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Presentacion

Queridos colegas y amigos:

Nos complace invitaros a la XL Reunidn Cientifica de la Sociedad de
Pediatria del Sureste de Espafia que celebraremos en la ciudad de
Murcia los dias 12 y 13 de abril de 2013.

Murcia, nuestra querida ciudad, distinguida y acogedora por natu-
raleza y con el auge de una metrépolis moderna y cosmopolita, no
precisa ni tiene necesidad de presentacién alguna pero, aun asi, que-
remos resefiar su capacidad de integracion uniendo su milenaria his-
toria, crisol de pueblos y culturas, con sus actuales dreas de avanzado
desarrollo, logrando establecer puentes de unidn entre todos sus
elementos.

A dia de hoy, estamos finalizando la preparacién de diferentes as-
pectos de organizacién al igual que concretando el programa cientifi-
co, con cuyo contenido intentaremos cumplir las diferentes expectati-
vas de los miembros de nuestra Sociedad.

Con el deseo de veros en Murcia y contar con vuestra participa-
cion, recibid un cordial saludo.

La Junta Directiva
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COMUNICACIONES

DEPRESION POSTPARTO. RESULTADOS DE UN TEST DE EVALUACION DE RIESGO, EN
MATERNIDAD.

Carreiio Aroca E, Chicano Marin FJ, Gonzalez Sanchez EJ, Garrido Sales C, Olmos
Jiménez MJ, Gonzélez Fernandez AM, Cuenca Burgos MJ, Valverde Molina J, Diez
Lorenzo MP. Hospital Universitario Los Arcos del Mar Menor

Introduccion: La depresién postparto (DP) es un trastorno que ocurre durante el
primer afio tras el nacimiento de un nifio. Se estima una incidencia de 13-20%. La
depresién materna amenaza la relacion madre-hijo y puede crear un entorno que
afecte negativamente al desarrollo del bebe. La AAP recomienda la incorporacion
del diagnostico y manejo de la DP en la practica pediatrica.

El test de Edimburgo (TE) es una herramienta sencilla que permite valorar el riesgo
de DP. Dispone de versiones validadas en diferentes idiomas.

Objetivos: Valorar la aplicabilidad del TE para la valoracién del riesgo de DP en
nuestra maternidad y conocer su incidencia en nuestro medio.

Metodologia: Previo al alta de maternidad se ofrecia a las madres la posibilidad de
realizar el TE, que cumplimentaban personalmente. Se incluyeron las madres de
lengua castellana e inglesa, no se incluyeron las de origen magrebi por no disponer
de una version validada en arabe. El TE consta de 10 preguntas con 4 posibles res-
puestas cada una que puntuan de 0-3, siendo el resultado minimo 0 y el maximo
30. Se considera riesgo de DP cuando la puntuacion es > 10 o bien una respuesta
positiva en la décima pregunta (indicador de riesgo de suicidio).

Resultados: De los 1198 partos registrados durante el afio 2012, 778 fueron de mu-
jeres castellano o angloparlantes. Participaron en un total de 666 mujeres (85,6%).
El 14.4% no participo al ser altas en dia festivo. Un total de 137 (20.5%) mujeres
tuvieron una puntuacién de riesgo de DP.

Conclusiones: La incorporacion de este test al trabajo habitual de la maternidad ha
sido sencilla, poco laboriosa y bien aceptada por la poblacién. Un 20% de las ma-
dres encuestadas en nuestra maternidad tienen riesgo de DP y deberian poder ser
diagnosticadas y tratadas correctamente.

NEFROPATIA DIABETICA. DISFUNCION TUBULAR Y DIAGNOSTICO PRECOZ.
Cabrera Sevilla JE, Gonzalez Rodriguez JD, Donate JM, de Murcia Sara, Gonzélez
Morales M, Salgado F. Hospital Universitario Santa Lucia.




Revista de la SPSE - n° 16, 2013

Introduccion y objetivos: La nefropatia diabética (ND) es un determinante de pri-
mer orden del exceso de morbimortalidad asociado a la diabetes mellitus tipo 1
(DM-1). La historia natural de esta complicacién se entiende como un camino pro-
gresivo desde las alteraciones funcionales renales, ya presentes en fases iniciales,
hasta la insuficiencia renal terminal (IRT), en el que intervienen multitud de facto-
res. Aproximadamente un 35% de los pacientes desarrollara albuminuria (Alb), po-
tente predictor de proteinuria persistente y enfermedad renal crénica.

En los ultimos afios, gracias al mejor conocimiento de la patogénesis de la ND, di-
versos marcadores estadn siendo estudiados para un diagndstico y tratamiento pre-
coz, antes de la aparicidén de Alb y de lesiones estructurales irreversibles, con resul-
tados controvertidos en algunos casos, como la monitorizacién ambulatoria de la
Presién arterial (MAPA), la cistatina C en suero, la alfa-1-microglobulina y la N-Ace-
til-B-D-Glucosaminidasa (NAG) en orina.

El objetivo de este estudio ha sido analizar la relacién entre estos y otros parame-
tros urinarios de disfuncidn tubular (osmolalidad urinaria tras dieta seca, beta-2-
microglobulina, uricosuria, fosfaturia, calciuria y magnesuria), el control metabdélico
(HbA1C), la Presion Arterial clinica, el filtrado glomerular (FG) estimado por creati-
nina plasmatica, la longitud renal medida por ecografia, la excrecion urinaria de Alb,
el tiempo de evolucién de la diabetes y la presencia de retinopatia.

Pacientes y métodos: Estudio prospectivo realizado de forma consecutiva en 54
pacientes con DM-1, de edad comprendida entre 6,5 y 17 afios, que cumplieron los
criterios de inclusion, segin recomendaciones del Grupo Espafiol de Estudio de la
Nefropatia Diabética. El valor de los biomarcadores en orina se determind fuera de
cualquier situacion intercurrente asociada con un aumento de su excrecion urinaria
y fue la media del obtenido en dos o tres determinaciones.

Resultados: El tiempo medio de evolucion de la enfermedad en los pacientes fue
6,7+2,38 afios y los valores estimados de FG por creatinina 161428 cc/min/1,73m?
(83-230), siendo menores para la cistatina C, 155+26 cc/min/1,73m? (116-191). En
el momento del analisis, el valor Z score del IMC fue 0,36+0,87 SD y la HbA:C
7,9+1,1 (18% con buen control, 41% con cifras entre 7-8% y 41% con cifras mayores
de 8%); 15% pacientes presentaban hipercolesterolemia y 24% trigliceridemia
>110mg/dl. Ningln paciente presentaba retinopatia, si bien, diecisiete pacientes
tenian alteracion del ritmo circadiano en la MAPA, cinco pacientes PA normal-alta y
uno HTA, relacionandose estas alteraciones con los afios de evolucion de la enfer-
medad y el valor de la HbA;C [r = 0,62 (IC 95%: 0,47-0,77]. También se encontré
relacidn entre la presencia de nefromegalia ecogréfica, la HbA1C [r = 0,86 (IC 95%:
0,64-1] y la disminucidn en la osmolalidad urinaria tras dieta seca [r = 0,9 (IC 95%:
0,7-1], asi como, entre el IE urato con los aflos de evolucion de la enfermedad (r =
0,82) y los cocientes urinarios de Alb/Cr (r = 0,78) y NAG/Cr (r = 0,85). No se encon-
tré ninguna relacidn entre el resto de parametros estudiados, si bien, se encontrd
disminucién de la osmolalidad urinaria en un 36%, hipercalciuria en un 30%, hiper-
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magnesuria en un 29%, alteracion de la NAG en un 30% y del cociente alfa-1/Cr en
un 16% de los pacientes, incluso en aquellos con menor tiempo de evolucion, sin
relacién con el control metabdlico.

Conclusiones: La nefropatia diabética no es Unicamente una enfermedad glomeru-
lar. La tubulopatia proximal es precoz y su importancia en la aparicién de hiperfil-
tracion debe ser confirmada. Faltan estudios que permitan identificar y confirmar
nuevos factores de riesgo en el desarrollo de la nefropatia diabética, pero a la luz
de los conocimientos actuales debemos ser mas exigentes con un estricto control
metabdlico de las cifras de hemoglobina glicosilada y control de presion arterial,
con el fin de reducir el riesgo de IRT.

VALORACION DE LA PEQUENA VIA AEREA MEDIANTE LA DETERMINACION DE LA
CONCENTRACION DE OXIDO NITRICO ALVEOLAR EN PACIENTES CON ASMA.
Valverde Molina J, Gonzalez Fernandez AM, Bragado Alcaraz E, Olmos Jiménez MJ,
Chicano Marin FJ, Diez Lorenzo MP. Hospital Universitario los Arcos del Mar Menor.

Introduccion: El papel de la inflamacién de la pequeiia via aérea en la patogénesis
del asma esta emergiendo en estos Ultimos afios. Su afectacién fue inicialmente
evaluada por la alteracion de los mesoflujos en la espirometria forzada, pero su
falta de reproductibilidad y la disponibilidad de nuevas técnicas, oscilometria de
impulso y concentracién alveolar de oxido nitrico (CaNO), ha abierto un nuevo hori-
zonte en el conocimiento de la fisiopatologia del asma con nuevas posibilidades de
eleccidn terapéutica.

El objetivo de nuestro trabajo es evaluar la inflamacién de la pequeiia via aérea
determinando la CaNO vy analizar la existencia de distintos subfenotipos de patrén
inflamatorio basados en oxido nitrico en nuestros pacientes.

Material y Método: A 38 pacientes con diagnostico de asma medimos la fraccion
exhalada de oxido nitrico a multiples flujos (30, 150, 250 ml/s) y a respiracion Unica
a 50 ml/s, segin técnica estandarizada por la ATS/ERS, mediante el medidor de
quimioluminiscencia EcoMedics CLD 88sp con adaptador de flujo DENOX 88. Utili-
zamos el modelo bicompartimental para calcular la CaNO. Realizamos analisis esta-
distico mediante el paquete SPSS v15.0.1 (analisis descriptivo, comparacion de va-
riables y correlaciones).

Resultados: La edad media de nuestros pacientes fue de 11 afios, mediana 6-14. El
57.9% eran varones. El 79.4% atdpicos y el 65.8% recibian tratamiento con corticoi-
des inhalados. La media de CaNo fue de 2,61%4,01 ppb y la de FEF 25-75 (% del
tedrico) 88,26F24,1. No encontramos correlacion entre ambos parametros. El
41.68% de nuestros pacientes tenia una CaNO > 2.3 ppb (valor considerado como
indicador de inflamacion). El 23.68% asociado a inflamacién de via aérea proximal y
el 18% como Unica manifestacién de inflamacion de la pequefia via aérea.
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Conclusiones: El 6xido nitrico exhalado es un biomarcador que identifica diferentes
subfenotipos inflamatorios en asma y su CaNO determina la inflamacion de la pe-
gueia via aérea. La CaNO es un nuevo parametro para monitorizar el riesgo de pér-
dida de control del asma, y en aquellos pacientes no controlados es un factor a te-
ner en cuenta a la hora de tomar una adecuada decision terapéutica.

¢ESTA AUMENTANDO LA ENFERMEDAD MANO-PIE-BOCA?

Daghoum Dorado E?, lofrio de Arce A°, Chumilla Valderas, MAS. 2MIR de Pediatria.
Hospital Infantil Universitario Virgen de la Arrixaca. PPediatra de Atencién Primaria.
Centro de Salud El Ranero. “Pediatra de Atencién Primaria. Centro de Salud de Espi-
nardo.

Introduccion: La enfermedad mano-pie-boca (EMPB) es una patologia frecuente en
la infancia causada por enterovirus (sobre todo Coxsackie A16). En los ultimos afios
los pediatras de Atencidn Primaria estan detectando un aumento en el nimero de
casos de EMPB.

Objetivos: Verificar si la incidencia de EMPB estd aumentando y conocer datos epi-
demioldgicos de la enfermedad en la Region de Murcia

Metodologia: Busqueda de los casos de EMPB diagnosticados en nifios de 0 a 5
afios de edad durante los afios 2010 al 2012 en el programa OMI-AP en las consulta
de Atencion Primaria de todos los Centros de Salud de la Regidén de Murcia (CIE-10
A76). Analisis de los casos recogiendo informacién sobre sexo, edad al diagndstico,
mes y afo.

Resultados: El nimero total de casos durante estos tres afios de estudio fue de
2195: 325 en 2010 (14.8%), 435 en 2011 (19.8%) y 1435 en 2012 (65.4%). Sexo:
predominio en hombres (1327 casos, 60.5%) frente a mujeres (868 casos, 39.5%).
Edad al diagnédstico: mas frecuente entre los 12 y 36 meses de vida (0-1 afios 10%,
1-2 afios 44.9%, 2-3 afios 28.8%, 3-4 afios 10.9%, 4-5 afios 5.6%). Estacionalidad:
mas frecuente en octubre, noviembre y diciembre (59,1%). Hay otro pico de inci-
dencia en abril, mayo y junio (22.3%). Los meses de menor nimero de casos fueron
agosto y septiembre (3,4%).

Conclusiones:De los resultados obtenidos se puede comprobar el gran aumento del
numero de casos en el Gltimo de los afios del estudio. Seria conveniente seguir el
estudio en los préoximos afos para ver si se confirma esta tendencia o es un hecho
aislado. De los datos epidemioldgicos, no estudiados hasta ahora en ésta region,
destaca el predomino en el sexo masculino, en preescolares, y a finales del otofio.

10
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ANALISIS DEL LACTANTE MENOR DE 90 DIAS CON FIEBRE SIN FOCALIDAD
Garcia Lax, A; Diaz Faura, M.C; Enjuanes Llovet, J; Navarro Garcia, P; Lopez Robles,
MV y Rodriguez Caamanio, J. Urgencias de Pediatria. HCUVA.

Introduccidn: El manejo del sindrome febril sin focalidad en lactantes menores de
90 dias es controvertido por el mayor porcentaje de infeccién bacteriana poten-
cialmente grave (IBPG) que en edades posteriores, por lo que su manejo depende
de variables clinicas y analiticas y de protocolizacién especifica.

Objetivos: Determinar la utilidad de parametros analiticos con puntos de corte cla-
sico en el manejo de estos pacientes y conocer evolucion y destino de los mismos
segun grupos de edad.

Metodologia: Estudio prospectivo de pacientes < 90 dias con diagndstico inicial de
fiebre sin focalidad entre octubre de 2011 y diciembre de 2012. Analisis de varia-
bles epidemioldgicas, analiticas, microbiolégicas y manejo final. Utilizacion de chi-
cuadrado de Pearson para andlisis de variables independientes.

Resultados: Muestra de 265 pacientes con edad media de 47,8+23,2 y distribucion
segun grupos de edad (72,5% > 30 dias; 18,9% 15-30 dias y 8,7%<15 dias), no pre-
dominio estacional. A la totalidad de la muestra realizé analitica sanguinea, urocul-
tivo mediante muestra estéril (23% positivos con predominio de E. coli) y hemocul-
tivo (3,4% positivos) y determinacion viral al 45,5%. El 44,2% preciso ingreso y el
55,8% fueron alta con seguimiento ambulatorio. Significacién estadistica entre po-
sitividad en hemocultivo y cifras de neutrofilos >10.000 y PCT >0,5. Diferenciacion
estadistica entre diagndstico de IBPG y cifra de leucocitos (p<0,01), neutréfilos
(p<0,01), PCT (p<0,05) y PCR. El 70,8% de los pacientes > 30 dias fueron alta a do-
micilio comparado con el 16,4% de los < 30 dias, sin embargo no hubo diferencia-
cion estadistica en diagnostico de IBPG por grupos de edad.

Conclusiones: Los valores de corte clasico se configuran clave en nuestra muestra
para sospecha de IBPG, en especial la PCT. El diagndstico final no ha variado por
grupos de edad lo que puede abrir la puerta a la posibilidad del seguimiento ambu-
latorio estrecho en pacientes > 15 dias.

VALOR DE PARAMETROS ANALITICOS EN LA DIFERENCIACION DE INFECCION BAC-
TERIANA GRAVE

Alcaraz Saura, M; Enjuanes Llovet, J; Lorente Sanchez, MJ; Plaza Fornieres; M; Pérez
Céanovas, Cy Rodriguez Caamaiio, J. Urgencias de Pediatria. HCUVA.

Introduccion: En situaciones donde sospechamos un posible riesgo de deterioro de
causa infecciosa, el clinico utiliza herramientas analiticas tales como reactantes de
fase aguda (PCT y PCR) y recuento leucocitario para incrementar su certeza diag-
nostica en el origen bacteriano. Revisiones recientes han puesto de manifiesto un

11
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déficit evidente de estudios potencialmente relevantes en éste ambito que es tan
utilizado en la practica clinica y que tanta duda clinica genera.

Objetivos: Determinar la utilidad de puntos de corte clasico de pardmetros analiti-
cos para la diferenciacidon entre infeccidén bacteriana y viral asi como valores de ma-
yor sensibilidad y especificidad de los mismos

Metodologia: Estudio retrospectivo de pacientes ingresados con diagndstico de
infeccidon bacteriana desde enero de 2011 a diciembre de 2012. Recogida de datos
epidemiolégicos, analiticos y microbioldgicos. Utilizacién de pruebas no parametri-
cas de chi-cuadrado de Pearson y Mann-Whitney y realizacién de curva ROC para
determinacién de puntos de sensibilidad y especificidad.

Resultados: Se recogen datos de 270 pacientes ingresados con diagnostico de in-
feccion bacteriana (64,8% neumonia, 27,8% pielonefritis, 6,3% sepsis, 1,5% bacte-
riemia, 1,5% meningitis bacteriana) y de 103 pacientes ingresados con diagnostico
de infeccidn viral que actuaran como controles. Diferencias estadisticamente signi-
ficativas en la comparativa de puntos de corte clasicos (PCR 7; PCT 0,5 y 2; leucoci-
tos 15000 y neutrdéfilos 10000) asi como de valores medios. Realizadas curvas ROC
con puntos de corte de mayor sensibilidad y especificidad: leucocitos 14500; neu-
tréfilos 7600; PCR 4; PCT 0,58. Se calculan datos para especificidad del 90% en to-
dos los valores.

Conclusiones: Los puntos de corte analiticos utilizados clasicamente siguen siendo
vélidos en nuestra muestra, siendo similares a los valores encontrados para una alta
sensibilidad y especificidad.

CORRELACION DE BIOMARCADORES EN EL DIAGNOSTICO DE INFECCION BACTE-
RIANA

Monzu Garcia, M; . Montero Cebrian, M.T.; Nufez Lopez, M.I; Garcia Mancebo, M.L;
Romero Egea, MJ; Martinez Lorente, M. Servicio de Pediatria. Hospital Rafael Mén-
dez. Lorca.

Introduccion y objetivos:Los paciente con fiebre suponen mas de la mitad de los
ingresos hospitalarios. Pero, frecuentemente no presentan un diagnostico claro,
los estudios microbioldgicos requieren tiempo y una actuacion errénea durante el
“periodo incertidumbre” puede tener graves consecuencias. Ademads, el trata-
miento antimicrobiano precoz indiscriminado aumenta las resistencias y el coste
econdmico. Por ello, es esencial disponer de herramientas que nos ayuden a dife-
renciar cuadros viricos benignos de infecciones bacterianas (IB). Nuestro objetivo
es estudiar la correlacion de biomarcadores disponibles en nuestro hospital con las
IB.

Métodos: realizamos un analisis descriptivo, longitudinal, retrospectivo, tomando
como muestra nifios de 1 mes a 3 afos con fiebre, ingresados en pediatria en los

12
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ultimos dos afios. Excluimos pacientes con inmunodeficiencias y bajo cobertura
antibidtica. Partimos de una muestra n=320, divididos en dos grupos: 1-3 meses
(<3m), n1=100 y 4meses-3 afios (>3m), n2=217. Evaluamos mediante revision de
historias clinicas: edad, tiempo de fiebre, analitica al ingreso con PCR, procalcitoni-
na(PCT), recuento linfocitario(RL), neutrdfilos totales(NT), cultivos y diagndstico
final. Comparamos los resultados obtenidos, calculando como parametros la sensi-
bilidad(S), especificidad(E), valor predictivo positivo(VPP) y negativo(VPN), razéon de
verosimilitud positiva(RVP) y negativa (RVN). Consideramos valores positivos
PCR>30mg/L, PCT>0.5ng/ml, RL>15000 y NT>10.000.

Resultados: El 27% de nly el 44.5% de n2 desarrollaron IB. Los pardametros obte-
nidos aparecen en la tabla adjunta.

Conclusiones: la PCR y la PCT presentan elevada sensibilidad y especificidad para
diagnéstico de IB (P<0.00005) en ambos grupos de edad. La PCT presenta mayor
especificidad que la PCR en <3m (p<0.05). Asimismo, la PCT es mas especifica en
<3m que en >3m (p<0.001). EIRLy NT presentan escasa sensibilidad, pero especi-
ficidad elevada en > 3m (p<0.0005). Por tanto, la PCT se muestra como el biomar-
cador mas util (mayor RVP y menor RNV) para el diagnéstico de IB, sobre todo en
<3m.

INICIO DE LA HIPOTERMIA NEONATAL EN LA REGION DE MURCIA. LOS CUATRO
PRIMEROS CASOS.

Alcaraz Ledn, JL; Agliera Arenas, JJ, Quesada Ldpez, JJ, Olivares Rosell, JM; Salinas
Guirao, R; Susmozas Sanchez, J; Bosch Giménez, V. Seccién de Neonatologia. HCUVA

Introduccion:La hipotermia neonatal constituye una terapia de reciente instaura-
ciéon para la encefalopatia hipdxico-isquémica (EHI) neonatal. Se trata de una medi-
da eficaz para reducir el dafio cerebral asociado a la EHI. Para ello se inicia un en-
friamiento controlado del paciente antes de las 6 horas de vida que se mantiene
durante 72 horas completas. Se ha demostrado que es una medida segura cuando
se realiza en unidades de Ill nivel.

Objetivo y metodologia: A principios de Diciembre de 2012 el Hospital Universita-
rio Virgen de la Arrixaca adquirié un dispositivo de hipotermia corporal neonatal
controlada (Tecotherm) que permite ofrecer asistencia a todos los recién nacidos
de la Regidn de Murcia con esta patologia. Queremos presentar nuestra casuistica
de pacientes sometidos a este tratamiento.

Resultados: Entre el 10/12/2012 y el 10/03/2013 (3 meses) han recibido hipoter-
mia en nuestra unidad cuatro pacientes.

Los cuatro eran varones, con edades gestacionales comprendidas entre 36+4 y 40+3
semanas. Los cuatro nacieron en nuestro hospital. Tres de raza caucasica y uno de
origen magrebi.

13
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La mitad presentaban algun tipo de patologia prenatal y sélo la mitad mostraron
algun tipo de evento centinela de pérdida de bienestar fetal. Los cuatro presenta-
ron clinica de EHI moderada. El tiempo medio de inicio de hipotermia fue de 3,5
horas desde el nacimiento (rango 3-5 horas). La evolucién clinica y electroencefalo-
grafica fue favorable en todos los casos con normalizacion en los dias siguientes.
Ninguno presentd actividad critica ni crisis convulsivas.

Sélo uno presentd efectos secundarios atribuibles directamente a la hipotermia
(necrosis grasa subcutanea).

Conclusiones:La hipotermia neonatal aparece como un procedimiento seguro para
el tratamiento de la EHI.

En nuestra experiencia hasta ahora los resultados estan siendo muy esperanzado-
res.

Se trata de una opcidn terapéutica que todos los pediatras que asisten partos de-
ben conocer para poder reconocer y trasladar al paciente candidato de la manera
mas precoz posible.

RESULTADOS DE UN PROGRAMA DE CRIBADO UNIVERSAL DE BILIRRUBINA
TRANSCUTANEA AL ALTA DE MATERNIDAD.

Gonzélez Fernandez AM, Chicano Marin FJ, Gonzalez Sanchez E, Garrido Sales C,
Olmos Jiménez MJ, Cuenca Burgos MJ, Valverde Molina J, Diez Lorenzo MP. Hospi-
tal Universitario Los Arcos de Mar Menor.

Introduccion: La ictericia neonatal es una de las causas mas frecuentes de reingreso
tras el alta de maternidad. Por este motivo la Comision de Estandares de la Socie-
dad Espafiola de Neonatologia recomienda que todo recién nacido (RN) debe ser
valorado antes del alta en cuanto al riesgo de desarrollar hiperbilirrubinemia (HB)
grave y que se realice una determinacion de bilirrubina total a todos los RN meno-
res de 38 semanas, especialmente si toman lactancia materna exclusiva.

Objetivos: Comprobar la aplicabilidad de un programa cribado universal de bilirru-
bina transcutdnea al alta de la maternidad y valorar su efecto sobre la incidencia de
reingreso por ictericia y sobre el tiempo necesario de fototerapia.

Metodologia: Realizamos un estudio retrospectivo analizando los ingresos por HB
en RN sanos, sin otros factores de riesgo, durante el periodo de Enero del 2011 a
Diciembre del 2012. Comparamos el nimero de ingresos, su procedencia (materni-
dad vs domicilio—reingreso) y los dias de fototerapia entre el afio 2011 (periodo
precribado) y el afio 2012 tras la puesta en marcha de un programa de cribado uni-
versal de bilirrubina transcutanea. Utilizamos un analizador de bilirrubina trans-
cutanea BiliChek® (Respironics, Inc.).

Resultados: Ver tabla
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2011 (Precribado) |2012 (Cribado)
Nacimientos 1168 1208
Ingresos por HB n (%) 24 (2.05%) 31 (2.5%)
Maternidad n (%) 19 (79.1%) 28 (90.3%)
Reingreso- Domicilio n (%) 5(20.9%) 3(9.7%)

Durante el periodo de estudio, ingresaron 55 RN para fototerapia. Los dias de foto-
terapia para RN procedentes de maternidad fue 2.02 + 0.19 (1.64-2.40) y para los
reingresos 2.5 + 0.26 (1.96 — 3.03) p=0.07.

Conclusiones: La puesta en marcha del cribado universal de bilirrubina transcuta-
nea en maternidad ha resultado sencilla. A pesar del pequefio tamafio muestral,
hemos observado una disminucidn de los reingresos por HB que son los pacientes
gue necesitan mas dias de tratamiento con fototerapia.

CONOCIMIENTO, ACTITUD E INFORMACION DE LOS PADRES SOBRE EL PROGRAMA
DE CRIBADO NEONATAL EN UN HOSPITAL GENERAL EN ESPANA.

Martinez Ferrandez, C; Gil Sanchez, S; Lloreda Garcia, JM; Lorente Garcia, A; Inglés
Torres, E; Sorli Garcia, M. Hospital Universitario Santa Lucia. Cartagena.

Introduccion y objetivos: informes del Ministerio de Ciencia alertan sobre el desco-
nocimiento de la poblacion espafiola del cribado endocrinometabdlico, a pesar de
que la cobertura de esta prueba se acerque practicamente al 100%. Existen pocos
estudios publicados en espafiol sobre el tema. El objetivo de nuestro estudio es
evaluar el grado de conocimientos que padres y madres de nuestro area de salud,
tienen sobre esta prueba, aspecto fundamental para asegurar un verdadero con-
sentimiento informado.

Método: estudio prospectivo descriptivo. Se toma una muestra cuasialeatoria, de
febrero a julio de 2012, de padres y madres de recién nacidos en la planta de ma-
ternidad de nuestro hospital. Previa a la informacidn pediatrica al alta o a la realiza-
cion de la prueba, los padres completaban una encuesta consensuada por los in-
vestigadores (archivo adjunto 1). Los resultados se analizaron con el programa SPSS
v20.

Resultados: de 315 encuestas el 92% se contestaron de forma adecuada (290).
Aunque el 87% de los encuestados conocian "la prueba del talén", el 40% no sabian
para que sirve, y el 52.1% desconocian que es una enfermedad endocrino o meta-
bélica congénita. EI 95% creian que es necesario hacerla, casi la mitad (45%) pensa-
ban que es obligatoria y solamente un 28 % sabia que no lo es. El 98.6% descono-
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cian la posibilidad de aspecto perjudiciales como falsos positivos o negativos. Res-
pecto a la informacidn recibida antes de realizar la prueba, el 77.6 % opinaban que
es nula o inadecuada y el 67.2% deseaba tener mds. La mayor parte de ellos pien-
san que el hospital es el peor entorno para recibir la informacidn. Tener un hiijo
previo aumentaba de forma significativa el conocimiento sobre la prueba.
Conclusiones: nuestro estudio revela que la mayor parte de los padres conocia la
existencia de la prueba pero no su utilidad. Desconocen la posibilidad de efectos
adversos, como falsos positivos (ansiedad, realizar mas pruebas), falsos negativos
(retrasar diagndstico y tratamiento) o sobrediagnéstivo de enfermedades sin rele-
vancia clinica. Respecto a aquellos que tienen otros hijos, no parece que la expe-
riencia anterior les aportara informacion suficiente ni util. Consideramos que no se
estd realizando un verdadero consentimiento informado, requisito fundamental
para mejorar la calidad de la asistencia sanitaria. Recomendamos que la atencién
previa al parto incluya informacién sobre el cribado. Los distintos niveles asistencia-
les deberiamos hacer un esfuerzo para aumentar la informacién de los padres sobre
el tema.

EVOLUCION DEL SINDROME DE WOLFF-PARKINSON-WHITE (WPW) EN PACIENTES
CON DIAGNOSTICO EN FASES TEMPRANAS DE LA VIDA

Rodriguez-Molina B, Irles-Diaz L, Castro-Garcia FJ, Espin-Lépez JM, Escudero-
Carceles F, Guia-Torrent JM. Seccién de Cardiologia Pediatrica. HCUVA.

Introduccion: El WPW constituye la forma mds frecuente de preexcitacion, con una
prevalencia aproximada 0.1-0.3%. La manifestacién mas frecuente es una taquicar-
dia por reentrada auriculo-ventricular a través de via accesoria, aunque también
puede ser asintomatica e incluso debutar como muerte subita. Las vias accesorias
detectadas precozmente pueden desaparecer espontdneamente.

Objetivo: Conocer la evolucion del WPW diagnosticado en los primeros meses de
vida.

Metodologia: Se han revisado todos los casos diagnosticados de WPW en menores
de 3 meses en los ultimos 12 afios, evaluandose: edad media al diagndstico, sexo,
clinica, tratamiento médico utilizado y respuesta al mismo, y persistencia o desapa-
ricion espontanea de la via accesoria.

Resultados:Se han revisado un total de 22 pacientes, con una edad media al diag-
néstico de 0.8 meses y con predominio sexo masculino (60%). El 64% de los casos
presento taquicardia, evidenciandose después la pre-excitacion. En el 36% restante
el diagnodstico se realizd de forma casual, en pacientes asintomaticos. Todos los pa-
cientes con taquicardia precisaron tratamiento médico, mas frecuentemente con
flecainida, que fue efectivo en el 70% casos. En 7 persistid la pre-excitacién durante
el seguimiento; sélo precisaron ablacion 3 pacientes por persistencia de taquicardia
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a pesar del tratamiento médico. La incidencia de taquicardia en pacientes con de-
saparicion espontanea de la via fue del 50% frente al 78% en pacientes con vias
persistentes.

Conclusiones: EIl WPW constituye una causa frecuente de taquicardia supraventri-
cular. En nifos pequeiios puede ocurrir la desaparicidon espontdnea de la via acce-
soria, lo que debe tenerse en cuenta al plantear el tratamiento. Sélo una minoria de
pacientes precisa ablacion de la via accesoria. Los pacientes con vias persistentes
debutan con mas frecuencia con taquicardia en edades precoces.

MANEJO INICIAL DE LOS LACTANTES HOPITALIZADOS CON EL DIAGNOSTICO DE
BRONQUIOLITIS

Garcia-Marcos Barbero P, Olmo Sanchez M, Contessotto Avilés C, Lopez Robles, V;
Solano Navarro C, Rodriguez Caamafio.Urgencias de Pediatria. HCUVA.

Introduccidén: La bronquiolitis aguda es la principal causa de ingreso por infeccion
respiratoria aguda de vias bajas en menores de 2 afios. Las guias clinicas recomien-
dan cada vez menos el uso de exploraciones complementarias.

Objetivos: Describir caracteristicas epidemioldgicas, clinicas, exdmenes comple-
mentarios y tratamiento usado en lactantes hospitalizados por bronquiolitis en
nuestro medio.

Material y métodos: Estudio observacional , descriptivo y retrospectivo de los lac-
tantes menores de 18 meses ingresados en nuestro centro con diagndstico de
bronquiolitis durante el periodo octubre 2012 a febrero 2013 .

Resultados: De 23681 urgencias atendidas en ese periodo ingresaron 214 por
bronquiolitis (18.67% del total de ingresos). Edad media 12.08+10.88 semanas de
los cuales el 29,1% son menores de 6 semanas. 48,1% moderadas y 4,2% graves.
Realizacidn de test viral a la totalidad de la muestra con deteccidon de VRS en el
74.3%, sin encontrar diferencias en la gravedad presentada segun agente causal.
Patologia de base en el 8,9% y prematuridad < 32 semanas el 3,2%. Analitica al
67,3% de los pacientes y radiografia de térax al 18,7% al ingreso (50% patoldgicas);
y al 32,7% radiografia durante su estancia. Administracién de antibioticos al 19,2% ,
oxigeno al 50% y ventilacion mecdnica al 4,2%. Mayor uso de antibioterapia y no de
oxigeno a pacientes a los que se realizé radiografia y ésta fue patoldgica, con signifi-
cacidn estadistica. No se encontré mayor gravedad ni mayor uso de oxigenoterapia
en hijos de padres fumadores. Hubo mayor gravedad en pacientes con patologia de
base sin aumento del tiempo de necesidad de oxigeno.

Conclusiones: La radiografia y analitica en la valoracion del paciente con bronquio-
litis sigue siendo elevada. La patologia de base aumenta la gravedad aunque no las
necesidades de oxigeno. El habito tabaquico en nuestra muestra no se demuestra
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predictivo en severidad ni aumento de oxigenoterapia. El VRS sigue siendo el agen-
te principal.

ESOFAGITIS EOSINOFILICA: ¢UNA PATOLOGIA EN AUMENTO?
Olivares Rueda MT, Lorente Sanchez MJ, Nicolds Gomez C, Navaldon Rubio M, Gil
Ortega D, Castellanos Alcarria A. Hospital Clinico Universitario Virgen de la Arrixaca.

Introduccion y objetivos: La esofagitis eosinofilica (EoE) es una enfermedad infla-
matoria crénica del eséfago, caracterizada por aumento de infiltrado eosinofilico. La
etiopatogenia no esta bien conocida aunque se ha visto asociacion con alergias ali-
mentarias y asma extrinseco. Su prevalencia esta en aumento, probablemente de-
bido al insuficiente diagndstico previo. El objetivo de este estudio es determinar la
prevalencia de la EoE en nuestro hospital en los uUltimos 2 afios.

Métodos: estudio retrospectivo que incluye 8 pacientes diagnosticados de esofagi-
tis eosinofilica en nuestro hospital en los ultimos 2 afios. Revisamos pacientes se-
guidos en gastroenterologia infantil por clinica digestiva que precisé endoscopia
digestiva. La confirmacién fue por anatomia patoldgica, considerando positivo >15
eosindfilos/phf en mucosa de tercio superior y/o medio del esé6fago. Se solicitd en
todos valoracion por alergologia infantil y determinacion de IgE y Eo.

Resultados: Se han diagnosticado 8 pacientes con EoE. Un 62,5% varones. La edad
media fue 8,6 afios. La clinica fue: 62% disfagia; 12.5% sintomas de RGE; 12,5%
dolor abdominal y 12,5% anemia ferropénica. Siete pacientes tenian antecedentes
alérgicos. Endoscopicamente, se encontraron bandas epiteliales y exudados en el
37,5%; bandas y traquealizacion esofagica en el 12,5%; exudados y traquealizacion
en el 12,5%; bandas y traquealizacion en el 12,5% y ningun hallazgo en el 25%. La
anatomia patoldgica mostro en todos >15 eosinofilos (Eo) por campo, en tercio me-
dio y/o inferior de la mucosa esofégica, siendo la media 32.5 Eo. Se pautd restric-
cion alimentaria en aquellos con resultados positivos en alergologia, precisando la
asociacioén de corticoterapia deglutida, con adecuada evolucién.

Conclusiones: La EoE es una patologia a tener en cuenta ante pacientes con clinica
digestiva y mala evolucion con tratamientos habituales. La realizaciéon de una en-
doscopia con toma de biopsias es imprescindible para un correcto diagndstico. La
restriccidon alimentaria exclusiva se mostré insuficiente precisando la asociacion de
corticoides deglutidos.

TRASPLANTE DE PROGENITORES HEMATOPOYETICO PEDIATRICO EN LA REGION
DE MURCIA

Cava Almohalla E, Pascual Gazquez JF, Llinares Riestra M2 E, Galera Mifiarro A, Ber-
mudez Cortés M2 M, Fuster Soler JL. "Unidad de Trasplante Hematopoyético y Tera-
pia Celular" Hospital Clinico Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia.
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Introduccion: El trasplante de progenitores (TPH) es una alternativa de tratamiento
para un grupo cada vez mayor de enfermedades tanto malignas como no, siendo en
ocasiones la Unica opcidén terapéutica

Objetivos: Presentar la experiencia del TPH pediatrico en Murcia (analisis demo-
grafico y evolucion).

Metodologia: Estudio retrospectivo de las historias clinicas de todos los nifios so-
metidos a TPH. Andlisis estadistico con el programa SPSS v19.0.

Resultados: En el periodo de estudio (mayo/07-enero/13) se han sometido a tras-
plante 51 nifios (33 varones/18 mujeres) con una edad media al trasplante de 72,5
m. Tipo de TPH: 35,3% autdlogo/64,7% alogénico (29.4% hermano idéntico, 3.9%
familiar parcialmente compatible, 5.9% haploidéntico y 25,5% donante no empa-
rentado). 42 procedimientos fueron de sangre periférica, 6 de cordén umbilical y 3
de médula dsea. El 82,4 % se realizaron por enfermedades malignas (51% leuce-
mias) y el 17.6% por enfermedades metabdlicas o hematoldgicas no malignas. De
las leucemias, el 17.6% se encontraban en 12RCy el 23.5% en 22RC.

El tiempo medio (tm) de hospitalizacion son 27 dias. Tm de Neutréfilos >500 x 10%/L
(indicativo de prendimiento del injerto) 16 dias.

Actualmente el 56,9% estan vivos y el 43,1% han fallecido (68,1% por progresion de
enfermedad, 31,8%por mortalidad relacionada con trasplante). Supervivencia glo-
bal a los 3 afios de 52.4% y supervivencia libre de evento de 51.5%. Tm de segui-
miento: 23,6 meses.

De los pacientes trasplantados, 19 progresaron/recayeron (media 6.5 m tras TPH) y
de estos, 2 sobreviven. De los pacientes vivos (29), 17 han presentado complicacio-
nes, 15 agudas y 9 crénicas.

Conclusiones: El TPH es un procedimiento complejo en el que la mortalidad se pro-
duce en nuestra serie sobre todo por la propia enfermedad y en menor grado por el
procedimiento. Las complicaciones crénicas pueden disminuir la calidad de vida
pero se producen en una minoria de pacientes.

FACTORES DE RIESGO DEFINIDOS POR IMAGEN EN LA CIRUGIA DEL NEUROBLAS-
TOMA: EXPERIENCIA DE 12 ANOS

Martinez Castaio; | (1), Girdn Vallejo, O (1), Fernandez Ibieta, M (1), Bermudez Cor-
tés, M (2), Bueno Ruiz, F (1), Ruiz Jiménez, JI (1)

(1) Servicio de Cirugia Infantil, Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. (2) Onco-
logia Infantil, Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca

Objetivos: El International Neuroblastoma Risk Group Staging System estadia los
neuroblastomas pretratamiento segun los factores de riesgo definidos por imagen
(IDRF): factores de riesgo quirurgico detectados en imagenes radioldgicas, indepen-
dientes de la estadificacion INSS (International Neuroblastoma Staging System).
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Presentamos una serie describiendo los IDRF y mostrando la relacién con el volu-
men tumoral, existencia de metastasis, resecabilidad quirurgica, pardmetros biolo-
gicos y mortalidad.

Métodos: Realizamos un estudio retrospectivo de los neuroblastomas tratados en-
tre 2000 y 2012. Analizamos edad, localizacidn, volumen tumoral, presencia de me-
tastasis al diagndstico, reseccién y mortalidad,en relacién con la presencia de IDRF
mediante analisis estadistico correspondiente.

Resultados: Analizamos 32 pacientes: 11 sin IDRF (IDRF-) y 21 con IDRF (IDRF+). La
edad media fue 21.1 meses: 12.4 meses en IDRF- frente a 25.7 en IDRF+ (p=0.09).
La localizacién fue 62,5% abdominales y 37.5% cervicotoracicos. Los abdominales
presentaron mas frecuentemente IDRF (75% vs 50%, p=0.29). El volumen tumoral
medio fue 149,58 cc. Los IDRF+ presentan volumen de 259.95 cc frente a IDRF-
39.21 cc (p=0.012). El 47% presentaron metastasis al diagnostico. Los IDRF+ presen-
taron mayor frecuencia de metastasis (57% vs27%, p=0.14). La reseccién fue com-
pleta en el 62.5%. El 100% de los IDRF- frente al 61% de los IDRF+ (p=0.05). La mor-
talidad general fue 16%. El 9% de los IDRF- frente al 19% de los IDRF+ (p=0.64).
Conclusiones: En nuestra serie, la presencia de IDRF se asocié con localizacién ab-
dominal, mayor volumen tumoral, presencia de metastasis al diagndstico y resec-
cién incompleta.

ANSIEDAD Y DOLOR EN CIRUGIA MAYOR AMBULATORIA PEDIATRICA

Martinez Castafio, | (1), Fernandez Ibieta, M (1), Carrillo Ruipérez, E (2), Sanchez-
Jauregui Martinez, E (2), Bueno Ruiz, F (1), Ruiz Jiménez, JI (1).

1. Servicio de Cirugia Pediatrica, Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca 2. Anes-
tesiologia y Reanimacion. Hospital de Molina.

Objetivos: Medir y analizar niveles de ansiedad preoperatoria y dolor postoperato-
rio en pacientes pediatricos intervenidos en régimen de Cirugia Mayor Ambulatoria
(CMA).

Métodos: Estudio prospectivo observacional. Se aplica la Escala de Ansiedad Preo-
peratoria YALE-modificada en el preoperatorio y la escala LLANTO para el dolor pos-
toperatorio durante 2 meses en una CMA pediatrica. Analisis estadistico correspon-
diente.

Resultados:Se analizaron 78 pacientes, el 61% presentd niveles de ansiedad (A+). El
87% presentd dolor leve (DL), 10% moderado (DM) y 3% intenso (DI). El 14% A+
presentd DM frente al 10% sin ansiedad (A-) (p= 0'7). Respecto a las herniorrafias
inguinales el 60% fueron A+y 20% DM. Las herniorrafias epigastricas 40% A+ y 20%
DM vy las umbilicales 40% A+ y 100% DL. 82% de los circuncidados fue A+ y 14%
dolor moderado-intenso. La exéresis de lesiones cutaneas fue 67% A+y 100% DL. El
50% de las plastias dorsales del prepucio fue A+ y 100% DL. Las intervenciones
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multiples fueron 60% A+ y 30% DM. La intervencién mas dolorosa fue una hernio-
rrafia inguinal bilateral con liberacion de adherencias balanoprepuciales.
Conclusiones:En el preoperatorio CMA se presentaron niveles de ansiedad en mas
de la mitad de los pacientes, siendo mads frecuente en nifios. La circuncisién es la
intervencion mas generadora de ansiedad y las intervenciones multiples las valora-
das como mads dolorosas. No hay diferencias significativas respecto a los niveles de
ansiedad y dolor postoperatorio en nuestra serie.

ASISTENCIA DEL NEONATO EN UN SERVICIO DE URGENCIAS. PLAN DE MEJORA
Sdnchez Soler, MJ; Navarro Garcia, P, Herraiz Martinez, M; Moreno Paredes, S;
Daghoum Dorado, E; Pérez Canovas, C. Servicio de Pediatria. HCUVA

Introduccion: Los recién nacidos constituyen un grupo de poblacién que consulta
con frecuencia en los servicios de Urgencias, lo que se ha relacionado en algunos
articulos con las altas cada vez mas precoces dadas en las maternidades.

Objetivo: Describir los motivos de consulta mas frecuentes, caracteristicas epide-
mioldgica y actitud facultativa ante el neonato en Urgencias. Realizar en base a los
resultados y de acuerdo con las recomendaciones del Programa de atencidn al nifio
y al adolescente (PANA), una hoja informativa sobre cuidados del recién nacido (RN)
para padres.

Metodologia: Revisidn de los informes de los neonatos asistidos en urgencias desde
enero a junio del 2012.

Resultados: Asistencia a 652 RN de un total de 31612 asistidos totales (2,06%), de
los cuales un 55% eran varones. Edad media de 18 dias (73%< 20 dias). Media de
asistidos/dia fue de 3.6. Los motivos de consulta mas frecuentes fueron: puericultu-
ra 32%, sintomas catarrales 13%, irritabilidad 10% y vomitos/regurgitaciones 4%.
No se realizaron pruebas complementarias al 60 % de asistidos. El 47 % de las con-
sultas se consideran evitables (puericultura, mucosidad o irritabilidad sin otra sin-
tomatologia). Un 70% consultan por la tarde/noche y solo el 5% fueron remitidos
por su pediatra. 55 pacientes consultaron 2 veces. Del total de asistidos el 18 %
preciso ingreso, lo que contrasta con el porcentaje de ingresos totales (4,62%) sien-
do los motivos mas frecuentes: sindrome febril (34%), bronquiolitis (25%) y episo-
dio de sofocacidn (10%). 7 de ellos precisaron cuidados intensivos, 1 exitus.
Conclusiones: La mayoria de los RN atendidos son < 21 dias y los motivos de con-
sulta mas frecuentes corresponden a patologia menor que no requiere pruebas
complementarias, lo que sugiere que la mayoria consultan antes de la primera revi-
sion del PANA. Ampliar la informacién dada en las maternidades podria ser benefi-
cioso. No debemos olvidar la alta vulnerabilidad del neonato que exige una valora-
cién rigurosa.
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INTOXICACIONES AGUDAS EN LA EDAD PEDIATRICA POR PRODUCTOS DEL HOGAR
Olmo Sanchez, M; Daghoum Dorado, E ; Herraiz Martinez, M; Vera Romero, E; Ro-
driguez Garcia, J; Rodriguez Caamafio, J. Urgencias de Pediatria. HCUVA.

Introduccion: Las intoxicaciones siguen siendo una causa evitable de morbilidad en
la infancia y en la adolescencia, y representan aproximadamente el 0,3% de todas
las visitas a urgencias pediatricas. Dentro de ellas las ocasionadas por productos
domésticos constituyen la segunda causa.

Objetivos: Conocer las circunstancias que rodean las intoxicaciones agudas pedia-
tricas por productos domésticos e identificar las situaciones de mayor riesgo poten-
cial para los nifios.

Método: Se realiza un estudio retrospectivo de las intoxicaciones agudas pediatri-
cas ocasionadas por productos domésticos atendidas en nuestro hospital desde
Enero de 2011 a Diciembre de 2012.

Resultados: Se han registrado 387 casos de intoxicacidon que representan el 0.32%
de nuestras consultas, de ellos 147 (37.9%) han sido por productos domésticos. El
77.2% son nifios menores de 3 anos, en cuanto al sexo encontramos moderado
predominio en varones (64%). Todos se produjeron de forma accidental. El produc-
to se encuentra almacenado en un envase no original en 19.1 % de los casos. Las
sustancias que producen las intoxicaciones son causticos (29.2%), detergentes
(12.5%), cosméticos (5.6%), hidrocarburos, insecticidas y rodenticidas (4,2%). Los
pacientes consultan en la primera hora tras la intoxicacion en el 57.8%. Presentan
manifestaciones clinicas el 35.9% de casos, la mayoria digestiva (90.2%). Se realizan
examenes complementarios en 28.3% de casos. Se administra tratamiento a 14
pacientes (9.7%). Ingresan en planta 5 pacientes (3,5%), 24 casos permanecen unas
horas en observacion (16.7%).

Conclusiones: Los productos del hogar constituyen una causa muy importante de
intoxicacion. La edad, el sexo, el almacenaje y uso inadecuado de estos productos
son importantes factores de riesgo de intoxicacion.

CALIDAD DE LA ATENCION SANITARIA URGENTE A PACIENTES CON SOSPECHA DE
INTOXICACION AGUDA

Herraiz Martinez M, Daghoum Dorado E, Navarro Garcia P, Contessotto Avilés C,
Rodriguez Garcia J, Rodriguez Caamafio, J. Urgencias de Pediatria. HCUVA

Introduccidn: Las intoxicaciones son una causa evitable de morbilidad en la infan-
cia. La calidad asistencial en el cuidado de estos pacientes es fundamental para
asegurar el mejor resultado del proceso con el minimo riesgo. La asociacion espa-
fiola de toxicologia ha establecido 24 indicadores para evaluar la calidad de la asis-
tencia.
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Objetivos: Valorar la calidad asistencial en la atencion urgente a pacientes con into-
xicaciones agudas.

Método: estudio retrospectivo de las intoxicaciones atendidas en nuestro servicio
de urgencias durante los afios 2011 y 2012. Se analizan los 6 indicadores de calidad
basicos para la atencidn sanitaria urgente a pacientes son sospecha de intoxicacién:
Disponibilidad de protocolos asistenciales de tratamiento especifico para las intoxi-
caciones mas habituales y potencialmente mas graves en la infancia y adolescencia.
Disponibilidad de antidotos para tratar al paciente intoxicado. Administracion de
carbdn activado en los pacientes en que se realiza descontaminacion digestiva tras
la ingesta de una sustancia absorbible por el carbdn activado. Realizacion de lavado
gastrico como técnica de descontaminacion digestiva. Administraciéon de carbdn
activado dentro de las 2 primeras horas tras la ingesta. Intervalo de tiempo entre la
llegada del intoxicado al servicio de urgencias y el inicio de la descontaminacion
digestiva menor de 20 minutos.

Resultados: Disponibilidad de protocolos: 100%, estandar>90%. Disponibilidad de
antidotos : 93.54%, (>90%). Administracion de carbon activado en los pacientes en
que se realiza descontaminacién digestiva : 97.14%, (>90%). Realizacién de lavado
gdstrico: 40.56%, (<10%). Administracién de carbon activado dentro de las 2 prime-
ras horas tras la ingesta: 75%, (>90%). Intervalo de tiempo entre la llegada del into-
xicado y el inicio de la descontaminacién menor de 20 minutos: 62.13%, (>90%).
Conclusiones: Disponemos de los conocimientos y medios para el tratamiento del
paciente intoxicado. Uso adecuado del carbdn activado y excesivo de lavado gastri-
co. Demora en la realizacién de la descontaminacidn.

¢NUEVOS FATORES PREDISPONENTES DE ENFERMEDAD CELIACA?
Lorente Sanchez MJ; Olmos Garcia JM, Castellanos Alcarria, A; Gil Ortega, D; Nava-
16n Rubio, M; Giménez Abadia, M. Servicio de Gastroenterologia Infantil. HCUVA

Introduccion: Aunque reconocemos el peso de la genética en la enfermedad celia-
ca, existen aun numerosos factores desconocidos que influyen en su aparicion y
evolucion. Nuestro objetivo es investigar dichos factores.

Métodos: Se trata de un estudio observacional descriptivo en el que incluimos a los
pacientes diagnosticados de enfermedad celiaca desde enero 2011 hasta diciembre
2012. Se analizan los factores clasicos conocidos pero también los sugeridos en ul-
timas revisiones.

La confirmacidn diagnéstica incluye tanto la biopsia como la clinica compatible y
los marcadores seroldgicos segun los nuevos criterios propuestos por la ESPGHAN
(2010). Se analizan antecedentes personales, familiares, marcadores serolégicos,
biopsia intestinal, estudio genético, lactancia materna y vacunacion antirrotavirus.
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Resultados: Se han diagnosticado 45 pacientes con celiaquia. Un 68% fueron muje-
res. Edad media al diagnostico de 39 meses. Un 75.5 % presentaba sintomas, siendo
la mayoria dolor abdominal, fallo medro y diarrea. Solo un 11 % asociaba otro tipo
de enfermedades (Tiroideas, Deficit IgA...). 11 pacientes (24%) ademas tenian ante-
cedentes familiares de celiaquia en primer y/o segundo grado. El 100% presentd
marcadores seroldgicos positivos (nivel medio de anticuerpos antitransglutaminasa:
94.36), realizandose biopsia en 29 ( 24 % tipo 3c, 44% tipo 3b, 32% tipo 3a). Estudio
HLA realizado en un 46% (94% DQ2). Lactancia materna 38% casos (media de 3.5
meses), coexistiendo con la introduccidn del gluten en un 6 %. Vacunacién Rotavi-
rus: 15%

Conclusion:La aplicacidn de los nuevos criterios de la ESPGHAN ha permitido aho-
rrar la biopsia en la mitad de los casos, pero de haberse aplicado de un modo mas
estricto este nimero seria aun mayor.

Aunque la lactancia materna esta presente en un alto porcentaje de los casos, simi-
lar al de los estudios de prevalencia previos en nuestro medio, seria deseable estu-
dios mas amplios con grupo control.

MENINGITIS VIiRICAS: REVISION DE 9 ANOS

Vera Romero, E; Navarro Garcia, P; Sanchez Soler, M.J; Moreno Docon, A*; Mena-
salvas Ruiz, A.l y Alfayate Miguelez, S. Seccion de Enfermedades Infecciosas Pedia-
tricas, *Servicio de Microbiologia. HCUVA

Introduccion; Las meningitis viricas son la causa mas frecuente de meningitis en la
infancia. Muchos virus pueden ocasionarla, siendo el mas frecuente el Enterovirus.
Aunque en general conllevan menor gravedad que las meningitis bacterianas y con
frecuencia son manejadas extrahospitalariamente, suponen un motivo frecuente de
ingreso durante la época epidémica.

Fundamentos: Describir las caracteristicas clinicas y epidemioldgicas de las menin-
gitis viricas en nuestra drea de salud.

Método: Estudio retrospectivo hasta 2010 y prospectivo en 2011 y 2012. Se anali-
zan datos epidemioldgicos, clinicos, de laboratorio, etiologia, tratamiento y evolu-
cion de las meningitis viricas, en nifios >1 mes y <11 afios ingresados en nuestra
unidad.

Resultados: Durante el periodo de estudio ingresaron 174 pacientes con el diag-
nostico de meningitis virica (72,2 % del total de meningitis). El 70,7% de los casos
ocurrieron entre los meses de Mayo y Noviembre. El 65,1% eran varones. La edad
media fue de 42 meses. En 13 casos (7,5%) coexistia una infeccion ORL. El 68% pre-
sentaban signos meningeos y/o alteracién de conciencia, 61,5 % vomitos y 50%
cefalea. EI 82% tenian fiebre. 4 casos debutaron como crisis convulsivas.
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En la analitica destacaba una cifra media de leucocitos de 12713/ml (rango 2650-
34360) con un 67,7% de polimorfonucleares (16-91%) y PCR de 2 mg/dl (0-14,2). En
85 casos se identificd enterovirus como microorganismo causal, y uno VEB.

Sélo se instaurd tratamiento antibidtico en el 28,2% de los casos. La duracién media
de la estancia fue de 3,7 dias y solo 2 pacientes precisaron ingreso en UCI.
Conclusiones: Ante la buena evolucion de la mayoria de los niflos con meningitis
viral, el tratamiento y seguimiento podria hacerse en muchos casos sin necesidad
de ingreso hospitalario.

Las nuevas técnicas de PCR en LCR permiten la identificacion del agente causal en
muchas ocasiones, disminuyendo asi la tasa de utilizacién de antibidticos.

EVOLUCION DE PACIENTE PEDIATRICO CON DIAGNOSTICO DE MENINGITIS
Micol Martinez O, Herraiz Martinez M, Daghoum Dorado E, Garcia Lax A, Rodriguez
Garcia J, Rodriguez Caamanio J. Urgencias de Pediatria. HCUVA.

Introduccion: Las meningitis son infecciones frecuentes y potencialmente graves,
exigen un precoz y correcto diagnostico etiolégico para un rapido y adecuado tra-
tamiento.

Objetivos: Describir las caracteristicas epidemioldgicas, clinicas y analiticas de los
nifios atendidos por meningitis entre 2009 y 2012 en nuestro hospital, relacionando
algunas variables clinicas y de laboratorio con el diagndstico etioldgico.

Método: Mediante estudio retrospectivo de los casos atendidos en nuestro centro
desde enero de 2009 hasta enero de 2013. Realizamos un andlisis descriptivo, uni-
variante mediante el test exacto de Fisher y multivariante mediante regresion logis-
tica.

Resultados: Atendimos 101 casos de meningitis, con una edad media de
45.21+/-33.39 meses. Encontramos un pico de incidencia en los meses de mayo-ju-
lio (52.5%) correspondientes a los casos de meningitis viral. Precisaron ingreso en
planta el 60.4% de los casos, cuidados intensivos el 9.9%, permaneciendo el resto
(29.7%) en sala de observacion.

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes son fiebre (58.4 %), cefalea (23.8%) y
vémitos (11.9 %). Hallamos leucocitosis en 29.7%, neutrofilia en el 42 %, aumento
de PCR en 22% y de PCT en 27.7%, datos asociados de forma estadisticamente sig-
nificativa con la etiologia bacteriana de las meningitis (p<0.05). Se observé menor
riesgo de meningitis bacterianas a mayor edad (odds ratio 0.98, IC: 0.96-0.99) y
mayor riesgo con elevacién de la PCR (odds ratio 10.01 IC: 3.20-31.27) asi como con
hipoglucorraquia (odds ratio 20.79 IC 5.63-76.71), filidndose |a etiologia en 76% de
los casos, siendo bacterianas el 32.8%, viricas el 65.7%, fungicas el 1.3%.
Conclusiones: En el periodo estudiado encontramos una mayor identificacién etio-
légica, modificandose el agente causal, aumentando las infecciones virales. El au-
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mento de reactantes de fase aguda es buen indicador de etiologia bacteriana de la
meningitis. Vemos incrementada la edad de presentacion y cambia la estacionali-
dad, predominando en los meses célidos.

PUNCION LUMBAR: EVALUACION DE LA TECNICA EN EL HOSPITAL GENERAL UNI-
VERSITARIO SANTA LUCIA DE CARTAGENA.

Inglés Torres E, Lorente Nicolas A, Martinez Ferrandez C, Gil Sanchez S, lbafiez Mico
S, Lloreda Garcia JM. HU Santa Lucia, Cartagena.

Introduccidn: la puncién lumbar es una técnica invasiva utilizada con frecuencia en
Pediatria. Realizando una adecuada técnica se pueden minimizar sus complicacio-
nes.

Objetivo: evaluar la técnica de la puncion lumbar entre los pediatras y residentes
de pediatria del Hospital General Universitario Santa Lucia, de Cartagena, compro-
bar el grado de cumplimiento de las recomendaciones actuales, asi como compa-
rarlo con los resultados de un estudio homélogo a nivel nacional (P. Storch De Gra-
cia et al. Anales de Pediatria 2012).

Material y métodos: estudio transversal mediante un cuestionario anénimo distri-
buido en formato papel, con 20 preguntas que recogian datos epidemioldgicos y
referentes a la técnica.

Resultados: participaron 28 pediatras. El 86% de ellos no permitian la presencia de
los padres al realizar la puncién lumbar. Todos empleaban algin método de sedoa-
nalgesia, y el 39% de pediatras ademas de analgesia local, afiadia algun farmaco. La
mayoria de los encuestados utilizaba la aguja tipo Quincke tanto para neonatos
como para niflos mayores, aunque un 32% de pediatras empleaba las agujas tipo
palomilla en neonatos. En bipedestacion, el 68% de pediatras orienta de modo in-
correcto el bisel de la aguja, y en decubito lateral un 57%. Globalmente sélo el 21%
de los pediatras de nuestro hospital orienta el trocar de la aguja de forma adecua-
da. Todos los encuestados reinsertaban el trocar para retirar la aguja, mientras que
para redirigirlo lo hacia el 93%.Todos los facultativos encuestados recomendaban
reposo tras el procedimiento.

Conclusiones: la mayoria de pediatras del hospital Santa Lucia orienta el trocar de
modo incorrecto al realizar la puncién lumbar, tanto en sedestacién como en decu-
bito lateral. Pese a estar recomendado realizar la puncién lumbar en presencia de
los padres, en nuestro hospital ain no se cumple. Todos los facultativos cumplen la
recomendacion de emplear sedoanalgesia. Sélo algunos pediatras contindan em-
pleando las agujas tipo Palomilla para los neonatos, aun conociendo su asociacién
con importantes complicaciones.
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TUBERCULOSIS EN EL LACTANTE ¢EXISTEN DIFERENCIAS RESPECTO AL NINO MA-
YOR?

Olmos Garcia, JM; Menasalvas Ruiz, Al; Alfayate Miguélez, S; Paredes Reyes, P; Mu-
la Antén, A; Gil Pefiafiel, B. Seccion de Infectologia. HCUVA

Introduccidn: La incidencia de tuberculosis (TBC) ha aumentado en los Gltimos afios
en nuestro pais, siendo los nifios un importante grupo de riesgo.

Objetivos: Describir las caracteristicas epidemioldgicas, clinicas, diagndstico y tra-
tamiento de los nifios diagnosticados de TBC en nuestra unidad comparando los
menores de 2 afios frente a los mayores de 2 afios.

Método: revisidn de las historias clinicas de los nifios < 11 afos diagnosticados de
TBC, en los 6 Ultimos afios (Enero de 2007-Diciembre de 2012).

Resultados: Se diagnosticaron 48 casos de los que 21 (43,7%) son < 2 afios, 12
(25%) < 1 afio. 30 (62,5%) eran inmigrantes o hijos de inmigrantes y en 30 (62,5%)
existia un conviviente con TBC. No se observaron diferencias significativas en ambos
grupos (tabla 1). Aunque 7 lactantes (33,3%) estaban asintomaticos (diagndstico en
el estudio de contactos) frente a sélo 1 nifio mayor (3,7%) Todos los pacientes con
meningitis tuberculosa (5) presentaron secuelas posteriores, y una paciente fallecio.
2 lactantes < 12 meses eran baciliferos.

Total < 2 afios > 2 afios OR/IC
N 48 21 (43,7%) 27 (54,3%
255" (52%) 12 & (57,1%) 13 & (48,1%)
Sexo 1,08 (0,54-2,17)
23 2 (48%) 9 2 (42,9%) 14 ? (51,9%)
Inmigrantes 30 (62,5%) 14 (66,7%) 16 (59,3%) 1,66 (0,82-3,38)
Contactos 30 (62,5%) 15 (71,4%) 15 (55,5%)

Dias de clinica hasta o 5o o .180) 31,35 (R: 3-180) 26,73 (R: 3-180) 1,07 (0,5-2,3)

el dx
Sintomaticos 40 (83,3%) 14 (66,7%) 26 (96,3%)
. - 0,69 (0,3-1,6)
Asintomaticos 8 (16,7%) 7 (33,3%) 1(3,7%)
Manifestaciones
clinicas:

Fiebre: 24 (60%) 11 (78,6%) 13 (50%)
Respiratorias: 27 (67,5%) 10 (71,4%) 17 (65,4%)
Neuroldgicas:  5(12,5%) 2 (14,3%) 3(11,5%)
Adenopatias:  5(12,5%) 3(21,4%) 2(7,7%)

Cutdneas: 5 (12,5%) 1(7,1%) 4 (15,4%)

Otras: 2 (5%) 1(7,1%) 1(3,8%)

* Tabla 1. Epidemiologia y clinica de nifios con TBC
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Conclusiones: Un gran nimero de casos de TBC ocurren en lactantes especialmente
en poblacién inmigrante con una alta proporcién de convivientes enfermos. Si bien
no hemos encontrado diferencias significativas en cuanto al curso de la enfermedad
en lactantes, se tratan mas pacientes asintomaticos en este grupo por el riesgo de
progresion de la enfermedad y/o diseminacién. Clasicamente se considera que los
nifios no son baciliferos, pero en los casos con gran afectacion radioldgica (lesiones
cavitadas o diseminacidn) el riesgo es mayor y siempre se deben mantener las me-
didas de aislamiento respiratorio del paciente y sus familiares.

GASTROENTERITIS POR CAMPYLOBACTER JEJUNI: INGRESOS EN LOS ULTIMOS 3
ANOS

Sanchez Soler, MJ; Rico Moncho, L; Contessotto Avilés, C; Lorente Sanchez, MJ; Me-
nasalvas Ruiz, Al; Alfayate Miguelez, S. Seccion de Infectologia. HCUVA.

Introduccidn: La Gastroenteritis aguda (GEA) es una causa frecuente de ingreso en
la edad pediatrica, siendo el rotavirus el agente mas frecuentemente implicado.
Dentro de las bacterianas, el Campylobacter jejuni y la Salmonella spp representan
>90% de los casos en nuestro medio.

Objetivo y Métodos: Describir las caracteristicas epidemioldgicas, clinicas, analiti-
cas y tratamiento administrado en pacientes ingresados por GEA por Campylobac-
ter jejuni en estudio prospectivo realizado en nuestra unidad desde enero del 2010
hasta febrero del 2013.

Resultados: Del total de 582 pacientes ingresados por GEA, en un 10% (60) se aislo
Campylobacter jejuni en heces. De ellos el 72% eran varones. La edad media fue de
30 meses, el 40% < 1 afio, 32% entre 1-2 afios y hasta un 10% > 9 afios. Un tercio
son hijos de padres inmigrantes. No hay un predominio estacional. En cuanto a la
clinica, el 72 % presento fiebre (25% > 399C) y hasta el 90% mas de 4 deposiciones/
dia (media: 10). Dos tercios presentaron productos patoldgicos en heces (sangre
>90%). La mitad asocié vémitos y un 24% dolor abdominal intenso. En los pacientes
> 6 afos, en el 80% se realizaron pruebas de imagen por la sospecha de abdomen
agudo. Las complicaciones mas frecuentes fueron la deshidratacion moderada y
acidosis metabdlica (21%). Destacar la presencia de leucocitosis (> 15000) en el 67%
de los casos, con PCR media de 3.7 mg/dl (rango: < 0.5-26). En 12 pacientes se aisl6
otro microorganismo, 10 rotavirus, 1 salmonella y 1 adenovirus. El 80% recibio tra-
tamiento antibidtico y la duracidon media de ingreso fue de 3.8 dias.

Conclusiones: las gastroenteritis por Campylobacter jejuni constituyen el 40% de
los ingresos por GEAs bacterianas en nuestra unidad. Predomina en < 2 afos aun-
gue un 16% tienen > 6 afios relacionado con el dolor abdominal intenso.
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CUMPLIMENTACION DEL CALENDARIO QUIRURGICO EN PEDIATRIA: UN CICLO DE
MEJORA

Herndndez Bermejo, JP; Ruiz Pruneda, R.,Vargas Uribe, C., Rial Asorey, E. Servicio de
Cirugia Pediatrica. Hospital Universitario Santa Lucia. Cartagena.

Introduccion.- El Calendario Quirurgico es un protocolo consensuado que reco-
mienda cual es la edad ideal para resolver cada proceso quirdrgico en el nifio. Es
importante su conocimiento y aplicacién en Atencion Primaria para evitar por un
lado, retrasos en el diagndstico y tratamiento de algunas patologias y por otro, para
evitar derivaciones innecesarias con el consiguiente beneficio tanto para el paciente
como para la gestion de las listas de espera y mejora de la calidad asistencial.
Detectamos en nuestra Area Quirdrgica una importante inadecuacion de alguna de
las patologias derivadas desde Atencion Primaria, especialmente fimosis, hernia
umbilical, criptorquidia y frenillo sublingual.

El objetivo del trabajo es realizar un Ciclo de Mejora sobre el cumplimiento del Ca-
lendario Quirurgico en Atencidn Primaria.

Material y métodos.- Hemos realizado un Ciclo de Mejora en la cumplimentacién
del Calendario quirdrgico en Atencién primaria en determinadas patologias como
fimosis, hernia umbilical, criptorquidia y frenillo sublingual. Consta de dos fases:
PRIMERA: identificacién y analisis del problema, elaboracion indicadores de calidad
para cada patologia, disefio del estudio, recogida y analisis de datos sobre una
muestra aleatoria de 50 casos para cada patologia derivados desde Atencién Prima-
ria. SEGUNDA: Disefio de la mejora y aplicacion de la misma que consistio en reali-
zar Sesiones Clinicas sobre el Calendario Quirurgico en los Centros de Atencion pri-
maria de nuestras Areas de referencia; recogida y analisis de datos sobre una mues-
tra aleatoria de 50 casos para cada patologia despues de tres meses de aplicacion
de la mejora y evaluacién de la mejora observada.

Resultados.-Hemos obtenido una significativa mejoria tanto cualitativa como cuan-
titativa en la cumplimentacién del Calendario Quirurgico en Atencién Primaria.
Conclusiones.-Los ciclos de mejora se presentan como herramientas muy eficaces
en mejorar la calidad asistencial. La simple difusiéon personalizada del Calendario
Quirurgico en Atencidn Primaria ha mejorado significativamente su cumplimenta-
cién.

EL DIAGNOTICO DE LA CAUSA DE DOLOR ABDOMINAL AGUDO EN NINOS EXIGE A
VECES INGRESO EN OBSERVACION.

Plaza Fornieres M, Navarro Garcia, P; Martinez Garcia-Cervantes, A; Solano Navarro,
C; Rodriguez Garcia, J y Rodriguez Caamario, J. Urgencias de Pediatria. HCUVA.
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Introduccion: El dolor abdominal agudo en uno de los motivos de consulta mas
frecuente en urgencias hospitalarias, pudiendo tener un origen intraabdominal co-
mo extraabdominal. Exige un diagndstico rapido y acertado. La orientacién diag-
nostica y terapéutica dependera de la edad del nifio. A veces es preciso mantener al
paciente en observacién para llegar a un diagndstico correcto.

Objetivos: Describir caracteristicas epidemioldgicas, clinicas, exdmenes comple-
mentarios y diagndstico final por edades de todos los nifios ingresados por dolor
abdominal agudo en la Unidad de observacién de urgencias hospitalarias en nues-
tro centro.

Material y método: Estudio observacional y retrospectivo de todos los nifios ingre-
sados por dolor abdominal agudo en unidad de observacién de urgencias durante
dos afios (2011 y 2012).

Resultados: Muestra total de 174 pacientes menores de 11 afios (2,4% del total de
ingresos en SOU). El 54,6% presentaba dolor de < 24 horas (mediana de 18 horas) y
el 30,6% fiebre. Se realizd analitica al 90%, radiografia de abdomen 66,7% y ecogra-
fia abdominal al 60,3% (resultado patoldgico en el 14,9%). Presentaban dolor se-
lectivo o irritacion peritoneal el 52%. Los diagndsticos mas frecuentes fueron dolor
abdominal inespecifico (29,3%), gastroenteritis (21,8%), apendicitis (19%) y adenitis
mesentérica (9,8%). Necesitaron actitud quirurgica el 26,2%, sin encontrar significa-
cion estadistica al comparar la presencia de fiebre, vomitos, diarrea o alteracion en
parametros analiticos con aquellos que no la precisaron; pero si se encontrd signifi-
cacion estadistica en cuanto a alteracidn ecografica y dolor selectivo en la explora-
cion (p<0,01).

Conclusiones: La gran mayoria de pacientes que precisan observacidon por dolor
abdominal agudo no necesitd actitud quirdrgica. La sintomatologia digestiva y la
fiebre asi como las alteraciones analiticas no se han correlacionado con mayor pa-
tologia abdominal quirdrgica aguda frente al dolor selectivo y alteraciones en eco-
grafia.

FUNCION PULMONAR EN PACIENTES LOBECTOMIZADOS: NUESTRA EXPERIENCIA
EN LOS ULTIMOS 15 ANOS

Alvaro Mula Antén 1, José Maria Olmos Garcia !, Maria Dolores Pastor Vivero ¥ Pe-
dro Mondéjar Lépez !, Oscar Girén Vallejo 2, Manuel Sdnchez Solis !

1Seccion de Neumologia Pediatrica, Servicio de Pediatria; 2Servicio de Cirugia Pedia-
trica. Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia

Introduccion: La patologia pulmonar quirdrgica es congénita mayoritariamente.
Existe escasa informacion acerca del desarrollo de la funcidon pulmonar tras la lo-
bectomia.
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Objetivos: Presentar la casuistica, evolucién clinica y funcién pulmonar de pacien-
tes lobectomizados y neumectomizados en nuestro centro.

Material y métodos: Pacientes lobectomizados o neumectomizados en los Ultimos
15 afios (1997-2012). Se recogen datos de sexo, diagndstico, sintomatologia, edad
al diagnodstico y a la cirugia, I6bulo resecado y medicidon de la funcién pulmonar
posterior.

Resultados: De los 21 pacientes, 11 eran varones. La patologia mas frecuente fue la
malformacion pulmonar congénita (17), predominando la malformaciéon adenoma-
toidea quistica (64.7%) En pacientes diagndsticados postnatalmente (14) la edad
media al mismo fue de 25.8 meses presentando sintomatologia el 71.4%, destacan-
do la neumonia de evolucion térpida (7/10). El I6bulo mas resecado fue el inferior
derecho (9). La edad media a la cirugia fue de 28 meses y el tiempo trascurrido has-
ta la misma desde el diagnéstico de 10.7 meses. 6 presentaron complicaciones qui-
rurgicas, la mas frecuente el neumotorax (3). Todos los pacientes sintomaticos (10)
presentaron una mejoria clinica notable tras la cirugia. Fue posible el seguimiento
clinico y la medicidn de funcién pulmonar posterior en 13 (11 mediante espirome-
tria forzada y 2 mediante babypletismografia). La capacidad vital forzada media fue
82.9%, presentando una restriccidon leve (CVF 60-80%) el 71.6% de los pacientes,
siendo normal en el resto. No se ha encontrado significacion estadistica al estudiar
la asociacion entre el nimero de |6bulos resecados y el descenso de la CVF (Fisher,
p> 0.05). El 61% presentd sintomatologia respiratoria posterior, sobre todo infec-
ciones de vias respiratorias bajas.

Discusion: La lobectomia es un procedimiento quirdrgico con escasas complicacio-
nes que consigue mejorar la sintomatologia respiratoria de los pacientes sin afectar
al desarrollo y crecimiento pulmonar. Una reseccion mas amplia de parénquima
pulmonar no conlleva una caida mayor de la funcién pulmonar.

VALORES FLUJOMETRICOS TRAS LA REPARACION DEL HIPOSPADIAS
Fernandez Ibieta M; Zambudio Carmona G; Guirao Pifiera MJ; Cabrejos Perotti K;
Reyes Rios PY; Ruiz Jimenez JI. Servicio de Cirugia Pediatrica. HCUVA

Introduccion.- La uretroplastia mediante tubularizacion de placa uretral incidida
(TIP), introducida por Snodgrass en 1994, es una técnica extendida, con buenos
resultados funcionales y cosméticos, aunque puede ocasionar cambios en el chorro
miccional con curva y prametros flujométricos alterados. La falta de elasticidad de
la neouretra es considerada la causa.

Objetivos.- El objetivo del estudio es conocer las caracteristicas flujométricas en
nuestros pacientes asintomaticos y su evolucion en el tiempo.

Material y métodos.- Recogida de datos flujométricos de pacientes intervenidos de
hipospadias mediante TIP entre 2005 y 2012, sin complicaciones postoperatorias,
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clinicamente asintomaticos, buena calibracién uretral y no reintervenidos. Flujome-
trias realizadas en visitas periddicas. Comparacion con Nomograma pediatrico vali-
dado. Analisis: SPSS 15.0. Resultados.- Seleccionamos 85 pacientes (edad media de
intervencion: 2,7 afios). Media de seguimiento: 32 meses (rango 6-82 meses). 57
(67,1%) presentaron hipospadias coronal o subcoronal, 19 (22,4%), peneano distal y
9 (10,6%) peneano medio. Obtuvimos 131 flujometrias, (1,54 por nifio), a una edad
media de 5,1 afos (rango 2,5-8). El 66,7% de las mediciones del Flujo maximo
(Qmax) y el 55% de las mediciones del Flujo medio (Qave) fueron < p5 del nomo-
grama patron. La morfologia de la curva fue normal (campana) en 35 mediciones
(26,5%), irregular en 38 (28,8%), en meseta en 56 (42,4%). Los valores flujométricos
fueron peores en el primer afio tras la intervencién, al compararlos con valores pos-
teriores: Qmax: 7 ml/seg vs 8,09 ml/seg (p= 0,06); Qave: 4,3 vs 4,9 ml/seg (p= 0,07).
La frecuencia de la morfologia en campana también mejoré: 21% (6/29) vs 28%
(29/74) (p> 0,05). Al ajustar segun el volumen de la miccidn, los resultados también
mejoraron. Se construye un Nomograma especifico para esta poblacion.
Conclusion.- Nuestros datos confirman que nuestros pacientes intervenidos de TIP
y clinicamente asintomaticos pueden presentar cambios en los parametros flujomé-
tricos, con tendencia a mejorar en controles sucesivos.

ALTERACIONES METABOLICAS TRAS ENTEROCISTOPLASTIA EN PACIENTES CON
MIELOMENINGOCELE

Ferndndez Ibieta M; Nortes Cano L; Guirao Pifiera MJ; Cabrejos Perotti K; Rojas Ti-
cona J; Ruiz Jimenez JI. Servicio de Pediatria. HCUVA

Introduccion.- La Ampliacidn Vesical o enterocistoplastia es la alternativa quirdrgica
ante el fracaso del tratamiento médico en vejigas de baja capacidad o mala acomo-
dacion asociadas a incontinencia, riesgo o deterioro establecido del tracto urinario
superior. Los segmentos intestinales (ileon y sigma) han sido durante muchos afios
el tejido de eleccidn para crear un reservorio y aumentar la capacidad y reducir las
presiones. Entre otras complicaciones (litiasis, produccién de moco, etc) este pro-
cedimiento puede estar asociado a acidosis metabdlica, ya que la mucosa intestinal,
cuando forma parte de un reservorio vesical, absorbe cloro y amoniaco, pudiendo
ocasionar acidosis metabdlica hiperclorémica, que puede pasar desapercibida o
causar acidosis grave (hasta 20% de pacientes ampliados)

Objetivos.- Pretendemos objetivar la frecuencia de acidosis metabdlica en una serie
de pacientes con mielomeningocele (MMC) tras una enterocistoplastia

Material y métodos.- Seleccionamos los pacientes con MMC intervenidos mediante
sigmocistoplastia (SCP) o ileocitoplastia (ICP) en los ultimos 10 afos (2003-2012) y
revisamos historia clinica electrénica y analisis de laboratorio. Grupo control: pa-
cientes pediatricos o adolescentes con MMC sin ampliacion vesical. Se recogieron
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varios resultados disponibles por paciente de pH, bicarbonato, iones, urea y creati-
nina sérico. Se considerd acidosis si pH sérico < 7,34. Para realizar las comparacio-
nes, se retiraron los pacientes con Insuficiencia Renal. Andlisis: SPSS 15.0 y
Graphpad

Resultados.- Se recogieron 9 pacientes en el grupo de Ampliacion (A), 7 SCP y 2 ICP.
En el grupo control (noA) seleccionamos 12 pacientes. Edad media grupo A al cierre
del estudio: 9 afios (DS 5,4; rango 5-23); edad media en grupo noA: 6 afios (DS: 6,4;
rango 9-24). Edad de intervencion en grupo A: 9 afios (DS 5,4; rango 4-16). Segui-
miento: 3,7 afios (DS 3,3; rango 0,5-10). La frecuencia de acidosis encontrada en los
andlisis del grupo A fue del 60% frente al 25% en el grupo noA (p=0,26). El ph me-
dio en el grupo A fue de 7,33 frente a 7,37 en el grupo noA (p=0,28)

Conclusiones.- En nuestra serie, los pacientes con MMC y ampliacién vesical sin
Insuficiencia Renal mostraron efectivamente una tendencia a la acidosis metabdlica
al compararlos con su grupo control. Antes de seguir las recomendaciones vigentes,
que indican pautar suplementos de Bicarbonato Sddico tras una enterocistoplastia,
deberia corroborarse este hallazgo individualmente.

PROTOCOLO DE MANEJO DE TRAUMATISMO ESPLENICO

Martinez Castafio, I; Rojas Ticona, J; Rios, P; Fernandez Ibieta, M; Sanchez Morote,
JM; Ruiz Jiménez, JI. Servicio de Cirugia Pediatrica, Hospital Clinico Universitario
Virgen de la Arrixaca.

Introduccion Un porcentaje considerable de los pacientes politraumatizados pedia-
tricos presenta afectacién de visceras abdominales. La mortalidad se cifra hasta un
50% si existe lesion de grandes vasos, siendo las causas mas frecuentes la hemorra-
gia o la peritonitis. El bazo es el drgano mas frecuentemente afectado en el trau-
matismo abdominal (30-40%) por su tamafio, situacién y medios de fijacién. El ma-
nejo del traumatismo abdominal tiene como objetivo identificar la lesién y deter-
minar si la inestabilidad hemodindmica es de origen abdominal y si es susceptible
de manejo quirurgico.

Material y método Se propone protocolo de manejo terapéutico del traumatismo
abdominal pediatrico con lesidn esplénica.

Resultados Ante todo politraumatizado con traumatismo abdominal en shock es
necesario suponer que esta hipovolémico con 2 objetivos: reponer las pérdidas de
volumen y detener la hemorragia.

El primer paso es conseguir accesos venosos extrayendo analitica con pruebas cru-
zadas. Exploracion fisica (la hipotensidon marca la entrada en fase descompesada).
La ecografia es la prueba de eleccion ante inestabilidad hemodinamica reservando
el TAC para pacientes estables. La reposicion de volumen con bolos de cristaloides
y/o sangre y la respuesta rapida, transitoria o nula determinan la actitud conserva-
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dora o quirdrgica. La actitud quirdrgica mediante laparotomia tiene como objetivo
detener el sangrado intentando conservar el bazo. La hemorragia en 2 tiempos es
caracteristica del bazo consecuencia de la contencién del hematoma debiendo con-
siderarse en el seguimiento. Las lesiones leves se resuelven en 6 semanas y las gra-
ves pueden tardar un afio. El TAC para el seguimiento se contempla en grandes he-
matomas, lesiones con afectacion hiliar y hemorragia activa inicial.

Conclusién En la mayoria de los casos el sangrado se autolimita y se controla con
tratamiento conservador (80%). Un 95% de los pacientes se manejan con éxito ya
sea con tratamiento médico o quirurgico (preferentemente conservador).

TRAUMATISMO CRANEONCEFALICO (TCE) LEVE Y MINOR EN URGENCIAS DE PE-
DIATRIA

Vera Romero, E; Alcaraz Saura, M; Plaza Fornieres, M; Solano Navarro, C; Pérez Ca-
novas, C y Rodriguez Caamafio, J. Urgencias de Pediatria. HCUVA.

Introduccion: El trauma craneal es motivo de consulta frecuente en urgencias pe-
diatricas. El principal reto radica en detectar lesiones intracraneales, sobre todo en
nifios con TCE leve, en los cuales la toma de decisiones a la hora de realizar explora-
ciones complementarias resulta mas compleja.

Objetivos: Analizar el comportamiento clinico y la solicitud de exploraciones de
imagen en pacientes con diagndstico de TCE leve y minor.

Metodologia: Estudio retrospectivo de pacientes con diagndstico de TCE durante el
afio 2011. Andlisis de variables epidemioldgicas, clinicas, exploraciones comple-
mentarias y actitud facultativa.

Resultados: De los 1521 pacientes con diagndstico de TCE (2,46% del total de asis-
tidos) se analizaron datos aleatoriamente de 729 pacientes con diagndstico de TCE
minor o leve. Edad media 38,2+31,8 meses (44,8% < 2 afios). Predominio en verano
y horario vespertino. Caida desde su propia altura como mecanismo mas frecuente.
La mayoria asintomaticos, cefalohematoma (36,9%) y los vémitos (14,6%) los sin-
tomas predominantes. Radiografia de craneo al 37,3% de la muestra siendo mas
frecuente en menores de 2 afios (60,8%) frente al 18,2% de los mayores de 2 afios
(p<0,05), con diagndstico de fractura en 21 casos. Asociacidn entre realizacion de
radiografia y presencia de cefalohematoma y cefalea, sin presentar mayor nimero
de fractura craneal en estos pacientes. TAC craneal al 3,7% (8 de ellos alterados),
mas frecuente si fractura craneal (68,7%) o con sintomatologia (pérdida de concien-
cia o convulsién (p<0,05)) no hallando mayor porcentaje de alteraciones en estos.
Observacion hospitalaria al 12,2% con mayor frecuencia en menores de 2 afos, TCE
leve, fractura craneal, pérdida de conciencia o vomitos persistentes.

Conclusiones: Aunque ha disminuido, el uso de radiografia craneal sigue siendo
elevada. El aumento en la observacion hospitalaria puede disminuir el uso de TAC
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craneal en estos pacientes. La sintomatologia presentada no se asocia con aumento
de lesion en neuroimagen

DIAGNOSTICO DE OSTEOMIELITIS EN PEDIATRIA
Vera Romero, E, Enjuanes Llovet, J, Ldpez Robles, V, Pifiero Fernandez, J.A, Mesa del
Castillo Bermejo, P y Rodriguez Caamario, J. Urgencias de Pediatria. HCUVA.

Introduccion:La osteomielitis aguda hematdgena es la forma mas comun de pre-
sentacion de la osteomielitis en la infancia. En ella se produce una inflamacién de la
médula ésea y cortical adyacente por diseminacién hematdgena de microorganis-
mos, siendo las localizaciones mas frecuentes las metéfisis de los huesos largos, y el
microorganismo mds frecuentemente implicado, el Staphylococcus aureus.
Fundamentos: A pesar de ser una entidad poco frecuente, la sospecha clinica debe
ser alta ante un nifio con fiebre y dolor éseo o articular, ya que el diagnostico pre-
coz mejora el prondstico en estos pacientes.

Observaciones clinicas: Presentamos el caso de una lactante de 16 meses que con-
sulta en Urgencias por cuadro de corta evolucién de fiebre y rechazo de la deambu-
lacién. La exploracidn fisica reveld rechazo del apoyo de miembro inferior izquierdo,
con leve limitacién a la abduccién de cadera sin otros hallazgos. En Urgencias se
realiza analitica y ecografia de caderas que fueron normales. Se decidid ingreso.
Durante su evolucién persistio el cuadro febril y el dolor e impotencia funcional y
en analiticas seriadas presento leve elevacidn de reactantes de fase aguda. Se solici-
té RMN con hallazgo de osteomielitis femoral, absceso intradseo y miositis adya-
cente. Se inicia tratamiento con Cloxacilina y Cefotaxima, suspendiendo Cefotaxima
tras la documentacion de hemocultivo positivo para S. aureus meticilin sensible.
Conclusiones: Ante la presencia de dolor osteoarticular y fiebre, las pruebas de
laboratorio y de imagen son imprescindibles para la precocidad del diagndstico y
tratamiento.

El inicio precoz del tratamiento adecuado ayudard a prevenir el dafio sobre la placa
de crecimiento, lo que afectaria de forma definitiva el potencial de crecimiento.

ESFEROCITOSIS HEREDITARIA: DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE LA ANEMIA HEMO-
LITICA NEONATAL

Lorente Nicolds, A; Martinez Ferrandez, C; Inglés Torres, E; Gil Sanchez, S; Garcia
Gonzalez, A.; Lloreda Garcia, J.M. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Santa
Lucia. Cartagena.

Introducciéon y fundamentos: Se expone un caso de Esferocitosis Hereditaria de
presentacion en el periodo neonatal con el objetivo de resaltar la relevancia de un

35



Revista de la SPSE - n° 16, 2013

diagndstico precoz para el tratamiento y seguimiento de la anemia hemolitica y sus
complicaciones.

Observaciones clinicas: Recién nacida a término de peso adecuado, que ingresa en
la Unidad de Neonatologia a las 48 horas de vida por hiperbilirrubinemia severa.
Entre los antecedentes familiares destaca: madre sana, grupo y Rh 0 negativo; en la
rama paterna: padre, abuelo, tio y prima de la nifia diagnosticados de esferocitosis.
A su ingreso se instaura fototerapia y se solicitan exdmenes complementarios ante
la sospecha de esferocitosis hereditaria. Muestra hiperbilirrubinemia a expensas de
bilirrubina indirecta, hematocrito normal, haptoglobina disminuida, grupo sangui-
neo 0 positivo y test de Coombs directo negativo. Frotis de sangre periférica y test
de fragilidad osmodtica compatibles con esferocitosis. Cursa con descenso de bili-
rrubinemia (se retira fototerapia al octavo dia de vida), no precisando exanguino-
transfusidon. Progresiva anemizacion, precisando transfusién de concentrado de
hematies a los 27 dias de vida. Actualmente en seguimiento en la unidad de hema-
tologia infantil.

Comentarios: La Esferocitosis Hereditaria o enfermedad de Minkowski-Chauffard es
la forma mas frecuente de anemia hemolitica congénita en la poblacion caucasica.
Aln asi, su incidencia no es muy elevada: 1 caso por cada 5000 nacimientos. Exis-
ten distintas formas clinicas de la enfermedad, pero las crisis hemoliticas con la
triada anemia, ictericia y esplenomegalia constituyen la presentacidn clasica. La
evolucion natural suele ser benigna, aunque suele requerir soporte transfusional, y
en casos determinados esplenectomia.

Debemos incluir la esferocitosis dentro del diagndstico diferencial de la ictericia
neonatal y/o anemia hemolitica. Una adecuada historia clinica, detallando los ante-
cedentes familiares nos puede orientar hacia el adecuado diagndstico. El abordaje
terapéutico precoz junto con un seguimiento estrecho suelen condicionar un buen
prondstico.

TUMORES TESTICULARES Y PARATESTICULARES EN LA INFANCIA
Rojas Ticona, J; Fernandez lbieta; M; Ruiz Jimenez, JI; Nortes Cano, L; Girdn Vallejo,
O; Martinez Castafio, |. Servicio de Cirugia Pediatrica. HCUVA.

Introduccidn: Los tumores testiculares y paratesticulares representan el 1-2% de los
tumores sélidos en la infancia. Aunque tradicionalmente han sido considerados
malignos, los tumores mds frecuentes en la edad pediatrica prepuberal son benig-
nos.

Material y métodos: Se presenta una revision retrospectiva de todos los tumores
testiculares de menores de 12 afios, diagnosticados y tratados en nuestro ambito
clinico desde 1998 hasta 2013. Se recogieron datos sobre su forma de presentacion,
estudio y manejo.
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Resultados: Un total de 13 nifios con tumores testiculares prepuberales fueron
identificados. La edad media de presentacion fue 4,3 afos. La presentacion clinica
en forma de masa palpable testicular se dio en 9 casos (69,2%). La ecografia fue la
primera prueba diagndstica solicitada en todos los casos. Los niveles de marcadores
tumorales: alfafetoproteina y BhCG fueron normales en todos los casos. En el estu-
dio anatomopatoldgico el 69,2% de los tumores fueron benignos (4 teratomas ma-
duros, 2 tumores de células de Leydig, 1 teratoma inmaduro, 1 tumor de células de
la granulosa tipo juvenil y 1 tumor benigno con lesién no neoplasica). Los tumores
malignos fueron 3 rabdomiosarcomas (23,1%) y 1 tumor del saco vitelino (7,7%). La
edad media de los benignos fue 5,4 afios y de los malignos 1,8 afios, sin diferencia
estadisticamente significativa (p=0,09). De las lesiones neoplasicas 7 fueron de es-
tirpe germinal (58,4%) y 5 no germinales (41,6%). En el manejo quirdrgico se realizd
orquidectomia en todos los tumores malignos y 4 benignos, y tumorectomia en los
5 benignos restantes. Los 3 casos de rabdomiosarcoma recibieron quimioterapia
adyuvante con vincristina y actinomicina. No se describieron recurrencias.
Conclusiones: Los tumores testiculares prepuberales son distintos a los que se pre-
sentan en la etapa postpuberal y adulta. Los tumores primarios de estirpe germinal
son mas frecuentes. El tratamiento conservador es una opcién factible en tumores
testiculares benignos.

QUISTES MESENTERICOS EN LA EDAD PEDIATRICA

Fernandez lbieta M; Sanchez Morote JM; Garcia Aranda MJ; Martinez Castafio [;
Giréon Vallejo O: Ruiz Jimenez; JI. Servicio de Cirugia Pediatrica.. Hospital Clinico
Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia

Introduccion.- Los quistes mesentéricos son estructuras quisticas, integradas en el
tejido del mesenterio o del epiplon, habitualmente de origen linfatico en nifios, a
diferencia de los adultos, cuyo origen es frecuentemente mesotelial.

Objetivos.- Hemos revisado los casos de quiste mesentérico no enterégeno, para
filiar su etiologia.

Material y métodos.- Revisidn de historias clinicas y biopsias de los casos de quistes
mesentéricos en el periodo 2002-2012 en pacientes menores de 12 afios.
Resultados.- Encontramos 6 pacientes, con edad media de 5,3 afios (rango 3-11). El
diagnodstico fue ecografico en todos. La clinica fue aguda (< 72 horas ) en el 50%,
subaguda (3 meses) en uno de ellos (16%) y crénica (> 6 meses) en 2 (33,3%). Todos
presentaron dolor abdominal y 5 (83%) vémitos, la mitad distensién abdominal, el
33% fiebre, y ninguno presentd obstruccidon abdominal. Se intervino en las primeras
24 horas del diagndstico al 50%, el resto una media de 2,3 dias después. El quiste
fue pediculado en la mitad, en el resto fue de morfologia sésil, (por ello requirié
reseccion y anastomosis). El tamafio medio fue de 9,4 x 7,6 cm. La histologia de
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todos ellos reveld epitelio laminar, musculo liso y tejido linfoide compatible con
malformacion linfatica/linfangioma. La evolucién fue favorable en todos, sin recu-
rrencia.

Conclusiones.- En nuestra serie de pacientes pediatricos, los quistes mesentericos
resultaron ser malformaciones linfaticas del mesenterio o del epiplon,. Los quistes
pueden tener una clinica larvada o debutar con una torsién del quiste de forma
abrupta. En ciertos casos, estan integrados en el mesenterio y requieren reseccion
del asa intestinal afecta y anastomosis.

ADHERENCIAS BALANO PREPUCIALES Y FIMOSIS, TRATAMIENTO TOPICO VS CIRU-
GIA

Vargas Uribe, MC; Rial Asorey, SM; Ruiz Pruneda, R; Hernandez Bermejo, JP. Servicio
de Cirugia Pediatrica. Hospital Universitario Santa Lucia. Cartagena

Estudio retrospectivo de 3 % afios de duracidén (mayo 2007-octubre 2010) en con-
sulta de Cirugia Pediatrica referidos como fimosis, pero fueron tratados inicialmen-
te con Betnovate® por tratarse de adherencias balano prepuciales o fimosis leves
susceptibles a tratamiento médico tdpico local
Se estudiaron un total de 227 nifios, con edades comprendidas de 15 meses a 10
afos, con una media de edad de 3 afios. Con adherencias balano prepuciales fran-
cas o discreta fimosis. Se indicd tratamiento tépico con Betnovate® en prepucio,
siguiendo un esquema de dos veces al dia los primeros 15 dias + ejercicios de dila-
tacion prepucial, luego betnovate tdpico en el prepucio por 45 dias + ejercicios de
dilatacién prepucial. Reevaluacion a los dos meses del tratamiento. Aquel que ne-
cesitara repetir el tratamiento se dejaba con ejercicios de dilatacidon prepucial con
vaselina por 2 meses y luego reiniciar el mismo tratamiento indicado previamente
con Betnovate®. Después de esto valoramos y nos encontramos con las siguientes
posibilidades:

1.Glande sin adherencias balano prepuciales con un solo tratamiento.

2.Pacientes que necesitaron un segundo esquema de tratamiento.

3.Pacientes que con anestesia local en la consulta se le terminaron de liberar las

adherencias balano prepuciales.

Todos los pacientes que cumplian los criterios mencionados, tuvieron respuesta
adecuada al tratamiento con Betnovate® siempre que estuviesen acompafiados de
ejercicios de dilatacidén o retraccién prepucial en la forma adecuada. Aquellos pa-
cientes que al examen fisico requirieron de tratamiento quirdrgico: circuncisién vs
plastia prepucial segun técnica de duhamel no fueron incluidos en este estudio, ni
los nifios menores de 15 meses con fimosis fisioldgica. Presentamos este estudio ya
qgue es un motivo frecuente de referencia de los pediatras a las consultas de cirugia
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pediatrica, cuyo tratamiento bien aplicado puede ser llevado a cabo por su médico
tratante y evitar la referencia a las consultas especializadas

FALLO HEPATICO AGUDO: LA IMPORTANCIA DE UN DIAGNOSTICO PRECOZ

Nuiez Lépez, MI; Montero Cebrian, T; Nicoldas Gémez, C; Garcia Mancebo, ML;
Mula Garcia, JA; Martinez Marin,L. Servicio de Pediatria. Hospital Rafael Méndez.
Lorca.

Introduccidn: El fallo hepatico agudo (FHA) en nifios es un trastorno multisistémico
caracterizado por coagulopatia no debida a sepsis o CID, refractaria a administra-
cién de vitamina K sin datos de enfermedad hepdtica conocida y bioquimica de ne-
crosis. La etiologia mas frecuente en neonatos-lactantes son las enfermedades me-
tabdlicas y las infecciones, mientras que los téxicos lo son en niflos mayores. Repor-
tamos los casos de FHA en nuestro hospital comarcal en los ultimos dos afios.

Casos clinicos:

Escolar de 6 afios con fiebre y rechazo del alimento. Presenta dolor abdominal en

angulo hepdtico. Analitica: GOT/GPT 553/570 U/L, Act PT 54%, TP 17,7. Serologia
VEB positivo. Evolucién favorable.
Lactante de 15 meses con vomitos e intolerancia oral. Exploracién fisica normal.
Analitica: GOT/GPT 1704/1613 U/L, Bilirrubina total 2 mg/dl, ActPT 34%, TP 22.3.
Evolucion favorable con diagnéstico de FHA de etiologia desconocida.
Lactante de 4 meses con rechazo del alimento y febricula. Presenta mal estado ge-
neral, palidez cutdnea, desnutricién severa. Polipnea subcostal. Distension abdomi-
nal importante. Analitica: GOT/ GPT 120/67 U/L, Bilirrubina total 1.6, Proteinas to-
tales 3.5, Albumina 1.6, Hb/ Hto 7.6/23%, Plaquetas 49.000. Act Prot 33%, TP 19.6.
Eco abdominal: cirrosis hepatica con signos de hipertension portal. Diagnéstico de
FHA de etiologia desconocida (sospecha de metabolopatia). Exitus por complicacion
aguda hemorragica.
Conclusiones: El FHA supone un gran reto diagndstico, presentando unas manifes-
taciones clinicas iniciales inespecificas. Cuando la lesién progresa aparecen sinto-
mas secundarios a pérdida de funcidn detoxificadora y sintética hepatica (encefalo-
patia, coagulopatia, sepsis, insuficiencia renal y fallo organico). Por tanto, es fun-
damental el reconocimiento precoz del cuadro, determinando la etiologia si es po-
sible, iniciar terapia especifica si existe, prevenir y tratar las posibles complicaciones
e instaurar racionalmente terapias de soporte. Por ultimo, es vital valorar la severi-
dad de la lesién hepdtica y la necesidad de transplante hepdtico.
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BLOQUEO AV COMPLETO CON DISOCIACION AV ISORRITMICA, UNA ENTIDAD CON
DIFICULTADES DIAGNOSTICAS

Nuiez Lopez, M.1.; Martinez Lorente M.I; Espin Lopez, IM*, Castro Garcia, FI*; Gar-
cia Mancebo, M.L;, Gomez Alcaraz; L.E. Servicio de Pediatria, Hospital Rafael Mén-
dez, Lorca. *Seccién de Cardiologia Pediatrica, HCUVA.

Introduccion: El bloqueo de la conduccién AV (BAV) es un trastorno del ritmo en el
que los impulsos auriculares son conducidos con retraso o no son conducidos en
absoluto a los ventriculos. Aplicando criterios electrocardiograficos, el BAV se clasi-
fica tradicionalmente en primer grado, segundo o tercer grado (completo). Defini-
mos este Ultimo como aquel en el que ninguno de los impulsos auriculares llega a
los ventriculos apreciandose en el ECG una disociacion entre las ondas P y los com-
plejos QRS. Presentamos el caso clinico de una paciente con BAV de tercer grado
con disociacion isorritmica AV, lo que dificulté el diagndstico.

Caso clinico: Escolar de 3 afos derivada por auscultacién de soplo sin otra sintoma-
tologia asociada. No presenta antecedentes familiares de interés. La madre refiere
fiebre intermitente de 15 dias de duracion y sintomas catarrales el mes previo al
proceso cardioldgico. En la exploracidn destaca bradicardiay soplo sistdlico 2/6 en
mesocardio. Electrocardiograma (ECG): FC 45 Ipm. Eje P 439. Eje QRS 899, 78 ms.
QTc 389ms. Disociacién AV practicamente isorritmica (frecuencia auricular doble de
la ventricular). Ritmo de escape de QRS estrecho. Ecocardiograma: normal. ECG-
Holter: FC media 47/min (27-69). BAV completo con frecuencia ventricular en tor-
no a 50/min durante el dia y 40/ min durante el suefio. RR maximo 3.2s. Se solicita
anti-Ro y anti-La a la madre, pendientes resultados. Se diagnostica de bloqueo AV
completo idiopdtico, procediéndose a la colocacién de marcapasos endocavitario
unicameral modo VVI.

Conclusiones: Los BAV completos son raros en nifios pudiendo ser congénitos o
adquiridos (cirugia, miocarditis). La mayoria es posible diagnosticarlos con un ECG
aunque la presencia de una disociacion AV isorritmica puede dificultar el diagndsti-
co. La arritmia sinusal ventriculofdsica es caracteristica de los mismos. La colocacion
de marcapasos constituye su tratamiento definitivo.

HIPERTERMIA MALIGNA: POTENCIALMENTE LETAL SIN UN DIAGNOSTICO PRECOZ
Alvaro Mula Antén, Pedro Mondéjar Lépez, Maria Cruz Ledn Sanchez, Paulo Reyes
Rios*, Angel Brea Lamas, Ana Galera Mifiarro. Servicio de Pediatria. HCUVA. *Servi-
cio de Cirugia Infantil. HCUVA.

Introduccion: La hipertermia maligna es un sindrome hipermetabdlico agudo de-
sencadenado por agentes anestésicos inhalados y succinilcolina. Su incidencia es
baja (1:14.000 anestesias pediatricas) pero su inicio agudo y su curso fulminante y
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rapidamente fatal hace que deba ser una entidad a considerar en nuestra especiali-
dad.

Caso clinico: Lactante de 7 meses ingresado en cirugia tras realizacién de Fundupli-
catura de Nissen y gastrostomia. Antecedentes familiares: padres consanguineos
(primos hermanos) y hermana de 12 afios con sordera congénita. A. Personales con
consumo de cannabis materno durante el embarazo. Amniocentesis y cariotipo
normales. Ingresa en Neonatologia con 24 horas de vida por hipoglucemia y succién
débil, presentando datos compatibles con sindrome polimalformativo con afecta-
cién neuroldgica (cataratas bilaterales congénitas, hipotonia, pies equinos varos,
fosa oval permeable e hipoacusia). A la hora de la intervencion quirurgica inicia
deterioro clinico brusco con mala coloracidn, frialdad acra, taquicardia, hipertonia
generalizada y aumento de temperatura corporal hasta 40.92 C. Ingresa en UCI-Pe-
diatrica con mal estado general, TA 80/42 e hipoventilacion generalizada, consta-
tandose en registro electrocardiografico taquiarritmia a 230 Ipm de QRS ancho que
cede de forma espontdnea cuando se procedia a desfibrilar. Tras expansidon con
suero salino, se intuba, destacando en gasometria: Ph 6.94, PCO2 91 con lactato
hasta 10.1 mg/dl. Durante la cirugia se habia utilizado Sevoflorano, un anestésico
implicado con frecuencia en la hipertermia maligna. Tras iniciarse hiperhidratacion,
antipirexia y medidas fisicas para el descenso de la temperatura. se administra pri-
mera dosis de Dantroleno presentando rapida mejoria clinica con descenso de
temperatura, buena vascularizacién periférica y normalizacion gasométrica progre-
siva.

Conclusion: La aparicion brusca de fiebre, rigidez muscular y colapso hemodinami-
co en un paciente previamente anestesiado, debe orientarnos hacia el diagndstico
de esta entidad y la necesidad de llevar a cabo un tratamiento precoz y agresivo,
con correccion de la acidosis metabdlica y administracion del relajante muscular
dantroleno, cuya utilizacién ha reducido la mortalidad de estos pacientes a menos
del 5%.

VALOR DE LA CETONEMIA CAPILAR EN EL DEBUT DE DIABETES TIPO 1
Sanchez Soler, MJ; Micol Martinez, O; Diaz Faura, MC; Garcia Lax, A; Lopez Robles,
MV; Rodriguez Caamaiio, J.

Introduccidn: La determinacién de betahidroxibutirato en sangre capilar (cetone-
mia) es una técnica accesible en nuestro servicio. Su determinacién nos ayuda al
diagnéstico y decisién del tratamiento adecuado en el debut de diabetes. Clasica-
mente, se ha utilizado la determinacion de cuerpos cetdnicos en orina, con el retra-
so que representa el conseguir la muestra y las limitaciones de sus resultados.
Objetivo: Comprobar el uso y utilidad de la cetonemia capilar en el debut de diabe-
tes.
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Métodologia: Estudio descriptivo retrospectivo de los pacientes atendidos en Ur-
gencias por debut de diabetes tipo 1 durante los afios 2011 y 2012 y estudiamos
edad, sexo, tiempo de evolucion de la clinica, glucemia, cetonemia capilar, cuerpos
cetdnicos en orina, pH y bicarbonato.

Resultados: Hallamos 51 casos de debut de diabetes atendidos (0.42/1000 consul-
tas/afio), con edad media de 6.06 (DE: 2.86), 25 nifios y 26 nifias, mayor incidencia
en otofio y primavera, tiempo medio de evolucién de los sintomas de 22 dias. La
media de la glucemia fue de 423(DE: 176), el 49% de los casos debutaron con ce-
toacidosis: 19% acidosis leve, 8% moderada y 7% grave. Se realizd cetonemia capilar
en 25 de los casos (47%). Los valores de cetonemia se correlacionaron con el pHy el
bicarbonato, de forma que el 100% de los casos que presentaban acidosis presen-
taban cetonemia mayor de 3 mmol/L; sin embargo esta relacién no se encontraba
en los valores de cuerpos cetdnicos en orina.

Conclusiones: La determicacion de la cetonemia capilar es un buen parametro, que
junto con la glucemia y valores gasométricos nos ayudan en el estudio inicial del
debut de diabetes, siendo mas facil de determinar y mas representativo de la gra-
vedad de la cetoacidosis que los cuerpos cetdnicos en orina. Y a pesar de disponer
de su determinacion en nuestro servicio no la utilizamos en todos los casos.

SINDROME DEL NINO ZARANDEADO: FORMAS DE PRESENTACION

Garnés Sanchez , CM; Puche Mira, A; Villacieros Hernandez, L; Domingo Jimenez, R;
Martinez Salcedo, E; Alarcon Martinez H, MAyordomo Serna, M. Seccidon Neurope-
diratria. Hospital Clinico Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia. Hospital Uni-
versitario Santa Lucia. Cartagena

Introduccion: El sindrome del nifio zarandeado constituye la causa mas frecuente
de TCE grave en menores de un afio, con una tasa anual de incidencia de 11-24 ca-
s0s/100000, de ahi la importancia de este sindrome.

Fundamentos: Describir mediante 3 casos clinicos las diferentes formas de presen-
tacion de este sindrome.

Observaciones clinicas: Presentamos 3 pacientes con diferentes formas de presen-
tacion pero que cumplen los criterios de este sindrome (hematomas subdurales,
areas de encefalomalacia y hemorragia retiniana). Uno de los casos con presenta-
cion aguda, otro que consulta por megacefalia y otro que se presenta como un de-
but de epilepsia. Los tres casos tiene en comun la existencia de factores socio-eco-
némicos adversos: inmigracion, problemas econdmicos, separacién matrimonial.
Comentarios: Este sindrome se produce por un mecanismo de aceleraciéon-desace-
leracion y ocurre principalmente en el primer afio de vida. Entre los factores intrin-
secos que lo favorecen se encuentra la prematuridad y la encefalopatia previa, en-
tre los factores extrinsecos destacan padres jovenes, mala situacién socio-econdmi-
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ca, alcoholismo, drogadiccion o una situacién inestable de la pareja. La forma aguda
del sindrome se caracteriza por la presencia de crisis, alteraciones del nivel de cons-
ciencia, hipotonia, vomitos y/o compromiso respiratorio, con la presencia de una
triada clinico-radiolégica consistente en lesiones hipdxico-isquémicas, hematoma
subdural y hemorragias retinianas. La evolucién habitual es hacia un dafo cerebral
permanente que provocara retraso mental, disminucion de la vision, epilepsia etc.
Destacar la importancia de prevenir y alertar a las familias de los graves dafios que
puede producir el zarandeo accidental o como agresion intencionada en un nifio.

SEPSIS TARDIA POR STREPTOCOCCUS AGALACTIAE ASOCIADA A VIRUS RESPIRA-
TORIO SINCITIAL EN GRANDES PREMATUROS: ¢UN FACTOR PREDISPONENTE?
Martinez Ferrandez, C; Gil Sdnchez, S; Inglés Torres, E; Lorente Nicolas, A; Lloreda
Garcia; JM; Garcia Gonzélez, A. Hospital Universitario Santa Lucia. Cartagena.

La infeccidn por Streptococcus agalactiae o estreptococo del grupo B (EGB) conti-
nua siendo una causa de elevada morbilidad y mortalidad en recién nacidos, siendo
la sepsis y meningitis sus manifestaciones principales, distinguiéndose una infeccién
precoz y otra tardia, tras el 72 dia de vida. Los protocolos de reconocimiento del
estado de portador en las mujeres embarazadas y el manejo segun otros riesgos
asociados (rotura prolongada de membranas, fiebre materna, etc), han conseguido
reducir las cifras de sepsis precoz por EGB en los tltimos afios, pero la tasa de infec-
ciones tardias por EGB ha permanecido estable (0.5/1000 recién nacidos vivos), con
una elevada morbilidad y mortalidad, especialmente en nifios prematuros, proba-
blemente por la menor eficacia de las medidas llevadas a cabo hasta el momento.
Describimos 2 casos de sepsis tardias por EGB en 2 grandes prematuros (una aso-
ciada a celulitis-adenitis y otra sin foco) de debut junto a coinfeccién por el virus
respiratorio sincitial (VRS), proponiendo el posible papel del VRS como favorecedor
de esta infeccion en prematuros. Hasta nuestro conocimiento, son los Unicos casos
de sepsis tardia por EGB asociados a infeccion por VRS en grandes prematuros.

Los factores predisponentes para el desarrollo de sepsis tardia por EGB estan poco
clarificados. Se cree que es debida a una colonizacion persistente, adquirida via
vertical u horizontal, con infeccion posterior. La patogenia de esta infeccion, inclui-
dos factores del germen y del hospedador, estd menos definida que en las sepsis
verticales por EGB. Se han descrito casos de brotes de sepsis tardia por EGB de
transmision horizontal. Otros factores descritos son la prematuridad, Apgar bajo al
primer minuto, tratamiento antibidtico en la primera semana de vida, profilaxis
antibiética materna, la coninfeccién por VIH, raza negra, edad menor de 20 afios,
EGB positivo en la madre, leche materna contaminada, embarazo multiple, etc. Se
han asociado infecciones virales a sepsis tardias por EGB en lactantes entre 5y 12
meses, sugiriendo la infeccidon viral como el desencadenante de este cuadro. Se ha
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demostrado en ratones que la infeccién por influenza puede favorecer el paso del
meningococo a sangre si esta previamente en la nasofaringe o faringe.

Los clinicos deben estar alerta ante deterioros bruscos del estado general de pre-
maturos con bronquiolitis VRS+, no solo por la posibilidad de sobreinfeccién pul-
monar bacteriana, sino por ser ademas un posible desencadenante de sepsis tardia
por EGB, debiendo cubrir esta posibilidad durante los primeros meses de vida.

EVALUACION DEL PACIENTE PEDIATRICO CON PIELONEFRITIS AGUDA
Lorente Sdnchez, MJ; Micol Martinez, O; Olmos Sanchez, M; Alcaraz Saura, M; Pérez
Céanovas, Cy Rodriguez Caamaiio, J. Urgencias de Pediatria. HCUVA

Introduccion: El manejo ambulatorio de pacientes con sospecha de pielonefritis
aguda (PNA) y buen estado general ha demostrado ser eficaz por lo que el reto ac-
tual radica en encontrar parametros clinicos, analiticos y de imagen que orienten a
su diagnéstico.

Objetivos: Describir el seguimiento ambulatorio de pacientes con sospecha de PNA.
Encontrar datos clinicos y analiticos que nos orienten a su diagndstico. Evaluar la
eficacia de la ecografia doppler en fase subaguda

Metodologia: Estudio retrospectivo de pacientes con diagndstico de sospecha de
PNA seguidos en consulta de Urgencias de Pediatria durante los afios 2011 y 2012.
Analisis de datos clinicos, analiticos, microbioldgicos y de imagen

Resultados: De los 194 pacientes en seguimiento, se descartaron 33 por resultado
de urocultivo negativo o contaminado conformando una muestra total de 161. Edad
media 21+25 meses (grupo de edad mayoritario de 3-12 meses). Predominio sexo
femenino sin predominio estacional. Fiebre como marcador clinico necesario sien-
do de alto grado (<392C) en el 70,3%. E. coli como mayor germen causal (86,3%).
Cefalosporinas como antibioterapia empirica elegida (91,9%) con descenso de amo-
xicilina-clavuldnico (4,3%). Ecografia doppler a la totalidad de la muestra con resul-
tado actual en 134 pacientes, siendo patoldgica en 27 y mostrando datos de hipoa-
flujo focal como marcador de sospecha de PNA en 6. Resultados de DMSA tardio (6
meses) en 39 pacientes (58,9% patoldgicos). Ningun paciente precisé ingreso du-
rante seguimiento. Debido al escaso nimero de ecografias y DMSA alterados no
encontramos significacion estadistica en su comparacidn con datos clinicos o anali-
ticos, no obstante se visualiza mayor afectacion en fiebre elevada vy si alteracion
ecografica en fase subaguda.

Conclusiones: El manejo ambulatorio de estos pacientes se ha demostrado vélido al
no precisar ingreso en seguimiento. Escasa alteracion ecografica en paciente con
sospecha de PNA. No constatada relacion de parametros analiticos y afectacion
renal, si mayor frecuencia en fiebre de alto grado. Disminucién en uso de amoxicili-
na-clavuldnico como antibioterapia empirica.
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XANTINURIA HEREDITARIA EN DOS HERMANOS ASINTOMATICOS
Lorente Sdnchez, MJ; Garcia Lax, A; Pifiero Fernandez, JA; Lépez Gonzalez,V; Vicente
Calderdn, C; Gracia Manzano, S. Servicio de Nefrologia Infantil. HCUVA.

Introduccion: La xantinuria es una enfermedad genética de herencia autosomica
recesiva, con penetrancia incompleta incluida en los defectos del metabolismo de
las purinas. Se caracteriza por un déficit de xantina oxidorreductasa/deshidrogena-
sa que provoca un fallo en la degradacién de la hipoxantina y la xantina a acido uri-
co, conducioendo a la acumulacién de las mismas en la orina, con aparicién de cal-
culos radiotransparentes. Se han descrito tres tipos: TIPO I: Deficit aislado de xanti-
na oxidasa (XO) (XDH, 2p23.1), TIPO IlI: déficit de XO y aldehido oxidasa (AO) (MO-
COS, 18q12.2), (se pueden diferenciar mediante test de alopurinol) TIPO IlI: déficit
cofactor molibdeno ( XO, AO, sulfito oxidasa). Se sospecha ante hipouricosuria e
hipouricemia y se puede confirmar mediante cuantificacion xantinuria, analisis cal-
culos y analisis genético-molecular. Ante la ausencia de tratamiento especifico, se
aconseja dieta baja en purinas y elevada ingestion hidrica. Presentamos dos casos
de xantinuria en hermanos

Caso 1: Vardn de 10 afios que ingresa por cefalea e hipertension arterial de 6 meses
de evolucion . Antecedentes familiares: padres consanguineos de primer grado, HTA
familiar,no litiasis. Durante el estudio, presenta como hallazgo casual hipouricemia (
0.7 mg/dL) con hipouricosuria (42 mg/dia/1.73). No evidencia de litiasis. Ante la
sospecha de xantinuria se realiza sobrecarga oral con Alopurinol, indicando Xanti-
nuria tipo Il. Estudio genes XDH, 2p23.1 y MOCOS, 18q12.2: No se encuentran mu-
taciones

Caso 2: Escolar de 5 afios en seguimiento tras diagnostico en hermano de xantinu-
ria. Se detecta hipouricemia con hipouricosuria, por lo que realiza sobrecarga con
Alopurinol, que resulta compatible con Xantinuria tipo Il. No evidencia de litiasis.
Estudio negativo en padres y otro hermano. Estudio genes XDH, 2p23.1 y MOCOS,
18g12.2: No se encuentran mutaciones

Discusion: El diagndstico correcto y temprano, junto con sencillas medidas dietéti-
cas, es imprescindible para prevenir las complicaciones renales y ofrecer un exce-
lente prondstico

LITIASIS BILAR COMO CAUSA DE ABDOMEN AGUDO. TRES CASOS DE DIFERENTE
PRESENTACION EN NUESTRO CENTRO. MANEJO Y TRATAMIENTO

Ruiz Pruneda R, Vargas Uribe MC, Hernandez Bermejo JP, Rial Asorey SM, Cortes
Mora P*, Benavente Garcia J*. Servicio de Cirugia Pediatrica. *Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Santa Lucia Cartagena
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Introduccion: La litiasis biliar es poco frecuente en la infancia (0,13 - 1,9%) aunque
su diagndstico ha ido progresivamente en aumento (optimizacion estudios de ima-
gen). La etiologia es principalmente idiopatica aunque en muchos casos se hallan
factores predisponentes. Suele ser asintomatica y la clinica va desde molestias di-
gestivas leves hasta complicaciones como colecistitis, coledocolitiasis y pancreatitis.
El tratamiento quirdrgico esta indicado principalmente en aquellos pacientes con
manifestaciones clinicas relacionadas con la litiasis, siendo la colecistectomia lapa-
roscopica la técnica de eleccién.

Fundamentos: Presentamos 3 casos de litiasis biliar complicada con diferentes for-
mas de presentacion, gravedad y manejo. Todos tratados de forma definitiva me-
diante colecistectomia laparoscdpica con buena evolucién posterior.

El primero es un nifio ecuatoriano de 9 afios con obesidad y antecedentes familia-
res de colelitiasis que presentd una clinica de dolor abdominal recurrente de un
mes de evolucion que se intensifica el dia del diagndstico de colelitiasis en servicio
de Urgencias. Se trata de forma conservadora hasta la cirugia programada 2 meses
después. La segunda es una nifia peruana de 10 afios que debuta con una pancrea-
titis necrdtico-hemorragica complicada con pseudoquiste pancredtico en su pais
precisando ingreso de hasta 3 meses y con diagndstico de colelitiasis posteriormen-
te. La cirugia electiva se realiza a los 11 meses del debut. El tercero es un nifio ma-
rroqui de 8 afios que debuta como una colecictitis aguda litidsica que se trata de
forma conservadora presentando evolucion térpida con pancreatitis aguda durante
el ingreso por lo que la cirugia se retrasa un mes y medio.

Observaciones clinicas: La litiasis biliar complicada es poco frecuente en la edad
pediatrica, sin embargo tiene una alta morbilidad si no se trata adecuadamente y
precisa de un manejo médico-quirdrgico complejo. La colecistectomia laparoscépi-
ca como tratamiento definitivo tras el manejo médico agudo es la técnica de elec-
cién con buenos resultados.

MENINGITIS NEONATAL EN EL HOSPITAL GENERAL SANTA LUCIA
Inglés Torres E; Lorente Nicolds A; Martinez Ferrandez C; Gil Sdnchez S; Lloreda Gar-
cia JM; Garcia Gonzalez A. Hospital Universitario Santa Lucia. Cartagena.

Introduccion: La clinica de meningitis neonatal es indistinguible de la sepsis y hasta
un tercio de los casos de sepsis se acompafian de meningitis. En otro pequefio por-
centaje, puede haber meningitis con hemocultivos negativos. Las bacterias respon-
sables con mayor frecuencia de meningitis neonatal precoz (clinica en los primeros
3 dias de vida) son el S. agalactiae, E. coli y Listeria monocytogenes, que son gér-
menes de colonizacién materna en el canal del parto. En los casos de infeccion tar-
dia (>3dias) el germen mas frecuentes es el S. coagulasa negativo.
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Objetivos: comprobar si la etiologia de meningitis neonatal en nuestro hospital se
asemeja a la descrita en la literatura, calcular la incidencia de esta entidad, y valorar
la importancia de realizar puncion lumbar en neonatos con sospecha de sepsis-me-
ningitis.

Métodos: revisidon de las punciones lumbares realizadas en la Unidad de Neonato-
logia de HGU Santa Lucia entre enero y noviembre de 2012, con anélisis citobio-
quimico y cultivos del liquido cefalorraquideo. Entre los casos con alteracién en
estos parametros, se analizaron los hemocultivos, analiticas sanguineas (leucocito-
sis o leucopenia, proteina C reactiva) y clinica de los pacientes.

Resultados: se analizaron 34 punciones lumbares. En 9 de ellas (26.5%) se detecta-
ron alteraciones histoquimicas/microbioldgicas compatibles con meningitis (tabla
1), detectando el agente causal en LCR en 4 de los casos. Fueron viricas un 11.1%
(con deteccidn de enterovirus en LCR), bacterianas un 33.3% (aislando S. epidermi-
dis, S. agalactiaey S.pneumoniae en el cultivo del LCR), y asépticas un 55.5%.
Conclusiones: entre los neonatos sometidos a puncién lumbar se aprecia una alta
incidencia de meningitis. La etiologia bacteriana de meningitis neonatal mas fre-
cuente en nuestra unidad son S.agalactiae, S. pneumoniae y S. epidermidis, apre-
ciando que no difiere significativamente de la publicada en la bibliografia. Aten-
diendo a la clasificacién cronolégica de esta entidad, nuestra unidad comparte etio-
logia con la descrita en la literatura tanto en la meningitis de comienzo precoz
(S.agalactiae), como en la tardia (S. epidermidis). Es importante realizar una pun-
cion lumbar en neonatos con sospecha de sepsis para el diagndstico de sepsis-me-
ningitis, lo cual influird en la eleccién y dosis del antibidtico y en la duracion del
tratamiento. En la mayoria de ocasiones no es posible detectar el agente etioldgico,
etiquetando el caso como meningitis aséptica. Se recomienda realizar el estudio
virico del LCR para aumentar el grado de filiacion y alcanzar diagnédsticos etioldgicos
de meningitis en una mayor proporcion de casos.

MANEJO EN URGENCIAS DE PATOLOGIA BRONQUIAL CON DIFICULTAD RESPIRA-
TORIA AGUDA

Contessotto Avilés C, Garcia-Marcos Barbero P, Sanchez Soler MJ, Rodriguez Garcia
J, Solano Navarro, C y Rodriguez Caamafio J. Urgencias de Pediatria. HCUVA

Introduccidn: La dificultad respiratoria aguda es un motivo frecuente y potencial-
mente grave de consulta en Urgencias. Es importante un adecuado abordaje del
paciente.

Objetivos: Analizar la asistencia en cuadros de insuficiencia respiratoria aguda.
Evaluar la idoneidad del tratamiento en funcién de la gravedad del cuadro. Tratar
de determinar la posible correlacién entre tratamiento de mantenimiento previo y
gravedad de la crisis o posterior evolucién.
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Metodologia: Se lleva a cabo un estudio observacional retrospectivo de los cuadros
de broncoespasmo asistidos durante el afio 2012. Realizamos analisis descriptivo de
los datos y analisis estadistico utilizando la Chi-cuadrado para variables categoricas
y el test t- student o Kruskal-Wallis para las variables continuas.

Resultados: Se analizan 815 casos que suponen un 1.4% del total de asistidos en
urgencias en 2012. Seguimos la distribucion por gravedad segun Score Pulmonar:
leve (55.8%), moderado (38.1%) y grave (6.1%). Acerca del tratamiento crénico pre-
vio, el 9.5% reciben corticoide inhalado, 9.1% montelukast, 6% monteklukast + cor-
ticoide inhalado, y 2.1% corticoide + B2 agonista de larga duracion y 73.3% ningun
tratamiento. Con respecto al tratamiento administrado, 12.5% recibieron Salbuta-
mol inhalado, 9.4% Salbutamol nebulizado, 49.9% Salbutamol + corticoide y el 5%
Salbutamol + corticoide + bromuro de ipratropio y un 23.4% ningun tratamiento.
Finalmente el destino al alta se distribuye de la siguiente manera: 86.4% alta domi-
ciliaria, 10.4% permanece en Sala Observacién de Urgencias, 3.1% ingresan en plan-
ta y 0.1% en UCI. Encontramos diferencia estadisticamente significativa (p<0.001)
entre Score Pulmonar y tratamiento administrado. Ademas existen diferencias sig-
nificativas (p<0.005) entre tratamiento base y destino al alta.

Conclusiones: El tratamiento de los cuadros de dificultad respiratoria es adecuado a
la gravedad de los mismos segun las escalas de tratamiento que manejamos. Existe
relacion estadisticamente significativa entre la administracion o no de tratamiento
de mantenimiento previo y la evolucion y destino al alta.

INFECCION CONGENITA POR CITOMEGALOVIRUS (CMV): DIFERENTES CARAS DE LA
MISMA MONEDA

Sanchez Soler, MJ; Rico Moncho, L; Navarro Garcia, P; Menasalvas Ruiz, Al; Alfayate
Miguelez, S; Iborra Bendicho, A* Seccion de Infectologia. HCUVA. * Servicio de Mi-
crobiologia. HCUVA

Introduccion; El citomegalovirus es la causa mas frecuente de infeccién congénita
en paises desarrollados. La mayoria de los nifilos naceran asintomaticos, hasta un
13% pueden desarrollar secuelas como hipoacusia y retraso mental.

Objetivos y métodos: Describir los hallazgos clinicos y pruebas diagndsticas realiza-
das en los pacientes con diagndstico de certeza de infeccidon congénita por CMV en
el ultimo afo. Revision de las historias clinicas.

Resultados:
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ventriculome-
galia bilateral
leve con calcifi-
caciones peri-
ventricular
RMN (28 S):
normal

CASO | EDAD | METODO | CUADRO | HALLAZGOS [TTO * MA-| TTO* ALRN
AL DCO CLINICO | PRENATALES | TERNO
DCO*
*Valganciclovir
v.0 a los 3 me-
| RN | PCR orina | Hipoacusia No No ses (6 s)
bilateral * Aumento de
hipoacusia:
\Valganciclovir
V.0 a los 6 me-
ses (12 s)
Il 4m | PCRsan- [Neumonitis No No \Valganciclovir
gre de v.0 a los 5 me-
taldn ses (6 s)
I} RN | PCR orina |Encefalopa-|Ecografia (20 S): No Ganciclovir i.v
tia CIR y dilatacion (2s)
ventricular iz- \vangaciclovir
quierda V.0 (4 s)
IV |Prenatal| PCR liqui- | Asintomati-|Ecografia (20 S):IG anti *Ganciclovir iv
do amnio- co Cardiomegalia [CMV (2 s) + Valganci-
tico leve. (28S) clovir (4 s) al
Ecografia (28 S): nacimiento

*Valganciclovir
V.0 a los 4 me-
ses (6 s)

*DCO: diagndstico, TTO: tratamiento

Conclusiones: La infeccidon congénita por cimotegalovirus es frecuente y probable-
mente infradiagnosticada. Requiere un alto indice de sospecha ya que suele cursar
de forma asintomatica al nacimiento. Actualmente disponemos de un tratamiento
eficaz en los primeros meses de vida, por lo que la realizacién de PCR de CMV en
liguido amniédtico, orina (las dos primeras semanas de vida) y en sangre de talén
permite un diagndstico de certeza y un tratamiento precoz, con la consecuente
disminucidn de las secuelas a largo plazo. El tratamiento prenatal con inmunoglo-
bulinas se muestra prometedor.
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CARACTERISTICAS DE LOS PACIENTES TRATADOS CON HORMONA DE CRECIMIEN-
TO DURANTE EL PERIODO 2006-2013 EN EL SERVICIO DE PEDIATRIA DE UN HOSPI-
TAL COMARCAL

Contreras Corletto, N; Nicolas Gémez, C; Monzu Garcia, M; Romero Egea, MJ; Al-
mansa Garcia, A; Martinez Lorente, MI. Servicio de Pediatria. Hospital Rafael Mén-
dez, Lorca.

Objetivos: Describir las caracteristicas clinicas y la respuesta al tratamiento con
Hormona de Crecimiento (GH), en nuestros pacientes.

Materiales y métodos: Presentamos 22 pacientes en tratamiento con GH durante
los afios 2006-2013 y valoramos, entre otros parametros, talla y velocidad de cre-
cimiento pre y post-tratamiento y peculiaridades clinicas.

Resultados:

Déficit clasico de GH: 8 pacientes (4hombres/5mujeres). Una paciente de Latinoa-
mérica y otra de origen ruso. A todos Resonancia Magnética (RM) con los siguientes
hallazgos: hipoplasia hipofisaria (2 casos), atrofia del nervio dptico izquierdo (1 ca-
so) y quiste en glandula pineal (1 caso). Una de ellas ha completado el tratamiento
alcanzando su talla diana. Mejoria media de talla el primer afio de tratamiento: +
0,84DS.

Retraso del crecimiento intrauterino (CIR): 11 pacientes (5Shombres/6mujeres). 4
fueron recién nacidos pretérminos (RNPT). Un paciente adoptado y dos pacientes
de Latinoamérica. Dos pacientes tenian el antecedente de un progenitor tratado
con GH durante la infancia. Mejoria media de talla el primer afio de tratamiento: +
0, 53DS.

Sindrome de Turner: 1 paciente. Asocia retraso mental leve, maloclusion dentaria y
dificultades en la masticacion.

GH bioinactiva: 2 pacientes (1lhombre/1mujer). RM cerebral normal. En nuestra
paciente se suspendid tratamiento tras 1 afio por gran velocidad de crecimiento
(VC) al coincidir con pico puberal. El varén, mejoria media de la talla el primer afio
de tratamiento: + 0,36DS.

Conclusiones: Nuestros pacientes, salvo un paciente en el grupo CIR, cumplen los
criterios de tratamiento con GH indicados por el Comité nacional/Autonémico. El
sexo predominante el femenino (54,5%) y el diagndstico mas frecuente el CIR (50%)
con predominio de RN a término. Hallazgos patolégicos de RM en el 50% de los
pacientes con déficit de GH. La mejoria de la talla tras el comienzo del tratamiento
con GH depende de muchos factores, entre ellos el diagndstico, observandose en
nuestra serie una mejor respuesta global en el grupo de Déficit clasico de GH.

50



Revista de la SPSE - n° 16, 2013

NO TODO LO QUE PARECE EPILEPSIA ES EPILEPSIA. A PROPOSITO DE UN CASO
Iglesias C, Sarquella G, Fons C, Tarrado X, Campuzano O, Brugada J. Unidad de
Arritmias Pedidtricas, Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona.

Introduccidn :Epilepsia y arritmia cardiaca deben incluirse en el diagndstico dife-
rencial de cuadros sincopales relacionados con el ejercicio y/o estrés.
Observaciones clinicas: Escolar de 10 aflos que consulta en urgencias tras presen-
tar, desde hace 3 meses, hasta 14 episodios diarios consistentes en abdominalgia,
sudoracion y palidez desencadenados con estrés emocional y que ceden con
reposo.Previamente habia presentado episodios de desconexidn, hipotonia, revul-
sién ocular y relajacidon de esfinteres, por los que era controlada en Neuropediatria,
con adecuada respuesta al Valproato.Valoracion en Urgencias: Sedimento urinario,
radiografia pelvis, hemograma y bioquimica normal, orientandose el cuadro ini-
cialmente como episodios paroxisticos. Video-Electroencefalograma de suefio: Sin
alteraciones significativas. Valoracién cardiolégica: Electrocardiograma (ECG) y Eco-
cardiograma normales, extrasistoles en auscultacidon. Holter: Salvas de taquicardia
ventricular (TV) sostenida y dos salvas TV polimorfa (Torsades das Pointes). Test de
isoprotenerol: Positivo para multiples extrasistoles ventriculares (EV) polimorficas,
bigeminismo y salvas de tres EV. Estudio genético: RYR-2 positivo Diagndstico
definitivo: TV polimorfa catecolaminérgica. Estudio familiar: Normal. Se inician be-
ta-bloqueantes con mala tolerancia, sustituyéndose por Flecainida con disminucion
de TV pero sin suprimirlas. Tratamiento definitivo: Simpatectomia. Normalidad pos-
terior en ECG.

Comentarios: La TV catecolaminérgica es una canalopatia cardiaca hereditaria in-
ducida por estimulacion simpatica. La mayoria de casos aparecen en edad pediatri-
ca. El 30% asocia historia familiar de sincopes. Es frecuente confundirla con epilep-
sia, recibiendo tratamiento para la misma hasta el diagndstico definitivo.Durante la
prueba de esfuerzo aparecen EV que aumentan con la frecuencia cardiaca indu-
ciendo TV y pudiendo progresar a TV polimdrfica o fibrilacién ventricular.Presenta
alta mortalidad sin tratamiento. El tratamiento inicial son los beta-bloqueantes,
precisando simpatectomia o implantacién de desfibrilador automatico ante refrac-
tariedad o incumplimiento del tratamiento. Presentamos este caso para recordar la
importancia de sospechar esta entidad antes cuadros epileptiformes con evolucién
torpida y/o cuadros sincopales inducidos por ejercicio o estrés.

TUMOR CARDIACO NEONATAL
Iglesias Gomez, C; Espin Lopez, JM; Sorli Garcia, M; Martinez Lorente, Ml; Escudero
Carceles, F y Navaldn Pérez, M. Seccién de Cardiologia Infantil. HCUVA.
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Introduccion: El tumor cardiaco en la edad pediatrica es una entidad poco preva-
lente. La mayoria son benignos, y de éstos el rabdomioma es el mas frecuente, se-
guido por el teratoma, fibroma, tumores vasculares y mixomas. Su diagndstico
acontece en edades precoces, siendo el 75% en menores de dos afios.

Caso clinico: Neonato con tres dias de vida que presenta dificultad respiratoria des-
de el nacimiento. Por ecocardiograma se diagnostica de un tumor intracardiaco
sélido en la pared libre de ventriculo derecho de 3x4 cm con derrame pericardico
significativo. Se realizd cirugia cardiaca apreciandose una masa infiltrante en pared
libre de ventriculo derecho sin posibilidad de reseccién, drenandose el liquido peri-
cardico y tomando biopsia que informa de fibroma cardiaco. En el postoperatorio
presentd episodio de taquicardia ventricular monomorfa sostenida que preciso
cardioversion eléctrica. Posteriormente se ha mantenido asintomatico adoptando,
por el momento, actitud expectante.

Comentarios: El fibroma cardiaco es un tumor benigno raro (4-6%) resultado de la
proliferacién de tejido conectivo a partir de septo interventricular y pared libre de
ventriculo izquierdo o derecho. La sintomatologia (soplos, arritmias, dificultad res-
piratoria o insuficiencia cardiaca) se correlaciona con el tamafio y la localizacién del
tumor. La mortalidad por fibromas cardiacos grandes es alta, por lo que un diag-
nostico precoz y la extirpacién del tumor son fundamentales para mejorar su mor-
bimortalidad. En los casos en los que no es posible la reseccion completa o parcial
el transplante cardiaco puede estar indicado.

DEFECTOS CONGENITOS DE LA GLICOSILACION: UN DIAGNOSTICO EMERGENTE.
PRESENTACION DE 2 CASOS

Martinez Salcedo, E; Martinez Cayuelas, E; Villacieros Hernandez, L; Alarcon Marti-
nez, H; Domingo Jimenez, R; Puche Mira, A. Seccién de Neuropediatria. HCUVA.

Introduccidn Los defectos congénitos de la glicosilacion (CDG) son un grupo cada
vez mdas numeroso de enfermedades hereditarias descubiertas por J.Jaeken 1980,
causadas por errores en la sintesis de glucanos, en su unidn a proteinas y lipidos y/o
en el procesamiento posterior de los glucoconjugados. Afectan al SNC y a otros or-
ganos con 38 fenotipos clinicos reconocidos. Presentamos dos casos y revisamos la
literatura.

Fundamentos Existen 4 grupos de CDG: N-Glicosiliacidn, O-Glicosilacion, N-y-O Gli-
cosilacién, Glicosilacion de Lipidos y defectos de multiples vias. Las manifestaciones
clinicas son diversas, pudiendo afectar a cualquier érgano o sistema. EI CDG mas
frecuente es el déficit de PMP2 fosfomanomutasa (CDG | a) con clinica tipica: mami-
las invertidas, lipodistrofia, estrabismo, hipotonia, falta de medro, disfuncion hepa-
tica y atrofia cerebelosa. Los CDGs se sospechan en cualquier cuadro neuroldgico
con afectacién multisistémica de causa no filiada y en enfermedades complejas sin
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causa reconocida. La técnica de Inmunoelectroforesis de transferrina (IFE) continua
siendo de primera eleccidn. Solo existe tratamiento curativo en el déficit de PMI
Fosfomanosa isomerasa (CDG Ib)

Observaciones clinicas Caso 1. Vardén de 6 afios evaluado inicialmente a los 10 me-
ses por hipotonia grave y debilidad muscular con diagndstico de encefalopatia y
miopatia no filiada e hipertransaminasemia transitoria con perfil de sialotransferri-
na tipo I. Western blot e inmunofluorescencia en fibroblastos: déficit de DPGAT1
(Def. de dolicol-P-N-Acetil-glucosamina-1-fosfotransferasa), estudio genético mole-
cular: confirmatorio. Caso 2. Varén 5 aflos 7 meses evaluado inicialmente a los 30
meses por Crisis parciales, retraso psicomotor, rasgos dismorficos y quiste retroce-
rebeloso; perfil de sialotransferrina por IFE tipo Il. Estudio de sialotransferrinas por
HPLC normal. IFE para Apo C lll: compatible con defecto de la N-y-O Glicosilacidn.
Pendiente estudio de genes del complejo GOG.

Comentarios Existe gran variabilidad clinica. Debemos pensar en CDGs ante cua-
dros clinicos multisistémicos con o sin afectacidn neuroldgica, sin diagndstico claro.

HIPOACUSIA NEUROSENSORIAL CONGENITA SECUNDARIA A LA MUTACION Q829X
DEL GEN DE LA OTOFERLINA (OTOF)

Daghoum Dorado E.?, lofrio de Arce A.?, Sdnchez Soler M.J.¢

a: MIR de Pediatria. Hospital Infantil Universitario Virgen de la Arrixaca. b: Pediatra
de Atencion Primaria. Centro de Salud El Ranero.c: MIR de Pediatria. Hospital In-
fantil Universitario Virgen de la Arrixaca.

Introduccion: La hipoacusia es la alteracién neurosensorial mas prevalente en pai-
ses desarrollados, con incidencia de 1-3/1000 recién nacidos vivos. En las sorderas
prelocutivas, la causa genética constituye el 70-50% de los casos, siendo el 30-50%
restante por factores ambientales.

Fundamentos: En Espafia, la mutacion Q829X en el gen OTOF, de herencia autoso-
mica recesiva, constituye la tercera causa de hipoacusia genética no sindromica.
Observaciones clinicas: Preescolar mujer de 2 afios y medio con retraso en la ad-
quisicion del lenguaje y sospecha de hipoacusia. Antecedentes personales: destaca
cribado metabdlico y otoemisiones acusticas (OEA) normales y un desarrollo psi-
comotor normal excepto retraso del lenguaje. En la exploracién fisica no se detec-
tan alteraciones asociadas. Se realizan potenciales evocados auditivos de tronco
cerebral (PEATC) que muestran hallazgos de hipoacusia neurosensorial bilateral
severa, remitiéndose a otorrinolaringdlogo infantil para estudio. Se repitieron las
OEA vy los PEATC obteniendo idénticos resultados. Ante la sospecha de neuropatia
auditiva bilateral se realiza TAC y RMN centrada en conducto auditivo interno (nor-
males), se solicita valoracidon por servicio de genética y se instaura tratamiento con
logopeda y audifonos. El estudio genético determind la presencia de la mutacién
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Q829X en el gen OTOF en homocigosis en la paciente y heterocigosis en sus padres,
que presentaban audiogramas normales. Cuatro meses después se realiza audio-
metria en campo libre con audifonos obteniéndose respuesta insuficiente para el
pleno desarrollo de la paciente, decidiéndose colocacién de implante coclear.
Comentarios: Los individuos homocigotos para esta mutacidn presentan hipoacusia
prelocutiva profunda, no sindrémica, con preservacidon de OEA y ausencia de PEATC.
La relativa frecuencia de esta mutacion hace que un numero no despreciable de
casos pueda ser indetectado en el screening auditivo neonatal. Es importante man-
tener un indice de sospecha elevado en Atencién Primaria para conseguir un diag-
nostico precoz y evitar o minimizar las alteraciones del lenguaje.

ONICOMADESIS TRAS ENFERMEDAD MANO-PIE-BOCA

Daghoum Dorado E?, lofrio de Arce AP.

aMIR de Pediatria. Hospital Infantil Universitario Virgen de la Arrixaca. *Pediatra de
Atencién Primaria. Centro de Salud El Ranero.

Introduccion: La onicomadesis consiste en la separacién o despegamiento indoloro
y sin inflamacién de la ldmina del lecho ungueal, apareciendo por debajo una ufia
nueva. Ocurre tras 3-12 semanas del agente causal. Puede afectar a ufias tanto de
manos como de pies. No precisa tratamiento.

Fundamentos: Se ha descrito tras quimioterapia, sindrome de Stevens-Johnson,
enfermedad de Kawasaki, toxicodermias, acrodermatitis enteropatica y algunas
infecciones como sifilis y escarlatina. La relacién onicomadesis y enfermedad mano-
pie-boca (EMPB) se empezd a establecer en el afio 2000 (Chicago). En Espaia se
han comunicado brotes de onicomadesis en Valencia (2008) (180 casos, de ellos 89
con antecedente de EMPB, 49,4%) y Valladolid (2009) (16 casos, 9 con antecedente
de EMBP, 60%).

Observaciones clinicas: Se presenta el caso de 2 hermanos gemelos de 3 afios con
asistencia a colegio, diagnosticados de enfermedad mano-pie-boca por su pediatra
de Atencién Primaria (AP). Al cabo de 8 semanas consultan de nuevo por que se les
han empezado a desprender algunas uiias.

Comentarios: El interés de esta comunicacion es el de dar a conocer el cuadro y su
benignidad, evitando ansiedad familiar, diagndsticos errdneos, pruebas comple-
mentarias, interconsultas y tratamientos innecesarios. La oniocomadesis probable-
mente estd infradiagndstica por su desconocimiento y por el tiempo que transcurre
entre la causa y la alteracion ungueal.

Coincidiendo con el aumento de casos de EMPB en el afio 2012 en la Region de
Murcia, los pediatras de AP tenemos la impresion de que han aumento también el
numero de casos de onicomadesis, probablemente secundarios a aquella. Sin em-
bargo la relacion de causalidad no puede ser establecida ya que la onicomadesis no
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tiene un cédigo especifico en OMI-AP, pudiendo estar incluida en el descriptor CIAP
S22 (“Problema aspecto uiia”, “Ufia rotura de”, “Sintoma, queja, signo ufia”, “Ufia
rotura de”, “Uia débil”, “Ufa distréfica”) o incluso el S74 (“Onicomicosis”).

ENFERMEDAD DE KRABBE (LEUCODISTROFIA DE CELULAS GLOBOIDES).
Mayordomo Serna, M; Villacieros Hernandez, L; Martinez Cayuelas, E; Domingo
Jimenez , R; Martinez Salcedo, E; Alarcon Martinez, H. Seccién de Neuropediatria.
HCUVA.

Introduccion: La enfermedad de Krabbe (EK) es una enfermedad causada por la
deficiencia en galactosilceramida. La forma infantil precoz se inicia tipicamente en-
tre los 3 y 6 meses, la irritabilidad y dificultades en la alimentacidn suelen ser sus
primeros signos. Nuestro objetivo es llamar la atencion sobre la misma, a propdsito
de dos nuevos casos diagnosticados recientemente.

Fundamentos: La EK es una enfermedad lisosomal, de herencia autosdmica recesi-
va, que causa desmielinizacidn central y periférica. Entre los 3-6 meses se inicia el
cuadro de irritabilidad y llanto y rdpidamente aparece rigidez progresiva y espas-
mos ténicos que no responden a la estimulacion acustica. Posteriormente pueden
tener también sordera, ceguera y epilepsia. La expectativa vital esta entre 1-2 afos.
No hay tratamiento curativo, pero su diagndstico precoz permite el tratamiento
paliativo y aconsejamiento genético.

Observaciones clinicas:

1. Lactante de 5 meses, sin antecedentes de interés. Irritabilidad y estancamiento
ponderal precoces, después rigidez y pérdida de la sonrisa social. Tetraparesia es-
pastica con arreflexia. Fondo de ojo normal. Sin visceromegalias ni dismorfias.

2. Lactante de 7 meses, sin antecedentes de interés. Primer trimestre aparente-
mente normal, irritabilidad y rigidez progresivas. A los 6 meses aparicion de espas-
mos ténicos. Exploracidn: tetraparesia con arreflexia y resto normal. LCR: hiperpro-
teinorraquia. EEG: hipsarritmia. EMG y VCN: polineuropatia desmielinizante sensiti-
vo-motora. RM Cerebral: Leucodistrofia acorde con el diagndstico. Enzimas lisoso-
males en fibroblastos: actividad galactocerebrosidasa: 2'5% respecto al control.
Conclusiones En ambos casos clinicos, los nifios consultaron repetidamente por los
cuadros de irritabilidad. Aunque la enfermedad sdlo tiene tratamiento paliativo,
insistimos en la necesidad de diagndstico precoz que ahorrard examenes innecesa-
rios al nifio y permitird el asesoramiento adecuado a las familias.
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ADICCION A INTERNET Y ACOSO ESCOLAR COMO DEBUT DE ESQUIZOFRENIA
PUBERAL:SERIE DE CINCO ADOLESCENTES

Avala Paterna MJ*; Robles Sanchez F**; Imbernén Pardo E**; Tobias Imber-
non C; Garcia Sanchez J; Olmos Jiménez C. *MIR de Pediatria. **Psiquiatra de nifios
y adolescentes. Centro de Salud Mental de Molina de Segura.

Introduccion: La esquizofrenia puberal es un trastorno mental grave de inicio en
adolescencia con una prevalencia de 0.5% .Presenta sintomas como delirios, aluci-
naciones, lenguaje y conducta desorganizados o extraiios y deterioro de las relacio-
nes sociales .

Se ha descrito asociacion entre esquizofrenia y adiccion a internet aunque el nume-
ro de articulos es reducido.

Fundamentos:Las dificultades de interaccidn social, el déficit de habilidades de co-
municacion interpersonal y las alteraciones en la identidad personal podrian expli-
car la preferencia de interacciones on line y el abuso a internet.

El acoso escolar es mas frecuente en nifios con trastornos psiquiatricos y ha sido
descrito como factor de riesgo de psicosis en adolescentes.

Observaciones clinicas:Presentamos cinco pacientes con diagndstico psiquiatrico
de esquizofrenia puberal que debutaron con sintomas de adiccidn a internet y aco-
so escolar.Las edades estaban comprendidas entre los 10 y los 14 afios. Dos eran
varones y tres mujeres. Existian antecedentes familiares de psicosis en cuatro casos
de los que dos presentaban conductas adictivas a toxicos y a internet. Los cinco
pacientes presentaron absentismo escolar. En todos los casos existia delirio de per-
juicio tras el inicio del acoso. El tratamiento incluyé intervencién social mediante el
protocolo de absentismo escolar, psicoterapia y farmacoterapia con neurolépticos.
En cuatro de los casos se consiguid la reinsercion escolar. La adiccion a internet re-
mitié en tres de los casos.

Comentarios: La adiccidn a internet y el acoso escolar estan asociados a la esquizo-
frenia puberal. No hay consenso en la literatura sobre si la relacién es causal o mas
bien seria un efecto de la enfermedad. Serian necesarios estudios que examinen el
uso de internet en esquizofrénicos. Ante la presencia de sintomas en un adolescen-
te de adiccidn a internet y/o acoso escolar es necesario descartar sintomas psicoti-
cos presentes en la esquizofrenia.

BEBE ARLEQUIN: FORMA GRAVE DE ICTIOSIS CONGENITA.

Garcia Mancebo ML, Fornies Arnau MJ*, Cava Almohalla E, Taibi N, Agiliera Arenas
J). Seccion de Neonatologia (UCIN). H. Virgen de la Arrixaca, Murcia; *H. General
Virgen de la Salud, Elda (Alicante); ** H. de La Vega Baja, Orihuela (Alicante).
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Introduccion: La ictiosis arlequin (IA) es una enfermedad rara de prondstico gene-
ralmente fatal. Constituye una de las formas no sindrédmicas de ictiosis, cuyo defec-
to genético se manifiesta sélo en piel por trastorno en la queratinizacion. La natura-
leza y localizacion de las mutaciones del gen ABCA12 y el nivel de pérdida de fun-
cionamiento del transportador pueden tener relevancia en el prondstico final.

Caso clinico: RNPT (36+2s), AEG (3080gr) mujer. Padres arabes, consanguineos.
Madre sana. No abortos. Dos hijos previos sanos. Embarazo parcialmente controla-
do. Ecografias normales hasta la semana 33: se detecta hueso nasal hipotrofico y
sospecha de trisomia 18 (amniocentesis para cariotipo pendiente). Parto vaginal
eutdcico. Llanto inmediato.

Al nacimiento se observa fenotipo compatible con ictiosis arlequin destacando:
hiperqueratosis generalizada parcheada con fisuracién, quemosis conjuntival, ec-
tropién y eclabium, raiz nasal aplanada, pabellones auriculares retraidos, aspecto
céreo e hipoplasia de pies y manos. Se inicia tratamiento con vaselina liquida en
apositos estériles en superficie corporal, pomada epitelizante ocular, maxima hu-
medad en incubadora, sueroterapia (elevados aportes hidricos), antibioterapia y
analgesia (cloruro morfico).

Para el diagndstico histoldgico, citogenético y molecular solicitamos reserva de ADN
y biopsia de piel (pendientes de resultado).

A las 26h de vida fue éxitus, no aplicando medidas de RCP avanzada. No concedida
necropsia.

Discusiéon: En Espaiia, la prevalencia estimada de las ictiosis congénitas AR es de
1:138000. El diagndstico prenatal es posible con biopsia cutanea (fetoscopia) o en
células del .liquido amnidtico. Ante la sospecha clinica es necesario la prevencion
de infecciones y deshidratacion, y un tratamiento urgente con medidas tépicas
(queratoliticos, emolientes) y sistémico (retinoides), si bien en neonatos el peligro
de efectos adversos limita su uso. La confirmacion diagndstica con biopsia y el es-
tudio de mutaciones en el gen ABCA12 es obligatoria al ser un cuadro genéticamen-
te homogéneo.

GANGLIOSIDOSIS GM1 INFANTIL PRECOZ. DOS CASOS CLINICOS.
Alcaraz-Casquillo P, Domingo-Jiménez R, Martinez-Cayuela E, Martinez-Salcedo E,
Alarcén-Martinez H y Puche-Mira A. Servicio de Neuropediatria. HCUVA.

Introduccion: La gangliosidosis GM1 es una enfermedad lisosomal de herencia au-
tosdmica recesiva y afectacion multisistémica. Nuestro objetivo es llamar la aten-
cion sobre su diagndstico para evitar pruebas innecesarias a los nifios y asesorar a
sus familias.

Fundamentos: La GM1 es debida al déficit de la enzima B-galactosidasa por muta-
ciones en el gen GLB1. Formas clinicas: 1) infantil precoz, inicio en los primeros me-
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ses de vida, cursa con afectacién neuroldgica progresiva, dismorfia, heptoespleno-
megalia y disostosis multiple, la muerte ocurre antes de los 2 afios, 2) infantil tardia,
inicio entre 12-18 meses, habitualmente con trastorno de la marcha, progresién
mas lenta y 3) juvenil o de inicio tardio, suele iniciarse con disartria y signos extrapi-
ramidales. Presentamos 2 casos de gangliosidosis GM1 infantil precoz, diagnostica-
dos recientemente en nuestro servicio.

Observaciones clinicas:

1.- Lactante de 7 meses, sin antecedentes de interés, con retraso psicomotor e hi-
potonia desde los 5 meses. Hipoacusia mixta bilateral. Rasgos toscos, hepatoesple-
nomegalia y cifoescoliosis lumbar. Exdmenes complementarios: linfocitos vacuola-
dos, hipertransaminasemia, diséstosis multiple. Oligosacaridos en orina aumenta-
dos. Actividad b-galactosidasa fibroblastos: 3.5%. Mutaciones gen GLB1:
p.R68W(c.202>T)/p.R590C(c.1768C>T). Sufrié deterioro progresivo, aparecié man-
cha rojo cereza y epilepsia. Exitus a los 12 meses.

2.-Lactante de 8 meses, padres consanguineos. Exprematuro de 29 semanas, ede-
mas, hiperfosfatasia e hipertransaminasemia desde el nacimiento. Otoemisiones
negativas. Ingresa por fallo de medro aprecidandose megacefalia, facies tosca, hiper-
trofia gingival, hepatoesplenomegalia, hernias y cifosis lumbar. Retraso psicomotor
grave e hipotonia generalizada. Fondo de ojo normal y serie dsea con diséstosis.
Presencia de linfocitos vacuolados. Oligosacaridos en orina elevados. Actividad b-
galactosidasa leucocitos: 1.5%. Mutaciones gen GLB1: Homocigoto p.R590c (c.1768
C>T). Exitus: 11 meses.

Conclusiones: Aunque no existe tratamiento curativo para la gangliosidosis GM1,
nos parece indispensable conocer la enfermedad para poder hacer diagndstico pre-
coz, atender mejor al paciente y ofrecer adecuado asesoramiento genético.

ESTUDIO DESCRIPTIVO DE VARIABLES CLINICAS Y PSICOSOCIALES EN UNA CON-
SULTA DE PSIQUIATRIA INFANTIL. COMPARACION CON UNA MUESTRA CONTROL
Castellar Reche MA; Garcia Lax A; Lorente Sanchez, MJ; Robles Sanchez, F*; Iglesias
Gomez, C. Servicio de Pediatria. HCUVA. *Centro de Salud Mental Infanto-Juvenil
Dr. Vicente Campillo (Molina de Segura).

Introduccidn: Los trastornos psiquiatricos tienen una prevalencia en la infancia y
adolescencia del 20%. En su génesis y expresion influyen factores bioldgicos, psico-
légicos y sociales.

Objetivos: Analizar las caracteristicas socio-econdmicas, diagndsticas y terapéuticas
de pacientes valorados en una consulta de Salud Mental infanto-juvenil. Evaluar la
relacion entre la problematica psicosocial y la patologia psiquiatrica.

Metodologia: Estudio descriptivo de pacientes atendidos en una consulta de Salud
mental infanto-juvenil entre octubre y diciembre de 2012. Variables analizadas:
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edad, sexo, antecedentes familiares psiquiatricos, consumo de toxicos parentales,
maltrato, separacién parental, nivel de estudios parentales, diagndstico y trata-
miento. Se comparan las variables psicosociales de dichos pacientes con un grupo
control (pacientes atendidos en Urgencias pediatricas de HCUVA) en el mismo pe-
riodo de tiempo.

Resultados: 376 pacientes fueron incluidos en el estudio (188: atendidos en Salud
mental; 188: grupo control). Diagndsticos principales en Salud Mental: trastorno
mental grave (psicosis y autismo): 54% , retraso mental: 19%, trastorno por déficit
de atencion e hiperactividad: 10%, ansiedad/depresidn: 6% y trastornos de crianza:
3%. Tratamientos en Salud Mental: antipsicéticos: 56% , psicoestimulantes:14% y
antidepresivos:2%. Predominio de varones en ambas muestras (74% y 55% respec-
tivamente). Edad media: 10.7 vs. 3.6 afios. Maltrato fisico/psiquico: 29 % (muestra
de Salud Mental) vs. 0.5% (grupo control), p <0.0001. Abuso sexual: 8% vs. 0%
(p=0.001). Consumo de drogas/alcohol en convivientes: 36% vs. 1% (p<0.0001).
Antecedentes familiares psiquiatricos: 62% vs. 30% (p<0.0001). Padres separados:
27 % vs. 9% (p<0.0001). Padres sin estudios: 61% vs. 44% (p=0.0001). Paro: 35% vs
17% (p=0.0001).

Conclusiones: La poblacion atendida en Salud Mental presenta mayor prevalencia
de problematica psicosocial y de antecedentes familiares psiquiatricos, con menor
nivel sociocultural y mayor presencia de paro. El principal diagnéstico en dicha po-
blacién fue el trastorno mental grave, estando presente en casi la mitad de los pa-
cientes con patologia psicosocial.

IC REBELDE COMO MANIFESTACION DE MALFORMACION DE VENA DE GALENO
(MAVG)

Iglesias C, Sola T, Sarquella G, Borras C, Moreno J, Castellar M2. Hospital Sant Joan
de Déu, Barcelona.

Introduccion La MAVG supone el 30% de las malformaciones arteriovenosas cere-
brales en pediatria. Diversas fistulas entre arterias cerebrales y la Vena de Galeno
producen dilatacidn de la misma y aumento del retorno venoso cardiaco. La Insufi-
ciencia Cardiaca (IC) es el sintoma mas frecuente. La no instauracion de tratamiento
precoz supone, en la mayoria de los casos, la muerte temprana del paciente.

Observaciones clinicas Neonato que ingresa en UCI-Neonatal con diagndstico pre-
natal de MAVG e IC. Exploracion fisica: Soplo cardiaco holosistdlico 1V/VI, soplo cra-
neal, hepatomegalia y polipnea. Ecografia cerebral: Sospecha de MAVG. Ecocardio-
grafia: Signos de IC. Angio-Resonancia: Diagndstico de MAVG y detalle de su morfo-
logia. Se inicia tratamiento médico pero ante la refractariedad de la IC se procede a
embolizacién de la malformacién. Tras el procedimiento se objetiva mejoria clinica
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inicial, con empeoramiento posterior precisando nueva embolizacidn, tras lo cual se
consigue estabilidad clinica definitiva.

Comentarios La MAVG consiste en la existencia de fistulas andmalas entre diversas
arterias cerebrales y dicha vena, ocasionando la dilatacidn de la misma y el aumen-
to del retorno venoso cardiaco. En el diagndstico diferencial consideraremos el
quiste aracnoideo, el interhemisférico con agenesia del cuerpo calloso o la dilata-
cion del acueducto de Silvio. Asocia sintomatologia variada, desde la IC hasta la
hemiparesia. La ecografia cerebral permite aproximacién diagndstica, siendo la An-
gio-RM el Gold estandar. Esta entidad puede causar infartos cerebrales o hemorra-
gicos debido al secuestro/alteracién del flujo sanguineo, y atrofia del parénquima
cerebral por compresion. La neurorradiologia intervencionista es el tratamiento de
eleccidn, reservandose la neurocirugia para pacientes con lesiones asociadas. Sos-
pecharemos esta patologia ante IC subita neonatal refractaria a tratamiento médico
sin cardiopatia estructural. Esta entidad provoca la muerte precoz si no se intervie-
ne la lesién con prontitud. Presentamos este caso como causa poco frecuente, pero
muy grave y precoz de IC neonatal

DISMINUCION DE NIVEL DE CONCIENCIA NEONATAL. ¢ CUAL ES SU DIAGNOSTICO?
Martinez Garcia-Cervantes, A; Garcia-Marcos Barbero, P; Lorente Sanchez, M J; Diaz
Faura, M C; Pérez Canovas, C y Rodriguez Caamafio, J. Urgencias de Pediatria. HCU-
VA.

Introduccion: La disminucién del nivel de conciencia en un neonato es un signo que
puede aparecer como causa de diversas enfermedades. Dada la inespecificidad con
la que cursan la mayoria de las patologias en este grupo de edad es importante
hacer una primera aproximacién desde Urgencias para instaurar un tratamiento
adecuado. Entre las principales causas a descartar nos encontramos: sepsis, shock
cardiogénico, alteracion del SNC o enfermedad metabdlica.

Caso clinico: Neonato de 3 dias de vida que consulta por disminucién de la activi-
dad espontanea y quejido de 12 horas de evolucion. Tratamiento materno con fluo-
xetina durante la gestacidn. En la exploracion fisica destaca taquipnea (60 rpm) con
auscultacion pulmonar normal. Hipoactivo con escasa respuesta a estimulos. Se
monitoriza y se administra oxigeno, canalizacidon venosa periférica y se realizan di-
versas exploraciones complementarias: glucemia, cetonemia y gasometria normal.
Hemograma vy signos de sepsis (PCR, PCT) sin alteraciones. Radiografia de térax y
ecografia transcraneal normales. Informan de cifras de amonio > 1000 mcmol/L por
lo que ingresa en cuidados intensivos para depuracion extrarrenal, quelantes y co-
factores ante la sospecha de metabolopatia. Durante su ingreso se constatan cifras
de amonio maximas de 2100. Fallo multiorganico siendo exitus el quinto dia de in-
greso. En estudio metabdlico se observa aumento de glutamina y alanina en sangre
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y de acido ordtico en orina, siendo diagnosticado finalmente de trastorno del ciclo
de la urea, déficit de ornitin-transcarbamilasa.

Conclusiones: Los errores congénitos del metabolismo, aunque con baja incidencia
y debido a la continua descripcidn de nuevas enfermedades, constituyen una de las
causas importantes de patologia en el recién nacido, con disminucién de nivel de
conciencia como clinica predominante. Su manejo inicial con estabilizacion y prue-
bas complementarias accesibles (glucemia, cetonemia, equilibrio dcido-base, lactico
y amonio) pueden llevar a orientacion precoz del problema con mejoria en mortali-
dad y morbilidad.

ESCOLAR CON TORTICOLIS DE CAUSA INFRECUENTE
Martinez Garcia-Cervantes, A; Enjuanes Llovet, J; Sdnchez Soler; M J; Vera Romero,
E; Lopez Robles, M V y Rodriguez Caamaiio, J. Urgencias de Pediatria. HCUVA.

Introduccidn: El torticolis es un signo clinico definido como la inclinacidn lateral de
la cabeza con rotacidon del mentdn en sentido contrario. Producido por una contrac-
cién involuntaria unilateral del muasculo esternocleidomastoideo y de la musculatu-
ra posterior del cuello de origen generalmente traumatico.

Caso clinico: Escolar de 7 afos que consulta en Urgencias por episodio de cefalea y
cervicalgia de 5 dias de evolucién que no mejoran con analgesia. Fiebre y exantema
micropapuloso en palmas y plantas al incio del cuadro. Niega traumatismo previo o
movimiento brusco cervical. A la exploracion fisica presenta buen estado general y
funciones superiores conservadas. Torticolis leve derecha, hombro derecho elevado
en situacion de reposo; engrosamiento grupo muscular paravertebral derecho, no
doloroso a la palpacion; dolor en regidn cervical alta a la movilizacién del cuello
hacia ambos lados. No déficits neuroldgicos focales ni sighos meningeos. ROTs pre-
sentes. Fuerza y tono normales. Endotropia izquierda. Fondo de ojo normal. No
nistagmus. Se realiza TAC craneal y cervical que muestra leve rotacién de C2 sobre
C1, sin alteracién de la distancia atlanto-odontoidea, de probable origen postural.
Se aprecia un desplazamiento anterior de la masa lateral derecha con una posiciéon
correcta de la izquierda (tipo Il). El paciente es diagnosticado de subluxacion rotato-
ria C1-C2 tipo Il. Se pauta analgesia, relajacion muscular y rehabilitacion. Es valora-
do a los 14 dias presentando mejoria clinica y movilidad cervical activa y pasiva
conservada no dolorosa.

Discusion: El sindrome de Grisel es una entidad clinica poco frecuente que consiste
en una subluxacién atloaxoidea (C1-C2) no traumatica cuya etiopatogenia no estd
claramente establecida. Aparece como un torticolis de comienzo brusco, debido a
una contractura inflamatoria de los musculos paravertebrales cuyo origen se postu-
la que podria ser una infeccidn faringea.
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SINDROME DE SHWACHMAN-DIAMOND
Martinez Ferrandez, C; Gil Sanchez, S; Inglés Torres, E; Lorente Nicolds, A,
Benavente Garcia, JJ; Cortés Mora, P. Hospital Universitario Santa Lucia. Cartagena.

El sindrome de Shwachman-Diamond (SSD) es una rara enfermedad autosémica
recesiva con una incidencia aproximada 1 de cada 100.000 nacimientos,
Presentamos el caso de un lactante de 3 meses ingresado por bronquiolitis y fallo
de medro desde los 15 dias de vida. Exploracion fisica: peso 4.460 kg (-2.34 DE),
talla 52 cm (-3,56 DE), lesiones eccematosas en cara, cuero cabelludo y tronco con
abdomen distendido con hepatomegalia blanda 2-3 cm. En digestidn de principios
inmediatos se detecta gotas de grasa en las heces. Test del sudor en dos ocasiones
normal. Hipertransaminasemia, quimiotripsina y elastas fecal disminuidas, déficit
de vitaminas liposolubles y neutropenia en sucesivos hemogramas. Ante estos ha-
llazgos se sospecha un SSD que se confirma genéticamente (C.183_184 delinsCT;
€.258+2T>C).

Consideramos importante realizar una revisidén sobre el SSD ya que se trata de la
segunda causa de insuficiencia pancreatica exocrina congénita en la infancia tras la
fibrosis quistica; la baja incidencia y su fenotipico clinico tan heterogéneo dificultan
su diagndstico. Las manifestaciones esenciales son la insuficiencia pancreatica exo-
crina y la disfuncién medular. También son caracteristicos el retraso del crecimiento
y las alteraciones esqueléticas.

Suele diagnosticarse a partir del afio de vida, momento en el se hacen mas eviden-
tes los sintomas de maldigestidn, aunque en nuestro caso el diagndstico se realizd
muy precozmente. La prueba con mayor sensibilidad y especificidad para valorar la
insuficiencia pancreatica exocrina es la determinaciéon de elastasa fecal.

La neutropenia persistente o ciclica aparece en el 85-100 % de los casos y determi-
na infecciones recurrentes, facilitadas por una alteracién en la quiomiotaxis de los
neutrdfilos. Este aspecto junto con el riesgo de transformacién hematoldgica ma-
ligna determina el prondstico.

Las alteraciones cutdneas mds descritas son ictiosis, hiperpigmentacion y lesiones
eccematosas dificiles de diferenciar de la dermatitis atépica. En nuestro paciente
los extensos eccemas mejoraron tras iniciar el tratamiento con enzimas pancreati-
cas y vitaminas liposolubles. El estado nutricional también mejord, pasando de un
peso al ingreso de -2,34 a-1,99 DE y una talla-3,6 a -1,75 DE.

Como conclusidn, proponemos realizar estudio de funcidn pancredtica exocrina al
coincidir fallo de medro, esteatorrea y alteraciones cutaneas en un lactante para
descartar la presencia de SSD.
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ULCERA PEPTICA PERFORADA: UNA MANIFESTACION ATIiPICA DE H. PYLORI EN
PEDIATRIA

Nicolds Gémez C, Montero Cebrian MT, Contreras Corletto N, Martinez Marin L,
Montoya Tabares M, Elgarresta Tarin CM. Servicio de Pediatria. Hospital Rafael
Méndez. Lorca.

Introduccion: La infeccion por Helicobacter Pylori (Hp) es una de las causas mas
frecuentes de infeccidn bacteriana crénica. Presenta agregaclén familiar colonizan-
dose el 50% de nifios con padres afectos. En nifios se manifiesta como dolor epigas-
trico o sintomas inespecificos (vomitos, anorexia, pérdida de peso, pirosis, plenitud
postprandial). La asociacién de gastritis y ulcus perforado es menos frecuente que
en adultos. Presentamos el caso de una paciente con ulcera péptica perforada
(UPP) como primera manifestacién de infeccion.

Caso clinico: Mujer adolescente de 11 afios, de origen Chino, sin antecedentes de
interés salvo madre con colonizacién por Hp erradicado, que consulta por dolor
abdominal, vomitos y fiebre de 24 horas de evoluciéon. En las 3 semanas previas,
refiere dolor abdominal esporadico con sensacién nauseosa. A la exploracién des-
taca dolor abdominal importante con vientre en tabla. En analitica se objetiva au-
mento de PCR, leucocitosis y neutrofilia. La Rx de abdomen muestra liquido libre
que se confirma con ecografia transrectal. Se realiza cirugia laparoscépica objeti-
vandose UPP de 1 mm vy liquido purulento en peritoneo. En seguimiento posterior
se realiza deteccidon de antigeno de Hp en heces positivo, iniciando erradicacidn con
triple terapia (OCA). Negativizacidon posterior del test de aliento para Hp, mante-
niéndose actualmente asintomdtica.

Conclusiones: A pesar del aumento de la prevalencia de infeccién por Hp, la UPP es
una entidad rara en pediatria. No existen sintomas especificos de patologia ulcero-
sa, siendo el dolor abdominal generalmente indistinguible del de pacientes no ulce-
rosos. Puede aparecer de forma aguda en pacientes sin sintomas previos y debe
tenerse en cuenta ante pacientes con dolor abdominal, mal estado y abdomen rigi-
do. La radiografia es util especialmente si aparece liquido libre o neumoperitoneo.
El tratamiento con triple terapia ha disminuido la tasa de recurrencias y la evolucion
en pacientes pediatricos es generalmente favorable debido a la ausencia de comor-
bilidad.

FRACTURAS MULTIPLES Y OSTEOGENESIS IMPERFECTA EN UN NEONATO

Vera Romero, E., Navarro Garcia. P, Daghoum Dorado, E., Susmozas Sanchez, J., Gui-
Ilén Navarro, E., Alcaraz Ledn, JL. Servicio de Pediatria, Hospital Clinico Universitario
Virgen de la Arrixaca.
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Introduccion: La osteogénesis imperfecta (Ol) es un trastorno genético que afecta
al tejido conectivo. Se caracteriza por fragilidad dsea produciéndose fracturas que
condicionaran baja estatura, dolor crénico y movilidad reducida. No existe aun tra-
tamiento curativo pero si medidas terapéuticas para mejorar la calidad de vida.
Fundamentos: A pesar de ser una entidad poco frecuente, la Ol constituye una de
las principales causas de fracturas multiples en el neonato.

Observaciones clinicas: Presentamos el caso de una lactante de 10 dias de vida que
consulta en Urgencias por inmovilidad de brazo izquierdo asociado a mala postura
al lactar, diagnosticandose fractura espiroidea de himero izquierdo. Seis dias des-
pués vuelve a consultar por irritabilidad y postura anédmala de miembros inferiores
tras la exploracién de las caderas por su pediatra. El examen fisico muestra caderas
en abduccion, limitacion funcional y dolor; sin otros hallazgos. En radiografia se
confirma fractura bilateral de fémur. Durante su ingreso se realizan estudio de me-
tabolismo éseo junto con perfil hormonal, asi como ecografia abdominal y cerebral
ante sospecha de Ol. Es valorada por cardiologia, traumatologia, genética y oftal-
mologia sin presentar otras alteraciones. El mapa éseo evidencia osteopenia gene-
ralizada y fracturas conocidas. Cursado estudio genético que muestra mutacién de
novo en heterocigosis c.2561G>A (p.Gly821Ser) en COL1A1. A los 3 meses de edad,
se inicia tratamiento con ciclos mensuales de Pamidronato intravenoso. Actualmen-
te, con cinco meses de edad, no ha presentado nuevas fracturas ni efectos adversos
al tratamiento.

Conclusiones: Actualmente los pilares fundamentales del tratamiento de la Ol son
el manejo multidisciplinar y la terapia con bifosfonatos. La precocidad en el diag-
nostico, y con ello en el inicio del tratamiento, disminuye el nimero de fracturas y
mejora la calidad de vida de estos pacientes. Multiples estudios han propuesto el
transplante de células mesenquimales como alternativa de tratamiento curativo en
el futuro.

ATRESIA DE ViAS BILIARES: IMPORTANCIA DE SOSPECHA Y DIAGNOSTICO PRECOZ
Lorente Nicolas, A. Pediatria; Bragado Alcaraz, E; Garcia Gonzalez, A. Chicano Marin,
F.J*; Hernandez Bermejo, J.P**; Inglés Torres, E Servicio de Pediatria. Hospital Uni-
versitario Santa Lucia. Cartagena. *Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Los
Arcos del Mar Menor. **Cirugia Pediatrica. Hospital Universitario Santa Lucia, Car-
tagena.

Introduccion y fundamentos; Ante una ictericia neonatal precoz sintomatica
(<24horas de vida), debemos solicitar la bilirrubina fraccionada. La presencia de
hiperbilirrubinemia directa puede deberse a patologias de causa extrahepatica se-
veras (sepsis, shock...) y patologias de afectacidon hepatica (infecciones intrauteri-
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nas, hepatitis, enfermedades metabdlicas y patologia obstructiva de la via biliar,
entre otras).

Observaciones clinicas: Recién nacido, término, con peso adecuado, sin anteceden-
tes de interés, que ingresa a las 20 horas de vida por hiperbilirrubinemia directa y
vémitos alimenticios. Recibid tratamiento empirico con antibioterapia, y solicita-
mos pruebas complementarias de primer nivel (serologias, cultivos periféricos, LCR,
perfil tiroideo, férrico, hepatico, frotis sanguineo, test Coombs). A pesar de mejoria
clinica evidente, se objetivaron parametros bioquimicos de Colestasis (GGT, FA, Co-
lesterol, Bilirrubina directa) que progresivamente fueron en aumento. Solicitamos
prueba de imagen abdominal, objetivandose datos sugestivos de atresia biliar (AB).
Se inicid tratamiento con dcido ursodexosicélico, fenobarbital, y solicitamos
Gammagrafia-HIDA para comprobar permeabilidad de via biliar, siendo el resultado
patoldgico. A los 40 dias de vida, se realiza laparotomia exploradora con biopsia
hepatica y colangiografia intraoperatoria, precisando hepatoportoenterostomia
(Kasai). A pesar de postoperatorio inmediato sin incidencias, y seguimiento estre-
cho multidisciplinar, presenta a los 3 meses de edad datos de mal prondstico: heces
hipocdlicas, ictericia verdinica, elevacion de Bilirrubina directa y GGT, estancamien-
to ponderal. A los 4 meses de edad es derivado a Unidad de Referencia en prevision
de necesidad de transplante hepatico.

Comentarios: La AB es la causa mas frecuente de Colestasis neonatal. Es muy im-
portante su sospecha precoz: el abordaje quirdrgico antes de 60 dias de vida mejo-
ra el pronéstico. Sin embargo, hasta el 50% de los pacientes, requerirdn transplante
hepatico en los primeros 2 afios. La importancia de nuestro caso viene dada por la
sospecha diagndstica y el abordaje quirudrgico precoz. Explicamos la evolucién clini-
ca posterior por el caracter progresivo de la enfermedad y su origen prenatal.

OSTEOMIELITIS SUBAGUDA ESTERNAL EN EDAD PEDIATRICA: DIFICULTAD DIAG-
NOSTICA

Lorente Nicolds, A.; Martinez Ferrandez, C; Inglés Torres, E.; Gil Sdnchez, S.; Ruiz
Tudela, L.; Lloreda Garcia, J.M. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Santa
Lucia. Cartagena.

Introduccién y fundamentos: El diagndstico de osteomielitis subaguda es compli-
cado por su curso insidioso, su escasa reaccion sistémica, y la dificultad para dife-
renciarlo de procesos neoplasicos en pruebas de imagen. Presentamos un caso de
osteomielitis subaguda de rara localizacidn para pacientes sin cirugia toracica pre-
via.

Observaciones clinicas: Lactante de 20 meses de edad, sin antecedentes de inte-
rés, que presenta lesion nodular en esterndn, no dolorosa, situada en apdfisis xifoi-
des de 6 semanas de evolucion, con afectacién de la piel suprayacente, sin adeno-
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patias periféricas. El hemograma se mostré sin alteraciones, VSG normal y hemo-
cultivo negativo. En las pruebas de imagen, la ecografia de partes blandas y el TAC
toracico mostraron imagenes compatibles con osteomielitis primaria esternal suba-
guda, sin poder descartar entidades como tumores dseos malignos o histiocitosis
de células de Langerhans. La gammagrafia 6sea descarto la presencia de un proceso
inflamatorio o neoplasico activo. Ante el diagndstico de sospecha de osteomielitis
subaguda primaria se instaura tratamiento antibiético empirico sistémico comple-
tando 21 dias de antibioterapia, con buena evolucidn clinica y radioldgica posterior.
Controles sucesivos demostraron involucién de las lesiones sin evidencia de colec-
ciones ni alteracidn del tejido subcutaneo, persistiendo la lesidn litica.
Comentarios: La escasa agresividad del proceso hace que en muchas ocasiones el
diagnostico se retrase. Suele haber buena respuesta a antibioterapia, sin requerir
desbridamiento quirurgico. Hasta el 50% de los hemocultivos pueden ser negativos,
siendo el Staphilococcus aureus el germen mas frecuente. El absceso de Brodie es
el tipo mas comun de osteomielitis subaguda. Radiolégicamente se presenta como
una zona de osteolisis aislada, rodeada por un halo osteoesclerdtico. Estudios re-
cientes ponen de manifiesto la utilidad del “signo de la penumbra” encontrado en
imagenes de RMN en T1, sensible para el diagndstico de infeccidon osteomuscular,
que se corresponde con la capa de tejido de granulacion vascularizado que rodea el
absceso.

HEMOPERICARDIO POR ROTURA ESTERNAL TRAS CIRUGIA CARDIACA
Iglesias,C; Castro, F; Escudero, F; Espin, JM; Navalon, M; Guia, JM. Seccion de Car-
diologia Pediatrica. HCUVA.

Introduccion: El hemopericardio es una complicacion relativamente frecuente tras
cirugia cardiaca, produciéndose en las primeras horas o dias, casi siempre por san-
grado de las heridas cardiacas. El sangrado por rotura esternal sin fractura de la
sutura metdlica es una complicacion extremadamente infrecuente en nifios.

Caso clinico: Paciente diagnosticado de comunicacién interventricular y banda obs-
tructiva de ventriculo derecho. Es intervenido a los 5 meses de edad, realizandose
cierre de comunicacion interventricular y reseccion de banda obstructiva, sin com-
plicaciones. En el tercer dia de postoperatorio, coincidiendo con un episodio de
llanto, se escucha sonido descrito como chasquido o crujido, que no se acompaia
de alteraciones en la exploracion, salvo irritabilidad. A las 24 h se detecta derrame
pericardico de 4 mm de espesor, que aumenta en los dias siguientes hasta alcanzar
los 25 mm con signos de compromiso hemodinamico en el 62 dia de postoperato-
rio. Se realiza pericardiocentesis, obteniéndose 45 ml de sangre. A las 24 h se com-
prueba reaparicion del derrame, por los que se coloca catéter de drenaje. La palpa-
cion sugiere dehiscencia dehiscencia esternal; se realiza radiografia de térax, com-
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probandose desplazamiento del punto de sutura inferior. Se indica cirugia, en la
cual se comprueba dehiscencia de todo el esternén con arrancamiento de todos los
puntos de lado izquierdo, que se resuturan. No se registran incidencias en el posto-
peratorio.

Discusion: En la cirugia cardiaca convencional se realiza habitualmente una ester-
notomia media; el esterndn se une después con sutura metalica. Son relativamente
frecuentes las fracturas tardias del alambre de sutura, que raramente pueden pro-
ducir hemopericardio por laceracién cardiaca. La rotura esternal con sutura integra
es excepcional; en este caso el hemopericardio se produce por sangrado desde el
propio esternén. Aunque la sintomatologia puede ser tan espectacular como en el
caso presentado, es dificil de interpretar, lo cual retrasa el diagndstico.

HIMEN IMPERFORADO DE PRESENTACION NEONATAL

Zambudio Carmona, GA; Guirao Pifiera, MJ; Fernandez Ibieta, M; Cabrejos Perotti,
KR; Rios, P;Martinez Castafio, |; Rojas Ticona, J; Ruiz Jiménez, J. Servicio de Cirugia
Infantil. HCUVA.

El aumento del grosor del himen debido a los estrégenos maternos y el pequefio
tamafio de los genitales en la recién nacida hacen dificil su exploracién en el perio-
do neonata. La mayoria d himenes imperforados pasan desapercibidos hasta la pu-
bertad, pero cuando las secreciones mucosas llenan la vagina y ocasionan hidro-
colpos la nifia presenta tumoracién abdominal y masa que protruye por introito
con el llanto.

Nuestro objetivo es presentar un caso de imperforacién himeneal de presentacion
neonatal.

Se revisa la patologia u se presenta un caso mostrando una recién nacida con masa
abdominal protruyendo a través del introito, asi como su seccién y vaciado quirur-
gico posterior.

El drenaje quirurgico mediante incisidén en cruz y sutura de los bordes resultd eficaz
en drenar la cavidad y mantener una adecuada apertura del himen.

En toda recién nacida con masa abdominal baja que protruye por el introito debe
sospecharse hidrocolpos por imperforacién del himen. El tratamiento quirurgico
mediante seccidn del himen es curativo.
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REUNIONES CON EL EXPERTO

CRANEOSTENOSIS. DIAGNOSTICO TEMPRANO Y ACTUACION
Dr Antonio Lépez Lépez-Guerrero

Médico Adjunto Neurocirugia

H C U Virgen de la Arrixaca. Murcia

Introduccion

Se define la craneosinostosis (CSN) como el cierre precoz de las suturas craneales,
ocasionando asi una deformidad craneal. La primera duda que nos puede surgir es
la propia nomenclatura. ¢ Craneoestenosis o craneosinostosis?. Parece mas adecua-
do utilizar el término de craneosinostosis ya que asi se hace referencia a la partici-
pacion de la sutura craneal en la patologia, mientras que hablando de craneoeste-
nosis simplemente describimos un craneo reducido. Pero la realidad es que en la
practica clinica se emplean indistintamente como sinénimos.

La nomenclatura de las CSN viene determinada por la forma que adquiere el craneo
una vez deformado y/o por la sutura afecta (Tabla 1).

Para simplificar, se clasifican en CSN sindrémicas (CSNS) y no sindrémicas (CSNNS),
diferenciandose éstas en simples (o monosuturales) y complejas (multisuturales).
Las CSNNS suponen un 85%, y dentro de ellas seran CSN monosuturales un 70%,
siendo asi éstas con diferencia las mds frecuentes.

Epidemiologia

Indudablemente se trata de una enfermedad del primer mundo. Su incidencia se
estima en aproximadamente 3-5 de cada 10000 recién nacidos vivos (RNV)/afio [6].
Es, por tanto, una enfermedad rara. En 2011, en nuestra Regiéon de Murcia nacieron
17400 nifios y tuvimos 10 casos de CSN, bastante por encima de este promedio. La
CSN mas frecuente es la escafocefalia, que en algunas series puede suponer mas
del 60% de todas las CSN. Después le siguen la plagiocefalia anterior y la trigonoce-
falia. Es curioso que la incidencia de ésta ultima ha sufrido un notable ascenso en la
ultima década, por motivos aun no aclarados. Las caracteristicas epidemiolégicas de
las craneosinostosis no sindromicas vienen descritas en la Tabla 2.

Fisiopatologia

Las articulaciones craneales son sinartrosis, esto es, en las que los huesos estan
firmemente unidos por tejido fibroso. La sutura craneal es una unidad funcional
formada por el periostio, el mesénquima sutural, las placas dseas y la duramadre,
jugando ésta ultima un papel crucial. Una teoria patogénica podria ser la disregula-
cion del sistema normal de diferenciacion de las células mesenquimales que hay en
el centro de la sutura, diferencidandose precozmente a osteoblastos.
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En cuanto a la genética de la CSNNS, lo que hay que destacar es que es ampliamen-
te desconocida. Los genes mas ampliamente descritos involucrados son los que
codifican los Receptores del Factor de Crecimiento de Fibroblastos (FGFR 1,2 Y 3).
En general las CSNNS son entidades esporadicas, pese a la recurrencia familiar ob-
servada ocasionalmente. Esto sugiere que se trate de un trastorno multifactorial,
interactuando durante el periodo intrauterino un potente componente genético
con factores ambientales que no se han podido demostrar con consistencia. No
creemos por tanto, en nuestra opinion, que la realizacion del estudio genético esté
indicado de un modo estandarizado.

En 1851, Virchow ya describié que “el patrén de crecimiento normal del hueso cra-
neal es perpendicular a la sutura. Las deformidades craneales resultantes al cierre
precoz de las mismas son el crecimiento compensatorio a expensas de las suturas
no cerradas ,esto es, se produce un crecimiento del hueso paralelo a la sutura afec-
ta”. (Fig. 1)

Como ya es conocido, se define la craneosinostosis como el cierre precoz de una o
varias suturas craneales. Pero, écuando se cierran las suturas? En general se cierran
entorno al segundo afo de vida. ¢Y las fontanelas? Las fontanelas posterior y esfe-
noidal antes del tercer mes, y la fontanela anterior puede llegar a estar abierta has-
ta los dos o tres afios de vida. Consideramos fundamental el conocimiento de estos
tiempos por parte de todo pediatra para la practica clinica diaria

Craneosinostosis sindromicas

Existen descritos mds de 180 sindromes que se puedan asociar a cierre precoz de
suturas. La mayoria ellos son extremadamente raros en cuanto a frecuencia y en
general son de manejo Hospitalario multidisciplinar practicamente desde el naci-
miento, por lo que no suponen un desafio diagndstico para el pediatra “de cabece-
ra”. Describiremos por tanto a grandes rasgos los mas frecuentes, los Sindromes de
Crouzon, Apert y Pfeiffer.

Sindrome de Crouzon

Descrito por Octave Crouzon en 1912. Se describe en 1/25000-50000 RNV. De he-
rencia autosdmica dominante, se debe a una mutacion en el gen FGFR 2, sito en el
locus 10g26. Estos pacientes sufren un cierre precoz multisutural, generalmente a
expensas de ambas suturas lambdoideas y la sutura sagital. Asimismo se asocia al
cierre de las suturas de la base de craneo y del macizo facial, ocasionando impor-
tante proptosis con patologias oculares por exposicidn, prognatismo y obstruccion
de las vias respiratorias. No se asocia a retraso mental.

Sindrome de Apert

También conocido por Acrocefalosindactilia, fue descrito en 1906 por Eugene
Apert. Prevalencia de 1/55000 RNV. También de herencia AD, sus caracteristicas
genéticas son similares a las del Sd. Crouzon. Caracterizado por craneosinostosis de
ambas suturas coronales y del macizo facial, sindactilias en mayor o menor grado
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tanto en manos como en pies, malformaciones cerebrales (hidrocefalia, agenesia de
cuerpo calloso, etc.) y siendo practicamente constante el retraso mental.

Sindrome de Pfeiffer

Rudolph Pfeiffer, 1964. Aproximadamente un caso cada 200000 RNV. Afectacion de
genes FGFR 1y 2. Craneosinostosis multisutural, craneo en trébol. A diferencia de
Crouzon o Apert, los pacientes afectos presentan dedos con sindactilia variable y
desproporcionadamente largos. También se asocia a retraso mental.

Manejo de las Craneosinostosis Sindrémicas

Lo primero que hay que valorar en un RN afecto de un Sd. Craneofacial complejo es
la obstruccion de la via aérea, y deberan ir todos los esfuerzos encaminados a ga-
rantizar su permeabilidad. Si hay hidrocefalia, la colocacion de una derivacién defi-
nitiva de LCR es el siguiente paso, tras el cual se actuara sobre la proptosis ocular
con cirugias de avance frontoorbitario y de macizo facial. Es constante la necesidad
de multiples intervenciones a lo largo de la vida. De este algoritmo de tratamiento
se deduce que estos pacientes, en nuestra opinion, deben ser remitidos y tratados
en Unidades especializadas de Cirugia Craneofacial compuestas por Neurocirujanos,
Otorrinos, Maxilofaciales, Cirujanos Plasticos, Intensivistas y Neuropediatras.

Craneosinostosis no sindrémicas

Decribimos las mas frecuentes y por tanto las que se consideran mas importantes
en la practica clinica diaria del pediatra. Escafocefalia, plagiocefalia anterior, trigo-
nocefalia y plagiocefalia posterior.

Escafocefalia (Fig. 2)

Traducido del griego, scaphe = barco, esto es, cabeza de barco. Es la CSNNS mas
frecuente descrita en cualquier serie, suponiendo el 50% de todas las CSN. En ella
acontece el cierre precoz de la sutura sagital. Aparece en 2/10000 RNV, es mas fre-
cuente en varones con una proporcién 2,5:1. Su diagndstico, al igual que el resto de
CSNNS, es fundamentalmente clinico.

La deformidad craneal consiste en un alargamiento anteroposterior y simétrico de
la béveda craneal, con abombamiento bifrontal y occipital, aplanamiento bitempo-
ral y presencia de cresta o prominencia ésea en linea media, correspondiendo con
la sutura cerrada. No se ha descrito su diagndstico prenatal. Los hallazgos clinicos
son inequivocos y patognomonicos. Algo que puede guiar al pediatra para su diag-
nostico es la presencia practicamente constante de una zona de alopecia por decu-
bito coincidiendo con el abombamiento occipital.

Aunque esto es controvertido, nosotros creemos que una vez valorado por el Neu-
rocirujano Pediatrico es conveniente la realizacién de un TAC craneal con recons-
truccién 3D para una mejor planificacion quirdrgica y por tanto mejor resultado.
Hay tantas técnicas quirurgicas como Servicios de Neurocirugia, basandose todas
ellas en la realizacion de suturectomias, craniectomias biparietales y remodelacion
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con acortamiento craneal. En general, es la CSNNS con resultados estéticos mas
satisfactorios.

Plagiocefalia anterior

Del griego plagios = oblicuo, esto es, cabeza oblicua por el cierre precoz de la sutura
coronal. Descrita en 1/10000 RNV, mas frecuente en nifias en proporcion 2,3:1. El
cierre bilateral se da Unicamente en 1 de cada 7, y suele asociarse sindromes. Esto
provoca la deformidad conocida como braquicefalia, con craneo corto y abombado
hacia arriba, aplanamiento bifrontal, hipoplasia de raiz nasal.

El cierre unilateral de la sutura coronal supone un aplanamiento del frontal ipsilate-
ral, abombamiento del frontal contralateral, hipoplasia del reborde orbitario ipsila-
teral con exoftalmos, adelantamiento del pabelldn auricular ipsilateral y desviacion
de la raiz nasal hacia el lado sano.

En el manejo consideramos imprescindible la realizacién del TAC craneal 3D, ya que
esta CSN es la de tratamiento quirdrgico mas complejo al verse involucrada la base
de craneo en la fosa media. A grandes rasgos, la cirugia consistird en craneotomia
unifrontal del lado afecto con reconstruccion de la barra orbitaria con el objetivo de
conseguir una hipercorreccion de los defectos. Una vez en la adolescencia, no es
excepcional que el paciente exija alguna nueva intervencion con fines estéticos.
Trigonocefalia

Como su nombre indica, es la deformidad craneal consistente en que el craneo ad-
quiere forma de triangulo, a expensas de ambos huesos frontales por cierre precoz
de la sutura metdpica. Descrita en 1/15000 RNV, su incidencia en algunas series se
ha visto exponencialmente aumentada, sobrepasando a la plagiocefalia anterior en
frecuencia. Mas frecuente en nifios con proporcion 3,3:1. La exploracién fisica de
estos pacientes en general deja pocas dudas, destacando una prominencia o cresta
frontal en linea media, con frontales aplanados e hipoplasia de techos orbitarios de
ambos lados. Si se afecta la unién frontonasal también aparece hipotelorismo.

Para su tratamiento es necesaria una craneotomia bicoronal con reconstruccién de
toda la barra orbitaria y remodelacién bifrontal.

Plagiocefalia posterior

Se produce por el cierre precoz de una sutura lambdoidea. Es extremadamente
infrecuente, por lo que no existen datos epidemioldgicos significativos. Conviene
mencionarla porque es fundamental realizar el diagndstico diferencial con la pla-
giocefalia posicional. En ésta no hay un cierre precoz de ninguna sutura, por lo que
la deformidad es a expensas de fuerzas extrinsecas y su tratamiento es rehabilita-
dor y ortopédico, no quirurgico. La diferencia clinica fundamental entre ambas es
que el la plagiocefalia “verdadera” la cabeza adquiere forma de trapezoide y en la
posicional de paralelogramo, ademas de que en ésta ultima se palpa la sutura
lambdoidea abierta.
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éPor qué operar?

Estd ampliamente demostrada la necesidad de tratamiento quirudrgico en estos pa-
cientes. Los motivos son: para evitar la hipertension intracraneal (relacionada direc-
tamente con el nimero de suturas afectas), prevenir la deformidad anatémica ce-
rebral que puede llevar a un mal desarrollo cualitativo de la corteza cerebral, y fun-
damentalmente con fines estéticos. Estos fines estéticos van mas alla, porque se
considera que el compromiso psicosocial de un nifio no operado, y por tanto con el
craneo o la cara deformados, puede llegar a ser mucho mayor que el déficit neuro-
légico per se.

éCuando operar?

Existe una gran controversia dentro de la comunidad Neuroquirurgica. Hay escuelas
que abogan por operar tan pronto como sea posible, sin embargo otras prefieren
hacerlo entorno al afio de vida. En nuestro servicio solemos realizar la intervencion
entorno a los 6 meses de vida y 6 kg de peso, siempre que sea posible. A esta edad
se minimiza la comorbilidad operatoria y se previenen la aparicion de déficits.

El papel del pediatra

Aunque la CSN monosutural se considera una patologia fundamentalmente neuro-
quiruargica, el papel del pediatra ambulatorio es crucial en el manejo de esta pato-
logia. Es basico el conocimiento por parte de todo pediatra de las caracteristicas
clinicas de las principales craneosinostosis, para asi remitirlas con la mayor corta
edad posible para una correcta planificacion quirdrgica. En cuanto unos padres in-
sisten en que su hijo tiene la cabeza deformada, ante la duda se debe remitir siem-
pre al Neurocirujano.

Como conclusion debemos mencionar que en general es un patologia con resulta-
dos a largo plazo muy satisfactorios, que no serian posibles de no ser por el crucial
y adecuado trabajo que realiza cada dia el pediatra, protagonista principal en el
manejo de estos nifos.

Tabla 1. Etimologia de las craneosinostosis y sutura afecta correspondiente.

CRANEOSINOSTOSIS ETIMOLOGIA SUTURA AFECTA
DOLICOCEFALIA Griego: dolikos = largo SAGITAL
ESCAFOCEFALIA Griego: scaphe = barco SAGITAL
BRAQUICEFALIA Griego: brakhu = corto CORONAL BILATERAL
PLAGIOCEFALIA Griego: plagios = oblicuo CORONAL UNILATERAL
TRIGONOCEFALIA Griego: trigonos = tridangulo METOPICA
TURRICEFALIA Griego: turri = torre LAMBDOIDEA BILATERAL
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OXICEFALIA Griego: oxys = afilado SAGITAL + CORONALES
CRANEO TREBOL Aleman: kleebatschadel =  SAGITALES + CORONALES
Craneo en trébol + LAMBDOIDEAS

Tabla 2. Principales craneosinostosis, prevalencia y relacion de género.

CRANEOSINOSTOSIS Porcentaje CSN PREVALENCIA VARON:MUJER
ESCAFOCEFALIA 50% 1.9-2.3/10000 RNV  2,5:1
PLAGIOCEFALIA ANT. 20-30% 0.8-1/10000 RNV~ 1:2,3
TRIGONOCEFALIA 14% 1/15000 RNV 33:1
PLAGIOCEFALIA POST. 3% é? (%) ér (*)
Multisuturales no sind6-2% é? (%) é? (%)

micas

(*) No hay suficientes casos para estudiar un patrén epidemiolégico

Fig. 1. Esquema del patron de crecimiento normal de los huesos craneales en
sentido perpendicular a las suturas.
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Fig. 2a. Escafocefalia.

Fig. 2b. Recontruccion 3D del TAC de paciente con escafocefalia.
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DEFORMACIONES CRANEALES POSICIONALES. ACTITUD A SEGUIR
Dr Juan F Martinez Lage

Jefe de Servicio Neurocirugia

H C U Virgen de la Arrixaca. Murcia

Introduccidn.

Ultimamente, los Servicios de Neurocirugia han sufrido un aumento considerable
del nimero de consultas con motivo de diversas alteraciones en el desarrollo del
craneo de los nifios. Entre ellas, destacan el cierre precoz de la fontanela, sospecha
de cierre precoz de las suturas, desviaciones del crecimiento del perimetro craneal,
tanto macro- como microcefalia. Pero, sin duda, la causa mas frecuente de consulta
la constituyen las deformidades craneales, sobre todo de la plagiocefalia posicional.
La prevalencia de la plagiocefalia posicional (PP) ha aumentado considerablemente
desde la adopcién de las medidas recomendadas por la Asociacion Americana de
Pediatria en 1992 para la prevencion de la muerte subita del lactante (“back to
sleep campaign”).

Existen precedentes de deformacion craneal intencional en diversas épocas y
culturas (egipcios, mayas, etc..) que se practicaban como modelos de identificacion
tribal, indicadores nivel social, e incluso para mejorar las capacidades intelectuales.
En la actualidad la prevalencia de la PP oscila entre el 18% al 20% en recién nacidos
sanos. La prevalencia aumenta hasta los 4 meses de vida, para después decrecer
hasta ser del 3,3% a los 2 afios.

Hay 3 tipos fundamentales de deformidades craneales relacionados con la posi-
cion (Fig. 1) : (1) plagiocefalia occipital (craneo asimétrico por aplanamiento unila-
teral occipital), (2) braquicefalia posicional (aplanamiento de ambas regiones occi-
pitales); estas dos relacionadas con dormir boca arriba, y (3) escafocefalia o dolico-
cefalia posicional (forma alargada de la cabeza relacionada con dormir de lado). Sin
duda, este ultimo tipo es bastante menos frecuente.

Fig. 1. Diversos tipos de deformidad craneal
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Tabla 1 Factores de riesgo para el desarrollo de las deformidades craneales posicio-
nales

Factores maternos  Factores perinatales  Factores postnatales

Edad Varones Hospitalizacidon neonatal

Educacion Transversa o nalgas RN hipoactivos

Nivel socioecondmi- Embarazo multiple Posicion en decubito supino mante-
co nida

Raza Oligoamnios Posicion preferida de la cabeza

Prematuridad / bajo Retraso de adquisiciones
peso

Parto prolongado o
instrumentado

Anomalias congénitas
craneales o espinales

Torticolis congénito

Sin embargo, la posicidn para dormir, aunque presente en mas del 90% de los nifios
con PP, no puede considerarse como Unico factor etioldgico, ya que sélo desarrollan
esta deformacion <1/5 de los recién nacidos. En la Tabla 1 resumimos los factores
de riesgo de deformacion craneal posicional considerados en la actualidad.

Diagndstico y seguimiento

El diagndstico se sospecha mediante la historia clinica y se confirma mediante la
exploraciéon. La mayoria de nifios son diagnosticados por los Pediatras, en especial
en el examen de los 2 meses, ya que los padres suelen atribuir la deformidad cra-
neal al parto. El examen clinico debe incluir medicion del perimetro craneal y pal-
pacion de suturas y fontanelas. La palpacion de la sutura lambdoidea descartara la
presencia de una “cresta” aunque a veces la sutura puede estar angulada hacia
adentro. Es importante la inspeccion de la cabeza desde todos los angulos, espe-
cialmente desde arriba. Asimismo se explorard la movilidad del cuello para terminar
con una exploracidon neuroldgica completa. Durante la entrevista es importante
observar la forma de la cabeza de los padres, ya que algunas variaciones de la for-
ma son de caracter familiar.

Es conveniente realizar fotografias digitales de la cabeza desde arriba que permiti-
ran dibujar sobre ellas lineas para valorar la asimetria y, en su caso, determinar el
grado de severidad. Por lo general, no se ordenardn estudios radiograficos (requie-
ren sedacion y suponen exposicion a radiaciones), excepto en casos de sospecha de
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craneosinostosis auténtica en cuyo caso la técnica de eleccion es la TAC craneal con
reconstruccién 3D y reconstrucciones endocraneales de la base del craneo.

El diagndstico diferencial se establecera inicialmente con el moldeamiento del
parto, pero este desparece en unos dias. En la PP la deformidad empeora progresi-
vamente alcanzando su maximo alrededor de los 2 mese, y empieza a mejorar alre-
dedor de los 6 meses, cuando el nifio mantiene bien la cabeza, esta mas activo, y es
capaz de cambiar espontaneamente de posicion.

Sin embargo, lo mas importante es diferenciar la PP de la craneosindstosis de la
sutura lambdoidea para optimizar su tratamiento, que sera quirurgico evitando asi
deformidades estéticas, dafio neuroldgico y retrasos del desarrollo (Fig. 2).

Fig. 2 Esquema de craneosinostosis lambdoidea (izquierda) y plagiocefalia posicio-
nal (derecha)

La Tabla 2 recoge los datos del diagndstico diferencial entre la PP y la craneosinos-
tosis lambdoidea auténtica.
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Tabla 2. Diagnéstico diferencial entre plagiocefalia posicional y craneosinostosis
lambdoidea.

Craneosinostosis lambdoidea Plagiocefalia posicional

auténtica
Incidencia Rara (1 en 30.000) Frecuente (1 de 300)
Edad inicio Al nacimiento Mas tarde (alrededor de los 2 me-
ses)
Causa Varias (aislada, sindrémicas...) Presidn externa
Sutura Cerrada Normal

Crecimiento Lentitud del crecimiento cra- Normal

craneal neal

Forma Trapezoidal. La deformidad Paralelogramo.La deformidad “ale-
“tira” de la oreja hacia atrds  ja” la oreja hacia delante

Diagnéstico Requiere TAC craneal Sélo exploracién y seguimiento

Tratamiento  Quirurgico Conservador: fisioterapia, cambios
posturales y ortésis (cascos) en ca-
sos graves

Prevencidn y tratamiento
El nifo debe ser enviado de forma preferente-urgente al Servicio de Neurocirugia,
incluso mediante llamada telefénica, para el correcto estudio y planificacién de la
cirugia cuando se sospecha se trata de una craneoestenosis, ya que la edad 6ptima
para la cirugia es alrededor de los 6 meses.

En el caso de las deformidades craneales posicionales el manejo tiene fases y su
intensidad dependera del grado de la deformidad (leve, moderada o grave).
(a) Fase pediatrica: Nada mas observar la deformidad, el Pediatra indicara la vigilan-
cia periddica del nifio, al menos cada 2 semanas. Si existe desviacion de la cabeza
por problema muscular del cuello, solicitara fisioterapia precozmente. A la vez indi-
cara a los padres la necsesidad de reposicionar al nifio en la cuna, a evitar sillitas y
cochecitos con respaldo duro, y prescribird poner al nifio boca abajo (“tummy ti-
me”) al menos media hora al dia, siempre bajo supervisidn. La educacién de los
padres es un paso decisivo para la prevencién de deformidades importantes. En la
mayoria de los nifios con deformidad leve o0 moderada este tratamiento tendra éxi-
to en casi el 100% de los casos. Incluso si el niflo no mejora, el Pediatra puede rece-
tar la colocacién de un casco moldeador.
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(b) Fase neuroquirudrgica: de no producirse mejoria con este tratamiento conserva-
dor, o en casos de dificil diagndstico diferencial con la craneostenosis auténtica, se
enviara al nifio, como ya hemos dicho, a Consulta de Neurocirugia, a ser posible
antes de los 6 meses y mediante expediente preferente-urgente o mediante llama-
da telefdnica directa.

(c) Finalmente, en casos de deformidad muy importante, se puede recurrir a co-
rreccion quirdrgica de la deformidad, cosa que sucede muy excepcionalmente.

¢éSe trata tan sélo de un problema estético?

La mayoria de los padres vienen a la consulta preocupados por la posible repercu-
sién de la deformidad craneal en el desarrollo intelectual y neurolédgico del nifio,
sobre todo cuando se informan en Internet. Existen diversos estudios que han sefia-
lado la asociacién de la PP con retrasos madurativos y del desarrollo psicomotor. Sin
embargo no hay evidencia cientifica que sustente esta afirmacion. La mayoria de
autores considera que la PP es un factor de riesgo para el desarrollo de retraso ma-
durativo e, incluso, sefialan que los nifios destinados a tener un retraso desarrollan
deformidades craneales posicionales precisamente por su menor actividad. Lo que
parece mds sensato es tranquilizar a los padres a este respecto. Al cerebro no le
importa que forma tenga el crdneo siempre que tenga sitio para crecer.

Referencias

1.Esparza Rodriguez J, Hinojosa Mena-Bernal J, Mufioz Casado MJ, et al. Enigmas y
confusiones en el diagndstico y tratamiento de la plagiocefalia posicional.
Protocolo asistencial. An Pediatr (Barc) 67:243-52

2.Gonzalez Santos J. Deformidades craneales en edad pediatrica, etiologia y
consecuencias. Tesis Doctoral, Burgos, 2012

3.Martinez-Lage JF, Arrdez Manrique C, Ruiz-Espejo AM et al. Deformaciones
craneales posicionales: estudio clinico-epidemiolégico. An Pediatr (Barc)
2012:176-83

4.Pogliani L, Mameli C, Fabiano V, Zaccotti GV. Positional plagiocephaly: what the
pediatrician needs to know. A review. Childs Nerv Syst 2011; 27:1867-76

79



Revista de la SPSE - n° 16, 2013

MESA REDONDA
LA DERMATOLOGIA PEDIATRICA EN URGENCIAS Y ATEN-
CION PRIMARIA

MANEJO NECESARIO DE ECCEMA E INFECCIONES BACTERIANAS
Dra Teresa Martinez Menchén

Médica Adjunta. Servicio Dermatologia

H C U Virgen de la Arrixaca. Murcia

La dermatitis atdpica es el tipo de eczema mas prevalente en nifios y uno de los
principales motivos de consulta por patologia dermatoldgica en la poblacién infan-
til.

El tratamiento de la misma estaba previamente centralizado en el tratamiento de
los brotes y de sus complicaciones. En la actualidad, se realiza, ademas, un trata-
miento proactivo, debido a la cronicidad de esta enfermedad con el objetivo de
reducir el nimero de exacerbaciones. Ademas, debe mantenerse la integridad cu-
tanea buscando disminuir el resto de las manifestaciones del sindrome atépico. Por
ultimo, este tratamiento a largo plazo estd justificado por el impacto en la calidad
de vida del paciente y de los familiares, y la mayor prevalencia de trastornos con-
ductuales en pacientes afectos por esta patologia a largo plazo.

Revisamos los tratamientos disponibles en la actualidad, de forma tépica y sistémi-
ca, centrandonos en los tratamientos tdpicos, ya que son los mas habitualmente
pautados. Analizaremos el fendmeno de la corticofobia existente en nuestra pobla-
cion, discutiremos la dificultad de tratar el prurito en dicha patologia y finalmente
se analizara un algoritmo de tratamiento de la dermatitis atdpica.

En cuanto a las infecciones bacterianas, realizaremos primero una revisiéon de los
principales agentes etioldgicos (S. auerus y S pyogenes), analizando la prevalencia
en nuestro medio de infecciones por S aureus meticilin resistente. Desglosaremos
los principales tratamientos topicos y sistémicos disponibles, y finalmente analiza-
remos iconograficamente todos los principales cuadros clinicos a los que nos en-
frentamos en la practica clinica cotidiana.

INFECCIONES MICOTICAS: TINAS Y CANDIDIASIS CUTANEOMUCOSAS
Dr Antonio Clemente Ruiz de Almirdn

Médico Adjunto. Servicio de Dermatologia

H C U Virgen de la Arrixaca. Murcia
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Las infecciones flungicas son una patologia frecuente en la infancia, que en muchas
ocasiones puede parecer similar a otras patologias dermatoldgicas, por lo que es
importante saber reconocerlas y manejarlas correctamente.

Se realiza una revisidn actualizada de las infecciones micéticas mas frecuentes en la
edad pediatrica, haciendo especial énfasis en el diagndstico diferencial con otras
patologias similares, y en el manejo terapéutico. Se trataran tanto infecciones pro-
ducidas por dermatofitos (tifia capitis, corporis, unguium, cruris...) como las candi-
diasis cutdaneo-mucosas y las pitiriasis versicolor.

LESIONES INQUIETANTES EN URGENCIAS DERMATOLOGICAS.
CONDUCTA A SEGUIR

Dr Vicente Manuel Leis Dosil

Médico Adjunto. Servicio de Dermatologia

H U Infanta Sofia. San Sebastian de los Reyes. Madrid

Las consultas dermatoldgicas constituyen una gran parte de la atencién en urgen-
cias, tanto en adultos como en nifios. Los pacientes acuden a los servicios de urgen-
cias por motivos diversos: alarmados por el aspecto o extensién de las lesiones, por
la sintomatologia intensa, por verdadera sensacion de malestar acompafiante, etc.
Ademas, las lesiones dermatoldgicas pueden ser el primer signo de enfermedades
sistémicas graves.

De todos los motivos de consultas dermatoldgicas en urgencias algunos constituyen
verdaderas emergencias, acarreando incluso un riesgo vital. Entre ellos, en pobla-
cién pedidtrica, los principales procesos incluyen eritrodermias, vasculitis sépticas,
exantemas infecciosos o por toxinas y dermatosis por agentes externos como que-
maduras graves.

Existen una serie de signos en la exploracién dermatoldgica que orientan a una ma-
la evolucién de un determinado proceso, a un cuadro grave de entrada o a una po-
sible enfermedad sistémica de mal prondstico, por ello es conveniente conocerlos.
Los principales son la purpura, la necrosis cutanea y el despegamiento cutaneo.

En general, el tratamiento de las emergencias o urgencias graves dermatoldgicas se
basa en mantener las constantes vitales y en evitar las complicaciones asociadas.
Tanto por su frecuencia en los servicios de urgencias, como por la potencial grave-
dad de algunos cuadros dermatoldgicos, es conveniente conocer los datos basicos
qgue nos ayuden a clasificar adecuadamente la importancia del cuadro y tomar las
medidas mas apropiadas.
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MESA REDONDA
INSUFICIENCIA RESPIRATORIA EN EL NINO

INSUFICIENCIA RESPIRATORIA AGUDA
Dr Pedro Mondéjar Lopez

Médico Adjunto. Neumologia Infantil

H C U Virgen de la Arrixaca. Murcia

La insuficiencia respiratoria aguda (IRA) se define como el fracaso del organismo
para mantener el intercambio gaseoso en el lecho capilar pulmonar, ya sea por fallo
en el suministro de la cantidad adecuada de oxigeno, en la eliminacidn correspon-
diente de CO;, o en ambos. Dicho fracaso, de instauracién mas o menos rapida, se
puede producir por afectacion tanto del sistema nervioso central, como de la caja
toracica con su componente muscular, el sistema nervioso periférico, las vias aéreas
y el parénquima pulmonar.

Igualmente, se define el fracaso respiratorio agudo como la existencia de
una presion arterial de oxigeno (PaO;) menor de 50 mm Hg, respirando aire am-
biente (fraccion inspirada de oxigeno 21%) a nivel del mar y en ausencia de shunt
intracardiaco, o bien de una presién arterial de CO, (PaCO;) mayor de 50 mm Hg.
Sin embargo, esta definicion se basa exclusivamente en valoraciones gasométricas,
sin tener en cuenta precisamente aquellos factores clinicos a los que el pediatra se
tiene que enfrentar inicialmente y sobre los que debe establecer un diagndstico y
actitud terapéutica. Por tanto, una gasometria normal no excluye el diagnéstico de
IRA, obligando al médico a valorar adecuadamente signos clinicos tales como la
dindmica respiratoria, el trabajo respiratorio (uso de la musculatura accesoria) y el
nivel de conciencia.

Por ultimo, podriamos asimismo definir la IRA como el fracaso agudo de
una o mas etapas de la respiracién, incluyendo las diferentes fases de la ventilacion,
el intercambio gaseoso en el lecho capilar pulmonar y el transporte de oxigeno a los
tejidos.

Existen numerosas diferencias entre el sistema respiratorio del nifio y el
del adulto, las cuales explican por qué la IRA es un problema muy frecuente en el
paciente pediatrico:

— La caja tordcica del lactante es mas eldstica y por tanto incapaz de soportar
los grandes aumentos de presidn negativa intratoracica que se deben pro-
ducir para expandir unos pulmones con menos complianza.

— Los musculos intercostales del lactante y nifio pequefio estan menos desa-
rrollados y las costillas mds horizontalizadas, lo que lleva a una inadecuada
expansion toracica durante la inspiracion.
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— El diafragma del nifio es mas corto que el del adulto, tiene menor nimero
de fibras musculares tipo | y genera menos fuerza de contraccion, predis-
poniéndolo a la fatiga.

— Lavia aérea del nifio es mucho mas pequefia que la del adulto y, de acuer-
do con la ley de Poiseuille (R = P/V’ = 8:1-n/mr4), el mismo grado de estre-
chamiento genera un mayor aumento de resistencia al flujo aéreo.

— Los nifios tienen menos unidades intercambiadoras de gases (bronquiolos
respiratorios y alveolos), y los alveolos presentes son mas pequefios; esto,
unido al menor grado de ventilacién colateral en comparacion con el adul-
to, aumenta la probabilidad de colapso alveolar.

ETIOLOGIA

La IRA no es una enfermedad en si misma, sino un sindrome caracterizado
por alteraciones de la fisiologia respiratoria provocadas por una gran variedad de
procesos clinicos. En las tablas 1 y 2 se exponen las patologias mas frecuentes se-
gun la edad y segun el mecanismo fisiopatoldgico respectivamente.

Tabla 1. Causas de IRA en el nifio segun edad y por orden de frecuencia.

Nifos de 0 a 24 meses

Nifos de 2 a 12 afios

Bronquiolitis aguda

Bronconeumonia

Obstruccion vias aéreas

Cardiopatias congénitas

Status asmatico

Sepsis

Aspiracion de cuerpo extrafio

Malformaciones congénitas
lesiones diafragmaticas
anillos vasculares
malformaciones pulmonares

Encefalitis

Intoxicaciones

Fibrosis Quistica

SDRA

Status asmatico
Cardiopatias congénitas
Bronconeumonia
Sepsis

Traumatismo (tordcico o craneoencefalico)
Shock traumatico

SDRA

Encefalitis
Casi-Ahogamiento
Polineuritis periférica
Quemaduras
Insuficiencia renal
Intoxicaciones

Fibrosis Quistica
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Tabla 2. Causas de IRA segun el mecanismo fisiopatolégico.

Fallo respiratorio tipo | Fallo respiratorio tipo Il
(normoventilatorio o hipoxémico) (ventilatorio hipercapnico)

Afectacidn del centro respiratorio (drogas,
* Sindrome de distrés respiratorio|  barbituricos, anestésicos, sindrome de hi-
agudo (SDRA) poventilacidn central)

Afectacion de la motoneurona superior
(traumatismo medular cervical, siringomie-|
Atelectasia lia, enfermedades desmielinizantes, tumo-
res)

Aspiracién broncopulmonar

Bronquiolitis (también tipo I1)
Afectacidn del asta anterior (poliomielitis,
atrofia muscular espinal)

Edema pulmonar cardiogénico

® Edema pulmonar postobstruc-|
cién

Afectacidon de la segunda motoneurona
(lesion del nervio frénico, sindrome de Gui-|
llain-Barré)

® Fibrosis quistica

Afectacidn de la unién neuromuscular (bo-
tulismo, esclerosis multiple, miastenia gra-

Tromboembolismo pulmonar

Enfermedad pulmonar intersti-| vis)

cial
Afectacion de la pared toracica y la pleura

Neumonia grave (cifoescoliosis, derrame pleural, obesidad
morbida, neumotdrax, distrofia muscular)

Inhalacién de toxicos
Aumento de la resistencia de la via aérea

Radiacion (Obstruccién laringea - croup, epiglotitis;
Obstruccion de la via aérea inferior - asma)

FISIOPATOLOGIA

Los mecanismos fisiopatoldgicos por los que se puede alterar el intercambio gaseo-

so son:

1. Hipoventilacién alveolar: Es la disminucidn de la eliminacién de CO; producido
por el metabolismo celular, consecuencia por un lado de la disminucién del vo-
lumen minuto respiratorio, y por otro del aumento del espacio muerto. Esto se
traduce en un aumento de la presién alveolar de CO; (PACOz) y en un aumento
de la PaCO,. El hallazgo gasométrico fundamental es la hipercapnia, aunque
también podemos encontrar en ocasiones hipoxemia leve que se suele solucio-
nar con la administracion de O, en pequeias concentraciones, pero que en oca-
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siones puede ser perjudicial ya que contribuye a deprimir mas el estimulo ven-
tilatorio.

2. Difusion anémala: Durante el transito de la sangre por el capilar pulmonar se
debe alcanzar el equilibrio entre la presidn alveolar de O, (PAO3) y la PaO,.
Cuando se altera la barrera alveolocapilar por la presencia de edema o por fi-
brosis el proceso de oxigenacion no se completa, dando lugar preferentemente
a hipoxemia. Es un mecanismo de IRA raro en niflos y suele ser secundario a
enfermedades pulmonares intersticiales.

3. Desequilibrio de la relacién ventilacidon/perfusién (V/Q): Es el mecanismo de IRA
mas frecuente en nifios. Se pueden producir tres situaciones: A) En primer lugar
que se altere la ventilacién de zonas del pulmdn que estan bien perfundidas
dando lugar a un shunt intrapulmonar por el que la sangre pasa por el lecho
capilar pero no se oxigena (V/Q=0); esto puede estar ocasionado por atelecta-
sias, edema, neumonia, fistulas arteriovenosas o cardiopatias congénitas. B) En
segundo lugar puede ocurrir que zonas del pulmdén que estan bien ventiladas
estén mal perfundidas, lo que ocurre en situaciones como el shock o el trom-
boembolismo pulmonar que dan lugar a un aumento del espacio muerto (V/
Q>1); en estas enfermedades se produce hipoxemia. C) Por ultimo, en las en-
fermedades que disminuye la ventilacion pero no se suprime del todo, como
son las neumonias o el asma, se produce un efecto de mezcla venosa y la rela-
cién V/Q es <1; en este caso también se produce hipoxemia pero puede mejorar
con la administracién de O,.

DIAGNOSTICO

A) CLINICA:

Estd determinada por la enfermedad de base, la rapidez de instauracidn, la
presencia de hipoxemia e hipercapnia, y la edad. La IRA se precede frecuentemente
de un intento de compensacion por parte del paciente por el cual aumenta el es-
fuerzo respiratorio con el fin de mantener un adecuado intercambio gaseoso. La
taquipnea suele ser la primera manifestacién de distress respiratorio en lactantes.
El aumento del trabajo respiratorio se puede identificar igualmente por la existen-
cia de retracciones de la pared toracica, bamboleo toraco-abdominal, uso de la
musculatura accesoria y aleteo nasal. Sin embargo, la ausencia de taquipnea y de
aumento del trabajo respiratorio no siempre indica la normalidad respiratoria, ya
gue algunas enfermedades neuromusculares o del sistema nervioso central pueden
cursar sin la respuesta respiratoria adecuada por parte del eje SNC-SNP-Sistema
muscular. El estridor inspiratorio es un signo de obstruccién de la via aérea supe-
rior (laringomalacia, croup, epiglotitis, aspiracion de cuerpo extrafio, anomalias
congénitas de la via aérea). La espiracion alargada vy las sibilancias son un signo de
obstruccidn de la via aérea inferior (bronquiolitis, asma). Por su parte, el quejido
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espiratorio es otro signo de IRA en recién nacidos y lactantes, causado por un cierre
prematuro de la glotis a la vez que la pared toracica se contrae activamente durante
la espiracion en un intento de preservar o aumentar la capacidad residual funcional
y evitar el colapso alveolar. La cianosis es un signo bastante tardio de IRA, princi-
palmente cuando existe hipoxemia, y traduce un aumento de la hemoglobina redu-
cida (>4-5 g/100 ml).

A nivel general, el paciente puede mostrar fatiga, agitacién y sudoracion. A
nivel hemodinamico y dependiendo de la gravedad, se puede objetivar taquicardia
o bradicardia, hipotension o hipertension, pulso paraddjico, arritmias cardiacas,
fallo ventricular e incluso parada cardiorrespiratoria. Otros sintomas y signos pro-
pios de la hipoxemia e hipercapnia son los neuroldgicos, tales como ansiedad, con-
fusion mental, obnubilacion, cefaleas, papiledema, crisis convulsiones e incluso
coma.

Existen diversas escalas de valoracidn (scores) que pueden ser de ayuda a
la hora de evaluar el grado de afectacion respiratoria del paciente, comparar la si-
tuacion evolutivamente y e incluso predecir la necesidad de ventilacion mecanica.
Las mas usadas son el test de Silverman para la valoracidn del distrés neonatal, el
score de Wood-Downes (y el modificado por Ferrés) de gran utilidad en el lactante
o nifilo mayor con bronquiolitis o crisis asmatica, y el score de Taussig-Westley para
la valoracidn del croup laringeo.

B) EXAMENES COMPLEMENTARIOS:

Existen numerosas pruebas complementarias que, dependiendo del proce-
so que haya conducido a la IRA, serdn utiles a la hora de realizar una valoracion mas
objetiva, confirmar el diagndstico y llevar a cabo un control evolutivo del paciente.
En general, los mas utilizados son:

1. Gasometria arterial: Constituye el gold standard en la evaluacién del
intercambio gaseoso (oxigenacidn y ventilacidn) y el equilibrio acido-base. Habi-
tualmente incluye la determinacion directa de la PaO,, la PaCO; y la concentracion
de idn hidrégeno expresado como pH. Ademds, la mayoria de analizadores de gases
miden también mediante hemoximetria (o CO-oximetria) la concentracién de he-
moglobina total sérica, la saturacién de oxihemoglobina (HbO;), la saturacién de
carboxihemoglobina (HbCO) y la saturacion de metahemoglobina (MetHb). Igual-
mente, se proporcionan otros valores calculados y derivados tales como el bicarbo-
nato sérico, el exceso/déficit de bases y las saturaciones fraccionada, funcional y
calculada de oxigeno. A partir de los datos obtenidos en los gases sanguineos arte-
riales, se pueden establecer otras medidas como la tension diferencial de oxigeno
alveolo arterial, la relacién PO,/FiO,, o el calculo del shunt intrapulmonar y el con-
tenido de oxigeno de la sangre, entre otros.

En caso de recién nacidos y lactantes pequefios, en nifios mayores no gra-
ves y cuando no sea posible obtener sangre arterial, se puede usar la gasometria
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capilar arteriolizada. Su correlacidn con los gases arteriales es variable, siendo bue-
na para el pH, moderada para la PaCO; y mala para la PaO,.

En las tablas 3 y 4 quedan reflejadas las posibles alteraciones del equilibrio aci-
do-base y los valores normales y patoldgicos de la gasometria arterial.

2. Saturacion transcutanea de oxigeno (SatO;): indica el porcentaje de la canti-
dad total de hemoglobina que se encuentra combinada con el O,. Se mide por pul-
sioximetria, que permite la determinacion estimativa de la saturacién de la oxihe-
moglobina arterial, denominada saturacion funcional de oxigeno. Es fiable, sencilla,
no invasiva, facilmente disponible y exenta de complicaciones. Permite la deteccién
precoz de la hipoxemia (se emplea como método de screening en la enfermedad
cardiopulmonar), disminuye el nimero de extracciones sanguineas y facilita el ajus-
te de los aportes suplementarios de O.

Tabla 3. Alteraciones del equilibrio acido-base.

pH pCO: COsH*

Acidosis respiratoria Bajo Alta Alto*
Alcalosis respiratoria Alto Baja Bajo*
Acidosis metabdlica Bajo Baja* Bajo
Alcalosis metabdlica Alto Normal Alto
Acidosis mixta Bajo Alta Bajo
Alcalosis mixta Alto Baja Alto

*Mecanismo compensador insuficiente

Tabla 4. Valores normales y patoldgicos de la gasometria arterial.

Pa0; valor normal 80 - 100 mm Hg (RN: 60 - 90)

Hipoxemia < 80 mm Hg (RN: < 60)

Leve 71 -80 mm Hg
Moderada 61 - 70 mm Hg
Grave 45 - 60 mm Hg
Muy grave < 45 mm Hg

Pa0;< 50 - 60 mm Hg

Insuficiencia respiratoria PaCO, > 50 mm Hg
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PaCO; valor normal 35 - 45 mm Hg (RN: 30 - 35)
Hipercapnia > 45 mm Hg

Hipocapnia < 35 mm Hg

pH valor normal 7.35-7.45 (RN: 7.30 - 7.40)
Acidosis < 7.35

)Alcalosis > 7.45

TRATAMIENTO

La actitud terapéutica se basa fundamentalmente en 2 aspectos; por un lado el
tratamiento de la enfermedad de base y, por otro, las medidas de soporte de la IRA.
El objetivo principal es conseguir la normalidad de los niveles arteriales de oxigeno
y una ventilacién pulmonar adecuada.

A) MEDIDAS GENERALES: Posicion semisentada, mantener la normotermia, ayuno
inicial, aspiracion de secreciones, fisioterapia respiratoria,...

B) OXIGENOTERAPIA: se trata del tratamiento fundamental de la IRA, sobre todo en
la hipoxémica. El objetivo es conseguir una PaO; mayor de 60 mm Hg y una SatO,
mayor de 90-92%. Hay que tener en cuenta que si la hipoxemia es secundaria a
hipoventilacion, se debe usar la minima FiO; necesaria con el fin de no aumentar la
hipercapnia y precipitar una situacidn de acidosis. La eficacia de la oxigenoterapia
se valora con la clinica, la gasometria arterial o capilar, y la SatO continua. Existen
diversos métodos no invasivos de administracion de oxigeno, que alcanzan FiO;
variables (tabla 5).

Tabla 5. Concentraciones de O; generadas por diferentes dispositivos de adminis-
tracion

Dispositivo de administracion Flujo Oz (L/min) FiO, maxima
Catéter nasofaringeo 0,25-4-6 40%
Canulas o gafas nasales 0,25-4-6 40%
Mascarilla simple 5-8 60%
Mascarilla tipo Venturi 4-6-8-12-15 24 -28-35-40-60%
Mascarilla con reservorio 5-15 90%
Vapotherm® 1-40 100%
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C) VENTILACION MECANICA NO INVASIVA: En los ultimos afios se han publicado
numerosos estudios cientificos que confirman la utilidad de la ventilacién no invasi-
va en situaciones de IRA grave en el paciente pediatrico. Disminuye el trabajo respi-
ratorio, previene la intubacién endotraqueal y mejora el intercambio gaseoso. Si
bien se puede usar tanto en la IRA hipoxémica como hipercapnica, los pacientes con
hipercapnia (con o sin hipoxemia) suelen responder mejor. Tiene como inconve-
niente que puede no ser tolerada por el paciente. Los indicadores de fracaso de la
misma y, por tanto, de la necesidad de intubacidn, son la agitacidn, el aumento de
la dificultad respiratoria y el empeoramiento gasométrico. Por el contrario, la dis-
minucion precoz de la frecuencia respiratoria nos indica que su uso ha sido exitoso.

D) VENTILACION MECANICA INVASIVA: Indicada ante fallo de las medidas anterio-
res, ya sea por empeoramiento de los sintomas con fracaso respiratorio inminente
(apnea, respiracion débil, trabajo respiratorio excesivo, sintomas cardiolégicos o
neuroldgicos) o por empeoramiento gasométrico (hipercapnia progresiva > 55 - 65
mmHg segln la edad, o hipoxemia <50 - 60 mmHg). El modo ventilatorio dependera
de la causa subyacente de la IRA; por ejemplo, en el SDRA se usaran volimenes

tidales bajos (hipercapnia permisiva), una presién positiva al final de la espiracién
(PEEP) elevada y un tiempo inspiratorio prolongado.

E) VENTILACION DE ALTA FRECUENCIA (VAFO): se utiliza con el fin de conseguir un
adecuado intercambio gaseoso minimizando el daifo pulmonar causado por el ba-
ro-volutrauma.

F) OTRAS MEDIDAS: posicion en decubito prono, éxido nitrico inhalado, helio, sur-
factante, corticoides sistémicos, oxigenacidn extracorpérea (ECMO),...
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INSUFICIENCIA RESPIRATORIA CRONICA
Dra Maria Dolores Pastor Vivero

Médica Adjunta. Neumologia Infantil

H C U Virgen de la Arrixaca. Murcia

Introduccion

La insuficiencia respiratoria crénica (IRC) consiste en el fallo respiratorio (PaO2< 60
mm Hg o PaCO,> 45 mm Hg) de instauracion progresiva en el tiempo y que persiste
mas allad de un mes, a pesar del tratamiento médico adecuado.

Epidemiologia

LA IRC es una patologia en aumento como consecuencia del avance de los medios
terapéuticos que han permitido aumentar la supervivencia de nifios con enferme-
dades graves que generan secuelas de lesion pulmonar crénica. No existen estudios
sobre incidencia o prevalencia global de la IRC pero podemos hacernos una idea
indirectamente, conociendo la frecuencia de las distintas enfermedades en las que
se prescribe tratamiento domiciliario con oxigeno o que precisan ventilacién meca-
nica domiciliaria.

En un estudio realizado en Italia, en el que recogieron los datos de pacientes aten-
didos por una unidad domiciliaria por patologia respiratoria. Encontraron que los
problemas respiratorios relacionados con lesidn neuroldgica representaban un 26%
de los pacientes, las enfermedades obstructivas de la via aérea un 26%, la atrofia
muscular espinal un 22%, miopatias y distrofias musculares un 6,5%, displasia bron-
copulmonar un 6,5%, traqueomalacia un 6,5%, el sindrome de hipoventilacién cen-
tral un 4.3%) y la escoliosis congénita progresiva un 2.2%.

En otro realizado en 102 pacientes menores de 18 afios con ventilacion mecanica
domiciliaria, procedentes de 15 centros de Francia, un 7% de los pacientes eran
menores de 3 afios; 35% entre 4-11 afos y 58% eran mayores de 12. Las patologias
que predominaban eran la enfermedad neuromuscular (34%), sindrome de apnea-
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hipopnea de suefio y/o malformaciones craneofaciales (30%), fibrosis quistica
(17%), hipoventilation congenita (9%), escoliosis (8%), y otras patologias (2%).

Etiologia

La IRC es un sindrome que puede generarse por cualquier lesion grave y/o mante-

nida que afecte a alguno de los mecanismos implicados en el proceso de la respira-

cion.

El fallo respiratorio puede ser hipoxémico, cuando existe una alteracion en el inter-

cambio gaseoso, generalmente se debe a problemas cuyo origen es pulmonar; hi-

percapnico, cuando lo que fracasa es la bomba respiratoria (pared toracica, inclu-

yendo nusculos respiratorios, centro respiratorio y vias neuronales que condicen el

estimulo desde el centro respiratorio hasta los musculos) o mixto.

Entre estas causas hay que destacar (Figura 1):

1. Enfermedad pulmonar y via aérea:

® La displasia broncopulmonar (DBP) es la causa mas frecuente de IRC en los pri-

meros meses de vida. Consiste en la necesidad de oxigeno suplementario duran-

te 28 dias 0 mas en nifios prematuros, segun la edad gestacional (< o > de 32

semanas) los pacientes se reevalian en un momento determinado para valorar

la gravedad de la DBP, que se clasifica en leve, moderada o grave

La fibrosis quistica, el deterioro progresivo es producido por la obstruccion in-

flamatoria de la via aérea, el acimulo de secreciones mucosas, el desarrollo de

bronquiectasias y la sobreinfeccion bacteriana (especialmente por Pseudomonas

aeruginosa) que conducen a una destruccidn progresiva del parénquima pulmo-

nar.

® Alteraciones de las vias aéreas grande, como laringomalacia o traqueomalacia u

otras obstrucciones de la via aérea superior que ocasionan una hipoventilacion

alveolar que se manifiesta fundamentalmente durante el suefio.

Las enfermedades intersticiales son muy poco frecuentes en la infancia.

2. Enfermedades de la bomba respiratoria:

Las enfermedades neuromusculares son enfermedades progresivas que condu-

cen al desarrollo de IRC por hipoventilacidn alveolar, por ejemplo, la atrofia mus-

cular espinal, la distrofia muscular de Duchenne (DMD) y otras miopatias congé-

nitas y metabdlicas.

® Fallo del centro respiratorio: Los sindromes de hipoventilacidon central pueden
ser primarios (congénito, disfuncién hipotaldmica idiopdtica, malformacion Ar-
nold Chiari tipo Il) o secundarios (traumatismos, infecciones, tumores, infartos
vasculares, metabdlicos, aumento de la presién intracraneal).

® Alteraciones de la pared toracica: Malformaciones toracicas o cifoescoliosis gra-
ves.
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Fisiopatologia

El mecanismo principalmente implicado en el desarrollo de la IRC hipercapnica es la
hipoventilacion, el fallo de la bomba ocasionado por enfermedades neuromuscula-
res y neuroldgicas o alteraciones de la caja toracica, da lugar a hipoventilacién y
como consecuencia de ésta a hipercapnia.

La hipoxemia es la manifestacidn primaria de la IRC hipoxémica, y sus causas son las
alteraciones de la relacién ventilacién/perfusion (V/Q), las alteraciones de la difu-
sién (obstruccion de la via aérea, la estructura pulmonar o la circulacién pulmonar)
y la hipoventilacién alveolar global.

En la practica es frecuente encontrarnos situaciones mixtas causadas por mas de un
mecanismo que actlan simultaneamente.

Clinica

Las manifestaciones clinicas de la IRC estdn relacionadas con la enfermedad de base
y con la sintomatologia derivada de la existencia de hipoxemia e hipercapnia. Como
se trata de enfermedades de lenta evolucion la sintomatologia se instaura de forma
progresiva con una “aceptable tolerancia” de la misma y escasa percepcion por el
paciente. Entre estas manifestaciones clinicas se encuentran:

1- Disnea: Se produce por aumento de la ventilacion en respuesta a la hipoxemia,
con el consiguiente aumento del trabajo respiratorio. En la IRC se instauran meca-
nismos de adaptacidén que contribuyen a disminuir la sensacion de disnea . De esta
forma un paciente que “acepta” un cierto grado de retencidn de carbdnico puede
presentar menos disnea que otro con igual grado de afectacidn funcional respirato-
ria que requiere grandes esfuerzos para normalizar la PCO,. Paralelamente al au-
mento de disnea se produce un incremento de la frecuencia respiratoria, el uso de
la musculatura accesoria respiratoria y la respiracion paraddjica.

2- Hipertension pulmonar por vasoconstriccidon pulmonar que mantenida en el
tiempo conduce a un cor pulmonale crénico con clinica de fracaso ventricular dere-
cho (edemas, hepatomegalia e ingurgitacion yugular).

3- Hipertensidn arterial sistémica por vasoconstriccion arterial sistémica como res-
puesta de los quimiorreceptores periféricos.

4- Taquicardia con aumento del gasto cardiaco que da lugar en fases avanzadas a la
aparicion de arritmias, siendo la taquicardia sinusal la mas frecuente.

5- Alteraciones del sistema nervioso central debidas tanto a la hipoxia como a la
hipercapnia: cefaleas (por vasodilatacién cerebral), somnolencia diurna, obnubila-
cién, confusion mental con desorientacion temporoespacial, alteraciones intelec-
tuales, incoordinacién motora.

6- Trastornos de la funcién renal con tendencia a la hipernatremia y alteraciones de
la funcién hepatica.

7- Poliglobulia derivada de la hipoxia cronica y que favorece la aparicion de fené-
menos tromboembdlicos.
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8- Pérdida de peso en fases avanzadas de la IRC relacionada con el aumento de me-
diadores, como el factor de necrosis tumoral, inducido por la hipoxia tisular.

Los nifios con IRC sufren agudizaciones mas o menos graves que descompensan su
situacion basal, pudiendo dar lugar a una insuficiendia respiratoria aguda.

Diagndstico
El "gold standar" para el diagnéstico de la IRC se basa en la realizacion de la gaso-
metria arterial o mediante muestras capilares arteriolizadas, existe hipoxemia
cuando, a nivel del mar, la PaO2 es menor de 60 mm Hg respirando aire ambiente,
en estado de vigilia y en reposo e hipercapnia cuando los valores de PaCO2 son
superiores a 45 mm Hg.
La pulsioximetria y la capnografia son técnicas alternativas y no invasivas para la
mediciéon de 02 y CO2 respectivamente, permitiendo ademds una monitorizacién
continua. Se acepta que saturaciones de 02 inferiores al 90% son indicativas de
hipoxemia. La capnografia mide la presidn espirada de CO2 al final de la espiracién
(se estima similar a la del capilar pulmonar).
En la evaluacidn de estos paciente debemos realizar estudios de la funcion pulmo-
nar mediante la espirometria y la pletismografia.
En la fibrosis quistica los cambios mas precoces en la funcidon pulmonar se relacio-
nan con atrapamiento aéreo, como se observa en el incremento del indice volumen
residual/capacidad pulmonar total y cambios en los flujos mesoespiratorios suges-
tivos de afectacion de pequenfia via aérea. A medida que la enfermedad progresa se
produce una disminucién del volumen espiratorio forzado en el primer segundo
(FEV1), parametro que se correlaciona bien con la mortalidad.
En pacientes con enfermedades neuromusculares, la espirometria muestra una
disminucion de la CVF y paralelamente también disminuye el FEV;1. Una disminucion
de ambos mayor del 40% se relaciona con una elevada sensibilidad con la existencia
de patologia respiratoria durante el suefio. La realizacidn de la espirometria en se-
destacion y en decubito nos muestra cual es el grupo muscular mas afectado. Si los
musculos afectados son los intercostales la CVF serd menor en sedestacion y si es el
diafragma sera menor en decubito.
La fuerza generada por los musculos respiratorios produce el desplazamiento de las
estructuras de la pared toracica y en ultimo término el aumento y la disminucion
del volumen pulmonar. Esta fuerza se puede medir mediante cambios de presidn y
la contraccion de los musculos respiratorios mediante cambios de volumen. Para
evaluar esta fuerza muscular los test mds utilizados son:
® Las presiones inspiratorias y espiratorias estaticas maximas que reflejan, por lo
tanto, la afectacién de los musculos respiratorios ins y espiratorios.
® La presidn inspiratoria nasal sirva para valorar la contraccion diafragmatica y de
otros grupos musculares inspiratorios. La presion medida una la fosa nasal obs-
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truida crresponde a la presion en la nasofaringe y a su vez a la presién alveolar.
Es un test facil de realizar para los pacientes.

El pico de flujo espiratorio durante la tos espontdnea o asistida, refleja la fuerza
de los musculos abdominales. Su uso en la infancia esta limitado ya que no se
conoce los valores de normalidad en la infancia. En adolescentes y adultos si es
menor de 270 L/min existe mayor riesgo de nemonia y fallo respiratorio, y si es
menor de 160 L/min, indica imposibilidad para la expectoracion.

La polisomnografia es la prueba mas util para determinar si existen desaturaciones
durante el suefio o hipoventilacion, por lo que lo ideal seria su realizacién junto con
capnografia. Cuando no se disponga de este registro, la realizaciéon de pulsioxime-
tria y capnografia nocturna también resulta util.

Complicaciones

Las complicaciones de la IRC son derivadas de la enfermedad de base; a las que hay
que afnadir el establecimiento de una hipertensién pulmonar progresiva, deterioro
cardiaco y desarrollo de cor pulmonale, como consecuencia de la hipoxia manteni-
da.

Tratamiento y seguimiento

El objetivo del tratamiento en la IRC, ademas de ralentizar en lo posible el deterioro

respiratorio en las enfermedades progresivas, persigue mejorar la calidad de vida

tanto del enfermo como de su familia. El tratamiento de la IRC comprende, ademas

del tratamiento etioldgico de la enfermedad de base, las siguientes medidas de

soporte:

1.Evitar el humo del tabaco y ambientes polucionados.

2.Vacunacién antigripal anual en otofio.

3. Profilaxis frente a la infeccion por virus respiratorio sincitial.

4.Tratamiento precoz de las infecciones respiratorias.

5.Broncodilatadores y corticoides inhalados en los casos necesarios.

6.Fisioterapia respiratoria. Es necesaria su realizaciéon diaria y es especialmente
importante en enfermedades como la fibrosis quistica y las neuromusculares para
evitar el acimulo de secreciones y la sobreinfeccién bacteriana secundaria.

7.Técnicas de tos asistida. La técnica de insuflacion-exsuflacion mecénica (I-E-M) es
la mas recomendada. Los aparatos mecanicos de asistencia a la tos (J.H. Emerson
Co., Cambridge, MA) administran insuflaciones profundas seguidas inmediata-
mente de exuflaciones profundas, al mismo tiempo que se aplica una cierta pre-
sién abdominal, excepto tras las comidas. La I-E M se puede administrar a través
de una interfase nasal, una pieza bucal o a través de un tubo invasivo de la via
aérea como una traqueotomia. El Cough-AssistTM cicla de forma automatica o
manual. Se debe usar pulsioximetria para monitorizar la eficacia del aclaramiento
de la via aérea durante infecciones respiratorias.
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8.Tratamiento nutricional éptimo para evitar tanto la desnutriciéon que sufren algu-
nos pacientes asi como la obesidad.
9.0xigenoterapia. Estd indicada en:
a. Hipoxemia con p02 inferior a 55-60 mmHg, cifra que se corresponde con una
saturacién de hemoglobina del 90%.

b. Periodos de desaturacion durante el suefio (satO2 inferior a 90%) durante

mas del 20% del tiempo registrado.

c. Presencia de hipertension pulmonar, hipertrofia de ventriculo derecho o poli-

citemia (secundaria a hipoxia crénica).

La indicacidon mas frecuente de oxigenoterapia cronica domiciliaria es la DBP. Otras
patologias como las enfermedades intersticiales y la fibrosis quistica también pue-
den beneficiarse de la oxigenoterapia domiciliaria.

Puede ser necesaria de forma continua o intermitente (suefio, tras las tomas, en
desplazamientos) y el objetivo es mantener satO2 superiores a 92%. La pulsioxime-
tria continua es el mejor método de control de la oxigenacion.

En el hospital la fuente de oxigeno esta centralizada, parte de un tanque general y
es distribuido por un sistema de tuberias. Otras fuentes del mismo son: 1. Las bote-
llas o cilindros de acero. 2. El concentrador de O;: Permite movilidad al paciente, es
la fuente mas utilizada. 3. O; liquido: Existen mochilas pequefias (2Kg) que permi-
ten que el niflo pueda salir del domicilio.

El caudalimetro permite controlar la cantidad de I/min que sale del suministro de
0,, es importante que en nifios con DBP se usen caudalimetros de precisidon que
permiten la administracion de flujos de 0,025 Ipm. Cuando se usa la oxigenoterapia
a flujos < 3 Ipm no necesita humedificacion.

Los dispositivos de administraciéon de oxigeno son de dos tipos:

1. Alto flujo: Mascarilla venturi, suministra una concentracion exacta de O,.
Tubo en T, se usa en pacientes intubados. Campana o tienda de O,, se usa en
lactantes, proporciona alto grado de humedad, se debe usar con nebulizador.

2. Sistemas de bajo flujo: Gafas nasales, mascara de O, simple, mdascara de re-
inhalacién parcial o mascara con reservorio.

En la infancia la oxigenoterapia continua domiciliaria se administra fundamental-
mente con oxigeno liquido lo que permite cierta autonomia y desplazamientos al
hospital, y la interfase mas utilizada son las gafas nasales. Se debe proveer a los
padres de un monitor cardiorrespiratorio y el uso de un pulsioximetro en el domici-
lio es indispensable cuando se precisan concentraciones elevadas de oxigeno. Las
saturaciones deben ser medidas durante al menos 6 horas al dia, incluyendo perio-
dos de suefio y alimentacion. El destete comienza cuando el nifio tiene un creci-
miento adecuado y las satO; son >93% de forma estable, comenzando a retirarlo
gradualmente durante el dia y posteriormente durante la noche. Si durante el pe-
riodo de retirada cesa el crecimiento del nifio, habra que sospechar la existencia de
hipoxemia y reevaluar al lactante con pulsioximetria prolongada. Los pacientes que
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presentan hipertensién pulmonar deben mantener de forma permanente una satO;
>94%, y se deben evaluar cardiolégicamente cada 2-3 meses.

10. Ventilacién mecanica no invasiva (VNI): La ventilacién no invasiva nocturna me-
jora la supervivencia y reduce la frecuencia de hospitalizacién, ademas de mejorar
el intercambio gaseoso durante el dia y los trastornos respiratorios durante el sue-
flo. Esta indicada cuando comienza a aparecer hipercapnia nocturna (Pcoz >50 mm
Hg) acompafiada de desaturaciones nocturnas (<92%), o historia de hospitalizacio-
nes frecuentes por neumonia o atelectasia. La adherencia de los nifios al respirador
depende de la sincronia entre ambos y del confort de la mascarilla. Existe una esca-
sa variedad de mascarillas para nifios. Entre las complicaciones mas frecuentes des-
taca la irritacién o ulceracion de la piel, dolor de oidos o de senos, irritacidn ocular,
distensidn gastrica o excesivas fugas que dan lugar a una ventilacion insuficiente. En
ocasiones estos pacientes Unicamente precisan la ventilaciéon durante procesos in-
tercurrentes, pudiendo ser retirada una vez que éstos se solucionan. Se usan respi-
radores con presidn positiva y presion de soporte (Bipap). La presion se debe regu-
lar realizando polisomnografia o en su defecto pulsioximetria y capnografia.
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Fig. 1. Causas de insuficiencia respiratoria crénica.

ASISTENCIA RESPIRATORIA DOMICILIARIA NO INVASIVA
Dra Carmen Martinez Carrasco

Médica Adjunta. Neumologia Infantil

H U La Paz. Madrid

Introduccion

La disponibilidad de ventiladores portatiles, de pequefio tamafio y faciles de mane-
jar, ha facilitado el tratamiento domiciliario de la insuficiencia respiratoria crénica
en el paciente pediatrico.
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Los enfermos neuromusculares han sido los mas beneficiados con este tipo de te-
rapia, pero también otras patologias (enfermedad tordcica restrictiva, enfermedad
pulmonar crénica del lactante, etc.) pueden recibir ventilacion domiciliaria. (Tabla )
El acceso a la via aérea se puede realizar de forma invasiva (traqueostomia) o no
invasiva. El uso de la traqueostomia queda reducido a situaciones extraordinarias
qgue no han respondido a otras formas de tratamiento; debido a los riesgos y limita-
ciones que conlleva (Tabla Il), hemos de emplearla en las minimas ocasiones y du-
rante el menor tiempo posible.

Objetivos de la ventilacion mecanica domiciliaria

Son fundamentalmente tres:

1. Mantener la compliance pulmonar: en el paciente con enfermedad neuromuscu-
lar, el crecimiento pulmonar no se realiza de forma adecuada debido a su respi-
racién superficial, estableciéndose una insuficiencia respiratoria restrictiva pro-
gresiva con disminucion de la compliance pulmonar e hipocrecimiento de la caja
toracica. La ventiloterapia revierte este progreso facilitando el crecimiento ade-
cuado del pulmén y evitando la deformidad de la caja toracica.

2. Conseguir el intercambio adecuado de gases mediante una ventilacion alveolar
eficaz: en la insuficiencia respiratoria hipoxémica, la oxigenoterapia es el trata-
miento adecuado. Si la insuficiencia respiratoria es hipercarbica o mixta, la oxi-
genoterapia exclusiva puede empeorar la misma elevando la cifra de pCO,. En
estos casos hemos de recurrir a la ventiloterapia para conseguir una normaliza-
cién de la gasometria sanguinea y evitar la hipercarbia progresiva.

3. Evitar la formacion de atelectasias: la incapacidad de eliminar las secreciones
facilita la formacion de atelectasias y el riesgo de neumonias. El descenso dela
Sp0; por debajo del 95% en pacientes con patologia neuromuscular sugiere la
formacién de microatelectasias. En ese caso es muy importante realizar fisiote-
rapia respiratoria y aspiracion de secreciones para normalizar la Sp0,. Si el pa-
ciente presenta infeccion respiratoria 0 aumento de secreciones podemos utili-
zar aparatos como el asistente de tos de Emerson (cough-assist) para facilitar el
drenaje de las mismas. El aparato aplica una insuflacion positiva seguida de una
negativa que produce un arrastre de las secreciones de la via aérea inferior hacia
la faringe facilitando la aspiracion de las mismas. Se aplica mediante 4-5 tandas
de 5 respiraciones durante varias veces a lo largo del dia dependiendo de Ia si-
tuacidn del paciente y de la tolerancia al tratamiento.

Tipos de ventiladores

Disponemos en el mercado de una amplia gama de aparatos. Los principales crite-
rios de eleccidn seran la edad del nifio, su patologia de base, el tipo de ventilacién
(invasiva o no invasiva), la duracién de la misma (sélo nocturna o de 24 h.) y fun-
damentalmente, el grado de adaptacion del paciente al ventilador.
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Los aparatos mas empleados en ventilacion no invasiva son los generadores de
presidn binivel (BiPAP, VPAP, etc.) ya que son los mas faciles de adaptar, mas baratos
y mas sencillos en su instalacidon y mantenimiento.

En pacientes traqueotomizados o con una funcién pulmonar muy deteriorada o que
requieran una ventilacién superior a 15 horas al dia debemos emplear ventiladores
volumétricos, que garantizan el volumen tidal adecuado en cada respiracién y dis-
ponen de sistemas de alarma de alta y baja presién, que nos facilitan una adecuada
monitorizacion del paciente y de su ventilacion.

El auge de la ventilacion mecanica no invasiva domiciliaria se ha conseguido gracias
a la existencia de mascarillas nasales cada vez mas comodas y mejor adaptadas a la
edad y caracteristicas del paciente.

Control y seguimiento

La ventilacion mecdnica no invasiva se debe instaurar en el hospital, valorando la
patologia de base, clinica y gasometria del nifio. Se debe optimizar el tratamiento
médico antes de instaurar esta nueva terapia. Una vez elegidos el ventilador y la
mascarilla adecuados, deberemos ir ajustando los pardmetros en funcién de la tole-
rancia del paciente, permitiéndole adaptarse poco a poco a la maquina. Progresi-
vamente iremos alcanzando los pardmetros adecuados para conseguir la normaliza-
cion de los gases sanguineos.
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TABLA I. Indicaciones dela VNI

En la IRC hipercarbica ® Enfermedades neuromusculares

¢ Sindromes de hipoventilacion alveo-
lar por afectacién de SNC

Miastenia grave
Distrofias musculares
Miopatias congénitas

- Malformacién de Arnold-Chiari - Miopatias inflamatorias

- Sindrome de Ondina - Paralisis frénica

- Tumores cerebrales

- Hidrocefalia ® Alteraciones de caja toracica
® Alteraciones dela médula espinal - Cifoscoliosis

- Malformaciones costales
Seccion medular

- Mielomeningocele Sindrome de hipoventilacion-

- Siringomielia Obesidad

- Atrofia muscular espinal SAOS

- Poliomielitis Sindromes craneofaciales

- Esclerosis lateral amiotrofica Puente de trasplante pulmonar

Neumopatias cronicas

- Fibrosis quistica

TABLA Il. Riesgos de la traqueotomia

- Decanulaciéon

- Aumento infecciones respiratorias

- Aspiracién pulmonar

- Dificultad para el habla

- Estenosis subglética postdecanulacion
- Laringo-traqueomalacia

- Necrosis traqueal
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Epidemiologia y concepto

La incidencia de sepsis grave varia segun los diferentes estudios, la metodologia y la
poblacién estudiada. En Espafia se estima que se presentan unos 45.000 casos
anuales de los que fallecerian unos 13.000. En la infancia no existen suficientes da-
tos epidemioldgicos aunque se ha encontrado una incidencia de 55 — 60 sepsis /
100.000 nifios, incidencia que es mucho mayor en menores de 1 afio. La mortalidad
hospitalaria global es de un 9—12.4 %.1

En un reciente estudio multicéntrico de tipo retrospectivo observacional realizado
en 16 Servicios de Urgencias pediatricos de 12 paises europeos entre Mayo de 2010
y Septiembre de 2011 y de un total de visitas de 270.461, se incluyeron 176 casos
de shock séptico con una mortalidad del 4.5 % y la necesidad de ingreso e una UCI
del 65.7 % de los casos.?

El shock séptico es, sin lugar a dudas, la etiologia mas frecuente del shock en la
edad pediatrica. En un estudio de Fisher et al3. Publicado en 2010 en el que revisan
147 casos de shock, en el 84 % de los pacientes la causa es infecciosa, seguida de la
hipovolémica (35 %).

La definicidn de shock séptico persiste como el punto mas problematico en el apar-
tado de las definiciones. En la actualidad, el concepto mas aceptado es el que inclu-
ye en dicha definicidn a la presencia de sepsis y disfuncion organica cardiovascular.
Entendiendo como sepsis la existencia de un sindrome de reaccién inflamatoria
sistémica (SRIS) en presencia, o como resultado, de infeccidn sospechada o confir-
mada.

La disfuncidn organica cardiovascular , a su vez, incluye pardmetros como la hipo-
tension refractaria a liquidos, necesidad de drogas vasoactivas o alteraciones como
la acidosis metabdlica, oliguria, relleno capilar alargado, incremento del lactato ar-
terial o un gradiente de temperatura central-periférica > 32 C.1

Valoracién inicial

Para la valoracion inicial y como es practica habitual debe aplicarse el Triangulo de
Evaluacion Pediatrica (TEP)*.

Los tres lados que configuran el triangulo, definen: Aspecto, Trabajo Respiratorio y
Circulacion.
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El Aspecto, refleja la adecuacidén o no de la ventilacidn, oxigenacién, perfusion ce-
rebral, homeostasis corporal y funcién global del Sistema nervioso central. Su valo-
racién se “hace a distancia”, en brazos de padres o cuidadores o en la camilla de
exploracion para evitar que la presencia del examinador (“efecto bata blanca”) mo-
difique o altere su apariencia. Los componentes que integran la variable Aspecto
son: Tono del paciente (tipo de movimiento, presencia o no de flacidez....), Activi-
dad (estado de alerta, respuesta a estimulos....), Conexion (capacidad de ser conso-
lado, irritabilidad manifiesta...), Mirada (posibilidad de fijar la mirada o “mirada
perdida”), Llanto / Palabras (llanto espontaneo o quejido, estridor....)

El Trabajo respiratorio es un rapido indicador del estado de oxigenacidn y ventila-
cién que aportas mas informacién que la frecuencia respiratoria o la auscultacion.
Se incluyen en éste lado del triangulo las siguientes variables : Ruidos respiratorias
anormales (quejido, estridor, sibilancias, voz gangosa..), Posicion anormal ( tripode,
no tolerancia al decubito...), Retracciones ( tiraje subcostal, intercostal, movimien-
tos de la cabeza...), aleteo nasal.

La Circulacidn se valora a partir del aspecto de la piel teniendo en cuenta funda-
mentalmente la presencia de: Palidez ( indicativo de una pobre perfusion debida
por ejemplo a una hipoxia o anemia), Cianosis ( producida por fallo respiratorio o
circulatorio en su fase final; no confundir con acrocianosis producida —manos y pies
azules sobre todo en nifios menores de dos meses.

La Piel moteada es debida a la vasoconstriccidon de los vasos sanguineos a nivel cu-
taneo y es un signo precoz de una alteracion en la perfusion.

Esta sistematica descrita no constituye la exploracidn fisica completa sino que, es
un paso previo inicial, necesariamente rapido, que permitira establecer prioridades
de actuacion antes de emplear mds tiempo en el examen fisico detallado y la pues-
ta en marcha de exploraciones complementarias.

La anamnesis debe ser lo mas detallada posible haciendo énfasis en puntos como
antecedentes patoldgicos, enfermedades crdnicas o tratamientos antibidticos pre-
vios. El examen fisico debe ser minucioso con especial atencidn a los sistemas respi-
ratorio (taquipnea, bradipnea, saturacion de hemoglobina), neuroldgico (nivel de
conciencia y estado mental) y cardiocirculatorio (frecuencia cardiaca, aspecto, color,
tiempo de relleno capilar, pulsos y presion arterial). Es muy importante tener pre-
sente que en la infancia, hasta fases mas avanzadas de shock no se produce hipo-
tension por lo que es fundamental que el diagndstico de sepsis se haga precozmen-
te a través del resto de manifestaciones clinicas. En los nifios, el mantenimiento del
gasto cardiaco en las primeras fases del shock se consigue a través del aumento de
la frecuencia cardiaca mas que del volumen latido. Por ello, la taquicardia es el sig-
no mas precoz.

Si la anamnesis y exploracion fisica son compatibles con una sospecha de sepsis, la
realizacion de exdmenes complementarios pueden apoyar dicha sospecha, valorar
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la repercusion del proceso séptico, establecer el origen de la infeccion o contribuir a
conocer el agente etioldgico.

En las Tabla 1 se describen las exploraciones que responden a cada una de estas
cuestiones y en la Tabla 2 las recomendadas de forma general en la evaluacién ini-
cial del paciente séptico (tomado de Documento de consenso SECIP-SEUP sobre
manejo de sepsis grave y Shock séptico en pediatria)?

Tabla 1.- Exploraciones complementarias de utilidad en el paciente séptico

OBIJETIVO EXPLORACIONES

Hemograma
Proteina C reactiva
Apoyar el diagnéstico clinico de sepsis | Procalcitonina

Otros marcadores de infeccion bacteria-
na

Equilibrio acido-base
Lactato

Coagulacién

Glucosa

Valora la repercusidn sistémica, lonograma

la gravedad y el prondstico Urea

Creatinina
Transaminasas
Troponina

Ecocardiografia

Examen de orina
Establecer el foco origen de la infeccién | Examen de LCR
Estudios de imagen

Hemocultivo
Urocultivo
Cultivo LCR

Otros cultivos

Averiguar el agente etioldgico
(diagndstico microbioldgico)

Técnicas de diagndstico rapido (PCR)

Tabla 2.- Exploraciones complementarias iniciales en el paciente séptico
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SANGRE ORINA

Hemograma Lactato Examen basico de orina
Proteina C reactiva Coagulacién Tincidon de Gram
Procalcitonina Urea Urocultivo

Equilibrio acido-base Creatinina

lonograma, Transaminasas
Calcio iénico HEMOCULTIVO
Glucosa

Bilirrubina

En la actualidad, y dentro del apartado de marcadores de infeccién, la procalcitoni-
na es el biomarcador que presenta mayor sensibilidad y especificada para el diag-
nostico de infeccién bacteriana .Se correlaciona con el prondstico de la sepsis y
permite monitorizar la respuesta al tratamiento. Otros parametros que gozan del
mayor interés son el hemograma, equilibrio acido-base, el ionograma, el calcio y la
glucemia, el lactato cuyo nivel se correlaciona con la evolucién de la sepsis y ade-
mas forma parte de la disfuncién organica y las pruebas de coagulacién.

Estabilizacion y Tratamiento inicial
La sospecha y el reconocimiento precoz del shock séptico constituyen un pilar fun-
damental en el manejo con éxito del paciente séptico.
De forma telegrafica la secuencia de actuacion inicial debe ser’>®
1. Administracion de oxigeno
2. Monitorizacion ( frecuencia cardiaca, respiratoria, ECG, Pulsioximetria, Ten-
sién arterial no invasiva
. Canalizacién de vias ( dos periféricas)
. Inicio de fluidoterapia
. Extraccion de muestras
. Correccion de alteraciones hidroelectroliticas
. Otras pruebas para identificar el foco de infeccion
. Inicio precoz de la antibioticoterapia

00O NO UL bW

Esta secuencia debe llevarse a cabo en un tiempo no superior a los quince minutos
con la salvedad del inicio de la antibioticoterapia que, si bien debe ser lo mas pre-
coz posible, se establece un margen de seguridad durante la primera hora.

Durante los primeros 15 minutos la atenciéon y monitorizacién debe centrarse en
conseguir una normalizacion del nivel de conciencia, frecuencia cardiaca, respirato-
ria, relleno capilar y tensién arterial.
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Si con el aporte de volumen se mantiene la situacidn de inestabilidad sin normaliza-
cion de las constantes, entramos en el concepto de shock refractario a fluidoterapia
y por ello se impone la prescripcion de drogas vasoactivas tales como la dopamina
(de eleccion en la mayoria de los casos) o la dobutamina en casos de de tension
arterial normal con clinica de resistencia sistémica elevada o disfuncidn
miocardica.®

En este momento ademas de los pardmetros clinicos es imperativo mejorar el défi-
cit de bases, mantener una adecuada diuresis y un lactato sérico < de 4 mmol/I. En
caso de disponerlos también deben regularizarse la PVC, Presion de Perfusién y la
SvcsO2.

Si tras el aporte de liquidos y el inicio de drogas vasoactivas la respuesta clinico-a-
nalitica no alcanza las metas establecidas, estamos ante el denominado shock resis-
tente a dopamina / dobutamina y el paciente es tributario de farmacos como la
adrenalina o noradrenalina cuya administracion ya corresponde a la Unidad de Cui-
dados Intensivos.

En resumen, y tras todo lo expuesto es importante resaltar que la resucitacién pre-
coz y por objetivos del shock séptico es imprescindible. La realizacién de las medi-
das adecuadas es esencial para la mejora del prondstico y se deben iniciar en el
momento en el que se identifique el posible cuadro clinico y por tanto todos los
profesionales que potencialmente puedan tener que asistir esta patologia deben
necesariamente conocer y poner en marcha las mencionadas medidas.
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