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Presentacioén

Estimados compafieros y amigos:

La SPSE tiene la satisfaccién de presentar la XXXVIII Reunion Cientifica
a celebrar en Cartagena los dias 1 y 2 de abril de 2011.

La ciudad de Cartagena, que en estos Ultimos afios ha dado un salto
cualitativo extraordinario, esta dispuesta a ofreceros sus mejores atenciones
y su carifiosa bienvenida. Los que no la frecuentais, encontrareis una ciudad
abierta, atenta y grata.

Nuestra SPSE también esta cambiando; a sus inquietudes iniciales de
trabajo y amistad se fueron afiadiendo la calidad y la modernidad que ofer-
tan los mas jovenes.

También nosotros hemos cambiado e intentaremos ofreceros una Reu-
nién con los aspectos relevantes de nuestro cambio, compartiendo expe-
riencias y revisando ideas para mejorar nuestros conocimientos al servicio
de los nifos.

Los componentes del Comité Organizador queremos que cada uno de
los socios prestigie con su presencia los actos que celebraremos en la Reu-
nién y que, a su vez, se sientan satisfechos en sus expectativas.

Ademas, también tendremos tiempo para las relaciones sociales y el ocio
que, estamos seguros, fomentaran el reencuentro entre comparieros.

Finalmente, nuestro agradecimiento a los Ponentes y Conferenciantes
gue participan en el evento y a todos los que vais a comunicar la teméatica
mas relevante de vuestro trabajo. Tampoco nos olvidamos de los que, desde
el anonimato, se han esforzado para que todo resulte un éxito.

También expresamos nuestro reconocimiento a las autoridades universi-
tarias y municipales por todo su apoyo y agradecemos la colaboracion de
las entidades comerciales ya que, sin su ayuda, hubiera sido imposible esta
Reunion.

Os esperamos.

Comité Organizador
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COMUNICACIONES

TRATAMIENTO DE LOS ANGIOMAS INFANTILES CON PROPRANOLOL:
NUESTROS PRIMEROS 63 CASOS

Méndez Aguirre, N.A; Girdn Vallejo, O; Martinez Menchén, M.T*; Benitez
Sanchez; M; Ruiz Jiménez; J.I. Servicio de Cirugia Infantil. *Servicio de
Dermatologia. HUVA

Introduccion. Los hemangiomas son los tumores benignos mas frecuentes
en la infancia y consisten en neoplasias vasculares benignas que crecen por
una rapida proliferacion celular a partir de las células endoteliales.

El tratamiento de eleccion clasico de los angiomas infantiles fueron los glu-
cocorticoides.

En los dltimos afios han surgido algunas publicaciones, cada vez mas nu-
merosas, sobre el uso del propranolol en el tratamiento del hemangioma
infantil.

Material y métodos. Se presentan los 63 pacientes tratados desde mayo
de 2009 hasta enero de 2011. De éstos 63 pacientes, 7 son nifios y 56 ni-
fias. Estos pacientes fueron seleccionados para tratamiento con Propranolol
mediante unos criterios de inclusion:

- Localizacion: hemangiomas cuyo crecimiento o secuelas, pudieran tener
un efecto indeseable sobre el aspecto estético.

- Tamafo: hemangiomas mayores de 5 cm de diametro por el riesgo de
sangrado, ulceracion o deformidad remanente.

- Hemangiomas segmentarios o formando parte del espectro PHACES.

- Funcional: hemangiomas que pudieran incurrir en un déficit funcional, co-
mo aquellos que se sitdan en la drbita o en labios.

La férmula utilizada para el tratamiento de estos pacientes es un preparado
magistral de Jarabe de Propranolol a 10 mg / ml, oscilando la ddsis entre 1y
3 mg/kg/dia, en 2 dosis diarias. Al comienzo del estudio todos los pacientes
fueron valorados por la Secciéon de Cardiologia Pediatrica del HUVA, y pos-
teriormente por recomendacion de los cardidlogos, tras una semana de ini-
ciado el tratamiento. En su Centro de Salud, los pacientes fueron remitidos
para valoracién de tensién arterial, frecuencia cardiaca y glucemia.
Resultados. Las localizaciones de los casos tratados son: cabeza: 5; par6-
tida: 6; cara: 23; cuello: 7; térax: 19; miembros: 3. La edad media de inicio
del tratamiento ha sido de 3,1 meses, oscilando entre 25 dias hasta 11,6
meses. La duracion del tratamiento ha sido de 6,5 meses, oscilando entre 5
y 9 meses. No hubo ninguna complicacién importante después del uso del
propranolol, excepto un caso de caries dental y un caso de hiporexia. Todos
los pacientes han respondido positivamente al tratamiento, registrando una
involucién, en algunos casos, completa, del hemangioma. Mencion especial
merecen los hemangiomas de paroétida: en 4 de estos 6 casos, se suspen-
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dié el tratamiento con propranolol debido a una mejoria franca e incluso
desaparicién, sufriendo un efecto rebote con aparicién inmediata del he-
mangioma. Con el reinicio del propranolol, han vuelto a involucionar.
Discusién. La experiencia terapéutica con propranolol en hemangiomas se
inicié en Francia hace mas de 3 afios y en nuestro pais hace 2 afios, con
una experiencia creciente en nuestro medio. Con la informacion recogida en
este periodo, podemos clarificar algunos aspectos de interés, como son los
siguientes:

- Las pruebas por realizar antes de iniciar el tratamiento son un examen fisi-
co y valoracién cardioldgica. Si éstas no revelan anomalias, el ingreso hos-
pitalario y la monitorizacién del paciente son innecesarios.

- La dosis maxima eficaz esta por determinarse, pero los autores de la pu-
blicacién inicial y descubridores de la eficacia del farmaco propugnan el ini-
cio a 3mg/kg/dia durante 2 semanas y elevarla a 4 mg/kg/dia si la respuesta
no es satisfactoria. Obviamente el factor determinante a la hora de decidir el
incremento debe ser la gravedad de los sintomas vy la eficacia obtenida con
la dosis inicial.

- La duracién del tratamiento depende de la edad a la que éste se instaure,
teniendo en cuenta que la fase proliferativa durara al menos entre 4 y 6 me-
ses desde el nacimiento. Interrupciones precoces de éste conllevan la apa-
ricion inmediata de efecto rebote.

Conclusion. Recomendamos el tratamiento con jarabe de propranolol para
los hemangiomas infantiles, los cuales deben ser tratados lo mas pronto
posible después de su aparicion, donde se esperan los mejores resultados.

CRANEOSINOSTOSIS: MANEJO POSTQUIRURGICO EN UNA UNIDAD
DE CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS. REVISION DE 10 ANOS
Navarro Mingorance, A; Garcia Martinez, S; Ledn Ledn, M.C; Ballesta Mar-
tinez, M.J*; Moralo Garcia, S; Reyes Dominguez, S. Seccién de Cuidados
Intensivos Pediatricos. *Seccién de Genética Clinica. HUVA.

Introduccion: La craneosinostosis consiste en el cierre prematuro de una o
varias suturas craneales. Su prevalencia se ha estimado en 1 de cada 2100
nacidos vivos. Tiene una etiologia heterogénea y el manejo implica una in-
tervencién quirdrgica agresiva en practicamente la totalidad de los casos
aunque contindia siendo un tema controvertido.

Objetivos: Analizar la epidemiologia, tendencia temporal, manejo y compli-
caciones postquirirgicas de los pacientes intervenidos de craneosinostosis
en la region de Murcia.

Material y métodos: Se analizaron retrospectivamente las historias clinicas
de 69 pacientes intervenidos de craneosinostosis entre los afios 2001-2010.
Se realizé un analisis descriptivo de los datos obtenidos.
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Resultados: 69 pacientes fueron incluidos en el estudio, 44 (64%) fueron
varones. Se distribuyeron los pacientes en 3 grupos de edad en el momento
de la intervencidn: menores de 6 meses, de 6 a 12 meses, y mayores de 12
meses. 33 (48%) de los pacientes pertenecieron al primer grupo. 38 (55%)
pacientes presentaban craneosinostosis sagital, 15 (22%) coronal, 5 (7%)
metdpica y 10 afeccion de 2 o mas suturas. 51 (72%) de los pacientes pre-
sentaban craneosinostosis no sindromicas, 8 (11%) formas sindromicas y 12
(17%) rasgos dismérficos no filiados en el momento de la intervencion. El
100% de los pacientes recibié transfusion intraoperatoria, 71% precisé nue-
va transfusion en UCIP, 6 se complicaron con desgarro de duramadre y 1
paciente sufrié shock hemorragico. No hubo casos de fiebre o infeccion pos-
toperatoria. La estancia media en UCIP fue de 2.21 dias (rango 2-5). Se
observ6 un aumento en el nimero de casos intervenidos en los afios 2009 y
2010.

Conclusiones: El nimero de casos de craneosinostosis tratadas quirdrgi-
camente ha aumentado en los Ultimos afios. Se trata de una patologia que
precisa de un tratamiento quirlrgico agresivo pero que presenta pocas
complicaciones graves y obtiene buenos resultados. Es necesaria una moni-
torizacion intensiva postquirdrgica para minimizar dichas complicaciones.

TRATAMIENTO QUIRURGICO DE LA EPILEPSIA: UNA OPCION REAL
EN EPILEPSIA INFANTIL

Martinez Salcedo, E; Ibafiez Mico, S; Alarcén Martinez, H; Valera Parraga,
F; Domingo Jiménez, R; Casas Fernandez, C. Seccion de Neuropediatria.
HUVA.

Introduccion: entre un 20 y un 30% de los individuos que padecen epilep-
sia son refractarios a los farmacos antiepilépticos (FAEs) y el 5 al 10% de
los pacientes con crisis bien controladas sufren efectos secundarios de los
FAEs. En determinadas epilepsias parciales la intervencién quirdrgica logra
la curacién (85% en las epilepsias del I6bulo temporal) y en otras se consi-
gue la reduccién del tratamiento médico con mejoria de la calidad de vida.
La cirugia puede paliar algunos de los efectos deletéreos de las crisis en
determinados sindromes epilépticos graves y realizada en edad temprana
pretende evitar el deterioro secundario a la actividad epiléptica de las fun-
ciones cognitivas del nifio.

Objetivos: divulgar los aspectos mas recientes del tratamiento quirdrgico de
la epilepsia.

Pacientes y métodos: presentamos la experiencia de nuestra seccién en
pacientes con epilepsia refractaria que han sido tratados con cirugia. Anali-
zamos las variables clinicas y los resultados obtenidos y revisamos la litera-
tura.
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Resultados: tratamiento quirdrgico 5. Sexo: varén 3, mujer 2. Edad media
al debut: 9,8 meses. Edad media al tratamiento: 56,6 meses; tiempo medio
de evolucién previo a la cirugia: 44,2 m; diagnésticos: displasia cortical 4,
Hemimegalencefalia 1; Nimero medio de FAEs recibidos: 8; Tipo de inter-
vencion: lobectomias 4, Hemisferectomias y comisurotomia 1; Déficits moto-
res post-quirdrgicos: 1. Resultado de la cirugia: Engel 1V: 3, Engel lll: 2.
Conclusiones: la cirugia de la epilepsia es potencialmente curativa y puede
mejorar la calidad de vida con la adecuada seleccién de los pacientes y la
estricta realizacion de un protocolo de evaluacién y seguimiento especiali-
zado. Se debe plantear lo mas precozmente posible una vez confirmada la
farmaco-resistencia del proceso.

MANEJO DEL DUCTUS ARTERIOSO PERSISTENTE: UNA REVISION DE
DOS ANOS

Quesada Dorigné, L; Brea Llamas, A.B; Quesada Lépez, J.J; Alcaraz Ledn,
J.L; Olivares Ferrandiz, V; Calvo Martinez, D. Seccion de Neonatologia.
HUVA

Introduccion: ElI DAP es una patologia prevalente y grave entre los recién
nacido pretérmino de menor edad gestacional y peso.

Objetivo: Presentar un estudio observacional retrospectivo sobre la inci-
dencia, manejo médico y resultados del ductus arterioso persistente (DAP)
entre los 182 recién nacidos prematuros nacidos y atendidos en nuestro
centro de menos de 1500 gramos al nacimiento en el periodo del 01 de ene-
ro de 2009 al 31 de diciembre de 2010.

Metodologia: Revisién sistematica de todos los informes de alta o éxitus
durante el periodo considerado.

Resultados: Se diagnosticaron por evaluacién ecocardiogréafica segun pro-
tocolo un total de 67 DAP (37,2%) de los cuales precisaron tratamiento mé-
dico un total de 50. Debido a un cambio en el suministro farmacéutico, a
partir del 01 de octubre de 2009 sélo dispusimos de ibuprofeno en nuestro
hospital. Asi hasta esa fecha, los 21 DAP diagnosticados fueron tratados
con indometacina (media edad gestacional 27,6 semanas, media peso al
nacimiento 986 gramos, 19% pequefios para la edad gestacional o PEG)y a
partir de entonces los siguientes 29 DAP recibieron tratamiento con ibupro-
feno ( media edad gestacional 26,4 semanas, media peso al nacimiento 870
gramos, 17,2% PEG). Comparativamente la indometacina resulté en un cie-
rre definitivo en 7 de los 21 casos (eficacia 33%), mientras que el ibuprofeno
logré 9 cierres definitivos de los 29 casos (eficacia 31%). Se produjeron 4
enterocolitis necrotizantes con el tratamiento con indometacina (19%) y nin-
guna perforacidn; en los tratados con ibuprofeno el nimero de NEC fue de 5
(17%) y el de perforaciones simples de 4 (13,7%); siendo la diferencia para
perforaciones simples tratadas con indometacina o ibuprofeno estadistica-



Revista de la SPSE - n° 14,201 |

mente significativa. En cuanto a mortalidad, independientemente de la cau-
sa, se registraron 8 fallecimientos en ambos grupos (mortalidad de 38,1% y
27,6% respectivamente con indometacina e ibuprofeno).

Conclusiones: Nuestro estudio a pesar de sus numerosas limitaciones (re-
trospectivo, cohortes historicas ...) refleja una eficacia del tratamiento médi-
co con cualquiera de los dos farmacos inferior al publicado en otros regis-
tros nacionales. Resulta particularmente llamativa la diferencia de perfora-
ciones simples registrada entre aquellos tratados con ibuprofeno con res-
pecto a los que recibieron indometacina, sin que sea ésta una complicacion
asociada de forma preferencial al ibuprofeno en la literatura existente hasta
la fecha.

MORBIMORTALIDAD ENTRE LOS RECIEN NACIDOS DE MENOS DE
1500 GRAMOS. UNA REVISION DE 4 ANOS

Quesada Dorigne, L; Quesada L6pez, J.J; Brea Llamas, A.B; Aglera Are-
nas, J.J; Olivares Rosell, J.M; Pascual Gasquez, J.F. Seccion de Neonato-
logia. HUVA.

Introduccion: Los recién nacidos pretérmino de menos de 1500 gramos al
nacimiento configuran el grupo mas vulnerable dentro de la poblacién neo-
natal. Es por ello que es particularmente importante conocer y contrastar la
calidad de la actividad asistencial que se brinda a estos pacientes en el &m-
bito de una unidad de cuidados intensivos neonatales como la nuestra.
Material y métodos: Presentamos los resultados de morbimortalidad entre
los recién nacidos (RN) de menos de 1500 gramos nacidos e ingresados en
nuestro hospital, durante los afios 2007, 2008, 2009 y 2010. Se excluyeron
los pacientes con malformaciones mayores. Los datos se han obtenido a
través de la revision sistematica de los informes de alta.

Resultados: Durante el periodo 2007-2010 ingresaron 428 pacientes de
menos de 1500 gramos en nuestra unidad con idéntica proporcién entre
hombres y mujeres. La mortalidad global en el primer mes de vida para los
recién nacidos atendidos durante el periodo de estudio fue del 18%. Su dis-
tribucion por grupos de peso y de edad gestacional, asi como la mortalidad
por grupos de peso, edad gestacional y causa del fallecimiento fue la que se
expone en la tabla final. Por patologias, recogimos los datos correspondien-
tes a los recién nacidos entre 2008 y 2010 (318 pacientes). 67 recién naci-
dos (21.1%) cumplieron criterio diagndstico de displasia broncopulmonar
(DBP) a los 28 dias de vida. Asi mismo, se contabilizaron 18 neumotdorax
(5,7%) y 14 hemorragias pulmonares (4,4%). Se diagnosticaron 107 ductus
arteriosos permeables (33.6%) de los cuales 26 se cerraron con tratamiento
médico y 43 tras cirugia. 118 recién nacidos tuvieron al menos 1 hemoculti-
Vo positivo (37,1%), 46 pacientes por gram (-); 85 por gram (+) y 15 por
hongos (fungemia en 4,7%). Se produjeron 22 enterocolitis necrotizantes
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(6,9%) y 7 perforaciones intestinales simples. La incidencia de hemorragia
intraventricular (HIV) fue del 18.6% (cualquier grado) y del 8.5% para los
grados 3y 4. La retinopatia de la prematuridad fue diagnosticada en 78 ca-
sos (24.5%) de los cuales 22 precisaron tratamiento laser. Para terminar, la
supervivencia libre de morbilidad (sin DBP, HIV grave, leucomalacia periven-
tricular, sepsis tardia, neumotoérax o enterocolitis) en nuestra unidad se situ6
en el 38.4% siendo la edad gestacional al nacimiento superior a 28 sema-
nas y el peso al nacer superior a 1001 gramos los principales factores aso-
ciados.

Conclusiones: A modo de conclusién, tomando como referencia los resul-
tados de morbimortalidad publicados para el 2008 por el grupo de <1500
gramos de la sociedad espafiola de neonatologia (SEN), destacar una me-
nor mortalidad en nuestra cohorte en los menores de 750 gramos y de 24-
25 semanas de edad gestacional con respecto a la media nacional durante
el 2008. Sin embargo los resultados en dicha publicacién de supervivencia
libre de morbilidad son significativamente mejores que los nuestros (55,1%
SEN vs 38,4% HUVA).

PATOLOGIA DE LA VIA AEREA EN PREMATUROS INTUBADOS EN EL
PERIODO NEONATAL

Mondejar Lopez, P; Pastor Vivero, M.D; Bragado Alcaraz, E; Quesada Do-
rigne, L* Pérez Fernandez, V**; Sanchez Solis, M. Unidad de Neumologia
Pediatrica y FQ.HUVA. *Seccion de Neonatologia. HUVA. ** Departamento
de Pediatria. Universidad de Murcia

Introduccion: Los recién nacidos pretérmino (RNPT) presentan una mayor
morbilidad y mortalidad desde el punto de vista respiratorio que los recién
nacidos término. A menudo precisan intubacién y ventilacibn mecéanica inva-
siva (VMI) prolongada, asi como cierre quirdrgico del ductus arterioso per-
sistente (DAP), aumentando ambas situaciones el riesgo de secuelas en la
via aérea.

Objetivos: 1) Describir las anomalias halladas en las fibrobroncoscopias
(FB) realizadas a RNPT con antecedente de intubacion en el periodo neona-
tal y que presentan clinica postextubacion sugestiva de patologia de la via
aérea. 2) Analizar los factores de riesgo para la existencia de dichas altera-
ciones.

Material y métodos: Estudio retrospectivo en el que se han revisado los
hallazgos en las FB realizadas a 42 exprematuros que fueron sometidos a
VMI y que presentaron tras la extubacién clinica sugestiva de patologia ad-
quirida de la via aérea. Se describe las manifestaciones clinicas y los ha-
llazgos endoscépicos, los cuales se han dividido en 3 grupos: A) Paralisis de
cuerda vocal izquierda (PCVI), derecha o ambas; B) Patologia inflamatoria
presumiblemente secundaria a la intubacién y VMI (hipertrofia o edema su-

10
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praglético, granuloma o quiste laringotraqueal, estenosis subglotica y/o es-
tenosis traqueal); C) Malacia de la via aérea (laringo, traqueo y/o broncoma-
lacia). Para el analisis estadistico se ha utilizado el test de la Chi-cuadrado
de Pearson y varias regresiones logisticas en las que se consideran como
variables dependientes los hallazgos de los grupos Ay B (se excluye el C
porque no fue valorada la traquea y bronquios en varios RNPT) y la necesi-
dad de traqueostomia, y como variables independientes el sexo, edad ges-
tacional (EG), peso al nacimiento (PN), dias de VMI y cierre quirargico del
DAP.

Resultados: Entre el afio 2000 y 2010 se ha realizado 736 FB, de las que
54 (7.33%) se han llevado a cabo a una edad media de 10.4 + 13.95 meses
en 42 RNPT con una EG media de 27.52 + 3.06 semanas, un PN medio de
1070 + 467 gramos e intubados al nacimiento una media de 31.14 + 28.3
dias. Las manifestaciones clinicas mas frecuentes eran el estridor (76.2%),
disfonia (38.1%), extubacién fallida (11.9%) y funcién pulmonar sugestiva de
obstruccién de la via aérea extratoracica (11.9%). El 100% de los RNPT te-
nian anomalias en la via aérea (y 74% patologia del grupo B), siendo los
hallazgos endoscépicos mas frecuentes: malacia de la via aérea = 25
(59.52%), granuloma o quiste laringotraqueal = 19 (45.23%), PCVI = 14
(33.33%), estenosis subglética = 13 (30.95%), hipertrofia 0 edema supraglo-
tico = 9 (21.43%), paresia cuerda vocal derecha = 4 (9.52%) y estenosis
traqueal = 3 (7.14%). Precisaron cierre quirdrgico del DAP 27 RNPT
(62.29%), traqueostomia 9 (21.43%) y cirugia de la via aérea 6 (14.28%);
sélo fallecié un paciente. En el andlisis estadistico, el 100% de los RNPT
con PCVI habian sido sometidos a cierre de DAP, habiendo asociacion es-
tadisticamente significativa (p<0.0001) independientemente del resto de
variables. En la tabla se muestra la regresién logistica:

GRUPO B TRAQUEOSTOMIA
OR IC 95% p OR IC 95% p
Varén 0.48 0.08-2.96  0.43 0.69 0.08-5.62 0.73
EG 1.00 0.54-1.83 0.99 0.9 0.47-1.7 0.74
PN 1.00 0.99-1.009 0.16 0.999 0.993-1.004 0.74
Dias VMI |1.091 1.01-1.18 0.026 1.06 1.01-1.12 0.015
DAP 0.22 0.02-2.05 0.18 0.37 0.02-5.52 0.47

Conclusiones: La FB fue anormal en el 100% de los exprematuros con im-
posibilidad para la extubaciéon o con estridor o disfonia postextubacion. La
existencia de PCVI en RNPT se asocia directamente con la lesién del nervio
laringeo recurrente izquierdo durante el cierre quirdrgico del DAP. Por cada
dia de VMI, aumenta el riesgo de patologia adquirida de la via aérea en un

11
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9% vy la necesidad de tragueostomia en un 6% independientemente del se-
X0, la EG, el PN y el cierre de DAP.

ENCEFALOMIELITIS AGUDA DISEMINADA. CONOCERLA PARA NO
FALLAR

Ibafiez Micd, S; Valera Parraga, F; Alarcén Martinez, H; Martinez Salcedo,
E; Domingo Jiménez, R; Casas Fernandez, C. Seccion de Neurologia
Infantil. HUVA.

Introduccion: La encefalomielitis aguda diseminada (EMAD) es una enfer-
medad desmielinizante del sistema nervioso central (SNC), de curso habi-
tualmente monofasico, que cursa con signos y sintomas neurolégicos difu-
sos, acompafnados de lesiones multifocales en la neuroimagen que se co-
rresponden con areas de desmielinizacién. Suele aparecer tras una infec-
cidn virica o tras vacunaciones en >70% de los casos. Las lesiones afectan
principalmente a la sustancia blanca subcortical del tronco cerebral y de la
médula espinal. El pronéstico de EMAD es generalmente favorable, y la me-
joria se produce tras tratamiento con corticoides en mas del 75% de los ca-
sos. La mortalidad en nifios, que alcanzaba el 25% en la década de los 70,
actualmente es inferior al 10%.

El objetivo de nuestro estudio fue conocer las caracteristicas, clinicas, radio-
I6gicas y evolutivas de los pacientes diagnosticados de EMAD en nuestro
centro.

Pacientes y métodos: Andlisis retrospectivo de los pacientes diagnostica-
dos de EMAD entre 2.002 y febrero de 2.011 en el Hospital Universitario
Virgen de la Arrixaca. Se seleccionaron 10 pacientes, de los cuales 5 fueron
varones y 5 mujeres. La edad media de debut fue de 4,9 afios (rango 1,5-9
afios).

Resultados: La sintomatologia inicial mas frecuente fue la somnolencia ex-
cesiva (80%), afectacion de vias largas (70%), afectacién de pares cranea-
les (60%), hemiparesia (40%), disfagia (40%), disartria (30%) y ataxia
(20%). 2 de ellos presentaron crisis focales durante su evolucién. Todos
ellos presentaron una combinacién de varios sintomas y signos.

En el 80% se refirié un cuadro febril los dias previos (entre 2 dias y 3 sema-
nas), habitualmente sintomatologia inespecifica, catarral o digestiva. En un
caso se refirié un cuadro claro de varicela 3 semanas antes. En cuanto a los
examenes complementarios, el hemograma y la bioquimica fueron inespe-
cificos, y el LCR, que se realizé en todos ellos, Unicamente mostré hiperpro-
teinorraquia en 3 pacientes, e hipercelularidad en 2 de ellos. La prueba que
ofrecié mayor rentabilidad fue la RM cerebral, que mostré las caracteristicas
lesiones desmielinizantes en sustancia blanca en todos los casos, acompa-
flada ademas de afectacién de ganglios basales en 6 pacientes, de talamo
en 3y de corteza en 2 casos. Pese a que se realizdé una busqueda exhaus-
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tiva, Unicamente se identificé algin agente infeccioso relacionado en 2 ca-
sos, uno presentaba IgM positiva para VHS y otro para Mycoplasma. Un
paciente presentd afectacion de nervio periférico que se comprobd mediante
EMG.Todos los pacientes recibieron tratamiento con corticoides excepto una
paciente que presentd una evolucion excelente de forma espontanea, pero
recidivd un afio mas tarde. A 6 de ellos se les asocio tratamiento con inmu-
noglobulina intravenosa (IGIV). Como dato curioso, 3 de nuestros pacientes
mejoraron de forma significativa tras asociarse tratamiento con IGIV de for-
ma diferido, hecho no descrito habitualmente. Durante la evolucién, 6 pa-
cientes precisaron ingreso en UCI, con una duracion media del ingreso de
13,6 dias. 4 de ellos precisaron ventilacion mecéanica. La paciente que pre-
sentd un curso bifasico fallecié pese al tratamiento. En el resto de casos la
evolucidn fue favorable, 4 de ellos no presentaban ninguna secuela al alta, 2
tenian hemiparesia, 2 pardlisis facial y 1 paciente debut6 a los pocos meses
con epilepsia focal.

Discusién: 1) Aunque habitualmente el curso de la EMAD es favorable tras
instaurar el tratamiento oportuno, es importante realizar un diagndstico pre-
coz que va a reducir el tiempo de curacion y la probabilidad de secuelas. En
ocasiones existe un desfase clinico-radiolégico que puede oscilar entre 2 y
25 dias, circunstancia que repercute en la demora diagnéstica. 2) Las lesio-
nes desmielinizantes no es inhabitual que afecten a la sustancia gris e in-
cluso al nervio periférico. 3) La IGIV pueden tener una eficacia terapéutica
mas significativa en el tratamiento de lo que algunos autores han planteado.
4) Incluso en los casos de buena evolucién, debe plantearse la indicacién
de corticoides para evitar recidivas.

PUESTA EN MARCHA DE UNA UNIDAD DE NUTRICION ENTERAL DO-
MICILIARIA EN UN HOSPITAL DE REFERENCIA

Fuentes Hernandez, S., Gil Ortega, D., Vives Pifiera, M.l., Giménez Abadia,
M.A., Nadal Ortega, J.M. Seccién de Gastroenterologia Infantil. HUVA

Introduccion: La nutricion enteral (NE) es una técnica de nutricion artificial
en la que se aporta a través del aparato digestivo el alimento o una férmula
de composicion definida con intencién terapéutica o0 como parte del manejo
de una patologia. La nutricién enteral domiciliaria (NED) puede aplicarse en
aquellos pacientes que tienen bajo control su enfermedad de base vy, por
tanto, pueden ser alta por este motivo, pero al mismo tiempo es necesario
cubrir sus requerimientos nutricionales especiales.

Objetivos: el objetivo de nuestro trabajo es describir las caracteristicas de
una unidad de nutricién enteral domiciliaria en un hospital de referencia, los
medios necesarios, los pacientes candidatos y el tipo y la via de nutricion
enteral.
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Metodologia: se ha recogido en una base de datos (Microsoft Excel 2010)
los pacientes que han precisado NED desde enero de 2006 hasta febrero
de 2010. Se especifican datos demograficos basicos, via de administracion,
tipo de nutricion, patologia que ha motivado la necesidad de NED y duracién
de la misma en caso de ser transitoria.

Resultados: Se han registrado un total de 51 pacientes con NED. La distri-
bucién por sexos es equitativa y la edad de la inclusion es desde los 0 me-
ses hasta los siete afios y cuatro meses, con una media de 13,9 meses y
una mediana de 7 meses. Las patologias que han originado la necesidad de
una NED podemos agruparlas en: encefalopatias (17,6%), trastornos diges-
tivos (31,3%), trastornos deglutorios no relacionados con encefalopatias
(3,8%) y malnutriciones de causa no digestiva (47%). Los medios de admi-
nistracion de NED mas utilizados son la sonda nasogastrica, muchas de
ellas puestas en la misma consulta, y la sonda de gastrostomia, quirargica o
endoscépica percutanea, en un 47% de los casos cada uno, también tene-
mMos una yeyunostomia y una sonda yeyunal. La alimentacién mediante bo-
los se aplicé en 23 de los 51 casos, siendo la siguiente modalidad mas em-
pleada el débito nocturno, en 21 pacientes, y en siete se instauré el débito
continuo. En nuestro caso se suelen utilizar alimentos naturales, supple-
mentados o no con férmulas de NE, ya que, ademas de ser de facil acceso
para las familias, su preparacion implica un componente afectivo. El tiempo
necesario de NED va desde los 2 meses en los casos que se han resuelto
favorablemente hasta la NE permanente en aquellos en los que no es posi-
ble alcanzar una alimentacion oral satisfactoria, con una media de 5,5 me-
ses en aquellos que la llevaron de forma transitoria. Como complicaciones
mas importantes destacan: dos casos de complicaciones postquirdrgicas
tras la colocacién de gastrostomia, la necesidad de reingresar para reajuste
del tratamiento en una ocasion, asi como un caso de sobrealimentacion.
Conclusiones: la NED es una modalidad de NE cada vez mas extendida,
por los beneficios que supone para el paciente y los familiares volver a su
vida habitual y la disminucién de los costes hospitalarios que conlleva. Para
ello se necesita una unidad dirigida por un facultativo especialista en nutri-
cion y personal de enfermeria con experiencia en NE, que, ademas, puedan
proporcionar a las familias la informacién y el material necesario para el
manejo de estos nifios. En nuestra unidad la principal indicaciéon de NED es
la malnutricién de causa no estrictamente digestiva y se utilizan por igual la
SNG vy la gastrostomia, segun la duracién prevista. Debido al bajo numero
de complicaciones que tenemos y a la relativa sencillez de colocacién de las
sondas, con uso cada vez mayor de endoscopia, la NED permite optimizar
la situacién nutricional de nifios con necesidades especiales y se convierte
en una alternativa a tener en cuenta.
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LA VALVULA AORTICA BICUSPIDE. UNA ANOMALIA POCO BENIGNA
Zapata Hernandez, D; Castro Garcia, F; Espin Lépez, J.M; Navalén Pérez,
M.J; Escudero Carceles, M.F; Guia Torrent; J.M. Seccion de Cardiologia
Infantil. HUVA.

Introduccion: La véalvula adrtica bicUspide es una anomalia congénita que
afecta al 1-2 % de la poblacion general. Aunque tradicionalmente se ha con-
siderado una anomalia benigna, varios estudios de cohortes recientes la
han correlacionado con progresiva dilatacién de la aorta ascendente, entre
otras razones porgue puede asociar una disminucion de la distensibilidad de
la pared aértica; segun el grado de dilatacion hay riesgo de complicaciones
como la diseccion adrtica y rotura espontanea de la pared arterial, al igual
que ocurre en sindromes de base genética conocida como el sindrome de
Marfan, Ehlers-Danlos o Loeys-Dietz. Recientemente se han descrito muta-
ciones asociadas a dilatacion aislada de la aorta ascendente.

Objetivos: Determinar la incidencia de dilatacién de aorta ascendente en
pacientes con valvula aértica biclspide y su evolucion clinica.

Metodologia: Estudio retrospectivo de casos de valvula adrtica biclspide
diagnosticados en los ultimos 10 afios. Se excluyeron los casos asociados a
cardiopatias congénitas. En todos los pacientes se registraron, mediante
ecocardiograma, los diametros del anillo aértico, senos de Valsalva, union
sinotubular y aorta ascendente a la altura de la arteria pulmonar derecha.
Se calculé el Z-score para la superficie corporal de todos los valores y se
compardé con valores de referencia estandar. Los pacientes fueron seguidos
clinica y ecocardiograficamente.

Resultados: Se incluyeron 136 pacientes con valvula aértica bictspide. Du-
rante el seguimiento se detecto dilataciéon de la raiz adrtica en 13 pacientes
(10%). No se registré ningun caso de diseccién o rotura adrtica. La funcion
valvular adrtica se mantuvo estable en todos los pacientes, no detectandose
insuficiencia ni estenosis valvular en ninglin caso.

Conclusiones: La vélvula aértica bicispide no es una anomalia congénita
benigna, ya que se asocia con relativa frecuencia a dilatacion de aorta as-
cendente, con el consiguiente riesgo de diseccién y rotura aértica. Los pa-
cientes con esta anomalia deben ser controlados periédicamente para anti-
ciparse a complicaciones que pueden suponer un riesgo vital real.

EVOLUCION DE LAS INTOXICACIONES PEDIATRICAS EN NUESTRO
HOSPITAL

Irles Diaz, L; Castellar Reche, M.A; Olivares Rueda, T; Pérez Canovas, C;
Rodriguez Garcia, J; Rodriguez Caamafo, J. Urgencias de Pediatria. HUVA

Introduccion: Al amparo del Observatorio Toxicolégico (OT) del Grupo de
Trabajo de Intoxicaciones de la Sociedad Espafiola de Urgencias de Pedia-
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tria, creado en octubre de 2008, y bajo la perspectiva de disponer y aplicar
el estandar de cinco de los indicadores de calidad basicos para la asistencia
de pacientes intoxicados (exceptuamos el lavado géastrico), hacemos un es-
tudio de las intoxicaciones atendidas en el periodo de 6 meses recientes.
Objetivo: Estudiar y relatar los datos recogidos para analizar la evolucion
de las intoxicaciones que recibimos en Urgencias de Pediatria de nuestro
hospital y describir alguna de sus caracteristicas.

Metodologia: Estudio descriptivo retrospectivo de diferentes variables epi-
demiolégicas y clinicas registradas en los episodios de intoxicacion revisa-
dos entre el 1 de agosto de 2010 y el 31 de enero de 2011. Extrapolacion de
datos a paquete estadistico Minitab 15 para su analisis.

Resultados: Analizamos los datos de 105 intoxicaciones detectadas entre
los 31015 pacientes asistidos en Urgencias de Pediatria, lo que supone un
0,34%. No se encontraron diferencias en la asistencia por mes del afio. La
edad media de los pacientes fue de 2,38+1,68 afios, siendo el 50,48% me-
nores de 3 afios.. El 38,10% de las intoxicaciones fue farmacoldgica desta-
cando las benzodiacepinas (9,52%) y paracetamol (8,57%); mientras que el
27,62% fue por productos del hogar. EI 97% de las intoxicaciones ocurrié en
su domicilio. El 86,6% de los pacientes no recibié asistencia previa. En
cuanto al tratamiento administrado en Urgencias destacar la no utilizacion
de farmacos emetizantes; el lavado géastrico, con administracion posterior de
carbén activado, se uso en el 15.24%; en el 26.67% se administré carbon
activado; se utilizaron antidotos en el 2,86% de los pacientes. La causa de
intoxicacion es referida como accidental en un 96,19% de los casos. Unica-
mente el 29,52% de los intoxicados precisé algun tipo de exploracién com-
plementaria. El 34,29% de los intoxicados permanecié en observacién va-
rias horas antes de remitirse a su domicilio; Unicamente un paciente con
exposicion a productos de hogar ingresé en planta. Hubo diferencias signifi-
cativas en cuanto al tiempo de observacion hospitalaria, siendo mayor en
los pacientes por benzodiacepinas y productos del hogar.

Conclusiones: Confirmamos la baja frecuencia de intoxicaciones asistidas
en Urgencias de nuestro hospital (0,34%) con datos similares a los recogi-
dos en el OT siendo, ademas, de buen prondstico. En nuestro estudio los
farmacos siguen siendo el agente téxico mas implicado, destacando las
benzodiacepinas y paracetamol, por delante de los anticatarrales. No hay
presencia de intoxicados por etanol o drogas ilegales, a diferencia del OT en
donde hacen su aparicion de forma importante (grupos etarios diferentes).
Los productos del hogar como causa son del 27.62% (en el OT son del
19%, bajan). Se ha prescindido del jarabe de ipecacuana y aumento el uso
del carbon activado; el lavado géastrico sigue utilizando por encima del indi-
cador estandar (en el 15.24%). Un 34,29%, tras valoracion inicial, no recibe
alta domiciliaria, permaneciendo demasiado tiempo en observacién. La
atencién ofrecida a pacientes intoxicados presenta aspectos mejorables. La
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aplicacién de indicadores de calidad permite detectar deficiencias y plantear
mejoras.

INFECCION POR S. AUREUS RESISTENTE A METICILINA ADQUIRIDO
EN LA COMUNIDAD. ¢UN PATOGENO EMERGENTE?

Menasalvas Ruiz, A.l; Mula Anton, A; Yagé, G*; Domenech, E**; Salcedo
Céanovas, C***; Alfayate Miguélez, S. Seccién de Aislados. * Servicio de Mi-
crobiologia. ** Servicio de Radiologia. *** Servicio de Traumatologia. HUVA.

Introduccion: S. aureus es uno de los principales microorganismos respon-
sables de infecciones de piel, partes blandas, osteoarticulares y neumonias
necrotizantes en nifios y adolescentes. En los Ultimos afios, se ha comuni-
cado un aumento de casos de infecciones graves causadas por S. aureus
resistente a meticilina adquiridos en la comunidad (SAMR-CO) en poblacion
pediatrica. La elevada morbi-mortalidad de estos cuadros con frecuentes
complicaciones se asocia con la resistencia a antimicrobianos y a la produc-
cion en estas cepas de un factor de virulencia denominado leucocidina de
Panton Valentine (LPV). La emergencia de estas infecciones en muchos
paises ha llevado a muchos expertos a plantearse la modificacion de las
pautas de tratamiento empirico de estas entidades. Comunicamos un caso
recientemente diagnosticado en nuestro centro.

Caso clinico: Escolar de 5 afios que ingresa por fiebre de 39°C de 4 dias
de evolucién, mal estado general y dolor a la palpacion-movilizacién de la
pierna derecha sin antecedente traumatico ni ingreso hospitalario previo. En
la analitica presenta leucocitosis y aumento de la PCR (45 mg/dl) y la eco-
grafia de la cadera descart6 afectacion articular. Se extrajeron hemocultivos
y se inicié tratamiento con cloxacilina y cefotaxima. En las horas siguientes
presenta empeoramiento y aumento de los signos inflamatorios locales y se
informan los hemocultivos como SAMR por lo que se realiza aislamiento de
contacto, se sustituye cefotaxima por vancomicina y se afiade linezolid a las
48 horas por persistencia de la fiebre y aumento de reactantes de fase agu-
da y signos inflamatorios locales. La ecografia de partes blandas demostré
una extensa celulitis con piomiositis del vasto anterior del cuadriceps y pe-
guefio absceso subperidstico. Se valoré por Traumatologia y se decidié ma-
nejo conservador con tratamiento médico y ecografias seriadas. Tras com-
pletar 4 semanas de tratamiento parenteral se dio el alta con normalizacion
clinica y analitica. Al mes presenta en la radiografia ésea y en la resonancia
magnética de miembro inferior derecho imagenes compatibles con osteo-
mielitis por lo que aun a pesar de normalidad clinica y analitica (hemoculti-
VoS Y reactantes de fase aguda negativos) se reinicidé tratamiento con clin-
damicina durante 6 semanas con evolucion favorable.

Discusién: En infecciones graves de piel y partes blandas con una evolu-
cion térpida debemos sospechar la presencia de SAMR-CO. La extraccion
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de cultivos y el tratamiento empirico precoz son determinantes para la evo-
lucion clinica. En los casos graves debe considerarse el tratamiento combi-
nado médico-quirdrgico y la pauta antimicrobiana deberia incluir un gluco-
péptido (vancomicina o teicoplanina) y un farmaco con actividad frente a la
sintesis proteica (clindamicina o linezolid).

MENINGITIS: REVISION DE NUESTRA CASUISTICA

Olmos Garcia, J.M; Alcaraz Casquillo, P; Rodriguez Molina, B; Iglesias G6-
mez, C; Rodriguez Garcia, J; Solano Navarro, C; Rodriguez Caamafio, J.
Urgencias de Pediatria. HUVA.

Introduccion: La meningitis es una enfermedad frecuente y potencialmente
grave, el diagnostico de su causa es fundamental para un precoz y correcto
tratamiento. A menudo las manifestaciones clinicas son similares y en las
alteraciones analiticas hallamos datos superpuestos. Es importante conocer
los agentes responsables mas frecuentes y las caracteristicas clinicas y
analiticas que nos pueden orientar el diagnostico.

Objetivos: Describir las caracteristicas epidemioldgicas, clinicas y de labo-
ratorio de los nifios ingresados por meningitis durante los afios 2009 y 2010
en el Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Valorar la relacion de al-
gunas variables clinicas y de laboratorio con el diagnéstico etiol6gico.
Método: Se lleva a cabo un estudio retrospectivo de los casos de meningitis
ingresados en nuestro centro desde enero de 2009 hasta enero de 2011. Se
realiza un analisis descriptivo, andlisis univariante mediante el test exacto
de Fisher y andlisis multivariante mediante regresion logistica.

Resultados: En este periodo hemos tenido 53 casos de meningitis, la edad
media ha sido de 30.52+28.72 meses, casi la mitad de los casos se han
producido en menores de 12 meses (43.4%). No se observa diferencias por
sexo (56% varones). En la distribuciéon anual encontramos dos picos de in-
cidencia, el primero en los meses de mayo-julio (41.5%) y el segundo en
diciembre (13.2%). En cuanto a la asistencia precisa, se han atendido en
planta el 77.4% de los casos, han precisado cuidados intensivos el 11.3%, el
resto (11.3%) han permanecido en la sala de observacion de urgencias. La
estancia media ha sido de 10.83+11.36 dias. Las manifestaciones clinicas
mas frecuentes son la fiebre (62.3%) y los vémitos (15.1%). En el estudio
analitico encontramos leucocitosis en 35.8%, neutrofilia en el 42.3%, au-
mento de PCR en 30.8% y aumento de PCT en 34.4%, todos ellos se aso-
cian de forma estadisticamente significativa con la etiologia bacteriana de la
meningitis (p<0.05). En los hallazgos de LCR tenemos celularidad mayor de
100 leucocitos en 57.7%, predominio de polimorfonucleares en 38.5%, glu-
cosa disminuida en 25%, proteinas aumentadas en 36.5%. En el analisis
multivariante hallamos un menor riesgo de meningitis bacterianas con el
aumento de la edad (odds ratio 0.95, IC: 0.91-0.99) y mayor riesgo con el
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aumento del valor de la PCR (odds ratio 24.07 IC: 1.37-422.12), también la
disminucién del nivel de glucosa en LCR supone aumento en el riesgo de
meningitis bacteriana (odds ratio 70.44, IC 1.45-3417.41). La escala de Bo-
yer mostraba un resultado superior a 4 en el 28.8% de los casos. Se encon-
tr6 el agente responsable en 52.8% de los casos, de ellos fueron bacterias
en el 64.2%, virus en 32.14%, hongos el 3.58%.

Conclusiones: Elevada incidencia en nifios menores de un afio. Predomi-
nio en los meses célidos y frios. Leucocitosis, neutrofilia y aumento de PCR
y PCT son buenos indicadores de la etiologia bacteriana de la meningitis.
Mayor incidencia de meningitis bacterianas en el grupo de meningitis con
diagndstico etioldgico. Seria conveniente ampliar el estudio etiolégico de los
probables casos de meningitis virica aunque sea previsible su buena evolu-
cion para poder precisar su origen.

TIROIDITIS DE HASHIMOTO CON INSUFICIENCIA SUPRARRENAL
AGUDA

Donate Legaz, J.M; Ortuiio Sempere, J.I*; Chicano Marin, F.J*; Cortes Mora,
P; Rex Nicolas, C; Hernandez Vivancos, E. Hospital General Universitario
Santa Lucia. Cartagena. * Hospital Los Arcos. Santiago de la Ribera.

Introduccion: Se presenta la asociacién de dos enfermedades de caracter
autoinmune dentro de las denominadas insuficiencias pluriglandulares que
concuerdan con sindrome poliglandular autoinmune tipo Il que ante la afec-
tacion adrenal y tiroidea se corresponde con el Sindrome de Schmidt.

Caso clinico: Nifia de 5 afios que en el contexto de estudio de crisis con-
vulsivas febriles tipicas se detecta una situacion de hipotiroidismo subclinico
con TSH de 35 pUl/ml y ACs antiiperoxidasa 1011 Ul/ml y ACs antitiroglobu-
lina negativos. Se inicié tratamiento con levotiroxina a dosis de 3.5 mcg/kg/
dia consiguiendo normalizacién de la funcién tiroidea. Negativizacién de los
ACs antiperoxidasa los 7 afios. Serologia de celiaquia negativa. A los 7
afios 6 meses acudié a Urgencias por cuadro de dolor abdominal y vémitos
de 4 dias de evolucién, sintomatologia que referia se presentaba de manera
intermitente en menor intensidad desde hacia 40 dias. En analitica se cons-
taté hiponatremia 128 mEq/L, hiperpotasemia 6.2 mEg/L, acidosis metabdli-
ca con pH: 7.19 pC0O2: 27 HCO3 10.2 y glucemia de 71 mg/dl. Natriuria de
89 mEg/L. Ante sospecha de insuficiencia suprarrenal se inicié tratamiento
con hidrocortisona y posteriormente fludrocortisona con buena evolucion
constatandose en estudio hormona cortisol 1.5 pg/dl ACTH 1126 pg/ml
DHEA < 0.1 pg/dl. Ecografia suprarrenal normal. Serologia VIH y CMV nor-
mal. Mantoux negativo. En estudio de autoinmunidad asociada ICA, anti-
GAD vy antilA2 negativos. ACs antiadrenales y anticélulas parietales positi-
VOS.
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Discusién: La existencia de una enfermedad autoinmune nos debe poner
en alerta para a través de screening periédicos o ante las presencia de nue-
va sintomatologia pensar en el desarrollo de otras enfermedades autoinmu-
nes para tratarlas precozmente y segun el caso aportar asesoramiento ge-
nético a la familia.

PROGRAMA DE COLABORACION CON PAISES EN VIAS DE DESA-
RROLLO PARA PACIENTES ONCOHEMATOLOGICOS GRAVES: IN-
CUMPLIMIENTO VERSUS ENFERMEDAD REFRACTARIA

Fuster Soler, J.L; Pifiero Fernandez, J.A; Jiménez Fernandez, |; Galera Mi-
fiarro, A; Lopez Bermejo, A*; Unidad de transplante hematopoyético y tera-
pia celular. HUVA. *FEEL.

Introduccion: Solo dos de cada diez nifios oncol6gicos en paises en vias
de desarrollo tienen posibilidad de acceder a un diagnéstico y tratamiento
correctos. Una de las principales causas del fracaso del tratamiento es el
abandono o incumplimiento del mismo. Existe un convenio entre la Funda-
cion para la Lucha contra Leucemia (FELL) y la Consejeria de Sanidad de la
Regién de Murcia por el que ambas partes se comprometieron a tramitar el
desplazamiento, alojamiento y tratamiento de un determinado numero de
nifios con trastornos oncohematol6gicos graves, la mayoria afectos de he-
mopatias malignas avanzadas y candidatos a trasplante hematopoyético.
Objetivos: Analizar los resultados del tratamiento de los pacientes acogidos
en nuestra unidad en virtud del mencionado convenio. Investigar el impacto
del abandono o incumplimiento del tratamiento en sus paises de origen en
su evolucién y supervivencia.

Metodologia: 37 pacientes han acudido a nuestro centro a través de la
FELL entre noviembre de 2001 y enero de 2011: dos pacientes con hepato-
blastoma, tres pacientes con aplasia medular adquirida o sindromes de fallo
medular congénito y el resto (31 pacientes) con leucemia de alto riesgo
(seis con leucemia aguda de alto riesgo en primera remisién, dos con leu-
cemia mielomonocitica juvenil) o leucemia avanzada (primera o sucesivas
recidivas o segunda o sucesivas remisiones). Para el analisis de supervi-
vencia se emplea el método de Kaplan-Meyer. Se ha analizado la supervi-
vencia global del grupo. En los casos de leucemia, para estimar el impacto
del incumplimiento del tratamiento recibido en su pais de origen, se han
analizado por separado las curvas de supervivencia de aquellos paciente
gue acudieron en remisién y la de los que llegaban con enfermedad activa
comparandolas mediante el método de Mantel-Cox.

Resultados: Se obtiene una supervivencia global prolongada de 49.9% pa-
ra todo el grupo. Existe una diferencia significativa (p=0.026) en cuanto a
supervivencia en los dos grupos de leucemia analizados por separado con
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una clara ventaja para aquellos casos que acuden en remision (64.3% ver-
sus 12.8%).

Conclusiones: El convenio establecido ha permitido rescatar a la mitad de
los pacientes. La ventaja en supervivencia de los nifilos que acuden en re-
mision sugiere que el fracaso del tratamiento previo en su pais obedeceria a
un incumplimiento mas que a la propia naturaleza refractaria de la enferme-
dad. Nos planteamos evaluar los criterios de seleccién de pacientes para
escoger a aquellos que tiene una posibilidad real de beneficiarse de este
programa.

Funciones de supervivencia

4

o
3
1

Supervivencia acum
2
1

ENFOQUE MULTIDISCIPLINAR EN EL TRATAMIENTO DE LA OBESIDAD
INFANTIL Y MAPA EN PACIENTES OBESOS.

Gonzalez Rodriguez, J.D; Cortés Mora, P; Nso, A.P; Benavente, J.J; Sorli,
M; Diaz Garcia, C. Servicio de Pediatria. Hospital General Universitario San-
ta Lucia. Cartagena

Introduccién y objetivos: La obesidad es una enfermedad de distribucion
universal y prevalencia creciente en edades precoces de la vida que predis-
pone a otros factores de riesgo cardiovascular (RCV) como la hipertension
arterial (HTA), dislipemia y sindrome metabdlico. Mediante la monitorizacion
ambulatoria de la presion arterial (MAPA), ademas, se ha evidenciado una
mayor prevalencia de HTA enmascarada y alteraciones en el patrén circa-
diano, predictoras de lesion subclinica de 6rganos y mayor RCV. Los objeti-
vos de nuestro estudio son conocer la epidemiologia de obesidad complica-
da en nuestro medio, analizar su evolucion y revisar la aplicacion del proto-
colo de atencién multidisciplinar de nuestro hospital, asi como, evaluar los
patrones de PA a lo largo de 24 horas en una poblacion de nifios obesos,
valorando su relacién con el grado de obesidad y su distribucién, insulino-
rresistencia y otras alteraciones metabdlicas, asi como, con la lesién subcli-
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nica en érgano diana, marcadores emergentes de riesgo cardiovascular y la
presencia de sindrome de apnea-hipopnea del suefio (SAHS) y/o alteracio-
nes del patrén respiratorio durante el suefio.

Pacientes y métodos: Estudio prospectivo realizado durante dos afios en
27 pacientes, con una edad media de 9,3 afios (8,3-10.7), remitidos a las
consultas externas de nuestro hospital por obesidad severa y/o moderada
[Peso 53,9 Kg (46-58,4)] [Talla 139 cm (128-144)] [IMC (z-score) 4 (2,8-5)]
[IW 165+22 (149-70)].con alteraciones metabdlicas y/o antecedentes familia-
res de HTA o enfermedad cardiovascular (ECV). En todos ellos, se realizé
un seguimiento intensivo con educacion nutricional y de habitos de vida sa-
ludables y se descartaron trastornos endocrinoldgicos y sindromes que cur-
san con obesidad, asi como, otras causas de hipertension secundaria. To-
dos los pacientes eran eutiroideos, sin habitos tdéxicos ni ingesta crénica de
farmacos, sin dislipemia familiar y ninguno padecia diabetes mellitus.
Resultados: De los 27 pacientes, el 52% eran varones, siendo la mayoria
prepuberes, de origen caucasico y con obesidad severa. Diez de los nifios
tenian antecedentes familiares de HTA y/o ECV y dos fueron pequefios para
la edad gestacional al nacimiento. En la mitad se evidencié acantosis nigri-
cans y siete presentaban alteraciones del patron respiratorio durante el sue-
flo. En once nifios se evidencié HTA clinica (44%), s6lo confirmada en la
MAPA en dos de ellos, con una prevalencia de hipertensién de bata blanca
del 33%; siendo cuatro pacientes diagnosticados de HTA enmascarada (es-
tadio 1-3), lo que equivale a un 15% de la muestra. La PAS clinica media fue
109 mmHg (100-119) y la PAD 60 mmHg (55-73). La PAS media diurna fue
111 mmHg (106-114), la PAS nocturna 102 mmHg (95-109), la PAD diurna
68 mmHg (65-70) y la PAD nocturna 57 mmHg (54-59), presentando un pa-
tron “non-dipper” el 37% de los pacientes, siendo “riser” en tres de los diez
pacientes, encontrando una relacién entre la pérdida del ritmo circadiano y
el grado de obesidad [r = 0,8 (0,8-1)]. La frecuencia cardiaca media en la
MAPA fue 83 Ipm (78-92). En ningln paciente se evidencio lesion subclinica
de 6rganos en la fundoscopia y el ecocardiograma, si bien, cuatro pacientes
presentaban higado graso no alcohdlico (NAFLD) en la ecografia, todos
ellos con hipertransaminasemia asociada, y uno microalbuminuria. El filtrado
glomerular estimado por la formula de Schwartz fue 151cc/min/1,73m2 (141-
192), presentando hiperfiltracién mas de la mitad de los pacientes. Nueve
nifios cumplian criterios clinicos de sindrome metabdlico, siendo el HOMA
de 4,8 (3,2-11,8), aunque con un test de sobrecarga oral de glucosa normal
en la mayoria de ellos. Durante un seguimiento medio de 10 meses (6-13
meses) y, a pesar de las visitas frecuentes a las diversas consultas de es-
pecialidades, s6lo doce pacientes (44%) cumplian el tratamiento prescrito
mediante dieta y ejercicio con disminucién progresiva de peso, normalizan-
dose las alteraciones analiticas y/o de la PA en el 67% de los que tenian
alteraciones inicialmente. 10/16 de los no cumplidores abandonaron el pro-
grama y el seguimiento clinico y en 4/16 se inici6é tratamiento farmacolégico
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(Metformina y/o Enalapril). Dos pacientes precisaron adenoamigdalectomia
y CPAP nasal nocturna, normalizandose las cifras de PA en uno de ellos tras
la instauracién de este Ultimo tratamiento.

Conclusiones: La obesidad es una enfermedad nutricional de dificil trata-
miento a pesar del tratamiento multidisciplinar y la supervision estrecha. La
identificacién precoz de marcadores de riesgo en estos pacientes debe pre-
sidir nuestro quehacer diario para iniciar medidas de prevencién que limiten
en lo posible la epidemia de enfermedad cardiovascular presente y futura. El
uso de la MAPA en estadios severos y/o con comorbilidades asociadas de-
biera generalizarse, dado el mayor riesgo de HTA en este grupo de nifios.

UTILIDAD DE LA OSMOLALIDAD URINARIA MAXIMA PARA EL DIAG-
NOSTICO DE LA PIELONEFRITIS AGUDA EN LA INFANCIA

Gonzalez Rodriguez, J.D; Rex Nicolés, C; Garcia de Guardiola, L*; Martinez
Inglés, J.R*; Sanz, D**; Navarro, P***, Servicio de Pediatria H.G.U. Santa
Lucia. *Servicio de Laboratorio y Bioquimica H.G.U. Santa Lucia. **Servicio
de Medicina Nuclear HUVA. ***Servicio de Radiologia H.G.U. Santa Lucia.

Introduccion y objetivo: La localizacién de la infeccién urinaria en el nifio
tiene implicaciones terapéuticas, de seguimiento y pronésticas. La afecta-
cion gammagréfica es considerada como “patrén oro” en el diagndstico de
pielonefritis aguda. Se han realizado estudios con biomarcadores urinarios
con resultados controvertidos. El objetivo de este estudio ha sido determinar
la utilidad de la osmolalidad urinaria maxima en el diagnéstico de localiza-
cion, analizando la relacion entre su valor, parametros clinicos y de laborato-
rio y la afectacion renal gammagrafica.

Pacientes y métodos: Estudio prospectivo realizado en 48 pacientes de 1
mes a 11 afos de edad tras su ingreso por sospecha de pielonefritis aguda.
Se realizé una ecografia doppler renal y una gammagrafia renal en los pri-
meros diez dias y previo al alta, una vez remitida la fiebre y retirada la hidra-
tacion iv, se analiz6 la osmolalidad urinaria maxima tras prueba de estimulo
con desmopresina.

Resultados: El filtrado glomerular estimado fue normal en todos los pacien-
tes. 65% de los pacientes (38/96 rifiones) tuvieron alteraciones gammagrafi-
cas y/o ecogréficas compatibles con pielonefritis aguda, con diferencias en
la osmolalidad maxima, segun edad, entre éstos y aquellos con gammagra-
fia normal, elevando la probabilidad postprueba a un 80%: S 84% (68-93); E
50% (28-72); VPP 67% (61-88); VPN 62 (35-82); CPP 1,7 (1-2,8); CPN 0,3
(0,1-0,7).

Conclusiones: Cuando se usan parametros funcionales sensibles como la
osmolalidad urinaria méxima, se observa alteracion de la funcion renal en la
mayoria de los casos de pielonefritis, pudiendo constituir una herramienta
de ayuda, sencilla y barata, para el seguimiento de estos pacientes.
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VALOR DE LA FLUJOMETRIA EN EL DIAGNOSTICO DE NINOS CON
SINTOMAS MICCIONALES

Zambudio, G; Garcia Lépez, A; Fernandez lbieta, M; Pietricica, B*; Garcia,
M**, Servicio de Cirugia Infantil. HUVA. * Hospital Morales Meseguer. Mur-
cia. **Hospital Virgen de las Nieves. Granada.

Los trastornos funcionales vesicales son un motivo de consulta cada vez
mas frecuente al pediatra. La clinica inicial suele ser escapes diurnos
acompafiados o no de enuresis nocturna e ITUs de repeticion. El pediatra
debe realizar la primera aproximacion diagndstica y su papel es relevante
en el seguimiento clinico de estos nifios vigilando la respuesta al tratamiento
y la presencia de infecciones de orina.

La flujometria consiste en la medicion del volumen de orina evacuado por
unidad de tiempo. Constituye un excelente test de screening de la fase de
vaciado y por su caracter no invasivo se considera prueba obligada por al-
gunos autores en la evaluacién de pacientes con sintomas miccionales. Es-
te test se combina con la electromiografia de superficie a fin de detectar la
presencia de disfuncion miccional. Dado que en la disfuncién vesical el pa-
ciente contrae la musculatura del suelo pélvico durante la miccién, seria po-
sible, a través del registro electromiografico de dicha actividad, hacer cons-
ciente al nifio de su habito y modificar dicho comportamiento a fin de obte-
ner una miccién coordinada. El tratamiento con Biofeedback se compone de
una serie de sesiones, entre 6 y 10 de aproximadamente 30 minutos de du-
racion, en las que inicialmente se hace consciente al paciente la contractura
del suelo pélvico, y mediante la repeticion de ejercicios de contraccion-rela-
jacién, modular la funcién vesicoesfinteriana. Los pacientes muestran mejo-
ria en 60-80% de los casos. En la actualidad, se considera el tratamiento de
eleccién en la disfuncién miccional. Presentamos algunos casos demostrati-
vos y los detalles de la técnica.

SINDROME DE BURN OUT EN URGENCIAS DE PEDIATRIA

Villacieros Hernandez, L; Martinez Cayuelas, E; Irles Diaz, L; Rodriguez
Garcia, J; Solano Navarro, C; Rodriguez Caamafio, J. Urgencias de Pedia-
tria. HUVA.

Introduccién: Burn out es un término inglés que significa “estar quemado”.
A mediados de los afios 70 se describid, aunque no con este nombre, como
una patologia que experimentan algunos profesionales cuyo objeto de tra-
bajo son personas. Poco después, en el 76, Cristina Maslach utilizé el tér-
mino y lo defini6 como sindrome de agotamiento emocional, despersonali-
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zacion y baja realizacion personal que puede ocurrir entre individuos cuyo
trabajo implica atencién o ayuda a personas.

Objetivo: El objetivo planteado fue uno solo: determinar la presencia y el
grado de desgaste profesional al que esta sometido el personal que trabaja
en Urgencias de Pediatria de nuestro Hospital, donde se atienden 60.000
urgencias al afio.

Material y métodos: Realizamos un estudio transversal y descriptivo en el
personal de diferentes categorias laborales que trabaja en Urgencias de
Pediatria. La metodologia consisti6 en cumplimentar el cuestionario Mas-
lach (consta de 22 items) por parte de los trabajadores, valorando el estrés
emocional crénico que evalGa el cansancio emocional, la despersonaliza-
cion y la realizacion personal. Consideramos estrés laboral la afectacién de
2 6 3 variables.

Resultados: Se hizo un estudio estadistico descriptivo de 56 cuestionarios
cumplimentados, que correspondian al 77.7% de los suministrados. El
69.6% eran mujeres y la edad media fue de 37 afos. El 48.3% eran médi-
cos, el 35.7% eran enfermeras y el 16% auxiliares de enfermeria. La anti-
gledad media en el trabajo fue de 4 afios. La mayoria de los encuestados
tenia una afectacion leve de cada variable, el 30% en el cansancio emocio-
nal, el 43% en la despersonalizacion y el 47.6% en la realizacién personal.
Presentaron una afectacion alta en la medicién del cansancio emocional el
32.3%, en la despersonalizacion el 30% y en la realizaciéon personal el
33.4% de los encuestados. El 23.2% present6 una puntuacion altaen 2 6 3
de las variables. De este grupo, el 54% de los varones presentaban estrés
frente al 46% de las mujeres, el 61.5% de los médicos y el 30% de las en-
fermeras frente al 7.7% de las auxiliares. Dentro del personal médico el 26%
gue solo hacia guardias frente al 3.7% del que era fijo en Urgencias. El 46%
del personal fijo frente al 54% del eventual.

Conclusiones: La edad media del personal con estrés laboral fue de 31.6
afios y tiene una antigiedad media en Urgencias de 3.5 afos.

El personal mas afectado son los varones, el personal eventual y los médi-
cos (en mayor porcentaje los que solo hacen guardias y dentro de ellos los
gue hacen mas de 3 al mes). Concluimos, finalmente, poniendo de relieve
gue los indicadores de estrés laboral son bajos en el personal encuestado.

VICISITUDES DE LA DEMANDA ASISTENCIAL EN URGENCIAS DE PE-
DIATRIA

Mayordomo Serna, M; Cava Almohalla, E; Olmos Garcia, J.M; Pérez Cano-
vas, C; Rodriguez Garcia, J; Rodriguez Caamafio, J. Urgencias de Pedia-
tria. HUVA.

Introduccion: La enfermedad aguda del nifio suele ser considerada por los
familiares como una situacién urgente que lleva al colapso de los servicios
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de urgencias pediatricas (UP), en muchas ocasiones sin consulta previa a
su pediatra de zona, con la creencia de la necesidad de una actitud diferen-
te a la que este pueda realizar o bien por una segunda opinién médica o
comodidad horaria.

Objetivos: Averiguar los motivos que aducen los padres para solicitar la
atencién de sus hijos en UP. Conocer las expectativas paternas acerca de la
atencién médica que recibieron. Comprobar el grado de satisfaccion que
sienten tras la visita.

Material y metodologia: Estudio descriptivo prospectivo mediante la cum-
plimentacion de un cuestionario anénimo y voluntario realizado por el acom-
pafiante del nifio que acude a UP tras la asistencia médica, sobre 12 pre-
guntas relacionadas con los objetivos del estudio.

Resultados: Se recogieron 90 encuestas. El motivo de acudir a UP fue, en
un 40,00% de los casos, por creer que necesitaban algun tipo de explora-
cion complementaria, el 20,00% por gravedad, el 17,78% por derivacion, el
15,56% por carecer de cita en Atencion Primaria (AP) y el 6,67% por reca-
bar segunda opinién; considerando un 55,56% que el problema podria ha-
ber sido tratado en AP destacando en este punto el 92% de aquellos que
carecian de cita en AP y el 55% de los que creian precisar exploraciones
complementarias. El 71% de los pacientes mantenian la sintomatologia de
consulta desde hace mas de 12 horas. El 90% habia recibido asistencia
médica en AP en los tres Ultimos dias. El 25,6% habia sido asistido en UP
tres 0 més veces en los Ultimos tres meses. El 40,45% de los familiares
pensaba que el nifio precisaba algun tipo de exploracibn complementaria,
realizandose esta en un 38,20% de los casos, destacando que no se realizé
en el 63,64% de aquellos que pensaban necesitarla. El 85,56% pensaba
gue la patologia de su nifio era urgente y necesitaba asistencia antes de 30
minutos (el 22% de forma inminente), sin embargo la asignacién de nivel de
triaje fue superior o igual a 3 en un 48,75%. De tal manera que solo el
14,63% de los encuestados que consideraron poder esperar mas de 30 mi-
nutos tuvieron un nivel de triaje asignado de igual proporcién (nivel 4 o 5). El
84,44% de los acompafiantes piensa que el orden de atencién a los pacien-
tes en UP es por gravedad, el 13,33% por orden de llegada y el 2,2% por
edad. El 97,78% de los encuestados califican la atencién recibida como muy
buena o buena.

Conclusiones: 1) El motivo observado por el cual los padres acuden a UP
es la creencia de necesitar algun tipo de exploracién complementaria o la
sensacion de gravedad del nifio, acudiendo por derivacién solo un 17,78%.
2) La urgencia percibida por los padres difiere de la percibida por el pediatra
y de la asignada en el triaje en la mayoria de los casos. 3) La demora o in-
mediatez de la asistencia en urgencias también difiere de la pretensién pa-
terna; de tal modo que la gran mayoria de padres (85.56%) considera nece-
saria la asistencia precoz. 4) Sin embargo, la gran mayoria de familiares
considera que es apropiada la asistencia en UP segun gravedad y no por
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orden de llegada. 5) La calificacion a la atencién recibida en UP es exce-
lente, aunque la respuesta podria estar condicionada por la presencia del
pediatra asistente. 6) A pesar de la insistencia, explicando a los familiares
en qué situaciones y donde deberian acudir con sus nifios enfermos, esta-
mos comprobando el caso omiso que hacen de los consejos institucionales.

MANEJO DE LA INTOLERANCIA A PROTEINAS DE LECHE DE VACA EN
ATENCION PRIMARIA DE MURCIA EN COMPARACION CON EL RESTO
DE ESPANA.

Ortufio Sempere, J.I; Chicano Marin; F.J; Benavente Garcia, J.J*; Cortés
Mora, P*; Montero Cebrian, M.T**; Vives Pifiera, I***. Hospital Universitario
Los Arcos. *H.G.U. Santa Lucia. **Hospital Rafael Méndez. *** Hospital Uni-
versitario Virgen de la Arrixaca.

Introduccion: La intolerancia a las proteinas de leche de vaca (IPLV) es
uno de los motivos de derivacién mas frecuentes a la consulta de gastroen-
terologia infantil en nuestra comunidad. Su forma de presentacién es muy
variada (anorexia, perdida de peso, irritabilidad, diarrea, vémitos) y poco
especifica. La mejoria clinica tras la retirada de la leche de vaca y la recaida
de la sintomatologia tras reintroducirla constituyen las condiciones minimas
para su diagnostico, no existiendo ningin examen complementario que
permita confirmarla. Su tratamiento se basa en la exclusion de las proteinas
de leche de vaca de la dieta y su sustitucién por una formula, preferiblemen-
te, hidrolizada. El manejo de esta patologia se realiza en atencién primaria
en asociacion con unidades hospitalarias de gastroenterologia infantil, sien-
do habitual los diagnésticos incompletos y algunas recomendaciones de
tratamiento con poca base cientifica, como la prohibicién de comer ternera o
el uso la leche de cabra.

Objetivos: Conocer las pautas diagnosticas y terapéuticas de la IPLV en
atencién primaria de nuestra comunidad y compararlas con las del resto de
Espana.

Metodologia: Realizacion de encuestas a los asistentes al XXIV Congreso
Nacional de la Sociedad Espafiola de Pediatria Extrahospitalaria y Atencién
Primaria.

Resultados: Se realizaron 285 encuestas a pediatras de atencién primaria
indicando la provincia donde realizaban su trabajo (74 trabajaban en Mur-
cia). Con respecto al diagndstico se pregunto si, ante la sospecha clinica de
IPLV, realizaban exclusion de las mismas y establecian el diagnostico en
base a la respuesta clinica o si, ademas, realizaban provocacion. Un 56,8 %
de los pediatras de Murcia y un 65,4% de los del resto de Espafia no reali-
zaban provocacién para establecer el diagnostico. A la pregunta de si reali-
zaban pruebas de alergia en el diagnostico. Un 78,4% de los pediatras de
Murcia realizaban pruebas de alergia solo si habia clinica sugestiva de
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reaccion IgE mediada frente a un 46,7% de los del resto de Espafia. Por el
contrario un 45,3% de los pediatras del resto de Espafia las realizaban
siempre frente a un 5,4% en Murcia (p< 0.001). Con respecto al tipo de
pruebas de alergia tanto en Murcia como en el resto de Espafia se realizaba
predominantemente RAST, aunque con menor frecuencia en Murcia (31%
vs 59%, p< 0,001). Con respecto al Prick observamos la misma tendencia
(19% vs 30%, p= 0,038). Con respecto a que formula usaban en primer lu-
gar para sustituir a la normal. Tanto en Murcia como en el resto de Espafia
la formula mas usada era el hidrolizado de caseina (35,1% vs 29,9%) se-
guida de las de seroproteinas (29.7% vs 25,1%), proteinas no lacteas (14.9
vs 15,6%), mixtas (10.8% vs 13.3%) y con menos frecuencia soja y elemen-
tales. Con respecto a la exclusion de la carne de ternera de la dieta de estos
pacientes, un 71,6% de los pediatras de Murcia recomendaban excluirla
frente a un 22,3% del los del resto de Espafia (p< 0.001). Finalmente, en
Murcia un 35,1% de los pediatras consideraban la leche de cabra una alter-
nativa en estos nifios frente a un 16,1% en el resto de Espafia (p = 0.001).
Conclusiones: Un alto porcentaje de pediatras de atencién primaria, tanto
de Murcia como del resto de Espafia, realizan el diagnostico basandose en
la respuesta clinica a la exclusion, lo que aumenta las posibilidades de error
diagnostico. Teniendo en cuenta que el uso de formulas hidrolizadas se ale-
ja del patrén y que esto puede tener consecuencias sobretodo en relacién a
la densidad mineral 6sea y que, ademas, las dietas de exclusion suponen
un factor de ansiedad para la familia deberiamos ajustarnos a las condicio-
nes minimas antes de establecer el diagnostico. Con respecto a las pruebas
complementarias, es bien sabido que no existe ninguna que confirme este
diagnostico y la realizacion de pruebas de alergia, si bien afiadirian seguri-
dad en el momento de la provocacion, no esta claro que deban de realizarse
en aquellos pacientes que no tengan sospecha de reaccion Ig E mediada,
como asi lo hacen la mayoria de los pediatras de la regioén. El tipo de prue-
ba dependera de la disponibilidad pero ante la sospecha de alergia la pro-
vocaciéon debe ser intrahospitalaria. Con respecto al tratamiento, los proto-
colos aconsejan los hidrolizados mixtos por tener un aminograma mas pare-
cido a la leche materna, sin embargo tanto en Murcia como en el resto de
Espafia, se recomiendan con mas frecuencia los de caseina, seroproteinas
e incluso los de proteinas no lacteas. Por otra parte llama la atencion dos
peculiaridades regionales en el tratamiento de estos pacientes, la exclusion
de la carne de ternera de la dieta y el uso de leche de cabra. Ninguna de
estas medidas cuenta con el respaldo de los protocolos nacionales y son
minoritarias fuera de Murcia.
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RESECCIONES PULMONARES INFANTILES

Giron Vallejo, O; Cabrejos Perotti, K; Fernandez Ibieta, M; Ruiz Pruneda, R;
Martinez, P; Ruiz Jiménez, J.I. Servicio de Cirugia Infantil. Hospital Universi-
tario Virgen de la Arrixaca.

Introduccion: Las malformaciones congénitas y la patologia oncoldgica son
las principales indicaciones de cirugia.

Las resecciones pulmonares anatomicas pueden realizarse de forma segura
y son bien toleradas en la infancia, siendo recomendable su realizacién an-
tes de la aparicion de sintomas.

Material y métodos: Presentamos la experiencia del Hospital Virgen de la
Arrixaca de Murcia en resecciones anatdmicas pulmonares infantiles duran-
te un afio (entre el 1 de diciembre de 2009 y el 1 de diciembre de 2010). Se
trata de 5 nifios (4 varones: 1 mujer) con edades comprendidas entre los 3y
47 meses. El procedimiento quirdrgico se realiz6 mediante intubacion oro-
traqueal simple y analgesia epidural y/o paravertebral segun la edad del pa-
ciente. En todos los casos se canaliz6 via venosa central y arteria periférica,
junto con sondaje vesical. El abordaje empleado fue la toracotomia postero-
lateral sin seccién de serrato. La técnica es similar a la empleada en el adul-
to, con empleo de endograpadoras automaticas para apertura de cisuras y
seccién vascular y bronquial, empleandose la ligadura de seda en las ramas
arteriales de diametro inferior a 2 mm, y de drenaje pleural (12-16 French)
aspirativo a -10 cm de agua. Se procede a la extubacion en quir6fano, sien-
do trasladado a UCI Pediatrica.

Resultados: Las indicaciones quirdrgicas fueron 4 malformaciones congéni-
tas y un blastoma pleuropulmonar tratado con quimioterapia neoadyuvante.
4 de los pacientes fueron extubados en el area quirurgica, excepto el lactan-
te de 3 meses que fue extubado al 3° dia postoperatorio. La media de per-
manencia del drenaje fue 3,2 dias. No hubo ninguna complicacién postope-
ratoria, siendo la estancia media de 7,2 dias.

Conclusiones: Habitualmente no existen valores espirométricos preopera-
torios, por lo que hay que ser econdmico en las resecciones. El empleo de
la ventilacién bipulmonar no es un obstéaculo para llevar a cabo una resec-
cion anatémica pulmonar de forma segura. Es recomendable la extubacion
precoz del paciente siendo mas dificil su consecucion en menores de 3 me-
ses. Podemos concluir que el éxito de las resecciones pulmonares infantiles
radica en la aplicacion de forma metddica de los principios de la técnica qui-
rdrgica del adulto con los condicionantes propios del tamafio de las estructu-
ras del nifio.
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TRAUMATISMO POR SUCCION EN PISCINA
Giron Vallejo, O; Reyes Rios, P; Cabrejos Perotti, K; Ferndndez lbieta, M;
Ruiz Pruneda, R; Ruiz Jiménez, J.I. Servicio de Cirugia Infantil. HUVA

Introduccion: El atrapamiento por succién ocurre cuando un bafista, con
frecuencia nifios, es atrapado por las fuerzas de succion creadas por el
agua que pasa a cierta velocidad a través del drenaje sumergido en el fondo
de una piscina. Debido a estas fuerzas, se producen lesiones en diferentes
partes del cuerpo o incluso puede sobrevenir el ahogamiento.

Caso clinico: Presentamos el caso de un nifio de 6 afios que acude al hos-
pital debido a las lesiones a nivel glateo y perineal junto con rectorragia,
producidas por mecanismo de succién en una piscina infantil. Las lesiones
se produjeron al sentarse sobre un filtro de succion, sin rejilla en el momen-
to del accidente, durante 2 minutos, hasta que se apag6 el dispositivo de
vacio y pudo ser rescatado. Entre los antecedentes personales y familiares
no hay nada resefiable. Al ingreso presentaba buen estado general. La ex-
ploracién por aparatos y sistemas fue normal, salvo lesiones equiméticas en
ambos glateos, indurados y a tensidn por el hematoma subcutaneo, que
alcanzaba periné hasta la raiz del escroto. Tacto rectal con sangre fresca,
en cantidad minima. El abdomen era blando, no doloroso y sin signos de
irritacién peritoneal. La analitica ordinaria fue normal. Se le realizé una ra-
diografia de pelvis sin hallazgos patoldgicos y una ecografia que revel6 he-
matoma subcutaneo en ambos glateos, sin afectacion intestinal. El paciente
fue ingresado con tratamiento antiinflamatorio, antibiético y medidas fisicas.
Realiz6 deposiciones y micciones con normalidad durante el ingreso. Fue
dado de alta a las 72 horas del accidente y en la revision a la semana del
mismo, las lesiones equiméticas se encontraban en remision.

Discusién: Desde 1980 han sido documentados casi 200 casos de atrapa-
mientos por succién, incluyendo medio centenar de muertes.

Estas lesiones pueden ser:

- Atrapamiento del pelo. La mas comun y no se produce por un vacio eleva-
do sino por el flujo de agua, que arrastra el volumen de cabello al interior de
los sistemas de drenaje.

- Succidn del térax, abdomen o los miembros. Habitualmente debida a la
falta de rejillas en las bocas de succién. El atrapamiento de un miembro
puede provocar un sindrome compartimental y en este caso, las victimas
pueden seguir atrapadas a pesar de desactivar el vacio de la piscina.

- Evisceracion de asas intestinales. Pueden variar en su gravedad desde
prolapso rectal hasta evisceracion completa del intestino, ademas de perfo-
racion intestinal, como lo demuestran los no pocos casos publicados en la
literatura mundial.

- Muerte por ahogamiento, debida a la succién del nifio en el fondo de la
piscina.
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En general, son las regiones perianal y glitea las mas frecuentemente afec-
tadas. El mecanismo de lesion suele ser la sedestacion sobre el orificio de
succién no cubierto, formando el periné un compartimento estanco y credn-
dose de esta forma un vacio capaz de relajar el esfinter anal. A nivel legisla-
tivo, la normativa que regula la seguridad en piscinas publicas ha permane-
cido practicamente invariable desde la orden 31 de mayo de 1960, del anti-
guo Ministerio de la Gobernacion. A pesar de que las comunidades auténo-
mas tienen capacidad en materia de Sanidad Interior para remodelar norma-
tivas sanitarias existentes, en la Regién de Murcia, el decreto nimero 58/
1992 de 28 de mayo por el que se aprueba el reglamento sobre condiciones
higiénico-sanitarias de las piscinas de uso publico, sélo contempla que “en
el fondo de todo vaso debe existir un desagie de gran paso protegido me-
diante dispositivos de seguridad”, sin determinar medidas especificas. En
Estados Unidos, desde diciembre de 2008, todas las piscinas y spas publi-
cos deben tener unas cubiertas de desagies ajustadas a una normativa que
determina entre otros mecanismos anti-atrapamiento, un sistema de bomba
con apagado automatico, un sistema de desagtie por gravedad, un sistema
de liberacion de vacio o un sistema de succion limitada. Por todo ello, co-
municamos este caso para insistir en la remodelacion de la normativa exis-
tente y advertir de las serias y potencialmente letales lesiones que pueden
ocurrir debido al efecto de la succién de los drenajes en las piscinas.

MANEJO MULTIDISCIPLINAR DEL TERATOMA SACROCOCCIGEO EN
UN NEONATO

Cabrejos Perotti, K; Reyes Rios, P; Fernandez Ibieta, M; Sanchez Morote,
J.M; De Paco Matallana, C*; Trujillo Ascanio; A. Servicio de Cirugia Infantil.
HUVA. *Servicio de Ginecologia. HUVA.

Introduccion: El teratoma es un tumor compuesto de tejidos derivados de
las 3 capas germinales. Tiene una incidencia de 1 por cada 35 000 a 40 000
nacimientos y es el tumor mas comun en los recién nacidos, con predominio
en el sexo femenino. Aproximadamente el 69 % aparecen en la regién sa-
crococcigea. De acuerdo a su localizacién se clasifican en 4 tipos segun la
clasificacién de Altman, siendo lo menos frecuentes el Il (34%) y 1l (8.6%).
Se presenta el caso de un teratoma sacrococcigeo tipo II-1ll en un recién
nacido de sexo femenino.

Fundamento: El objetivo de este caso clinico es resaltar la importancia del
manejo multidisciplinar en una patologia poco frecuente como es el terato-
ma sacrococcigeo tipo II-ll.

Caso clinico: Se presenta el caso de un recién nacido de sexo femenino
con diagnéstico prenatal ecogréfico desde la semana 12, de una tumoracion
a nivel sacrococcigeo. Al nacimiento presentd tumor en region glatea, indu-
rado, no doloroso y con zonas de coloracion violacea. Se realizan ecografia
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y resonancia magnética, que informan de probable teratoma sacrococcigeo
tipo IlI-1ll de Altman, y enema opaco con desplazamiento de sigma-colon.
Marcadores tumorales (AFP y bHCG) elevados. La paciente es intervenida
por via abdomino-perineal logrando la exéresis completa de la tumoracion y
respetando estructuras adyacentes como el recto. En el postoperatorio in-
mediato presenta cuadro de perforacion intestinal, el cual obliga a nueva
intervencién para cierre primario y posterior dehiscencia de la herida quirur-
gica sacra, que se resuelve con curas diarias con apésitos de carboximetil-
celulosa y plata.

Comentario: Resaltamos la importancia del diagnostico antenatal de esta
patologia ya que permite optimizar la actitud obstétrica y neonatal, disminu-
yendo las tasas de complicaciones y se realza la idoneidad del abordaje
multidisciplinario ante estos pacientes tan complejos. El tratamiento principal
es quirdrgico, ya que permite la exéresis completa de la tumoracién y con
ello, la curacién total en la gran mayoria de pacientes, independientemente
del tipo histoldgico.

¢URACO, FISTULA O PERSISTENCIA DEL ALANTOIDES?
Rial Asorey, S.M; Lloreda, J.M; Vargas Uribe, M.C; Hernandez Bermejo, J.P.
H.G.U. Santa Lucia. Cartagena.

Objetivo: Demostrar la baja frecuencia de aparicién dada la poca bibliogra-
fia encontrada por el gran tamafo de la malformacion. El uraco persistente
consiste en la persistencia de la comunicacion entre la vejiga y el ombligo y
corresponde al 50% de las anomalias uracales. Como signo clinico principal
presenta salida de orina por el ombligo en el recién nacido. Las anomalias
congénitas del uraco son poco frecuentes y se observan en aproximada-
mente uno de cada 330 000 recién nacidos vivos. Para entender estas
anomalias es importante conocer la embriologia normal del uraco. La per-
sistencia total o parcial de este conducto resultara en las diferentes formas
de patologia uracal.

Caso Clinico: Se presenta el caso de un vardn recién nacido a termino de
40 Semanas que se consulta por sospecha de onfalitis y al evaluarlo se ob-
serva tumoracion en la base del ombligo con ostoma del cual sale material
liquido claro, orina El diagndstico fue confirmado con ecografia, la uretrocis-
tografia en este caso demostro la total comunicacién con la vejiga
Resultado: El tratamiento consistié en la extirpacion quirdrgica del rema-
nente uracal. Con buena evolucién del paciente

Conclusiones: En los recién nacidos normales y sin patologia uracal, es
posible visualizar el remanente uracal en la ecografia, donde aparece como
una estructura tubular hipoecogénica que comunica la clpula vesical con el
ombligo. Normalmente involuciona en los primeros seis meses de vida, des-
pués de lo cual sélo persiste una pequefia estructura fusiforme a nivel del
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techo vesical. Pero es raro la presencia de un uraco de boca ancha abierta
a la pared abdominal, presentando la discusion de diagnéstico entre un ura-
co remanente, una fistula onfalovesical o una persistencia de alantoides.

FISTULA CERVICAL ANTERIOR POR CUERPO EXTRANO CON PER-
FORACION ESOFAGICA CERVICAL.

Rex Nicolas, C; Vargas Uribe, M.C; Navarro Sanchez, P; Cortés Mora, P;
Benavente Garcia, J.J; Hernandez Bermejo, J.P. H.G.U. Santa Lucia. Carta-
gena.

Introduccion: La presencia de cuerpos extrafio en eséfago puede causar
complicaciones como ulceracién de la mucosa, inflamacién, infeccién, abs-
cesos retrofaringeos o paraesofagicos, mediastinitis, perforacién esofagica y
fistulas. Describimos el caso de un nifio con migracién de un cuerpo extrafio
desde eséfago a regién cervical, sugestiva de perforacién esofagica.

Caso clinico: Nifio de 4 afios de edad, que consulta por odinofagia, fiebre y
tumoracidn en region cervical anterior de 5 dias de evolucion. En la explora-
cion fisica destaca la existencia de una tumoracién en regién cervical ante-
rior. Los exdmenes complementarios realizados entre los que se incluyen,
analitica basica, cultivos microbioldgicos, asi como radiografias, TAC y eco-
grafia sugieren la existencia de adenitis abscesificada, que fue tratada con
antibioterapia intravenosa con cefotaxima, cloxacilina y clindamicina, con
drenaje espontaneo de material purulento al 7 dia de tratamiento, tras lo que
experimenta clara mejoria, por lo que fue dado de alto continuando con an-
tibiético oral y seguimiento ambulatorio. En controles posteriores, persisten
dos pequefios orificios linea media por los que drena espontaneamente se-
crecién serosa, comportandose como un granuloma piogénico, por lo que se
realiza nuevo estudio ecogréfico y TAC que constatan la presencia de cuer-
po extrafio entre eséfago y glandula tiroides. Se rehistoria a la familia, y ante
la posibilidad de que la sintomatologia clinica del paciente sea debida a una
perforacién esofagica por espina de pescado, y los orificios a nivel de linea
media cervical se traten de dos pequefios trayectos fistulosos, se realiza
una endoscopia digestiva en la que se observa la mucosa esofagica con
lesion cicatricial puntiforme en la cara anterior del 1/3 superior del es6fago,
sin perforacion. Durante su seguimiento, se observa mejoria clinica, con
escasa secrecion serosa a través de los pequefos orificios cervicales en
linea media, siendo los cultivos sucesivos de estas secreciones negativos,
asi como migracion hacia el exterior del cuerpo extrafio en los controles
ecogréficos. Tras seis meses de seguimiento, el nifio presenta nuevo episo-
dio de dolor cervical coincidiendo con aumento de la secrecion serosa y
posterior eliminacion de secrecién espesa, comparada por la familia con “
granos de arena”, presentando mejoria clinica y de los hallazgos ecografi-
cos tras este episodio, con cierre posterior de los trayectos fistulosos.
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Conclusiones: Las perforaciones esofagicas en nifios son raras, y su clini-
ca puede ser variada e inespecifica, siendo de dificil diagnéstico, si no se
tiene en cuenta la posibilidad de lesién esofagica por la retencién de cuer-
pos extrafios y se realizan los estudios complementarios pertinentes para su
diagndstico. A diferencia de los adultos y de otras etiologias de perforacion
esofagica, en los nifios el tratamiento de primera eleccién es conservador,
siempre que se rednan las caracteristicas para ello. Para un adecuado ma-
nejo del paciente y un tratamiento exitoso, es necesaria la colaboracion in-
terdisciplinar de pediatras, cirujanos, radiélogos y endoscopistas.

TERATOMA QUISTICO MADURO INTRATESTICULAR EN PEDIATRIA
Vargas Uribe, M.C; Rial Asorey, S.M; Herndndez Bermejo, J.P. H.G.U. Santa
Lucia. Cartagena.

Objetivos: Los tumores testiculares representan el 1 % de los tumores en
pediatria. Los teratomas quisticos maduros intratesticulares (quistes epi-
dermoides) son tumores raros que representan menos de 1% de todas las
masas testiculares. El diagndstico diferencial de estas lesiones es dificil, ya
gque pueden simular ser malignas.

Material y métodos: Presentamos el caso de un nifio de 6 afios de edad,
quien consulté por dolor testicular derecho de 15 dias de evolucién, por pro-
bable torsion de hidatide, mas la coexistencia de hernia inguinal derecha, no
encontrandose evidencia clinica de patologia inguino escrotal, ni palpacion
de masas escrotales paratesticulares, con transiluminacién escrotal normal.
Se le realizé ecografia inguino escrotal, que reporta Calcificacion paratesti-
cular derecha por probable torsién de hidatide + hernia inguinal derecha, y
hallazgo ecogréfico de calcificacién intratesticular izquierda de 6 mm de
diametro, probable quiste epidermoide intratesticular izquierdo. Se le reali-
zaron estudios complementarios (marcadores tumorales, RNM abdomino
pélvico, RX de térax,) que orientaban hacia patologia benigna. Se realiza en
un primer tiempo exploracién inguino-escrotal izquierda con abordaje por via
inguinal, evidenciandose tumoracién intratesticular blanquecina. Se realiza
enucleacion completa del la tumoracion quistica intratesticular, con biopsia
intraoperatoria y conservacién del testiculo izquierdo.

Resultados: La Anatomia Patolégica describe la lesion como teratoma
quistico maduro: Quiste epidermoide intratesticular, enucleacion completa
con margenes libres.

Conclusiones: La ausencia de marcadores tumorales elevados, las carac-
teristicas ecogréficas y los estudios complementarios, ayudan a realizar un
diagnostico preoperatorio apropiado y un manejo quirdrgico adecuado de
esta lesidn con preservacion del tejido gonadal.
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ROTURA TRAQUEAL TRAS TRAUMATISMO BANAL

Calvo Martinez, D; Leén Ledn, M.C; Garcia Martinez, S; Navarro Mingoran-
ce, A; Navarro Orenes, |.M; Garcia Montes, P. Seccion de Cuidados Intensi-
vos Pediatricos. HUVA.

Introduccion: La ruptura del arbol traqueobronquial se asocia generalmen-
te con el traumatismo cerrado y tiene una incidencia inferior al 3%. La mor-
talidad en este tipo de accidentes puede llegar hasta el 30%.

Fundamentos: A pesar de traumatismos banales, se pueden producir im-
portantes lesiones en la via aérea que comprometan la vida del nifio.
Observaciones clinicas: Preescolar de 3 afios y 9 meses que sufre trau-
matismo directo en regién anterior del cuello al golpearse accidentalmente
con la esquina de una mesa. Es valorada inicialmente por el 061, que evi-
dencia enfisema subcutaneo importante a nivel cervical y toracico alto, deci-
diendo su traslado a nuestro centro. A su llegada presenta aumento progre-
sivo del enfisema subcutaneo, precisando intubacion. En radiografia de t6-
rax inicial aparece neumotérax derecho, que se drena. En TAC cervical pos-
terior se objetiva neumotdrax bilateral y neumomediastino, sin poder locali-
zar lesién en pared traqueal. Durante su realizacidon sufre un episodio de
cianosis generalizada, desaturaciéon (minima 10%) y bradicardia (minima 30
Ipm), que requiere maniobras de reanimacién cardiopulmonar, con recupe-
racion tras un tiempo aproximado de dos minutos. Exploracion fisica al in-
greso en UCI: FC 100 Ipm, FR 30 rpm, TA 100/60 mmHg, T236°C, Sat 02
100%. Regular estado general, coloracién palida de piel, pulsos periféricos
palpables, revascularizacion adecuada. Enfisema subcutaneo masivo que
abarca térax, cuello y cara. Pequefia equimosis en region cervical anterior.
AP: hipoventilacién generalizada bilateral de forma simétrica. Neuroldgico:
sedoanalgesiado. Evolucidn: al constatar el neumotérax bilateral se colocan
dos tubos de drenaje toracico, constatando expansion pulmonar bilateral en
control radiol6gico. Se mantiene conectada a ventilacibn mecanica. Dada
estabilidad posterior el ORL decide actitud expectante. Al quinto dia se ex-
tuba en quir6fano y se realiza fibrobroncoscopia, sin encontrar lesiéon tra-
queal, por lo que se deja extubada. No distrés posterior ni reaparicién de
aire ectopico, retirando posteriormente drenajes toracicos sin incidencias.
Comentarios: 1) Las rupturas de la via aérea principal en los traumatismos
cerrados de térax pueden pasar inadvertidas. Deben ser siempre descarta-
das ante traumatismos localizados en esa zona, aunque éstos sean bana-
les. 2) El diagndstico y el tratamiento quirdrgico precoz son indispensables
para lograr la rapida recuperacion del paciente, si bien el manejo conserva-
dor es aceptable cuando la lesion incluye trayectos cortos longitudinales de
trAquea. 3) La broncoscopia es el mejor método para la localizar la lesion. El
TAC es un excelente método para descartar avulsién bronquial completa u
otras lesiones toracicas, pero en los nifios pequefios las lesiones en la tra-
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guea son de dificil valoracién pudiendo no ser objetivadas radiol6gicamente,
dada la ausencia de osificacion a ese nivel.

SINDROME DE BARAKAT. ESTUDIO EN UNA FAMILIA

Villacieros Hernandez; L; Ayala Paterna, M.J*; Aleman Lorca, F**; Fernan-
dez Lépez, T, Vicente Calderén, C; Lépez Gonzalez, V. Servicio de Pedia-
tria. HUVA. *Servicio de Pediatria. Hospital Rafael Méndez Lorca. ** Centro
de Salud de Beniajan. Murcia.

Introduccion: El sindrome de Barakat es una enfermedad genética auto-
sémica dominante, de frecuencia desconocida y caracterizada por hipopara-
tiroidismo, sordera y anomalias renales.

Caso clinico: Se estudian dos hermanas remitidas por reflujo vesicoureteral
bilateral. Antecedentes familiares: Padre con hipoparatiroidismo y sordera
diagnosticada a los 7 afios y enfermedad renal crénica a los 25 afios que
sigue revisiones en nefrologia con sospecha de Sd. de Alport . Abuelo pa-
terno sordera y quistes renales. Antecedentes personales: Primer pacien-
te(P1): Pretérmino, OEA no realizadas, infeccion urinaria con 14 meses y
RVU grado | derecho y IV izquierdo con reflujo intrarrenal. Segundo paciente
(P2): Parto a término, OEA negativas, infeccion urinaria al 6° mes y RVU
grado Il izquierdo con reflujo intrarrenal. Examenes complementarios: Bio-
quimica (P1y P2): Ca: 8.2/8.4 mg/dl; Ca idnico: 0.84/0.89; P: 7.2/6.9 mg/dl;
PTH: <5 pgr en ambas; RTP: 89/85%; Orina (P1 y P2): normal. Ecografia
renal (P1 y P2): normal. DMSA (P1 y P2): Rifién izquierdo hipocaptante de
forma difusa y de menor tamafio respecto al derecho. Estudio auditivo: P1:
Audiometria normal y en el seguimiento sordera neurosensorial bilateral. P2:
sordera neurosensorial bilateral. Estudio genético (P1, P2 y padre): la se-
cuenciacién del gen GATA 3 identificé una insercién de una base en el exén
3 (135insC) que condiciona un codén de parada y una proteina truncada.
Comentario: Debemos pensar en este sindrome en pacientes con antece-
dentes familiares y personales de nefropatia, hipoparatiroidismo y sordera,
si bien ésta puede tener una aparicién mas tardia. El diagndstico se confir-
ma con estudio genético, el cual es muy util cuando el fenotipo es incomple-
to y permitira proporcionar asesoramiento genético a la familia.

FENOTIPO OSTEOOGENESIS IMPERFECTA/EHLER DANLOS: UNA
NUEVA ENTIDAD

Uceda Galiano, A; Lépez Gonzalez, V; Ballesta Martinez, M.J; De Paepe, A;
Guillén Navarro, E. Servicio de Pediatria. HUVA

Introduccion: El sindrome de Ehlers Danlos (EDS) y la Osteogénesis Im-
perfecta (Ol) son dos trastornos hereditarios del tejido conectivo conse-
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cuencia de defectos genéticos en la produccion del colageno que se mani-
fiestan principalmente por una laxitud articular, hiperextensibilidad y fragili-
dad cutanea en el SED vy por fragilidad 6sea en la Ol. A veces, los fenotipos
se superponen.

Caso clinico: Presentamos un nifio de 6 afios de edad remitido a los 17
meses de edad con sospecha de Osteogénesis Imperfecta por fracturas.
Presentaba retraso motor, fracturas, osteopenia y baja estatura. El examen
fisico reveld talla baja, macrocefalia, escleréticas azules, pectus excavatum,
cifoescoliosis lumbar, dedos largos de manos y pies, hernia inguinal, hipoto-
nia, piel fina, hiperextensible, cicatrizacién anormal y hematomas. Clinica-
mente sugestivo de sindrome de Ehlers Danlos. Empezamos tratamiento
con bifosfonatos debido a la fragilidad 6sea. El analisis bioquimico del cola-
geno en los fibroblastos cultivados identificé una banda adicional en la mi-
gracion de la cadena de colageno tipo I. El andlisis molecular del gen
COL1A1 revelé una mutacién de novo heterocigota en el exén 8 ¢.607G >T
(p.Gly203Cys, Gly25Cys). Estos resultados apoyan el diagnéstico clinico de
los sindromes superpuestos Osteogénesis Imperfecta-Ehlers Danlos (Ehlers
Danlos tipo VII).

Conclusion: Se describe una caso muy poco frecuente de un fenotipo
combinado de Ol/ ED resultado de una mutacion en COL1A1 no descrita
previamente. La identificacion del defecto molecular permite una mejor ca-
racterizacién y un asesoramiento genético adecuado. Es importante ademas
valorar el efecto a largo plazo del tratamiento con bifosfonatos, del que no
existe experiencia previa en casos similares

INTOXICACION YATROGENICA POR VITAMINA D3. ENTIDAD AUN
PRESENTE EN NUESTRA REGION

Talén Moreno; M.P; Garcia Martinez, S; Téllez Gonzalez, C; Bastida San-
chez, E; Ortega Garcia, J.A; Garcia Montes, P. Servicio de Pediatria. HUVA

Introduccion. Actualmente existen recomendaciones muy concretas sobre
la dosis de vitamina D3 a utilizar en lactantes. Sobredosis de la misma pue-
de tener consecuencias muy graves, incluso letales, atribuibles a la hiper-
calcemia aguda y la consecuente hipercalciuria/ nefrocalcinosis.
Fundamentos. Aunque se conocen los riesgos de sobredosis de vitamina
D3, tres niflos de nuestra regién, recibieron megadosis de la misma por in-
dicacién de su pediatra, sin justificacion clinica.

Observaciones clinicas. Los tres casos ingresaron en UCIP en 2009 y
2010. Son lactantes de 6 meses que acuden al Servicio de Urgencias por
rechazo de tomas, decaimiento y vémitos. Todos presentan cuadro clinico y
exploracion fisica similar: afectacion del estado general, fallo de medro, sin-
tomatologia neurolégica (letargia e hipotonia) y un paciente presentaba alte-
raciones electrocardiogréaficas. Se realiza control analitico detectandose cal-
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cemias elevadas (19.8, 22 y 23.3 mg/dl). Tras rehistoriar a las familias, se
descubre que todos han recibido altas dosis de vitamina D prescritas por su
pediatra en los Ultimos 5-6 meses en dos de los nifios y durante 3 semanas
en el tercero. En UCIP reciben tratamiento con hiperhidratacién, furosemida,
metilprednisolona, pamidronato y calcitonina. En su evolucion, el paciente
con alteraciones electrocardiograficas presenté a las pocas horas parada
cardiorrespiratoria por taquicardia ventricular sin pulso, que precisa manio-
bras de RCP avanzada con desfibrilaciéon y amiodarona. Otras complicacio-
nes fueron hipertensién arterial y afectacién renal (nefrocalcinosis). Presen-
taron una disminucién progresiva de los niveles de calcio plasmatico siendo
dados de alta de UCI a los 3-5 dias con mejoria clinica.

Comentarios: 1. Juicios diagnésticos erréneos hacen a nuestros lactantes
sanos, vulnerables de ser intoxicados por vitamina D. 2. La gravedad de
esta yatrogenia se puso en conocimiento del Servicio de Farmacovigilancia,
alertando de la toxicidad del compuesto implicado en los dos Ultimos casos
(Biominol A + D). 3. Advertimos la necesidad de conocer férmula y dosis
administradas a los nifios en consultas rutinarias de salud, sin asumir que
reciben la dosis estipulada de 400 Ul/dia.

HIPERTRANSAMINASEMIA FLUCTUANTE COMO MANIFESTACION DE
AGENESIA DE VESICULA BILIAR

Navarro Mingorance, A; Cabrejos Perotti, C*; Mula Anton, A; Castellanos
Alcarria, A; Cervantes Pardo, A; Aranda Garcia, M.J*. Servicio de Pediatria.
HUVA: *Servicio de Cirugia Infantil. HUVA

Introduccion: La agenesia de vesicula biliar es una malformacién muy poco
frecuente que suele manifestarse en la edad adulta como un cuadro suges-
tivo de litiasis biliar. La presentacion sintomatica en la edad pediatrica es
excepcional. Se presenta un caso de agenesia de vesicula biliar con eleva-
cién recurrente de transaminasas.

Caso clinico: Preescolar mujer de cuatro afios sin antecedentes familiares
de interés. Como antecedentes personales destaca dispepsia ante comidas
grasas y episodios eméticos frecuentes. Durante un episodio emético se
realiza analitica ordinaria que muestra un aumento de enzimas hepéticas
(GOT 103 UI/L; GPT 47 UI/L GGT 201 UI/L) que se normalizan esponta-
neamente a los 17 dias. Ante la recurrencia del caso se decide ingreso para
estudio, realizdndose bioquimica completa, hemograma, coagulacién, hor-
monas tiroideas, autoinmunidad, inmunoalergia, serologia completa, despis-
taje de fibrosis quistica, alfa 1 antitripsina, enfermedad de Wilson, enferme-
dades infecciosas, enfermedad inflamatoria intestinal y malabsortiva. Como
pruebas de imagen se realizan radiografia de abdomen, transito gastrointes-
tinal que no muestran alteraciones y ecografia abdominal en la que no se
visualiza la vesicula biliar. Ante estos hallazgos se realiza gammagrafia de
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vias biliares y conlangio-resonancia magnética que confirman la exclusién
de la vesicula biliar y cistico con discreta dilatacion de colédoco. Se realiza
laparoscopia para toma de biopsia hepatica, confirmandose la ausencia de
vesicula biliar. La anatomia patolégica hepatica muestra zonas sugestivas
de colestasis con regeneracién posterior y sin fibrosis. Se pauta tratamiento
empirico con &cido ursodexosicélico presentando normalizacion clinico-ana-
litica hasta la fecha.

Discusién: Aunque la agenesia de vesicula biliar es una entidad muy poco
frecuente en la infancia, y mas aun de forma sintomatica es una enfermedad
a tener en mente dentro del diagndstico diferencial de hipertransaminasemia
y cuadros sugestivos de litiasis biliar. Su diagnéstico precoz mediante el uso
de pruebas de imagen puede evitar exploraciones mas agresivas como la
exploracion quirtrgica abdominal.

PANCREATITIS AGUDA INDUCIDA POR DAPSONA: UNA INFRECUEN-
TE ASOCIACION

Navarro Mingorance, A; Castellanos Alcarria, A; Ibafiez Mico, S; Mula Antén,
A; Cervantes Pardo, A; Alfayate Miguélez, S. Servicio de Pediatria. HUVA.

Introduccion: Las complicaciones secundarias al tratamiento con sulfona-
midas son mudltiples, la méas frecuente de ellas en la edad pediéatrica es la
metahemoglobinemia. Aunque se han descrito como clasicas precipitadoras
de pancreatitis s6lo se ha reportado un caso en la edad pediéatrica. Se pre-
senta un paciente con pancreatitis aguda secundaria a dapsona tratado en
nuestro centro.

Caso clinico: Vardn de 3 afios y 5 meses de edad que consulta por cuadro
de vémitos y dolor abdominal de 48 horas de evolucién. Sin antecedentes
familiares de interés. Como antecedentes personales destaca el diagnéstico
de dermatosis IgA lineal a los 2 afios y medio de edad y tratada con dapso-
na (18 mg/dia) con buen control de la enfermedad; ingreso en dos ocasio-
nes previas por vémitos y dolor abdominal que mejora tras la supresién de
dapsona y anemia microcitica en tratamiento con hierro oral. La exploracion
fisica no revela anomalias salvo dolor abdominal difuso a la palpacién sin
signos de peritonismo. Entre las exploraciones complementarias destaca:
amilasa de 236 UI/L, lipasa 318 UI/L y elevacion de PCR hasta 32 mg/ml
con transaminasas y calcio normal. La ecografia y TAC abdominal confirman
la sospecha diagndstica de pancreatitis. Ante estos hallazgos se indica la
retirada de dapsona desapareciendo los sintomas y las alteraciones analiti-
cas tras la misma. No obstante a las 48 horas reaparecen las lesiones cuta-
neas de dermatosis IgA lineal, se pauta tratamiento corticoideo produciendo
mejoria clinica cutdnea y permaneciendo asintomatico hasta la fecha.
Conclusiones: La dapsona es una droga ampliamente usada en el trata-
miento de diversas enfermedades. La pancreatitis aguda como complicacion
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del tratamiento con dapsona es muy infrecuente, no obstante es necesario
conocer esta asociacion para un mejor manejo y tratamiento de los pacien-
tes tratados con este farmaco.

ENFERMEDAD GRANULOMATOSA CRONICA. ¢(CUANDO SOSPE-
CHARLA?
Castellanos Alcarria, A; Ortega Bernal, G; Navarro Mingorance, A; Martinez
Cayuelas, E; Menasalvas Ruiz, A; Alfayate Miguelez, S. Servicio de Pedia-
tria. HUVA

Fundamentos y Objetivos: La enfermedad granulomatosa crénica (EGC)
es un desorden hereditario de la actividad microbicida de los fagocitos origi-
nada en una disfuncion del complejo enzimatico nicotinamida adenina dinu-
cledtido fosfato oxidasa, o que origina una gran susceptibilidad a padecer
infecciones recurrentes bacterianas y micéticas en diferentes localizaciones.
Observaciones clinicas: Lactante varén de 2 meses de edad ingresado
por fiebre, tos y dificultad respiratoria. Antecedentes familiares: Padre diabe-
tes mellitus Il, madre sana, consanguineos (primos segundos). Hermano de
21 meses fallecido por afectacién hepética y meningitis sin filiar. Hermana
de 2,5 afios, espina bifida y hermano de 6 afios, sano. Antecedentes perso-
nales: periodo neonatal sin incidencias. Ingreso previo 15 dias antes por
neumonia bilateral VRS positivo. A la exploracién fisica destaca una colora-
cion palido-cutanea, auscultacién pulmonar con hipoventilacion generaliza-
da y tiraje subcostal. Se realiza hemograma al ingreso con 24.270 leucoci-
tos (44.5%N), PCR 25 y PCT 1,06. Radiografia de Térax con imagenes de
condensacion parenquimatosa en |6bulo superior e inferior izquierdos, con
neumatoceles bilaterales. ECO abdominal con hepatoesplenomegalia. Se
instaura tratamiento con Cloxacilina cambiando posteriormente a Teicopla-
nina y Cefotaxima, mejorando su cuadro de fiebre y tos. En el TAC de Térax
se observan adenopatias mediastinicas y multiples lesiones cavitadas pul-
monares con pared engrosada e irregular, multitabicadas, con afectacién
bilateral compatibles con abscesos. Dada la historia familiar y cuadro clini-
co, se solicita estudio inmunolégico informado como alteracion de la bacte-
riolisis de la fagocitosis, por trastorno de oxigenacién patoldgico (pendiente
estudio familiar). Se encontré una serologia positiva a CMV, con PCR del
CMV positivo, por lo que se afiadié al tratamiento ganciclovir i.v., pasando
posteriormente a valganciclovir oral. Actualmente sigue tratamiento con tri-
metoprim, itraconazol e interferén gamma con buena evolucién clinica.

Comentario: En nuestro paciente es llamativa la temprana edad de presen-
tacion y diagnéstico, fundamentados en una clinica muy sugestiva y el ante-
cedente de un hermano fallecido con cuadro clinico altamente compatible
con el mismo proceso, lo que hizo sospechar esta patologia. De los datos
presentados en la literatura se desprende que aquellos pacientes con infec-
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ciones en edad temprana producidas por Staphylococcus o agentes micoti-
cos localizadas en los ganglios linfaticos superficiales o el aparato respirato-
rio que asocien leucocitosis e hipergammaglobulinemia, deben hacer sos-
pechar el diagnéstico de EGC.

HIDATIDOSIS. AFECTACION PLURIORGANICA
Martinez Cayuelas, E; Cava Almohalla, E, Gil Pefafiel, B; Solano Navarro,
C; Lépez Robles, V; Rodriguez Caamafio, J. Urgencias de Pediatria. HUVA.

Introduccion: La Hidatidosis es una ciclozoonosis. El término hidatidosis
describe la enfermedad ocasionada por quistes hidatidicos, que constituyen
la fase larvaria del cestodo Echinococcus granulosus. En Espafia, la infec-
cion es endémica de Aragon, Extremadura, La Rioja, Navarra y ambas Cas-
tillas, siendo la incidencia de parasitacion de 1.07 por cada 100.000 habitan-
tes.

Fundamentos: Basamos nuestra comunicacién en el necesario aperci-
bimiento a toda la comunidad sanitaria (médica y veterinaria) de la presen-
cia del parésito, tanto en Espafia como en los paises mediterraneos, Asia,
Oceania y Sudamérica.

Observacién clinica: Describimos el caso de un escolar de 10 afios de
edad, procedente de Marruecos, que consulta en Urgencias por la presencia
de tos (que se hace emetizante en los Ultimos dias), exantema pruriginoso y
sensacion distérmica. La exploracion muestra sefiales de rascado, crepitan-
tes en hemitérax derecho e importante hepatomegalia de superficie irregular
(borde hepético a 7 cm del reborde costal derecho). Analiticamente destaca
una importante eosinofilia (15%) y una Proteina C reactiva de 10.8 mg/dl.
Las enzimas hepaticas fueron normales, lo mismo que el Mantoux y el ana-
lisis de un aspirado gastrico para micobacterias. La serologia para Echino-
coccus granulosus solicitada fue positiva a la dilucién 1/5120. Las imagenes
radiologicas de térax mostraron una imagen quistica en I6bulo superior de-
recho consolidada perilesionalmente. En la ecografia toracica se confirma
una estructura quistica en el I6bulo superior derecho, de 4 cm de didmetro.
La ecografia abdominal muestra 4 quistes hepaticos bilobulares de contor-
nos precisos, con tamafios de 7, 5, 4 y 3.5 cm de diametro; el mayor contie-
ne membranas en su interior. La TAC téraco-abdominal informa quistes
pulmonares y hepéticos multiples. El quiste pulmonar presenta contenido
aéreo que sugiere la existencia de una comunicacién al arbol bronquial,
siendo compatible con quiste hidatidico en estadio Il. Inicialmente fue trata-
do con amoxicilina-clavulanico (posibilidad de sobreinfeccién bacteriana) y
albendazol. Desaparece la clinica y, manteniendo la administracion de al-
bendazol, se programd cirugia para exéresis de las lesiones.

Conclusiones: Aunque en nuestro medio la presencia de hidatidosis es
poco frecuente, hay que tener en cuenta esta afeccion en aquellos pacien-
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tes foraneos procedentes de las zonas endémicas citadas anteriormente
gue presenten lesiones quisticas pulmonares y/o hepéticas. El tratamiento
debe combinar cirugia y terapia farmacol6gica (albendazol), evitando, du-
rante el acto quirdrgico, la rotura quistica por entrafar riesgo anafilactico y
diseminacién del contenido.

EDEMA AGUDO DE PULMON NO CARDIOGENICO POR PRESION NE-
GATIVA

Gil Pefiafiel, B; Villacieros Hernandez, L; Mayordomo Serna, M; Lépez Ro-
bles, V; Pérez Canovas, C; Rodriguez Caamafio, J. Urgencias de Pediatria.
HUVA

Introduccion: El edema agudo pulmonar por presién negativa se trata de
una rara entidad pediatrica que precisa de su conocimiento para el diagnés-
tico, de manera que se desconoce su incidencia por ser infradiagnosticada.
Puede ocurrir a cualquier edad siendo mas frecuente en niflos mayores o
adultos y es debido a obstruccion aguda de la via aérea producida en la
edad pediétrica, generalmente, por laringitis, epiglotitis o en el momento de
la intubacion.

Fundamentos: Recordar, por su infrecuencia, la relacion entre edema agu-
do de pulmén y obstruccién de la via aérea superior.

Observaciones clinicas: Presentamos el caso de un vardén de 7 afos
atendido en Urgencias de Pediatria de nuestro hospital por un cuadro brus-
co de tos metélica y estridor laringeo mientras dormia, en estado afebril y
sin cuadro catarral previo. Antecedente de laringitis de repeticion con posi-
ble asociacién a reflujo gastroesofagico. A su llegada se constata dificultad
respiratoria con taquipnea, tiraje supraesternal y estridor continuo con satu-
racion transcutanea de oxigeno de 89%. Se administra dexametasona pa-
renteral y adrenalina nebulizada manteniendo necesidades elevadas de
oxigeno por lo que se realiza radiografia posteroanterior de térax que mues-
tra infliltrado alveolointersticial bilateral de predominio derecho con silueta
cardiaca de tamafio y morfologia normal compatible con edema pulmonar.
Ingresa en Sala de Observaciéon de Urgencias donde permanece 10 horas
en tratamiento con oxigenoterapia, corticoterapia y diuréticos. Precisa ingre-
so en sala de hospitalizacion donde se realiza, entre otros, estudio cardiol6-
gico (ECG y ecocardiografia) con funcién ventricular normal y sin anomalia
estructural.

Discusién: El edema agudo de pulmén a presion negativa esta producido
por la excesiva presion negativa intratoracica generada para vencer una
obstruccion de la via aérea, lo que ocasiona un incremento del retorno ve-
noso al corazén derecho y un aumento de la presién hidrostatica vascular
pulmonar, lo que a su vez favorece el desarrollo de edema alveolar. El diag-
néstico es clinico y se basa en la historia de un evento precipitante seguido

42



Revista de la SPSE - n° 14,201 |

por el desarrollo de signos de insuficiencia respiratoria hipoxémica general-
mente en la primera hora siguiente a la obstruccion de la via aérea. El tra-
tamiento es de soporte basado en el mantenimiento de via aérea permea-
ble, oxigenoterapia y ventilacibn mecanica no invasiva o invasiva si precisa
y diuréticos, el empleo de corticoides no suele ser util.

OPSOCLONO-MIOCLONO COMO MARCADOR DE PATOLOGIA GRAVE
Castellanos Alcarria, A; Mula Antén, A; Iglesias GOomez, C; Solano Navarro,
C; Lépez Robles, V; Rodriguez Caamario, J. Urgencias de Pediatria. HUVA.

Introduccion: El sindrome de opsoclono-mioclono-ataxico (SOMA) es un
trastorno del movimiento muy infrecuente, de origen autoinmune y de apari-
cion a cualquier edad, aunque mas probable entre los 6 y 36 meses.
Fundamento: Sefialar que entre un 10-50% de los pacientes con un SOMA
surge como sindrome paraneoplasico, por lo que descartados antecedentes
toxinfecciosos o traumaticos, debe realizarse un estudio exhaustivo para
deteccion de tumoraciones ocultas.

Observacién clinica: Lactante mujer de 9 meses de edad remitida a nues-
tro hospital por la presencia, desde hace un mes, de movimientos oculares
erraticos, temblor, mioclonias e irritabilidad. Sin antecedentes, tanto familia-
res como personales, de interés. La exploracion fisica revelé la existencia
de una megacefalia, hipertonia generalizada e imposibilidad para la sedes-
tacion; también era evidente un opsoclono-mioclono por lo que, ante este
diagndstico, se solicité radiografia de térax observando una imagen radio-
paca en hemitérax derecho, corroborada por la RMN que demostraba una
masa toracica paravertebral derecha con extensién abdominal y un tamafo
de 8 x 7.5 x 6 cm. La enolasa neuronal especifica en sangre fue de 160 ng/
ml (VN entre 0y 16.3) y la dopamina urinaria estaba elevada. El estudio pa-
ra despistaje metastéatico fue negativo. Con el diagnéstico de Neuroblasto-
ma toracico se derivé a la Unidad de Oncologia Infantil, donde se inicié qui-
mioterapia con desaparicion progresiva de la sintomatologia.

Comentarios: El diagnéstico del SOMA es clinico. Su aparicién en un pa-
ciente es un signo de alarma para buscar siempre un posible tumor. Dado
gue el neuroblastoma se presenta como opsoclono-mioclono (en menos del
3%), obliga su conocimiento para enfoque diagnéstico en Urgencias.

PARALISIS AGUDA DEL Il PAR. UN RETO DIAGNOSTICO
Olivares Ferrandiz, V; Valera Péarraga, F; Ibafiez Mic6, S; Alarcén Martinez,
H; Puche Mira, A; Casas Fernandez, C. Seccion de Neuropediatria. HUVA.

Introduccion: El tercer par craneal o nervio motor ocular comin, mantiene
importantes relaciones con estructuras anatémicas, nerviosas y vasculares,
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desde su origen en el tronco encefalico hasta la 6rbita, y su trayecto a tra-
vés de la base del craneo. Estas relaciones, lo hacen susceptible a sufrir
lesiones ante variadas etiologias. Entre las causas de afectacion mas fre-
cuentes en niflos encontramos la congénita, traumatica, tumoral y asociada
a procesos infecciosos-inflamatorios, siendo menos frecuentes las anoma-
lias vasculares.

Caso clinico: Presentamos el caso de una nifia de 2 afios con cuadro de
instauracién aguda consistente en ptosis de ojo izquierdo, desviacion de
globo ocular hacia afuera y arriba y midriasis, sin otras alteraciones en la
exploracion fisica y neurolégica. A su ingreso se constata moderada intensi-
ficaciobn de la pardlisis descrita, sin presentar anomalias a otros niveles.
Tras la realizacién de pruebas de neuroimagen se descarta proceso expan-
sivo de tronco Yy, con el hallazgo de una inhabitual afectacién inflamatoria
aislada del tercer par, se concluye con el diagndstico de neuritis de Il par
craneal izquierdo.

Conclusiones: La afectacion aguda aislada del tercer par craneal es poco
frecuente. Llegar a un correcto diagnéstico etiol6gico, apoyandonos en un
riguroso andlisis semiolégico y en las pruebas de neuroimagen, es impor-
tante para aclarar el amplio diagnéstico diferencial de este proceso y en
consecuencia optar por el tratamiento indicado en cada caso.

TAQUICARDIA VENTRICULAR NEONATAL, A PROPOSITO DE UN CASO
Martinez Lorente MI, Nufiez Lépez MI, Salinas Guirao R, Almansa Garcia A,
Romero Egea MJ, Espin Lépez JM*. Hospital Rafael Méndez. *Hospital Uni-
versitario Virgen de la Arrixaca

Introduccion: Los trastornos del ritmo en el periodo neonatal pueden llegar
a ser muy frecuentes y comprenden un espectro clinico variado, general-
mente benigno, aunque hay situaciones de gravedad, que debemos saber
identificar y tratar. En la mayoria de los casos contaremos con el diagnéstico
prenatal siendo posible iniciar, en caso necesario, tratamiento intradtero.

Caso clinico: Presentamos el caso de un RNT ( 39+3 s) AEG (3175 g) que
ingresa al nacimiento por deteccién de arritmia fetal e inicio de distrés respi-
ratorio precoz sin otra clinica asociada. Entre los antecedentes familiares
destaca origen marroqui. Entre los antecedentes personales no hay nada de
interés. En la exploracion fisica presenta Buen estado general, BEG, quejido
audible sin fonendo. Polipnea y tiraje subcostal leve con auscultacion pul-
monar normal. AC: arritmica, sin soplos significativos. Se realizan examenes
complementarios entre los que destaca: Rx de térax compatible con taquip-
nea transitoria; ECG: Complejos ventriculares prematuros (CVP) con morfo-
logia de bloqueo de rama izquierda y eje inferior agrupados en bigeminismo,
predominantemente, aunque también se aprecian dipletes. Se completé el
estudio realizando eco-doppler que fue normal y ECG-Holter en el que se
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visualizaron CVP frecuentes agrupados en bigeminismo, trigeminismo, di-
pletes y tripletes, apreciandose rachas de taquicardia ventricular monomér-
fica no sostenida (TVMNS) siendo la mayor de ellas de 5 s de duracién (17
latidos). El diagnéstico final fue el CVP monomoérficos de tracto de salida de
ventriculo derecho (TSVD) y taquicardia ventricular monomorfica no soste-
nida de TSVD. La paciente estaba asintomética en todo momento aunque
se decidid iniciar tratamiento con amiodarona tanto a dosis de carga como
de mantenimiento, por la presencia de TVMNS de duracion prolongada que,
potencialmente, puede ser grave y por su frecuencia manteniéndose duran-
te 18 dias. Evolucion: la paciente estaba monitorizada en todo momento,
apreciandose disminucion progresiva en la frecuencia de CVP en los dias
sucesivos y estabilidad hemodinamica por lo que se decide suspender el
tratamiento previo control con Holter en el que los CVP eran menos frecuen-
tes persistiendo algunos episodios de TVMNS, el mayor de 3 segundos de
duracion. Se repitié nuevo registro a la semana de suspender la medicacion
en el que los CVP eran menos frecuentes y habia sélo 3 episodios de TV de
4-7 latidos. En la actualidad, la paciente continla asintomatica y en el regis-
tro sélo se aprecian CVP aislados de similares caracteristicas a los descri-
tos.

Conclusion: Presentamos este caso clinico por la infrecuente presencia de
TV neonatales y por la poca informacion en la literatura sobre esta patologia
lo que dificulta su manejo. Conocemos datos de su comportamiento en adul-
tos jovenes en los que se trata de una patologia benigna, que aparece en
personas sanas con corazones estructuralmente normales. Estos trastornos
del ritmo son adenosin-sensibles, lo que las diferencia de otras arritmias
ventriculares. Respecto a los CVP decir que son frecuentes en el periodo
neonatal, benignos, asientan en corazones normales y no suelen precisar
tratamiento. El tratamiento de eleccion tanto de CVP mal tolerados como de
las TV del TSVD es el propranolol, no usado en nuestra paciente ya que
suele ser mal tolerado en neonatos ocasionando broncoespasmo e hipoten-
sion por lo que se eligid la amiodarona, farmaco que suele utilizarse en las
TV.

NEUMONIA Y DERRAME POR S. PYOGENES

Nufiez Lépez MI, Martinez Lorente MI, Montero Cebrian MT, Gomez Alcaraz
L , Mula Garcia JA, Menasalvas Ruiz A*. Hospital Rafael Méndez. *Hospital
Universitario Virgen de la Arrixaca.

Introduccion: S. pyogenes (SBHGA) es una causa frecuente de infecciéon
en pediatria, generalmente asociado a cuadros leves con afectacion cuta-
nea o faringoamigdalar. Sin embargo, ocasionalmente se describen casos
graves como el sindrome del shock tdxico con una importante morbimortali-
dad y, este microorganismo, constituye el tercer agente causal de empiema
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tras S. pneumoniae y S. aureus. El antecedente de una varicela puede pre-
disponer a una sobreinfeccidon por S. pyogenes por lo que es importante
estar alerta ante los signos precoces que pueden ayudarnos al diagnéstico.

Caso clinico: Presentamos el caso de una escolar de 3 afios de origen
magrebi sin antecedentes personales de interés que consultdé por fie-
bre(>39°C) de cuatro dias de evolucién, tos, vomitos y exantema en las 48
horas previas con empeoramiento en las Ultimas horas asociando dificultad
respiratoria importante. Unos dias antes, habia acudido al Servicio de Ur-
gencias donde se diagnostico de varicela. En la exploracion fisica se obser-
va una paciente febril con mal estado general, decaida , polipneica con tiraje
sub e intercostal , saturacion basal de oxigeno del 90 % y frecuencia car-
diaca de 180 latidos/min. Aspecto deshidratado con mucosa oral pastosa e
hipoventilacion marcada en hemitérax izquierdo. En la piel presentaba un
exantema micropapular de predominio en tercio inferior de abdomen y con-
fluente en region inguinal con lesiones vesiculosas en evolucion, algunas en
fase costrosa. En la analitica destacaba un aumento importante de los reac-
tantes de fase aguda ( PCR 118 mg/L, PCT 2 ng/ml , leucocitos 37.300) y en
la radiografia de torax la presencia de condensacion en l6bulo inferior iz-
quierdo con derrame masivo que se confirma en la ecografia toracica. Ante
el exantema cutdneo compatible con escarlatina se realiza determinacion de
antigeno rapido de SBHGA en exudado faringeo que fue positivo. La pa-
ciente ingreso en la UCI Pediatrica donde se realiza toracocentesis evacua-
dora con colocacion de tubo de drenaje y tratamiento local con uroquinasa .
El analisis citobioquimico del liquido pleural fue compatible con empiema,
con determinacion rapida de SBHGA positiva y cultivo positivo en sangre y
liquido pleural. Se inicié tratamiento con cefotaxima y clindamicina con pro-
gresiva mejoria. En la evolucion la paciente present6 las siguientes compli-
caciones: insuficiencia renal secundaria, sobreinfeccién del punto de inser-
cion del tubo de térax, neumonia necrotizante con evolucion torpida que
requirié tratamiento antibiotico e ingreso prolongado.

Discusién: Aunque S. pneumoniae es la causa mas frecuente de empie-
mas en pediatria, no debemos olvidar otros microorganismos como S. au-
reus y S. pyogenes en especial en lactantes y si existe el antecedente de
varicela. La aparicion de un exantema escarlatiniforme nos debe hacer sos-
pechar la presencia de SBHGA y la determinacién de antigeno de SBHGA
en muestras clinicas (exudado faringeo, heridas o liquidos habitualmente
estériles) permite un diagndstico rapido y el inicio del tratamiento precoz. El
tratamiento de eleccién de las infecciones graves por SBHGA es la combi-
nacion de un betalactamico con clindamicina.
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MENINGITIS POR HAEMOPHILUS INFLUENZAE EN LA ERA POSTVA-
CUNAL

Olivares Rueda, T; Martinez Munar, G*; Menasalvas Ruiz, A; Alfayate Migue-
lez, S. Seccién de Aislados. HUVA. *Servicio de Pediatria. H.G.U. Cartagena

Introduccion: Previamente a la introduccion de la vacuna, Haemophilus
influenzae (H. influenzae) ha sido uno de los organismos mas importantes
causantes de enfermedad invasiva en nuestro medio. El 95% de los casos
se atribuia al serotipo b, con una mayor incidencia entre los 3 y 24 meses
de edad. Desde el inicio de la vacunacién contra el serotipo b, la incidencia
de enfermedad invasiva ha disminuido drasticamente a nivel mundial y son
pocos Yy discrepantes los estudios publicados sobre el impacto en el resto de
serotipos en nifios.

Fundamento: Notificamos un caso de meningitis por H. influenzae en nues-
tro hospital por su escasa frecuencia en la era postvacunal.

Observacion clinica: Se trata de una lactante de 9 meses con clinica febril y
reactantes de fase aguda elevados, diagnosticada de meningitis por
H.Influenzae no tipable biotipo len pruebas complementarias. Aunque la
evolucidn inicial fue favorable, presenté como complicaciéon subaguda un
absceso subdural epileptégeno en hemisferio derecho y como secuelas dis-
creta cocleopatia derecha y defectos de mielinizacion de la primera mitad de
la via auditiva homolateral.

Comentario: Aunque la introduccién de la vacuna conjugada de H. influen-
zae b en el calendario vacunal ha supuesto la practica desaparicién de la
enfermedad invasiva producida por el mismo, las formas no b también pue-
den producir cuadros de meningitis de igual gravedad y potenciales
secuelas.Los cambios evolutivos y los provocados en la flora de las vias
aéreas superiores de los nifios por la introduccién de la misma vacuna de
H.influenzae y de otras como las vacunas conjugadas antineumocdcicas,
pueden suponer una emergencia de las formas no b por lo que es necesaria
una vigilancia activa

SINDROME DE HIPERLAXITUD ARTICULAR EN LA INFANCIA.
Mula Antén, A; Iglesias Gomez, C; Herrera Chamorro, A; Alcafiiz Rodriguez,
P. Servicio de Pediatria. HUVA.

Introduccion: El sindrome de hiperlaxitud articular es una causa de dolor
musculo-esquelético que engloba multiples patologias como la enfermedad
de Marfan, el Sindrome de Ehler-Danlos cuyo origen es un desorden multi-
sistémico del tejido conectivo determinado genéticamente.

Las manifestaciones clinicas cardinales de estas patologias afectan al sis-
tema musculo-esquelético, destacando artralgias, luxaciones de repeticién
debido a la hipermovilidad articular. Presentamos 3 casos clinicos que co-
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rresponden a pacientes seguidos en esta consulta afectos por estas patolo-
gias

Caso 1: Escolar de 10 afios. Remitido a consultas de Reumatologia Infantil
a los 5 afios de vida por deteccion de subluxaciéon de ambos cristalinos en
una revision rutinaria. A la exploracién fisica destaca soplo sistélico 1/VI, do-
licocefalia, pectum excavatum, pies cavos, arachodactilia y marcada hipe-
rextensibilidad. El diagnéstico de S. Marfan se confirma con el estudio mo-
lecular.

Caso 2: Preescolar de 3 afios remitido a consulta de Reumatologia Infantil
por hiperlaxitud articular. Como antecedentes familiares de interés destaca
padre con hiperlaxitud articular de igual grado. Como antecedente persona-
les de interés presenta dos episodios previos de luxacién de hombro y frac-
tura de tibia a los 4 afios. En la exploracién fisica se observa obesidad, hi-
perlaxitud articular extrema con amplia movilidad detonas las articulaciones,
pie plano por aplastamiento de la béveda plantar y hallux valgus intenso.
Pruebas complementarias con resultado normal.

Caso 3: Escolar de 7 afios remitida desde Hospital de Yecla por dolor articu-
lar de larga evolucion, junto con pies cavos bilaterales. Antecedentes fami-
liares y personales sin interés. A la exploracion se aprecia hiperextension de
codo y rodilla (genu-recurvatum) superior a 10 grados, extension pasiva del
5° dedo superior a 90 ° y amplia movilidad de caderas.

Conclusién: Existen multiples patologias capaces de producir hiperlaxitud
articular ,como hemos visto en nuestros pacientes, que seran causa de do-
lor musculo-esquelético cuyo pronéstico y manejo clinico-terapéutico de-
pendera de la etiologia causante.

TRICOBEZOAR GASTRICO COMO CAUSA DE OBSTRUCCION DIGES-
TIVA ALTA

Rodriguez Molina, B; Alcaraz Casquillo, P; Reyes Rios, P*; Lopez Robles,
M.V; Pérez Canovas, C; Rodriguez Caamafo, J. Urgencias de Pediatria.
*Servicio de Cirugia Infantil. HUVA.

Introduccion: La obstruccion digestiva alta en pediatria suele debutar con
clinica de vomitos y distension abdominal, ademas de alteraciones hidroe-
lectroliticas. La obstruccién suele ser secundaria, generalmente, a una cau-
sa dinamica o pseudoobstruccién, aunque en ocasiones es debido a una
causa mecénica u obstruccién organica.

Fundamentos: Notificar la importancia de la anamnesis dirigida en un caso
de obstruccién intestinal alta de origen orgéanico.

Observaciones clinicas: Escolar mujer de 7 afios que acude a Urgencias
de Pediatria de nuestro hospital por dolor abdominal y vémitos de 3 dias de
evolucién con ausencia de tolerancia digestiva. En la exploracién fisica se
evidencia masa epigastrica dura, en ausencia de megalias abdominales y
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distensiéon abdominal. Se realiza radiografia de abdomen simple encontran-
do silueta géstrica distendida con imagen moteada que ocupa la totalidad de
la misma y desplaza colon, sin poder valorar ecograficamente por abundan-
te contenido aéreo. El transito intestinal superior informa de imagen de ocu-
pacién gastrica tras inyeccién de contraste. En historia clinica dirigida se
constata la autoingesta de cabello (lacio y largo) por parte de la nifia, ha-
biendo encontrado restos de este en las heces. Ante la sospecha clinica se
realiza laparotomia media supraumbilical y gastrostomia en cara anterior
hallando tricobezoar con forma de molde gastrico que se continla hacia
duodeno. Evolucién posterior favorable precisando seguimiento actual por
Psiquiatria infantil.

Comentarios: El tricobezoar es el bezoar mas comunmente encontrado,
siendo mas frecuentes en mujeres jévenes y asociados a trastornos de con-
ducta en un 40%. La sospecha diagnéstica es clinica, siendo importante
indagar en el antecedente de tricofagia, aunque la mayoria de los pacientes
niegan la misma. Las exploraciones complementarias se basan en radiolo-
gia de abdomen, ecografia, transito gastrointestinal seriado o tomografia
computerizada, confirmando el diagndstico mediante la realizacién de en-
doscopia digestiva alta. El tratamiento no esta estandarizado existiendo tres
posibilidades, la disolucién quimica, la extraccién endoscépica o la extrac-
cion quirdrgica, segun el tamafio y composicién del bezoar.

TORSION TESTICULAR INTRAUTERO
Rial Asorey, S.M; Vargas Uribe, M.C; Hernandez Bermejo, J.P. H.G.U. Santa
Lucia. Cartagena.

Introduccion: La torsién testicular puede producirse en la vida fetal o en el
recién nacido siendo una patologia poco frecuente.

Objetivos: Dada la baja frecuencia de la torsion testicular in Utero y la es-
casez de publicaciones en nuestro medio, consideramos importante mostrar
nuestra experiencia.

Caso clinico: Recién nacido de término, de 40 semanas, que al examen
fisico post parto se encuentra un testiculo izquierdo de consistencia pétrea e
hidrocele derecho. Se le realizé ecografia doppler color, que sugiere el
diagndstico de torsién testicular in Utero. Posteriormente, es intervenido rea-
lizando una orquiectomia sin fijacién testicular contralateral y se envia
muestra a anatomia patoldgica. La evolucién en el post operatorio inmediato
y tardio fue buena.

Conclusién: En la torsién testicular intradtero es muy infrecuente. Salvar el
testiculo afectado es muy dificil, su manejo adecuado y a tiempo permite la
viabilidad del testiculo contralateral.
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MANEJO DE ESTENOSIS ESOFAGICA SECUNDARIA A ESOFAGITIS
CAUSTICA. A PROPOSITO DE UN CASO

Benavente Garcia, J.J; Molina Lopez, S*; Cortés Mora, P; Rex Nicolas, C;
Gonzélez Rodriguez, J.D. H.G.U. Santa Lucia. * H.G.U. Elche.

Introduccién La estenosis esofagica es una complicacién tardia grave de
las esofagitis calsticas y se produce con més frecuencia a mayor grado de
esofagitis y especialmente cuando el producto ingerido se trata de un alcali
(mayor poder de penetracion). Su manejo es complejo, siendo el tratamiento
de eleccion la dilatacion endoscépica con balén neumatico, con un porcen-
taje de éxito inicial aceptable (60-80%), pero una alta tasa de recurrencia,
necesitando multiples sesiones y siendo a veces la evolucién a largo plazo
desfavorable precisando cirugia.

Observacién clinica: Nifio de 17 meses que consulta tras ingesta acciden-
tal de producto de limpieza (alcali) con vomitos posteriores, presentando
sialorrea y lesiones aftosas en mucosa oral. Se realiza en primeras 24 horas
gastroscopia apreciando lesiones ulcerosas confluentes en toda la mucosa
esofagica y algunas en cuerpo gastrico, diagnosticandose de esofagitis gra-
do IIb y gastritis caustica. Se instaura tratamiento con corticoides, antibiético
y antisecretor ademas de dieta absoluta y nutricibn parenteral durante 10
dias con evolucion favorable. A las 6 semanas de la ingesta del calstico
comienza con disfagia a sélidos solicitAndose un transito intestinal superior
(TIS) que aprecia zona de tercio medio de eséfago con menor calibre y mu-
cosa de aspecto edematoso y arrosariado, con estenosis franca. Se inician
dilataciones endocépicas con baldon con calibres iniciales de 8y 9 mm (3.5y
5 atmosferas respectivamente) semanales, consiguiendo un calibre de esé-
fago aceptable mejorando la disfagia. Tras 3 semanas sin dilatacién, reapa-
ricion de disfagia a sélidos, programandose nuevas sesiones que consiguen
reabrir la estenosis . Sufre durante una sesién un escape aéreo (heumome-
diastino, neumotérax izquierdo y enfisema subcutaneo) con sospecha inicial
de perforacién esofagica, que no se confirma posteriormente en TIS con
contraste hidrosoluble, donde se aprecia eséfago indemne.

Conclusion: La estenosis esofagica secundaria a esofagitis caustica es una
complicacion grave, que suele responder al tratamiento con dilataciones
endocopicas con balén neumatico, pero que con gran frecuencia recidivan,
por lo que hay que mantenerlas durante largo periodo de tiempo de forma
regular pues sino pierde eficacia. Las tasa de complicaciones durante el
procedimiento (dilatacién endoscopica) es mas elevada cuando la estenosis
es secundaria a una esofagitis caustica que a otras patologias que la provo-
can (atresia eso6fago intervenida, esofagitis péptica..)

50



Revista de la SPSE - n° 14, 201 |

ALIMENTACION Y ESTRENIMIENTO FUNCIONAL
Cortés Mora, P; Molina Lopez, S*; Benavente Garcia, J.J; Rex Nicolas, C;
Salgado Rosado, F. H.U. Santa Lucia. Cartagena. * H.U. Elche.

Los trastornos funcionales digestivos suponen mas de la tercera parte de la
demanda de una consulta de gastroenterologia pediatrica, el estrefiimiento
es el trastorno funcional digestivo mas frecuente alcanzando hasta el 25%
de todas las consultas de gastroenterologia pediatrica.

El uso de los criterios de Roma lll, con sus controversias y limitaciones,
permite unificar el diagnéstico de este proceso funcional. La fisiopatologia
del estrefiimiento funcional es multifactorial y no se conoce con exactitud.
Se creen implicados factores individuales, genéticos y familiares en relacion
con el tono y la matilidad intestinal. En algunas ocasiones se detectan facto-
res desencadenantes como la retirada del pafial, reposo en cama, problema
familiar o nacimiento de un hermano. En muchos casos intervienen factores
dietéticos e higiénicos como el exceso de lacteos y el déficit de agua, fibra 'y
actividad fisica. El dolor al defecar es un factor que se relaciona con las acti-
tudes retentivas y la persistencia del estrefiimiento. La fisiopatologia com-
pleja obliga a medidas terapéuticas de enfoque mdltiple; farmacolégico, me-
didas conductuales y nutricionales.

La recogida en la anamnesis de lo habitos dietéticos del paciente estrefiido
nos permite detectar y corregir los excesos o defectos de determinados gru-
pos de alimentos. De este modo realizaremos una intervencion nutricional
individualizada, mas eficaz y duradera sobre el estrefiimiento.

Analizando las caracteristicas higiénico-dietéticas de 25 pacientes, 15 varo-
nes (edad media 4,51 afios) diagnosticados de estrefiimiento funcional por
criterios Roma Il en los Ultimos 8 meses observamos ingesta media de lac-
teos elevada (750ml/dia), una media de 1’4 raciones de legumbres por se-
mana y solo 0’5 raciones de verdura al dia y en el 65% oculta (triturada),
menos de 1 pieza de fruta al dia, ingesta media de agua al dia alrededor de
400ml, zumos industriales 240 ml / dia, Sélo 3 pacientes (8%) tomaban mas
de 1 vaso de refrescos azucarados al dia. Hasta un 15% tomaban golosinas
0 Snacks todos los dias y el resto de manera ocasional.

Entre las medidas nutricionales que se propusieron destacan, sustitucién de
biberén por vaso, reduccion aportes lacteos hasta recomendaciones ade-
cuadas a su edad, sustitucién de postre lacteo por pieza de fruta, incorpora-
cion de nuevas frutas a su dieta, incorporacién legumbres hasta 2-3 veces
en semana, participar en la elaboracién de platos frios como la ensalada
con frutos secos pasas y esparragos, sustitucién de zumos industriales o
bebidas edulcoradas por agua o zumos naturales con pulpa, evitar tomar
golosinas entre comidas o realizando actividades sedentarias.

La nutriciéon es un pilar necesario, aunque no Unico, en el tratamiento del
estreflimiento. El uso de laxantes junto con una dieta estandar antiestrefii-
miento puede ser Util a corto plazo pero resulta poco eficaz a medio y largo

51



Revista de la SPSE - n° 14,201 |

plazo. Proponemos la incorporacion progresiva de habitos dietéticos salu-
dables adecuandolos en lo posible con las preferencias y/o la cultura del
conjunto paciente-familia, con el fin de conseguir una intervencién duradera,
evitar nuevos episodios de estrefiimiento y promover la salud infantil y del
futuro adulto.

MASTITIS INFECCIOSAS “SILENCIOSAS”. SU DIAGNOSTICO Y TRA-
TAMIENTO EVITA EL ABANDONO PRECOZ DE LA LACTANCIA
Hernandez Martinez, M; Maestre, M.l; GOmez; Garcia de Ledn, R; Merca-
der, B; Yepes, M.L. Hospital Virgen del Castillo. Yecla.

Introduccion: La mastitis infecciosa es la principal causa médica de aban-
dono de la lactancia precoz. La mastitis “clasica” o “de libro” (fiebre, males-
tar general, enrojecimiento, tumefaccion...) sélo se observa en un reducido
namero de casos (10-15%), y no plantea problemas al diagndstico. Sin em-
bargo, numerosas mastitis cursan con escasos sintomas, como dolor inten-
so en forma de pinchazos y lesiones en el pezdn, sin sintomas generales.
Son las denominadas mastitis “atipicas” o “silenciosas”. Esta sintomatologia
suele pasar desapercibida para el profesional que la desconoce, siendo un
problema tanto infravalorado como infradiagnosticado.

Objetivos: Presentar nuestra experiencia recogida en la Consulta de Lac-
tancia del Hospital Virgen del Castillo, desde Mayo del 2009 hasta Febrero
2011.

Reclamar la atencién de los pediatras sobre una patologia poco conocida
pero de gran impacto sanitario y social, que con un adecuado diagnostico y
tratamiento presenta buena evolucién sin precisar abandono de la lactancia
natural en la gran mayoria de los casos.

Material y métodos: Se recogieron 15 casos diagnosticados como sospe-
cha de mastitis infecciosa “silenciosa” en Consulta de Lactancia desde Ma-
yo de 2009 hasta febrero de 2011. Todas las pacientes referian dolor intenso
intramamario tipo “pinchazos”, coincidiendo con la toma generalmente,
acompafiado o no de grietas y/o zonas de induracién, pero sin sintomas
generales. En todas las madres se recogié cultivo de leche materna y exu-
dado de pezones siendo el 100% positivos. Se realiz6 en consenso con el
Servicio de Microbiologia de nuestro hospital recuentos de colonias bacte-
riolégicas (ufc/ml) como pardmetro para decidir tratamiento.

Resultados: El germen mas frecuentemente aislado fue Staphylococcus
epidermidis (67%), solo o de forma conjunta, seguido de Staphylococcus
aureus y estreptococo (26%). Otros gérmenes aislados fueron otras cepas
de Staphylococcus y en un caso Klebsiella neumoniae. Candida albicans
fue aislada en lcaso, conjuntamente con estafilococo y estreptococo, y da-
do su bajo recuento se atribuyd a posible contaminacion por extractor de
leche. En 10 casos se aislé 1 germen (67%) y en los 5 restantes 2 0 mas
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gérmenes. El nUmero de colonias aislado oscilé entre 100.000 y 1.000.000.
ufc/ml. Todas las pacientes fuero tratadas con antibidticos (Amoxicilina-cla-
vulanico y Ciprofloxacino predominantemente) con una media de duracién
de 21 dias. 10 de las 15 madres tratadas presentaron remision total de la
sintomatologia. En 5 casos se repitieron cultivos por persistencia de la clini-
ca y se pautd nuevo tratamiento segun antibiograma. Una de las pacientes
fue tratada ademas con probidticos. De estos 5 casos, 4 presentaron remi-
sion total del dolor, en el caso restante esta remisién ha sido parcial y ac-
tualmente estamos a la espera del resultado del tercer cultivo. Ninguna de
estas madres ha abandonado la lactancia por el momento.

Discusién: Destacamos la importancia por parte de los profesionales de la
pediatria de conocer la existencia de las llamadas “mastitis silenciosas”. Es-
ta patologia es una de las causas mas frecuentes de abandono de la lac-
tancia, por lo que tenemos la obligacién de diagnosticar y tratar a las ma-
dres que la padezcan, ya que el cese del amamantamiento precoz repercute
a corto y largo plazo en la salud del nifio y representa un problema de Salud
Publica.

Destacamos la importancia de realizar una recogida de leche materna de
forma adecuada, procediendo a un éptimo andlisis microbiol6gico tanto cua-
litativo como cuantitativo. También incidimos en la importancia de no iniciar
tratamiento antibiético hasta la recogida de cultivos.

Por dltimo destacamos que los agentes etiol6gicos mas relevantes en las
mastitis son Staphylococcus epidermidis y estreptococo; comprobamos el
escaso papel de Candida albicans en esta patologia, lo que se correlaciona
con los ultimos estudios microbiolégicos sobre mastitis infecciosas.

INFECCION CONGENITA POR CITOMEGALOVIRUS Y ALERGIA A PRO-
TEINAS DE LECHE DE VACA IGE MEDIADA EN EL PERIODO NEONA-
TAL

Gil Sanchez, S; Benavente Garcia, J.J; Leante Castellano; J.L; Gonzalez
Rodriguez, J.D; Cortes Mora, P; Nso Roca, A.P. H.G.U. Santa Lucia. Carta-
gena.

Introduccion: Los estudios muestran una prevalencia baja de alergia a pro-
teinas de leche de vaca IgE mediada (APLV) en el periodo neonatal, siendo
la clinica digestiva predominante en forma de enterocolitis y los sintomas
cutadneos mucho menos frecuentes.

Observacién clinica: Neonato de 39 semanas de gestacion (sin antece-
dentes perinatales de interés) ingresado al nacimiento por sepsis y neumo-
nia secundarias a infeccibn congénita por citomegalovirus. La primera se-
mana de vida comienza con férmula de inicié que se suspende a los pocos
dias por deterioro clinico asociado a infeccion nosocomial. Tras la reintro-
duccion de la formula en la segunda semana de vida desarrolla cuadro de
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exantema cutaneo evanescente con deterioro del estado general que fue
compatible con APLV (IgE especifica a proteinas de leche de vaca positiva).
No presenté cambios en las deposiciones ni mala tolerancia digestiva. Evo-
lucion satisfactoria con férmula elemental cediendo la sintomatologia.
Conclusion: La APLV es una entidad poco frecuente en el periodo neona-
tal, su expresidn puede ser variable y su diagnéstico debe ser contemplado
aunque el cuadro clinico se manifieste de forma atipica. Distintos procesos
concomitantes podrian predisponer a su aparicién, por afectacion del siste-
ma inmune y/o aumento de la permeabilidad intestinal favoreciendo la sen-
sibilizacion, pudiendo estar incluidas las infecciones congénitas entre ellos.

PUBERTAD PRECOZ CENTRAL Y MALFORMACION DE ARNOLD
CHIARITIPO 1

Castellar Reche, M.A; Martos Tello, J.M; Donate Legaz, J.M*. HUVA.
*H.G.U. Santa Lucia. Cartagena.

Introduccion: La malformacion de Arnold-Chiari tipo 1 consiste en un des-
plazamiento caudal de las amigdalas cerebelosas a través del agujero occi-
pital sin la presencia de mielomeningocele, contrariamente a la malforma-
cion Arnold Chiari tipo 2. Existen mdltiples casos descritos sobre la asocia-
cion entre pubertad precoz central y malformacién Arnold Chiari tipo 2, sien-
do infrecuente en el caso de la malformacion tipo 1.

Fundamentos: Analizar 3 casos de pubertad precoz central con hallazgo
casual de malformacion de Arnold Chiari tipo 1 en la RMN, y plantear las
indicaciones de realizacion de la misma en el diagnéstico de la pubertad
precoz central.

Observaciones clinicas: Presentamos 3 casos diagnosticados de pubertad
precoz central asociada a la malformacién Arnold Chiari tipo 1, analizando
las siguientes variables: edad, sexo, motivo de consulta, exploracién fisica,
exploraciones complementarias, tratamiento y evolucién. Las 3 nifias con
las siguientes edades: 6.5, 8.5 y 4.8 afios, fueron remitidas por su pediatra
de zona por telarquia y pubarquia en 2 de ellas, y s6lo telarquia en la terce-
ra. A la exploracidn fisica presentaron un desarrollo puberal en estadio Ta-
nner S2P2A1, S2P3A1 y S2P1Al, respectivamente. Exploraciones comple-
mentarias: edad 6sea adelantada en 2 de ellas, estudio hormonal con nive-
les de gonadotropinas basales puberales en 2 de las 3 nifias, ecografia pél-
vica puberal, RMN: malformacién de Arnold Chiari tipo 1. Dos de ellas reci-
bieron tratamiento con triptorelina. Evolucién: Seguimiento con grado de
desarrollo puberal, velocidad de crecimiento, edad 6sea, pronéstico de talla
adulta, niveles hormonales y ecografias pélvicas.

Comentarios: El analisis de estos casos pone de manifiesto la importancia
de la RMN como prueba complementaria en el estudio de la pubertad pre-
coz central. De indicacion controvertida en nifias, la realizacion de la misma
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en los casos presentados supone el diagnéstico de patologia organica sub-
yacente. Discutimos las indicaciones actuales y las comparamos con la bi-
bliografia revisada. Como conclusion, la malformacién de Arnold Chiari tipo
1 debe ser considerada una de las posibles causas de pubertad precoz cen-
tral. Ante un caso de pubertad precoz central, la realizacion de RMN cere-
bral sera necesaria en todos los nifios, y en nifias en caso de ser menores
de 6 afos, presentar clinica neurolégica o rapida progresién de la pubertad.

MICOFENOLATO MOFETILO: UNA BUENA ALTERNATIVA EN EL TRA-
TAMIENTO DE ANEMIA HEMOLITICA AUTOINMUNE CORTICODEPEN-
DIENTE

Navarro Mingorance, A; Olivares Ferrandiz, V; Pifiero Ferndndez, J.A; Jimé-
nez, |; Galera Mifarro, A; Fuster Soler; J.L. Seccibn de Oncohematologia
pediatrica. HUVA.

Introduccion: El tratamiento estdndar de la anemia hemolitica autoinmune
(AHAI) consiste en el empleo de corticoides y soporte transfusional. El 20-
35% de los casos desarrollan corticorresistencia o corticodependencia. Se
han ensayado mdltiples tratamientos de 22 linea en estos casos. Se presen-
ta un caso de AHAI corticodependiente en la que el tratamiento con micofe-
nolato permitio retirar corticoterapia.

Caso clinico: varén de 7 afios y 4 meses, de origen boliviano y residente
en Espafa desde hace 2 afios. Entre los antecedentes familiares destaca
parasitacién por Trypanosoma cruzi en ambos progenitores y un hermano.
Entre los antecedentes personales cabe destacar parasitacion por Enta-
moeba coli tratada en pais de origen, infeccién reciente por Mycoplasma y
toxocariasis tratatada. Presenta un episodio hemolitico con cifras de hemo-
globina de 6.2 mg/dl, VCM 107 fl, reticulocitos 24%, bilirrubina 3.8 mg/dl,
haptoglobina < 7 mg/dl, test de coombs directo positivo (++++) con detec-
cion de pan-aglutinia eritrocitaria IgG activa a 37° (antiA y antiB). Se descar-
ta cualquier otra causa de hemolisis y es diagnosticado de AHAI secundaria
a Mycoplasma. Se administran hasta 3 ciclos de prednisona a 2 mg/k/dia,
uno de ellos asociando gammaglobulina hiperinmune (1g/kg/dia 5 dias) pre-
sentando recaida del cuadro ante la retirada de corticoides. Se indico trata-
miento con rituximab (375 mg/m2/dia) sin respuesta. Finalmente se decide
tratar con Micofenolato mofetil (600mg/m2/12h) permitiendo tras dos afios de
corticoterapia a dosis fluctuante la retirada dela misma sin presentar episo-
dios de hemolisis tras un afio de tratamiento.

Conclusion: El micofenolato mofetilo se presenta como una buena alterna-
tiva en el tratamiento de la AHAI corticodependiente, permitiendo con su
administracion la retirada de tratamiento corticoideo y evitando asi la toxici-
dad asociada a corticoterapia de larga duracién.
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REUNIONES CON EL EXPERTO

PAPEL DE LA FIBRA EN EL TRATAMIENTO DEL ESTRENIMIENTO IN-
FANTIL

Dr. Pedro Cortés Mora

H. U. Santa Lucia. Cartagena

Los trastornos funcionales digestivos suponen mas de la tercera parte de
la demanda de una consulta de gastroenterologia pediatrica, el estrefiimien-
to es el trastorno funcional digestivo mas frecuente alcanzando hasta el
25% de todas las consultas de gastroenterologia pediatrica.

La regulacion de la actividad motora del intestino grueso es compleja y
poco conocida. Se inicia por la actividad intrinseca del bindmio células in-
tersticiales de Cajal-células musculares lisas, participando el sistema ner-
vioso entérico. Del mismo modo, la fisiopatologia del estrefiimiento funcional
es multifactorial y no se conoce con exactitud. Se creen implicados factores
individuales, genéticos y familiares en relacion con el tono y la matilidad in-
testinal. En muchos casos intervienen factores dietéticos e higiénicos como
el exceso de lacteos y el déficit de actividad fisica, agua y fibra.

El concepto de fibra alimentaria que fue originalmente definido por en
1953 por Hispley como "los constituyentes no digeribles que se encuentran
en la pared de la célula vegetal" ha sufrido sucesivas modificaciones. La
definicién actual mas aceptada de la American Association of Cereal Che-
mist 2001 amplia el concepto original: "La fibra dietética es la parte comesti-
ble de las plantas o hidratos de carbono analogos que son resistentes a la
digestion y absorcién en el intestino delgado, con completa o parcial fermen-
tacion en el intestino grueso, que promueve efectos beneficiosos fisiolégi-
cos". Las diversas fibras se diferencian principalmente por su solubilidad.
Las fibras solubles en contacto con el agua forman un reticulo, donde ésta
gueda atrapada, originando soluciones de gran viscosidad permitiendo la
llegada de agua al colon. La fibra insoluble, tienen una mejor capacidad pa-
ra formar soluciones viscosas, puede retener agua, pero en menor propor-
cion. No obstante, la fibra soluble rica en agua cuando llega al colon es fer-
mentada, produciendo masa bacteriana pero perdiendo gran cantidad del
agua que retenia. Al contrario, la fibra insoluble, mucho menos atacable por
la microbiota, contribuye decisivamente en el volumen del residuo fecal no
digerido y el agua retenida.

Tanto la fibra fermentable como la no fermentable son eficaces para en la
prevencion y tratamiento del estrefiimiento, pero el mecanismo por el que
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ejercen su efecto es distinto. La fibra insoluble, en general poco fermenta-
ble, incrementa la masa fecal intestinal de manera directa y, de esta forma,
acelera el transito intestinal, al estimular los movimientos propulsores y dis-
minuir los movimientos mezcladores. La fibra soluble, al llegar al colon es
fermentada, favorece el crecimiento bacteriano y la produccion de acidos
grasos de cadena corta, CO2, H2. La liberacién de estas sustancias en el
colon tienen un efecto directo sobre el trofismo del colonocito, la motilidad
intestinal y la capacidad de impulsar la masa fecal.

El tratamiento dietético es un pilar necesario, aunque no Unico, en el tra-
tamiento del estrefiimiento. El uso de laxantes junto con una dieta standard
contra el estreflimiento puede ser (til a corto plazo pero resulta poco eficaz
a medio y largo plazo. Proponemos la incorporacion progresiva de habitos
dietéticos saludables con aportes suficientes de cereales, frutas y verduras
gue permitan alcanzar las recomendaciones de fibra dietética para cada
edad con el fin de conseguir una intervencion duradera, evitar nuevos epi-
sodios de estrefiimiento y promover la salud infantil y del futuro adulto.
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MESA REDONDA
NOVEDADES EN PATOLOGIA HEMATOLOGICA

NUEVAS PERSPECTIVAS EN EL MANEJO DE LA PTI

Emilio Monteagudo Montesinos, coordinador del Grupo de trabajo de la PTI,
de la Sociedad Espafiola de Hematologia y Oncologia Pediatrica.
Grupo de trabajo de la PTI, de la Sociedad Espafiola de Hematologia y On-
cologia Pediétrica:

Emilio Monteagudo. Hospital La Fe, Valencia

Rafael Fernandez-Delgado. Hospital Clinico Universitario, Valencia

Ana Sastre. Hospital Infantil La Paz, Madrid

Teresa Toll. Hospital San Juan de Dios, Barcelona

Anna Llort. Hospital Infantil Valle de Hebrén, Barcelona

Javier Molina. Hospital Virgen del Camino, Pamplona

Itziar Astigarraga. Hospital de Cruces, Bilbao

M2 Angeles Dasi. Hospital La Fe, Valencia

Aurea Cervera. Hospital de Mdstoles, Madrid

INTRODUCCION. BASES GENERALES PARA LA ELABORACION DE LA
GUIA Y LINEAS DIRECTRICES

Las presentes recomendaciones constituyen una sintesis del protocolo de
estudio y tratamiento de la PTI, versiéon PTI-2010, elaborado por el grupo de
trabajo de la Sociedad Espafiola de Hematologia y Oncologia Pediatrica
tras la actualizacion de protocolos previos (1). En su elaboracién se han
adoptado como documentos base los consensos internacionales para la
estandarizacion de la terminologia y el manejo diagnéstico terapéutico (2,3).
Las lineas directrices han sido: incrementar la importancia de los datos cli-
nicos en el arbol de decisiones, introducir criterios especificos de sangrado
activo y de factores que incrementan el riesgo de hemorragia grave y evitar
el exceso de tratamiento. Se han desarrollado unas pautas especificas de
actuacion acordes con criterios clinicos y de cifra de plaquetas, en las que
destacan las siguientes novedades: introduccién de pauta corta de corticoi-
des a altas dosis, analogos de la trombopoyetina (romiplostin y eltrombo-
pag) anticuerpos monoclonales anti-CD20 e indicaciones mas restrictivas de
la esplenectomia.

ASPECTOS CARACTERISTICOS DE LA PTI EN EL NINO

Existen aspectos particulares inherentes al curso de la enfermedad y otros
relacionados con las caracteristicas propias de la edad (4-6). La incidencia
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mayor es entre 2 y 8 afios, suele existir antecedente de episodio infeccioso
desencadenante. Tiene tendencia a la remision espontanea, incluso hasta
los 2 afios de evolucion. El paciente tiene una actividad habitual y estilo de
vida diferente por lo que el riesgo trauméatico es superior, es el caso de los
preescolares y adolescentes con intensa actividad fisica y con frecuencia
rebeldes a indicaciones de restriccién de esta. El nifio tiene menor comorbi-
lidad, lo que facilita el manejo de la enfermedad. Por otra parte, al disponer
de una mayor proyeccion de afios y expectativa de vida es muy importante
valorar los efectos adversos y secuelas posibles, tanto de la enfermedad y
sus complicaciones como de los tratamientos. Las indicaciones pediatricas
en fichas técnicas de nuevos farmacos casi siempre tienen un decalaje
temporal con respecto a los adultos.

CLASIFICACION DIAGNOSTICA

Se recomienda la nueva clasificacion referida en la conferencia de consenso
(2), por ajustarse mejor a la patocronia de la enfermedad: PTI de diagnésti-
co reciente (inferior a 3 meses), PTI persistente (3 a 12 meses) y PTI créni-
ca (mas de 12 meses).

CRITERIOS PARA LA EVALUACION CLINICA DE LA GRAVEDAD

Los sintomas y signos clinicos son muy variables (4,5). El principal proble-
ma es el riesgo aumentado de hemorragia. No siempre hay una correlacion
exacta entre la cifra de plaquetas y las manifestaciones hemorragicas, aun-
gue éstas son mas frecuentes por debajo de 10 x 10° /L. La mayoria de los
pacientes estan asintoméaticos o tienen petequias, hematomas o equimosis
aislados en piel y mucosas. Sin embargo, algunos casos pueden sufrir he-
morragias mas graves (6-8) a nivel cutdneo, mucoso, gastrointestinal o in-
cluso intracraneal (9-11). El objetivo del tratamiento es prevenir estas hemo-
rragias con relevancia clinica, mas que corregir las cifras de plaquetas a
valores normales. Las decisiones terapéuticas se deben tomar en base a
multiples factores y las recomendaciones basadas exclusivamente en las
cifras de plaquetas son muy controvertidas. Se propone una evaluacion cli-
nica de la gravedad en funcion de las manifestaciones hemorragicas y unos
indicadores o factores de riesgo cuya presencia incrementa el riesgo de
hemorragias graves, fundamentalmente la intracraneal (11,12) (Tabla 1).

EVALUACION DE LA RESPUESTA AL TRATAMIENTO
Se propone una clasificacién (Tabla 2) con criterio mixto de manera que in-
cluye aspectos clinicos, biolégicos y temporales. Adicionalmente es aconse-

jable indicar el tiempo de evoluciéon que mantiene el paciente la respuesta
indicada.
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EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

Exploraciones basicas recomendadas al diagnéstico.

En todos los pacientes con trombopenia se debe realizar una historia clinica
detallada y una exploracion fisica completa que permitan descartar otras
enfermedades hematolégicas o situaciones que de forma secundaria pue-
dan producir trombopenia. Los estudios detallados en la Tabla 3 son los re-
comendados por considerarse basicos para un diagnéstico y seguimiento
adecuados. Obviamente esta lista no excluye otras pruebas que puedan
efectuarse o consideren oportunas en los diversos Centros.

Exploraciones adicionales.
Especialmente indicadas en pacientes que no remiten espontaneamente o
no responden al tratamiento, se detallan en la Tabla 3.

TRATAMIENTO DE LA PTI

Recomendaciones generales

Al diagndstico, considerar el ingreso hospitalario en pacientes con sangrado
activo, factores de riesgo hemorragico o con recuento de plaquetas igual o
inferior a 20x109/L. Evitar inyectables intramusculares y punciones vascula-
res en vasos de dificil compresion. Contraindicado el empleo de acido acetil
salicilico o sus derivados; administrar s6lo en caso de ser estrictamente ne-
cesario otros farmacos que puedan alterar la agregacién plaquetar (antihis-
taminicos, antiinflamatorios no esteroideos). En cuanto a los Deportes indi-
car una restriccién en funcién de la clinica y riesgo traumatico.

Lineas de tratamiento

1. Tratamientos de primera linea. Considerados como tratamiento inicial de
la PTI (13-15)

a. Prednisona VO o Metilprednisolona 1V, en 3 dosis: 4 mg/kg/dia (dosis ma-
xima 180 mg/dia) durante 4 dias, 2 mg/kg durante 3 dias y suspender. Se
propone esta posologia por haberse documentado eficaz y posibilitar un
descenso rapido con menos efectos adversos asociados al tratamiento este-
roideo.

b. Inmunoglobulinas IV a altas dosis: 0,8-1 g/kg, 1 dosis. Inducen un ascen-
so mas rapido del recuento plaquetar. Son hemoderivados y su administra-
cion no esta exenta de efectos adversos (nduseas, vomitos, cefalea, anafi-
laxia —en pacientes con déficit de IgA-, y meningitis aséptica)

2. Tratamientos de segunda linea. Empleados en pacientes que fracasa el
tratamiento previo.

a. Inmunoglobulina anti-D IV (14,16): indicada en pacientes Rh+, a dosis de
50-75 microgramos/kg en dosis Unica, perfundida en una hora. Es un hemo-
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derivado y con frecuencia desencadena hemolisis importantes, por lo que
debe monitorizarse al enfermo (Hb, reticulocitos y bilirrubina indirecta).
b.Bolus de corticoides: metilprednisolona 30 mg/kg/dia, 3 dias, en perfusion
IV de dos horas.

c. Dexametasona VO (17): 0,6 mg/kg/dia en una dosis (maximo de 40 mg),
durante 4 dias cada mes.

3. Tratamientos de tercera linea. Indicados ante el fracaso de los anteriores,
en pacientes con clinica hemorragica activa o factores de riesgo y trombo-
penia persistente o crénica con recuentos inferiores a 30x10%L. Se reco-
mienda su indicacién y administracién en centros especializados.

a. Esplenectomia. Indicada en PTI de diagnéstico reciente o persistente an-
te una urgencia hemorragica con riesgo vital que no responde a tratamiento
previo y en PTI cronica ante una urgencia hemorragica con riesgo vital; a
valorar en mayores de 5 afios sintomaticos refractarios a tratamientos pre-
vios, que presenta interferencia con su vida normal, con mas de dos afios
de evolucion. Profilaxis y manejo de la infeccién en el paciente esplenecto-
mizado: vacunaciéon antineumocdccica, antimeningocéccica y frente a he-
mofilus; profilaxis con penicilina oral diaria 6 amoxicilina hasta un minimo de
dos afios tras la intervencién; ante sindrome febril sin foco iniciar antibiote-
rapia con cobertura para neumococo, hemofilus y meningococo.

b. Agonistas del receptor de la trombopoyetina. Constituyen un conjunto de
moléculas de reciente aparicion en la clinica, del que no hay experiencia
publicada en nifios, no obstante recientemente se comunicé el primer ensa-
yo en fase I-1l con Romiplostin. Actualmente hay dos preparados:

- Romiplostin: se administra por via subcutanea con periodicidad sema-
nal. Actualmente aceptado en Espafa para el tratamiento de PTI en adultos
esplenectomizados refractarios a otros tratamientos y en aquellos en los
que esté contraindicada la esplenectomia, como tratamiento de segunda
linea.

- Eltrombopag: se administra por via oral. Hasta el momento, existe me-
nos experiencia con este preparado.
c¢. Anticuerpo monoclonal anti-CD20. Ha sido empleado en adultos y tam-
bién en nifios (aunque existe mucha menos experiencia), se obtiene una
tasa de respuesta entre el 30 y 60% en funcién del tiempo de analisis. Su
infusion requiere la vigilancia de problemas inmunoalérgicos agudos oca-
sionalmente graves. Existe riesgo infeccioso por deplecién prolongada de
linfocitos B y actualmente esta bajo vigilancia la descripcion de cuadros de
leucoencefalopatia multifocal progresiva (comunicada tras la administracion
en otras enfermedades). Su administracion debe indicarse por uso compa-
sivo, al no estar incluida esta indicacion en ficha técnica.

Tratamiento de la PTI de diagndstico reciente

El paciente con PTI de diagndstico reciente puede presentar unas manifes-
taciones hemorragicas de gravedad variable en general en funcién de la
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cifra de plaquetas, actividad habitual y presencia de otros factores que pue-
den influir en la hemostasia. Hay que valorar siempre el conjunto de datos
clinicos y biolégicos para un adecuado enfoque terapéutico. Se ha decidido
clasificar a los pacientes en diversos grupos en funcién de las manifestacio-
nes clinicas, recuento de plaquetas y factores de riesgo hemorragico, con la
finalidad de establecer la opcion de tratamiento mas adecuada. En la figura
1 se expone el algoritmo de tratamiento propuesto.

Tratamiento de la PTI persistente y crénica

Hay que valorar siempre el conjunto de datos clinicos y bioldgicos y procu-
rar que el paciente desarrolle una vida lo mas cercana a la normalidad con
los minimos efectos adversos derivados del tratamiento, en espera de que
la enfermedad entre en remisién. Esta4 extendido en la literatura y se ha
considerado razonablemente segura para el desarrollo de una vida cotidiana
normal, el mantenimiento de recuentos por encima de 30x109/L, por ello, se
ha elegido como factor determinante en el analisis de decisién inicial. No
obstante el estilo de vida, la actividad habitual, las manifestaciones clinicas
y los factores de riesgo hemorragico son también determinantes, fundamen-
talmente si se indica algun tipo de intervencion. En la figura 2 se expone el
algoritmo de tratamiento propuesto.

Tratamiento de las urgencias con riesgo vital y situaciones con riesgo
especial

En situaciones de urgencia con riesgo vital como hemorragias del SNC u
otras hemorragias que comprometan la vida del paciente se recomienda
administrar sucesivamente: metilprednisolona i.v. 10 mg/kg en bolus, segui-
da de IGIV 400 mg/kg, plaquetas 1 unidad / 5-10 kg, nueva dosis de IGIV
400 mg/kg, valorando finalmente, segun la respuesta, si precisa esplenec-
tomia urgente.

En situaciones con riesgo especial como en traumatismos craneoencefali-
cos, politraumatizados y cirugia urgente, se recomienda: administrar IGIV
0,8-1 g/kg si el recuento es inferior a 50x109/L y plaquetas si el recuento es
menor de 10x109/L.

En casos de cirugia programada hay que valorar el riesgo hemorragico se-
gun la intervencion. Se aconseja la administracion de IGIV 0,8-1 g/kg si el
recuento de plaquetas es inferior a 50x10%L. En la esplenectomia progra-
mada, administrar IGIV 0,8-1 g/kg si el recuento es inferior a 20x109L y
efectuar clampaje precoz de la arteria esplénica.
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TABLAS

Tabla 1. Criterios para la evaluacion clinica de la gravedad.

Equimosis, petequias en piel. Incluye pacientes

Clinica cutanea . .
con petequias muy aisladas en mucosa oral

Clinica cutaneo-
mucosa

Epistaxis que precisa taponamiento
Hematuria

Hemorragia digestiva macroscépica

Sangrado activo |Menorragia

Gingivorragia importante

Cualquier hemorragia con riesgo razonable de
precisar trasfusion de hematies

Hematuria

TCE, politraumatismo previo

Antiagregantes hasta 7-10 dias antes
Diatesis hemorragica: coagulopatia, vasculitis

Factores de riesgo
hemorragico

Tabla 2. Evaluacion de la respuesta al tratamiento.

REMISION COMPLETA (RC)

Recuento igual o superior a 100.000/mmc mantenido mas de seis se-
manas tras la supresion del tratamiento

REMISION PARCIAL (RP)

Elevacion sobre la cifra inicial con recuento entre 30.000 y 100.000/mmc
mantenido mas de 6 semanas tras la supresion del tratamiento
AUSENCIA DE RESPUESTA (AR)

No se madifica clinica ni biol6gicamente

RESPUESTA TRANSITORIA (RT)

Mejoria inicial (clinica o biolégica) con nueva clinica 6 recuento inferior a
30.000/mmc antes de seis semanas de haber finalizado el tratamiento
RECAIDA (REC)

Recuento inferior a 30.000/mmc después de seis semanas de haber
finalizado el tratamiento, habiéndose obtenido previamente una remision
completa (RC) o parcial (RP)
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Tabla 3. Exploraciones complementarias.

Exploraciones basicas recomendadas al diagnéstico.

Hemograma y recuento reticulocitario.

Morfologia en sangre periférica con revision por persona experta.
Estudio de Hemostasia: TP, TTPA, TT, fibrinégeno.

Grupo, Rh y Coombs directo.

Inmunoglobulinas.

Estudio microbiolégico de: CMV, EBV, parvovirus B19, herpes simple,
herpes 6, VIH, hepatitis By C.

Bioguimica hematica: GOT, GPT, LDH, glucosa, urea, creatinina.
Control de hematuria microscopica.

Estudio morfolégico de médula ésea por puncién aspirativa: indicado en
todos los nifios con clinica que no sea tipica, anomalias en el hemogra-
may en aquellos en los que la morfologia en sangre periférica no haya
podido ser revisada por una persona experta, especialmente si se inicia
tratamiento con corticoides.

Exploraciones adicionales.

Estudio morfolégico de médula 6sea por puncion aspirativa si no se hizo
previamente. Valorar la realizacion de biopsia, inmunofenotipo y citoge-
nética para completar el estudio.

Poblaciones linfocitarias.

Anticuerpos antinucleares y opcionalmente otros estudios de autoinmu-
nidad.

Otros: deteccidn de H. pylori, estudio de celiaquia.
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MESA REDONDA
MESA HOMENAJE A D. MANUEL PAJARON DE AHUMADA

LA MARCHA ALERGICA

Dra Maria Victoria Lopez Robles

Médico Adjunto de Urgencias de Pediatria
H. U. Virgen de la Arrixaca. Murcia

La marcha alérgica o atdpica es una manera de explicar la evolucién natural
de las enfermedades alérgicas desde el momento de la sensibilizacion has-
ta la aparicion de los sintomas clinicos.

El fenotipo atépico aparece en los primeros afios de la vida, pero la disregu-
lacion inmunoldgica que es la base de su patogenia se inicia ya en la vida
fetal con un predominio de la respuesta Th2, y la exposicion a alérgenos por
via transplacentaria y digestiva (liquido amnidtico y alimentos), siendo en el
periodo postnatal la via respiratoria la principal via de sensibilizacion.

En la marcha alérgica influyen: factores genéticos, la sensibilizacién intrau-
terina a alergenos, la inmunidad materna, factores ambientales y de estilo
de vida (infecciones, polucion, higiene...).

De las manifestaciones de la atopia, en los primeros meses de vida aparece
la dermatitis atdpica y antes de los 2 afios la patologia alérgica inducida por
alimentos (ocupando el primer lugar la alergia a proteinas de leche de va-
ca); posteriormente, los principales sintomas son los respiratorios (rinitis,
asma).

El conocimiento de la evolucion de las enfermedades alérgicas y sobre todo
de su explicacion fisiopatolégica, nos permitird la identificacién precoz del
nifio de algo riesgo alérgico y el uso de estrategias preventivas para dismi-
nuir sensibilizacién o expresién de la enfermedad (uso de probidticos, inmu-
noterapia especifica...).

MANEJO DE LA OMA EN URGENCIAS
Dr. Santiago Mintegi Raso

Profesor de Pediatria. Universidad del Pais Vasco
Jefe de Seccion de Urgencias de Pediatria

H U de Cruces. Barakaldo

La otitis media aguda (OMA) es la principal la causa de prescripcion de an-
tibidticos en la infancia. La edad de maxima incidencia esta entre los 6 y los
15 meses. En nuestro Servicio de Urgencias supone el 6° diagndstico mas
frecuente. En la Ultima década ha habido cambios sustanciales en el manejo
de los pacientes con OMA derivados del mejor conocimiento de la enferme-
dad y de la introduccién de vacunas conjugadas antineumocdcicas.
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Alrededor del 60% de los episodios de OMA estan causados porbacterias,
siendo las mas frecuentes el Streptococcus pneumoniae, Haemophilus in-
fluenzae y Moraxella catarrhalis (3-20%). Los nifios portadores de tubos de
timpanocentesis pueden presentar como agentes etioldégicos el Staphylo-
coccus aureus, Staphylococcus epidermidis y Pseudomonas aeruginosa.
Tras la introduccion de la vacuna conjugada neumocécica heptavalente
(VCN-7) se han observado modificaciones en la distribucién

de gérmenes en la OMA, con aumento de importancia del Haemophilus no
tipable y disminucion del Streptococcus pneumoniae con una redistribucién
de serotipos.

El manejo de la OMA se basa en dos pilares: diagndstico de certeza y tra-
tamiento antibiético en pacientes seleccionados

El diagnéstico de OMA, segun la Academia Americana de Pediatria, requie-
re 3 criterios: inicio agudo y generalmente brusco de signos o sintomas de
inflamacion y derrame en el oido medio; presencia de derrame en el oido
medio, indicado por cualquiera de los siguientes: abombamiento de la
membrana timpanica, ausencia o limitacién de la movilidad de la membrana
timpénica, nivel hidroaéreo en el oido medio, otorrea; signos y sintomas de
inflamacion del oido medio, indicado por eritema de la membrana timpanica
u otalgia evidente. De todas formas, parece que los hallazgos exploratorios
se asocian mas con la OMA que la sintomatologia referida por el paciente.
Desde el punto de vista del tratamiento, el manejo del dolor es un objetivo
primordial en la OMA, especialmente en las primeras 24 horas, indepen-
dientemente de la instauracién o no de tratamiento antibi6tico. La adminis-
tracién de paracetamol (10-20 mg/kg/4-6 h) o ibuprofeno (5-10 mg/kg/6-8 h)
es el tratamiento de eleccién y de ello dependera la mejoria que el nifio
pueda presentar en las primeras 48 horas. No estan indicados los descon-
gestivos orales, los antihistaminicos ni las gotas 6ticas.

Los objetivos del tratamiento antibiético son disminuir las complicaciones
supurativas y acelerar la mejoria clinica. La mayoria de los casos (80-90%)
ceden espontaneamente y parece que el uso generalizado y temprano de
antibiéticos produce tan sélo un modesto beneficio frente al placebo, ya que
el 60% de los nifios con OMA no tratados con antibiético estén libres de do-
lor en las primeras 24 horas tras el diagnostico y el 80% de las OMA curan
sin tratamiento antibiotico.

El tratamiento antibiético no debe administrarse de forma rutinaria y su uso
dependera de la certeza diagnéstica, la edad, la gravedad del cuadro, la
posibilidad de llevar a cabo un seguimiento y de la existencia de factores de
riesgo que seleccionen pacientes susceptibles de iniciar dicho tratamiento,
como son: asistencia a guarderia, antibidtico el mes previo, OMA recurrente
(mas de 2 OMASs en 6 meses; mas de 3, en 12 meses), ingreso hospitalario
reciente, OMA severa (otalgia moderada-grave y/o fiebre de 39°C), edad <2
afios (existen estudios que recomiendan disminuir esta franja de edad), in-
munodeficiencias, anomalias craneo-faciales, implantes cocleares...
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Si se decide iniciar tratamiento antibiético, el de primera eleccién en la gran
mayoria de los nifios es la amoxicilina oral a 80-90 mg/kg/dia en 3 dosis
diarias. Si se trata de una OMA severa 0 si queremos cubrir las cepas pro-
ductoras de beta-lactamasas debe considerarse iniciar tratamiento con
amoxicilina clavulanico (90 mg/kg/dia de amoxicilia y 6,4 mg/kg/dia de cla-
vulanico). Como alternativas (bien por reacciones alérgicas o por intoleran-
cias digestivas) disponemos de cefuroxima, azitromicina, claritromicina o
ceftriaxona. La duracion del tratamiento antibidtico sera de 10 dias en los
menores de 2 afios y/o OMA grave y de 5-7 dias en los mayores de esa
edad (sobre todo =6 afios) con OMA leve-moderada.

Si se opta por la actitud expectante pero en 48-72 horas no hay una mejoria
de los sintomas, debe iniciarse el tratamiento antibidtico. En caso de haber-
lo iniciado y no objetivarse mejoria en 48-72 horas, debera modificarse la
pauta siguiendo las dosis y pautas previamente descritas.

La miringotomia se puede considerar en casos refractarios, para diagnéstico
bacteriol6gico y antibiograma, OMA complicada (pardlisis facial, laberintitis,
mastoiditis...), nifios con aspecto téxico o dolor intenso, OMA en recién na-
cidos, nifios con disfuncién inmunitaria y OMA recurrente
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EVALUACION DIAGNOSTICA DE LA TOS PERSISTENTE

Prof. Manuel Sanchez-Solis de Querol
Profesor Titular de Pediatria. Universidad de Murcia
Jefe de Servicio de Pediatria. H. Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia

Se define la tos crénica como aquella de una duraciéon superior a 4 semanas
y sin sintomas especificos acompafiantes (Chang AB & Glomb WB Chest
2006;129;260S-283S). En 2003, Hay et al. demuestran que mas del 90% de
los nifios con tos sin una enfermedad crénica han dejado de toser a los 25
dias.

La tos es una de las causas mas frecuentes de consulta que, sin embargo,
rara vez exige examenes complementarios. Un reciente estudio realizado en
una cohorte prospectiva con mas de 13000 nifios reclutados, la tos es el
sintoma mas referido a cualquier edad y la primera causa de consulta al
médico (Hay AD et al Fam Pract. 2005;22:367) y es ademas un sintoma que
preocupa a los padres (Cronford CS et al Fam Pract 1993; 10:193). La tos
cronica es también causa de errores diagnésticos y abuso de medicacion
ineficaz (Thomson F et al J Paediatr Child Health 2002;38:578).

En 2006 el estudio desarrollado por la Dra. Marchant y colaboradores (Mar-
chant JM et al Chest 2006; 29:1132-1141) en 108 nifios con tos crénica, con
un protocolo que incluia estudios invasivos como la fibrobroncoscopia y el
lavado broncoalveolar (BAL) asi como TAC toracica para alcanzar el diag-
nostico, encuentra que la Bronquitis bacteriana persistente (BBP) resulté la
causa mas frecuente (39.8%) seguida por la resolucién espontanea durante
el proceso diagndéstico (22.2%) y con mucha menos frecuencia Bronquiecta-
sias (5.5%) o Asma (3.7%). Sin embargo poco después, en 2008 Aselsoy et
al (Asilsoy A et al Chest 2008;134:1122), encuentran como causas mas fre-
cuentes el Asma (25%), la BBP (23.4%) y lo que ellos llaman el Sindrome
de tos de vias superiores y que definen con los siguientes criterios: H3C?
compatible, deteccién de goteo postnasal en la exploracion, y/o edema de
mucosa, respuesta a antihistaminicos, lavados con salino o corticoides na-
sales en 2-4 semanas. La diferencia esencial entre ambos trabajos es que
la edad media de los pacientes de Marchant fue 2.6 afios mientras los de
Aselsoy tenian 8.44 afios. Es probable, pues que las causas sean diferentes
a diferente edad.

Asi pues, seria interesante repasar las caracteristicas de la tos de estos tres
grupos; la BBP, el Asma y el llamado Goteo postnasal, pues probablemente
constituyen la gran mayoria de las causas que producen tos crénica en la
edad pediatrica.

Bronquitis Bacteriana Persistente. Es una patologia descrita también bajo
otras denominaciones como Enfermedad supurativa crénica pulmonar, In-
feccién persistente endobronquial, Bronquitis crénica, Bronquitis prolongada
0 Pre-bronquiectasias y que en la actualidad se define como Tos himeda
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persistente de mas de un mes de duracion que se resuelve con tratamiento
antibiético adecuado (Chang AB Pediatr Pulmonol 2008;43:519). En textos
europeos y norteamericanos no suele tratarse y asi no se encuentra ningin
capitulo en textos de neumologia pediatrica como: Chernick V, Boat T, Wil-
mott R & Bush A. “Kendig’s disorders of the respiratory tract in children”. El-
sevier. Philadelphia. 2006, ni tampoco en: Taussig LM & Landau LI “Pediatric
Respiratory Medicine” Mosby Elsevier. Philadelphia. 2008 o en: N Cobos &
EG Pérez-Yarza “Tratado de Neumologia Infantil”. Ergon. Madrid. 2008, pe-
ro sin embargo si se le ha prestado atencién en Australia y asi aparece tra-
tado en Phelan PD, Landau LI, Robertson CF. Suppurative lung disease. In:
Respiratory illness in children, 4th edn. Oxford, UK: Blackwell Scientific,
1994:295-06. No obstante en los 2 6 3 ultimos afio ha habido algunas publi-
caciones que la han actualizado (Donnelly D et al Thorax 2007;62:80 y
Chang AB Pediatr Pulmonol 2008;43:519) como consecuencia de detectar
dos hechos esenciales: el arbol bronquial es estéril y, sin embargo, en no
pocos pacientes sintomaticos se encuentran gérmenes en el BAL y ademas,
en esos casos se encuentran elevados los neutréfilos en el BAL lo que
muestra el caracter inflamatorio del proceso. Los gérmenes mas frecuente-
mente aislados son Hemophilus inlfuenzae no tipable, Streptococcus pneu-
moniae y Moraxella catharralis. El trabajo de Donnelly et al evalta 81 pa-
cientes y describe las siguientes caracteristicas:

« El proceso comienza ande los 2 afios en el 59% y antes de 5 en el 89%.

* La duracion de la tos fue > 1 afio en el 59%.

* Ruidos respiratorios en el 48%

» Al menos un padre fumador en el 31%.

* El 59% habian recibido tratamiento para el Asma.

* 70% tenian RX anormales (engrosamiento bronquial fue lo mas frecuente)

* Bronquiectasias en TAC 4/14 (en 2 a los que se repitio tras un tiempo asin-
tomaticos desaparecieron las BQ).

* Se obtuvo cultivo [+] de exudado faringeo durante la tos aproximadamente
en la mitad (Haemophilus 81%, S. pneumoniae 37% y ambos 30%)

* El 51% quedd asintomatico tras dos cursos de antibiético. Un 13% requirio
6 6 mas ciclos o incluso tratamiento continuo durante, al menos, un invier-
no.

Respecto a la tos cronica como equivalente de Asma, es cierto que el diag-

nostico de Asma es mas probable entre los tosedores crénicos (OR 5.2

IC95% 3.6-7.5) (Carter ER et al. Cough 2006, 2:11), pero es importante sa-

ber que si se pregunta a los padres por la tos, la concordancia entre la res-

puesta en dos momentos diferentes es muy baja (k=0.14-0.19) (Brunekreef

B. Eur Respir J 1992;5:930. Luyt DK. BMJ 1993;306:1386) y que en estu-

dios epidemioldgicos, la tos como sintoma Unico se ha usado como sinéni-

mo de Asma en algunas ocasiones (Pattemore PK Am Rev Respir Dis

1990;142:549. Johnston SL. BMJ 1995;310:1225. Comino E Med J Aust

1996;164:403) y tras la publicacion de estos estudios, entre 1991 y 1993 el
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namero de Pediatras que diagnosticaban Asma solamente por tos paso del
10% al 22.6% (Kelly YJ Arch Dis Child 1996;75:489). Se ha estudiado la
asociacion de la tos nocturna y el diagndstico de asma y Unicamente es Uutil
el VPN que es del 81%; es decir, la probabilidad de que no tenga sibilancias
un nifio que no tose por la noche es del 81%, pero el VPP es sélo del 39%,
por lo que entre los nifios con tos nocturna so6lo en el 39% se diagnosticara
asma. Otro estudio interesante a este respecto es el publicado por Fitch PS
et al. Eur Respir J 2000;16:1109, en el que se encontré un aumento peque-
filo aunque significativo del % de eosindfilos en el BAL de nifios con tos cro-
nica comparados con sanos (0.28% vs 0.10%, p=0.03). Sin embargo fue
significativamente menor que en asmaticos (0.28% versus 0.66%, p=0.01) y
sélo 3 de 23 pacientes con tos crénica tenian eosindfilos en el BAL por en-
cima del 95% del intervalo de referencia de los sanos. Hubo un incremento
significativo en el % de neutréfilos en BAL de los tosedores respecto a sa-
nos (5.85% versus 3.21%, p=0.03), por lo que no es caracteristico de los
tosedores crénicos la presencia de eosindfilos. Finalmente la biblioteca
Cochrane ha revisado la eficacia de B2 y corticoides inhalados en la tos
crénica sin que se haya demostrado ventaja sobre placebo salvo cuando se
uso Fluticasona a 2 mg/dia 3 dias seguido de 1 mg/dia otros 11 dias (Tome-
rak AAT, et al En: La Biblioteca Cochrane Plus, 2008 Numero 4). Asi pues
aunque es cierto que los asmaticos tosen, es excepcional que la tos crénica
sea la Gnica manifestacion de asma.

Por ultimo el Goteo postnasal ha sido invocado como una de las causas de
la tos cronica, especialmente de la tos nocturna. Sin embargo la bibliografia
al respecto es escasa; asi si buscamos en Pubmed “Postnasal drip and
cough” la mayoria de los trabajos que obtenemos son articulos de revision
en adultos; si limitamos la busqueda a la edad pediatrica obtenemos 32 arti-
culos de los que 10 son revisiones, 6 se refieren a rinitis alérgica, 3 sobre
diferentes técnicas de cirugia de senos y articulos aislados sobre tos y cali-
dad de vida, tos y reflujjo gsatroesofagico, tos psicogena etc.. Sélo un arti-
culo realizado en la India y publicado en 2002 (Singh D et al Indian Pedia-
trics 2002; 39: 23-29) estudia prospectivamente casa por casa 2275 nifios
entre 1-15 afos de tos cronica (> 3 semanas) o recurrente (> 4 episodio/afio
de 10 o mas dias de duracién). Fueron 1253 nifios y 1022 nifias (ratio 1.2:1)
y Unicamente 24 fueron diagnosticados de tos cronica o recurrente lo que
supone una prevalencia de 1.06% y en sélo 6 de ellos se consideré el goteo
postnasal como la causa de la tos. Asi pues no es raro encontrar articulos
gue ponen en duda que el goteo postnasal sea causa de tos (Morice AH
Pulm Pharmacol Ther. 2004;17(6):343-5. O'Hara J, Jones NS. Rhinology.
2006 Dec;44(4):270-3. Sanu A, Eccles R. Rhinology. 2008 Jun;46(2):86-91.
Macedo P, et al. Respir Med. 2009 Nov;103(11):1700-5) y algun autor llega a
decir que “...en Pediatria es el momento de abandonar el goteo postnasal y
el sindrome asociado al goteo postnasal de la terminologia médica.” (Kemp
A. Paediatr Respir Rev. 2006 Mar;7(1):31-5) y ello porque en su opinién
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«La descripcién se basa en estudios realizados en adultos.

«La definicion es poco clara (sensacion de tener goteo en la garganta, ob-
servacion de secrecidon mucopurulenta en faringe posterior y/o faringe “ado-
quinada”, secrecion nasal, aclarado de la garganta...).

«La especificidad y sensibilidad de los sintomas para definir el sindrome de
goteo postnasal es muy baja. Incluso un trabajo de Irwin (Am Rev Respir
Dis 1990; 141: 640) informa que el goteo postnasal es tan frecuente en el
asma (64%) o en el RGE (57%) como en el propio sindrome de goteo post-
nasal. Asi el diagnéstico se establece si hay respuesta al tratamiento (pero
con los mismos sintomas si no mejora no es sindrome de goteo postnasal).
«La sensibilidad de los receptores de la tos estd aumentada en la tos seca
pero no en la productiva (Choudry NB Eur Respir J 1992; 5: 296 y Chan AB
Arch Dis Child 1997; 77: 331), asi es que el hecho de que el moco excita los
receptores parece basado mas en una suposicién que en hechos.

Con estas consideraciones, finalmente, se remite al lector a dos revisiones
fruto de una “task force” de la European Respiratory Society (Morice AH et
al The diagnosis and management of chronic cough. Eur Resp J 2004; 24:
481) y una guia préactica basada en la evidencia del American College of
Chest Physician (Chang AB & Glomb WB Guidelines for evaluating chronic
cough in pediatrics. ACCP Evidence-Based Clinical Practice Guidelines”
Chest 2006:129:260S). El primero de los documentos esta dirigido a adultos
y nifios y el segundo es especifico de nifios. En ambos se disefian los algo-
ritmos diagndsticos de la figuras 1y 2.

Figura 1.- Algoritmo propuesto por la ERS. Morice AH et al. Eur Resp J
2004; 24: 481

71



Revista de la SPSE - n° 14, 201 |

CONFERENCIA DE CLAUSURA

CONCEPTO Y MANEJO DE LA ARTRITIS IDIOPATICA JU-
VENIL EN EL SIGLO XXI

Dra. Inmaculada Calvo Penadés

Presidenta de la Sociedad Espafiola de Reumatologia Pediatrica

Jefa de la Unidad de Reumatologia Pediatrica

H U La Fe. Valencia

La Artritis Idiopética juvenil (AlJ) es la enfermedad del tejido conectivo mas
frecuente dentro de la Reumatologia Pediatrica, considerada actualmente
como una de las enfermedades crénicas mas prevalentes en la infancia,
ocupando el segundo lugar después del Asma, junto con la Diabetes melli-
tus.

En estos ultimos afios la AlJ ha experimentado grandes cambios, como
consecuencia de conocerse las graves repercusiones que la enfermedad
puede presentar en estos pacientes.

CONCEPTO DE AlJ

Durante décadas, las artritis cronicas de la infancia han representado un
area compleja de estudio e investigacion, por la confusion en su definicién y
terminologia.
En 1994 en Santiago (Chile), y posteriormente en Durban en 1997 y en Ed-
monton en 2001, se llegd al consenso para la denominacién de la enferme-
dad como artritis idiopatica juvenil. El término ha tenido una amplia acepta-
cion y es el que utilizan actualmente todos los autores.

Por lo que la ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL se define como:

- Artritis que comienza antes de los 16 afios de edad

- Persistente durante al menos 6 semanas

- En la que se hayan excluido otras causas conocidas de artritis

El criterio de: "exclusion de otras causas conocidas de artritis", tiene una
gran relevancia en la préactica clinica, ya que no todo paciente juvenil con
artritis, puede diagnosticarse de AlJ. Los procesos que siempre hay que
descartar son la infeccion, el proceso maligno y otras conectivopatias.

CRITERIOS DE CLASIFICACION
Se considera que pueden identificarse siete formas clinicas: sistémica (defi-
nida y probable), poliarticular FR positivo, poliarticular FR negativo, oligoar-

tritis persistente, oligoartritis extendida, artritis relacionada con entesitis, ar-
tritis psoriasica y artritis indiferenciadas.
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FORMAS CLINICAS DE LA ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL

ARTRITIS SISTEMICA

La AlJ sistémica se define como la artritis que afecta a una o mas articula-
ciones, que se acompafia o viene precedida de fiebre de, al menos, dos
semanas de duracion (siendo necesario que se haya documentado que es
diaria por lo menos durante tres dias), junto con uno o mas de los sintomas
/signos siguientes:

-Exantema eritematoso, evanescente y no fijo

-Linfadenopatia generalizada ( dos 0 mas grupos ganglionares)
-Hepatomegalia y/o esplenomegalia

-Serositis

OLIGOARTRITIS

Presencia de artritis que afecta a un nimero no mayor de cuatro articulacio-

nes, de 1 a 4 durante los 6 primeros meses de la enfermedad. En esta for-

ma se distinguen dos subcategorias:

* Oligoartritis persistente: Afecta como méaxima a 4 articulaciones durante
toda la evolucion de la enfermedad.

* Oligoartritis extendida: afecta a un total de 5 6 mas articulaciones tras los
6 meses de evolucidn de la enfermedad.

POLIARTRITIS FR negativo
Artritis que afecta a 5 6 mas articulaciones durante los 6 primeros meses de
enfermedad. La prueba del FR es negativa.

POLIARTRITIS FR positivo

Artritis que afecta a 5 6 mas de 5 articulaciones durante los 6 primeros me-
ses de enfermedad. La prueba del FR es positiva, al menos con 3 meses de
diferencia entre ellos, durante los 6 meses de inicio de la enfermedad.

ARTRITIS PSORIASICA

Se define como la presencia de artritis y psoriasis 0 artritis y al menos 2 de:
1.Dactilitis

2.Lesiones unungueales (piqueteado u onicolisis)

3.Historia familiar de psoriasis en un familiar de primer grado.

ARTRITIS ASOCIADA AENTESITIS

Se define al paciente que presenta artritis asociada a entesitis, se puede
clasificar en esta categoria cuando el paciente presente artritis 0 solamente
entesitis, siempre que se acomparie de al menos 2 de las siguientes carac-
teristicas:

1. Presencia de o historia de dolor sacroiliaco y/o dolor lumbosacro inflama-
torio.
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2. Presencia de HLA-B 27 positivo.

3. Comienzo de artritis en un varén de 6 6 mas afios de edad.

4. Uveitis anterior aguda (sintomatica).

5. Historia familiar en primer grado de espondilitis anquilosante, artritis rela-
cionada con entesitis, sacroilitis con enfermedad inflamatoria intestinal, sin-
drome de Reiter o uveitis anterior aguda.

ARTRITIS INDIFERENCIADAS
Artritis que no cumplen criterios para ninguna categoria o que los cumplen
para 2 6 mas de ellas.

EVALUACION DEL DANO ESTRUCTURAL. TECNICAS DE IMAGEN

Los avances en el desarrollo de las Técnicas de Imagen han contribuido
notablemente a la investigacién de las artritis idiopaticas de la infancia.
Constituyen una importante herramienta y permiten que obtengamos la ma-
xima informacién, tanto para el diagnéstico inicial de la artritis como para
evaluar, mediante una monitorizacién sistematizada, la progresion de los
cambios inflamatorios y destructivos de las articulaciones. Nos proporcionan
informacion util para complementar el examen clinico y de laboratorio y nos
permiten tomar decisiones terapéuticas éptimas en pacientes con AlJ.

LA RADIOLOGIA CONVENCIONAL (RX)

Es de gran utilidad a la hora de valorar la evolucién en el tiempo de una ar-
tritis crénica, pero no es capaz de detectar erosiones 0seas precozmente.
AUn asi, se recomienda realizar un estudio radiolégico inicial de las articula-
ciones afectadas para posteriores controles evolutivos

LA ULTRASONOGRAFIA (US) O ECOGRAFIA (ECO) MUSCULO-ESQUE-
LETICA

Es otra alternativa para medir el grado de inflamacién y el volumen de tejido
inflamatorio. Cada vez, de manera mas generalizada, forma parte de la
practica clinica diaria en el diagndstico y manejo de pacientes con enferme-
dades del aparato locomotor.

LA RESONANCIA MAGNETICA NUCLEAR (RMN)

Es una técnica que permite identificar y cuantificar la hipertrofia sinovial. Es
mas sensible que las radiografias simples para detectar precozmente la
existencia de erosiones.

COMORBILIDAD EN LA AIJ

UVEITIS ANTERIOR O IRIDOCICLITIS
Es considerada como la manifestacién extraarticular mas importante en la
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AlJ oligoarticular. Habitualmente la artritis precede al desarrollo de la uveitis,
ésta suele aparecer entre los 2-5 afios siguientes del inicio de la enferme-
dad articular.

SINDROME DE ACTIVACION MACROFAGICA (SAM)

El sindrome de activacién macrofagica (SAM), es una complicacion grave,
potencialmente mortal, de las enfermedades inflamatorias del nifio, sobre
todo de la AlJ sistémica. Se caracteriza por la presencia de pancitopenia,
insuficiencia hepética, coagulopatia y sintomas neurolégicos (obnubilacion,
convulsiones, coma). Su causa es la activacion y proliferaciéon incontrolada
de linfocitos T y macréfagos, llevando a una produccién masiva de citoqui-
nas pro-inflamatorias.

AMILOIDOSIS
Constituye una de las complicaciones mas severas, a largo plazo, de la AlJ
y mas particularmente de la forma sistémica. En esta forma de amiloidosis,
la mayor parte del depdsito amiloide estd constituida por proteina AA, cuyo
precursor SAA (serum amyloid A) se comporta como uno de los reactantes
de fase aguda.

TRATAMIENTO DE LA AlJ
OBJETIVO GENERAL

En primer lugar hay que tener en cuenta que el tratamiento adecuado de la
AlJ, se inicia realizando el diagndstico precoz de la enfermedad y su poste-
rior clasificacion y consecutivamente la inmediata instauraciéon adecuada del
tratamiento, lo que conllevard a una mayor respuesta clinica de la enferme-
dad, independientemente del protocolo terapéutico utilizado.

Ademas del tratamiento farmacol6gico de la enfermedad habra que tener en
cuenta el tratamiento sintomatico, desde el alivio del dolor del paciente, a
conseguir una buena movilidad de las articulaciones afectas, evitar las com-
plicaciones por los farmacos utilizados y por supuesto habra que tener en
cuenta el crecimiento del nifio en sus diferentes fases y la calidad de la ma-
sa 6sea, al igual que la correcta adecuacion del calendario vacunal y la pre-
vencién ocular que posteriormente desarrollaremos.

TRATAMIENTO FARMACOLOGICO

Antiinflamatorios no esteroideos (AINE)

Los AINEs forman parte del inicio del tratamiento de la AlJ y de las reagudi-
zaciones de la enfermedad. Se utilizan como farmacos coadyuvantes de la
enfermedad, hasta que el farmaco modificador de la enfermedad inicie su
efecto. Disminuyen el dolor, la rigidez y la inflamacioén a corto plazo, por su
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accion analgésica, antiinflamatoria y antipirética, pero sin conseguir la remi-
sién ni el curso de la enfermedad.

Corticoides sistémicos y orales

Los corticoides son los antiinflamatorios mas potentes por su capacidad de
modificar la respuesta inmune en multiple &mbitos del sistema inmunitario. A
pesar de la mejoria clinica obtenida en su utilizacién, deben utilizarse en un
plan terapéutico establecido, por la gravedad de los efectos secundarios, a
ser posible en dosis Unica por las mafianas.

Su indicacién en pulsos intravenosos sera para las formas sistémicas com-
plicadas; miocarditis, pericarditis, anemia severa (Hb < 6 g) y SAM.

Intraarticulares

Los reumatélogos pediatricos la utilizamos como una alternativa eficaz en
las oligoartritis, con menor efecto secundario. En las formas poliarticulares
también puede ser utilizada, infiltrando de una a seis articulaciones con se-
dacién (poliinfiltracion), siempre asociado al farmaco modificador de la en-
fermedad. Se puede repetir la técnica hasta 3 veces al afo, en la misma
articulacion, sin perjuicio del cartilago de crecimiento . Existen dos formas
de presentacion, el aceténido y el hexacétonido de triamcinolona, siendo
mayor el tiempo de efectividad el Gltimo, pero no esta comercializado en
Espana.

Farmacos modificadores de la enfermedad (FAME)

METOTREXATO (MTX)

El MTX es un analogo del acido fdlico y su principal efecto es la inhibicién
de la replicacién celular y ademas bloquea la produccién de citokinas como
son la interleucina 1 (IL-1) y el factor de necrosis tumoral (TNF-alfa), impi-
diendo la replicacion de las células sinoviales y la produccion de colagena-
sas (enzima destructora de cartilago).

La utilizacion del MTX en el nifio se llevé a cabo tras comprobar la eficacia
en adultos con artritis reumatoide . Siendo en el momento actual el FAME
de eleccidn en el tratamiento de la AlJ.

LEFLUNAMIDA (LEF)
Es un inhibidor de la sintesis de novo de las pirimidinas, con efecto inmu-
nomodulador actuando sobre los linfocitos activados.

SULFASALAZINA (SLZ)

También llamada Salazopirina, indicada especialmente en la espondiloartro-
patia juvenil y de eficacia relativa en la AlJ oligoarticular y poliarticular. Dis-
tintos estudios abiertos sugieren la eficacia en la AlJ.
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Farmacos inmunosupresores e inmunomoduladores

Con la introduccién de la terapia bioldgica, la indicacion de los inmunosu-
presores, utilizados hasta hace poco, para las artritis graves y refractarias,
principalmente las formas poliarticulares y sistémicas, son menos maneja-
das.

Terapia biolégica

Los avances en un mayor conocimiento de los mecanismos que participan
en el proceso inflamatorio, han permitido el desarrollo de los agentes biol6-
gicos, dirigidos a interferir en la cascada inflamatoria. En particular, los far-
macos antifactor necrosis tumoral TNF alfa, y los que actliian a nivel de otras
citocinas, son una alternativa importante en el tratamiento de la AlJ, ya que
han contribuido a mejorar en gran medida el prondstico de la AlJ refractaria
al MTX. En adultos, aunque infrecuentes se han relacionado con eventos
adversos graves, como son las infecciones y los tumores malignos.

ETANERCEPT (ETN)

Es una proteina recombinante elaborada mediante ingenieria genética y
compuesta por la fraccién constante de la IgG humana y dos cadenas idén-
ticas del receptor extracelular p75 del TNF humano, de forma que cada mo-
lécula de ETN, se une a dos moléculas de TNF-alfa y las inactiva.

INFLIXIMAB (IFX)

Es un anticuerpo monoclonal quimérico 1gG-1, un 75% humano y un 25%
murino, también elaborado mediante ingenieria genética. En la actualidad
aun no ha sido aprobada la indicacién para pacientes con AlJ.

ADALIMUMAB (ADA)

Es el primer anticuerpo monoclonal totalmente humano creado por ingenie-
ria genética, indistinguible en estructura y funciéon de la inmunoglobulina
IgG-1 humana, con vida media de 15 dias. No precisa de la asociaciéon con
MTX, debido a su menor poder inmunogénico (34) . La indicacion para la
AlJ ha sido aprobada, pero a partir de 13 afios de edad.

Antagonistas del receptor il-1

Antagonistas del receptor soluble de il-1ra. ANAKINRA.
Antagonistas del receptor soluble de il-6. TOCILIZUMAB.

Otros tratamientos bioldgicos
ABATACEPT (ABA)

El ABA (CTLA-4lg) es una proteina soluble y recombinante que combina
parte extracelular del CTLA-4 y un fragmento Fc de una IgG1 humana.
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Trasplante autélogo de médula 6sea

El trasplante autélogo de médula ésea fue realizado por primera vez en
1997, en un paciente con AlJ poliarticular y refractario. En la actualidad
(2005) se han reunido a 34 pacientes trasplantados, 18 pacientes (53%)
estan en remisién total, con una medio de 33 meses (12-60 meses), 6 pa-
cientes (18%) presentan una respuesta parcial, 7 pacientes no respondieron
al trasplante, la tasa de mortalidad esta en un 15%.

CONCLUSION

Para concluir, esperamos que con el diagndstico precoz de esta enfermedad
y la existencia de un mayor consenso en cuanto a criterios de clasificacion,
criterios de mejoria y de remisién, junto con la aplicacion mas precoz de
tratamientos mas individualizados y un mayor conocimiento y realidad en la
utilizacion de las nuevas terapias bioldgicas, cambien en un futuro muy cor-
to, los resultados prondsticos de actividad de esta entidad.
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