La mayo-
tia de los afectados no presenta sintomas en el periodo neonatal,
por lo que suele tratarse de un hallazgo casual en la radiograffa de
torax, aun asi se aconseja el cierre quirurgico del defecto para evi-
tar complicaciones (estrangulacién, molestias epigastricas, infec-
ciones respiratorias de repeticion). Este tipo de hernia se ha aso-
ciado al Sindrome de Down y a algunas malformaciones congéni-
tas digestivas. Presentamos dos casos con hernia de Morgagni diag-
nosticados en nuestro hospital en el tltimo afio.

Casos clinicos: El primer caso se trata de una nifia de un mes
de vida, sin antecedentes neonatales de interés, que acude a urgen-
cias por tos y dificultad respiratoria de 24 horas de evolucién, en
contexto de cuadro catarral con febricula en los 3 dias previos. Pre-
senta tiraje subcostal bilateral y a la auscultacién subcrepitantes bila-
terales de predominio en hemitérax derecho, siendo normal el resto
de Ia exploracion. En el hemograma presenta 13.100 leucocitos (44,2N;
44,9L; 9,7M), con serie roja y plaquetas normales; y en la bioquimi-
ca PCR negativa. Se realiza radiograffa de térax en la que se aprecia
imagen sugerente de condensacién en LMD. Se pauta tratamiento
con adrenalina nebulizada y ampicilina i.v, presentando buena evo-
lucién durante el ingreso, manteniéndose afebril, pero con persis-
tencia de la imagen de aumento de densidad paracardiaca en con-
troles radioldgicos posteriores. Se realiza Ecocardiograma que sugie-
re hernia diafragmatica y ECO tordcica con imagen compatible con
hernia de Morgagni de contenido hepético, por lo que se envia a
centro con cirugfa pediatrica para valoracién. Actualmente se encuen-
tra asintomética y pendiente de cierre quirtirgico.

El segundo caso se refiere a un varén sin antecedentes neona-
tales de interés, afecto de sindrome de Down que ingresa en 2 oca-
siones en los primeros meses de vida por cuadro de dificultad res-
piratoria, fiebre y tos. En el primer ingreso es catalogado de bron-
quiolitis por VRS evolucionando satisfactoriamente. En el segun-
do ingreso se objetiva neumonia por estreptococo pneumoniae, al
tiempo que se aprecia en la radiograffa de térax una condensacion
paracardiaca derecha persistente tras el tratamiento. Al alta se rea-
liza ecografia abdominal y TAC toracico que confirman la sospe-
cha de hernia de Morgagni derecha con lobulacién hepatica en su
interior. Es remitido a centro con cirugfa pediatrica donde se inter-
viene, con evolucién posterior satisfactoria.

Conclusién: Aportamos dos casos en los que una clinica res-
piratoria inespecifica conduce finalmente al diagndstico de her-
nia de Morgagni. Queremos con ello resaltar la importancia de des-
cartar esta entidad en pacientes con clinica respiratoria e imagen
radioldgica persistente de condensacién a nivel diafragmatico.

16. PERSISTENCIA DE CLINICA EMETICA EN PACIENTES
INTERVENIDOS DE ESTENOSIS HIPERTROFICA DE PILORO.
Vega Mata N, Lopez Lopez A, Granell Suarez C, Gémez Farpon A,
Cebrian Muifios C, Alvarez Mufioz A, Martinez-Almoyna Rullan C.
Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital U. Central de Asturias. Oviedo.

Introduccién: La estenosis hipertréfica de piloro es una enti-
dad frecuente en el recién nacido y en el lactante menor que oca-
siona una obstruccién de la salida géstrica. En su diagndstico dife-
rencial deben tenerse en cuenta diferentes etiologfas cobrando espe-
cial importancia el reflujo gastroesofdgico. Ambas entidades, pue-
den solaparse y ameritan diferentes tratamientos

Objetivo: Conocer la incidencia de pacientes, que tras ser inter-
venidos de EHP, siguen con clinica emética.

Material y métodos: Estudio retrospectivo, revisando las his-
torias clinicas de aquellos pacientes pediatricas intervenidos de
estenosis hipertrofica de piloro (156 casos) en nuestro hospital duran-
te un periodo de 9 afios (Enero 2000-Diciembre de 2008) analizan-
do la evolucién de nuestros pacientes tras la intervencion.

Resultados: Tras sospecha clinica, todos nuestros pacientes fue-
ron diagnosticados con una prueba radiolégica e intervenidos median-
te pilorotomia extramucosa de Ramstedt. EI 85% ha tenido una evo-
lucion favorable con desaparicion de la clinica y una practicamente
inmediata recuperacion de su carril de crecimiento. Un grupo de
pacientes (23 casos) no han tenido esta misma evolucién persistien-
do la clinica de inicio y requirieron consultar al servicio de gastro-
enterologfa. Tras diferentes pruebas diagnosticas, se diagnostica-
ron 19 pacientes de reflujo gastroesofdgico y en 9 de ellos de mode-
rada-grave intensidad. Llama especialmente la atencién como en 2
casos se objetiva una oliva muy discretamente hipertréfica y normal
en un tercer caso. En todos estos pacientes, la tolerancia en el post-
operatorio inmediato es dificultosa con vomitos persistentes reta-
sando el alta domiciliaria. Ameritan mencién aparte tres casos diag-
nosticados de SD de Roviralta y dos pacientes derivados del servi-
cio de gastroenterologfa tras realizacién de ecografia diagndstica.

Conclusiones: El reflujo gastroesofgico y la estenosis hiper-
tréfica de piloro pueden solaparse pero ante la persistencia de los
vémitos més alld del postoperatorio inmediato orientan a un posi-
ble error diagnéstico. El uso de los estudios por imagen para esta-
blecer el diagndstico, se ha convertido en préctica comiin; siendo
la ecografia una prueba de gran valor el diagndstico de EHP antes
incluso que se desarrolle la alcalosis y por tanto una menor mor-
bilidad pero no exenta de falsos positivos.

17. QUISTES OVARICOS, PRESENTACION NEONATAL Y
JUVENIL. Fernandez Iglesia V, Martinez Sdenz de Jubera J, Recio
Pascual V, Castafién Lopez L, Palau Benavides MT, Garrido Garcia
E, Moreno Duque LD. Servicio de Pediatrfa. Hospital de Le6n.

Introduccién: La presencia de quistes ovaricos en la infancia
es un hecho relativamente frecuente, considerando para el ovario
una incidencia del 1% de todos los tumores encontrados en nifios
de ambos sexos. La interaccion de diversos factores genéticos,
embrioldgicos, estructurales y funcionales hacen del ovario un érga-
no con una gran capacidad para desarrollar tumores que figuran
entre los mds grandes del cuerpo. La mayorfa de los tumores ova-
ricos, aproximadamente un 75-85%, son benignos, pero algunos
pueden malignizarse. El diagndstico precoz es dificil, incluso los
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tumores de gran tamafio son a veces asintomaticos y se descubren
como un hallazgo casual.

La incidencia de deteccién prenatal de quistes ovaricos se esti-
ma en torno a 1 en 2500 recién nacidas. La etiologia més aceptada es
que se producen por estimulacién de estrégenos maternos. Los quis-
tes complejos presentan hemorragia intraquistica o torsién de ova-
rio que es la complicacién grave més frecuente. El diagndstico dife-
rencial se plantea fundamentalmente con la duplicacion intestinal y
el quiste mesentérico. El riesgo de malignizacién, tanto en quistes
simples como complejos, es précticamente inexistente, por lo que
el manejo puede ser conservador, mediante controles clinicos y ultra-
sonogréficos, quedando reservado el tratamiento quirdrgico para
quistes complicados o aquellos que no disminuyen de tamafio tras
un perfodo de seguimiento de aproximadamente 10 meses.

Los quistes de ovario mas frecuentes tras la menarquia son los
funcionales. Se forman durante los dias previos a la ovulacién al no
romperse un foliculo para liberar el dvulo (quistes foliculares), o tras
la ovulacién originndose a partir del cuerpo liteo. La manifesta-
cion clinica mas frecuente es la abdominalgia, una masa abdominal
o0 ambos. El diagnéstico diferencial se realiza fundamentalmente
con absceso tubo-ovarico, embarazo ectopico, endometriomas, tumo-
res benignos y neoplasias ovaricas. El tumor benigno més frecuen-
te es el teratoma quistico maduro, de aspecto complejo y que puede
alcanzar gran tamafio por su lento crecimiento. Se estima que apro-
ximadamente el 90% de los tumores ovéricos se resuelve esponté-
neamente. El tratamiento hormonal esté indicado para prevenir la
aparicién de otros quistes y el tratamiento quirtirgico se reserva para
casos con sospecha de torsion o malignidad.

Casos clinicos: Aportamos dos casos de quistes ovaricos con-
génitos y dos de presentacién en edad puberal.

El primero de los casos se trata de un neonato con sospecha de
quiste ovarico por ecograffa obstétrica, confirmado en ecografia
al nacer, objetivandose reduccién del tamafio del quiste a los 2 meses
de vida y desaparicion espontdnea del mismo al cuarto mes.

El segundo caso se refiere a un neonato con masa abdominal
de dudoso origen en ecograffa prenatal. Al nacimiento se realiza
ecografia que muestra la citada masa, de caracteristicas quisticas y
con una pequefia lesion polipoidea en su interior, sin poder preci-
sarse el origen de la misma. En la RMN abdominal realizada pos-
teriormente se observa que se trata de un quiste ovarico congénito
torsionado en un ovario afuncional. Se interviene para extirpacién
del mismo, con evolucién posterior satisfactoria.

El tercer caso se trata de una nifia de 12 afios vista en el servi-
cio de Urgencias por dolor abdominal, vomitos y fiebre de apro-
ximadamente 36 horas de evolucion. Refiere dolor a la palpacién
en fosa iliaca derecha sin otros signos de irritacién peritoneal. La
ecograffa abdominal muestra masa en zona anexial derecha hete-
rogénea, con estructuras sin flujo vascular. Es intervenida median-
te laparoscopia encontrandose trompa y ovario derechos torsiona-
dos y formacién pélipa en dicho ovario; recupera flujo sanguineo
tras detorsionar. A los 3 meses reingresa de nuevo por clinica simi-
lar ala previa. La ecografia abdominal muestra tumoracién de eco-
genicidad mixta a nivel retrouterino. Se realiza anexectomia dere-
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cha donde se observa quiste de ovario derecho torsionado, de aspec-
to necrético con presencia de pelos y grasa en su interior, compa-
tible con teratoma ovdrico.

El dltimo caso se refiere a una nifia de 13 afios que acude al ser-
vicio de Urgencia por dolor a nivel renal derecho de pocas horas de
evolucién asociado a disuria, estando afebril en todo momento. A
la exploracion fisica refiere leve dolor abdominal a la palpacién en
fosa iliaca derecha y pufiopercusion renal derecha dolorosa. La eco-
grafia abdominal muestra tumoracién quistica a nivel de ovario
derecho, con imagen vascularizada adyacente y liquido libre para-
anexial. Es intervenida para extirpacién del quiste y el estudio ana-
tomopatoldgico confirma un quiste ovarico folicular derecho.

Conclusién: Aportamos 4 casos de quistes ovdricos, de pre-
sentacién y evolucion variada. Queremos con ello destacar la impor-
tancia de considerar el diagnéstico de quiste ovarico, complicado
0 no, ante una clinica sugestiva o hallazgo de masa abdominal, y
la diferente actitud a tomar, bien expectante en aquellos casos sin
complicaciones y con posible remisién espontanea, bien urgente en
aquellos otros con riesgo de pérdida ovérica o compromiso de
estructuras adyacentes.

18. TUMORACION ABDOMINAL NEONATAL SECUNDARIA
A UN QUISTE DE VESICULA SEMINAL DERECHA CON AGE-
NESIA RENAL HOMOLATERAL ASOCIADA. Lépez Lopez A,
Vega Mata N, Cebridn Muifios S, Gomez Farpén A, Granell Sudrez
C, Alvarez Mufioz V, Martinez-Almoyna Rulldn C. Servicio de Ciru-
gin Pedidtrica Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Objetivos: Las tumoraciones abdominales neonatales més fre-
cuentes son de origen urolégico. Los quistes de la vesicula seminal
son de rara aparicion en el periodo neonatal. Son més frecuentes
en el lado izquierdo y asociados a agenesia renal, y su aparicién
habitual es a los 25-45 afios de edad, siempre asociados con tras-
tornos miccionales. Excepcionalmente han sido referidos como
masas palpables. Sus referencias en la literatura son escasas, con
series cortas, la mayorfa en adultos. Se presenta un caso de apari-
cién neonatal, operado a los 2 meses de vida y controlado duran-
te 9 afios.

Caso clinico. Presentamos un recién nacido varén, con diag-
nostico ecogréfico prenatal inicial de masa en pelvis y posterior-
mente de megavejiga por posibles valvulas de uretra posterior. Los
antecedentes familiares, embarazo y parto son normales. Ausencia
de malformaciones asociadas, salvo sendos conductos peritoneo-
vaginales permeables y criptorquidia derecha. Los estudios de ima-
gen realizados (uretrografia, cistografia miccional, ecograffa, RNM,
TAC), constatan la presencia de una enorme masa (sélida-liqui-
da) que supera el ombligo y ocupa la totalidad de la pelvis, con difi-
cultades defecatorias progresivas, y que tracciona y angula la ure-
tra bulbar. El diagndstico preoperatorio de presuncion es de quis-
te de vesicula seminal derecha y agenesia renal homolateral.

Se interviene a los 2 meses de edad, encontrando un enorme
quiste de vesicula seminal derecha, donde terminan ambos defe-
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rentes y un rifion pélvico derecho atréfico. No se puede objetivar
claramente la vesicula izquierda. La laboriosa exéresis del quiste es
completa, excepto una pequefia zona en su dngulo anteroinferior,
intimamente adherida a la cara posterior vesical y a préstata (con
reseccién completa de mucosa y submucosa a este nivel). El post-
operatorio inmediato carece de complicaciones. Los sucesivos con-
troles postoperatorios (nefrourolégicos, abdominales, urodinami-
ca) muestran, en los 9 afos transcurridos, que se mantiene la angu-
laci6n de la uretra bulbar, y hay hipertrofia compensadora del rifion
izquierdo, con ureterohidronefrosis no obstructiva. La angulacién
de la uretra bulbar es objeto de controles urodinimicos periédicos.
Ha presentado 3 episodios de infeccién urinaria, con ingreso hos-
pitalario, no complicados. Se ha intervenido posteriormente de crip-
torquidia bilateral en dos tiempos y de fimosis. Actualmente tiene
9 afios, mantiene buen estado general, control de esfinteres normal
y unos percentiles cincuenta de peso y talla.

Conclusiones: 1°) Debe tenerse en cuenta este posible diag-
nodstico en las masas pélvicas neonatales asociadas con la ausen-
cia del rifién homolateral. 2%) Exigencia de controles ulteriores por
parte de un nutrido equipo médico y quirtirgico pedidtrico para
cubrir las distintas facetas de estos complejos casos clinicos.

SABADO 24 DE ABRIL, 09.00 A 10.30 H, SALON DE ACTOS
Sesién n® 3: Urgencias de Pediatria
Moderadores: Dr. Andrés Concha Torre y
Dr. Marcelino Pumarada Prieto

19. PERFIL DE HIPERFRECUENTADORES EN UN SERVICIO
DE URGENCIAS PEDIATRICO. [fiesta Mena C, Melgar Pérez ],
Moran Poladura M, Fernandez Alvarez R, Sudrez Castafién C, Del
Busto Grifién C, Calle Miguel, L Lombrafa Alvarez E. Pediatria. Hos-
pital de Cabueiies. Gijon.

Objetivos: Conocer el perfil de los pacientes hiperfrecuenta-
dores que acuden a un servicio de urgencias pediétrico. Definimos
como hiperfrecuentadores aquellos pacientes que acuden a un ser-
vicio de urgencias en diez o més ocasiones en un afio.

Material y métodos: Estudio observacional, descriptivo y retros-
pectivo en el que analizamos las caracteristicas epidemioldgicas de
los pacientes hiperfrecuentadores que acudieron a nuestro servicio
de urgencias pediatrico durante el afio 2009.

Resultados: En nuestro servicio de urgencias pediatrico se aten-
dieron un total de 42 pacientes hiperfrecuentadores, siendo mas
frecuentes los varones con un 60%. Las visitas fueron més frecuentes
durante los meses de invierno y el turno de la tarde. Un 50% tuvo
un ingreso previo durante el primer mes de vida. La primera visi-
ta se produjo durante el primer afio de vida en més de un 90% de
los hiperfrecuentadores. Los motivos de consulta mas frecuentes
fueron la patologfa respiratoria, seguida de la fiebre, sintomas diges-
tivos y dermatoldgicos. En més del 80% de pacientes se solicit6
en alguna ocasién una prueba complementaria, siendo el hemo-

grama y bioquimica la prueba més solicitada. En el 65% de pacien-
tes se solicité una prueba de radiologfa. E1 65% de hiperfrecuen-
tadores preciso ingreso hospitalario en alguna ocasion.

Conclusiones: Los hiperfrecuentadores suponen una fuente de
consumo de recursos muy importante en los servicios de urgencias
pediatrico. El perfil del hiperfrecuentador es el varén, con ingreso
previo, cuya primera visita a un servicio de urgencias fue durante
el primer afio y siendo la patologia respiratoria el principal moti-
vo de consulta.

20. PRONO DOLOROSO, INCIDENCIA Y PRIORIDAD. Garcia
Alvarez FJ, Gonzdlez Sanchez M, Larrea Tamayo E. Urgencias de
Pediatrin. Hospital Central de Asturias. Oviedo.

Introduccion: Se trata de un episodio relativamente frecuente,
que se da en nifios pequefios, sobre todo entre 1y 3 afios; general-
mente tras una traccion brusca del miembro superior en extension,
que requiere que el codo esté extendido y el antebrazo en prona-
cién. Se produce una subluxacién de la cabeza del radio, por el des-
lizamiento del ligamento circular.

Objetivos: Analisis retrospectivo de los casos de “prono dolo-
roso”, atendidos en el servicio de Urgencias de Pediatria del Hos-
pital Central de Asturias; desde el 01-07-07 al 30-11-09; en funcién
de los criterios de ingreso, grupos de edad, sexo; brazo afectado y
mecanismo de lesién. Se comenta el tratamiento y control de los
casos en Urgencias de Pediatra del Hospital Central de Asturias.

Material y métodos: El estudio se realiza con una muestra de
338 pacientes; que son atendidos en el servicio de Urgencias de Pedia-
tria del Hospital Central de Asturias, del 01-07-07 al 30-11-09 con el
diagnéstico de: Prono doloroso. Se emplea el programa estadistico
SPSS15.0, y se revisan las Historias Clinicas. Nos basamos en el sis-
tema de triaje “Manchester” para enfermerfa, y en la praxis habitual
con estos episodios en nuestro servicio. Se recoge y analiza la varia-
ble “prioridad” del sistema “Manchester” de triaje para enfermerfa.

Resultados: Del 01-07-07 al 30-11-09; los grupos de edad de
mayor incidencia son los preescolares (55%), seguidos de los lac-
tantes (43.8%). E1 64.2% fueron nifias; mientras que el 35.8% corres-
pondieron a nifios. E1 97% de los episodios, se resolvieron en Urgen-
cias de Pediatria; y el resto, se habian resuelto espontaneamente o
requirieron una nueva valoracion a posteriori, para confirmar su
resolucién. El codo izquierdo suele afectarse mas que el derecho.

E199,1% se trataba de un nivel de urgencia verde, segtin el sis-
tema de triaje “Manchester” para enfermerfa.

Conclusiones:

- Se trata de un episodio doloroso, pero de escasa gravedad y
buen prondstico. Su incidencia esta relacionada con la traccion
del antebrazo, por parte de los padres al sostener al nifio en las
etapas lactante y, sobre todo preescolar; relacionadas con el
desarrollo de capacidades psicomotoras. Se debe aconsejar a
los padres alzar a los nifios de las axilas, no de las manos.

- Suelen reconocerse facilmente por su presentacion clinica y son
rapidamente tratadas a través de una simple técnica de reduc-
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cién que involucra pronacién, supinacion o ambas en el brazo
afectado.

- Esmds frecuente en nifias, de menos de 5 afios, y en el brazo
izquierdo.

- Sedade forma aguda y dolorosa, pero tras la reduccién; desa-
parece el dolor, y no existen secuelas tras estos episodios.

- Segin el sistema de triaje “Manchester”, la gran mayoria de
estos pacientes no reviste gravedad, y puede esperar, salvo
excepciones, hasta 120 minutos, para ser atendido.

21. UN ANO DE URGENCIAS TRAS LA APERTURA DE UN
HOSPITAL DE NIVEL II. Velasco Zuitiga R, Campo Fernandez
MN, Fernandez Arribas JL, Puente Montes S, Gutiérrez Abad C,
Sevillano Benito I, Benito Pastor H, Sanchez Garcia A. Servicio Pedia-
tria. Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Introduccion: En Febrero del 2009 se inaugurd el Nuevo Hos-
pital Rio Hortega, en el cual se abri6 un nuevo servicio de Urgen-
cias Pediatricas, en el cual prestan servicio cinco pediatras. El ser-
vicio dispone de tres boxes de exploracién, un box de emergencias
y una sala de observacién con seis camas. En cada turno de traba-
jo hay un pediatra, un residente de pediatria, dos enfermeras y una
auxiliar. Este servicio atiende a todos los pacientes entre 0 y 14 afios,
salvo patologia propia de Traumatologfa.

Objetivos: A partir de la puesta en marcha del servicio de
Urgencias Pediatricas en nuestro hospital, analizar las consecuen-
cias de dicha apertura sobre el volumen de las urgencias atendidas
y de los ingresos realizados.

Meétodos: Estudio descriptivo observacional retrospectivo entre
Febrero del 2009 y Enero del 2010. El estudio compara el niimero
de urgencias atendidas en las Urgencias del Hospital Rio Hortega
de Valladolid con las atendidas en el mismo periodo de tiempo del
afio anterior, asi como el nimero de ingresos realizados.

Resultados: Durante el periodo estudiado se atendieron un
total de 21.830 urgencias, lo que supone un 151% de las urgencias
atendidas en el mismo periodo del afio previo. Los pacientes aten-
didos de entre 7 y 14 afios suponen 3704 urgencias, un 16,9% del
total. Esto supone una media de 59,8 pacientes atendidos al dfa.
11.037 de estos pacientes se atendieron en el fin de semana, lo que
supone un 50,55%.

En la distribucién por turnos vemos que el 28,3% de los pacien-
tes se ven en el turno de maiiana, 46,6% en el de tarde, y el 25,1%
restantes en el turno de noche.

2.447 pacientes permanecieron en la sala de observacién un
tiempo minimo de 30" y nunca mayor de 24 horas. Las principa-
les patologias que motivaron estos ingresos fueron TCE, GEA e
infecciones respiratorias que precisaron aerosolterapia.

Se realizaron 588 ingresos, lo que suponen el 2,69% de las urgen-
cias. En el mismo periodo del afio anterior se ingresaron el 5,5% de
las urgencias.

Conclusiones: La apertura del nuevo hospital supuso un
aumento de las urgencias pediatricas explicables en parte por la
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redistribucion de reas de salud, en la que se acogi6 una zona con
mayor poblacién inmigrante, con mayor natalidad. Ademas, en el
anterior hospital las urgencias de nifios entre 7 y 14 afios eran vis-
tas en el servicio de Urgencias Generales, aunque hemos visto que
por sf mismo no justifica el aumento sufrido. Otra causa para este
aumento lo podemos encontrar en el “efecto llamada” causado por
la presencia de un hospital nuevo. El cuarto motivo pensamos que
puede ser debido a que, pese a no realizar triage, el tiempo de espe-
ra no suele ser mayor de diez minutos salvo en situaciones muy
puntuales, lo que hace preferible la asistencia a nuestro hospital
que al punto de Urgencias de Atencién Primaria correspondiente.

Otro indicador de abuso del servicio de Urgencias lo supone el
alto porcentaje de Urgencias que se ven en el turno de mafiana en
los dias de diario, pese a que en esas horas tienen consulta en su
centro de Atenci6n Primaria.

Nos parece resefiable la disminucién a la mitad del porcenta-
je de ingresos realizados, pese al aumento de urgencias totales vis-
tas. La disponibilidad de una sala de observacién de la que carecfa
el antiguo hospital, y la atencién por parte de un equipo de pedia-
tras dedicados de manera exclusiva a la Urgencia Pedidtrica nos
parecen las dos principales razones que explican este resultado.

22. VARIABILIDAD EN EL MANE]JO DE LA BRONQUIOLITIS
AGUDA EN ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON
(PROYECTO ABREVIADO). Ochoa Sangrador C', Gonzélez de
Dios J* y Grupo Investigador del Proyecto aBREVIADo (BRon-
quiolitis-Estudio de Variabilidad, Idoneidad y Adecuaci6n). !Ser-
vicio de Pediatria. Hospital Virgen de la Concha. Zamora. *Servicio de
Pedintria. Hospital de Torrevieja. Departamento de Pediatria. Universi-
dad Miguel Herndndez. Alicante.

Introduccién: Existe una importante variabilidad e inadecua-
cién en el manejo de la bronquiolitis aguda (BA), en relacién con
la falta de evidencia clara sobre la utilidad o eficacia de muchos de
los procedimientos diagndsticos o terapéuticos empleados en ella.
El objetivo de este estudio es conocer la variabilidad en el manejo
de la BA en los distintos &mbitos de atencién clinica (atencién pri-
maria, urgencias y hospitalizacién), a partir de un analisis de los
casos correspondientes a los centros de Asturias Cantabria, Castilla
y Ledn, que han participado en un estudio multicéntrico nacional.

Material y métodos: Estudio transversal descriptivo (de octu-
bre 2007 a marzo 2008) de los casos de BA (criterios de McConno-
chie) tratados en una muestra de 10 hospitales y 26 centros de salud.
Se disefi¢ un cuestionario para la recogida de las variables de estu-
dio (datos generales, sintomatologfa, factores de riesgo, pruebas
diagnésticas y tratamientos) y se realizé una comparacion por ambi-
tos asistenciales (consultas, urgencias, ingresos y UCI). El analisis
de idoneidad (primera eleccién, uso alternativo o inadecuado) se
ha basado en las recomendaciones de la Conferencia de Consenso
sobre BA para el proyecto (An Pediatr. 2010; 72:221.e1-e33).

Resultados: Se recogieron 1.808 casos de BA (47,1% proceden-
tes de urgencias, 32,3% de hospitalizacién, 19,3% de centros de salud
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TaBLAIL
Estudio actual Estudio Pérez Yarza*
CAN ninos (IC95%)  CAN tutores (IC95%) CAN ninos (IC95%) CAN tutores (1C95%)

Sensibilidad % 78,1 (61,2 - 89,0) 78,1 (61,2 -89,0) 76,3 (66,9 - 83,6) 73,0 (66,5 - 78,7)
Especificidad % 60,8 (51,1 -69,7) 60,9 (51,6 - 69,5) 62,7(51,9 -72,3) 69,7 (62,6 -75,9)
VPP % 38,5 (27,6 - 50,6) 36,8 (26,3 - 48,6) 70,5 (61,2 -78,4) 73,0 (66,5 - 78,7)
VPN % 89,9 (80,5 - 95,0) 90,5 (81,7 -95,3) 69,3 (58,2 - 78,6) 69,7 (62,6 - 75,9)
Exactitud % 64,9 (56,5 - 72,5) 64,8 (56,6 -72,2) 70,0 (62,9 - 76,2) 71,4 (66,7 - 75,7)

y 1,3% de UCI) con edad media de 0,5 afios (IC95% 0,48 a 0,52), de
los cuales 6,2% eran < 1 mes, 21,4% entre 1-3 meses, 62,7% entre 3-
12 meses y 9,7% > 12 meses. Precisaron ingreso el 12,8% de los casos
recogidos en atencién primaria. Encontramos escasa presencia de
factores de riesgo, principalmente prematuridad (9,8%) y cardio-
patfas congénitas (2%); mas llamativa es la exposicion al tabaco
(41,6%) y acudir a guarderia (18%). Las pruebas diagndsticas reali-
zadas fueron medicion de Saturacion de oxigeno (71,2%; 94,4% ingre-
sados, 72,7% urgencias y 27,3% consultas), Radiografia de torax (36%;
04% ingresados, 31% urgencias y 12% consultas), hemocultivo (6,4%)
y gasometria (10%). Los principales tratamientos empleados en la
fase aguda han sido los broncodilatadores inhalados (72,6%), la adre-
nalina nebulizada (12,8%), los corticoides orales (18,3%) y parente-
rales (2,3%). El uso de adrenalina y corticoides parenterales predo-
mind en los nifios hospitalizados (especialmente en UCI), mien-
tras que el de broncodilatadores y corticoides orales en los de con-
sultas. Un 27% de los pacientes hospitalizados recibieron corticoi-
des sistémicos, un 32,7% de los de consultas y s6lo un 11,5% de los
de urgencias. La oxigenoterapia y fluidoterapia intravenosa fueron
necesarias en el 25,1% y 9,9% de los casos. EI 8,5% de los pacientes
recibi6 antibioticoterapia oral y el 4,8% parenteral. En la fase de man-
tenimiento los tratamientos méas empleados fueron los broncodila-
tadores inhalados (56%), los corticoides orales (13%), los broncodi-
latadores orales (8,7%) y los antibiéticos (9,7%). En mas del 39%
de los casos se emplearon tratamientos inadecuados en la fase aguda
(broncodilatadores o adrenalina + corticoides en casos leves, anti-
bidticos, salbutamol oral y otros tratamientos) y en el 64,7% en la
fase de mantenimiento (corticoides, metilxantinas, montelukast y
broncodilatadores no indicados en fase aguda).

Conclusiones: Hay discrepancias entre la practica clinica habi-
tual y el manejo basado en la evidencia de la BA en Espafia (tanto
en pacientes hospitalizados como ambulatorios). En un elevado por-
centaje de casos de BA se realizan pruebas diagndsticas e interven-
ciones terapéuticas de eficacia y utilidad no demostrada en la BA.

23. CLASIFICACIONES DE CONTROL DEL ASMA: DIFE-
RENCIAS Y CONCORDANCIA. Mora Gandarillas I', Cano Garci-
Nuilo A2 Diaz Vazquez CA3, Carvajal Uruefia I+, Garcia Merino A5,
Mola Caballero de Rodas P¢, Dominguez Aurrecoechea B’. Cen-
tros de Salud de Infiesto!, Moreda?, La Eria*, Vallobin®, Riafiof, Otero?
(Asturias). Centro de Salud Villamuriel? (Palencia).

Introduccién y objetivos: La Iniciativa Global para el Asma
(GINA) establece que en el seguimiento del paciente con asma debe
evaluarse el nivel de control de la enfermedad, que determina las
decisiones terapéuticas. Existen varias clasificaciones utilizadas con
éste fin, como la clasificacion de control GINA y el cuestionario
de control de asma en nifios (CAN) desarrollado y validado en 2008
y propuesto por la Gufa Espafiola de Manejo del Asma (GEMA)
como escala de control y referencia en el tratamiento escalonado
del asma. Los objetivos del estudio son: 1) Establecer el nivel de
control del asma en un grupo de escolares de 6 a 14 aflos median-
te la aplicacion de la clasificacion de control GINA y del cuestio-
nario de Control del Asma en Nifios (CAN); 2) Determinar la corre-
lacién entre las escalas GINA y CAN para detectar asma no con-
trolado y 3) la validez del CAN y la concordancia entre los resul-
tados del cuestionario CAN para nifios y tutores.

Métodos: Estudio observacional, tranversal y multicéntrico, rea-
lizado a escolares de 6-14 afios diagnosticados de asma, en siete cen-
tros de AP mediante una evaluacion médica en la que se incluyen 1)
una entrevista clinica especifica que recoge datos de la historia cli-
nica y la situacion en las 4 semanas anteriores para determinar el
grado de control del asma, 2) cuestionarios de control de asma en
nifios (CAN) autocumplimentados por los nifios de 9-14 aios y por
los tutores en nifios de 6-14 afios; (punto de corte de mal control = 8
puntos) y 3) realizacion de espirometria y prueba de reversibilidad.

Resultados: 149 nifios de 6-14 afios cumplian los criterios de
inclusion y aceptaron participar en el estudio. Segtin el nivel de
control en las dltimas 4 semanas los pacientes fueron clasificados
en base a la clasificacion GINA en: control completo 32,2%, control
parcial 45%, no control 22,8%. En el CAN superaban el punto de
corte de mal control el 48,5% de nifios y el 47,9% del cuestionario
de progenitores. El rendimiento diagnéstico del CAN respecto a la
clasificacién de control GINA para el punto de corte de asma mal
controlada (= 8 puntos) se detalla en la tabla II, en la que también
se refieren los resultados de la publicacién original* del CAN.

El coeficiente de correlacién entre los resultados de nifios y tuto-
res es 0,601 (IC 95%: 0,497-0,700).

Conclusiones:

- Elcontrol del asma varfa segtin la clasificacién empleada: GINA
es mas estricta que CAN para considerar el asma controlada.

- Elrendimiento del CAN respecto a la clasificacién GINA es solo
moderado: el CAN no identifica correctamente a un tercio de
los nifios con asma mal controlado.
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- La correlacion entre el CAN de nifios y padres es aceptable y
no depende del nivel de control.

- Apesar de sus limitaciones, el CAN es una herramienta util,
como apoyo a la anamnesis dirigida, la exploracion y las prue-
bas de funcion pulmonar en el seguimiento regular del pacien-
te con asma.

24. MANEJO DE LOS DERRAMES PARANEUMONICOS EN
LA UCIP DEL COMPLEJO ASISTENCIAL UNIVERSITARIO
DE BURGOS. Iparraguirre Rodriguez S, Oyagiiez Ugidos PP,
Gomez Saez F, Gomez Sanchez E, Garcia Gonzalez M, Zabaleta
Camino C, Del Blanco Gémez I, Huidobro Labarga B. Servicio de
Pediatrin. Complejo Asistencial Universitario de Burgos.

Introduccién: La neumonta bacteriana en los nifios es una causa
importante de morbilidad y hospitalizacién. Representa el 10-15%
de las infecciones respiratorias de vias bajas en los nifios y es la
causa mas frecuente de derrame pleural (40% de las neumontas que
precisan ingreso). Los gérmenes mas frecuentemente aislados en el
derrame pleural son el neumococo, Staphylococcus aureus y Strepto-
coccus pyogenes. El cultivo del liquido pleural puede ser negativo
hasta en un 95% de los casos. En nuestra unidad se aplica un pro-
tocolo de manejo que incluye el drenaje pleural, la aplicacién de
fibrinoliticos y la toracoscopia precoz en casos refractarios a las tera-
pias previas.

Objetivos: Estudiar los casos de derrame pleural atendidos en
el Complejo Asistencial de Burgos y valorar la eficacia y la seguri-
dad de los tratamientos aplicados.

Pacientes y métodos: Se estudian los pacientes ingresados en
el Servicio de Pediatria entre Mayo 2007 y Octubre de 2009 con diag-
néstico de neumonta y derrame pleural, recogiendo las siguientes
variables: Edad, sexo, vacunacién con Prevenar®, antecedentes per-
sonales, dias desde inicio sintomas al diagndstico, si recibieron anti-
biorerapia oral previa, dias de antibioterapia intravenosa, ecogra-
fia toracica, caracteristicas del liquido pleural, cultivo liquido pleu-
ral, fibrinolisis intrapleural, corticoterapia, dfas de tubo de drena-
je, videotoracoscopia (VATS: de inicio o rescate), toracotomia, rea-
lizacion de TAC, exitus, traslado de otros Hospitales. Se realiza esta-
distica descriptiva y estudios de inferencia mediante pruebas no
paramétricas y -student.

Resultados: Ingresan 276 pacientes con diagndstico de neumo-
nfa. 20 casos presentaron derrame pleural (7.2%), de los que un 70%
requiri6 drenaje. La distribucién por sexo en los pacientes con derra-
me pleural fue homogénea. E1 45% estaban vacunados con Preve-
nar®. E1 65% no tenia antecedentes de interés, 10% infecciones ORL
de repeticion, 10% encefalopatia y el 15% asma. El 55% habia reci-
bido antibiético oral previo. Las caracteristicas de derrame segtin la
ecografia era de un 65% con derrame tabicado. Se indica drenaje
pleural en el 70% de los casos, en funcion de la afectacion respira-
toria y los datos ecograficos. Un 57.1% presenta caracteristicas de
empiema. Se aisla germen en un 20% de los casos (en liquido pleu-
ral en 3 casos y en sangre en uno). Los gérmenes aislados son: 2 Strep-
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tococcus pneumoniae serotipo 1, 1 Streptococcus pneumoniae serotipo
14y 1 Candida albicans. La mitad de los pacientes con tubo de dre-
naje reciben urokinasa intrapleural. E1 30% de los pacientes con derra-
me pleural reciben tratamiento con corticoides intravenosos. E125%
requiriere VATS de ellos en el 5% de los casos fue el tratamiento ini-
cial y en el 25% fue de rescate. 5% precis6 toracotomia. En el 35% se
realiza TAC toracico. Fallece una paciente (con antecedentes de ence-
falopatfa y limitacion de esfuerzo terapéutico). E180% de los pacien-
tes era trasladado de otros Hospitales y habia iniciado antibiotera-
pia en su centro de origen). La mediana del inicio de los sintomas
al diagndstico es de 5,1 dias. Precisan una mediana de 11 dias de
antibidtico intravenoso. La mediana de los dias de tubo pleural
fue de 6 dias. Los pacientes que recibien antibioterapia oral previa
precisan dosis de urokinasa menor (p<0.05).

Respecto a la situacién vacunal, los vacunados con Prevenar®
precisan mas VATS (44% vs 16%, p<0.05). Todos los no vacuna-
dos presentan derrame complicado, frente a un 33% de los vacu-
nados (p<0.05). No hubo diferencias estadisticamente significati-
vas en los dias de antibioterapia intravenosa, espesor del derrame,
dosis de urokinasa, dias de tubo pleural y dias de ingreso.

En los derrames tabicados se recurre a VATS en un mayor por-
centaje (33.3% vs 15%, NS). En los pacientes que se realiz6 VATS el
espesor del derrame fue significativamente mayor (p<0.05).

Es mayor el porcentaje de pacientes que precisan VATS entre
los tratados con corticoides (50% vs 25%, NS).

Comentarios: En nuestra serie, el tratamiento con urokinasa
fue insuficiente en un porcentaje de casos mayor del comunicado
en otras publicaciones. Los que recibieron antibidtico oral previo
precisaron menos dosis de urokinasa.

Excepto en la paciente fallecida, en la que habia una limitacién
del esfuezo terapéutico, la recuperacion fue total en todos los pacien-
tes. Ninguno precisé decorticacion.

En nuestro estudio, la necesidad de VATS parece relacionarse con
el volumen y grado de complicacién del derrame y la corticotera-
pia. Aunque no hemos hallado diferencias estadisticamente signifi-
cativas, en probable relacién al escaso ntimero de la muestra, pone-
mos en duda la utilidad de los corticoides en el derrame pleural.

Se requieren series mas amplias para valorar la virulencia de
neumococos no vacunales y hasta que punto la evolucion de los
derrames es 0 no mas favorable en pacientes vacunados.

25. EMPIEMA PARANEUMONICO: DOS OPCIONES TERAPEU-
TICAS. Mufioyerro Sesmero M, Gonzalez Gonzalez C, Fournier
Carrera M, Abad Arevalillo S, Garrote Molpeceres R, Moreno Gémez
E, Matias del Pozo V, Marugan de Miguelsanz JM. Servicio de Pedia-
tria. Hospital Clinico Universitario de Valladolid.

Introduccién El empiema paraneumonico es una acumulacion
de pus en el espacio pleural. Suele asociarse en la mayorfa de los
casos a neumonta por Streptococcus pneumoniae. Se presenta en el 5-
10% de los nifios con neumonia bacteriana. Los sintomas y signos
iniciales no difieren de los de una neumonia bacteriana, destacan-
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do la fiebre, el mal estado general del nifio y la dificultad respira-
toria. La radiograffa de térax y la ecografia conforman las princi-
pales herramientas diagndsticas, asi como la anatomia patolégica
del material extraido mediante toracocentesis. Las principales com-
plicaciones son la pericarditis purulenta, abscesos pulmonares, sep-
ticemia, enfisema subcutdneo postdrenaje, entre otras. Actualmen-
te el tratamiento es multidisciplinar asociando antibioterapia, tora-
cocentesis, el drenaje con tubo de térax y cirugia bien asistida por
video o decorticacion abierta.

Casos Clinicos: Presentamos dos casos clinicos: El primero, una
nifia de 5 afios, de procedencia china adoptada al nacimiento, con
calendario vacunal al dfa, incluyendo Prevenar®. Presenta cuadro
de neumonia lobar derecha con derrame pleural de caracteristi-
cas empiematosas. Se coloca tubo de drenaje y se inicia antibiote-
rapia con cefotaxima intravenosa. La no mejorfa de la sintomato-
logia hace que se planteé la necesidad de utilizar un tratamiento
antibidtico més agresivo asociando a cefotaxima, vancomicina y
clindamicina intravenosa. Permaneci6 hospitalizada durante 20
difas. Con controles posteriores normales. Resultados microbiol6-
gicos negativos.

El segundo caso es el de un nifio de 2 afios remitido a nuestro
hospital por empiema complicado. Antecedentes personales sin
interés para el proceso actual. Destacar calendario vacunal actua-
lizado para su edad en el que no consta la vacuna de Prevenar®.
Tras evidenciarse en la ecografia torcica tabiques en el espacio
pleural, se decide tratamiento mediante toracoscopia excplorado-
ra, colocacion de drenaje pleural, terapia antifibrinolitica y anti-
bioterapia con cefotaxima, clindamicina y vancomicina intraveno-
sas. En el postoperatorio inmediato realiza enfisema subcutdneo
masivo que precisa revision del lecho quirdrgico. Tras evolucion
favorable es dado de alta a los 12 dias. Resultado microbiolégico:
cocos gram positivos en el liquido pleural.

Comentarios. El empiema se encuentra con relativa frecuencia
en los lactantes y nifios en edad preescolar. La forma de presenta-
cién clinica varfa desde sintomas respiratorios hasta mal estado
general con fiebre elevada. Se proponen dos abordajes terapetiti-
cos diferentes que han demostrado su eficacia. Si bien el manejo
mediante toracoscopia parece disminuir el tiempo de estancia hos-
pitalaria, es preciso recordar las complicaciones que conlleva este
tipo de técnicas més agresivas.

26. REVISION DE LOS INGRESOS GENERADOS POR GRIPE
A HIN1 EN EL HOSPITAL CLINICO UNIVERSITARIO DE
VALLADOLID DURANTE EL OTONO-INVIERNO 2009-2010.
Moreno Gémez E, Da Cuna Vicente R, Garcia Gutiérrez P, Gonzé-
lez Gonzalez C, Fournier Carrera M, Mufioyerro Sesmero M, Garro-
te Molpeceres R, Solis Sanchez P. Servicio de Pediatria. Hospital Cli-
nico Universitario de Valladolid.

Introduccién: La pandemia del virus de la Gripe A HINT ha
sido un fenémeno social desde el pasado mes de abril de 2009, cuan-
do se registraron los primeros casos afectos en México y Estados

Unidos. Las cifras de mortalidad, no obstante, no han llegado a
superar a las de la gripe estacional anual. En nifios con una pato-
logfa crénica de base, se estima que la mortalidad es de un 7-8%,
siendo las principales complicaciones la neumonia invasora bacte-
riana secundaria, asi como la patologia otorrinolaringolégica. Las
medidas preventivas son el pilar de control de esta pandemia, limi-
tandose el uso de antivirales a los grupos de riesgo o en casos de
un agravamiento clinico importante. Atin se estén realizando ensa-
yos clinicos sobre la seguridad, inmunogenicidad y eficacia de la
vacuna que ha comenzado a distribuirse en otofio de 2009.

Objetivos: 1) Determinar las variables epidemiolégicas rela-
cionadas con la susceptibilidad frente al virus; 2) Revisar la evo-
lucién y complicaciones asociadas con mayor frecuencia; 3) Ana-
lizar los tratamientos més utilizados.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de los 15 casos de Gripe
AHINT ingresados en el Servicio de Pediatrfa del Hospital Clinico
Universitario de Valladolid en el periodo comprendido entre sep-
tiembre de 2009 y enero de 2010, mediante revision de los informes
de alta. Analisis estadistico descriptivo de los hallazgos encontrados.

Resultados: De los 15 casos de Gripe A HIN1 en los nifios de
nuestro estudio, la distribucién por sexos resulta similar, ya que 8
son mujeres y 7 varones. Las edades de los casos estan compren-
didas entre 1 mes y 14 afios. De todos ellos, el 40% son lactantes
(menores de 2 afios). E1 86% de los nifios son de nacionalidad espa-
fiola. La mayor incidencia de los casos se ha producido en el mes
de septiembre, con un 33% del total, seguido por el mes de diciem-
bre con un 26%. Todos los casos presentaban el calendario vacunal
oficial actualizado y uno de ellos habfa recibido la vacuna de la
Gripe A HINT. Entre los antecedentes personales, el 26% referfan
bronquiolitis o episodios de sibilancias recurrentes. En otro 26% de
los nifios se registrd otro tipo de patologfa de base: atrofia muscu-
lar espinal, epilepsia, sindrome polimalformativo y comunicacion
interventricular. La clinica con la que debuté la enfermedad fue en
el 86% de los casos de tipo respiratorio y el 93% presentaba fiebre.
Los pardmetros analiticos mostraron leucocitosis mayor de 10.000
en el 43% de los casos, con predominio de neutréfilos en el 78% del
total de los enfermos y PCR elevada por encima de 20 mg/L en el
71% del total. E1 58% de los nifios presentaban alteraciones radio-
l6gicas. Como complicaciones a destacar, un paciente sufri6 fallo
hepatico con importante elevacién de las transaminasas, 4 pre-
sentaron neumonia bacteriana, 4 hiponatremia y 2 han desarrolla-
do hiperreactividad bronquial moderada que ha precisado ingre-
so hospitalario. En 3 de los casos se hallg coinfeccién, uno por ade-
novirus y 2 por virus respiratorio sincitial. En cuanto al tratamien-
to, el 33% de los pacientes recibieron oseltamivir; en el 53% se aso-
ciaron antibidticos; como otras terapias, el 60% de los nifios preci-
saron oxigenoterapia; el 40% broncodilatadores inhalados, en el
20% se emplearon corticoides sistémicos y tan sélo uno de los casos
recibi6 adrenalina inhalada. El tiempo de hospitalizacién medio
fue de 6 dias y el 13% de los casos precisaron ingreso en la Uni-
dad de Cuidados Intensivos Pediatricos.

Conclusiones: La Gripe A HIN1 ha presentado dos picos de
incidencia en los meses de septiembre y diciembre. La poblacién
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pediétrica mds afectada han sido los lactantes, sin diferencias sig-
nificativas entre ambos sexos. La mitad de los casos presentaban
patologia de base. Casi la totalidad de los pacientes debutaron con
fiebre y sintomas respiratorios. Mas del 70% de los casos presenta-
ban desviacién izquierda con elevacion de los reactantes de fase
aguda. En el 58% de los casos se encontraron alteraciones radiol6-
gicas. E1 20% de los pacientes tenfan coinfeccién con otro micro-
organismo. Se emplearon antivirales en un tercio de los afectos,
mientras que se utilizaron antibiticos en la mitad de ellos. Por tra-
tarse de una poblacion escasa, debemos esperar a los resultados de
otros estudios asi como plantear comparar estos resultados con los
obtenidos en adultos.

27. EXPERIENCIA EN EL TRATAMIENTO DE SUSTITUCION
ENZIMATICA CON IDURSULFASA SEMANAL EN DOS
PACIENTES CON SINDROME DE HUNTER. Sénchez Garcia A,
Alcalde Martin C, Campo Fernandez MN, Puertas Martin V, Beni-
to Pastor H, Santamaria Marcos E, Gonzalez Martin L, Gonzalez

Garcia B. Servicio Pediatrin. Hospital Universitario Rio Hortega. Valla-
dolid.

Experiencia en el tratamiento de sustitucién enzimatica con
Idursulfasa semanal en dos pacientes con Sindrome de Hunter;

Introduccion: El Sindrome de Hunter (MPS II) es una enfer-
medad genética ligada al cromosoma X, causada por la deficiencia
de la enzima lisosomal, iduronato-2-sulfatasa, que produce el act-
mulo progresivo de glucosaminoglicanos en diversos érganos y
tejidos, La consecuencia de ello es un engrosamiento celular, que
provoca organomegalia, destruccién tisular y disfunciones orgéni-
cas diversas, con un rapido empeoramiento de la calidad de vida
de estos pacientes y de su prondstico vital a largo plazo.

En el aflo 2007 se aprobd el tratamiento enzimético sustituti-
vo con idursulfasa en los pacientes con Sindrome de Hunter o muco-
polisacaridosis tipo II. Los resultados publicados hasta el momen-
to han sido bastante positivos.

Objetivos: Presentamos la experiencia en nuestro centro del
tratamiento sustitutivo con idursulfasa en dos casos de Sindrome
de Hunter desde Noviembre del 2007.

Material y métodos: El tratamiento se administra semanal-
mente y de forma ambulatoria en nuestro hospital de dia, a tra-
vés de un catéter central (Portacath®).

Realizamos el registro periddico de diversas variables clinicas
y pruebas complementarias protocolizadas segtin el HOS (Hun-
ter Outcome Survey), un registro multicéntrico internacional abier-
to a todos los pacientes con dicha enfermedad.

Resultados: En el tiempo transcurrido desde el inicio del tra-
tamiento se ha observado una notable mejorfa en la calidad de vida
de estos pacientes, con escasas reacciones adversas y gran acepta-
cién familiar.

Conclusiones: La magnitud de las mejoras experimentadas,
junto con el hecho de que la enfermedad de Hunter sea una enfer-
medad progresiva, fuertemente invalidante, con un prondstico malo
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y sin ningtin tratamiento eficaz, permite considerar que, aunque
limitadas, las mejoras aportadas por el tratamiento semanal con
idursulfasa responden a un claro beneficio para los pacientes, sin
compromiso para su seguridad.

28. CARCINOMATOSIS MENINGEA EN PACIENTE CON RAB-
DOMIOSARCOMA ALVEOLAR METASTASICO. Mifiones Sua-
rez L, Galbe Sada M, Antufia Garcia MJ, Fernandez Garcia MS*,
Ablanedo Ablanedo MP*. Servicio de Pediatria, *Servicio de Anatomia
Patoldgica. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccién: El rabdomiosarcoma alveolar es el sarcoma de
tejidos blandos més frecuente en la edad pediétrica. Es un tumor
caracterizado por su rapido crecimiento y por presentarse con mayor
frecuencia en la adolescencia, afectando a la regién perineal y extre-
midades. Presentamos un caso de rabdomiosarcoma alveolar con
diseminacién meningea precoz.

Caso clinico: Se trata de una nifia de 12 afios que consultd por
primera vez por cefalea hemicraneal, lagrimeo y dolor lancinante
en la region correspondiente a V1y V2 izquierdo de 5 dias de evo-
lucién, constatandose ademas abolicion del reflejo corneal y anes-
tesia en dicha region. En la RMN craneal se apreci6 una lesion com-
patible con neurinoma del trigémino, por lo que inici¢ tratamien-
to con tegretol con mejoria sintomatica. Un mes mas tarde, consultd
de nuevo por dolor perianal y rectorragia de una semana de evo-
lucién. Se palparon nddulos indurados en regién perianal, una ade-
nopatfa inguinal derecha y multiples nédulos subcutdneos. En la
analitica destacaba una LDH de 3800 U/Ly leve aumento de tran-
saminasas. Los marcadores tumorales (enolasa, BHCG, alfafeto-
protefna) fueron normales. El estudio de extension mostré una masa
paravertebral de D4-D7 de 32x21 mm que invadia canal medular,
otra masa abdominal que desplazaba el pancreas de 32x37 mmy a
nivel perineal una lesién perirrectal, en gltteo y obturador izdo y
otra lesion paravesical izquierda, ademas de miiltiples bloques ade-
nopéticos. El PET mostr dreas de captacién compatibles con afec-
tacion 6sea y en el aspirado de médula dsea se hallé una infiltra-
cién mayor del 99% por células tumorales. El estudio histopatolé-
gico de la adenopatfa inguinal fue compatible con rabdomiosarco-
ma alveolar, confirmado con la deteccién de la amplificacion del
gen PAX3-FKHR en el estudio molecular. La paciente inicid trata-
miento quimioterapico con ifosfamida, vincristina, adriamicina y
doxorrubicina (segtin protocolo SIOP RMS 2005), presentando una
mala tolerancia al mismo y toxicidad cardiaca y neuroldgica rela-
cionadas con la adriamicina y vincristina respectivamente. La res-
puesta precoz al tratamiento fue muy favorable, persistiendo un
engrosamiento perianal como lesion residual. Tras el quinto curso,
acudio por cefalea y dolor cervical posterior, vomitos biliosos y ten-
dencia al suefio. Presentaba una afectacion del estado general, con
incapacidad para mantenerse erguida y signos meningeos positi-
vos. En el TC craneal se objetivé hidrocefalia y signos de carcino-
matosis meningea, siendo éxitus 48 horas més tarde y 4 meses tras
el diagndstico.
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Comentarios: El rabdomiosarcoma alveolar de peor prondsti-
co es el que se presenta en los adolescentes. El interés de este caso
reside en su forma de presentacion, en la localizacién de las metas-
tasis y en la rdpida progresion tras la buena respuesta inicial al tra-
tamiento. Dada la infrecuencia de estos tumores, es necesario rea-
lizar estudios colaborativos que permitan desarrollar nuevas line-
as de tratamiento con el objetivo de mejorar el prondstico de estos
pacientes.

SABADO 24 DE ABRIL, 09.00 A 10.30 H, SALA ANFITEATRO
Sesién n® 4: Atencién Primaria y Neurologia
Moderadores: Dra. Isabel Mora Gandarillas y
Dr. Juan Carlos Silva Rico

29. DETECCION SISTEMATICA/UNIVERSAL DEL TRAS-
TORNO POR DEFICIT DE ATENCION CON/SIN HIPERAC-
TIVIDAD MEDIANTE EL SCREENING RECOMENDADO POR
LA ACADEMIA AMERICANA DE PEDIATRIA PARA LA ATEN-
CION PRIMARIA. RESULTADOS PRELIMINARES. Fernandez
Pérez M!, Gonzalvo Rodriguez C2 'Pediatra, Psicélogo; ? Enfermera
de Pediatrin, Psicélogo. Centro de Salud de La Felguera, Asturias.

Introduccién: El Trastorno por Déficit de Atencién con/sin
Hiperactividad (TDAH) representa, en nuestro contexto, el pro-
blema més frecuente de la salud mental infantil, con una preva-
lencia cercana al 5%. El diagnéstico es clinico, por un profesional
conocedor de las diversas circunstancias que implica el TDAH.
Sobre esta base, y con el fin de facilitar el diagndstico precoz y por
ende la intervencién precoz de los distintos profesionales impli-
cados, la Academia Americana de Pediatria (AAP) recomienda que
los pediatras de Atencién Primaria (PAP) lleven a cabo una detec-
cién sistematica en su consulta a determinadas edades claves.

Objetivo: Determinar la factibilidad de llevar a cabo dicho scre-
ening en la revisién sistemética de los 8 afios y valorar la sensibi-
lidad y especificidad como método de screening.

Material y métodos: Empleo del cuestionario de screening del
TDAH (version original de la AAP) en la revision de las cohortes
de nifios de § afios en una consulta de pediatria durante 3 afios con-
secutivos.

La enfermerfa de pediatria aplico el cuestionario, compuesto
de 7 ftems y en formato informatizado dentro del programa OMI,
a todos los nifios que acudieron a la revision programada. Los casos
sospechosos, que no pasaron el screening, fueron especificamente
evaluados por el pediatra mediante una entrevista semiestructu-
rada para el TDAH, con criterios del DSM-IV.

El estudio es un disefio transversal, de prevalencia, y sobre sus
resultados y datos se aplican los criterios de sensibilidad y de espe-
cificidad.

Resultados: El total de nifios y nifias que realizaron el screening
fue de 167 (se llevaron a cabo 176 revisiones del nifio sano a 176
nifios/as, si bien no se aplicé el cuestionario a los 9 casos previa-

mente diagnosticados de TDAH), de los que 154 fueron negativos
y 13 positivos. De éstos 13 hubo 2 que no acudieron a la evaluacién
especifica y en los 11 restantes se confirmé TDAH. La validez del
test, evaluada mediante la sensibilidad y la especificidad, fueron del
100%. Los datos globales se exponen en la tabla siguiente:

N® N® N°® Positivo Confirma
Cohorte total nifios nifias Negativo  (+) +
1999 5 32 23 50 5 4(4v)
2000 5 25 31 53 3 33w
2001 5 28 28 51 5 4(v3h)
Total 167 8 82 154 13 11*

v: nifios; h: nifias. *2 de los 13 casos rechazaron la valoracidn posterior
al screening + (2 v)

Conclusiones. El screening para el TDAH en la consulta sis-
tematica de los 8 afios tuvo validez para la deteccion de nuevos
casos. Anteriormente se habian diagnosticado 9 casos en dichas
cohortes, de manera que los 11 nuevos casos suponen un 122% més,
es decir, que sin el test hubiesen dejado de ser diagnosticados un
considerable nimero de casos a la edad de 8 afios. La intervencién
realizada implic poco tiempo y recursos. Resultd un procedimiento
altamente coste/efectivo y capaz de mejorar la resolucion y cali-
dad asistencial. Estimamos que este screening, por su sencillez,
puede ser mejor aceptado por el PAP que otros cuestionarios
(EDAH, Conners, SDQ, CBCL..) que se emplean en la practica cli-
nica para la evaluacion no sistemética y la evaluacién de los con-
textos afectados por el TDAH, al menos como primera herramien-
ta de despistaje. A esta primera experiencia en nuestro pais es nece-
sario que se sumen nuevas muestras que repliquen esta metodo-
logia en el mismo d&mbito de la consulta pediatrica, asi como que se
aplique a otras edades claves, como los 6 aflos. Con el fin evitar ses-
gos de confirmacion, serfa también adecuado que los casos que no
pasan el screening fueran evaluados en nuevos estudios en centros
distintos y por otros profesionales, slo asi se podria validar esta
detecci6n para su aplicacion sistematica en las consultas del PAP.

30. PREVALENCIA MINIMA ESTIMADA DEL TRASTORNO
POR DEFICIT DE ATENCION CON/SIN HIPERACTIVIDAD
EN ASTURIAS MEDIANTE EL CONSUMO DE METILFENI-
DATO. DATOS DE 2002 A 2009. Fernandez PérezM?, Iglesias Car-
bajo? A. 'Pediatra, Psicdlogo. Centro de Salud de La Felguera, Asturias.
Farmacéutica del Area-VIII de Asturias.

Introduccién: El consumo de metilfenidato puede emplearse
para estimar el nimero de casos en tratamiento farmacoldgico para
el Trastorno por Déficit de Atencién con/sin Hiperactividad
(TDAH). Para ello dicho consumo se operativiza como Dosis Habi-
tante Dia (DHD), es decir, la dosis diaria definida por mil habi-
tantes y dia, pardmetro que resulta de considerar el niimero de dosis
diarias definidas (DDD) del farmaco.
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Figura 1.

Objetivos: En primer lugar calcular la proporcién de nifios tra-
tados de TDAH, en el total de Asturias y por Areas Sanitarias,
mediante el empleo de la DHD de metilfenidato (DHD-MTEF) para
estimar la prevalencia minima de TDAH en el supuesto de que
todos los casos estuviesen en tratamiento con metilfenidato. En
segundo lugar conocer las variaciones de la DHD-MTF desde que
se tienen registros de la prescripcion pediatrica en este contexto.

Material y métodos: Se dispuso de los registros del consumo
del principio activo metilfenidato en Asturias, en sus distintos pre-
parados, desde el afio 2002 hasta el 2009 (desde el afio 2005 se dis-
pone de preparados de liberacién intermedia y prolongada). Tam-
bién se dispuso de los datos poblacionales de las cohortes pedia-
tricas (0-14 afios desde 2002 y de 6-14 afios en el ejercicio 2009) de
las distintas Areas Sanitarias con el fin de realizar el célculo de la
DHD-MTF para dichas poblaciones.

Resultados: En la figura 1 se exponen los resultados globales
de las DHD por Areas Sanitarias y el total de Asturias en el perio-
do 2002-2009. Los datos del 2009 de 6-14 afios se exponen enmar-
cados separadamente.

Discusién: La proporcién de nifios tratados no refleja el total de
la prevalencia, puesto que no siempre se procede al tratamiento far-
macolégico en los casos de TDAH y ademéds muchos casos perma-
necen atin sin diagnosticar. Tomando como datos fiables los que pro-
ceden de estudios de prevalencia en nuestro pas y en nuestro con-
texto (5-6%), estamos atin lejos del diagndstico global. El método
empleado y los resultados obtenidos permiten la planificacién y el
seguimiento de actuaciones de calidad en el TDAH, siendo facil-
mente reproducibles gracias a los datos administrativos informati-
zados, al igual que también permiten hacer comparaciones entre
otras poblaciones. Es resefiable la diferencia de prescripcién segiin
las diversas Areas, asi se aprecia como en la V (Gijon), IV (Oviedo)
y Il (Avilés), los valores son inferiores, actualmente, a los observa-
dos en la VI (Arriondas) y especialmente la VIII (Valle del Nal6n),
a pesar de que las primeras estan encabezadas por hospitales y ser-
vicios de mayor nivel que las citadas en dltimo lugar. Una explica-
cion puede ser que en el Area VIII se lleva trabajando varios afios
en un Plan Piloto especifico sobre el TDAH, lo que pudo influir en
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la prescripcion de estos pediatras del Area VIII vs. otras Areas. En
el global de Asturias se aprecia una progresiva utilizacion del tra-
tamiento con metilfenidato, si bien a expensas de una gran variabi-
lidad del total de Areas. Nuestro estudio pone de manifiesto que,
lejos de informaciones no basadas en datos, actualmente se esta diag-
nosticando y tratando menos de lo esperado por la prevalencia real.
En este sentido se aprecia como el Area que tiene el mayor DHD-
MTF en el ejercicio 2009 alcanza el 12,82 x 1.000 habitantes, lo que
equivale al 1,282% de prevalencia si todos los casos de TDAH estu-
viesen tratados con el firmaco. El total de Asturias, por esta equi-
valencia, serfa del 0,766%. Atn apreciando una tendencia crecien-
te, parece que resta un importante esfuerzo con el TDAH en Astu-
rias, que podria ser equiparable a otras Comunidades.

31. PROPUESTA DE ATENCION INTEGRAL AL TRASTORNO
POR DEFICIT DE ATENCION CON/SIN HIPERACTIVIDAD
CENTRADA EN EL PEDIATRA DE ATENCION PRIMARIA.
DESARROLLO POR CONSENSO Y PROFESIONALES IMPLI-
CADOS. Ferndndez Pérez M, Lépez Benito MM?, Gonzalvo Rodri-
guez C3, Cafiete Chalver B, Fernandez Fernandez A°, Matos Marcos
J°. Pediatra, Psicdlogo. Centro de Salud de La Felguera, Asturias. *Pedia-
tra. Centro de Salud de Contrueces, Gijon, Asturias. *Enfermera de Pedia-
tria, Psicdlogo. Centro de Salud de La Felguera, Asturias.*Psicopedagogo
del EOEP del Nalon, Asturias. Gerencia del Area VIII de Asturias.

Introduccién: El Trastorno por Déficit de Atencién con/sin
Hiperactividad (TDAH) precisa el abordaje integral mediante actua-
ciones de diversos profesionales que desarrollan su actividad en el
dmbito clinico y escolar, y que ademds tenga en cuenta las opinio-
nes y el contexto familiar. Es preciso articular y disefiar un modo
de trabajo que incorpore profesionales de dichos niveles segtn
las necesidades individuales concretas. Cada profesional debe ser
competente en su dmbito y conocedor de sus tareas tanto para con
cada afectado como con el resto de profesionales implicados.

Objetivo: Dibujar el camino diagnéstico y evolutivo que sigue
un paciente con TDAH hasta que es diagnosticado y tratado, asi
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Figura 2.

como sus itinerarios especificos segtin su curso clinico. Determinar
los profesionales y las actuaciones pertinentes en dicho proceso.

Material y métodos: Se realiz6 la metodologia por consenso,
en una primera fase presencial y en varias fases por correo elec-
trénico. Los participantes eran profesionales del dmbito de la pedia-
tria, neuropediatria, psiquiatria infantil, adolescentologfa, psicolo-
gia clinica, psicopedagogia y enfermerfa pediatrica. El consenso
concluyé cuando se delimité un esquema final, lo suficientemen-
te amplio para que cada profesional se viese reflejado en sus posi-
bilidades de actuacioén y variable en funcién de los sistemas asis-
tenciales y educativos del estado espariol.

Resultados: Se expone el esquema general a modo de algorit-
mo. También se detallan los contextos y profesionales implicados
en los mismos. La propuesta final toma como eje la consulta del
pediatra: figura 2.

Conclusiones: En algtin momento se debe pasar de las pro-
puestas a los hechos concretos para hacer frente al TDAH. Este dise-
fio es la primera iniciativa de estas caracteristicas en nuestro pafs.
El desarrollo de este algoritmo deberfa continuarse con propuestas
especificas de los diferentes profesionales implicados segtin el con-
texto especifico, pero teniendo en cuenta la relacion con las partes
implicadas. También sera necesario crear documentos especificos
para facilitar la adecuada derivacion de los casos dentro del dia-
grama. Se pueden establecer mecanismos de control o evaluacién
que permitan las mejoras posteriores a su implementacién. La for-
macion de cada profesional debera estar garantizada antes de su
puesta en marcha mediante programas especificos.
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32. EL ESCASO MARGEN CLINICO ENTRE ALGUNOS CASOS
DEL TRASTORNO POR DEFICIT DE ATENCION CON/SIN
HIPERACTIVIDAD Y EL SINDROME DE ASPERGER. A
PROPOSITO DE DOS HERMANOS. CLINICA Y PERFILES
NEUROPSICOLOGICOS. Fernandez Pérez M1, Rois Lopez RM?,
Chanca Zardain P?, Trelles Garcia G3. 'Pediatra, Psicdlogo. Centro de
Salud de La Felguera, Asturias. 2Orientadora de ln Unidad de Orienta-
cion del CP La Fresneda-Siero, Asturias. 3Psicologos del Equipo Técnico
de In Asociacidn Asperger, Oviedo, Asturias.

Introduccion: El Trastorno por Déficit de Atencién con/sin
Hiperactividad (TDAH) puede confundirse con manifestaciones
aisladas de impulsividad, hiperactividad o déficit de atencién que
son comdrbidas a problemas de la salud mental como los Trastor-
nos de Ansiedad, Problemas de Conducta y también a manifesta-
ciones clinicas de los Trastornos del Espectro Autista, especialmente
con el Sindrome de Asperger (SA). Presentamos una situacién cli-
nica en la que dos hermanos tienen sintomas de hiperactividad y
problemas atencionales.

Objetivo: Categorizar ambos casos para instaurar los trata-
mientos mas oportunos.

Sujetos y métodos: Se evaluaron dos hermanos en distintos
momentos. Primero un varén de 6 afios, al que se diagnosticé de
TDAH; el segundo hermano, de 9 afios, fue evaluado 4 meses des-
pués y su diagndstico fue de SA. Ambos fueron valorados por el
mismo pediatra en distintos momentos, aambos se les practico una
evaluacion pediatrica general y examen fisico, al igual que una eva-
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luacion de los criterios del DSM-IV para TDAH y SA. Ambos rea-
lizaron una evaluacién psicopedagdgica por el Orientador Edu-
cativo y el hermano mayor también una valoracion clinica com-
plementaria por parte del Equipo Técnico de la Asociacién Asper-
ger Asturias.

La evaluacion neuropsicolégica se realiz, entre otros, median-
te test que valoran la atencién y mediante escalas que miden el pro-
ducto y proceso cognitivo, fundamentalmente la Escala de Wechs-
ler para nifios entre 6-16 afios, ademas de la valoracion de aspectos
no verbales y de comunicacion, siendo més exhaustiva en el caso
del hermano con AS que en el caso del hermano con TDAH.

Resultados: La evaluacion clinica y neuropsicoldgica permitio
diferenciar TDAH y SA.

Discusién: La clinica del TDAH va més alld de los sintomas
nucleares y estos no son excluyentes del TDAH; pueden darse en
algunas etapas evolutivas, en otras patologfas y también se obser-
van en otros trastornos mentales ya citados. El problema es mas
complejo cuando los limites entre TDAH y AS estdn poco defini-
dos y ambos comparten sintomas relevantes.

EI DSM-1V es el sistema clasificatorio mds empleado para los
trastornos mentales, y como sistema categorial incluye para cada
categoria las posibles dimensiones evolutivas de los sintomas (que
con frecuencia se evaltian bajo el aspecto psicoldgico), lo que impli-
ca la necesidad de “separar” los diagndsticos mediante evalua-
ciones neuropsicoldgicas que permitan la clasificacién concreta.
Este caso es un ejemplo de los procedimientos realizados. Ademas
este caso presenta la particularidad o rareza de darse en dos her-
manos. Ya que en ambos trastornos se postula que tengan una
amplia base genética, es posible especular que las manifestaciones
del continuo clinico que presentaban se pudieran deber a comple-
jas interacciones genéticas y que ambos compartan algtin meca-
nismo neurocognitivo de base neurobioldgica fruto de dicha inter-
accién, lo que es objeto de numerosas investigaciones en la actua-
lidad.

33. MATERIALES PSICOEDUCATIVOS PARA PADRES EN EL
TRATAMIENTO NO FARMACOLOGICO DEL TRASTORNO
POR DEFICIT DE ATENCION CON/SIN HIPERACTIVIDAD.
IDONEIDAD Y CALIDAD PARA SU ELABORACION. Gonzal-
vo Rodriguez C!, Ferndndez Pérez M2 'Enfermera de Pediatria, Psi-
cdlogo; 2Pediatra, Psicologo. Centro de Salud de La Felguera. Asturias.

Introduccién: La informacién y los consejos psicoeducativos

para los padres de nifios con Trastorno por Déficit de Atencién
con/sin Hiperactividad (TDAH) deberian ser una practica habitual
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INFORMACION PARA PADRES DE NINOS CON TRASTORNO
POR DEFICIT DE ATENCION CON O SIN HIPERACTIVIDAD
(TDAH)

CONSEJOS PARA EL TRATAMIENTO FAMILIAR

Autores:
. Covadongs Gomahvo Rudrigues Esfermars de Pedistria Pulcélogo
Cantra de Saiud de La Feiguera. Principade de Asturis
Mazimine Femandez Pirss. Pedistra. Paicdloge. Centre de Salud de la
Felgusnm. Principado de Asturiss

Bl praseate documents conthens una sinlesls de e bibiegrafis mviseda, junis 8 la
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Figura 3.

tras el diagndstico; de hecho es una de las partes fundamentales
del tratamiento multidisciplinar junto con las actuaciones en el con-
texto escolar y en el clinico. Con frecuencia dicha informacion es
demasiado amplia y dispersa o estd redactada en una terminologfa
académica o técnica a manera de texto descriptivo o tematico, lo
que puede impedir la adecuada comprension a muchos padres o
puede no tener en cuenta el contexto real y cultural de su aplica-
cion diaria.

Objetivo: Redactar una informacién y unos consejos que resul-
ten précticos y que incorporen la informacién basica del TDAH
junto con las propuestas de los enfoques psicoldgicos mas eficaces
para las diferentes situaciones clinicas.

Material y métodos: Se llevo a cabo una revision exhaustiva
de las principales publicaciones editadas en nuestro pais para edu-
cadores y para padres de nifios afectados de TDAH, valorando los
resultados de las propuestas y su encuadre dentro de la escuela o
paradigma psicolégico. Se incorporaron los fundamentos de la psi-
cologfa de la instruccion para hacer un texto expositivo o explica-
tivo, asequible y comprensivo.

Resultados: El texto final es un breve compendio de consejos
para el tratamiento familiar del TDAH que aborda todos los aspec-
tos de la conducta y sintomas nucleares. Esta estructurado en una
informaci6n bésica inicial, seguido de una descripcién de las con-
ductas principales que se pueden presentar, las posibles alternati-
vas terapéuticas y en tltimo lugar un niicleo de actuaciones fami-
liares de menor a mayor grado de complejidad en funcién de cada
metodologia. Se ofrecen ejemplos de cada técnica para facilitar su
implementacién y anexos con informacién de recursos adicionales
y direcciones de internet. El texto es un complemento para su
empleo en la consulta, més que un manual de instrucciones. Cada
caso se comenta con los padres y entre ambas partes se hace hin-
capié en los aspectos a mejorar. Segtin la edad del nifio también
se cuenta con su opinion y participacién, especialmente con los ado-
lescentes. (Fig. 3)

Conclusiones: Aportamos un documento para su empleo en
los casos de TDAH que puede tener mejoras respecto de otros dis-
ponibles. Su disefio es especifico para el uso conjunto en la consulta
con los padres. Se hace hincapié en la necesidad de abordar con
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empatfa los problemas del TDAH mediante aportaciones escritas
que ayuden a las familias y supongan un escaso coste con la mayor
utilidad posible. Los padres seran, en tltimo término, quienes lle-
ven a cabo las medidas terapéuticas a sus hijos mediante la ade-
cuada instruccién y apoyo de los profesionales.

34. PERFILES DE PRESCRIPCION DE METILFENIDATO Y
ATOMOXETINA PARA EL TRASTORNO POR DEFICIT DE
ATENCION CON/SIN HIPERACTIVIDAD EN ASTURIAS POR
PARTE DEL PEDIATRA DE ATENCION PRIMARIA. DATOS
DE 2002 A 2009. Iglesias Carbajo A, Fernandez Pérez M2. "Farma-
céutica del Area-VIII de Asturias. *Pediatra, Psicdlogo. Centro de Salud
de La Felguera, Asturias.

Introduccién: Metilfenidato y atomoxetina son los psicofér-
macos recomendados para el tratamiento de del Trastorno por Défi-
cit de Atencién con/sin Hiperactividad (TDAH). Metilfenidato es
el firmaco mas utilizado y el tinico disponible hasta el afio 2007 en
el que se comercializ6 atomoxetina. Desde mediados del afio 2004
disponemos en Espaila de formulaciones de metilfenidato de libe-
racién prolongada.

Objetivo: Describir el uso de metilfenidato y su evolucién en
los ultimos ocho afos, asi como el uso de atomoxetina desde su
reciente incorporacion al arsenal terapéutico, en la poblacion pedid-
trica asturiana.

Material y método: Se identificaron todas las recetas médicas
oficiales facturadas de los pediatras de Atencién Primaria de Astu-
rias con prescripcién de metilfenidato y atomoxetina en los afios
2002-2009. Se calcula el niimero de dosis diarias definidas y el niime-
ro de dosis diarias definidas por mil habitantes y dia (DHD) con la
poblacion de tarjeta sanitaria asignada a los cupos de pediatria. Se

analiza el porcentaje de prescripcion de metilfenidato de liberacién
prolongada y su evolucién desde el afio 2005.

Resultados: La DHD de metilfenidato se multiplic por 11 entre
los afios 2002 y 2009 en Asturias, pasando de 0,34 a 3,68, con una
amplia variabilidad entre Areas (0,40-6,21). La relacion entre los
consumos de metilfenidato y atomoxetina en el afio 2009 es de 20
a1, con DHD de atomoxetina en Asturias de 0,19 (rango 0,00-0,26).
La proporcién del consumo de las formas de liberacién prolonga-
da de metilfenidato ha ido incrementandose progresivamente hasta
alcanzar en el afio 2009 el 80% del total en Asturias. (Fig. 4)

Discusi6n: El aumento en el consumo de metilfenidato puede
relacionarse con un mejor conocimiento del trastorno que lleva a
mayor identificacion diagndstica y/o un aumento en la prevalen-
cia. La tasa de utilizacién de atomoxetina es mucho més baja, el 5%
del total, lo que en principio parecerfa adecuado al lugar que debe
ocupar este farmaco en la terapéutica del TDAH, reservado como
tratamiento de segunda eleccion para pacientes que no toleren o no
respondan al metilfenidato o en los que esté contraindicado el uso
del mismo. La utilizacién de las formas farmacéuticas de liberacién
prolongada de metilfenidato ha ido consoliddndose y desplazan-
do alas de accién inmediata, hasta una relacién 4:1. Parece que
como consecuencia de las ventajas derivadas de una tnica admi-
nistracién diaria frente a las dos o tres que son necesarias con las
formas convencionales, el metilfenidato de liberacién rdpida ha
quedado ahora limitado al inicio de los tratamientos para la titu-
lacion de dosis. Se pone en evidencia la gran variabilidad pres-
criptora, tanto cuantitativa como cualitativamente, entre Areas. En
conclusién, parece que estos formacos se emplean de un modo
correcto, en términos generales. Es importante monitorizar el empleo
de este grupo terapéutico y comprobar su evolucién, tras la incor-
poraci6n al mercado de nuevos farmacos y/o nuevas formas far-
macéuticas.
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35. ENURESIS NOCTURNA: ;QUE PIENSAN LAS FAMILIAS?.
Taborga Diaz E!, Rodriguez Ferndndez LM?, Cebridn Muifios C3,
Cobo Ruisanchez A!, Suérez Castaiion C4, Martinez Suédrez V. 'Pedia-
tria. Atencion Primaria. Gijon. *Pediatria. Complejo Asistencial de Ledn.
3Cirugin Pedidtrica. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.
*Pediatria. Hospital Cabueries. Gijon.

Introduccién: La enuresis nocturna es un trastorno conocido
por provocar un importante impacto emocional en los nifios que la
presentan y en sus familias.

Objetivo del estudio: En el presente estudio se trata de cono-
cer la valoracién que hacen y la repercusion que tiene este trastor-
no en los nifios enuréticos y en sus padres.

Material y métodos: Ciento dos niflos enuréticos, de entre 6 y
14 afios de edad, y sus padres fueron interrogados sobre la valo-
racion que hacen de la enuresis nocturna y sobre la repercusion que
este trastorno tiene en su vida.

Ambos grupos (padres y nifios) contestaron a si:

- Consideran la enuresis una situacion normal y frecuente.

- Consideran la enuresis una enfermedad.

- Sesienten indiferentes, enfadados 0 avergonzados ante la enuresis.

- La enuresis limita sus relaciones sociales.

Los padres contestaron también a la pregunta de si sus hijos
tienen sentimiento de culpa. Los nifios respondieron a la pregunta
de si sus padres le daban importancia a su problema.

Resultados:

- El77,2% de los padres, pero sélo el 17,6% de los nifios consi-
deran la enuresis una situacién normal y frecuente.

- E122,8% de los padres y el 22% de los nifios consideran la enu-
resis una enfermedad

- Los padres ante la enuresis de sus hijos se sienten: indiferentes
(77,3%), frustrados (10,3%), enfadados (8,2%) y avergonzados
(4,1%); mientras que los nifios enuréticos se sienten: indiferen-
tes (33,7%), enfadados (13,5%) y avergonzados (52,8%)

- E124,5% delos padres y el 16,7% de los enuréticos cree que la
enuresis limita las relaciones sociales de los nifios.

- E128,4% de los padres cree que la enuresis provoca sentimien-
tos de culpa en sus hijos y un 21,3% de los nifios creen que su
enuresis no preocupa a sus padres.

Conclusiones:

- Laenuresis no es considerada una situacién normal por la mayo-
ria de los nifios enuréticos y provoca vergiienza en més de la
mitad de los nifios que la sufren. Sin embargo, la mayoria de los
padres consideran la enuresis una situacion normal y no se sien-
ten afectados porque sus hijos presenten este trastorno.

- Todavia el 22% de los padres y de los nifios que presentan este
trastorno piensan que la enuresis es una enfermedad.

36. ESTUDIO OPACA: HABITOS DE SUENO EN UNA POBLACION
DE ADOLESCENTES. Alberola Lopez S, Cano Garcinufio A*, Casa-
res Alonso I**, Pérez Garcia L. Pediatra. CS Jardinillos. Palencia. *Pediatra.
CS Villamuriel de Cerrato. Palencia. **Pediatra. CS Venta de Barios. Palencia.
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Introduccién: El suefio es el resultado final de la interaccion de
una serie de factores biologicos (hereditarios), psicolégicos, socia-
les y educativos. La calidad del suefio repercute en el desarrollo, la
salud fisica y emocional y el rendimiento escolar de la poblacién
infantil. Los problemas méds comunes en el suefio de los adoles-
centes son los horarios irregulares y el retraso circadiano.

El objetivo de este trabajo es conocer los habitos de suefio de
una poblacién de adolescentes y describir su relacion con otras
variables somdticas y ambientales.

Poblacién y métodos: Nifios y adolescentes de 11 y 14 aflos de
tres Zonas Bésicas de Salud del Area de Palencia, que acuden a con-
sultas programadas para actividades preventivas y de promocién
de la salud durante un afio. Se registraron las variables: edad, sexo,
peso y talla. Se pregunt6 por horas diarias de TV y horas semana-
les de deporte extraescolar. Se recogieron datos de nivel de estu-
dios y actividad laboral de los padres. Se registr6 la actividad fisi-
ca de manera prospectiva durante 3 dias segtin el método de Bou-
chard. Exponemos los resultados referentes a las variables de suefio:
hora de acostarse, hora de despertar, horas de suefio nocturno, horas
de suefio total.

Para el andlisis estadistico se emplearon la media y las des-
viaciones estdndar en las variables continuas y para las compara-
ciones entre grupos, se utilizaron la t de Student y el analisis de la
varianza en las variables que siguen una distribucién normal. Se
realiz6 también regresion lineal maltiple.

Resultados: Se entregaron encuestas a 322 escolares, de las que
se respondieron 189 (58,7%) siendo validas 179 (55,6%). El total
de dias de observacion fue: diarios, de lunes a jueves, 206 (38,4%);
viernes 144 (26,9%); sabados 150 (28%) y domingos-festivos 36
(6,7%). Existe relacion entre los dias de la semana y todas las varia-
bles de suefio: a) horas de suefio nocturno: diario (9,3 +0,95 DE),
viernes (8,9 +1,2 DE), sébados (10,4 + 1,27 DE), domingo (11,2 =
1,49 DE), p<0,001; b) horas de suefio total: diario (9,3 = 0,95 DE),
viernes (9 +1,2 DE), sébados (10,4 = 1,26 DE), domingos (11,4 +1,56
DE), p<0,001; c) hora de despertar: diario (8:08), viernes (8:12), séba-
do (10:04), domingo (10:07), p<0,001; c) hora de acostarse: diario
(22:46), viernes (23:12), sabado (23:39), domingo (22:52), p<0,001.

Los de 14 afios duermen menos (9,3 vs 10 horas, p<0,001) y se
acuestan més tarde (23:22 vs 22:56, p=0,001). Existen diferencias
estacionales en el suefio, debido sobre todo a la hora de desper-
tarse: otofio 8:39, invierno 8:46, primavera 8:37, verano 9:30 (p=0,01).

No encontramos relacion entre las variables de suefio y sexo,
indicadores de actividad/sedentarismo (horas de TV y deporte
extraescolar) y sobrepeso. Tampoco la hay entre suefio y caracte-
risticas socioecondmicas (educacion y clase laboral familiares), ni
entre el suefio y nivel de actividad fisica.

Por regresion lineal multiple, se aprecia que durante el verano
se levantan mas tarde (38 minutos de media), duermen menos a los
14 aflos (0,8 horas), se acuestan més tarde los viernes (25 min) y los
sabados (50 min), duermen més los sabados (1,2 horas) y sobre todo,
los domingos (2 horas). Ademés, la regularidad en la hora de des-
pertar es mayor en nifios, en los de 11 afios, en verano y en los que
hacen deporte.
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TABLA III.  PREVALENCIA EN % DE SOBREPESO Y OBESIDAD DE LOS DISTINTOS TRAMOS ETARIOS SEGUN LAS DIFERENTES GRAFICAS

Sobrepeso % 6meses 18 meses 2 afios 3 afios Obesidad 6meses 18meses  2afios 3 afios
OMS 2,7 6,2 5.2 8,2 OMS 0,3 0,9 1,3 2,8
Orbegozo 5,7 53 6,6 7.8 Orbegozo 3,7 3,7 6,1 10,3
Carrascosa 14,8 48 13,3 19,5 Carrascosa 1,7 15 48 5,7

Conclusiones: La cantidad total de suefio disminuye entre los
11y los 14 afios, por el retraso de la hora de ir a dormir. El dia de
la semana es un factor determinante en las caracteristicas del suefio
en escolares en este tramo etario. Existe una diferencia de hasta 2
horas en el suefio total entre los dias de colegio y los fines de sema-
na. Estas variaciones pueden afectar al rendimiento escolar.

37.IMPACTO DE LAS GRAFICAS DE LA OMS SOBRE LA PRE-
VALENCIA DE SOBREPESO Y OBESIDAD EN ASTURIAS
EDAD DE 0 A 5 ANOS. Dominguez Aurrecoechea B, Alonso Loren-
zo J*, Hernandez Encinas A**, Diez Estrada E***, Pérez Candas JI****.
CS Otero. *Técnico Salud Area IV, **CS Natahoyo. **CS Pumarin. ***CS
La Magdalena.

Objetivos: Estimar las diferencias de prevalencia de sobrepe-
so y de obesidad en lactantes y preescolares, segtin las graficas de
referencia utilizadas y los diferentes puntos de corte con los que los
autores los definen

Métodos: Estudio transversal en el Principado de Asturias,
durante el afio 2006, de la poblacién infantil de 0 a 5 afios con regis-
tro en la Historia Clinica Electronica (OMI-AP) de todos los Cen-
tros de Salud.

Fueron estudiados todos los nifios que cumplieron 6 y 18 meses
y 2y 3 afios en 2006 cuyo registro de peso y talla figurara en OMI-
AP Se calcul6 el IMC y posteriormente la prevalencia de nifios con
sobrepeso y obesidad con referencia a:

- Las gréficas del estudio de Hernandez y col.(Fundacién Orbe-
gozo) que definen el punto de corte de sobrepeso en su P85 y
de obesidad en el P95.

- Las graficas de la OMS de poblacién menor de 5 afios con el
punto de corte por ellos recomendado para sobrepeso en 2 des-
viaciones estdndar (DS) y el de obesidad en 3 DS.

- Las graficas del Estudio transversal espafiol de crecimiento 2008
(Carrascosa ) con las recomendaciones de los puntos de corte para
sobrepeso (P85 para nifios y P80 para nifias) y obesidad en P97.
Se hallaron los correspondientes intervalos de confianza para

las diferencias.

Resultados: La poblacién total estudiada es de 21.355. Por tra-
mos de edades el nimero varia desde 6.421 a los 6 meses, hasta
4.178 a los 3 afios. (Tabla III)

La prevalencia de sobrepeso y obesidad aumenta con la edad
para toda las gréficas.

Solo existe homogeneidad intergraficas a los 18 meses de edad;
en este tramo etario, las diferencias en las prevalencias para sobre-

peso y obesidad estan por debajo de los 3 puntos mientras que en

el resto de las edades las prevalencias difieren hasta en mas de 10

puntos. Las menores prevalencias resultan de la utilizacién de las

graficas de la OMS segtin los puntos de corte de 2D y 3 DS.
Conclusiones:

- Laobesidad es un problema creciente en nuestro medio pero
las prevalencias de sobrepeso y obesidad difieren sustancial-
mente segtin las gréficas utilizadas y los puntos de corte que
definen el sobrepeso y la obesidad

- Resulta imprescindible decidir el modelo de graficas a utili-
zar y sus respectivos criterios diagnéstico de sobrepeso y
obesidad, primer paso para proponer actuaciones especifi-
cas tendentes al manejo de los pacientes en la consulta dia-
ria y la comparacion de los diferentes estudios epidemiolé-
gicos.

38. IMPACTO DE LS GRAFICAS DE LA OMS SOBRE LA PRE-
VALENCIA DE SOBREPESO Y OBESIDAD EN ASTURIAS
EDAD DE 6 A 14 ANOS. Hernandez Encinas A, Dominguez Aurre-
coechea B*, Alonso Lopez J**, Diez Estrada E***, Pérez Candas JI****.
CS Natahoyo. *CS Otero. *Técnico de Salud Area IV. ***CS Pumarin.
#4CS La Magdalena.

Objetivos:

- Estimar las diferencias de prevalencia de sobrepeso y de obe-
sidad en escolares, segtin las graficas de referencia utilizadas y
los diferentes puntos de corte con los que los autores los defi-
nen.

- Observar el impacto de las nuevas graficas de la OMS sobre
dicha prevalencia
Métodos: Estudio transversal en el Principado de Asturias,

durante el afio 2006, de la poblacién infantil de 5 a 14 afios con regis-

tro en la Historia Clinica Electronica (OMI-AP) de todos los Cen-
tros de Salud.

Fueron estudiados todos los nifios que cumplieron 6, 10 y 13
afios cuyo registro de peso y talla figurara en OMI-AP. Se calcul6
el IMC y posteriormente la prevalencia de nifios con sobrepeso y
obesidad con referencia a:

- Las gréficas del estudio de Hernandez y col.(Fundacién Orbe-
gozo) que definen el punto de corte de sobrepeso en su P85 y
de obesidad en el P95.

- Las gréficas de la OMS de poblacion mayor de 5 afios con el
punto de corte por ellos recomendado para sobrepeso en 1 des-
viacién estindar (DS) y el de obesidad en 2 DS.
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TABLAIV.  PREVALENCIA EN % DE SOBREPESO Y OBESIDAD DE LOS DISTINTOS TRAMOS ETARIOS SEGUN LAS DIFERENTES GRAFICAS

Sobrepeso 6 afios 10 afios 13 afios Obesidad 6 afios 10 afios 13 afios
OMS 22,1 29,7 26,7 OMS 14,6 16,4 12,1
Orbegozo 8,8 11,2 10,8 Orbegozo 11,3 10,0 12,6
Cole 184 273 244 Cole 9,6 72 6,7
Carrascosa 17,7 13,5 15,9 Carrascosa 45 3,0 28

- Las graficas del Estudio transversal espafiol de crecimiento 2008
(Carrascosa) con las recomendaciones de los puntos de corte
para sobrepeso (P85 para nifios y P80 para nifias) y obesidad
en P97.

Los puntos de corte internacionales de Cole equivalentes a
las cifras de IMC 25 para sobrepeso y 30 para obesidad

Se hallaron los correspondientes intervalos de confianza para
las diferencias.

Resultados: La poblacién total estudiada es de 12.105. Por tra-
mos de edades el niimero varia desde 4.594 a los 6 afios, hasta 3.444
alos 10 afios. (Tabla IV)

Las prevalencias mayores tanto para sobrepeso como obesidad,
se observan con la aplicacién de las gréficas de la OMS, encontrén-
dose diferencias de hasta 20 puntos en comparacién con las espa-
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fiolas. Las graficas OMS, Orbegozo y Cole coinciden en la mayor

prevalencia de sobrepeso a los 10 afios de edad Estudiando cada

grafica de manera independiente, no se observan diferencias impor-
tantes de prevalencia de obesidad para los diferentes tramos etarios.
Conclusiones:

- Laobesidad es un problema creciente en nuestro medio pero
las prevalencias de sobrepeso y obesidad difieren sustancial-
mente segtin las gréficas utilizadas y los puntos de corte que
definen el sobrepeso y la obesidad

- Resulta imprescindible decidir el modelo de graficas a utili-
zar y sus respectivos criterios diagndsticos de sobrepeso y obe-
sidad, primer paso para proponer actuaciones especificas ten-
dentes al manejo de los pacientes en la consulta diaria y la com-
paracion de los diferentes estudios epidemioldgicos.
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SABADO 24 DE ABRIL, 09.00 A 10.30 H, SALA DE ASTURIAS
Sesién n® 1: Enfermedades infecciosas
Moderadores: Dr. Francisco Alvarez Garcia y
Dr. Carlos Pérez Mendez

1. ADENOPATIAS SUBMANDIBULARES EN NINO EN CON-
TACTO PROXIMO CON ANIMALES. Montes Granda M, Bueno
Pardo S, Fernandez Montes R, de Juan Alvarez A, Montes Zapico
B, Alvarez Caro F, Ruiz del Arbol Sanchez P, Martin Garcia MA. Ser
vicio de Pediatrin. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccién: La enfermedad por arafiazo de gato es una zoo-
nosis producida por el cocobacilo Gram negativo Bartonella hense-
lne.

Caso clinico: Presentamos el caso de un nifio de 13 afios con
tumoracion submandibular izquierda de 15 dias de evolucion, que
asocia en las ultimas 48 horas aumento de la inflamacion, febricu-
la y dolor, a pesar de tratamiento con amoxicilina-clavulanico. No
historia de astenia, pérdida de peso, sudoracion nocturna ni fiebre
recurrente. Refiere contacto con animales: gato menor de un afo,
perros y ganado vacuno. Se realiza ecograffa cervical donde se apre-
cian multiples adenopatias, la mayor de 33 mm de didmetro, con
abundante vascularizacion y 4reas de necrosis. Dentro del estu-
dio del nifio con adenopatias, se realiza también serologfa de virus
y bacterias atipicas.

Ingresa a tratamiento con amoxicilina-clavulanico intravenoso
e ibuprofeno oral. Mantiene febricula durante las tardes durante la
primera semana de ingreso. El Servicio de Microbiologfa confirma
la sospecha clinica de enfermedad por arafiazo de gato (Bartonella
henselne: 1g G 1/256 e Ig M positivos), instaurdndose entonces tra-
tamiento especifico con azitromicina (10 mg/Kg/d) durante 5 dias.
Dado que no se encuentra puerta de entrada (no evidencia de ara-
fiazos en la cara ni cuero cabelludo) se solicita valoracién oftal-
moldgica, que es normal. Asi mismo, se realiza ecografia abdomi-

nal donde se aprecia una lesién anecogénica esplénica informada
como posible quiste dermoide o angioma poco vascularizado o,
dado el contexto infeccioso, un absceso. La resonancia magnética
abdominal no consigue filiar la naturaleza de dicha lesién, que es
controlada clinica y ecograficamente. El nifio evoluciona favora-
blemente, presentando en todo momento un excelente estado gene-
ral y encontrandose asintomatico. La lesién submandibular se vuel-
ve de consistencia més blanda y la inflamacién a ese nivel dismi-
nuye moderadamente.

Conclusiones: Las pruebas diagndsticas en un nifio con ade-
nopatias sin filiar deberfan incluir serologfas de virus y bacterias
incluyendo Bartonella, se constate o no contacto con animales en la
historia clinica.

2. ENFERMEDAD POR ARANAZO DE GATO, UNA ZOONO-
SIS INUSUAL. De Juan Alvarez A, Montes Granda M, Montes
Zapico B, Lareu Vidal S, Alvarez-Caro F, Ruiz del Arbol P, Bueno
Pardo S, Martin Garcia MA. Hospital Universitario Central de Astu-
rias. Oviedo.

Introduccién: La enfermedad por arafiazo de gato se trata de
una zoonosis causada por Bartonella hensalae. Su sintomatologia
principal es la aparicién de adenopatias regionales en relacion con
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una lesion previa causada por el contacto con el gato y suele aso-
ciar proceso febril.

Objetivos: describir las caracteristicas clinicas y demogréfi-
cas de los pacientes ingresados en nuestro hospital con diagndsti-
co de infeccién por Bartonella, asi como el tratamiento recibido en
los tiltimos 15 afios.

Metodologia: Estudio retrospectivo de los casos ingresados en
el Hospital Central de Asturias con diagnéstico de enfermedad
de arafiazo de gato. En esta revision se atiende también a la reper-
cusién analitica, los elementos diagndsticos y terapetiticos utiliza-
dos, la estancia hospitalaria, y a la dispersion geografica de los
pacientes, teniendo en cuenta que nuestro hospital es centro de refe-
rencia de la comunidad auténoma.

Resultados: En este estudio se incluyen 8 pacientes, con una
edad media de 12 afios, y una relacién de género con predominio
masculino (65% de los pacientes). La estancia hospitalaria media
fue de 10,6 dias. Desde el punto de vista clinico la distribucién de
la localizacién adenopatica es la siguiente (40% axilar, 20% cara y
cuello, 20% codo, 20% inguinales), con una aparicién previa al ingre-
so de 17 dias. Asociaban fiebre en el 75% de los casos, con una dura-
cién media de 4,6 dfas previos a la consulta. En un caso podemos
referirnos a la enfermedad como diseminada, pues asociaba lesio-
nes granulomatosas abcesificantes a nivel hepatoesplénico. El diag-
ndstico se realizé por serologia positiva para Bartonella henselae, en
el 50% de los casos, por anatomia patoldgica sugerente en un 25%
(lesiones granulomatosas con necrosis central y periferia con abun-
dantes neutréfilos e histiocitos). En un caso se aislé el bacilo median-
te tincion de Whartin-Starry. Analfticamente no se hallaron gran-
des alteraciones: leucocitos 10.350 (Neutréfilos 61,2%, linfocitos
27,7%), plaquetas 322.000 de media, protena C reactiva 1,43mg/dl,
y VSG 29,4 mm. La prueba radiolégica mas solicitada fue la eco-
graffa locorregional de las lesiones adenopaticas (62% de los casos),
ecografia abdominal (40%) y se completaron estudios en una oca-
sion con RNM y TC abdominal. Respecto al abordaje terapéutico,
en el 62% de los casos las lesiones adenopaticas precisaron drena-
je quirtirgico. La estrategia antibiética tuvo una duracion media de
10,5 dias, y con la siguiente distribucion: figura 1.

La dispersion geogréfica respecto a las diferentes areas sani-
tarias se muestra en la figura 2.

Conclusiones: La casuistica de enfermedad por arafiazo de gato
en nuestro hospital es poco frecuente, 0,53 casos ailo, suele afec-
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Area sanitaria VI: 1 casos
Area sanitaria VII: 1caso
Area sanitaria VIII: 1caso

Area sanitaria III: 2 casos
Area sanitaria IV: 2 casos
Area sanitaria V: 1 caso

Figura 2.

tar a varones en edad puberal, y se manifiesta por un cuadro que
cursa con adenopatfas, preferentemente axilares, y fiebre de pocos
dias de evolucion. El diagndstico se realiza mediante serologfa y el
tratamiento se basa principalmente en terapia antibidtica con macré-
lidos 0 amoxicilina-clavuldnico y en casos seleccionados drenaje
quirtirgico. No aparecen secuelas, y la dispersién geografica es uni-
forme, si bien es cierto que de las dreas occidentales no se ha docu-
mentado ningtin caso.

3. FIEBRE DE ORIGEN DESCONOCIDO. PRESENTACION DE
UN CASO CLINICO. Lombrafia Alvarez E, Pérez Méndez C, Ifies-
ta Mena C, Calle Miguel L, Sudrez Castafion C, Garcia Gonzélez P*.
Servicio de Pediatria, *Servicio de Radiologia. Hospital de Cabueies. Gijon.

Antecedentes: La enfermedad por arafiazo de gato estd pro-
ducida por la infeccion por Bartonella henselae. En la mayoria de los
casos sigue un curso clinico benigno y autolimitado consistente en
una papula en el punto de inoculacién y una linfoadenopatia regio-
nal. En un pequefio porcentaje de casos produce manifestaciones
sistémicas. Presentamos el caso de un nifio que cursé como fiebre
de origen desconocido.

Caso clinico: Nifio de seis afios que consulta por fiebre de 16
dias de evolucién. Se acompafia de dolor abdominal intermitente
localizado en hipocondrio izquierdo. Como antecedentes de inte-
rés refiere contacto con un perro y un gato. La exploracién fisica
muestra a un nifio febril, con buen estado general y polo de bazo
palpable; el resto de la exploracién es normal, no observandose ade-
nopatas ni lesiones de arafiazo. En la ecografia abdominal se obser-
van lesiones hipoecogénicas difusas compatibles con microabsce-
sos esplénicos. Ante la sospecha clinica de infeccién sistémica por
B. henselae se decide iniciar tratamiento con azitromicina oral, que-
dando el paciente asintomético a las 24 horas. Los estudios sero-
légicos (positividad de anticuerpos IgM frente a B. henselae) con-
firmaron el diagndstico de infeccion sistémica por arafiazo de gato.

Comentarios: La fiebre de origen desconocido en nifios es moti-
vo de preocupacion. En la mayoria de los casos en los que se llega
a un diagndstico, la causa es infecciosa y, dentro de las causas infec-



Posters

ciosas, la infeccion sistémica por Bartonella henselae es una de las
més frecuentes. La mayoria de los nifios con presentacion sistémi-
ca de esta infeccién cursan con afectacién hepatoesplénica; a la
inversa, la infeccion por B. henselae es la causa més frecuente de
lesiones hipoecogénicas en higado y bazo en la edad pediétrica. El
tratamiento idoneo de las formas sistémicas no esta bien defini-
do; la azitromicina es un tratamiento comodo y bien tolerado que
se ha mostrado eficaz.

4, LEISHMANIASIS VISCERAL, A PROPOSITO DE UN CASO.
Miranda Vega M, Martinez Arbeloa I, Blanco A, Rodrigo J, Iparra-
guirre Rodriguez S, Del Val Vega C, Portugal Rodriguez R, Cilla
Lizarraga A. Pediatrin. H. General Yagiie. Burgos.

Introduccién y objetivos: La hepatoesplenomegalia con fiebre
en un lactante es para nosotros un desafio diagnéstico. La mayoria
de los Sindromes febriles en nuestro medio, se tratan de procesos
infecciosos autolimitados y en el caso de hepatoesplenomegalia
febril suelen corresponder a sindromes mononucledsidos.

Los casos de evolucion térpida y diagndstico incierto nos deben
llevar a una nueva bisqueda diagndstica para un tratamiento pre-
coz y adecuado.

Antecedentes. Sin interés para la patologfa actual. No ingresos
previos, ni enfermedades de interés. No alergias conocidas. Calen-
dario vacunal completo. Estancia vacacional previa en medio rural
del sur de la provincia de Burgos.

Caso clinico. Paciente varén de 2 afios que ingresa en nuestro
Servicio de Pediatrfa por un cuadro de 10 dfas de evolucién de picos
febriles. Bajo la sospecha diagndstica de Mononucleosis infecciosa
se paut6 tratamiento sintomatico los dias previos al ingreso, sin
mejoria del cuadro

Ala exploracién se observa buen estado general, palidez cuté-
nea, buena hidratacién de piel y mucosas. Pulsos palpables y simé-
tricos. AC: soplo I/IV. AP: buena ventilacién bilateral. Abdomen:
esplenomegalia de 3-4 cm y hepatomegalia de 2 cm, con resto de la
exploracién normal.

Se inicio estudio etiolégico: Hemograma (anemia, leucope-
nia y plaquetopenia) y bioquimica normales. Rx térax normal y
Ecograffa abdominal (hepatoesplenomegalia). Serologfas (Epstein-
Barr, Mycoplasma pneumoniae, Clamydia pneumoniae, Toxoplasma,
VEB, VHB, VHC siendo el resultado de todos ellos negativo. Ac
IgG antiLeishmania positivo, Ac IgM negativos y PCR de Leishma-
nia negativos. Hemocultivo y tincién de Leishmania negativos, mor-
fologfa en sangre periférica (células inmaduras de aspecto linfoi-
de) y por tltimo estudio morfoldgico de aspirado de médula dsea
(parasitos de leishmania intracelulares) que nos llevé al diagnds-
tico definitivo.

Se inicia tratamiento con Anfotericina B intravenosa con ade-
cuada evolucién. Elegimos este tratamiento por el menor niimero
de efectos secundarios, en comparacién con los Antimoniales.

Comentario: La leishmaniasis visceral (Kala-azar o Fiebre
negra) es endémica en el drea mediterranea, incluido nuestro pafs.

El parasito causante es un protozoo de la familia de los tripano-
somidos, en nuestro medio suele ser causado por L. infantum y el
reservorio principal es el perro. La incubacién puede durar de 1
a 6 meses. Habitualmente cursa con fiebre en picos, pancitopenia
y la esplenomegalia suele ser un hallazgo habitual. El diagndstico
de certeza nos lo da el frotis de médula ésea y tincion de Giemsa
(amastigotes intra o extracelulares). El tratamiento clasico son
los Antimoniales, pero se puede utilizar también Anfotericina B
liposomal.

5. ABSCESO DE BRODIE: OSTEOMIELITIS SUBAGUDA DE
CURSO INSIDIOSO. Garcia Blazquez L, Ortega Casanueva C,
Reig Del Moral C, Jiménez Casso MS, Dominguez Bernal E, Garcia
Veldzquez J. Servicio de Pediatrin. Hospital General de Segovia. Sego-
vin.

Antecedentes: El absceso de Brodie es una patologfa benigna,
representando un tercio de los casos de las osteomielitis subagu-
das. Puede plantear problemas diagnésticos con gran variedad
de neoplasias 6seas. Cursa con dolor de tipo insidioso lo cual pro-
duce un diagndstico tardio en muchas ocasiones.

Caso clinico: Presentamos el caso de una nifia de 12 afios de
edad con dolor en cara medial de tibia distal de un afio de evolu-
cién. Los 10 dias previos al ingreso presentaba aumento del dolor
y del calor en la zona, sin edema ni eritema acompafiantes. No impo-
tencia funcional. Afebril.

Las pruebas de laboratorio no presentaron alteraciones signi-
ficativas. En la radiografia se objetivaron lesiones liticas en metafi-
sis distal de tibia izquierda. La resonancia magnética (RM) mues-
tra una lesion intramedular, metafisiaria distal izquierda, de 2 cm
de eje, bilobulada, de borde hipointenso en todas las secuencias y
contenido hipointenso en T1 e hiperintenso en T2. Se plantea el
diagnéstico diferencial entre osteoma osteoide y absceso de Brodie.
Tras valoracion conjunta con el Servicio de Traumatologia se reali-
za curetaje de la zona y se inicia tratamiento antibiético intraveno-
so con cloxacilina durante 7 dias y posteriormente se cambia a cefu-
roxima via oral con una duracién de 3 semanas. Se envian mues-
tras para cultivo y anatomia patoldgica. El cultivo es positivo para
Staphylococcus aureus meticilin sensible y la biopsia muestra una
imagen histolégica de osteomelitis subaguda, que es lo que nos pro-
porciona el diagnéstico definitivo.

Comentarios: Ante la presencia de dolor ¢seo prolongado y
buen estado general debemos pensar en esta patologfa. La técnica
diagndstica de eleccion es la RM, pero plantea dificultad a la hora
de realizar el diagndstico diferencial entre osteomielitis y neopla-
sia, como ocurrid en nuestro caso. En cuanto al tratamiento, el anti-
bidtico es curativo en la mayoria de casos. En la literatura revisada
se destaca que son suficientes 7-10 dias de antibidtico intravenoso
completando posteriormente hasta 1 mes por via oral. Es igual de
efectiva, una vez completados los 7-10 dias de tratamiento intra-
venoso, la via oral, evitandose asf las complicaciones del tratamiento
parenteral prolongado.
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6. ESPONDILODISCITIS, A PROPOSITO DE UN CASO. Ledes-
ma Benitez I, Lapefia Lopez de Armentia S, Martinez Saenz de Jube-
ra ], Lobo Martinez P, Hierro Delgado E, Ferndndez Iglesias V, Fer-
nandez Pérez L, Moreno Duque LD. Pediatria. Complejo Asistencial
de Ledn.

Antecedentes: La espondilodiscitis en nifios es poco frecuente,
siendo habitual un retraso en el diagndstico y errores en el mismo.
Se caracteriza por la aparicién de un proceso inflamatorio en el disco
intervertebral o en los platillos vertebrales, con disminucion sinto-
mética del espacio discal. La etiologfa y fisiopatologia no quedan atin
dilucidadas, lo que genera controversia sobre sus posibles causas; se
barajan diferentes hipétesis: causa infecciosa, traumatica o inflama-
toria idiopdtica. La sintomatologfa suele ser inespecifica y varfa segtin
la edad del nifio. Los datos de laboratorio también son inespecificos,
y muestran una elevacion leve moderada de los parametros infla-
matorios. El empleo 0 no de antibidticos es controvertido aunque
la mayoria de autores optan por su uso. Aunque la evolucién clini-
ca suele ser favorable, pueden persistir secuelas radiologicas

Caso clinico: Nifia de 21 meses, previamente sana, que ingre-
sa por dificultad para la marcha de 3 dias de evolucién, junto con
llanto, sudoracién profusa y temblores al caminar, negdndose a la
deambulacién. Se acompafaba de cuadro de dolor abdominal y
estrefiimiento que persistia a pesar de tratamiento con Lactulosa.
Afebril. Habia presentado cuadro de gastroenteritis 3 semanas antes
con coprocultivo negativo. En la exploracion fisica presentaba limi-
tacion leve a la flexo extension de la cadera izquierda y durante la
marcha presentaba cojera importante de la pierna izquierda. Explo-
racién neuroldgica normal. Hemograma con leucocitosis modera-
da y bioquimica normal con PCR negativa. Radiografia de caderas
y bilaterales de rodillas y tobillos normales.

Se inici6 tratamiento con antiinflamatorios, persistiendo la cli-
nica tras cinco dias de tratamiento. Se realizo radiografia de colum-
na lumbo-sacra lateral en donde se observo estrechamiento del espa-
cio interdiscal entre L5-51 con mala definicién del platillo de L5.
Ante la sospecha diagndstica de posible lesion medular se realiz6
resonancia magnética (Fig. 3), en donde se objetiva alteracion de la
sefial a nivel L5-51 con hiper captacion de contraste, sugestiva de
espondilodiscitis en L5-S1 junto con una coleccion adyacente en
lado izquierdo compatible con absceso epidural paravertebral y
aumento de sefial de las raices de la cauda equina (radiculitis). Con
este diagndstico se instaura tratamiento antibiético intravenoso con
cloxacilina y cefuroxima que se mantiene durante dos semanas. La
paciente presenté disminucién progresiva de la cojera, manteniendo
al alta la bipedestacién y caminando sin ayuda. Junto a ello, se obser-
va normalizacion progresiva en la consistencia de las heces. Afe-
bril durante todo el periodo de ingreso. Al alta, se mantuvo trata-
miento antibi6tico por via oral con cloxacilina y cefuroxima duran-
te dos semanas mas.

En la actualidad, tras seis meses de seguimiento, la paciente
presenta deambulacion normal sin secuelas apreciables.

Comentario: La espondilodiscitis es un motivo infrecuente de
alteracién de la marcha. Debido a su incidencia y compatibilidad
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Figura 3. Imagen de RMN de la paciente.

clinica el primer diagndstico a descartar es una sinovitis de cade-
ra. Ante la mala evolucién y la asociacion de estrefiimiento de apa-
ricién brusca y refractario a tratamiento, debe descartarse una posi-
ble lesion medular. La resonancia magnética es la prueba de elec-
cién en estos casos y nos confirma el diagndstico, ademés de mos-
trarnos posibles lesiones de partes blandas asociadas. El tratamien-
to con antibiéticos es el mas empleado, aunque no se obtengan datos
fiables de infeccion en las muestras bioldgicas (como fue nuestro
caso). Este tratamiento debe ser prolongado (entre 4 y 6 semanas),
con una primera fase por via intravenosa y posteriormente por via
oral. Ante una buena evolucion clinica sin secuelas no se conside-
ra imprescindible la realizacién de nuevas pruebas de imagen.

7. ENDOCARDITIS INFECCIOSA EN PREMATURO DE 25
SEMANAS. Garrote Molpeceres R, Abad Arevalillo S, Fournier
Carrera M, Mufioyerro Sesmero M, Gonzélez Gonzélez C, Relldn
Rodriguez S, Pino Vazquez A, Fernandez Calvo JL. Hospital Clini-
co Universitario. Servicio de Pediatria. Valladolid.

Introduccion: La endocarditis infecciosa es una enfermedad
producida por la alteracién estructural del endotelio cardiaco que
facilita el depdsito de plaquetas, fibrina y la infeccién por diferen-
tes patégenos, formando vegetaciones. En un 90% de los casos los
patégenos implicados son los estreptococos, seguidos por entero-
cocos y estafilococos, como es nuestro caso, con gran capacidad de
adherencia e infeccién sobre vélvula sana. La presencia de fiebre
de varios dfas de evolucién y una imagen sugestiva en la ecocar-
diograffa orientan el diagndstico, aunque su confirmacion exige
el cumplimiento de los criterios de Duke. El hecho de observar dicha
imagen es dificil en nifios de tan corta edad, lo que nos motivé a
presentar este caso.

Caso Clinico: Prematuro varén de 25 semanas de edad gesta-
cional, segundo gemelo, que ingresa en la Unidad de Cuidados
Intensivos Pediatricos (UCIP).

Antecedentes obstétricos: Embarazo gemelar por inseminacion
artificial. Cesarea electiva por dindmica de parto. Serologfas mater-
nas negativas. Amniorexis intraparto, liquido amnictico claro. Admi-
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nistrada una dosis de corticoides 6 h antes del parto. Apgar 6/8.
Nace sin esfuerzo de llanto inmediato, se inicia ventilacién con pre-
sién positiva y FiO, méxima de 0.6, posteriormente se intuba y se
traslada a UCIP. En ventilacién espontdnea sin oxigeno suplemen-
tario desde los 36 dfas de vida.

Evolucion clinica: Presenta sindrome de distrés respiratorio tipo
I tratado con dos dosis de surfactante. A las 24 horas de vida se rea-
liza ecocardiograffa que pone de manifiesto la presencia de un duc-
tus arterioso con repercusién hemodindmica, cerrado a los 7 dias
de vida tras un ciclo de tratamiento con ibuprofeno. EI 4° dfa se rea-
liza ileostomia por perforacién intestinal, con cultivo de drenaje
peritoneal positivo para S. haemolyticus. Se cambia la antibiotera-
pia empirica con ampicilina y gentamicina. por vancomicina y cefo-
taxima. Alos 11 dias de edad presenta urocultivo positivo para Carn-
dida, afiadiendo al tratamiento anterior anfotericina B durante 2
semanas, retirdndose tras cultivos de control negativos.

Alos 13 dias de vida presenta taquicardia mantenida de 200
Ipm, pico febril de 38°C, leucocitosis persistente de 33.000 (70% de
Neutréfilos) y soplo sistélico. Se realiza ecocardiograffa aprecidn-
dose una insuficiencia mitral moderada, con imagen hiperecogé-
nica mévil dependiente del velo anterior de la valvula mitral, suges-
tiva de verruga endocardica. Se extraen hemocultivos positivos
para S. aureus. Ante estos hallazgos se diagnostica de endocardi-
tis infecciosa y se cambia antibioterapia por teicoplanina que se
mantiene 14 dias, asociando gentamicina los 4 primeros dias. Pos-
teriormente se inicia tratamiento con vancomicina por elevacion de
enzimas hepaticas, que se mantiene hasta completar 4 semanas
de tratamiento. Hemocultivos posteriores negativos. En controles
ecogréficos seriados desaparece la insuficiencia mitral y la imagen
sugestiva de verruga.

Comentarios: La endocarditis infecciosa es una enfermedad
infrecuente en los primeros afios de vida en ausencia de cardio-
patia congénita intervenida, aunque su frecuencia se ha incremen-
tado en los tiltimos afios, aumentando el riesgo en pacientes super-
vivientes de unidades de CIP, donde el patégeno mas comiin es
el S. aureus. Las manifestaciones clinicas en un neonato son ines-
pecificas (dificultad respiratoria y taquicardia) e indistinguibles de
la septicemia o de la insuficiencia cardiaca congestiva. Ante un
paciente con un soplo de nueva aparicion, fiebre e imagen eco-
grafica compatible con verruga endocérdica hay que sospechar la
presencia de una endocarditis bacteriana e instaurar tratamiento
antibidtico empirico durante 4-6 semanas. Debe realizarse control
evolutivo con hemocultivos y ecocardiografias seriadas. La tasa de
recuperacion en las endocarditis causadas por S. aureus es de hasta
un 50%. Lo méds importante es realizar profilaxis en nifios que pre-
sentan factores de riesgo.

8. MENINGITIS POR ENTEROVIRUS EN EL NEONATO. A
PROPOSITO DE DOS CASOS. Mulero Collantes I, Montejo Vicen-
te MM, Infante Lépez ME, Samaniego Ferndndez CM, Izquierdo
Caballero R, Marin Uruefa S, Sinchez Garcia A, Gonzélez Garcia
B. Servicio de Pediatrin. Hospital U. Del Rio Hortega. Valladolid.

Antecedentes: Los enterovirus son virus ARN pertenecientes
ala familia Picornaviridae, que pueden ocasionar un amplio espec-
tro de enfermedades agudas. En la mayorfa de los nifios y adultos
ocasionan una infeccién asintomdtica o proceso febril inespecifico,
pero existen una serie de factores de riesgo (prematuridad, infec-
cién virica materna en el momento del parto, sintomas en la pri-
mera semana de vida y ausencia de Ac especificos contra el sero-
tipo de la infeccién) que predisponen a padecer una enfermedad
severa: miocarditis, fallo hepatico, afectacién del SNC en forma de
meningitis o encefalitis; o incluso procesos sépticos. La mortalidad
varfa del 0-42% segtin serotipo virico y la clinica. Las secuelas a
largo plazo son raras, excepto los déficits neuroldgicos (espastici-
dad, crisis, dificultad en el aprendizaje, trastornos del lenguaje) que
son frecuentes en los pacientes con clinica compatible con menin-
gitis o encefalitis.

Casos clinicos: Caso 1. RNTP (31 SEG) de PAEG, 1er gemelo.
Madre 37 afios, G2A0V3, sana. Embarazo: controlado, bicorial biam-
niético. Serologfas negativas; excepto rubeola inmune. Toma mater-
na del SGB negativa. Maduracién pulmonar con corticoides a las
29 SEG por amenaza de parto prematuro. Parto: Cesarea. Amnio-
rrexis de 58 h de duracion. Apgar 5/6/8. Rea tipo IV con admi-
nistracién de una dosis de surfactante. Extubacién a las 24 horas de
vida. Alingreso en la UCIN inestabilidad hemodindmica que mejo-
ra tras expansion con dos bolos de SSF. Se inicia antibioterapia empi-
rica con ampicilina y gentamicina que se mantiene durante 7 dias.
PCRs seriadas y cultivos negativos. Alos 40 dias de vida aparicién
de febricula sin otros signos de infeccién, PCRs seriadas negativas,
antecedentes de ambiente epidémico familiar: hermana con farin-
goamigdalitis y madre con cuadro febril y herpex labial. A las 72
horas del inicio de la febricula, cuadro de atragantamiento coinci-
diendo con una toma y aspiracién con parada cardiorrespiratoria
que remonta tras dos minutos de RCP avanzada. Se extraen anali-
tica y cultivos y se inicia tratamiento empirico con vancomicina y
amikacina. Tras recibir el resultado de la bioquimica del LCR com-
patible con meningitis, se cambia antibioterapia a ampicilina, cefo-
taxima y aciclovir. Suspension de tratamiento empirico tras recibir
la PCR positiva para enterovirus en LCR. En la exploracién neuro-
légica inicial presenta rigidez generalizada con tendencia a pos-
tura en opistétonos. Exploracion al alta normal. Pruebas comple-
mentarias: Hemograma: normal. PCRs seriadas negativas. Hemo-
cultivo y urocultivo estériles. Frotis faringeo y rectal para entero-
virus: negativo. Ecograffa cerebral: Quiste del plexo coroideo izquier-
do de 3 mm, resto normal. Potenciales auditivos y visuales evoca-
dos al alta normales. RMN: atrofia cortical supra e infratentorial.
Video-EEG normal.

Caso 2. RNPT (31 SEG) de PAEG, 2 gemelo. Apgar 5/6/8. Rea
IV con administracién de una dosis de surfactante. Al ingreso tam-
bién presenta inestabilidad hemodinamica que precisa soporte ino-
trépico durante 48 horas. Antibioterapia empirica con ampicilina
y gentamicina durante 7 dfas. PCRs seriadas y hemocultivo nega-
tivos. Extubado a las 32 horas. A los 40 dias de vida, comienza al
igual que el hermano gemelo, con cuadro de febricula sin otros sig-
nos de infeccién. A las 72 horas de evolucion presenta empeora-
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miento del estado general, fiebre y pausas de apnea, por lo que se
extrae analitica y cultivos, y se inicia tratamiento empirico con van-
comicina y amikacina. Tras recibir el resultado de la bioquimica del
LCR compatible con meningitis, se cambia antibioterapia a ampi-
cilina, cefotaxima y aciclovir. Suspension del tratamiento empirico
tras recibir PCR positiva para enterovirus en LCR. Exploracion neu-
rolégica al ingreso: hipertonfa generalizada, més llamativa en miem-
bros superiores. Al alta exploracion normal. Pruebas complemen-
tarias: Hemograma: normal. PCRs seriadas negativas. Hemoculti-
vo y urocultivo estériles. Frotis faringeo y rectal para enterovirus
negativos. Ecograffa cerebral, potenciales auditivos, visuales evo-
cados y video-EEG: normales.

Actualmente ambos gemelos son vistos en la consulta de segui-
miento y cuentan con una edad de 10 meses (EC: 8 meses). No pre-
sentan ningtin déficit neuroldgico y su desarrollo psicomotor es
normal.

Comentarios: Es sabido que las infecciones por enterovirus en
el periodo neonatal pueden causar cuadros tan severos como shock
séptico o meningitis. La peculiaridad de los casos presentados es
que a pesar de haber superado el periodo neonatal inmediato y
estando en fase de engorde desarrollaron en el mismo momento un
cuadro grave de afectacion meningea y deterioro neurolégico. No
presentaron otros signos clinicos ni analiticos de afectacion sisté-
mica. Todas las pruebas complementarias resultaron ser normales
salvo la bioquimica del LCR y la PCR positiva para enterovirus. En
resumen, podemos decir que aunque la mayoria de las manifesta-
ciones clinicas que se producen en este tipo de infecciones son auto-
limitadas y benignas, debemos tener presente la posibilidad de este
tipo de infeccién en cuadros clinicos graves donde los parametros
analfticos que habitualmente se alteran en las infecciones bacteria-
nas son normales y el cultivo para bacterias y hongos negativos.

9. SINDROME PFAPA COMO SOSPECHA DIAGNOSTICA.
Alcedo Olea R, Reig Del Moral C, Garcia Blazquez L, Ortega Casa-
nueva C, Dominguez Bernal E, De las Heras Dias-Varela C. Hospi-
tal General de Segovia.

Introduccion: La fiebre recurrente es un sintoma comun en una
gran variedad de procesos, como enfermedades de tejido conjun-
tivo, infecciones, tumores, sindromes autoinflamatorios, etc. que
pueden ser adquiridos o congénitos, cronicos o agudos, benignos
o0 malignos, ...

El sindrome PFAPA esta encuadrado en el diagndstico dife-
rencial de fiebre periddica. El acronimo hace referencia a sus prin-
cipales sintomas: fiebre periddica, definida como episodios de 3-6
dias de duracion cada 3-9 meses de fiebre alta (39-41°C), adenopa-
tias, faringitis y aftas orales, permaneciendo asintomaticos y con
normal desarrollo en periodos de intercrisis. Las primeras des-
cripciones fueron 1987 por Marshall, desde entonces se han publi-
cado un centenar de casos. Los sintomas suelen comenzar entre los
2-5 afios de edad. Los ataques recurren durante un periodo de 1 a
10 afios. La etiopatogenia es desconocida, postuldndose un origen
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inmune, el diagndstico es clinico con la exclusion de otras causas
de fiebre recurrente. Parece responder al tratamiento con un curso
corto de corticoides al inicio del brote aunque se asocia a aumen-
to de recurrencias, en algunos pacientes se usa cimetidina como tra-
tamiento profilactico y en otros se ha llegado a la remisién com-
pleta mediante una adenoidectomia.

Material y método: Caso 1: Paciente de 7 afios que comienza a
los 3 aflos de edad episodios recurrentes de fiebre y amigdalitis aso-
ciados a sinovitis de cadera derecha, aftas orales y perianales. Tras
unas serie de pruebas complementarias se diagnosticé de sindro-
me PFAPA, sin respuesta a la dosis de corticoides al inicio de la cri-
sis. Actualmente en tratamiento con colchicina.

Caso 2: Paciente de 8 afios que presenta episodios recurrentes
de fiebre elevada y amigdalitis, en alguna ocasion acompafiados
de aftas orales. Se descartaron otros procesos, diagnosticindose de
sindrome PFAPA. Con corticoterapia al inicio de las crisis (48h), se
abortan los sintomas presentando una mayor recurrencia.

Conclusion: Ante un paciente sin antecedentes de interés per-
sonales ni familiares con cuadro compatible (fiebre, periddica, farin-
gitis, adenopatias y aftas orales) que permanece asintomatico tanto
clinica como analiticamente en intercrisis acompafado de un desa-
rrollo y crecimiento normales, debemos sospechar como posible
etiologfa el sindrome PFAPA, a cuyo diagndstico llegaremos tras la
exclusion de otras causas de fiebre recurrente.

SABADO 24 DE ABRIL, 09.00 A 10.30 H, SALA DE ASTURIAS
Sesién n® 2: Pediatria general
Moderadores: Dra. Cristing Menéndez Arias y
Dr. Alberto Bercerdo Sanz

10. AGITACION NOCTURNA Y TOS EMETIZANTE: A PROPO-
SITO DE UN CASO. Liquete Arauzo L, Vegas Alvarez AM, Campo
Fernandez MN, Gonzalez Martin L, Sevillano Benito I, Gonzélez
Ferndndez B, Alcalde Martin C, Calderon Rodriguez S. Servicio de
Pediatrin. Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Caso clinico: Paciente mujer de 6 afios 11 meses que es remi-
tida por su Pediatra de atencién Primaria para estudio por presentar
desde hace mes y medio episodios diarios de agitacién-ansiedad,
sensacion de ahogo y tos emetizante de minutos de duracién que
le despiertan tras 2-3 horas de suefio nocturno. Ocasionalmente
se repiten durante la noche unas 2 horas después del episodio ini-
cial. Durante el dia y generalmente tras risa-esfuerzo, crisis de tos
ronca sin clinica vegetativa acompafiante. Relacionan el inicio de
la clinica descrita con un proceso agudo de fiebre y vomitos de 24
horas de evolucién catalogado de viriasis.

Antecedentes familiares: Madre y abuela materna con hernia
de hiato. Madre alérgica a frutas y sensibilizacién alérgica al ani-
sakis. Hermano de 9 afios con alergia a protefnas vacunas con tole-
rancia de la leche a partir de los 5 afios y alergias ambientales mul-
tiples en la actualidad.
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Antecedentes personales: Embarazo controlado de curso nor-
mal. Parto y perfodo neonatal inmediato normales. Peso RN: 2800 g
y talla: 48 cm. Alimentacién reglada por su pediatra sin alergias ni
intolerancias. No regurgitadota habitual. Curva ponderal pérezosa
ensu periodo de lactante (en torno a percentil 3 en peso y talla). Pos-
teriormente y hasta la actualidad peso y talla mantenidos en percentil
10. Estrefiimiento habitual, con 1 deposicién diaria dura a veces con
sangre roja. Infecciones del oido medio de repeticién desde los 2 afios
de edad en seguimiento por Otorrinolaringologfa. Ha realizado tra-
tamiento con claritromicina, corticoides orales y en aerosol, antihis-
taminicos y omeprazol durante 12 dias sin mejorfa. Aporta analtica
reciente realizada por su pediatra con hemograma, bioquimica con
transaminasas, metabolismo del hierro e Inmunoglobulinas norma-
les. Serologfa neumontias atfpicas negativas. Coprocultivo para bac-
terias, virus y parasitos negativos. Radiograffa de torax normal.

Exploracion fisica: Buen estado general con piel y mucosas nor-
males. No exantemas. ACP normal. Abdomen blando, depresible
no dolororoso. Difuso. ORL: Otoscopia: hiperémicos. Faringe nor-
mal. Se ingresa para completar estudios: Rx senos: Minima hiper-
trofia adenoidea sin compromiso de la via aérea. Nasofibroscopia
FNI: Enrojecimiento comisura posterior de las aritenoides. Resto
normal. Gastroscopia: normal. Ph-metria de 24 horas: Indice de
reflujo de 5.6%. Episodio de reflujo prolongado de 27 minutos de
duraci6n a la hora y media de iniciado el suefio y 3 horas postin-
gesta (cena). Durante su ingreso presento exclusivamente un epi-
sodio de agitacién nocturna con tos emetizante no coincidente con
registro de ph-metrfa.

Diagndstico: Reflujo gastroesofagico. Se hacen recomendacio-
nes dietéticas y se inicia tratamiento con omeprazol 20 mg: 1 cdp-
sula 30 minutos antes del desayuno de forma continua y durante
un minimo de 3 meses. 15 dias después reconsulta por persisten-
cia de la tos nocturna aunque sin vomitos ni agitacién acompafiante.
Se aflade domperidona oral en 3 dosis 15 minutos antes de las 3
comidas principales. En su revisién en consulta 3 meses después la
paciente se encuentra asintomatica y talla y peso estan ahora en
el percentil 10-25.

Comentarios: El reflujo gastroesofagico se caracteriza por la
presencia de sintomas especificos como son las regurgitaciones y
por las complicaciones derivadas del reflujo como clinica predo-
minante. Menos habitual es su presentacion como sintomas agu-
dos respiratorios o neuro-conductuales dentro de una clinica suge-
rente de RGE de larga evolucién.

11. ENFERMEDAD DE SCHEIE, SEGUIMIENTO DE UN CASO
CLINICO EN EL HOSPITAL DE CORTA ESTANCIA DE
URGENCIAS DE PEDIATRIA. Garcfa Alvarez FJ, Garcia Garcia
P, Gonzalez Sanchez M, De Juén Alvarez A, Fernandez Toral J. Ser-
vicio de Urgencias de Pediatrin. Hospital Central de Asturias. Oviedo.

Antecedentes: La enfermedad de Scheie, se trata de una enfer-
medad hereditaria del metabolismo en la que no se procesan cadenas
largas de moléculas de aztcar llamadas glucosaminoglicanos (muco-

polisacdridos) por carecer de a-L-iduronidasa lisosémica. Sin la enzi-
ma, los glucosaminoglicanos se acumulan, generando una enferma-
dad por depdsito, con diferentes grados de gravedad. Presentamos
un caso clinico de cardcter tinico en su presentacion y respuesta al tra-
tamiento. Se enumeran los diagndsticos de enfermerfa de la NANDA
(North American Nursing Diagnosis Association) mds representati-
vos vinculados al proceso y los “cuidados” mas importantes.

Caso clinico: Se trata de un paciente varén de 19 afios, que hace
7 afios, es enviado al Hospital desde su Centro de Atencién Pri-
maria, por presentar hipotrofia en mano derecha, limitacién en la
movilidad de los hombros y brazos, y blefaritis.

La exploracién y estudios complementarios, junto con la sin-
tomatologia presentada, evidencian el diagnéstico de Enfermedad
de Scheie (MPSIS).

El caso evidencia una mejorfa clinica notoria al iniciarse el tra-
tamiento con Aldurazyme® (Tratamiento enzimdtico de sustitucion
con a-L-iduronidasa lisosomica). “Alteracién de la movilidad fisi-
ca” es el diagnostico de enfermerfa més destacado.

Comentarios: Gracias al tratamiento rehabilitador, y sobre todo,
farmacolégico con Aldurazyme®, que recibe bajo supervision en el
Hospital de Corta Estancia de Urgencias de Pediatria, con periodici-
dad semanal, el paciente presenta una moderada mejoria, y estabili-
dad de la enfermedad. Por lo que conseguimos reducir las afecta-
ciones derivadas. El paciente puede llevar una vida normal con total
garantia y seguridad, y no requiere tratamiento rehabilitador. Los
diagnésticos de enfermeria estan relacionados con problemas de la
movilidad o actividad y los cuidados estén orientados a la realizacién
de actividades de la vida diaria de manera segura e independiente.
A pesar de ser un paciente fuera de edad pediatrica, continda reci-
biendo el tratamiento en Urgencias de Pediatria para un mejor segui-
miento y control. Destacamos la funcionalidad del Hospital de Corta
Estancia del drea de Urgencias Pediatricas en la administracion de
tratamientos que requieren un control, medios y dotacién especificos.

12. TROMBOPENIA REFRACTARIA EN LACTANTE DE 5
MESES. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL. De Lamas Pérez C,
Muriel Ramos M, Fernandez Alvarez D, Gallego Delgado L, Alva-
rez Gonzéalez AB, Lozano Losada S, Kankan Leis S, Redondo San-
chez D. Hospital Clinico Universitario de Salamanca.

Introduccién: Las plaquetas son elementos formes de la san-
gre cuyo niimero circulante, varia entre 150.000 y 350.000 por mm’.
Se considera trombopenia el recuento plaquetar inferior a 150.000
plaquetas por mm?, esto puede ser debido a un aumento en su des-
truccién, una produccion disminuida o una distribucion anormal.

En el nifio la causa mds frecuente de trombopenia es la inmune
(PTI). Su incidencia anual es de 1/10.000 nifios,de los cuales un 2-5%
evolucionan hacia la cronicidad considerandose como tal una dura-
cién superior a 6 meses. Sus manifestaciones hemorragicas estan en
relacién con la cifra de plaquetas, las hemorragias graves se han visto
précticamente solo cuando el recuento plaquetar es menor que 20.000
por mm?, de aqui que este sea el limite para iniciar el tratamiento.
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Objetivo: Comunicacion de un paciente afecto de PTI, con ini-
cio muy precoz a los 5 meses de edad, evolucion hacia la cronici-
dad y falta de respuesta a tratamientos de primera y segunda linea.

Caso clinico: Varén de 5 meses de edad en el que coincidente
con la 22 dosis de vacunacién antineumocdcica le notan la apari-
cién de hematomas y petequias diseminadas. Acude a su centro hos-
pitalario detectdndose plaquetas de 12.000 por mm?, recibe por este
motivo 2 dosis de gammaglobulina endovenosa sin mejorfa, sien-
do remitido a nuestra unidad para estudio. Antecedentes familiares:
Madre asma bronquial por alergia a pélenes y epitelios de animales,
antecedentes paternos desconocidos. Antecedentes personales: emba-
razo por FIV de donante desconocido, parto y periodo neonatal nor-
mal. Exploracién fisica: lesiones petequiales en antebrazo derecho
en zonas de puncién venosa, muguet,resto de exploracién normal.
Exdmenes complementarios: Hemograma: Hematies 3.000.790 por
mm’, Hb: 10,1 g/dl, VCM 79,2 {1, plaquetas 15.000 por mm?, VMP
12,9 fl, plaquetas inmaduras 18%. Estudio de coagulacién normal.
Test de Coombs negativo. Anticuerpos antiplaquetas negativos. Ac
anti-HPA negativos Ac ANA negativos. Médula osea: megacarioci-
tos hiperplasiados. No infiltracion. Glicoproteinas plaquetarias nor-
males. Cariotipo, normal sin roturas cromosémicas. Diagndstico: PTL.
Tratamiento: bolos de corticoides (3) manteniendo 5.000 plaquetas,
por lo que se administra Rituximab semanalmente durante 4 sema-
nas sin respuesta, los 6 meses siguientes se opta por terapia combi-
nada con Rituximab y gammaglobulinas endovenosas.

Comentarios: La baja edad del paciente, la severidad de la trom-
bopenia han exigido un diagndstico diferencial amplio. Destacar
entre ellas la trombopenia aloinmune, que debemos tener presen-
te en cuadros de trombopenia neonatal que pueden prolongarse los
primeros meses de vida.

El estudio de médula osea debe ser realizado previo a la utili-
zacion de corticoides que pueden diferir el diagnéstico de otras
patologias.

El tratamiento de la PTI en primera linea lo constituyen los cor-
ticoides y la gammaglobulina especifica, en una segunda linea serd
la esplenectomia cuando la edad sea superior a cinco afios, y mas
recientemente se ha usado Rituximad con respuesta favorable en
un 65% de casos, Agentes estimuladores de la trombopoyesis (Romi-
plostin, el trombopag) estan siendo utilizados en adultos con resul-
tados prometedores,queda por valorar su papel en la PTI del nifto.

13. CEFALEA PERSISTENTE TRAS TRAUMATISMO CRANE-
OENCEFALICO BANAL. A PROPOSITO DE UN CASO. Velas-
co Zuaiga R, Gonzélez Garcia B, Fenrdndez Arribas JL, Gonzalez
Martin L, Cancho Candela R, Gutiérrez Abad C, Puente Montes
S, Dulce Lafuente E. Servicio Pediatria. Hospital Universitario Rio Hor-
tega. Valladolid.

Introduccion: La presencia de un hematoma subdural pos-
traumatico es habitual en el caso de ancianos o alcohdlicos, pero si
es mas infrecuente en pacientes peditricos (1,7% de los pacientes
con lesion en alguna series), y en muchos de los casos, se asocia a

154 VOL. 50 N¢ 212, 2010

malformaciones previas, sobre todo los quistes aracnoideos (1% de
las lesiones intracraneales en la infancia)

Caso clinico: Presentamos el caso de un paciente varon de 4
afios de edad que presentd un traumatismo craneoencefalico leve
del que fue atendido en Urgencias por presentar vomitos y cefalea
posteriores. Pas¢ la noche en observacion, asintomatico, y fue dado
de alta al dfa siguiente. Tras una semana sin sintomas reaparece la
cefalea, de predominio occipital, por lo que consulta de nuevo en
nuestro servicio a los 18 dias del traumatismo. Se realiza una explo-
racion neuroldgica completa, normal, y se recomienda tratamiento
sintomético con ibuprofeno oral y observacién domiciliaria. Con-
sulta de nuevo a los dos dias de esta tltima consulta, relatando mayor
intensidad de la cefalea, que ya le despierta por las noches, y leve
fotofobia. A los profesores y a los padres les llama también la aten-
cién que el nifio se muestra més hurafio e irritable. Ante el empeo-
ramiento de los sintomas se realiza TAC craneal, en el que se mues-
tra un hematoma subdural subagudo frontoparietal izquierdo con
un espesor méximo de 6 mm, que condiciona compresién del ven-
triculo lateral ipsilateral, compresién del tercer ventriculo y un des-
plazamiento de la linea media de 7 mm, ademés de un aumento del
espacio extraaxial con densidad de liquido cefalorraquideo en la
region temporal izquierda compatible con quiste aracnoideo del ala
mayor del esfenoides. Se remitié a un hospital terciario con Neu-
rocirugia Infantil, donde se dren¢ el hematoma y se le fenestrd el
quiste. En la actualidad el nifio se encuentra asintomatico, y es seguio-
do en consulta por parte de Neurocirugfa.

Conclusién. Nos llaman la atencion en el caso de este pacien-
te, por un lado, lo infrecuente del tipo de lesién que presentaba, y
por otro, el periodo de latencia de una semana durante el cual el
paciente permaneci6 asintomético. La combinacion de ambas puede
hacer que se demore la realizacion de pruebas complementarias en
un paciente.

Ante un paciente con una cefalea persistente tras traumatismo,
debemos tener presente este tipo de lesion y su particular presen-
tacion clinica.

14. DESCOMPENSACION METABOLICA EN PACIENTE POLI-
TRAUMATIZADO: A PROPOSITO DE UN CASO. Liquete Arau-
z0 L, Vegas Alvarez AM, Alcalde Martin C, Centeno Malfaz F, Beni-
to Pastor H, Calderén Rodriguez S, Puertas Martin V, Sevillano
Benito L. Servicio de Pediatria. Hospital Rio Hortega. Valladolid.

Introduccién: Presentamos un caso clinico de un paciente afec-
to de una patologfa extremadamente infrecuente que presenta una
descompensacion de etiologia multicausal y curso rapidamente
progresivo.

Caso clinico: Paciente de 13 afios que ingresa procedente de la
UVl tras ser atropellado por una moto. Antecedentes personales:
Embarazo, parto y periodo neonatal inmediato normal. Retraso psi-
comotor importante. Diagnosticado de error congenito del meta-
bolismo de la urea tipo citrulinemia a los 11 meses de vida con tra-
tamiento habitual con arginina oral.
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Permanencia en UVl intubado y conectado a ventilacion meca-
nica durante 72 horas. Nutricion parenteral estandar y profilaxis
antibiotica durante su estancia. Canalizado cateter central a nivel
yugular izquierdo con buena permeabilidad. Inicia nutricion ente-
ral tras 72 horas.

Exploracion fisica al ingreso: palidez cutaneo-mucosa. Cabello
ralo. No petequias. Dermatitis cutanea de predominio peribucal.
Signos meningeos negativos. No rigidez de nuca. Glasgow 14-15.
PICNR. PC normales. Fuerza y sensibilidad conservadas. No foca-
lidad neurolégica. ACP Normal. Abdomen: normal. Hematomas
en region frontal y periocular derecho en resolucion. Fractura cerra-
da de tibia y perone derechos.

Evolucién: a su ingreso se instaura fluidoterapia y antibiote-
rapia por via central. Se mantiene el tratamiento habitual del pacien-
te con arginina. Deterioro neuroldgico progresivo con heteroagre-
sividad importante en las primeras 24 horas del ingreso (Glasgow
minimo de 11-12) con elevacion concomitante de los niveles de amo-
nio. Se realizan TAC cerebral y puncion lumbar que fueron nor-
males. Hemograma normal. Bioquimica: amonio de 132 pmol /L.
Resto sin interes. Ante la sospecha de citrulinemia descompensa-
da se aflade benzoato sédico y Carnitina. 24 horas después y ante
la escasa mejoria clinica y analitica (niveles de amonio permanecen
en ascenso hasta un maximo de 185 pmol/L) se afiade al tratamiento
el fenilbutirato sédico y se le ponen enemas de lactulosa que son
efectivos, presentando desde entonces mejoria clinica lentamente
progresiva, pese a niveles fluctuantes de amonio en las distintas
horas del dfa. Tendencia a presentar niveles mas elevados por la
mafiana acompafiados de mayor somnolencia. El tercer dia de ingre-
so se inicia aporte de MCT y aminoacidos esenciales de forma ente-
ral. Al 5 dia se introduce alimentacién con dieta hipoproteica (0,6
g prot/kg/d) con buena tolerancia. Al 7¢ dia de ingreso el pacien-
te esta tranquilo y afable. Glasgow de 15. Se decide suspender pau-
latinamente el fenilbutirato sin incidencias. Se mantiene tratamiento
con arginina y carnitina, asi como dieta blanca hipoproteica suple-
mentada con PFD2® y Dialamine®. Cifra de amonio al alta: 70.29
pmol/L.

Comentarios: La citrulinemia es una rara enfermedad recesi-
va debida a la ausencia de la argininosuccinico sintetasa, una de las
enzimas necesarias para la incorporacién del amoniaco en la urea.
Cursan con hiperamoniemia y unos niveles plasméticos, urinarios
y cerebroespinales elevados de citrulina. Sus manifestaciones cli-
nicas son variables segtin la etapa de debut y gravedad del déficit.
La rabdomiolisis causada por un politraumatismo, la inmoviliza-
cién, la impactacion fecal pueden desencadenar un cuadro de ence-
falopatia toxica rapidamente progresivo en estos pacientes. El abor-
daje terapeutico de estas descompensaciones incluye farmacotera-
pia y en ocasiones didlisis.

15. INTOXICACION POR ACIDO VALPROICO: REPORTE DE
UN CASO. Moreno Duque LD, Fernandez Pérez ML, Ledezma I,
Iglesias Fernandez V, Garrido E, Rodriguez Fernandez C, De Andrés
AG, Morales Sanchez R. Complejo Hospitalario de Ledn

Introduccién. En los dltimos afios ha aumentado el uso de acido
valproico debido al incremento en el diagnéstico de patologias que
precisan su indicacién, aumentando a su vez la frecuencia de casos
de intoxicacion por el mismo, aunque estos son raros en la infan-
cia. En la edad pediétrica generalmente ésta se asocia a errores acci-
dentales de dosis o0 a ingesta accidental. La clinica en estos casos es
muy variable, pudiendo presentar desde somnolencia (lo més fre-
cuente) hasta coma y precisar ingreso en una unidad de cuidados
intensivos.

Caso clinico. Nifia de 2 afios que acude a Urgencias por cua-
dro de somnolencia excesiva junto con dificultad para la marcha
y la alimentacién. La madre refiere probable ingesta accidental de
4cido valproico hace 24 horas aproximadamente, aunque no sabe
precisar la cantidad ingerida. Antecedentes personales: Epilepsia
generalizada idiopdtica, en tratamiento con 4cido valproico. En la
exploracion fisica presenta inestabilidad a la marcha alternando
perfodos de conciencia normal con otros de somnolencia. No sig-
nos de dificultad respiratoria. Niveles en sangre de acido valproi-
co: 457 pg/ml. Analitica basica con transaminasas normales. Ante
este cuadro, se decide ingreso hospitalario con monitorizacién con-
tinua, fluidoterapia IV, manteniéndose asintomatica, permaneciendo
en observacién durante una semana, con disminucién progresiva
de los niveles de acido valproico. Al alta, presenta niveles de 67
pg/ml. No se observaron alteraciones de otros parametros anali-
ticos durante el ingreso.

Comentarios. La sobredosificacion por dcido valproico o la
ingesta accidental de grandes dosis de este firmaco puede pro-
ducir casos de toxicidad severa. En nifios, las manifestaciones cli-
nicas oscilan entre cuadros neuroldgicos leves hasta coma. La hepa-
toxicidad observada con el uso habitual de este medicamento puede
tener lugar en casos de sobredosificacién, aunque es raro que se
manifieste de forma severa y fatal.

16. INTOXICACION POR ANIS ESTRELLADO EN UN NEO-
NATO CON COLICOS. Gonzélez Sanchez M, Larrea Tamayo E,
Vivanco Allende A, Sariego Jamardo A, Fernandez Colomer B, Qui-
roga Gonzalez R. Hospital Universitario Central de Asturias. Servicio
de Pediatria. Oviedo.

Introduccién: Los célicos del lactante afectan al 15-40% de los
lactantes sanos. Se trata de una entidad benigna, pero sin un trata-
miento realmente eficaz. Esto genera una gran ansiedad en los
padres, que en ocasiones pueden recurrir a la administracién de
sustancias, como el anis estrellado, que pueden conllevar riesgos
importantes. Presentamos el caso clinico de un neonato de cinco
dias de vida, que ingresa en el servicio de Neonatologia con la sos-
pecha de intoxicacién por anis estrellado.

Caso clinico: Neonato varén de cinco dias de vida, que acude
a Urgencias de Pediatria por un cuadro de somnolencia de pocas
horas de evolucién. Asocia vomitos y rechazo de las tomas. Los
padbres refieren movimientos oculares ocasionales, compatibles con
nistagmus horizontal. Como antecedentes personales, procedia de
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una gestacion a término, bien controlada y tolerada. El parto eut6-
cico vaginal, con Apgar 9/10 y PRN 3.040 g. Recibia lactancia mater-
na. A su llegada al servicio de urgencias, el nifio se encuentra som-
noliento y con mala perfusion periferica, por lo que se administra
una expansioén de volumen con suero salino fisiologico, con mejo-
ta clinica. La madre refiere que el comienzo de la clinica coincidi6
con la administracién de una infusién de anfs estrellado para aliviar
los colicos que su hijo presentaba. La infusién contenia dos estrellas
de anis disueltas en 50 ml de agua, cuando la recomendacion es una
estrella por cada 250 ml de agua. Ante la clinica del paciente y con
la sospecha de intoxicacién por anis estrellado, se decide su ingre-
so en Neonatologia. Durante su estancia, el nifio se muestra irrita-
ble durante las primeras horas, con mejorfa progresiva, hasta per-
manecer asintomdtico. En una ocasion se objetivé un episodio de
nistagmus horizontal. No presento crisis convulsivas. Las analiticas
sanguinea y urinaria fueron normales. Se realizaron ecograffa cra-
neal y electroencefalograma, que fueron normales. Dada la buena
evolucion del paciente fue dado de alta a las 48 horas, con el diag-
néstico de sospecha de intoxicacion por anis estrellado.

Conclusiones: Actualmente, la ley del medicamento (Ley
29/2006) permite la venta de anis estrellado en las farmacias sin
prescripcién médica. Esto hace que su uso siga siendo frecuente en
el tratamiento del célico del lactante. Debemos plantearnos esta
posibilidad diagndstica ante un lactante con clinica neurolégica.
Puede ser conveniente retirar la venta libre de esta sustancia en las
farmacias en el caso de los lactantes.

17. PERFORACION DUODENAL EN TRAUMATISMO ABDO-
MINAL CERRADO: PRESENTACION DE UN CASO. Lépez A,
Granell C, Vega N, Cebridn C, Farpén A, Martinez-Almoyna C,
Alvarez V. Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario Cen-
tral de Asturias. Oviedo.

Introduccién: Las lesiones duodenales son poco frecuentes duran-
te la edad pediatrica. Son debidas principalmente a traumatismos
abdominales cerrados, en su mayoria secundarios a accidentes de
trafico. Su localizacion retroperitoneal juega un papel importante en
la proteccion de este 6rgano, pero en los traumatismos de gran ener-
gfa su situacion fija y delante de la columna vertebral lo hacen més
susceptible que otras partes del intestino delgado.

Caso clinico: Nifia de 8 afios con traumatismo abdominal cerra-
do secundario a accidente de coche, que presenta a su llegada dolor
abdominal, tendencia al suefio y un vomito. Sin antecedentes per-
sonales de interés. Exploracion fisica: Constantes vitales normales.
Consciente y orientada. Palida. Taquipneica. Auscultacién cardio-
pulmonar normal. Abdomen: hematoma de pared en region del
cinturén de seguridad, minima distensién abdominal, dolor a la
palpacion superficial y defensa en hemiabdomen derecho. Datos
analiticos al ingreso: Hb 12,5 g/dl, 28.800 leucocitos/mm? (78%
neutrdfilos, 14% linfocitos), 497.000 plaquetas/mm?. Bioquimica:
AST121U/L, ALT 73 U/L, amilasa 546 U/L, lipasa 300 U/L. PCR
0,20 mg/dL. Se realizan ecografia y TC abdominal: laceracion hepé-
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tica, hematoma subcapsular y hemoperitoneo. Evolucién: Ingresa
en UCIP para observacion, a dieta absoluta, con sonda nasogés-
trica y nutricién parenteral (NPT). Inicialmente se mantiene esta-
ble, con progresiva disminucién de los valores de amilasa y lipasa.
Alos 2 dias presenta empeoramiento clinico, con aumento del dolor
y la distension abdominal, junto a taquicardia y taquipnea. Se rea-
liza TC: Retroneumoperitoneo en flanco derecho con liquido retro-
peritoneal. Se realiza incisién abdominal transversa derecha, con
abordaje del retroperitoneo, hallando perforacién en la 3% 4* por-
cién duodenal con salida de liquido bilioso. Se practica sutura en
2 planos, plastia de epiplén a través del mesocolon y se deja dre-
naje retroperitoneal en lado derecho. Se instaura tratamiento con
Ampicilina, Clindamicina y Gentamicina y se deja sonda transpi-
lérica. En el postoperatorio (PO) inmediato se mantiene febril, con
abdomen distendido y escasa aspiracion por sonda. Al 4% dia PO
comienza a drenar material purulento marronaceo y aspirar por
sonda abundante liquido de aspecto bilioso, coincidiendo con nueva
elevacion de amilasa y lipasa. Con la sospecha de fistula duodenal
se sustituyen los antibidticos por Meropenem y se inicia perfusion
continua de Octeétrido. El dolor abdominal persiste tras la inter-
vencién, aumentando progresivamente y evidencidndose cada vez
mds empastamiento en fosa ilfaca derecha. Por ello al 8° dfa PO se
repiten ecograffa y TC abdominal: multiples abscesos perivesica-
les y en pared abdominal derecha. Se decide actitud expectante,
aumentando dosis de Octedtrido, manteniendo tratamiento anti-
bidtico y realizando controles ecograficos. La paciente continta
febril, con ligera disminucién del dolor abdominal y disminucién
progresiva del drenaje retroperitoneal, hasta su completa resolu-
cién. Sin embargo, los controles ecograficos no muestran disminu-
cién de los abscesos, por lo que el 21% dia PO se realiza drenaje qui-
rirgico de los abscesos, a través de incisiones especificas sobre
los mismos, colocacion de drenaje perivesical y suspension del Octe-
6trido. Tras 2* intervencién presenta progresiva mejorfa clinica, sien-
do alta de UCIP. Durante su ingreso en planta persiste febril, por
lo que se realizan cultivos que muestran Candidiasis sistémica. Se
afiade Anfotericina B, y se sustituye Meropenem por Ampicilina y
Gentamicina. Presenta evolucion favorable, retirindose SNG y dre-
naje retroperitoneal, supendiéndose la NPT e iniciando tolerancia
oral con aporte nutricional enteral adicional. Tras 18 dias de trata-
miento antiftingico desaparece la fiebre. El drenaje perivesical se
retira 33 dias tras su colocacién, siendo finalmente dada de alta tras
57 dias de ingreso. Tres meses después se realiza Transito gastro-
duodenal que no muestra alteraciones.

Conclusiones: El traumatismo duodenal es una patologfa rara,
con una tasa considerable de morbi-mortalidad, debida principal-
mente a un retraso en el diagndstico. La exploracién abdominal ini-
cial no suele aportar muchos datos, ya que por su localizacién retro-
peritoneal los signos tipicos de peritonismo pueden no estar pre-
sentes; sin embargo, hallazgos como hematoma, dolor y defensa en
epigastrio deben ponernos en alerta. Los datos de laboratorio no
suelen ser de utilidad, aunque una elevacioén de la amilasa sérica
puede elevar el indice de sospecha. La prueba de imagen que mejor
permite establecer un diagndstico es la tomografia axial compute-
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rizada (TAC), siendo los hallazgos mas frecuentes la existencia de
liquido y gas retroperitoneal, y la extravasacién de contraste. No
obstante, inicialmente puede mostrar signos muy sutiles, por lo que
ante una TAC inicial normal no debemos descartar la existencia de
perforacién. El tratamiento de la perforacién duodenal es quirtir-
gico, dependiendo la complejidad de la técnica del tipo y severi-
dad de la lesién, extension, lesiones asociadas... A pesar de su
correcto tratamiento existe una alta incidencia de complicaciones
postoperatorias, siendo la mas frecuente la formacion de fistulas,
aunque normalmente cierran espontdneamente sin necesidad de
reintervencion.

18. EVOLUCION DE LAS GASTROENTERITIS AGUDAS EN
ATENCION PRIMARIA, SERVICIO DE URGENCIAS Y HOS-
PITALIZACION TRES ANOS DESPUES DE LA VACUNA FREN-
TE ALROTAVIRUS EN GI]ON. Olazabal Malo de Molina JI, Mel-
gar J*, Herrero Gonzalez I. Pediatria. EAP Calzada II. *Pediatria. Hos-
pital Cabuefies.

Objetivo: Conocer el efecto de la vacunacion frente al rotavi-
rus en nuestra area de salud,

Material y método: Estudio retrospectivo de la presion asis-
tencial por gastroenteritis aguda en el area V, y de la cobertura vacu-
nal en 7 centros de salud, en nifios de 5 6 menos afos de edad, (que
representan al 51% de los nifios del rea), tres aflos después de la
introduccién de las vacunas frente al rotavirus, mediante progra-
ma omi, omi est, y revision de las consultas al servicio de urgen-
cias, hospitalizaciones y coprocultivos por gastroenteritis aguda,
en nuestro hospital de referencia en ambos periodos.

Resultados: Encontramos 2.666 gastroenteritis agudas en aten-
cién primaria. La cobertura vacunal para el rotavirus alcanzada fue
del 39% (11-51%). Se objetiva al final del 2° periodo, una disminu-
cién del 13% en las consultas de atencion primaria y un 50% tanto
en consultas a urgencias como en hospitalizacién por gastroenteri-
tis. En cuanto al latex a rotavirux disminuyo en igual porcentaje.

Conclusiones: Debido a la escasa cobertura vacunal (11-51%),
la excrecion vacunal: 9% de la vacuna pentavalente; y 50% de la
monovalente, es posible que influyese en estos resultados.

Pensamos que la vacunacion frente al rotavirus, muestra unos
resultados, para nosotros excelente.

SABADO 24 DE ABRIL, 09.00 A 10.30 H, SALA DE ASTURIAS
Sesién n® 3: Pediatria general
Moderadores: Dra. Angeles Cobo Ruisdnchez y
Dr. Javier Pellegrini Belinchdn

19. APLASIA CUTIS CONGENITA FAMILIAR. Moran Poladu-
ra M, Sudrez Castafién C, Ifiesta Mena C, Melgar Pérez ], Del Busto
Grifién C, Menéndez Arias C, Fernandez Fernandez EM, Solis San-
chez G. Servicio de Pediatria. Hospital de Cabuefies. Gijon.

Introduccién: La aplasia cutis congénita (ACC) es una entidad
poco frecuente que se caracteriza por la ausencia congénita de der-
mis y epidermis que en la mayoria de los casos se localizara en el
cuero cabelludo. Sin embargo, en ocasiones pueden verse afecta-
das dreas extensas de la piel y asociarse con alteraciones en estruc-
turas subyacentes.

Antecdentes: Recién nacido de sexo femenino procedente de
gestacion de 40 semanas bien controlada y tolerada Madre primi-
para, afecta de enfermedad de Crohn, a tratamiento con azatiopri-
na durante el embarazo. Padre sano. Parto por cesdrea por sospe-
cha de pérdida de bienestar fetal. Apgar 9/10. Peso 3.360 g.

Caso clinico: Al nacimiento se observaron dos lesiones en ver-
tex, la primera de ellas circular, de 1 x 1 cm de didmetro; la segun-
da lineal de 2 x 1 cm. Ambas presentaban defecto cutdneo a nivel
del cuero cabelludo. El resto de la exploracién fue compatible con
lanormalidad. Posteriormente se recogieron datos de historia fami-
liar. Tanto el padre como otros cuatro miembros de la familia pater-
na presentaban una alteracién similar sin asociar otro tipo de mal-
formacion o enfermedad. Al existir un claro componente familiar
no se considerd necesaria la realizacién de estudios complementa-
rios. A las 48 horas de vida, la nifa fue dada de alta, recomendan-
do a la familia la realizacion de curas locales de la zona afecta.

Comentarios: Es importante conocer que la aplasia cutis con-
génita puede asociarse a otras patologfas, de ahi la importancia de
hacer un buen diagndstico diferencial. El interés de nuestro caso
reside en exponer el cardcter hereditario de esta anomalfa, que en
ocasiones puede presentarse de forma aislada en varios miembros
de una familia.

20. DERMATOSIS DEL CUERO CABELLUDO: ALGO MAS QUE
DERMATITIS SEBORREICA. Suérez Castaiion C', Rodriguez Diaz
E?, Montes Zapico B?, Galbe Sada M?, Ifiesta Mena C', Lombrafia
Alvarez E. 1Servicio de Pediatria, *Servicio de Dermatologia. Hospital
de Cabueies. Gijon. *Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Cen-
tral de Asturias. Oviedo.

Introduccion: La histiocitosis de células de Langerhans (HCL)
consiste en un grupo de enfermedades que tienen como base comtn
la proliferacion de células 5-100 y CD1 positivas con granulos de
Birbeck en su interior. Entre las manifestaciones cutdneas podemos
encontrar lesiones en cuero cabelludo que simulan una dermatitis
seborreica que no responde al tratamiento habitual.

Caso clinico: Varén de 13 meses que acude a Consulta de Der-
matologfa por presentar desde los 3 meses de vida lesiones com-
patibles con costra lactea y dermatitis atopica en pliegues que no
mejoran a pesar del tratamiento recibido. A la exploracién se obser-
van en cuero cabelludo dreas eritematosas, algunas erosivo-exu-
dativas y otras cubiertas de pequefias escamas lenticulares dese-
cadas de aspecto seborreico; en tronco presenta, en la parte central
de la espalda, papulas milimétricas marrondceas poco numerosas
y en pliegue inguinal derecho se aprecia una ulceracion. Resto de
la exploracion dentro de limites normales, salvo aspecto distréfico
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y microadenopatias cervicales, axilares e inguinales. No afectacion
mucosa. Ante la sospecha de HCL es enviado a Oncologfa infantil
para estudio, donde se realizan pruebas complementarias (analiti-
ca completa, osmolaridad urinaria, pruebas de imagen y audio-
metria) que resultaron normales. La biopsia confirma el diagndsti-
co (elementos con niicleo grande, globuloso, nucléolo impercepti-
ble y citoplasma acidéfilo, inmunotincién con la técnica CD1A de
forma intensa y 5100 positivo). No presenta afectacion sistémica
por lo que se mantiene a observacion sin tratamiento.

Comentarios: La HCL es una enfermedad poco frecuente de
etiopatogenia desconocida. El diagndstico de sospecha se realiza
mediante la clinica y las pruebas complementarias, pero debe ser
confirmado mediante biopsia. El tratamiento varfa en funcién de
la clinica y la extension, desde la observacion sin tratamiento en las
formas monosistémicas a tratamiento quimioterapico en las formas
multisistémicas.

21. EXANTEMA FEBRIL: ,;EXCURSI(')N AL CAMPO? Fernandez
Arribas ], Gonzélez Martin L, Velasco Ztiiiga R, Pérez Gutiérrez E,
Gonzélez Garcfa B, Sevillano Benito I, Campo Fernandez MN, Puer-
tas Garcia V. Urgencias Pediatrin. Hospital Rio Hortega. Valladolid.

La fiebre botonosa mediterranea es una zoonosis causada por
Rickettsia conorii. Se debe tener en cuenta en el diagndstico dife-
rencial de fiebre y exantema en niflos, ya que aunque no es una
patologia frecuente, nuestro pais es una zona endémica para esta
enfermedad. Presentamos el caso de un varén de 21 meses de curso
favorable con tratamiento antibiético.

Varén de 21 meses que acude a urgencias a finales de verano por
sindrome febril de 72 horas de evolucion, a pesar de tratamiento anti-
bidtico (amoxicilina-ac. clavuldnico) y lesién en nuca. A la explora-
cién fisica no se encuentran hallazgos de interés salvo lesion erite-
matosa con halo vesiculoso alrededor de localizacién nucal. Acuden
a las 24 h por aumento de la fiebre (39.1) y exantema generalizado.
Ala exploracién se objetiva mancha negra en nuca con edema cir-
cundante y exantema maculopapular generalizado incluyendo region
palmo plantar. Rehistoriando a los padres refieren salida al campo 8
dias antes. Ante la sospecha clinica se solicitan serologfas para Ric-
kettsia y hemocultivo (negativo). Se inicia tratamiento con doxici-
clina mejorando el cuadro y desapareciendo el exantema y la man-
cha negra. No obtuvimos resultados de serologfa por un problema
de laboratorio pero ante el curso clinico, la exploracion compatible
y la respuesta favorable al tratamiento especifico consideramos la
fiebre botonosa mediterranea como muy probable diagndstico.

La fiebre botonosa mediterrdnea (FBM) es una zoonosis, cuyo
vector y reservorio es la garrapata del perro, Rhipicephalus sangui-
neus. La Rickettsia conorii se reproduce en las glandulas salivares y
en los ovarios de la garrapata, siendo transmitida al hombre de
forma accidental por su picadura, si bien también se ha descrito
la via conjuntival al manipular garrapatas infectadas. La Rickett-
sia conorii es una bacteria gramnegativa intracelular obligada que
infecta las células endoteliales vasculares, de ahi que el fendmeno
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patogénico principal sea una vasculitis generalizada de pequefio
vaso.

La epidemiologfa de la FBM esta relacionada con la de su vec-
tor y reservorio principal, la garrapata del perro. Esta se reprodu-
ce entre mayo y septiembre, lo cual explica que el 90% de los casos
se diagnostiquen entre julio y septiembre. La FBM es endémica
en los paises de la cuenca mediterranea, habiéndose registrado en
provincias del centro de Espafia que el 43% de las garrapatas y el
58% de los perros tienen inmunofluorescencia positiva frente a R.
conorii.

El periodo de incubacion suele ser entre 8 y 12 dias, aunque
muchas veces es dificil de precisar por pasar inadvertida la picadura
de la garrapata. La lesion de inoculacion (tache noire, mancha negra)
se halla en el 30-86% de los casos y se caracteriza por ser una lesion
ulcerada, indolora con una escara negra rodeada de un halo erite-
matoso. El cuadro clinico de FBM se caracteriza por un inicio brus-
co de fiebre alta, cefalea con cierta torpeza mental y artromialgias,
seguido entre el tercer y quinto dfa de un exantema maculopapu-
loso caracteristico no prurigioso que afecta palmas y plantas, aun-
que excepcionalmente puede no existir por tratamiento precoz.

La FBM es, generalmente, una enfermedad benigna, de grave-
dad moderada y con baja mortalidad (1-2%), cuyo espectro clinico
varfa desde casos asintomaticos, detectados por serologia especifi-
ca, hasta una excepcional forma “maligna”, caracterizada por una
afeccién visceral importante, especialmente insuficiencia renal, coa-
gulacion intravascular diseminada con exantema purptirico, alte-
racién hepatica grave, infiltrados pulmonares y alteracion de la con-
ciencia.

El diagnostico de la FBM es clinico y epidemioldgico, siendo con-
firmado mediante técnicas seroldgicas especificas. La mas sensible y
especifica es la inmunofluorescencia indirecta, que puede identificar
anticuerpos IgM especificos que diferencian la enfermedad actual de
la residual. Se consideran positivos titulos iguales o superiores a 1/40
y la seroconversion (cuatro veces el titulo inicial).

El tratamiento precoz acorta el periodo sintomatico y evita la
aparicion de complicaciones graves.

En los adultos es de eleccién la doxiciclina oral (100 mg/12 h)
durante 7-10 dias, habiéndose observado que pautas més cortas de
200 mg/12 h un solo dia son también eficaces. En las formas gra-
ves se asocian corticoides y medidas de sostén. En nuestro caso tra-
tamos al paciente con doxiciclina oral.

En conclusion, la FBM es una enfermedad en auge y Espafia es
un 4rea endémica. Dada la importancia de iniciar el tratamiento
precozmente para evitar la aparicion de graves complicaciones en
ocasiones mortales, debe tenerse una alta sospecha clinica en pacien-
tes con fiebre, artromialgias y exantema.

22, INCONTINENTIA PIGMENTIE: A PROPOSITO DE 2 CASOS.
Melgar Pérez ], Rodriguez Diaz E¥, Moran Poladura M, Ifiesta Mena
C, Del Busto Grifién C, Sudrez Castafién C, Calle Miguel L, Lom-
brafia Alvarez E. Servicio de Pediatria. Hospital de Cabueies. Gijdn.
*Servicio de Dermatologia. Casa Del Mar. Gijon.
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Introduccién: La Incontinentia pigmenti (IP) es una genoder-
matosis poco frecuente, que se manifiesta casi exclusivamente en
mujeres. Se caracteriza por lesiones cutdneas caracteristicas, que
cursan en estadios y que, ademds, pueden asociarse con otras mani-
festaciones oculares, neuroldgicas, odontégenas, entre otras.

Casos clinicos: Presentamos 2 casos clinicos.

Caso 1: Neonato mujer prétermino de 34 semanas sin antece-
dentes familiares de interés, que a los 12 dias se observan lesiones
vesiculosas de distribucion lineal en region poplitea derecha. Se
recogen cultivos para virus y bacterias y biopsia compatible con
incontinentia pigmenti. Pruebas complementarias (ecograffa cra-
neal, fondo de ojo, serie dsea, cultivos cutdneos): normales. Segui-
miento: remision espontéanea, sin otras lesiones.

Caso 2: Neonato mujer de 10 dfas que ingresa por febricula sin
antecedentes personales de interés. Antecedentes familiares: madre
con dientes conicos y aborto de hijo varén. A los 2 dfas del ingreso,
se observan lesiones vesiculosas y posteriormente papulas en cara
posterior pierna izquierda y dorso de manos y pies. Biopsia com-
patible con incontinentia pigmenti. Resto de pruebas complementa-
rias: normales. Seguimiento: lesiones pigmentadas en térax al ato.

Discusi6n: La IP es una genodermatosis poco frecuente que se
manifiesta fundamentalmente por lesiones dermatolégicas carac-
teristicas. Requiere de un manejo multidisciplinar, ya que hay que
descartar la presencia de otras lesiones que marcan el prondstico.

23. PRURIGO ESTROFULO DE PRESENTACION ATIPICA: A
PROPOSITO DE UN CASO. Da Cuiia Vicente R, Sanchez Jacob
M, Hernandez Garrido S. Servicio de Pediatria. Hospital Clinico Uni-
versitario y Centro de Salud la Victoria. Valladolid.

Antecedentes: Los exantemas en la infancia son la forma de
expresion de multiples patologias, tanto infecciosas como no infec-
ciosas. La base del diagndstico diferencial radica en la morfologfa de
las lesiones, en la clinica asociada y en la evolucién de la enferme-
dad. Se presenta un caso de priirigo estréfulo de evolucion atipica.

Caso clinico: Varén de 8 afos y 5 meses sin antecedentes fami-
liares ni personales de interés. Acude por exantema de 10 dfas de
evolucién. Al inicio presenta una lesién papulosa en region preti-
bial derecha que evoluciona a costra. Una semana después se gene-
raliza a todo el cuerpo, con aparicion de lesiones papulo-costro-
sas pruriginosas, algunas melicéricas y exudativas. Asocia lesion
ampollosa en el pie derecho. Afebril y sin afectacién del estado gene-
ral. Es visto en Urgencias, donde se diagnostica de foliculitis, pres-
cribiéndose tratamiento con cloxacilina oral y 4cido fusidico topi-
co. Se revisa a las 48 horas por su Pediatra en el Centro de Salud,
donde la madbre refiere escasa mejoria de las lesiones. Ante la explo-
racion y la evolucién se replantea el diagndstico de prtirigo estro-
fulo, por lo que se asocia un antihistaminico oral. Evolucién pos-
terior favorable.

Comentarios: El pririgo estréfulo es una dermatosis de pre-
sentacion aguda y algunas veces alarmante por la extension de
las lesiones. En ocasiones evoluciona a distintas morfologfas que

hacen dificil su diagnéstico diferencial. Suele asociar prurito. Es
importante su identificacion para no realizar tratamientos innece-
sarios. A nuestro juicio, se debe ser prudente a la hora de etiquetar
un exantema inicial mal definido, con el fin de no generar ansiedad
en la familia hasta no tener un diagndstico definitivo.

24, HEMATOMAS ANEMIZANTES EN LA TROMBOCITO-
PATIA CONGENITA DE GLANZMANN. Dominguez Bernal E,
Garcfa Veldzquez ], Ortega Casanueva C, Garcia Blazquez L, Alce-
do Olea R, Santana Rodriguez C, Reig Del Moral C, Hortelano Lopez
M. Hospital de Segovia.

Introduccién: La causa general mas frecuente de anemia cré-
nica en el nifio es la malnutricién y las parasitosis y cursa hatitual-
mente de forma progresiva y bien tolerada. En los paises desarro-
llados la etiologfa viene dada por los transtornos cronicos de tipo
intestinal, genito-urinario, inmune, hemato-oncoldgico o por toxi-
cidad farmacoldgica.

Los sindromes hemorrédgicos, tanto en sus formas congénitas
como adquiridas, cursan con ptirpura y pérdidas sanguineas cré-
nicas ante microtraumatismos repetidos. Hay que pensar en los
transtornos de la hemostasia primaria (vaso o plaqueta) y en los
que llevan alteracién en los factores de la coagulacién; ademds de
descartar otros problemas organicos.

Caso Clinico: Varén de 14 afios, remitido por anemia crénica,
como hallazgo casual en un estudio preoperatorio. Refiere cansancio
desde hace un afio, ser mal comedor y estar irascible. Presenta hema-
tomas y epistaxis frecuentes. A la exploracion, palidez. Cardiopul-
monar normal. Pequefio angioma pectoral y hematomas en extre-
midades. Abdomen esplenomegalia. Genitales de preptiber. Ten-
sién arterial y frecuencia cardiaca en rango; percentil 50-70 de peso
y percentil 3 de talla. Antecedentes familiares de retraso de talla y
pubertad en rama paterna. Antecedentes personales, Tromboaste-
nia de Glanzmann (TAG) diagnosticada a los 7 meses. Hemogra-
ma actual: Hb 7g/dl Hto 25,7% VCM 58fL HCM 15pcgrm CHCM
25,5g/d11DH 18,2% Reticulocitos 1,8%. Intensa anisocitosis; micro-
citosis e hipocromia. Poiquilocitos y ovaloeliptocitos; resto de las
series normales, aunque describen anisotrombocitosis moderada y
alguna plaqueta grande. Estudios complementarios, Ferrocinética:
sideremia, ferritina, saturacion de transferrina bajas, transferrina y
TIBC altas. Anticuerpos para celiaca negativos. Perfil hepatico, reu-
mético, tiroideas, inmunoglobulinas y complemento normales. Eco
abdominal esplenomegalia. TAC craneal y de senos normales. Se
inicia ferroterapia oral con buena respuesta.

Discusion: En la TAG el ntmero y morfologia plaquetaria es
normal pero ni agrega ni retrae el codgulo por un defecto congéni-
to de la membrana a nivel del complejo GPIIb-Illa. Se hereda con
cardcter autosémico recesivo. El principal diagnéstico diferencial
es la Enfermedad de Bernard-Soulier y la de Von Willebrand. Pre-
vio a intervencién quirdrgica se debe corregir el tiempo de sangrfa,
optimizar el hematocrito y prevenir la posible refractaridad pla-
quetaria.
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Conclusiones: La causa de anemia ferropénica cronica, en el
contexto de enfermedad hemorragica cronica no es infrecuente. La
TAG es una enfermedad plaquetaria congénita rara que precisa con-
sejo genético.

25. SINDROME DE PANAYIOTOPOULOS: ;UNA ENTIDAD
INFRECUENTE? Suérez Castafion C, Pardo de la Vega R, Ferndn-
dez Fernandez EM, Morén Poladura M, Melgar Pérez ], Calle Miguel
L. Servicio de Pediatrin. Hospital de Cabuefies. Gijon.

Introduccién: El sindrome de Panayiotopoulos (SP) o epilep-
sia occipital benigna infantil de comienzo precoz es considerada
como la segunda epilepsia focal idiopatica infantil mas frecuente
después de la epilepsia parcial centrotemporal. Pese a ello, es una
entidad todavia no suficientemente conocida por los pediatras gene-
rales.

Objetivo: Conocer la incidencia de esta enfermedad en un hos-
pital de segundo nivel.

Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo de los casos
diagnosticados como sindrome de Panayiotopoulos en el Hospital de
Cabuefies en el perfodo de tiempo comprendido entre 1990 y 2010.
Se recogieron datos epidemioldgicos y clinicos de los pacientes.

Resultados: Fueron diagnosticados de SP un total de 11 pacien-
tes, con una media de edad de inicio de 4 afios (rango 1-9 afios), con
predominio de varones (63%). Las crisis fueron de distribucién noc-
turna en 10 casos. En 8 casos (72%), la forma de presentacion fue
un estado de mal epiléptico, con vémitos, desviacién oculocefali-
ca, hipotona y alteracion de la conciencia. En 4 casos se realizé TAC
craneal y puncién lumbar para descartar otras urgencias neurolé-
gicas. En 10 pacientes se encontraron paroxismos occipitales en el
estudio EEG. En 6 casos se inici6 tratamiento con carbamacepina,
con evolucion satisfactoria. En 6 pacientes no se registraron nue-
vos episodios criticos. El desarrollo psicomotor fue normal en todos
los pacientes y tres presentaros trastornos del aprendizaje.

Conclusién: EI SP es una entidad relativamente frecuente. La
forma de presentacién pueden ser indistinguible de otras enfer-
medades neurolégicas graves, por lo que es importante conocer
la enfermedad.

26. SORDERA NEUROSENSORIAL Y HETEROCROMIA DE
IRIS, A PROPOSITO DE UN SINDROME DE WAARDENBURG.
Dominguez Bernal E, Garcia Veldzquez ], Alcedo Olea R, Ortega
Casanueva C, Garcia Blazquez L, Jiménez Casso MS, Calleja Lépez
SD, Castrillo Bustamante S. Hospital de Segovia.

Introduccion: El sindrome de Waardenburg (SW) es un trans-
torno raro que se hereda con caracter autosémico dominante. Cau-
sado por un defecto en la diferenciacién de la cresta neural, cursa
con sordera neurosensorial y desérdenes pigmentarios en los ojos,
peloy piel. Clinicamente existen cuatro tipos que se corresponden
con alteraciones genéticas especificas. Asi el gen PAX 3 causa el SW
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I (con distopia cantorum) y el SW III Kein (con alteraciones esque-
léticas); el gen MITF da el SW II (sin distopia) y los genes EDNRB
y SOX10 el SW IV Shah (que asocia Hirsprung).

Caso Clinico: Varén de 7 meses, en estudio en un centro de refe-
rencia, por sopecha de hipoacusia (desde el 4° mes) y diferencia en
la coloracién de los ojos (desde el 1° mes de vida). Antecedentes
familiares, madre 34 afios con hipoacusia unilateral, hipotiroidis-
mo en tratamiento, padre sano. Sobrina materna hipoacusia e
implante coclear. Prima materna sordomuda. Antecedentes perso-
nales de gestacion controlada, serologfas normales y parto eutdci-
co a término. No precisé REA. Peso 2,720. Screening auditivo pasa-
do. Pruebas metabélicas normales. Lactancia materna 3 meses, psi-
comotor hasta ese momento normal. Como exploraciones comple-
mentarias se repite la prueba de Otoemisiones (no pasa en nin-
gtn oido) se efecttian Potenciales Evocados de Tronco (ausencia de
respuesta) se hace TAC de peflasco y RNM para cocleas. Con el
diagnoéstico de hipoacusia profunda bilateral, al inicio se maneja
con audifonos y posteriormente se realiza implante coclear bilate-
ral (a los 11 meses). Acude a estimulacion y logopedia por retraso
del lenguaje; actualmente tiene 26 meses.

Discusién: Los nifios con SW presentan un fenotipo muy hete-
rogéneo, siendo la sordera el problema mas invalidante y el que se
debe detectar precozmente. Los antecedentes familiares de hipoa-
cusia son fundamentales. La mitad de las hipoacusias neurosenso-
riales presentes en el recién nacido son genéticas pero siempre hay
que descartar etiologfa connatal. Existen > 200 sindromes que pue-
den presentar sordera asociada a malformaciones en otros 6rganos.
Los sindromes recesivos més frecuentes: Usher, Pendred, Braquio-
Oto-Renal y Jervell Lange Nielsen; entre los dominantes: Alport,
Treater Collins, Neurofibromatosis, Stickler y SW.

Conclusiones:

- Entoda sordera que acompafia a una genodermatosis sopechar

Sindrome de Waardenburg.

- Eldiagndstico precoz facilita la decision terapetitica previniendo
el retraso del desarrollo.
- Se precisa consejo genético y atencién multidisciplinaria.

27. TRES FORMAS DE PRESENTACION DE MALFORMA-
CIONES PULMONARES CONGENITAS. Calle Miguel L, Menén-
dez Arias C, Norniella Garcia B, Lombrafia Alvarez E, Morén Pola-
dura M, Melgar Pérez ], Garcia Gonzalez P*. Servicio de Pediatria,
*Servicio de Radiologia. Hospital de Cabuefies. Gijn.

Introduccién: Las malformaciones pulmonares se deben en su
mayorfa a anomalias en el desarrollo pulmonar intrauterino. Se
pueden clasificar en broncopulmonares, vasculares y mixtas. De
ellas, la malformacién congénita de las vias aéreas pulmonares
(CPAM, previamente conocida como malformacién adenomatoi-
dea quistica) es la mas frecuente.

Objetivos: Revisar la casuistica de las malformaciones pul-
monares congénitas diagnosticadas en el tiltimo afio en un hospi-
tal comarcal.



Posters

Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo a partir
de la revision de las historias clinicas de pacientes pedidtricos diag-
nosticados de malformacion congénita pulmonar en nuestro Ser-
vicio de Pediatria en el dltimo afio. Se valor6 la edad al diagndsti-
co, antecedentes y presentacion clinica de la enfermedad, técnicas
de imagen empleadas y, por tltimo, tratamiento y evolucion en con-
troles posteriores.

Resultados: En este periodo se diagnosticaron tres pacientes
de malformaciones congénitas pulmonares: uno de CPAM y dos
de secuestro pulmonar extralobar. Se evidenciaron imégenes suges-
tivas de malformacién pulmonar en las ecograffas prenatales del
segundo trimestre en dos de los casos, con controles ecograficos
posteriores normales. Ambos permanecieron asintométicos al naci-
miento y con control radiografico en el periodo neonatal normal.
En uno de ellos se realizé TAC dentro del primer mes de vida, donde
se observd un secuestro pulmonar extralobar. El otro caso debuto
como neumonta en el segundo mes de vida; por sus caracteristicas
radioldgicas se realizo TAC diagnosticando una CPAM. El tercer
paciente presentd por primera vez manifestaciones clinicas en edad
preescolar. Se trata de una nifia de 21 meses estudiada por neu-
monia recurrente, diagnosticindose un secuestro pulmonar extra-
lobar mediante TAC; presentaba historia de episodios disneizantes
de repeticién, con radiograffas torcicas previas y entre los dos epi-
sodios de neumonia informadas como normales. Los tres pacien-
tes fueron sometidos a intervencién quirdrgica, con reseccion de la
lesion y evolucién favorable.

Conclusiones: Las malformaciones congénitas pulmonares son
un conjunto de anomalias que presentan un espectro clinico muy
amplio. La normalidad de la radiografia de térax en el periodo neo-
natal no excluye una malformacion congénita pulmonar en un nifio
con imagenes sugestivas en la ecografia prenatal. Debe mantener-
se un alto indice de sospecha de malformacién pulmonar ante todo
nifio con neumontas de repeticién en la misma localizacién. El tra-
tamiento de eleccion y definitivo es la reseccién quirtrgica de la
lesion.

SABADO 24 DE ABRIL, 09.00 A 10.30 H, SALA DE ASTURIAS
Sesion n® 4: Neonatologia
Moderadores: Dr. Antonio Martin Sanz y
Dra. Belén Ferndndez Colomer

28. EVOLUCION DE LA MORTALIDAD PERINATAL EN EL
HOSPITAL DE CABUENES EN EL PERIODO 1995-2009. Morén
M, Ifiesta C, Sudrez C, Rodriguez A, Arenas J*, Fuentes E, Calle L,
Lombraiia E. Servicio de Pediatrin, *Servicio de Ginecologia y Obstetri-
cia. Hospital de Cabueiies. Gijon.

Introduccion: El andlisis de la mortalidad perinatal constituye
un importante marcador sanitario. Refleja la atencion prenatal, intra-
parto y neonatal, indicando de esta manera la calidad del servicio
de salud materno-infantil.

Objetivo: Conocer las cifras de mortalidad perinatal en nues-
tro hospital en los tltimos 15 afios, valorando el cambio evolutivo
alo largo de este periodo.

Material y métodos: Andlisis cuantitativo de todos los casos
de de recién nacidos fallecidos en el Hospital de Cabuefies entre el
1 de enero de 1995 y el 31 de diciembre de 2009, revisando los datos
de la Comision de Mortalidad Perinatal de nuestro centro

Resultados: En nuestro hospital se registraron 29.533 naci-
mientos en el periodo estudiado, de los que 29.373 correspondie-
ron a recién nacidos vivos. Un total de 2.572 recién nacidos (RN),
lo que supone un 8,71%, presentaron un peso inferior a 2.500 gra-
mos y 355 (1,2%) pesaron menos de 1.500 gramos. Entre el 1 de enero
de 1995 y el 31 de diciembre de 2009, la mortalidad fetal media fue
de 5,41 por cada 1.000 recién nacidos y la mortalidad neonatal total
fue de 2,89 por cada 1.000 recién nacidos vivos (RNV). Analizando
la mortalidad neonatal, el 1,53 por mil de los recién nacidos vivos
fallecieron en las primeras 24 horas de vida (mortalidad neonatal
inmediata). La mortalidad neonatal precoz fue de 2,42 por 1.000
recién nacidos vivos y la mortalidad neonatal tardia supuso el 0,47
por 1.000. Las cifras de mortalidad perinatal total fueron de 8,29
por 1.000 recién nacidos totales.

Conclusién: La mortalidad perinatal en nuestro centro se ha
mantenido estable a lo largo de los tltimos 15 aflos, presentando
minimas oscilaciones anuales. Parece dificil disminuir las cifras de
mortalidad neonatal por debajo de las actuales.

29. HIPERTENSION PULMONAR NEONATAL SECUNDARIA
A INGESTION DE ANTIINFLAMATORIOS NO ESTEROIDE-
0S DURANTE LA GESTACION. Portugal Rodriguez R, Busta-
mante Hervas C, Suarez Fernandez |, Schuffelmann Gutiérrez S,
Blanco Barrios A., Vega del Val C. Servicio de Pediatrin. Complejo Asis-
tencial de Burgos.

Introduccién: La hipertension pulmonar neonatal es un sin-
drome causado por una transicién anormal de la circulacién fetal
ala neonatal, caracterizado por una pesrsistencia elevada de la resis-
tencia vascular pulmonar al nacimiento. Incidencia 1,5-2/1.000 rn
vivos. Causa primaria o secundaria.

Los antiinflamatorios no esteroideos inhiben la sintesis de Pros-
taglandinas y producen vasoconstriccién del conducto arterioso
fetal durante la gestacion. Exponemos el caso de una recien nacida
con hipertensién pulmonar secundaria a la ingesta materna de
antiinflamatorios durante el embarazo.

Caso clinico: Recién nacida mujer procedente de embarazo
controlado; ciatalgia materna en los tltimos 10 dias de gestacién
en tratamiento con Diclofenaco y Diacepan. Parto 38+2 s, peso 3.825
g, Apgar 1/3. REA tipo IV en paritorio, ingresando en el servicio
de neonatologfa. Presenta hipoxemia refractaria con saturaciones
de O,70-80% a pesar de ventilacién mecanica (SIMV+VG) con FO,
del, sin presentar gradiente significativo entre saturacién de O, pre-
postductal. Radiografia de térax donde se aprecia discreta cardio-
megalia y ecografia cardiaca con dilatacion de aurfcula derecha con
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foramen oval con shunt derecha-izquierda e insuficiencia tricuspi-
dea moderada-grave con tabique interventricular tipo IIl y duc-
tos arterioso persistense filiforme con shunt bidireccional. Se inicia
analgesia, sedacién y soporte inotrépico(Dopamina hasta 20
pg/kg/min, Dobutamina hasta 20 pg/kg/min y adrenalina hasta
3 pg/kg/min); a las 12 horas de vida al fracasar la ventilacién con-
vencional se inicia ventilacién de alta frecuencia, oxido nitrico inha-
lado a 20 ppm y ante no mejorfa con indice de oxigenacién > 20, se
inicia tratamiento con Sildenafilo oral. A partir de las 20 horas de
vida, mejorfa del cuadro permitiendo retirar VAFO y disminuir
6Oxido nitrico asi como soporte inotrdpico. A las 48 horas de vida
retirada de dxido nitrico y a las 72 horas se suspende el sildenafi-
lo oral. Evolucién favorable retirdndose soporte inotropico al 5° dia
y extubacién programada al 6% dfa sin incidencias.

Comentario: Los antiinflamatorios no esteroideos son farma-
cos de uso comtin en la practica clinica, importante es por tanto,
conocer su toxicidad para evitar su uso durante el tercer trimestre
del embarazo conocer su relacién con desarrollo de HPP neonatal
precoz.

30. HIPOTONIA NEONATAL, DIAGNOSTICO PRECOZ DE
PRADER WILLI. Garrido Garcia E, Recio Pascual V, Fernandez
Iglesia V, Moreno Duque D, Mata Zubillaga D, Palau Benavides M.
Hospital de Ledn.

Introduccion: La hipotonfa neonatal pese a ser un signo clini-
co facilmente reconocible en el recién nacido (RN), continua sien-
do un reto diagndstico abierto a posibles complicaciones, siendo el
tiempo un factor clave para un correcto manejo. El enfoque diag-
nostico se basa en establecer si la hipotonia es de origen central
(SNC), una enfermedad sistémica o metabdlica, o bien un trastor-
no neuromuscular.

Caso clinico: Recién nacido mujer pretérmino que ingresa en
Unidad de Prematuros.

Antecedentes personales: Gestacién controlada de 35 semanas con
PAEG. Parto eutécico espontaneo en el Servicio de Urgencias. Apgar
0/9.

Antecedentes familiares: Tia paterna con retraso psicomotor no
filiado.

Aln exploracion fisica presenta succion y llanto débil, hipoto-
nfa predominantemente axial no progresiva, facies peculiar y pali-
dez cutdnea llamativa (en relacion al color de piel de los padres).
Durante el ingreso precisé oxigenoterapia, cuyas necesidades fue-
ron progresivamente aumentando, incrementdndose ante infeccién
respiratoria concomitante. Requirié ingreso en UCIN, UCIP y pos-
teriormente en planta para completar tratamiento respiratorio. Asf
mismo presentd dificultades progresivas en la alimentacién requi-
riendo SNG a partir del mes de vida hasta el alta. Se realizaron mul-
tiples estudios complementarios; Analitica completa, puncion um-
bar, ecografia cerebral y cardiaca, resonancia cerebral, electroence-
falograma, electromiograma, 4cidos organicos en suero y aminoa-
cidos en sangre-orina siendo el resultado de todos ellos normal
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salvo una elevacién de CPK, LDH y Amonio en plasma con nor-
malizacién posterior. El cariotipo FISH mostré una delecién en la
region SNRPN de todas sus células confirmando as la sospecha de
sindrome de Prader-Willi. A los tres meses de vida fue dada de alta
precisando oxigeno domiciliario continuo, persistiendo a la explo-
racion hipotonia axial inicial.

Comentario: Es importante considerar en el diagndstico dife-
rencial de la hipotonfa neonatal el sindrome de Prader-Willi. Se esti-
ma que su incidencia oscila en torno a 1 caso/15.000 recién nacidos
vivos. Los antecedentes y la observacién clinica detallada son de
vital importancia para la evaluacion apropiada de estos pacientes
y la toma de decisiones respecto a la metodologia de estudio, debi-
do ala variedad en los criterios diagndsticos segtin la edad.

31. HIPOTONIA NEONATAL. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.
Fournier Carrera M, Gonzalez Gonzélez C, Mufioyerro Sesmero M,
Moreno Gémez E, Izquierdo Herrero E, Garrote Molpeceres R, Abad
Arevalillo S, Fernandez Calvo JL. Servicio de Pediatria. Hospital Cli-
nico Universitario de Valladolid.

Introduccién y objetivos: Enfoque diagnéstico a realizar en
una nifla nacida en el Hospital Clinico de Valladolid en Enero de
2010, que ingresa en el Servicio de Neonatologfa, a las 15 horas de
vida por cuadro de hipotonia neonatal global. Se pretende esta-
blecer el diagnéstico diferencial entre hipotonia supranuclear o no
paralitica, e hipotonia con paralisis, y a partir de esto, mediante
diversos estudios complementarios, fundamentalmente basados
en la genética, confirmar el sindrome que padece la paciente.

Se trata de una nifia, nacida por cesarea, por riesgo de pérdida
de bienestar fetal, con registro cardiotocografico silente, y presen-
tacién podalica, a las 37 semanas de gestacion, con antecedente
durante el embarazo de polidramnios detectado por ecografia en
la semana 29. Nace hipoténica y sin esfuerzo de llanto durante
los primeros 30 segundos de vida, con recuperacion posterior tras
estimulacion, del llanto y la coloracién, pero llamando la atencién
una hipotonia generalizada mantenida con escasos movimientos
espontdneos.

Ala exploracion fisica destaca, su escasa reactividad y actitud
corporal anormal, con apoyo parietal de la cabeza. Igualmente pre-
senta rasgos fenotipicos peculiares: macrocefalia, macizo facial
pequefio en relacién a la cabeza, blefarofimosis con distancia inter-
cantal aumentada, pabellones auriculares de implantacion baja,
helix escasamente desarrollado, frenillo lingual superior y micro-
rretrognatia. Cordén umbilical de implantacién baja, actitud en
libro abierto de las extremidades inferiores, con coloracién violé-
cea pretibial, con edema, hiperqueratosis y recubrimiento de pelo.
Igualmente presenta genitales externos femeninos con hipoplasia
marcada de labios mayores y menores.

Con el fin de establecer el diagnéstico diferencial entre una
hipotonia de origen central y una periférica, se realizan una serie
de exploraciones complementarias: Pruebas de imagen, EEG, elec-
tromiografia y velocidad de conduccién, enzimas musculares, cario-
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tipo, cromatografia de aminodcidos en sangre y orina y estudio
genético, entre otros.

Resultados: A pesar de resultar extremadamente dificil preci-
sar la causa de una hipotonia durante el periodo neonatal, los estu-
dios complementarios realizados, nos orientan a una hipotonia
no paralitica, dado que los estudios de electromiografia y veloci-
dad de conduccién resultaron estrictamente normales. Los valores
de CK, aun estando por encima de los valores normales, no resul-
tan muy valorables en periodo perinatal inmediato.

Centrdndonos en las hipotonias no paraliticas, serfa necesario
descartar un problema metabdlico, para lo cual se realiza croma-
tograffa de aminodcidos en sangre y orina, asi mismo serfa preciso
realizar estudios de neuroimagen. En el caso de nuestra paciente
disponemos de una ecograffa cerebral normal y estd pendiente de
realizar una RMN. En cuanto al EEG, presenta una afectacién cor-
tical difusa en grado leve, correspondiente a un estado de madu-
racion inferior a su edad cronolégica. En cuanto al estudio genéti-
co presenta un cariotipo con una férmula cromosémica normal
(46XX).

Conclusiones: Ante las peculiaridades fenotipicas que acom-
pafian a la hipotonia, y al haber descartado otras causas, nuestra
primera sospecha es que podria tratarse de un Sindrome de Pra-
der-Willi, por lo que se ha contactado con la Fundacién Jiménez
Diaz de Madrid para la realizacion del estudio genético, consistente
en una FISH (Fluorescente In Situ Hybridation) para la deteccién
de la deleccién en el cromosoma 15, que seria diagndstica de dicho
sindrome. Tras contacto con dicha unidad de genética se informa
de que los resultados son muy sugestivos de Sindrome de Prader
Willi, confirmandose el diagndstico definitivo en los préximos dias.

32. SINDROME DE BRIDAS AMNIOTICAS. A PROPOSITO DE
UN CASO. Abad Arevalillo S, Garrote Molpeceres R, Garcia Sase-
ta P, Barrefiada Sanz Y, Gonzélez Gonzélez C, Muiloyerro Sesmero
M, Fernandez Calvo JL, Sanchez Abuin A. Servicio de Pediatria. Hos-
pital Clinico Universitario de Valladolid. Valladolid.

Antecedentes: El sindrome de bridas amniéticas 0 Complejo
ADAM, es un conjunto de malformaciones fetales asociadas con
bandas fibrosas que atrapan diferentes partes fetales ocasionando
deformaciones, amputaciones y disrupciones. Su incidencia es de
1/1.200a 1/15.000 RNV, siendo en la mayoria de los casos de apa-
ricién esporddica. Presentamos el caso de un sindrome de bridas
amni6ticas diagnosticado al nacimiento.

Caso clinico: Recién nacido de 39 semanas de gestacion, hijo
de madre primigesta de 20 afios. El embarazo cursé bajo control
médico, realizdndose amniocentesis y tres ecografias en semanas
14,19 y 30, resultando normales. Parto vaginal eutdcico. Apgar
9/10. Somatometria adecuada al nacimiento. A la exploracion pre-
senta buen estado general, con coloracién mucocutdnea normal,
movimientos espontaneos y reaccion a estimulos adecuados, llan-
to enérgico. Crdneo normoconfigurado con fontanela 1x1 cm nor-
motensa. Cuello, claviculas y torax normal. Auscultacion cardio-

pulmonar y abdomen normal. Extremidades superiores e inferio-
res con multiples defectos, entre los que destacan anillos de cons-
triccién en varios digitos, amputacién de varias falanges con pre-
sencia de restos de tejido fibroso (bridas) y pseudosindactilias. Se
realiza un estudio radioldgico completo (serie dsea) confirmando-
se la ausencia de varias falanges tanto en extremidades superio-
res como inferiores. As{ mismo se realizan otras exploraciones como
ecograffa cerebral, abdominal y ecocardiograffa, resultando todas
ellas normales. Se realiza cura y seccion de las bridas de las extre-
midades por parte del Servicio de Cirugia Pediatrica. La estancia
hospitalaria del paciente cursa sin incidencias. En la actualidad el
paciente presenta una evolucién favorable de su patologia de reduc-
cién de extremidades por brida amni6tica, permaneciendo los defec-
tos antes mencionados.

Comentarios: El sindrome de bridas amniéticas es una pato-
logia relativamente infrecuente, con un amplio espectro de mani-
festaciones clinicas, mds graves cuanto més temprana sea la rup-
tura del amnios. En la mayoria de los casos la afectacion es aislada.
En nuestro caso destaca la afectacion mdltiple de las extremidades,
apareciendo deformidades a varios niveles. Es fundamental reali-
zar un diagndstico precoz mediante ecografia ya que algunos casos
son susceptibles de tratamiento prenatal, pudiendo realizarse ciru-
gia de liberacién de bridas amniéticas intratitero, consiguiendo asi
disminuir las secuelas de dicha enfermedad.

33. TRASTORNOS DE LA MIGRACION NEURONAL COMO
DIAGNOSTICO NEONATAL. Recio Pascual V, Garrido Garcia E,
Moreno Duque LD, Fernandez Pérez ML, Fernandez Iglesias V, Fer-
nandez Calvo E. Hospital de Ledn.

Introduccién: Los trastornos de la migracién neuronal son pro-
bablemente unas de las malformaciones mas frecuentes del SNC,
que no se deben obviar ante la asociacién en la infancia de retraso
mental grave y epilepsia intratable de aparicion precoz. Diversos
factores ambientales y sobre todo trastornos genéticos alteran la
migracion normal de las células neuronales desde la zona ventri-
cular hasta llegar a formar las diversas capas de la corteza cerebral,
que tiene lugar entre el primer y quinto mes de gestacién. Entre
estos trastornos se incluyen un grupo heterogéneo de enfermeda-
des entre las que destaca la lisencefalia como la més frecuente.

Caso clinico: Recién nacido varén ingresado en neonatologfa
por sufrimiento fetal al nacimiento.

Antecedentes personales: Embarazo controlado de 40 semanas
sin incidencias. Cesarea urgente por riesgo de pérdida de bienes-
tar fetal, APGAR 5/8. Nace hipoténico y bradicardico, se aspira
liquido meconial de traquea precisando ambt y masaje cardiaco
durante 30 segundos con buena recuperacion posterior. Peso ade-
cuado para la edad gestacional.

Antecedentes familiares: Primer hijo de padres no consangui-
neos. No enfermedades familiares importantes.

Alahora de vida presenta crisis convulsiva generalizada con-
comitante con glucemia capilar baja cediendo ante bolo de feno-
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barbital y glucosa hipertonica. Seguidamente presenta hipotonfa
generalizada acompafiada reflejos primitivos y osteotendinosos
apagados hasta el décimo dia de vida en que los reflejos primitivos
pasan a estar exaltados y presenta postura continua de hiperex-
tension a nivel de cuello. Se acompafia de movimientos repetitivos
de apertura de boca y movimientos desestructurados de las cuatro
extremidades, desapareciendo ambos con el suefio, que persistirdn
durante todo el ingreso.

Se realiza una ecograffa cerebral en las primeras horas de vida
que no muestra alteraciones y dos electroencefalogramas sin evi-
dencias claras de descargas convulsivas, a pesar de la persistencia
de dichos movimientos. Se amplia el estudio con fondo de ojo nor-
mal, serologia TORCH negativa, PEATC normal y cariotipo normal.
Enla RMN realizada a los 13 dias de vida se evidencia pobreza gene-
ralizada de surcos cerebrales de predominio posterior, cisuras de
Silvio andmalas dando forma de “reloj de arena”, adelgazamiento
generalizado de la corteza e hipoplasia de vermis y hemisferios cere-
belosos, compatible todo ello con el diagndstico de lisencefalia.
No presenta nistagmus, los globos oculares aparecen bien centra-
dos y los reflejos pupilares son normales. No presenta anomalias
fenotipicas ni alteraciones en el crecimiento cefalico ni somatico.

Alos 2 meses de vida continua con movimientos discinéticos
esporddicos y tendencia a la hipertonia e hiperextensién en mucha
menor medida. Sonrisa social desde el mes de vida. Acude a esti-
mulacién precoz y recibe tratamiento profildctico con fenobarbital.

Comentarios:

- Lalisecefalia se define como la falta o ausencia de circunvala-
ciones cerebrales normales, con engrosamiento anormal de la
corteza.

- E176% se deben a anomalias genéticas (cromosoma 17, X'y gen
de la reelina), sin olvidar la infeccién por citomegalovirus y
exposicion materna a etanol y/o dcido retinoico.

- Diagnéstico complicado si no se acompaiia de dismorfias, ya
que la clinica raramente aparece antes del primer afio de vida.

- Su prondstico es infausto, por tanto es importante el diagndsti-
co genético para predecir evolucion y ofrecer consejo genético.

34. TRATAMIENTO DE SEPSIS NOSOCOMIAL POR GERMEN
MULTIRRESISTENTE EN UCI NEONATAL. Kanaan S, Plata B,
San Feliciano L, Remesal A, Garcia P, Heras MI, Garcia R, Carbajo-
sa MT. Unidad de Neonatologin. Servicio de Pediatria. Hospital Clinico
Universitario de Salamanca.

Introduccién: Las quinolonas son potentes agentes antimicro-
bianos utilizados ampliamente en pacientes adultos y con un uso
més restringido en la edad pediatrica. A propdsito de un caso de sep-
sis nosocomial por bacteria multirresistente en la UCI neonatal, revi-
samos las indicaciones actuales del Ciprofloxacino en neonatologfa.

Caso clinico: RN pretérmino de 26 semanas de edad gesta-
cional ingresada en UCI neonatal, con diagndsticos de enfermedad
de membrana hialina, ductus arterioso persistente, neumotérax a
tension que precisé drenaje toracico.
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Alas dos semanas de ingreso, estando en tratamiento con Mero-
penem y Teicoplanina por sospecha de sepsis clinica, presenta bron-
coneumonta, persiste necesidad de ventilacién mecdnica y se aisla
Stenotrophomona maltophilia en cultivos del tubo endotraqueal,
tubo de drenaje toracico y hemocultivo, sensible a Trimetropin-Sul-
fametoxazol y Ciprofloxacino. Se sustituye el Meropenem por Pipe-
racilina-Tazobactam sin objetivar negativizacion de cultivos ni mejo-
ta clinico-analitica. Se cambia el tratamiento a Ciprofloxacino intra-
venoso a dosis de 15mg/kg/dia cada 12 horas durante 14 dias, con
buena respuesta clinica y negativizacion de los cultivos para Ste-
notrophomona maltophilia. No se observaron efectos adversos ni
alteraciones analiticas durante el tratamiento con este farmaco.

Comentarios :

- Eluso de Ciprofloxacino en neonatos y en general en edad
pediétrica debe restringirse a infecciones potencialmente mor-
tales, causadas por gérmenes resistentes a antibiticos de uso
habitual, situacién del caso presentado.

- Se debe realizar un seguimiento estricto de los recién nacidos
tratados con Ciprofloxacino, con especial atencién en las alte-
raciones articulares y del crecimiento.

- Deben hacerse mas estudios sobre el uso de Ciprofloxacino
en neonatologfa evaluando sus indicaciones y efectos a largo
plazo.

35. PATOLOGIA TRAUMATICA ASOCIADA AL PROCESO DEL
PARTO. Dulce Lafuente EM, Izquierdo Caballero R, Samaniego Fer-
nandez M, Infante Lépez E, Montejo Vicente MM, Isabel Marin Urue-
fia S, Sdnchez Garcia A, Liquete Arauzo L. Unidad de Neonatologia.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Rio Hortega, Valladolid.

Antecedentes: Se define el trauma obstétrico como una lesion
del organismo o estructuras del recién nacido por causas mecani-
cas 0 andxicas acontecidas antenatalmente, intraparto o durante las
maniobras de reanimacion. Existe un amplio espectro de lesiones,
desde leves y autolimitadas (laceracion, caput succedaneum, cefa-
lohematoma...) a lesiones graves con mayor morbilidad e incluso
riesgo de mortalidad neonatal como hemorragia intracraneal o ence-
falopatfa hipdxico-isquémica. La incidencia varfa en funcién de las
caracteristicas de cada centro y del tipo de lesion, oscilando entre
el 2y 60 por 1.000 nacidos vivos segtin la gravedad. La mortalidad
ha disminuido significativamente gracias a los avances tecnolégi-
cos y la mejor practica obstétrica, siendo actualmente inferior a 4
por cada 100.000 nacidos.

Se describen los casos de patologia traumatica asociada al pro-
ceso del parto que precisaron ingreso en la Unidad de Neonatolo-
gia durante el afio 2009.

Casos clinicos: Caso 1: RNT PAEG, parto instrumental (ven-
tosa y forceps). Tras su extraccion, el recién nacido se precipita, pre-
sentando seccién traumatica del cordén umbilical. Apgar 5/7. Rea
tipo III. En la exploracion inicial presenta cefalohematoma occipi-
tal izquierdo, suturas acabalgadas, marca de forceps en region malar
izquierda y taquipnea. Radiografia de térax: pulmén hiimedo, neu-
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motdrax anterior derecho y neumomediastino izquierdo. Radio-

graffa de craneo y ecograffa cerebral sin alteraciones. No signos de

anemizacion. Asintomatica durante su ingreso.

Caso 2: RNT PAEG, parto instrumental (ventosa y férceps), pro-
lapso de cordén, liquido meconial. Apgar 1/4/6. Rea tipo IV. Extu-
bado a los 15 minutos por inicio de esfuerzo respiratorio. Explo-
racion fisica al ingreso: hipoactivo e hipoténico, cefalohematoma
occipital derecho, herida erosiva en region cervical derecha y hema-
toma en region cervicoauricular derecha. Radiograffa de térax: frac-
tura de clavicula izquierda. Radiografia de craneo: fractura parie-
tal derecha y occipital. Alas 17 horas de vida presenta movimien-
tos clénicos de hemicuerpo derecho y anemizacion brusca. TAC
craneal: hemorragia subaracnoidea y coleccién subdural parieto-
occipital derecha. RMN a los 6 dias de vida sin nuevos hallazgos.
EEG normal. Clinica compatible con asfixia perinatal: coagulopa-
tfa, hipertransaminasemia e insuficiencia renal. Al alta presenta
ligera hipotonia axial con el resto de exploracién neuroldgica nor-
mal. Actualmente en seguimiento por Neurologfa infantil.

Caso 3: RNPT (34+6 SEG) BPEG, 2° gemelo. Parto instrumen-
tal (forceps), procidencia de cordén. Apgar 6/8. Rea tipo IIL. A las
12 horas de vida deterioro clinico progresivo y anemizacion. Se rea-
liza ecografia y TAC cerebral objetivandose hematoma epidural
parietal derecho con efecto masa que requiere drenaje quirdrgico.
Al alta exploracién neurolégica normal. Actualmente en segui-
miento por Neurologia Infantil y Neurocirugia.

Caso 4: RNT PAEG. Cesdrea por no progresion del parto. Apgar
4/6. Rea tipo III. Depresion neonatal inmediata seguida de dis-
trés respiratorio. A los 5 dfas de vida episodio de convulsion mio-
clénica de las cuatro extremidades. LCR de aspecto xantocrémi-
co. TAC cerebral: hemorragia subaracnoidea de pequefio tamafio.
EEG con ondas agudas frontotemporales bilaterales sobre una acti-
vidad basal normal. Se mantiene tratamiento con fenobarbital duran-
te tres semanas permaneciendo asintomatico tras su retirada. Al
alta exploracién neurolégica y EEG normal. Actualmente en Segui-
miento por Neurologia Infantil.

Comentarios:

- Esimportante identificar los factores de riesgo prenatales para
adecuar la asistencia obstétrica y prevenir posibles complica-
ciones traumdticas. Ante un parto de riesgo debemos realizar
una exploracion fisica detallada y prestar especial atencion a la
aparicion de sintomas o signos clinicos que sugieran la exis-
tencia de alguna lesion, especialmente a nivel del sistema ner-
vioso central y periférico.

- Seglin nuestra casuistica la incidencia de patologfa traumatica
obstétrica grave durante el afio 2009 ha sido de 1.8 por cada
1000 nacidos vivos.

36. PANCITOPENIA Y FIEBRE COMO INICIO DE HEMOPATIA
CONGENITA. Alvarez Gonzélez AB, Fernandez Ramos D, Muriel
Ramos M, Lozano Losada S, Mateos Polo M, Redondo Séanchez D,
Mateos A, De Lamas Pérez C. Servicio de Pediatrin. Hospital Univer-
sitario de Salamanca.

Introduccién: En el periodo neonatal la fiebre generalmente
estd asociada con un proceso infeccioso, principalmente bacteria-
no o transplacentario, con una mortalidad cercana al 50%. Del
mismo modo es frecuente la asociacién de fiebre, visceromegalia y
trombopenia, anemia e incluso neutropenia, dentro del contexto
infeccioso. Cuando todo este cortejo clinico persiste y no responde
alas terapias antimicrobianas debemos sospechar otras patologias
de fondo, tales como infecciones fingicas, procesos linfoprolife-
rativos y enfermedades congénitas de origen inmune.

Objetivo: Presentar un caso clinico de hemofagocitosis congé-
nita por defecto del gen MUNC y revisar fisiopatologfa, prondsti-
co y tratamiento.

Caso clinico: Paciente de 24 dias, de origen marroqui, con ante-
cedentes familiares de cosanguinidad de primer grado y tios mater-
nos fueron éxitos en el periodo neonatal. Ingresa por fiebre alta de
3 dias de evolucién, irritable, mal prefundido, sin organomegalias.
Se sospecha sepsis tardia y se inicia tratamiento antibiético sin mejo-
rfa. Los resultados obtenidos de los cultivos (LCR, orina y sangte)
fueron todos negativos. A los 8 dias presenta anemia con una Hb de
7,3 mg/dL con Reticulocitos 2,5%, neutropenia de 500/mm?® y trom-
bopenia de 74.200/mm?. Got 266UI, GPT 236 Ul y LDH 1.132UL
Estudio virolégico negativo. Persiste la fiebre. Se cambia pauta de
antibidticos y se amplia estudio: sideremia 160, ferritina 4223, IS 59%,
triglicéridos 204 y fibrinégeno 210 mg/dL Médula dsea: celularidad
rica con representacion de las tres series, no se observan signos de
hemofagocitosis. Ante la sospecha de HLH ingresa en nuestra uni-
dad al mes y medio de vida., persistiendo la fiebre (>38,4°C), con
estado general afectado, cutis marmorata, taquicardico, con una
esplenomegalia de 4 cm y hepatomegalia de 3cm. Neuroldgicamente
asintomatico, sighos meningeos negativos. Analitica: Hb 7,7 mg/dL,
leucopenia y neutropenia, trombopenia severa, fibrinégeno 75
mg/dL, triglicéridos 263 mg/dL. GOT 2298 UI, GPT 1170UI, LDH
2472 U, BiT 2,3 mg/dL. LCR células 2/mm?, proteinas 56 mg/dL,
glucosa 85 mg/dL. Con 6 criterios (fiebre, visceromegalia, tricito-
penia, hipofibrinogenemia e hipertrigliceridemia) se inicia trata-
miento segtin protocolo HLH-2004. Actividad NK ausente, test de
degranulacién de los leucocitos francamente alterado. Estudio del
gen de la perforina compatible con la normalidad. Estudio del gen
MUNC alterado: deleccién homocigoto del bp del Cr 12 en el gen
UNC13D. Padres afectos heterocigotos para el mismo gen. Se man-
tiene tratamiento en espera de donante compatible para trasplante.
Se obtiene remisién de la enfermedad a los dos meses de tratamiento.

Discusiones:

- La HLH congénita es un proceso grave que si no se trata ade-
cuadamente conlleva la muerte del paciente.

- La presencia de fiebre prolongada, junto con visceromegalias,
citopenias, hiperferritinemia, hipofibrogenemia e hipertrigli-
ceridemia, debe inducirnos a realizar médula ésea y pensar en
este diagnostico.

- Aunque en Espafia el gen de la perforina es la causa mas fre-
cuente de HLH congénita, es posible que otros genes MUNC y
otras patologfas estén implicados y es fundamental su diag-
nostico para realizar consejo genético y tratamiento adecuados.

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON 165



Posters

37. SUPRESION SUBTELOMERICA DEL CROMOSOMA 6p: A
PROPOSITO DE UN CASO. Calderén Rodriguez S, Infante Lopez
ME, Montejo Vicente M, Marin Uruefia S, Samaniego Ferndndez
M, Izquierdo Caballero R, Centeno Malfaz F. Servicio de Pediatria,
Seccidn de Neonatologia. Hospital Universitario Rio Hortega. Valladolid.

Antecedentes: Las alteraciones del cromosoma 6 son una pato-
logfa de baja prevalencia. Sin embargo, con los avances de las téc-
nicas citogenéticas cada vez se diagnostican mayor ntimero de
pequefias deleciones y duplicaciones cromosémicas, apareciendo
relacionadas en los tltimos estudios con sindromes malformativos
concretos. La patologia asociada a alteraciones de la zona terminal
del cromosoma 6 es variable, siendo las més frecuentes: trastornos
del desarrollo, malformaciones craneofaciales, cardiacas, renales y
esqueléticas y ocasionalmente patologia ocular y auditiva. En los
estudios de neuroimagen se han descrito casos de Dandy-Walker
y alteraciones difusas de la sustancia blanca.

Caso clinico: Recién nacida a término de peso adecuado para la
edad gestacional con crisis de cianosis, rasgos dismérficos e hipotonia.

Madre de 31 afios, sana, primigesta. Embarazo controlado, con
serologias negativas para infecciones connatales en primer y tercer
trimestre, toma materna de SGB negativa, triple screening infe-
rior al corte, test de OSullivan negativo. Amniocentesis con cario-
tipo 46 XX. Parto eutdcico, presentacion cefalica. Apgar 9/10.

Alas 10 horas de vida presenta dificultad respiratoria y crisis de
cianosis con el llanto. Precisa CPAP nasal durante 48 horas con PEEP
de 5 cmH,0 y FiO, méxima de 0.23. En ecocardiografia de control se
evidencia insuficiencia mitral y ductus arterioso persistente leve-mode-
rado con shunt izquierda-derecha sin repercusién hemodinamica, as
como foramen oval permeable. En la exploracién neuroldgica se obje-
tiva hipotonfa cérvico-axial con tono y movilidad de extremidades
normal, reflejos de succién y deglucién conservados y Moro y ROT
normales. Rasgos craneofaciales dismérficos entre los que se incluyen:
macrocefalia, hipertelorismo, puente nasal aplanado, nariz pequefia,
blefarofimosis, telecantus, orejas de implantacién baja, ligera micros-
tomia, macroglosia y pliegue nucal redundante. Hiperlaxitud en dedos
de las manos. Mamila supernumeraria derecha.

Debido a los hallazgos de la exploracién fisica se decide ampliar
estudio con cariotipo y pruebas de imagen que descarten otras mal-
formaciones (serie 0sea, ecografias cerebral y abdominal). El resul-
tado del cariotipo confirma la delecién 6p25 (sonda subtelomérica)
en todas las metafases estudiadas. Se solicitan potenciales auditi-
vos de tronco cerebral con resultados normales. El estudio de cdma-
ra anterior ocular evidenci6 iris de aspecto rigido con embrionto-
xon anterior y el fondo de ojo reveld hipopigmentacion retiniana
con leve hipoplasia de papila. El estudio genético de ambos pro-
genitores no mostré alteraciones.

Comentarios: La supresién subtelomérica del cromosoma 6p es
una patologfa de prondstico variable, que depende principalmente
del patrén malformativo asociado. Por ello, una descripcion cuida-
dosa de los sindromes de delecién cromosémica permitira mejorar
los diagnosticos y realizar prondsticos més exactos. Las malforma-
ciones cardiacas, las disgenesias oculares y el fenotipo, en el caso que
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se ha descrito, son caracteristicos de la delecion 6p25. Asimismo, se
debe prestar especial atencién al desarrollo psicomotor, puesto que
un alto porcentaje de los pacientes asocian alteraciones de este drea.

38. TETRASOMIA DEL BRAZO CORTO DEL CROMOSOMA
18. Alcantara Canabal L, Gonzélez Sdnchez M, Sariego Jamardo A,
Llano Rivas I, Quiroga Gonzalez R, Garcia Castro M, Hernando
Acero [, Ferndndez Toral J. Servicio de Pediatria. Hospital Universi-
tario Central de Asturias. Oviedo.

Introduccién: La tetrasomia 18p es una rara anomalfa estructural
cromosdmica que provoca un déficit intelectual de moderado a grave,
retraso del crecimiento pre y postnatal y dismorfia facial como altera-
ciones mas importantes. Se debe a un isocromosoma suplementario
constituido por la duplicacién del brazo corto del cromosoma 18, sien-
do la mayorfa de los casos debidos a una mutacién de novo.

Caso Clinico: Recién nacida, hija de padres de 33 y 46 afios (ella
y €l), no consanguineos, procedente de gestacién a término que fue
desconocida hasta el quinto mes. Durante este tiempo, la madre tomé
anticonceptivos orales y alcohol de forma ocasional. Ecograffas pos-
teriores normales. Parto eutdcico vaginal con presentacién de cara.
Apgar 9/10. Pes 3.100 g (P10-25); midi6 52 cm (P90) y su perimetro
craneal (PC) era de 32,2 cm (P3-10). A la exploracion mostraba nariz
de raiz ancha con desviacién a la derecha, microcefalia y microgna-
tia. Térax largo y estrecho con discreta cifosis dorsal. Mancha de Baltz
aberrante y cierto grado de hirsutismo en regién lumbar; pies “en
mecedora”. Discreta hipotonfa neonatal transitoria. Ecografia abdo-
minal, transfontanelar, EEG y valoracién cardioldgica, normales. El
estudio radioldgico mostrd acufiamientos leves con pico inferior en
las vertebras lumbares y pelvis estrecha. La ecografia de caderas fue
normal. Estos hallazgos sugerfan afectacién del cromosoma 18, sien-
do la férmula cromosémica 47, XX +mar. El cariotipo de cada pro-
genitor fue normal. La hibridacién in situ fluorescente (FISH) con
sondas centroméricas y el “painting” del cromosoma 18, fue positi-
vo en el marcador. Los reordenamientos subteloméricos por MLPA
reflejaron una duplicacién 18p y la CGH-arrays (Hibridacién Genod-
mica Comparada) localiza la tetrasomfa desde la region
18p11.32—18p11.21 por lo que se diagnostica de isocromosoma del
brazo corto del cromosoma 18 [47,XX,i(18)(p10).ish(D18z1+,wcp18+)].
Integrada en Atencién Temprana desde el nacimiento A los 4 meses
de edad se revisa nuevamente, con motivo de un ingreso por bron-
quiolitis. Presenta el mismo fenotipo, ha iniciado sostén cefalico, son-
risa social y sigue objetos y personas con la mirada. Mide 66,5 cm
(P50), pesa 6,455 kg (P50) y su PC es de 39,5 cm (<P3).

Conclusiones: Curiosamente nuestra paciente retine 2 carac-
teristicas insélitas. Primera, el desconocimiento de la gestacién a
5 meses, con el potencial riesgo que ello supone para el nuevo ser
(combinacion de farmacos y alcohol). Segundo, la aparicion ines-
perada del cromosoma marcador con manifestaciones dismorficas
neonatales que llevé al diagndstico del isocromosoma 18p. El pro-
nostico funcional de esta nifia se supone que va a ser deficitario
pero en cuantfa desconocida.
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PRESENTACION Y ESTRUCTURA DE LOS TRABAJOS

Los trabajos deben ser inéditos y no estar sometidos simultdnea-
mente a proceso de evaluacién o aceptacion en otras revistas. En el
caso de que se hayan publicado de forma parcial, por ejemplo, como
restimenes, deberd indicarse en el texto. Los autores son los respon-
sables de obtener los permisos para la reproduccién de textos, tablas
o figuras de otras publicaciones, permisos que deben obtenerse de los
autores y de los editores de las mismas.
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dio en los indices bibliograficos. Su extension no debe ser superior a
250 ni inferior a 150 palabras, estructurdndose un esquema similar al
del manuscrito: los Originales con introduccién y objetivos, material
o pacientes y métodos, resultados, y conclusiones; las Notas Clinicas
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internacionalmente, definiéndolas en el momento en que aparicen por
primera vez en el texto. No deben incluirse abreviaturas en el Titulo
ni en el Resumen. Cuando se empleen més de 3 abreviaturas, deberdn
describirse conjunta y especificamente en una Tabla.

Las recomendaciones para los distintos apartados del texto son
las siguientes:

- Introduccién: debe ser breve, con la informacién imprescindible
para que el lector comprenda el texto posterior, sin pretender la
revisién exhaustiva del problema y sin contener tablas ni figuras.
En el dltimo parrafo se deben indicar de manera clara el o los obje-
tivos del trabajo.
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han referido en las tablas o en las figuras.

- Discusion: se deben exponer las opiniones personales de los auto-
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en la introduccién. Tampoco deben repetirse los resultados del tra-
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