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Queridos compafieros y amigos:

Nos encontramos nuevamente en la preparacion de otra de las reuniones que nuestra
Sociedad de Pediatria del Sureste celebra anualmente. Este afio le ha tocado el turno a las playas
mazarroneras, al litoral ancestral, el lugar de asentamientos fenicios y romanos La historia de nues-
tra Sociedad no es tan dilatada pero también se acerca ya a casi una treintena de afios, y eso es
mayoria de edad.

Aqui estamos otro afio, todos los comparfieros pediatras de la region de Murcia, reunién-
donos en unos actos que nos sirven como foro de encuentro, de amistad y de formacién cientifi-
ca. Los miembros de la actual Junta Directiva, elegida el afio pasado en el transcurso de la reunién
deTotana, nos propusimos continuar en la linea iniciada hace unos afios, en el sentido de mejora
de nuestra capacidad organizativa, de estar realmente presentes en los foros de la sociedad civil
murciana, en los foros que traten temas de nifios y de salud.

Para ello contamos con la web murciapediatrica.com, abierta a vuestras opiniones y par-
ticipacion, y que sirve de encuentro de los pediatras murcianos, asi como para estar al dia en noti-
cias referentes a la profesién, y poder conectar a través de ella con otros portales pediatricos nacio-
nales e internacionales.

Queremos informar a los padres de estos nifios murcianos de los problemas que se pre-
sentan, de prevenciones, de seguridad ambiental, de salud infantil integral en definitiva. Para ello
comenzamos con convenios de colaboracién con ayuntamientos como el deTotana, seguimos este
afio con el de Mazarrén, y continuaremos firmando estos compromisos de divulgacion cientifica
para los usuarios de la sanidad regional y de sus hijos.

Pero no todo es ciencia en la vifia del Sefior, y Mazarrén, con su puerto, sus islas, sus playas, sus
gredas, sus barcos fenicios, su mineria, sus mitos y leyendas y otros acervos histéricos, nos recibe
este afio en esta XXXIIl edicién de la reunién de pediatria.

Si sélo fuese el clima seria algo estupendo, pero existe también la serenidad del mar, el
paseo entre las arenas y las rocas horadadas, el olor salado que se esparce por recodos y pantala-
nes. Eso es Mazarron: cultura e historia, ocio y paisaje marinero. Y alli vamos a estar estos dos dias
de reunidn, y alli nos encontraremos, para aprender un poco mas de medicina infantil y para des-
cansar de agotadoras tareas de una bella y noble profesion.

Un abrazo y hasta pronto.
La Junta Directiva de la SPSE.
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COMUNICACIONES

0-01.- TERATOMA QUISTICO MADURO DE OVARIO EN UNA
NINA DE 21 MESES ESCINDIDO MEDIANTE UNA MINIMA
LAPAROTOMIA SUPRAPUBICA DE MENOS DE 2 CM.

ZAMBUDIO G*, CANAVATE C**, RUIZ JIMENEZ JI*, CHICANO FJ, TRUJILLO A*, GUI-
RAO MJ*, SANCHEZ IM*, GIRON o, GUTIERREZ CANTO MA*.
*Servicio de Cirugia Pediatrica. Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca vy

**Hospital Virgen de la Vega. Murcia.

INTRODUCCION: La mayoria de las pacientes pediatricas con tumores ovaricos se
diagnostican entre los 10 y los 14 afios de edad. A esta edad el 85% de los casos se trata
de tumores benignos. El riesgo de malignidad es mayor en las nifias mas pequefias, sobre
todo si la masa es soélida.

Sin embargo la mayoria de las lesiones quisticas y lisas son benignas. Niveles norma-
les de HCC y alfa-fetoproteina y la presencia de una gran calcificacién hace sospechar

de que se trate de un teratoma quistico maduro.

CASO CLINICO: Presentamos el caso de una nifia de 21 meses de edad, en la que
los padres descubren un pequefio abultamiento abdominal que crece en las dos sema-
nas posteriores. La paciente presentaba buen estado general sin sensaci6on de enferme-
dad. La exploracién general fue normal. Los estudios de laboratorio fueron normales, los
niveles de alfa-fetoproteina y HCG no se encontraban elevados. La TC mostraba una
tumoracion quistica de 10cm de diametro con un polo sélido calcificado y fue informa-
da de origen mesentérico intestinal.

El quiste fue escindido mediante una minima incisiéon transversal suprapUbica de 2
cm, que confirmé su origen ovarico, presentaba una calcificacién en su interior, asi como
pelos y material de descamacién dérmica. La evolucién fue satisfactoria y no hubo com-

plicaciones.

COMENTARIOS: En nifias, los tumores abdominales quisticos, méviles en la cavidad
abdominal y que presenten una gran calcificacion en su interior suelen tener un origen
ovarico benigno y suelen tratarse de teratomas maduros. Pueden se escindidos median-

te una minima laparotomia de 2 cm.
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0-02.-HIPERTRANSAMINEMIA PERSISTENTE SIN CLINICA
DIGESTIVA ¢ HAY QUE PENSAR EN CELIAQUIA?

Vadzquez Gomis RM, lzquierdo Fos N, Chicarlo Marin FJ, Cafilavate Gonzéalez C, Rubio

Pérez J, Carmona JA, Pena F, Vadzquez Gomis C. Hospital Virgen de la Vega. Murcia.

INTRODUCCION: La enfermedad celiaca es una intolerancia permanente a las pro-
teinas del gluten ( gliadinas, secalinas, hordeina y posiblemente avenina), que cursa con
atrofia vellositaria intestinal. La etiopatogenia todavia no estd dilucidada, aunque proba-
blemente se requiera un desencadenante externo ( por ejemplo infecciones) en sujetos
gue estan genéticamente predispuestos. La clinica la podemos dividir en dos grandes gru-
pos:

Aquellos que cursan con clinica intestinal: vomitos, diarrea crénica, hinchazén abdo-
minal, estancamiento ponderal y signos clinicos de desnutricién.

Clinica extraintestinal: Es méas frecuente en adultos y nifilos mayores, siendo la clinica
digestiva ausente o tan poco relevante que pasa a un segundo plano. Dentro de este apar-
tado encontramos la hipertransaminemia, talla corta, retraso puberal, estomatitis aftosa

recurrente, artropatia, osteopenia, ataxia, epilepsia...

CASO CLINICO: Lactante de 2 afios que en reviséon de los 2 afios presenta somato-
metria P:10.500g p(3-10), T:83 cm p(10), observando un estancamiento ponderal, con el
mismo peso que a los 18 meses. Antecedentes familiares y personales sin interés. La
madre no refiere clinica digestiva. Es un nifio mal comedor de siempre, y el recuento die-
tético diaro aproximado es una ingesta de 700 ml da formula de crecimientoy 300ml| de
triturados variados. El héabito intestinal es estrefiido, con deposiciones duras y dolorosas
ayudado con laxantes (lactulosa y microenemas).

A la exploraciéon se aprecia un aceptable estado de nutriciéon, con paniculo adiposo
presente pero disminuido, masa y tono muscular normales. Palidez de piel y mucosas.
Fontanela anteriorabierta 2x2. Denticién 8/8. ACP: normal. ABD: blando y depresible.
Hepatomegalia 2 cm.

Analitica: hemograma: normal. Hierro:30, ferritina:25, HCM:26,6, GOT:169,
GPT:327, GGT, FA, BT, BD: normal. Pruebas de coagulacién: normales. Serologia de
virus (VEB, VHB, VHA, VHC, Toxoplasma, CMV): negativo.

Ecografia abdominal: normal.

Analitica tras 2 semanas: GOT:173, GPT:425, AAG: 1/80 (positivo>1/20),
AAT>30UA/ml (positivo>12).
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Tras la serologia de celiagquia alterada se realiza biopsia intestinal peroral con capsu-
la de Watson: mucosa de intestino con atrofia villositaria subtotal, linfocitosis en super-

ficie del 50-60%, plasmocitosis y frecuentes mitosis en criptas.

Se inicia dieta estricta sin gluten y a los dos meses las transaminasas se han norma-
lizado y clinicamente la madre lo encuentra con mas apetito y normalizaciéon del estre-

fiimiento, con defecacién por si sélo sin ayuda de laxantes.

CONCLUSIONES: Se han publicado series en las que se detecta hipertransaminemia
leve en hasta 1/3 de los celiacos no tratados, sin embargo la prevalencia de celiaquia
como causa de hipertransaminemia de origen no explicado es baja . La afectacién hepa-
tica es debido a la toxicidad del gluten sobre las células hepaticas, con un espectro cli-
nico variable que va desde una hepatitis reactiva hasta una cirrosis severa si no se trata .

El interés de este caso radica en la clinica extraintestinal sin sintomas clasicos con la
gue se presenta un lactante celiaco. La elevacién de las transaminasas hizo pensar en
esta posibilidad diagnéstica incluso antes de descartar otras etiologias. Aunque la sinto-
matologia con la que se presentan los lactantes celiacos suele ser intestinal , se ha de
tener en mente esta posibilidad diagnéstica ante la presencia de otros sintomas " no cla-

sicos", como es en este caso la hipertransaminemia.

0-03.- TRATAMIENTO DEL REFLUJO VESICOURETERAL
¢ES SUFICIENTE Y ADECUADA UNA SOLUCION
EXCLUSIVAMENTE QUIRURGICA.

Cafiavate Gonzalez C. Carmona JA, Chicano FJ, lzquierdo |, Pena FJ, Puente de Armas

D, Rubio MJ, Vadzquez RM y Vazquez C.

Servicio de Pediatria. Clinica Virgen de La Vega. ASISA. MURCIA

Presentamos la evoluciéon clinica de los pacientes en edad escolar atendidos en nues-
tro centro por infecciones del tracto urinario (ITU) de vias altas y que, tras realizar estu-
dios de imagen con cistouretrografia miccional seriada (CUMS) y diagnosticarse la pre-
sencia de reflujo vesicoureteral (RVU) de diverso grado, fueron tratados por el cirujano
via endoscépica (Técnica de Sting) y en un caso ademéas, previo al Sting, tratamiento
mediante técnica de Cohén con plastia de cuello de Kaplan. En todos ellos, por reapa-
recer el reflujo tras su correccién, se solicitaron desde nuestro Servicio estudios urodina-
micos, con el fin de objetivar anomalias de esta indole causantes del mismo. Las prue-

bas urodindmicas arrojaron en todos resultados patolégicos, iniciandose tras ello trata-
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miento anticolinérgico. La evolucion fue altamente satisfactoria tras iniciarse el trata-
miento médico, permaneciendo asintomaticos, sin nuevas infecciones urinarias y sin
recidiva del reflujo hasta la fecha actual. Todos presentaban cicatrices pielonefriticas en
la gammagrafia renal con DMSA-Tc99, realizada una vez pasada la fase aguda de la

infeccion.

En conclusién, aconsejamos al pediatra nefr6logo o cirujano infantil la necesidad de
realizar un abordaje integral del reflujo vesicoureteral, con una evaluacién funcional del
tracto urinario inferior (TUI) en pacientes con esta patologia, previamente a su correccién
quirargica, siempre que existan condiciones clinicas sugestivas de disfunciéon vesical,
con el fin de evitar fracasos terapéuticos que se producirian si no es abordado el proble-
ma de disfuncionalidad. Con esto estariamos realizando el tratamiento idéneo, obviaria-
mos la necesidad de reintervenciones quirdrgicas y a su vez prevendriamos el dafio renal

permanente (cicatrices renales).

0-04.- LUXACION TRAUMATICA DE CADERA EN LA INFANCIA

Caflavate Gonzalez C. Fernandez Sanchez JR , Puertas Garcia-Sandoval P*, Galindo

Anaya M **,
Servicio de Pediatria Clinica Virgen de la Vega. *Servicio de Cirugia Ortopédica y
Traumatologia Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. ** Servicio de Pediatria

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca.

INTRODUCCION: La luxacién traumatica de cadera, sin fractura asociada, es una
lesién rara en el nifio, si bien puede suceder ante traumatismos aparentemente banales
por las caracteristicas anatémicas propias del acetdbulo a esta edad. La mayoria de las
luxaciones en los nifios tienen facil solucién, aunque existe la posibilidad de apariciéon
de problemas a corto plazo tales como la irreductibilidad, lesién neurovascular y reduc-
cién no concéntrica y a medio-largo plazo tales como necrosis avascular, coxa magna,

artrosis y luxacion recidivante.

MATERIAL Y METODOS: Presentamos 5 casos de luxacién posterior traumatica de
cadera en nifios de 2 a7 afios, atendidos en el periodo comprendido entre Octubre del
2000 y Enero del 2005 y ocasionados por traumatismos banales siendo tratados median-
te reduccién cerrada con anestesia general, habiéndose realizado su seguimiento hasta

Abril de este afio.



SPSE. Sociedad de Pediatria del Sureste de Espafia

RESULTADOS: La evolucién tras reduccién cerrada con anestesia general, tracciéon de
partes blandas durante 2 semanas y descarga articular posterior durante 2 meses fué satis-
factoria y sin complicaciones, salvo en uno de los casos en los que se desarrollé una

necrosis avascular de la cabeza femoral con deformidad secundaria.

CONCLUSIONES: La luxacién trauméatica de cadera en el periodo infantil precoz
(menos de 7 afios) es infrecuente y la forma de presentacién no siempre es tipica con
dolor localizado en la cadera sino que puede ser referido en otra localizaciéon ; si el
paciente no es evaluado detenidamente y no se tiene en cuenta esta posibilidad puede
retrasarse el diagnoéstico.

La complicacion méas importante es la necrosis avascular de la cabeza femoral con las

secuelas definitivas que conlleva.

0-05.- INCIDENCIA DE CARDIOPATIA
EN EL SOPLO INOCENTE

Serrano Robles, M.I: De la Pefla de Torres, J

Servicio de pediatria del Hospital Santa Maria del Roseli de Cartagena

OBJETIVO: Se pretende establecer la incidencia de cardiopatia congéenita en la pobla-

cién de Cartagena entre los nifios diagnosticados de soplo inocente.

METODO: El periodo de revisiéon comprende desde enero de 2005 a marzo de 2006,
han sido remitidos un total de 260 nifios por presencia de soplo. Un 47.1% (124) son
diagnosticados de soplo inocente y por diversos motivos se les solicita ecocardiografia

(intensidad elevada del soplo, persistencia de soplo mas de 6 meses, ansiedad familiar).

RESULTADOS: En consulta se solicita ECG y Rx de térax a todos los pacientes y en
determinadas ocasiones ecocardiografia.

Se han realizado en este periodo de tiempo un total de 110 ecocardiografias a nifios
con sospecha de soplo inocente; la edad media fue de 4 afilos y 6 meses, siendo 68 varo-
nes (61.8%) y 42 mujeres (38.1 %).

El 100% de las Rx de térax han sido normales en los nifios con sospecha auscultato-
ria de soplo inocente, y se han encontrado 2 ECG anormales (Bloqueo auriculoventricu-
lar de primer grado y blogueo de rama derecha).

De entre las ecocardiografias realizadas, en el 93% no se encuentran hallazgos sig-

nificativos, siendo dado el paciente de alta, en el 7% restante se hallan anomalias, sin
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encontrar cardiopatia grave estructural en ninguno de los casos: (1 fosa oval permeable,
didmetro diastélico en limite alto de la normalidad con funcién ventricular conservada
en 5 pacientes, 1 con contractilidad baja (Fraccion de eyeccién: 0,28), 1 arco adrtico

derecho aislado).

CONCLUSIONES:

El diagndstico de soplo inocente es fundamentalmente clinico.

El 93% de las ecografias realizadas en estos nifilos son rigurosamente normales.

El 7 % de las anomalias encontradas no tienen repercusién y en ocasiones se deben
a la subjetividad de la ecografia, afiadiendo ansiedad a los familiares sin motivo.

En la medida de lo posible se debe tranquilizar a la familia e informar de la benigni-

dad del hallazgo.

0-06.- HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA:
DEBUT TARDIO CON UN CUADRO
DE OBSTRUCCION INTESTINAL

Sanchez Moréte I.M., Guirao Pinera M.J., Hernandez Bermejo J.P. Alzate Hincapié B.,

Ruiz Jiménez J.I.

Servicio de Cirugia Pediatrica. Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca(Murcia)

INTRODUCCION: Las hernias diafragmaticas congénitas(HDC) de presentacion tar-
dia son raras, suponiendo menos del 10% de todos los casos; en la gran mayoria de oca-
siones son hallazgos causales descubiertos en el curso de otro proceso, generalmente res-
piratorio. Es excepcional su debut con un cuadro de obstrucciéon intestinal debido a la

incarceracion de intestino en el defecto diafragmatico.

CASO CLINICO: Lactante, mujer, de 9 meses de vida, sin antecedentes de interés que
presenta cuadro de vOmitos y estrefiimiento de tres dias de evolucién acompafiado de
quejido y febricula. La auscultacion pulmonar muestra hipoventilacién base izquierda,
siendo el resto normal.

Exdmenes complementarios: Rx. A-P y lateral de Térax: imagenes hidroaéreas que
ocupan base pulmén izquierdo compatible con hernia diafragméatica izquierda. RXx.
Simple de abdomem:niveles hidroaéreos compatibles con obstruccién intestinal baja.
Ecografia abdominal: liquido libre con asas muy dilatadas. Enema opaco: relleno de
recto-sigma y colon descendente con afilamiento extremo proximal, no visualizdndose

paso de contraste proximal a este punto.
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Se decide practicar laparotomia media supraumbilical, encontrando angulo espléni-
co del colon incarcerado a través de un defecto del diafragma izquierdo de 2 cms de dia-
metro, siendo necesaria la ampliacion del mismo para poder reducir a cavidad abdomi-
nal el colon herniado que no muestra compromiso vascular; cierre del defecto que se

encuentra en la porcion media del diafragma. Postoperatorio sin incidencias.

COMENTARIOS: EIl interés del caso que presentamos radica, en primer lugar, en su
rareza dentro de las formas tardias de debut de la HDC; la obstruccién intestinal por
incarceracion a nivel del defecto diafragmatico estd muy poco recogida en la Literatura;
en segundo lugar, queremos destacar las caracteristicas anatémicas del defecto respon-
sable de este cuadro: su pequefio tamafio, lo que posibilita la incarceracién intestinal y
su localizacién: en la porcion media del diafragma lo que puede tener implicaciones

embriolégicas de este tipo de malformaciones.

O-07.- DESCENSO ENDORRECTAL TRANSANAL EXCLUSIVO
(TECNICA DE "DE LA TORRE") PARA EL TRATAMIENTO
QUIRURGICO DE LA ENFERMEDAD DE HIRSCHPRUNG

Guirao Pinera M.l.. Sanchez Mor6te J.M., Trujillo Ascanio A., Hernandez Bermejo J.P,,

Ruiz Jiménez J.I.

Servicio de Cirugia Pediatrica, Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca.

INTRODUCCION: A lo largo de la historia se han empleado diferentes técnicas qui-
rargicas para el tratamiento del megacolon agangliéonico congénito o enfermedad de
Hirschprung ( EH ). Estas técnicas mas o menos agresivas se caracterizan por la necesi-
dad de realizar una colostomia previa, una laparotomia para su correccién y una terce-
ra intervencién quirurgica para el posterior cierre de colostomia. Los resultados en fun-
cion de la técnica utilizada son variables en cuanto a las diferentes series publicadas pero
todos coinciden en un cierto grado de estrefiimiento asi como la morbilidad relacionada
con las multiples intervenciones. En los Gltimos afios estd ganando creciente popularidad
la operacion totalmente transanal (técnica de De la Torre ) descrita en 1998 para la EH.
Presentamos la descripcion de la técnica y nuestros resultados preliminares con la

misma.

MATERIAL Y METODOS: Entre 2004 y 2006 hemos operado 6 pacientes con enfer-
medad de Hirschprung mediante descenso endorrectal transanal exclusivo. Las historias

se analizaron retrospectivamente evaluando edad, malformaciones asociadas, colosto-
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mia previa y longitud del segmento agangliénico , tiempo operatorio, episodios de ente-
rocolitis pre y postoperatoria, funcionalidad digestiva, estancia hospitalaria, dermatitis

perineal postoperatoria y complicaciones tardias.

RESULTADOS: La mediana de edad en el momento de la intervencién fue de 7 meses.
Ningun paciente tenia malformaciones asociadas y correspondian a aganglionismos de
localizacién rectosigmoidea. Todos se manejaron preoperatoriamente con nursing sin
precisar colostomia y s6lo hubo 2 pacientes que presentaron un episodio de enterocoli-
tis que precis6 ingreso. En 5 casos se efectu6 deposicion en las primeras 48 horas y sélo
uno tard6é 96 horas. En todos los casos se presentd dermatitis perineal de diferente inten-
sidad. El tiempo medio de estancia hospitalaria fue de 7 dias y el de seguimiento ha sido

de 2 a 19 meses ( media de 7 m ) sin presentar complicaciones tardias.

CONCLUSIONES: El abordaje transanal exclusivo es una técnica con escasas com-
plicaciones, que ofrece muy buenos resultados, sin cicatrices , con un tiempo de ingre-
so bastante reducido. Creemos que puede considerarse la técnica de eleccién actual para

el tratamiento de la EH rectosigmoidea.

0-08.-EVOLUCION DEL SINDROME DE WOLFF-PARKIN-
SON-WHITE DIAGNOSTICADO EN LA EDAD PEDIATRICA

Autores: Sorli M., Espin JM., Vives I|., Escudero F.,, Navalén M., Castro FJ., Guia JM.

Cardiologia Pediatrica. Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca

OBJETIVO: Describir la forma de presentacion, asi como el tratamiento y evolucién
de los pacientes diagnosticados de sindrome de preexcitacion tipo Wolff-Parkinson-

White (WPW).

MATERIAL Y METODOS: Estudio retrospectivo de pacientes diagnosticados de sin-
drome de Wolff-Parkinson-White entre 1990 y 2005.

RESULTADOS: Durante este periodo de tiempo se diagnosticaron de preexcitacion
tipo WP W 40 pacientes con edades comprendidas entre 0 dias y 10,7 afios (media 3,3
afios). 26 (65%) fueron varones y 14 (35%) mujeres. En 5 pacientes la preexcitacion se
asoci6 a alguna cardiopatia estructural (1 miocardiopatia hipertréfica, 1 comunicacién
interauricular, 2 ductus arterioso persistente, 1 anomalia de Ebstein de la valvula tricus-

pide) y en otros 6 a enfermedades sistémicas (3 sindromes polimalformativos, 1 miopa-
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tia mitocondrial, 2 esclerosis tuberosa con rabdomiomas cardiacos). Respecto al diag-
néstico, en 24 casos (60%) se llevo a cabo de manera casual por estudio ECC de rutina,
debutando en 16 (40%) clinicamente con episodios de taquicardia supraventricular
(TSV). Ninguno de los 24 pacientes con diagnéstico casual present6 taquicardias duran-
te el seguimiento. Tratamiento farmacol6gico empleado: adenosina para el control de la
crisis, y flecainida, amiodarona y/o propranolol para la prevencién de nuevas crisis, con-
siguiendo control en un 43 %. Respondieron con mayor frecuencia al tratamiento far-
macolégico aquellos pacientes diagnosticados en el periodo neonatal o de lactancia que
aquellos que debutaron con crisis de taquicardia en edades posteriores.

Se realiz6 ablaci6on de via accesoria mediante radiofrecuencia en 7 pacientes (1 7,5%
del total, 44% de aquellos que presentaban TSV), 2 de los cuales precisaron una segun-
da ablaciéon por recidiva de las taquicardias, debido a la existencia de vias multiples.
Respecto a la localizacién de la via accesoria, el 57% presenté una via anteroseptal dere-
cha, en un caso fue en regiéon lateral del surco AV izquierdo y en 2 casos fueron malti-
ples vias (1 dobley 1 triple). Actualmente ninguno de los pacientes sometidos a ablacién
presenta taquicardias. No se registr6 durante el seguimiento ningun caso de muerte subi-

ta, fibrilacién o flutter auricular.

CONCLUSIONES:

- La mayoria de pacientes pediatricos con preexcitacién tipo WP W se diagnostica de
forma casual al realizar ECC, no presentando crisis de taquicardia en el seguimiento
durante la infancia.

- Los pacientes que debutaron con crisis de taquicardia durante el periodo neonatal
o de lactancia respondieron con mayor frecuencia al tratamiento farmacoldégico que
aquellos cuya presentacion fue en la edad escolar, presentando incluso desaparicion de
la via accesoria en ECC en controles posteriores.

- La ablacion de vias accesorias por radiofrecuencia es una técnica efectiva en la

mayoria de casos, y con escasas complicaciones.

0-09.- ENFERMEDAD DE NIEMANN-PICK TIPO C

Salinas Guirao R; Domingo Jiménez R; Alarc6n Martinez H; Martinez Salcedo E; Puche

Mira A; Casas Fernandez C. Secci6on Neuropediatria. HUVA, Murcia.

INTRODUCCION: EI epénimo Niemann-Pick comprende varias enfermedades de
deposito lipidico lisosomal y herencia autonémica recesiva. Los tipos Ay B se producen
por déficit en la actividad de la esfingomielinasa. EIl tipo C, sin embargo, obedece a ano-

malias en el transporte intracelular del colesterol, ocasionando su depésito asi como el
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de otros lipidos. Hay dos genes Niemann-Pick tipo C (NPC), el NPC1 es el causante de
mas del 95% de los casos y el NPC2 de menos del 5%. El fenotipo es variable pero hay
determinados signos y sintomas que ayudan a realizar el diagndstico. Se ha comenzado
a usar terapia de inhibicion de sustratos para la cual se utiliza un inhibidor de la gluco-
siltransferasa ceramida (Miglustat), inhibiendo asi la biosintesis de glucoesfingolipidos.

No hay tratamiento curativo.

CASO CLIiNICO: Nifia de 7 afios, sin antecedentes familiares ni perinatales de inte-
rés. Desarrollo psicomotor normal hasta los dos afios. Involucién lenta posterior. A los
3,5 afos consultaron por caida injustificada, se detectd retraso cognitivo. No tenia vis-
ceromegalias. EEG vigilia y suefio y RM cerebral normales. A los 4 afios, se observa
empeoramiento cognitivo y del lenguaje, refieren cataplejia. Crecimiento pondoestatural
y cefalico normales. Esplenomegalia de 11 cm (ecografia). Hipotonia con reflejos miota-
ticos vivos y marcha poco habilidosa pero competente. Pares craneales normales, inclui-
do FO. Se sospecha NPC y se confirma (tincién filipina en cultivo de fibroblastos y estu-
dio genético posterior). A los 5 afios tuvo una celulitis grave secundaria a varicela y sufrié
un empeoramiento importante. A los 5,5 afios se inici6 tratamiento con Miglustat que se
mantiene hasta la actualidad sin efectos secundarios, la situacién clinica es estable con

empeoramiento en el PET.

DISCUSION: La enfermedad de Niemann-Pick tipo C es una enfermedad con afecta-
cion neurolégica y visceral, rara (1/150.000 individuos), tiene amplia variabilidad clini-
ca (formas neonatal, lactante, infantil y juvenil) con algunas alteraciones caracteristicas,
como la paralisis de la mirada vertical y la cataplejia, aunque no patognomdnicas ni
siempre presentes. Hasta ahora no se disponia de ningun tipo de tratamiento.

El Miglustat se estd empleando en estos pacientes con el fin de disminuir los depodsi-
tos téoxicos y asi intentar detener la degeneracién neurolégica.

El objetivo de esta comunicacion es resaltar la importancia de un diagndéstico precoz

para intentar frenar el avance de la enfermedad.

0-10.- ENFERMEDAD DE HUNTER, TERAPIA DE
SUSTITUCION ENZIMATICA

Aleman Lorca F.. Domingo Jiménez R., Guillen Navarro E., Alarcén Martinez H.,

Martinez Salcedo E., Puche Mira A., Casas Fernandez C.

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia.
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INTRODUCCION: La enfermedad de Hunter o mucopolisacaridosis tipo Il es una
enfermedad de depodsito lisosomal, causada por el déficit de la iduronato-2-sulfatasa con
el consiguiente acumulo tisular de glicosaminoglicanos. Es una enfermedad rara
(1/100.000 recién nacidos), de herencia ligada a X (locus Xp27-28). Las manifestaciones
clinicas no son evidentes al nacimiento, en la forma A o grave el inicio se produce entre
los 18 y 36 meses con la progresiva aparicién de rasgos faciales toscos, deformidades
esqueléticas, patologia respiratoria y un lento e irreversible deterioro neurolégico. En la
forma B o leve el inicio es tardio, sin afectaciéon neurolégica. Al igual que en otras enfer-
medades lisosomales, se han realizado estudios basados en la administracién de la enzi-
ma deficitaria siendo favorables los resultados de los ensayos clinicos. Se estd a la espe-

ra de la comercializacién del farmaco.

CASO CLINICO: Nifio de 7 afos, diagnosticado a los tres afios de
Mucopolisacaridosis |l (Enfermedad de Hunter). Antecedentes familiares vy perinatales sin
interés. Enfermedad y evolucion: Presenta infecciones respiratorias de repeticion desde
la época de lactante, asi como hernias inguinoescrotal y umbilical. A partir de los dos
afios se aprecia detencién del desarrollo del lenguaje. Posteriormente han ido apare-
ciendo los rasgos faciales caracteristicos y afectacién osteoarticular: blogueo de articu-
laciones, cifoescoliosis. Presenta sordera, que mejoré tras amigdalectomia, adenoidecto-
mia y drenajes transtimpaticos. Tiene afectaci6on valvular cardiaca y pulmonar, leves. En
el examen fisico destaca: talla corta, megacefalia, facies tosca, con raiz nasal ancha, cue-
Illo corto, leve pectum carinatum, hernias umbilical e inguinoescrotal, leve hepatomega-
lia, manos en garra, pies cortos y anchos, cifoescoliosis, limitacién a la extension de arti-
culaciones, hipertricosis, lesiones nodulares en espada y hombros, impresiéon de hipop-
siquismo. E. Complementarias: diséstosis multiple y cifoescoliosis en mapa 6seo. Transito
gastroesofagico y pHmetria: reflujo gastroesofdgico. Fibrobroncoscopia: estenosis sub-
glética leve y de bronquio accesorio. Ecocardiografia: engrasamiento de valvula mitral y
leve insuficiencia de la misma. Estudio oftalmolégico normal. PEACT: hipoacusia per-
ceptiva coclear severa. En el estudio enziméatico en fibroblastos existe déficit de
Iduronosulfatasa, lo cual confirma el diagnéstico de Enfermedad de Hunter. Analisis

molecular del gen IDS: genotipo T309A, C312.

COMENTARIOS: Aunque se trata de una patologia infrecuente es importante su diag-
nostico precoz, méas aun dada la existencia de un tratamiento especifico eficaz.

La terapia enzimética sustitutiva se ha comprobado eficaz en cuanto a las lesiones
somaticas, pero tiene limitaciones a nivel del SNC, al no atravesar la barrera hematoen-
ceféalica.

Contintan en investigacién otras alternativas terapéuticas como la terapia génica, la

celular y la inhibicion de la sintesis del sustrato.
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0-11.- INTOXICACION POR VITAMINA
D E HIPERCALCEMIA GRAVE

Autores: José Maria Martos, Helena Alarcén, Gloria Ortega, Ildefonso Esteban

Hospital Universitario Virgen de La Arrixaca. Murcia

INTRODUCCION: Con el incremento producido en nuestro medio de la lactancia
materna, el tratamiento suplementario con Vitamina D3 para profilaxis del raquitismo
sigue siendo todavia un tema actual. Presentamos un caso de intoxicaciéon por Vitamina

D e hipercalcemia grave.

CASO CLINICO: Lactante de 14 meses de origen ecuatoriano sin antecedentes per-
sonales ni familiares de interés que acude a urgencias por dolor abdominal, vémitos,
decaimiento y rechazo de alimentacién . Durante viaje a pais de origen el mes previo al
ingreso cursa 2 cuadros febriles tratados con antibiéticos. Tras esos cuadros inicia trata-
miento con Raquiferol" ampollas, (medicacién no comercializada en Espafia);1 ampolla:
600000 Ul de VitD3, administrando 1 ampolla por semana durante 3 semanas. Afiade
también férmula de continuacién equivalente a Nidina 2" y suplementos en cada toma
de Pediasure". A la exploracién fisica a su llegada a urgencias presenta regular estado
general, irritabilidad y mucosa oral algo seca no encontrando otros signos patolégicos.
Entre los resultados de exdmenes complementarios iniciales realizados destacan 21470
leucocitos (78%N, 15.6%L), Urea 45 mg/dl, Cr 0.39, Ca 19 mg/dl, Calcio i6nico 2.64,
Amilasemia 384, Intervalo QT 0.3 en ECG, Rx de abdomen simple con distensién de asas
de delgado, Ecografia abdominal sin nefrocalcinosis, pielectasia bilateral. Evolucién y
tratamiento: Tras ingreso se inicia hiperhidratacién y tratamiento con furosemida. Tras 20
horas de tratamiento se objetiva aumento de calcio hasta 19.9 mg/dl por lo que se afiade
prednisona y calcitonina como medidas hipocalcemiantes y nifedipino como protector
cardiaco y antihipertensivo. Descenso progresivo de calcemia a partir del 3er dia de
ingreso. Alta aproximada a las 3 semanas sin clinica significativa atribuible a la hiper-
calcemia con ecografias renales que muestran ausencia de nefrocalcinosis. Como com-
plicaciones relevantes destacar ITU por E. Coli tratada con cefotaxima e Infeccién intes-

tinal por Campilobacter tratada con eritromicina.

COMENTARIOS: Las dosis masivas de Vitamina D3 administradas (90000 Ul/d), el
largo tiempo de vida media de este principio activo(semanas) y la larga duracién de la
toxicidad por la misma cifrada entre 30-60 dias justifican el desarrollo del cuadro des-
crito. Aunque el tratamiento de esta anomalia en dltimo término incluye la administra-

cién de bifosfonatos y/o hemodialisis no se consideraron necesarios ninguno de ellos por
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la ausencia de manifestaciones secundarias atribuibles a la hipercalcemia y la respuesta

favorable mostrada al tratamiento.

0-12.- SINDROME DE SCHNEIDER
O CENTROMEDULAR POSTRAUMATICO

Romero Egea, MJ; Montero Cebrian,MT; Marin Mufioz, J; Mula Garcia,JA; Solano
Navarro, C; Sanchez L6pez, MP; Lépez Soler; JA. Servicio de Pediatria. Hospital Rafael

Méndez. Lorca.

INTRODUCCION: el sindrome de Schneider o centromedular postraumatico es una
afectacion medular incompleta del raquis cervical, producida por un mecanismo brusco
de flexo-extensién, en ausencia de fractura o luxaciéon cervical. Se caracteriza por tetra-
paresia de predominio en miembros superiores con sensibilidad propioceptiva conserva-

da y termoalgésica suspendida.

CASO CLINICO: escolar de 10 afios que, tras traumatismo lumbar por caida de su
propia altura, presenta parestesias descendentes de los codos a las manos. Tras ello sufre
pérdida de fuerza en ambas manos con limitaciéon de la extension de dedos.

En la exploracién fisica destaca hipoestesia térmica en ambas manos, con pérdida de
fuerza y limitacién de la extensiéon por dolor.

La RMN craneal con gadolinio es normal.

Se inicia tratamiento con dexametasona oral en dosis decrecientes con normalizacion

progresiva de la fuerza y desaparicién del dolor.

CONCLUSION: se describe este sindrome debido a la rareza de presentaciéon dentro

de la edad pediatrica y el escaso niumero de casos publicados.

0-13.-ASPIRACION DE CUERPO EXTRANO.
UN NUEVO CASO Y REVISION DE LA LITERATURA RECIENTE.

Mula Garcia JA. Solano Navarro C; Pagan Mufioz I; Montero Cebridn T; Romero Egea
MJ, y Espin Lépez J; Lépez Soler JA. Servicio de Pediatria. Hospital Rafael Méndez.

Lorca.

Se presenta un nuevo caso de aspiraciéon de cuerpo extrafio, con crisis de sofo-

cacién previa durante la ingesta de frutos secos, posterior aparicién de tos y sibilantes, y
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radiologia caracteristica con atrapamiento aéreo derecho intenso. Se realiza extraccién
mediante broncoscopia apareciendo restos de cacahuete.

Se revisa la literatura reciente, incidiendo sobre los hallazgos mas caracteristicos, la
obligacién de descartar aspiraciones en pacientes con sintomatologia respiratoria de apa-
ricion brusca y hallazgos exploratorios compatibles, y la prohibicién de ofrecer este tipo

de alimentos a nifios pequefios

0-14.- UTILIDAD DE LA DETERMINACION DE
AMINOACIDOS EN SCREENING NEONATAL PARA LA
DETECCION DE GALACTOSEMIA

Egea Mellado IM (1),Gonzéalez Gallego C(1); Juan Fita MJ(1); Gutiérrez Macias A(2);

Fernandez Séanchez A (1)

(1) Seccién de Metabolopatias, Centro de Bioquimica y Genética Clinica, H.U. Virgen de la
Arrixaca, EI Palmar, Murcia

(2) Seccion de Endocrinologia Infantil, Servicio de Pediatria, H.U. Virgen de la Arrixaca, El

Palmar, Murcia

INTRODUCCION: La galactosemia clasica es una enfermedad metabdlica con un
patréon de herencia autosémica recesiva provocada por la mutacién en el gen GALT que
codifica la enzima galactosa 1-fosfato-uridiltransferasa causando su inactividad enziméa-
tica. Su deteccién e instauracién precoz del tratamiento restringiendo la lactosa en la
dieta, evita la aparicion de complicaciones hepaticas, vémitos, diarrea y cataratas, entre
otras. El neonato puede presentar ocasionalmente tirosinemia transitoria fruto de su
inmadurez hepatica, que generalmente remite de forma espontdnea o tras tratamiento
con vitamina C. Las tirosinemias también pueden estadn relacionadas con alteraciones
hepéaticas. Actualmente, el programa de Screening Neonatal de la Regién de Murcia

incluye la deteccién de aminoacidopatias, entre ellas, la tirosinemia.

OBJETIVOS: Puesto que los pacientes con galactosemia no tratados suelen presentar
niveles elevados de tirosina en sangre debido a la hepatopatia asociada, proponemos
crear la inquietud de sospecha de galactosemia en neonatos tras deteccién de tirosine-

mia en el cribado neonatal.

MATERIAL Y METODOS: Muestras de sangre impregnada en papel procedentes del
Programa de Screeninig Neonatal de la Regién de Murcia, en las que se determinan de

forma cualitativa los niveles de aminoacidos mediante cromatografia en placa fina (TLC).
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Ante la sospecha de tirosinemia transitoria, al neonato se le trata con vitamina C duran-
te 20 dias, tras lo cual se realiza una segunda determinacién de aminoacidos en sangre
impregnada en papel. En caso de nueva elevacién de tirosina en sangre, se establece un
diagnostico diferencial entre los distintos tipos de tirosinemias y galactosemia, determi-
nando la excrecidén de azlUcares en orina impregnada en papel (procedente igualmente
del Programa de Screening Neonatal) mediante TLC para comprobar niveles de galacto-

sa.

RESULTADOS: De los 278.593 neonatos a los que se les realiz6 el screening neona-
tal durante el periodo comprendido entre 1988 y 2005, se detectaron 9008 tirosinemias
transitorias (3.2%), de las cuales, 7 fueron diagnosticadas como tirosinemias y 5 como

galactosemia.

CONCLUSIONES: Es importante tener en cuenta la sintomatologia de la galactosemia
en todo neonato al que se le recomiende tratamiento con vitamina C por sospecha de
tirosinemia neonatal transitoria como resultado inicial del cribado neonatal. La realiza-
cion del diagndstico diferencial entre galactosemia y tirosinemia justifica la recogida de

orina impregnada en papel para el cribado neonatal.

0-15.- INCIDENCIA DE LA HEMORRAGIA
INTRAVENTRICULAR/PERIVENTRICULAR Y FACTORES PRE-
DISPONENTES EN EL RECIEN NACIDO

DE EXTREMADAMENTE BAJO PESO AL NACIMIENTO.

Aglera J.J, Brea A.B, Alcaraz J.L, Quesada J.J, Olivares J.M, Cidras M. Bosch V.
Seccion de Neonatologia. Servicio de Pediatria del Hospital Universitario "Virgen de la

Arrixaca". Murcia

INTRODUCCION Y OBJETIVOS: La hemorragia intra-periventricular (HIV) es una las
complicaciones méas frecuentes del recién nacido de extremadamente bajo peso al naci-
miento (RNEBPN). La incidencia y tasa de supervivencia de esta patologia entre los pre-
maturos varia entre distintas unidades de neonatologia por diferencias asistenciales,
caracteristicas demograficas, pero fundamentalmente por el grado de inmadurez. Se ha
asociado a multiples factores , aunque el principal determinante sigue siendo la prema-
turidad. En este estudio hemos querido describir la frecuencia relativa y gravedad de la
HIV en un grupo de recién nacidos de alto riesgo a presentar esta complicacién, y por

otro lado conocer la importancia de factores de riesgo predisponentes.

(54
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METODOLOGIA: Estudio retrospectivo longitudinal. Se han incluido en el trabajo los
RNEBPN nacidos en nuestro hospital desde el 1 de Enero de 2002 hasta el 31 de
Diciembre de 2006 (ambos inclusive), y a los que fue posible la realizacién de al menos
una ecografia cerebral. EI diagnéstico de HIV se realizé segun la clasificaciéon clasica de
Papile. De todos los nifios incluidos se recogieron los siguientes datos: Sexo, edad gesta-
cional (EG), peso al nacimiento (PN), gestacion mdultiple , embarazo con técnicas de
reproducciéon asistida, administracién de corticoides prenatales, riesgo infeccioso mater-
no, tipo de parto (vaginal o cesarea), administracién de surfactante pulmonar exégeno,
tiempo de ventilacion mecanica, diagnoéstico de convulsiones o apneas, displasia bron-
copulmonar (DBP), infeccion nosocomial y mortalidad. Hemos comparado estas varia-
bles entre el grupo con diagndéstico de HIV y el grupo sin HIV mediante estudio estadis-

tico (Odds ratio).

RESULTADOS: Durante el periodo estudiado nacieron un total de 141 neonatos de <
1000 g al nacimiento. De todos ellos se les pudo realizar ecografia transfontanelar a 126
La EG media fue de 26,9 semanas, y el PN medio de 783 g. Fueron 71 neonatos de sexo
femenino. Se detecté HIV en 60 nifios (47 %) siendo grave (grado Ill/IV de Papile) en un
23 %. En relaciéon a la mortalidad fallecieron un 71 % de los que presentaron hemorra-
gia grave, y un 41 % de los diagnosticados de hemorragia leve (grados | y IlI).
Encontramos relacién significativa entre inmadurez, cuantificada por EG y no por peso,
y la presencia y grado de HIV. No observamos relacién significativa entre la presencia de
HIV y las siguientes variables: PN, embarazo con o sin reproduccién asistida, gestacion
multiple, tratamiento con corticoides prenatales, riesgo infeccioso materno, tipo de
parto, presencia de apneas, diagndstico de DBP, infeccion nosocomial y tiempo de ven-
tilacion mecanica. Si observamos una relacién significativa entre la presencia de con-

vulsiones y el diagnéstico de HIV grave.

CONCLUSIONES: 1) La incidencia de HIV grave (grado Ill/IV) en la poblacién estu-
diada fue del 23 % encontrando una fuerte relaciéon entre este diagnéstico y la mortali-
dad. 2) El grado de inmadurez medida por edad gestacional ha sido el principal factor
involucrado en el diagndstico de HIV. 3) En contra de lo publicado en la literatura médi-
ca, en nuestra serie no hemos encontrado asociaciéon entre el diagnéstico de HIV y fac-
tores como la administraciéon de corticoides prenatales, tipo de parto, administracion de

surfactante, tiempo de ventilacién mecanica e infeccién nosocomial.
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0-16.- MORTALIDAD EN RECIEN NACIDOS DE EXTREMA-
DAMENTE BAJO PESO AL NACIMIENTO (<1000 G).
ESTUDIO Y EVOLUCION EN LOS ULTIMOS 4 ANOS.

Agluera J.J, Brea A.B, Alcaraz J.L, Quesada J.J, Olivares J.M, Cidras M. Bosch V.
Seccién de Neonatologia. Servicio de Pediatria del Hospital Universitario "Virgen de la

Arrixaca". Murcia.

INTRODUCCION Y OBJETIVOS: La supervivencia del un recién nacido de extrema-
damente bajo peso al nacimiento (RNEBPN) continua siendo un reto para las unidades
de cuidados intensivos neonatales (UCIN). El limite de viabilidad debe establecerse en
cada unidad en funcién de sus propios datos de mortalidad y morbilidad en este grupo
de pacientes. El objetivo de nuestro estudio es conocer la incidencia y mortalidad en
nuestro Hospital de los RNEBPN, asi como estudiar factores de riesgo prenatales y péri-

natales que pudieran influir en su supervivencia.

SUJETOSY METODOS: Estudio retrospectivo longitudinal de todos lo RNEBPN ingre-
sados en nuestra UCIN desde el 1 Enero de 2002 hasta 31 de Diciembre de 2005. Se han
recogido datos de sexo, peso al nacimiento (PN), edad gestacional (EC), modo y tipo ges-
tacion (simple o mdltiple), corticoides prenatales, enfermedad materna, riesgo infeccio-
so, tipo de parto, Apgar y tipo de reanimacién necesaria. Hemos comparado estas varia-
bles entre el grupo de supervivientes y el de éxitus mediante estudio estadistico (Odds

ratio). De los fallecidos hemos recogido la causa principal de éxitus.

RESULTADOS: EI n° total de RNEBPN fue de 141, de los que 70 fueron varones. La
media de EG fue de 26,9 semanas y de PN de 783 g. Fallecieron 72 nifios (51 %) apre-
ciando un descenso de la mortalidad en los Gltimos 2 afios siendo del 44 % en el 2005.
Esta mejoria de la supervivencia ha sido a expensas del grupo de nifios con peso al naci-
miento superior a 750 g (30,1 % en el 2005), no habiendo cambios en el grupo de peso
inferior. La causa principal de muerte fue la sepsis neonatal ( 44 % ). Entre las variables
estudiadas destaca que los nifios productos de embarazos con reproduccién asistida, con
riesgo infeccioso materno o que hubiesen estado sometidos a transporte neonatal no
tuvieron influencia sobre el desencadenamiento del éxitus. Sin embargo, el que a la
madre se le hubiesen administrado corticoides prenatales (p<0,005) o que el modo de

nacimiento fuera cesarea (p<0,05) fueron factores protectores para la supervivencia.
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CONCLUSIONES: Si bien hemos reducido en los Gltimos 2 afios el indice de morta-
lidad en los RNEBPN, aun debemos mejorar especialmente en el grupo de < 750 g. Para
ello es necesario insistir en el trabajo del equipo perinatal, e intensificar las medidas de

prevencion de las infecciones nosocomiales.

0-17.- DUPLICACION PENEANA Y VESICAL COMPLETA.
A PROPOSITO DE UN CASO

Sanchez Mordéte J.M., Guirao Pinera M.J., Nortes Cano L., Zambudio Carmona G.
Servicio de Cirugia Pediatrica, seccion Urologia infantil. Hospital Universitario Virgen

de la Arrixaca. Mucia

INTRODUCCION: La duplicacién completa de la vejiga y el pene es una malforma-
cion rara de la que no han sido comunicados mas de 15 casos en la literatura mundial.
Los diferentes estadios intermedios de esta malformacion, como duplicacién peneana

aislada o vesical aislada también son infrecuentes.

CASO CLINICO: presentamos el caso de un recién nacido con duplicacién peneana
y vesical completa y normofuncionante con micciones completas y sincronizadas de las
2 vejigas y erecciones normales de los dos penes. Como malformaciones asociadas fre-
cuentes por otra parte en estos raros casos presentaba mielomeningocele lumbosacro,
ano anterior y pene derecho discretamente ectépico e hipospadico. Ademéas de la repa-
racion quirurgica precoz de su malformacién neural y anal fue sometido a los 2 meses
de vida a correcciéon de su malformacién urogenital, efectuandose una extirpacién com-
binada de pene y uretra derecha y una cistoplastia sagital. Los estudios funcionales uro
y cistogréaficos fueron normales en el control postoperatorio. El aspecto externo de los
genitales es normal y la miccién y la ereccién no han sufrido alteraciones después de la

cirugia reconstructiva.

COMENTARIOS: La duplicacion vesical y peneana completa es una rara entidad aso-
ciada en la mayor parte de casos a otras malformaciones de las que hay que hacer des-
pistaje cuando aquellas aparezcan. Aunque el volumen de casos es bajo la técnica qui-

rargica parece ser la adecuada como lo demuestran los estudios postoperatorios
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0-18.-TUMORACION GIGANTE PEDICULADA
CONGENITA EN CUERO CABELLUDO COMO
MANIFESTACION DE NEVUS SEBACEO DE JADAHSON DE
PRESENTACION CLINICA ATIPICA

Guirao Pinera M.l.. Sdnchez Moré6te J.M., Zambudio Carmona G., Trujillo Ascanio A.,
Ruiz Jiménez J.I.

Servicio de Cirugia Pediatrica, Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca

INTRODUCCION: El nevus sebaceo de Jadahson es una lesi6én cutédnea congénita
que generalmente aparece en cuero cabelludo. Puede aparecer aislado o formando parte
de sindromes y tiene potencial de degeneraciéon maligna. Clinicamente cursa en 3 fases
evolutivas: Fase | o infantil de placa alopécica, Fase Il puberal o de placa verrugo-papi-
lomatosa y Fase Ill o del adulto o de desarrollo tumoral.

Presentamos el caso de un neonato con una lesién que clinica y anatomopatolégica-

mente se corresponde con la fase puberal.

CASO CLINICO: Neonato a término que presenta una tumoracién en regién parietal
izquierda, fuera de la linea media, pediculada de aspecto carnoso de unos 6 x 3 cms,
siendo el resto de la exploracion normal. Para descartar un encefalocele se realizé un
TAC craneal que descartdé la existencia de extensién intracraneal de la lesién. Se inter-
viene realizando exéresis total de la lesién. La anatomia patolégica informa de prolifera-
cion desordenada de glandulas sebaceas en un estroma edematoso vascularizado que

corresponde a nevus sebaceo de Jadahson en fase IlI.

COMENTARIOS: EIl interés del caso que presentamos radica en la presentacién clini-
ca de una lesion tipica de la edad puberal, de forma congénita en un recién nacido y la
importancia de la exéresis para su diagnéstico diferencial, pues puede ser confundida

con otras lesiones.

O- 19.- NEUMOTORAX ESPONTANEO NEONATAL; UNA
ENTIDAD INFRADIAGNOSTICADA.

lzquierdo Fos. Nacho: Vazquez Gomis, Rosmari; Vazquez Gomis, Consuelo; Rubio

Pérez, Juana; Chicano Marin Fco.José; Cafiavate Gonzéalez, Cristina; Pena Lamelas, Fco.;
Puente de Armas,Daisy; Carmona ValeraJ.A.

Hospital Virgen de la Vega S.A. Murcia

I
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ANTECEDENTES Y OBJETIVOS: Segun diversas series el porcentaje de neumome-
diastino/neumotérax (NMD/NTX) se encuentra de forma espontanea en el 1-2% de todos
los recién nacidos (RN). Su diagnodstico se basa fundamentalmente en la aparicién de dis-

tres respiratorio, siendo este inexistente en casi un 90% de los casos.

METODOS: En nuestro centro analizamos de forma retrospectiva, mediante revisién
del historial clinico, un periodo de 6 meses durante el cual se aprecié un agrupamiento

de casos sintomaticos.

RESULTADOS: Durante el afio 2005 hubo en nuestro centro 1722 nacimientos con
un porcentaje de cesareas electivas del 60%.

En el periodo de julio a diciembre el total de nacimientos fue del1020. Durante ese
periodo se diagnosticaron un total de 18 pacientes de NMD/NTX (1,7% de los RN), agru-
pados fundamentalmente en 3 meses (9 casos).

Inicio DR>4h Distocia Reanim. Patol. VM+/-Drenaje Evol.<24h
Premat.

7 4 2 10 3 9 4

La patologia asociada con mas frecuencia fue la TTRN (22%), SAM(5,5%) vy
Sepsis/neumonia(l16%). En estos casos la aparicién del distres fue precoz, la evolucién
fue mas prolongada y se requirio6 VM +/- Drenaje en un 44%.

En aquellos en los que no se asocié patologia evidenciable hubo un 44% de distocia
en el parto siendo la evolucion méas rapida sin requerir medidas extraordinarias. La indi-
cacion de estudio radiolégico se hizo en todos estos casos por taquipnea discreta pero
mantenida, excepto en un caso con NTX bilateral que igualmente evolucion6 a mejoria

en 24 horas.

CONCLUSIONES: EI NTX espontaneo sigue siendo una causa frecuente de ingreso en
neonatologia, en aquellos casos sin patologia de base la evolucién es rapida y satisfac-
toria requiriendo en nuestra experiencia mediadas extraordinarias cuando existe patolo-
gia de base. Por otra parte la agrupacién de casos en nuestro Servicio puede justificarse
para los casos sin patologia de base (el verdadero NTX espontadneo) por la sensibilizacion

del personal acerca de la observacion de DR en el RN
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0-20.-SINDROME DE CR1 DU CHAT

Lépez Gonzalez, V.: Sanchez Cano, M'D.; Martinez Villalta, E.C.

Servicio de Pediatria. Unidad de Neonatologia. Hospital Universitario Virgen de la

Arrixaca.

INTRODUCCION: EI Sindrome de Cri Du Chat es una monosomia del 5p descrita por
primera vez en 1963. Su incidencia varia entre 1/15.000 y 1/50.000. Un 80% de los
casos se debe a mutacién genética de novo. Los hallazgos clinicos son: llanto caracte-

ristico, rasgos dismorficos y retraso psicomotor.

CASO PROBLEMA: Pretérmino de 32 semanas de gestacién, PEG (1200 g) que ingre-
sa a los 26 dias de vida procedente de UCIN con los diagnésticos de EMH, CIV muscu-
lar mualtiple y quiste aracnoideo del tercer ventriculo. En la exploracién destaca: rasgos
dismérficos consistentes en didstasis de suturas y fontanela anterior llena, facies triangu-
lar, hendidura palpebral antimongoloide, raiz nasal ancha, hipoplasia mandibular, apén-
dice preauricular izquierdo, cuello corto y ancho, térax triangular con mamilas separa-
das, clinodactilia del quinto dedo de mano izquierda y pies en mecedora.

Ademas de este fenotipo se aprecia soplo pansistélico grado 2/6 y llanto corto de tim-
bre agudo semejante a maullido de gato. Ante este cuadro y con la sospecha de altera-

ciéon cromosémica se solicité cariotipo.

DISCUSION: Actualmente se conoce la region critica del sindrome que comprende
dos subregiones, una para el Ilanto caracteristico y retraso del lenguaje localizada en
5p15.3 y otra para el retraso mental severo y las dismorfias faciales en el 5p15.2. Se han
informado casos de pacientes sin el cuadro clinico tipico que sélo presentan el llanto
caracteristico y retraso mental leve, por lo que no siempre un dato aislado puede asegu-
rar el diagndstico siendo imprescindible la realizacién de estudio genético.

Por tratarse de un pretérmino con bajo peso neonatal con rasgos dismoérficos no defi-
nitorios de ningun sindrome en concreto fue el tipo de llanto lo que orienté hacia el diag-
néstico.

La evolucién del paciente ha sido favorable en todo momento con curva ponderal
ascendente y regulacién homeostatica adecuada, lo que ha permitido su alta del hospi-
tal.

Posiblemente el retraso pondoestatural y los rasgos tipicos de esta patologia se esta-

bleceran posteriormente.

™~
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0-21.- RECIEN NACIDO CON
TUMORACION LATEROCERVICAL

Sanchez Cano. M*D.: L6épez Gonzalez, V.; Martinez Villalta, E.C.

Servicio de Pediatria. Unidad de Neonatologia. Hospital Universitario Virgen de la

Arrixaca.

INTRODUCCION: La torticolis congenita neonatal es mayoritariamente secundaria a
fibromatosis colli. Esta consiste en un proceso tumoral por proliferacién fibrosa a nivel
del esternocleidomastoideo. Se estima una incidencia del 0.4 % con edad de aparicion
entre la segunda y cuarta semanas de vida. Se preconizan como factores de riesgo, el

parto de nalgas, madres primiparas y la instrumentacién.

CASO PROBLEMA: Recién nacido de 1 7 dias de vida que consulta en urgencia infan-
til por tumoracién laterocervical izquierda. Entre sus antecedentes personales destaca el
parto instrumentado con férceps y un expulsivo dificultoso. En la exploracién fisica se
aprecia tumoracién en regi6n lateral izquierda de cuello de 2 x 3 cm, de consistencia
dura, adherido a planos préximos sobre el esternocleidomastoideo y doloroso a la pal-
pacion, con piel suprayacente sin signos inflamatorios. El resto de la exploraci6én fue rigu-
rosamente normal. En la ecografia se observa una masa soélida, ovalada, de contornos
bien definidos, anterior a vasos, de 1.38 x 2.92 x 3 cm, con vascularizacién en su inte-
rior; presenta 2 pequefias calcificaciones intratumorales y no se visualiza el esternoclei-

domastoideo subyacente. Se acompafia de pequefias adenopatias.

DISCUSION: Si bien la torticolis congenita neonatal es un proceso frecuente, cuan-
do se acompafia de tumoracién de grandes dimensiones hace necesario el empleo de
examenes complementarios para establecer el diagndéstico diferencial con tumoraciones
de otra etiologia como quistes branquiales, linfadenopatias, linfosarcomas, rabdomiosar-
comas y fibrosarcomas entre otros. El examen complementario mas usual es la ecogra-
fia. Cuando ésta no es concluyeme, como ocurre en nuestro caso, es preciso acudir a la

PAB para el diagnéstico definitivo.
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0-22.- MORTALIDAD EN RECIEN NACIDOS
DE MUY BAJO PESO

Pérez Canovas C; Bosch V; Benavente Garcia J.J; Martinez Garcia S.

INTRODUCCION: Los recién nacidos de muy bajo peso (RNMBP) (<1500 g) contri-
buyen en gran medida a la mortalidad neonatal e infantil, dependiendo en gran medida
de la calidad de los cuidados perinatales recibidos por lo que la incidencia de mortali-

dad ha disminuido con el progreso de los cuidados intensivos neonatales.

OBJETIVOS: Conocer la incidencia de mortalidad global y por grupos de edad gesta-
cional y peso, asi como establecer factores protectores o agravantes. Comparar resulta-
dos con estudios nacionales (Estudio SEN 1500) y regional (tesis doctoral realizada en
afio 88-91), ambos en RNMBP.

METODOLOGIA: Estudio prospectivo longitudinal de cohorte de RNMBP asistidos en
HUVA en el periodo comprendido entre enero 2002 y diciembre 2003. Se recogieron 58
items por cuestionario validado por la Sociedad Espafiola Neonatologia (SEN) y se meca-
nizaron los datos exportando al paquete estadistico SPSS 11.0. Para cada variable se cal-
culdé la media y desviacion estdndar. Se compararon variables asociadas a mortalidad uti-
lizando la t de Student para variables independientes y la chi cuadrado para las depen-

dientes, aceptando una p < 0,05 como significacién estadistica.

RESULTADOS: Se configuré una muestra total de 1 71 RNBP (1,18% del total de naci-
mientos) con una franja de edad de 23-36 sem (29.3+2.32) y peso minimo de 550 g vy
méaximo de 1490 g (1147,32+257,12). El embarazo se consigui6 mediante FIV en el
16,2% de los casos, se administré corticoides prenatales en 71,9% de los casos, el 68,8%
de los casos la finalizacion de la gestacion fue mediante cesarea. La incidencia global de
mortalidad fue del 26,8% siendo la causa principal de mortalidad las infecciones
(53,1%). No se encontraron diferencias significativas respecto al aumento de mortalidad
en relacion al sexo, administraciéon prenatal de corticoides o el parto mualtiple, si exis-
tiendo disminuciéon mortalidad con significacion estadistica en aquellos en los que la via
de finalizacion del parto fue por cesarea (OR: 2,33). El resultado del indice CRIB fue
mayor en los éxitus (4.20%£1.95) que en los vivos (1.29+1.26) con diferenciacion estadis-
tica. No se encuentran diferencias en cuanto a intervenciones perinatales ni en el
momento del nacimiento con el estudio SEN 1500, asi como tampoco en mortalidad glo-
bal o por subgrupos de peso al nacimiento. Aumento claro en técnicas de reproduccién
asistida o ceséareas respecto al estudio regional de hace 15 afios. Disminuci6én clara en la
mortalidad de la mayoria de subgrupos de edad gestacional exceptuando los nacidos con

< 26 sem, en los que la mortalidad sigue siendo extremadamente alta.
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DISCUSION: Cohorte de RNMBP de caracteristicas similares a las obtenidas en estu-
dios nacionales de poblacién similar en cuanto a subdivisién por edades gestacionales e
intervenciones perinatales. Claras diferencias en aumento de reproduccién asistida y
cesareas respecto a una poblacién similar regional de hace 15 afios. No mejoria en la
mortalidad regional de los < 26 sem, siendo esta también mayor que la media nacional,
aunque si en edades gestacionales superiores que se igualan a los resultados nacionales.
La infecciéon es la primera causa de mortalidad, responsable de la mayoria de los falleci-
mientos, sobre todo en edades gestacionales bajas. Riesgo relativo de mortalidad nota-
blemente superior si la finalizacién del parto es por via vaginal. El indice CRIB se ha defi-

nido como fiable en la predicciéon de la mortalidad en nuestra cohorte.

0-23.- ENTEROCOLITIS NECROTIZANTE:
EXPERIENCIA EN 10 ANOS

Susmozas I.. Conesa L, Lépez V., Aglera JJ., Alcaraz JL., Bosch V. Servicio de Pediatria.

H.U. Virgen de la Arrixaca

INTRODUCCION: La enterocolitis necrotizante (ECN) es la emergencia gastrointesti-
nal mas frecuente en la poblaciéon neonatal, con una mortalidad del 20-40%. Algo mas
de la mitad de los casos requerirdn tratamiento quirdrgico. Nuestro propdsito en este

estudio descriptivo es analizar el manejo en nuestro hospital en los Ultimos diez afios.

MATERIAL Y METODOS: Revisamos los pacientes con diagn6stico de ECN en nues-
tro hospital en los Gltimos diez afios (N=24). Para ello recogemos los datos concernien-
tes al paciente en cuanto a edad gestacional (EG), peso al nacimiento (PN), fecha de diag-
néstico de ECN, estadio preoperatorio de ECN (seglun criterios modificados de Beil, mal-
formaciones asociadas, presencia de ductus y patologia pulmonar concomitante.
Asimismo recogemos los parametros hemodinamicos (TAM, FC), respiratorios (FR, Fi02,
Sat02, necesidad de NO, necesidad de VAFO) y gasométricos (pH, pC02, HCO03) asi

como la diuresis y la necesidad de drogas vasoactivas.

RESULTADOS: Como se muestra en nuestra serie la ECN es una entidad con una ele-
vada mortalidad (70,8%). La EG media al diagndstico es de 29,04 semanas de gestacién
(SG), con una desviacién tipica (DT) de 4,2 (rango 24-40), siendo 60% de los casos igual
o menor a 28 SG. El peso de los afectados presentd una media de 1164g con una DT de
6029 (rango 620-3060). La media de dias de vida al diagnéstico de ECN fue de 14,1 dias,
(DT 10,5, rango 3-45), siendo el 50% de los casos diagnosticados en la primera semana
de vida. Doce de nuestros pacientes se consideraron subsidiarios de tratamiento quirar-

gico, de ellos en 3 se realizé laparotomia de forma primaria y en otros 3 se practicé un
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drenaje peritoneal (1 como tratamiento previo a la cirugia y en 2 como tratamiento defi-
nitivo). Los 6 pacientes tratados quirdrgicamente fueron exitus. En los 6 restantes no se
Illeg6 a hacer ningun tratamiento debido a la gran inestabilidad clinica y/o a los graves
problemas de base afiadidos. No se ha observado relacion significativa entre la EG o peso

con la gravedad de ECN.

CONCLUSIONES: La ECN es una entidad de alta mortalidad en nuestro servicio pese
a tratamiento quirGrgico adecuado.

Es necesario establecer criterios s6lidos para la realizacion de forma primaria bien de
drenaje, bien de laparotomia en los casos mas graves.

Estos criterios deben basarse tanto en la situacién clinica del paciente como en sus

datos analiticos preoperatorios.

0-24.- SINDROME DE JOUBERT Y OCULO-CEREBELO-
RENAL: DOS CARAS DE LA MISMA MONEDA

Susmozas J., Aguera JJ.,, Bosch V., Sanchez Solis M. Servicio de Pediatria. H.U. Virgen de

la Arrixaca.

INTRODUCCION: la presentacién clinica de los nifios con el sindrome de Joubert
pueden incluir elementos tan inespecificos como hipotonia, ataxia y retraso en las adqui-
siciones psicomotoras. Los sindromes cerebelo-6culo-renal se heredan con una herencia
autondmica recesiva caracterizados por la asociaciéon variable de malformaciones del
cerebro, cerebelo, ojo y rifion, y ocasionalmente en otros 6rganos como el higado.

Presentamos un caso neonatal que podria corresponder a uno de estos sindromes.

CASO CLINICO: Presentamos el caso de un neonato que presenta convulsiones en el
primer dia de vida y sindrome hipoténico. Entre los antecedentes familiares destacan un
origen marroqui, con tres hermanos fallecidos en la edad de lactante (2 hombres y 1
mujer), sin aportar mas informes. Los padres son primos de primer grado. Entre los ante-
cedentes personales no hay nada a destacar. Se trata de un neonato de 16 horas de vida
remitido a nuestro servicio por convulsiones neonatales controladas con fenobarbital y
fenitoina y sindrome hipoténico. En la exploracion fisica destaca hipotonia axial y de
miembros, asi como una escasa respuesta a estimulos y ausencia de reflejos osteo-tendi-
nosos. Desde el primer dia de vida se constata una alternancia en el patrén respiratorio,
presentando fases de bradipnea intercaladas con fases de polipnea. Desde el tercer dia

de vida destaca una insuficiencia renal de origen renal que se soluciona con apoyo diu-
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rético. Entre las exploraciones complementarias realizadas se constata en la RMN cere-
bral una hipoplasia de vermis cerebeloso sin llegar a ponerse de manifiesto el signo de
la muela, asi como un patrén de agiria-paquigiria. Las pruebas realizadas (aminoacidos
y acidos organicos en sangre, orina y liquido cefalorraquideo, sulfitest, actividad de bio-
tinidas y SAICAR) fueron normales. Asimismo, en la ecografia renal se pone de manifies-
to una displasia multiquistica de ambos riflones. En el examen oftalmolégico es diag-
nosticado de distrofia macular retiniana, siendo todo ello compatible con el diagnostico

de sindrome de Joubert. Cariotipo XY normal, pendiente de busqueda de

CONCLUSIONES:

Se deben realizar futuros estudios para establecer las bases moleculares diferenciales
entre los distintos grados del espectro Joubert.
Se debe tener en cuenta el sindrome de Joubert entre los diagnésticos iniciales en los

casos de hipotonia de presentacién neonatal.

0-25.-ESTUDIO DE LA COLESTASIS NEONATAL EN HUYA

Vives Pinera, |; Cidras Pidre, M; Bosch Jimenez, V.
Unidad de Neonatologia y Cuidados intensivos neonatales.

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia.

OBJETIVO: Analizar la colestasis neonatal en nuestro hospital en los Gltimos nueve
afios, determinando su frecuencia, etiologia, factores implicados en su aparicién grave-

dad y evolucién.

METODOS: Estudio descriptivo y analitico retrospectivo (1995-2004) longitudinal de
todos los casos de colestasis neonatal del Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Se
incluyen en el estudio 28 neonatos ingresados que fueron diagnosticados de colestasis
de etiologia no filiada. Se recogieron datos personales, familiares, exdmenes comple-

mentarios, tratamientos y enfermedades que pudieran estar relacionados.

RESULTADOS: En el Gltimo afio se ha disparado la incidencia hasta un 35% del total.
En nuestra poblaciéon la colestasis es mas frecuente en varones, prematuros por debajo
de 36 SG y menos de 1.500g. (EG media 31 SG y PN: 1.406 g). En la mitad de los casos
la etiologia fue de origen multifactorial no aclarada. De todos las variables estudiadas se
encontré diferencia estadisticamente significativa entre los pacientes que presentaron
sepsis y los que no. También se encontré una correlacién entre los dias de ayuno, dias
de nutricién parenteral total (NPT) y retraso en la introduccién de la alimentacién ente-

ral con la gravedad de la colestasis.

L)
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CONCLUSION: El creciente nimero de casos de colestasis en los Gltimos afios podria
estar relacionado con el incremento de prematuros, su consiguiente coomorbilidad y el
mayor uso de terapias como la NPT, ventilacién mecéanica, etc. En nuestro estudio la pri-
mera causa de colestasis en el recién nacido es de origen multifactorial secundaria a
nutricion parenteral, ayuno, prematuridad, infecciones etc. La sepsis es el Unico factor
que implica una mayor duraciéon y una aparicion méas precoz de la colestasis. En nues-
tros pacientes el tratamiento con acido ursodesoxicdélico no redujo la duracién ni la gra-

vedad de la colestasis.

0-26.- PROGRAMA DE TRANSPORTE NEONATAL DE LA
REGION DE MURCIA, PRIMERAS IMPRESIONES DE UNA
BREVE EXPERIENCIA.

Mula Garcia JA, Solano Navarro C, Montero Cebridan T, Romero Egea M J, Soriano Ibarra
JF; Espin Lépez J.M. y Lépez Soler JA. Servicio de Pediatria. Hospital Rafael Méndez.

Lorca.

En el mes de Enero de 2.006 se puso en marcha el programa de transporte neonatal
de la Regi6on de Murcia (TRANSNEOMUR), tras un programa de actualizacién orientado
a los profesionales de los hospitales comarcales y la correspondiente formacién del per-
sonal de los equipos de 061; aunque tanto el tiempo transcurrido desde su puesta en
marcha como el nimero de casos es alun escaso, consideramos que si puede ser sufi-
ciente para destacar algunas de las incidencias ocurridas a fin de mejorar las actuacio-
nes. Se ha revisado todos los casos que han precisado transporte neonatal hasta junio,
destacando entre otros aspectos el excesivo tiempo transcurrido desde la puesta en mar-
cha hasta la llegada al hospital emisor, la falta de compatibilidad entre el material de los
equipos de transporte y los del hospital que demanda el traslado, incrementando aln
méas la demora y el gasto del transporte, y a veces una cierta desconfianza de los equi-

pos de traslado hacia el personal de guardia de los hospitales comarcales .

0-27.-ENFERMEDAD INVASIVA POR STREPTOCOCO
PYOGENES EN DOS NINAS DEL MISMO COLEGIO

Montero Cebrian, MT; Romero Egea, MJ; Nufiez Trigueros, ML; Solano Navarro, C; Mula
Garcia, JA; Soriano Ibarra, JF; L6pez Soler, JA. Servicio de Pediatria. Hospital Rafael

Méndez. Lorca.

INTRODUCCION: el Streptococo pyogenes es un gram positivo habitualmente res-
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ponsable de patologias banales como faringoamigdalitis e infecciones de piel, pero oca-
sionalmente puede provocar cuadros graves.

La infeccién se produce por contagio directo, a través de inhalaciéon de gotitas respi-
ratorias, favorecida en situaciones de hacinamiento.

Durante los ultimos afios se ha producido un aumento de la incidencia de infeccio-
nes graves, planteandose la hip6tesis de la emergencia de una cepa méas virulenta ( espe-
cialmente los serotipos M1 y M3), favorecida por la existencia de portadores asintomati-
cos.

Se describen dos casos de enfermedad invasiva por Strepcococo pyogenes en dos

nifias con contacto estrecho en el colegio.
CONCLUSIONES: la importancia de estos dos casos clinicos reside en el escaso ries-

go de desarrollar enfermedad invasora por este germen en nifios sin patologia subyacen-

te y la rareza de los cuadros secundarios.

0-28.- CRIPTOSPORIDIOSIS EN PACIENTE
INMUNOCOMPETENTE

Chicano Marin Francisco I, VAzquez Gomis RM, Caflavate Gonzalez C, Carmona Valera

J A, lzquierdo Fos I, Rubio Pérez J,Vazquez Gomis C, Pena Lamela F, Puentes de Armas

D.

Servicio de Pediatria. Clinica Virgen de laVega. Murcia.

INTRODUCCION: La Criptosporidiosis es una causa poco frecuente de diarrea en
nuestro medio. Esta producida por el Cryptosporidium parvum, un protozoo coccidiano,
que se ha hallado en diversos huéspedes, incluidos mamiferos, pajaros y reptiles.

Los ooquistes son la forma infecciosa y se excretan por las heces, pudiendo produ-
cirse el contagio de persona a persona, a partir de animales y a través de aguas de con-
sumo y de bafio contaminadas, pues es resistente a la cloracion.

La manifestacion mas frecuente es la diarrea acuosa no sanguinolenta, autolimitada
en pacientes inmunocompetentes, de unos 10 dias de duracién que suele acompafiarse
de vomitos, fiebre, dolor abdominal célico, anorexia, perdida de peso y fatiga.

La deteccién de ooquistes en el examen microscépico de las heces es diagnostica, sin
embargo no se detecta en el examen parasitolégico sisteméatico y hay que pedir al labo-
ratorio que lo busque especificamente.

El tratamiento en pacientes inmunocompetentes es de soporte, con reposicion de
liguidos y electrolitos. En algunos casos precisa fluidoterapia intravenosa y soporte nutri-

cional.
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CASO CLINICO: Escolar de 9 afios que acude por fiebre y vémitos incoercibles de un
dia de evolucién. Refiere anorexia habitual con habito alimentario muy selectivo y varios
ingresos previos por vomitos, ademas esta en estudio por pubertad precoz. No presenta
otros antecedentes personales ni familiares de interés. La semana antes estuvo en un
camping donde se hubo un brote de gastroenteritis.

Desde el ingreso permanece afebril, pero comienza con deposiciones liquidas, en
gran numero, sin sangre ni moco y con persistencia de los vémitos que limitan la inges-
ta oral. En la analitica presenta un hemograma con 11050 leucocitos ( 85% N 7 % L) con
serie roja y plaquetaria normales, PCR 1,8, bioquimica normal, inmunoglobulinas nor-
males, serologia celiaca negativa y estudio de heces con digestién normal, ausencia de
sangre y coprocultivos, paréasitos, virus en heces y toxina de clostridium dificile negati-
vos. Ante la evoluciéon térpida de cuadro se traté con Racecadotrilo y finalmente dieta
sin lactosa. Tras 12 dias de ingreso fue dada de alta tras 2 dias asintomatica Sin embargo
vuelve a ingresar a las 24 horas por reagudizacién del cuadro con malnutricién impor-
tante y deshidratacién leve. Para entonces ya sabiamos que era una criptosporidiosis,
pues se habia solicitado su estudio poco antes de alta. Tras corregir la deshidratacién se
inicié alimentacién parenteral periférica, pues el estado de malnutricion y la mala tole-
rancia oral, asi lo indicaban. Se mantuvo con parenteral durante 4 dias hasta que pudo

ingerir alimentos y fue dada de alta con soporte nutricional.

COMENTARIO: La criptosporidiosis es una causa infrecuente de diarrea en nuestro
medio. Sin embargo debe tenerse en cuenta en aquellos casos de diarrea prolongada y
se debe solicitar su estudio al laboratorio de forma especifica, pues no se detecta en el

estudio parasitolégico sistematico.

Q-29.- ECHINOCOCCOSIS CARDIOPULMONAR

Valverde J, Ferndndez JJ, Gonzéalez EJ, Gutierrez JD, Contessotto C, Diez P.

Servicio de Pediatria. Hospital los Arcos. Santiago de la Ribera (Murcia).

INTRODUCCION: La echinococcosis o hidatidosis es una zoonosis producida por
Echinococcus granulosus al ingerir el hombre sus huevos a través de agua o alimentos
contaminados o tras contacto intimo con animales -canidos- infectados. Por la circula-
cién portal alcanzan el higado (80%) y pulmén (20%), aunque pueden alcanzar otros
6rganos via circulacién sistémica. La afectacién cardiaca ocurre infrecuentemente (<0.5-
2% de los casos). Presentamos un nifio con quiste hidatidico cardiaco y multiples quis-

tes pulmonares a nivel bilateral.
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CASO CLINICO: Paciente varén de 12 afios de edad, natural de Rumania, residente
desde hace afio y medio en Espafia. Motivo de consulta: fiebre, hemoptisis y dolor tora-
cico. Desde hace 2 meses presenta cuadro de dolor en hemitérax derecho, no pleuriti-
co, irradiado ni asociado a disnea o palpitaciones. Desde hace 15 dias refiere sensacion
distérmica. Exploracién fisica dentro de la normalidad. Examenes complementarios des-
tacables: eosinofilia periférica. Rx de térax y TAC toracico: multiples nodulos pulmona-
res de bordes bien definidos, con masa en campo pulmonar superior derecho con nivel
hidroaéreo. Ecografia hepéatica normal. Ecocardiografia: tumoracién sélida en ventriculo
derecho de base sésil adherido tabique interventricular. Serologia E.Granulosus positiva.
Tratamiento: quirdrgico de quiste cardiaco mediante toracotomia media y circulacién
extracorpdrea. Posterior exéresis mediante toracotomia axilar de quistes pulmonares.

Albendazol oral.

DISCUSION: La hidatidosis pulmonar es infrecuente, y la localizacién cardiaca ocu-
rre raramente. Los quistes pulmonares suelen cursar con tos, hemoptisis y/o dolor toréaci-
co. Los quistes cardiacos suelen ser un hallazgo casual, dado que los pacientes perma-
necen generalmente asintomaticos, aunque han sido descritos arritmias, disfuncién val-
vular, embolismos, etc. Casos descritos en la literatura revelan asociacién entre quistes
pulmonares y cardiacos, por lo que en estos pacientes esta indicado la realizacién de
ecocardiografia de rutina. La hidatidosis puede ser tratada medica o quirGrgicamente,
pero en muchos pacientes con multiples o inoperables quistes el tratamiento es dificil,
de mal pronéstico, con necesidad de retratamientos. El tratamiento de eleccién en los
casos de quistes cardiacos es la reseccion quirdrgica, dada el grave riesgo de complica-

ciones por su rotura.

0-30.- IMPACTO DEL CRIBAJE DE STREPTOCOCCUS AGA-
LACTIAE EN LA EMBARAZADA EN UNA UNIDAD DE NEO-
NATOLOGIA NIVEL I. ESTUDIO DE FACTORES DE RIESGO.

Fernandez JJ, Valverde J, Gonzéalez EJ, Gutiérrez JD, Contessotto C, Diez P.

Servicio de Pediatria. Hospital los Arcos. Santiago de la Ribera (Murcia).

INTRODUCCION: EI S. agalactiae o del grupo B (SGB) es el principal responsable
etiolégico de las infecciones neonatales graves. Su transmisién es vertical. La puesta en
marcha de cribajes sistematicos a las embarazadas para determinar su estado de porta-
dora ha supuesto un cambio en el manejo del recién nacido de riesgo. En nuestro hos-

pital desde Junio-2000 se realiza deteccién de SGB recto-vaginal a todas las gestantes en
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la semana 37, cuando acuden a estudio de bienestar fetal. El objetivo del presente estu-
dio ha sido determinar el impacto que ha supuesto este cribaje en nuestra Unidad de
Neonatologia, comparando era pre-cribaje y post-cribaje, y secundariamente intentar

identificar posibles factores de riesgo para la colonizacién.

MATERIAL Y METODOS: Estudio retrospectivo, analizando la base de datos de nues-
tra Unidad, durante los periodos 1998-1999 (pre-cribaje) y 2005-2004 (post-cribaje).
Hemos excluido para el analisis los partos prematuros (no existencia de cribaje) y aque-
llos no procedentes de nuestra area de influencia. Los datos analizados son: estado de
portadora para SGB (era post-cribaje), edad materna, n° de partos y raza. Para el analizar
el impacto en nuestra unidad hemos revisado los ingresos por riesgo infeccioso (se prac-
tica hemograma, férmula y PCR), y sepsis/meningis durante los 2 periodos de estudio.

Estudio estadistico utilizando SPSS 11.0, analizando tablas de contingencia con test de

para variables cualitativas y STATA 7.0 para el estudio de regresion logistica, utilizan-
do como variable dependiente el estado de portadora para SGB y como variables inde-

pendientes edad materna, raza y n° de embarazos.

RESULTADOS: Durante el bienio 1998-1999 hubo 1859 partos (1905 RNV). 111
(5.8%) tenian riesgo infeccioso y 13 (0.7%) neonatos ingresaron por sepsis/meningitis.
Durante el bienio 2004-2005 el n° de partos fue de 2550 (2568 RNV). 6 neonatos (0.2%)
ingresaron por riesgo infeccioso y 8 (0.3%) por sepsis/meningitis. En 4 el agente etiold-
gico fue el SGB (estado de portadora: 1 desconocido, 2 negativos -ambas de raza sud-
americana y multiparas-, 1 positivo con profilaxis antibiética anteparto incompleta).
Durante el bienio 2004-2005 hubo 2550 partos (24 gemelares, 16 mortinatos, 121 pre-
maturos y 92 no controlados en nuestro hospital). De los 2297 embarazos controlados
en 398 no se determiné SGB recto-vaginal, cobertura global del cribaje del 82.7%. El %
de realizaciéon de cultivo rectovaginal segun razas fue: 94.9% en espafiolas, 77.3% ori-
gen marroqui, 80.5% en ecuatorianas y del 91.5% en procedentes de paises del este. El
test fue positivo en el 16.2% (15.9% en espafiolas, 10.3% en marroquies, 34.1 % en ecua-
torianas y 6.2% en procedentes de paises del este.-p=0.01-). Segun el n° de embarazos
el test fue positivoen el 11.8% sifue 1, 19.1% si fue2 y 20.5 % si ?3 (p=0.04). Noencon-
tramos diferencias entre edad y positividad del test. En el anélisis de regresién logistica
ser de origen ecuatoriano supone un factor de riesgo para la positividad del test (OR 2.41,

IC95%:1.07-5.42; p=0.034).

CONCLUSIONES: La realizacién del cribaje antenatal ha supuesto un descenso dras-
tico en el n° de despistajes analiticos de infeccién bacteriana en nuestros neonatos.

Ademas encontramos un descenso en el n° de infecciones durante los 2 bienios analiza-
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dos. Ser de origen ecuatoriano y multipara (?3 embarazos) supone un factor de riesgo
para la colonizacién por SGB, de hecho durante el bienio 2005 en 2/8 sepsis, las madres
eran ecuatorianas multiparas con negatividad del cribaje en semana 37 y parto 3-4 sema-

nas después con transmision vertical al recién nacido.

0-31.- ¢ES UTIL LA PROTEINA C REACTIVA -PCR-
PARA LA ORIENTACION ETIOLOGICA DE
LAS GASTROENTERITIS AGUDAS?

Fernandez JJ. Valverde J, Gonzalez EJ, Gutiérrez JD, Contessotto C, Diez P.

Servicio de Pediatria. Hospital los Arcos. Santiago de la Ribera (Murcia).

INTRODUCCION: Los cuadros gastrointestinales son una causa frecuente de ingreso
hospitalario. El tratamiento suele ser dietético, aunque cuando la etiologia es enterobac-
teriana en enfermos de riesgo esta indicado tratamiento antibidtico. El objetivo del pre-
sente estudio es analizar la precisién y validez de la PCR para la orientacién etiolégica

de las gastroenteritis agudas en pacientes pediatricos.

PACIENTES Y METODOS: Analisis retrospectivo de las gastroenteritis ingresadas en
nuestro servicio durante los afios 2003-2005, comparando los niveles de PCR seglun el
resultado del coprocultivo: enterobacterias (salmonella 'y campylobacter) y un grupo con-
trol (coprocultivo negativo), y midiendo la validez de esta prueba. Se excluyen para el
analisis a aquellos pacientes con procesos de comorbilidad y aquellos sin determinacién

de PCR al ingreso.

RESULTADOS: Durante el periodo de estudio en nuestro Servicio ingresaron 1668
pacientes, de los cuales 294 (17.6% -1C95%:15.8-19.4) fue por gastroenteritis aguda. EI
30,6% -1C95%:25.3-35.9- fue causado por enterobacterias. Fueron evaluadas 83/90 del
grupo de enterobacterias y 138/204 del grupo control. Los valores de PCR para las ente-
robacterias (MediaxtSEM) fue de 9.78x0.76 vs 1.22+0.13 mg/dl para el grupo control
(p<0.001). Para un nivel de PCR ?2 mg/dl: S 90.4% (IC95%:82.1-95.0), E 79%
(1C95%:71.5-85.0), VPP 72.1% (1C95%:62.8-79.8), VPN 93.2% (1C95%:87.1-96.5),
Proporciéon FP 21.0% (1C95%:15.0-28.6), PFN 9.6% (1C95%:5.0-1 7.9), Exactitud 83.3%
(1C95%:77.8-87.6), Odds ratio diagnéstica 35.24 (1C95%:15.3-81.3), indice J deYouden
0.7, CPP o LR+ 4.3 (1C95%:3.09-5.99), CPN o LR- 0.12 (1C95%:0.06-0.24).

DISCUSION: La PCR es un parametro bioquimico atil para la orientacién etiolégica

de las gastroenteritis aguda, mientras esperamos el resultado del coprocultivo.
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0-32.-ESTUDIO DE LA INMUNIZACION Y
HOSPITALIZACION POR INFECCIONES RESPIRATORIAS EN
NINOS CON CARDIOPATIAS CONGENTAS.

Vives, I; Sorli, M; Espin, JM; Escudero, F; Navalén, M; Castro, F; Guia, JM.

Seccién de Cardiologia Pediatrica. Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia.

OBJETIVO: Evaluar la incidencia de infecciones respiratorias que precisaron hospita-
lizacién y la situaciéon vacunal en nifios menores de 24 meses afectos de cardiopatias
congénitas con repercusién hemodindmica, que recibieron inmunoprofilaxis con palivi-
zumab, describiendo los factores asociados, las medidas preventivas, la etiologia, evolu-

cién y comparandolas con otros estudios multicéntricos.

METODOS: Estudio epidemiolégico, descriptivo, observacional de cohorte y pros-
pectivo (Octubre 2004- Abril de 2005). Se incluyeron 38 pacientes con una edad media
de 4,5 meses y fueron seguidos mensualmente. Se recogieron variables sociofamiliares y
personales, coomorbilidad asociada, caracteristicas cardiol6gicas y quirargicas, asi como

el calendario vacunal.

RESULTADOS: Se incluyeron 38 pacientes de los cuales 6 (15,7%) eran sindrome de
Down. Ingresaron por infeccién respiratoria 7 (18,4%); 5 fueron diagnosticados de bron-
quiolitis (71,4%) y 2 de neumonia. Todas las bronquiolitis fueron VRS negativas y sélo se
aislé6 un germen como responsable de la infeccion (Serratia Marcensess) de probable ori-
gen nosocomial. Tan solo un caso preciso ventilacién mecéanica e ingreso en UCI| pedia-
trica y no hubo ningun éxitus debido a infeccién respiratoria. Destacar que cumplian el
calendario vacunal habitual y una inmunoprofilaxis correcta frente a virus respiratorio
sincitial (VRS) en un 97.4 %. Un 76,4% estaban vacunados frente a neumococo, mien-
tras que solo un 26,3% estaban vacunados frente al virus de la gripe y ninguno habia
recibido la vacuna de la varicela. Ninguno de los factores estudiados fue significativo
como factor de riesgo para la hospitalizacién, esto puede deberse al escaso nimero de

ingresos.

CONCLUSIONES: La inmunoprofilaxis frente al VRS fue efectiva en estos pacientes,
ya que muy pocos presentaron bronquiolitis, y en ningun caso fue VRS positiva. A pesar
de las recomendaciones, el porcentaje de vacunados frente al virus de la gripe alcanza
el 60% (superior al de otros estudios nacionales), siendo éste un agente importante en las

infecciones respiratorias en la poblaciéon infantil.
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0-33.-PAROTIDITIS CRONICA RECURRENTE

Sa4nchez Garcia M., Espejo Garcia R, Vazquez Garcia MD, Garcia Martinez L. vy

Garrote Diaz E.

C de Salud de Barrio Peral. Cartagena

La parotiditis crénica recurrente (PCR) se define como la inflamacién recurrente de la
glandula parotida uni o bilateral, con dos o mas episodios inflamatorios separados por
periodos de tiempo asintomaticos, sialografia caracteristica y sin enfermedad sistémica

acompafiante.

CASO CLINICO: Nifla de 6 afios de edad entre cuyos antecedentes destacan: posible
alergia a amoxicilina-clavulanico y faringoamigdalitis, otitis y catarros de repeticién.
Pendiente de la dosis de vacuna correspondiente a los 6 afios de edad (DTPa y TV).
Presenta durante el ultimo afio, 4 episodios de tumefaccion dolorosa laterocervical de
localizacion alternante. Dos de ellos febriles (1 semana de evolucién) y etiquetados de
adenoflemén con adecuada respuesta a tratamiento antibiotico y antiinflamatorio. En la
Gltima ocasién consulta en el centro de salud y presenta a la exploraciéon importante
tumefaccién de la zona subangulomandibular y cervical derecha que se extiende a
regiéon preauricular. Marcada hipersensibilidad al tacto con dolor a la palpacién. No
enrojecimiento ni calor. No se palpan adenopatias. No foco ORL, ni supuracién por el
conducto de Stenon. Exadmenes complementarios: Analitica: Amilasa 247 (VN 100). VSG
12. RX de térax normal. Mantoux negativo. Ecografia durante el episodio: pardétida dere-
cha aumentada de tamafio con imagenes hipoecoicas sugestivas de dilataciones de con-
ductos glandulares de tamafio maximo de 6 mm. No adenomegalias. Ecografia tras el
periodo agudo: paro6tida derecha de tamafio y ecogenicidad normal sin dilatacion signi-
ficativa de conductos intraparotideos, no litiasis, ni imagenes ocupantes de espacio salvo
alguna adenopatia sin caracter patolégico. Se aconseja sialografia que de momento es

rechazada por la familia.

COMENTARIOS: la PCR es una entidad poco frecuente en la edad pediatrica. Su his-
toria natural comienza en la etapa escolar con episodios agudos o subagudos de sialoa-
denitis seudotumoral unilateral o alternante. Durante los intervalos los pacientes estan
asintomaticos. Creemos conveniente su diagndstico porque aunque en la mayoria de
casos se produce la involucién espontanea en torno a la adolescencia, algunos evolu-
cionan a parotiditis crénica del adulto. Aunque la sialografia es la técnica diagno6stica por
excelencia, se plantea la validez la ecografia dada la inocuidad de la misma. Aunque su
sensibilidad es muy inferior, podria ser Gtil en el seguimiento de la PCR dada la benigni-

dad de la entidad.
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0-34.- ESTABLECER LA EXISTENCIA DE DIFERENCIAS SIG-
NIFICATIVAS ENTRE EL CALCULO DE LA PROPORCION DE
OBESIDAD UTILIZANDO EL PARAMETRO IMC COMPARA-
DO CON LA PROPORCION OBTENIDA USANDO IMCY
PLIEGUE TRICIPITAL EN LOS NINOS DE 6-14 ANOS DE
CIEZA ADSCRITOS AL CENTRO DE SALUD.

Camara Palop J.*, Cantero Carbonero |. ***, Carrillo Burgos M.J. *** Salmerén Alvarez

J. **** Valverde Jiménez, R. **** Ruiz Rios M.J. **, Centro de Salud Cieza. Gerencia
Atencién Primaria de Murcia. Area VI.

* Pediatra, ** Medico de Familia, *** Residente Medico de Familia, **** Enfermera.

JUSTIFICACION: Una de las principales dificultades para evaluar la magnitud del
exceso de peso en Pediatria, es la disparidad de criterios para graduarlo, lo que se refle-
ja en los diversos trabajos o estudios realizados. El indice de masa corporal (IMC) es el
parametro mas usado en Atenci6n Primaria, en la practica clinica para el diagnéstico de

obesidad.

OBJETIVO: Realizar un estudio comparativo calculando la proporcién de obesidad
en la poblacién infantil de Cieza de 6-14 afios adscrita al Centro de Salud, utilizando
como parametro diagnoéstico exclusivo el IMC y compararlo con la frecuencia obtenida

en la misma poblacién utilizando IMC y la medicién del pliegue tricipital (PT).

METODO: De una poblacién de 3.165 nifios de 6-14 afios registrados en el progra-
ma Oficina Medica Informatizada- Atencién Primaria (OMI-AP), se estudia una muestra
aleatoria de 365 nifios con un riesgo alfa de un 5%, un nivel de confianza del 95% y una
prevalencia previsible del 50%. Criterio de exclusién, aquellos procesos que puedan des-
encadenar obesidad 2°. Del total de la muestra acuden 294, 4 son excluidos, resultando
un total de 290 nifios. El trabajo de campo se realizé durante los tres primeros meses del

afio 2006. Se procede a pesar y tallar en una bascula con tallimetro marca Seca, con una
precision de 100 grs. y 0,1 cm respectivamente. El PT se mide con plicémetro modelo

Holtain Skinfold Caliper ejerciendo un presiéon constante de 10 grs./mm” y con precision
de 0,2 mm. Tras el céalculo del IMC, los datos obtenidos son comparados con las tablas
percentiladas del estudio Enkid para IMC y PT por edad y sexo. Hemos utilizado criterio

diagno6stico de obesidad IMC y PT> P 95 en un caso y en el otro IMC> P 95.
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RESULTADOS: Tras un analisis estadistico consistente en una distribuciéon de fre-
cuencias de las variables y una comparacién de proporciones con test de chi-cuadrado
de Pearson en muestras independientes y con un test de McNeman en muestras aparea-
das, obtenemos los siguientes resultados: teniendo en cuenta el IMC y PT la frecuencia
de obesidad es de un 15.52% y utilizando como pardmetro Unico el IMC obtenemos una

frecuencia de obesidad de 16.90%, no encontrandose diferencias significativas.

DISCUSION: Consideramos que el IMC usado como parametro Gnico para identifi-
car la obesidad es totalmente valido para la realizacién de estudios de campo. Creemos
necesario la elaboracién de un protocolo consensuado que homogeneice y marque las
directrices a seguir, simplificando a efectos préacticos los estudios de campo sobre obesi-
dad, facilmente realizables en Atenci6on Primaria. Hemos utilizado las tablas percentila-
das del estudio Enkid por ser las Unicas tablas nacionales que reflejan el P 95 para el PT.
El manejo del plicémetro para la medicién del pliegue subcutaneo, entrafia la dificultad
de requerir entrenamiento y experiencia, como se demuestra en el presente estudio no
seria necesario su uso para realizar estudios epidemioldgicos, al no encontrarse diferen-
cias estadisticamente significativas entre la proporcién de obesidad obtenida con IMC y

PT y la obtenida con el uso exclusivo del IMC.

0-35.- PROPORCION DE SOBREPESO Y OBESIDAD
EN LA POBLACION DE 6-14 ANOS DE CIEZA ADSCRITA AL
CENTRO DE SALUD.

Céamara Palop J*, Carrillo Burgos M.l.***. Cantero Carbonero J.*** Salmer6n Alvarez J.

**%%*  Ruiz Rios M.J. ** Guirao Manzano J.L. **, Centro de Salud Cieza. Gerencia
Atencién Primaria de Murcia, Area VI.

*Pediatra, ** Médico de Familia, *** Residente Médico de Familia, **** Enfermera.

JUSTIFICACION: La obesidad infantil constituye un importante problema sanitario
debido a su elevada frecuencia, a su papel como factor de riesgo de multiples patologi-
as, al riesgo de perpetuarse en época adulta y por ejercer una influencia negativa en el

desarrollo psicosocial del nifio.

OBJETIVO: Conocer la proporciéon de obesidad y sobrepeso en los nifios de 6-14 afos
de Cieza adscritos al Centro de Salud, considerando criterio de exclusién aquellos pro-

cesos que puedan desarrollar obesidad secundaria.
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