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Estimados compafieros:

En primer lugar deseamos agradecer a los ponentes de la XXXI Reunion de la
Sociedad en Cartagena su aportacion cientifica, de enorme interés y calidad, y también
agradecer a los asistentes su gran participacion en las jornadas celebradas. Hemos teni-
do el honor de contar con la presencia, durante los dos dias de la reunién, del Profesor
Alfonso Delgado, Presidente de la AEP, y también de expertos en vacunas y en neumo-
logia pediatrica, ademas de un jurista de reconocido prestigio como D. Ricardo de
Lorenzo, quién nos alerté sobre diversos problemas legales del ejercicio de la pediatria
y acerca de los nuevos derechos y deberes de los pacientes y su regulacion por la ley
41/2002 de autonomia del usuario, especialmente en referencia al tema del menor
maduro.

Pudimos disfrutar ademas de la dilatada historia de una Cartagena milenaria, del
folclore y gastronomia de la comarcay a ello se uni6 el acto social de clausura en el que
fue nombrada como socio de honor de esta Sociedad la primera mujer pediatra de la
region, D* Pilar Ledn de Miras, junto a o otros pediatras cartageneros como D. Luis
Gimeno Muntadas y D. Francisco Pefalver Roca, e igualmente recibieron este nombra-
miento, a titulo postumo, nuestros queridos comparfieros Maria Angeles Alonso Garcia y
Damian Lopez Lorente. En homenaje a ellos actud, tras la entrega de los premios y diplo-
mas, la Coral CartagoNova.

Consideramos que este foro anual, ademas de otros eventos cientificos celebra-
dos a lo largo del afio, deberian servir de punto de encuentro de los que ejercemos la
profesion pediatrica de la regidon de Murcia, dando a nuestro quehacer diario y a nues-
tra profesion la calidad y dignidad que se merecen.

El préximo afio tendra lugar a primeros del mes de junio, en Murcia, el 54°
Congreso Nacional de la Asociacion Espafiola de Pediatria, y esperamos que su organi-
zacioén, asi como vuestra participacion y asistencia al mismo, dejen constancia de la
importancia y el buen saber hacer de la Pediatria murciana.

La Junta Directiva de la SPSE
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ASCITIS COMO MANIFESTACION
CLINICA DE TUBERCULOSIS ABDOMINAL

MONTERO CEBRIAN, MT; Sanchez Lopez, MP; Alfayate Miguélez,S; Solano Navarro,
C; MulaGarcia, JA; Soriano Ibarra, JF; Lopez Soler, JA.
Hospital Rafael Méndez, Lorca.

INTRODUCCION: Latuberculosis (TBC) abdominal es una enfermedad excepcional
en nuestro medio, estando practicamente confinada a paises en vias de desarrollo.

Presentamos el caso clinico de un nifio inmigrante con esta patologia.

CASOCLINICO: Varén de 4 afios, de origen marroqui y residente desde hacia 15 dias
en Espafia, que consulté por distension abdominal progresiva de dos meses de evolucion,
sin referir otra sintomatogia.

En los antecedentes personales solo destaca ia ingesta de leche no pasteurizada en
Marruecos.

A la exploracion presenta afectacion del estado general con adecuada nutricion y
coloracion. Se palpan adenopatias laterocervicales, submandibulares y supraclavicular
derecha. El abdomen era globuloso, distendido, sin visceromegalias, con matidez en
flancos y aumento de revascularizacion cutanea. Resto de exploracion sin hallazgos.

Entre los examenes complementarios se realiz6 hemograma y bioquimica que fueron
normales con VSG elevada y aumento policlonal de IgG. La ecografia y TAC abdominal
mostraron multiples adenopatias mesentéricas. La aspiracion de liquido ascitico presen-
taba un frotis inflamatorio con cultivos negativos y ADA elevado. El Mantoux fue positi-
vo, por lo que ante la sospecha de TBC abdominal, se inicia tratamiento antituberculo-
so. Posteriormente se confirma con el aislamiento de Mycobacterium Bovis en cultivo de
Lowestein de contenido gastrico.

La evolucion clinica ha sido buena con mejoria del estado general y disminucion
progresiva de la ascitis.

DISCUSION: A pesar de que la TBC abdominal por Mycobacterium Bovis es extre-
madamente rara en nuestro medio, es una patologia a considerar en la valoracién clini-
ca de todo nifio inmigrante procedente de areas con alta prevalencia de TBC.
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ENCEFALOPATIA EPILEPTICA NEONATAL
CON EVIDENCIA VIDEO-ELECTROENCEFALOGRAFICA:
DILEMA DIAGNOSTICO Y TERAPEUTICO

ESCUDERO RODRIGUEZ N, Alarcén Martinez H, Benavente Garcia JJ, Puche Mira A,
Rodriguez Costa T, Fernandez Casas C.

Seccion de Neuropediatria. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Virgen de la
Arrixaca.

INTRODUCCION: La epilepsia neonatal representa la punta de un iceberg fisiopato-
génico de dimensiones desconocidas, que al asociar en el electroencefalograma (EEG)
un patron de paroxismo-supresion permite sospechar un mal prondstico, obligando a
establecer un complejo protocolo diagndstico.

CASO CINICO: Recién Nacido que ingresa en la Unidad Neonatal con 15 horas de
vida por crisis con-vulsivas. Antecedentes familiares sin interés. Embarazo y parto nor-
males. Ingresa con severa depresion neurolégica, hipotonia y ausencia de reflejos arcai-
cos y exploracion general normal. No responde a las diferentes pautas farmacoldgicas
anticonvulsivas, apareciendo en el EEG un patrén de paroxismo-supresion y desarrollan-
do rapidamente una severa encefalopatia, asociada a un déficit de termorregulacién con
hipertermia persistente, sin clinica ni analitica séptica. Los exdmenes complementarios
son normales, exponiendo los diferentes pasos de la investigacion complementaria rea-
lizada. El EEG inicial da paso a un trastorno paroxistico generalizado con predominio en
hemisferio derecho, configurandose clinicamente como una epilepsia refractaria con
manifestacion de crisis tonico-clénicas generalizadas y tonico-axiales, cuyo fenotipo se
muestra en el registro video-EEG. Establecemos como hipétesis diagndstica la definicion
sindrémica de una Encefalopatia Epiléptica Severa Neonatal, con patrén EEG de
Paroxismo-Supresion que junto al fenotipo clinico configura un Sindrome de Ohthara
criptogénico.

DISCUSION: El EEG con patron paroxismo-supresion en el periodo neonatal puede
traducir la expre-sion neurofisiolégica de una epilepsia severa neonatal, que en depen-
dencia de la mani-festacion ictal asociada puede configurar un Sindrome de Ohthara con
etiologia criptogénica en el 50% de las ocasiones, si bien es obligado desarrollar una
compleja investigacion diagndstica. Habitualmente la respuesta a los diferentes trata-
mientos empleados es escasa.
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SINDROME DE HIPOTONIA NEONATAL:
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

ALEMAN LORCA F., Alcaraz JL, Puche A., Guillen E, Domingo R.
Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca.

INTRODUCCION: El neonato hipoténico supone un reto diagndstico, siendo muy
amplias las posibilidades etiolégicas.

CASO CLINICO: Recién nacido que ingres6 por prematuridad (34+4). Antecedentes
familiares: madre, 40 afios, fumadora e hipertensa. GAV: 3-0-3 (hermanos sanos). Padre:
47 afos. Hipotiroidismo primario autoinmune. Polimialgia reumatica. No consanguini-
dad. Antecedentes personales: Embarazo controlado, hipertension controlada. Serologia
normal. Ecografia prenatal (3’ trimestre): CIR, polihidramnios, edema subcutaneo crane-
al, escasa reactividad fetal. Parto: cesarea por gestosis, CIR y presentacion podalica.
Apgar: 6/8, precis6 reanimacion con 02. Exploracion fisica al nacimiento: Peso: 1.725
gr (P3), Talla: 46 cm (P50) PC: 32 cm (P50), facies inexpresiva, leve blefarofimosis, pabe-
llones auriculares displasicos de implantacion baja, microrretrognatia, boca en "V"
invertida, edema en cuello y nuca. Genitales externos femeninos inmaduros. Actitud en
libro abierto con actividad espontanea y respuesta a estimulos disminuidas. Hipotonia
generalizada, llanto débil, reflejo Moro incompleto y resto de reflejos arcaicos negativos.
Sindactilia cutanea parcial 2°-3° dedo del pie izquierdo Exploraciones complementarias:
screening metabolico, hormonas tiroideas y creatinquinasa normales. Ecografia cerebral
y RNM craneal normales. Electromiograma normal.. Electroencefalograma: dudosos sig-
nos irritativos en region temporal izquierda. Acidos orgéanicos en orina alterados.
Cariotipo 46 XX normal. Estudio genético: patron de metilacion anormal, compatible con
Sd. Prader-Willi.

DISCUSION: Es importante considerar en el diagnostico diferencial de la hipotonia
neonatal la posibilidad del Sd. de Prader-Willi, ya que el fenotipo caracteristico aparece
mas tardiamente. Un diagndstico precoz nos permite conocer la historia natural de la
enfermedad, anticipar las posibles complicaciones asociadas y proporcionar correcto
asesoramiento genético a la familia.
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DISFAGIA CONGENITA.
A PROPOSITO DE UN CASO CLINICO

MARTINEZ GARCIA S., Ortega Bernal G.
Hospital Virgen de La Arrixaca

INTRODUCCION: Existen dos grandes grupos de disfagias; mecanicas (malforma-
ciones estructurales: fisura palatina, fistula traqueoesofagica...) y motoras (altraciones
neuroldgicas, neuromusculares...). Presentamos el caso clinico de una disfagia congeni-
ta motora por alteraciéon de la musculatura faringea, en la que las exploraciones com-
plementarias descartan alteraciones a nivel neurolégico y neuromuscular.

CASOCLINICO: Antecedentes familiares: sin interés. Antecedentes personales: cata-
rros y frecuentes atragantamientos desde el nacimiento. Enfermedad actual: lactante de
tres meses y medio con dificultad respiratoria, fiebre y rechazo de alimentacion que
ingresa inicialmente con el diagndstico de bronquiolitis aguda. Exploracion fisica: tiraje
subcostal leve y taquipnea. Espiracion alargada, subcrepitantes diseminados. Rinorrea
mucosa. Tos. Sialorrea. Examenes complementarios: hemograma, bioguimica y gasome-
tria normales. PCR 2,3. Radiografia de térax atrapamiento aereo, aumento de trama peri-
hiliar. Cultivo nasofaringeo positivo a Parainfluenzae. Evolucién: A su ingreso se instau-
ra tratamiento con adrenalina nebulizada con mejoria progresiva del cuadro respiratorio.
Se aprecia dificultad para la deglucién, se realiza: *Transito gastrointestinal superior: nor-
mal. *Test de deglucién: paso de contraste a fosas nasales y traquea. *Estudios neurol6-
gicos (EEG, PEATC, RM, EMG): normales. *Cariotipo: normal. Se diagnostica de una enti-
dad poco frecuente denominada "disfuncion faringea aislada congenita”. Como trata-
miento paliativo se realiza gastrostomia mas técnica antirreflujo.

DISCUSION: La"disfuncion faringea aislada congenita" es una entidad clinica carac-
terizada por una paresia de la musculatura faringea, sin otros déficit neurolégicos aso-
ciados; con caracter transitorio (resolucion espontanea en 5-40 meses), cuya principal
complicacién es la broncoaspiracién, lo que obliga a un tratamiento quirdrgico agresi-
VO, a pesar de su caracter transitorio.
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EPIDEMIOLOGIA E HISTORIA NATURAL
DE LA MIOCARDIOPATIA DILATADA EN LA INFANCIA

GALERA A, Serrano MI, Escudero F, Castro FJ, Navalon M, GuiaJM.
Seccion de Cardiologia Pediatrica. Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia.

OBJETIVOS: Determinacion de datos epidemioldgicos, etiologiay su relacién con la
evolucion de la miocardiopatia dilatada (MCPD) en la edad pediatrica.

METODO: Estudio retrospectivo de pacientes diagnosticados de MCPD entre 1988y
2003 en una unidad de cardiologia pediatrica de ambito regional. El diagnéstico de
MCPD se establecio por el hallazgo de dilatacion ventricular (diametro diastolico mayor
que el limite superior para la edad) y disminuciéon de la funcién sistélica. Dependiendo
de la orientacion inicial se realizaron las exploraciones necesarias para establecer el
diagndstico etioldgico. Los pacientes fueron seguidos clinicamente y mediante ecocar-
diografia-Doppler.

RESULTADOS: Se registraron 35 pacientes. La edad media al diagndstico fue de 2,7
afios (rango: 2 dias-10 afios). Fue posible determinar la etiologia en 22 pacientes
(62,9%). La supervivencia desde la presentacion fue del 68,6% a 1 afioy 57,1 % a 5 afios,
siendo mayor para los casos secundarios. En los pacientes supervivientes se registro
mejoria en los indices de funcién ventricular en 5 casos, relacionada con medidas tera-
péuticas (2 casos de taquicardia incesante) o espontanea (3 casos). En 4 casos se realiz6
transplante cardiaco, con una supervivencia de 75% a 5 afios y 50% a 10 afios.

CONCLUSIONES:
1) El nimero de casos primarios de MCPD ha disminuido en los ultimos afios.

2) El pronostico sigue siendo infausto, a excepcidn una minoria de casos que son tra-
tables etiolégicamente o mejoran espontaneamente.

3) Se relacionan con peor prondstico los casos primarios, los de menor edad y peo-
res indices de funcién ventricular al diagnéstico.
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VIDEO-ELECTROENCEFALOGRAFIA
DE UN SINDROME DE WEST:
¢ETIOLOGIA RELACIONADA CON HIPOTIROIDISMO MATERNO?

ALARCON MARTINEZ H, Benavente Garcia JJ, Escudero Rodriguez N, Domingo
Jiménez R, Rodriguez Costa T, Casas Fernandez C.

Seccion de Neuropediatria. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Virgen de la
Arrixaca.

INTRODUCCION: Las hormonas tiroideas regulan la organizacion neuronal y la mie-
linizacion del SNC, extendiéndose desde el segundo trimestre de gestacion hasta los pri-
meros afios de vida. El tiroides fetal inicia la sintesis de hormonas tiroideas a partir de la
duodécima semana, dependiendo de la T4 materna el desarrollo fetal durante el primer
trimestre de gestacion.

CASO CLINICO: Lactante de 5 meses remitida a la Secciéon de Neuropediatria del
Hospital U. Virgen de la Arrixaca por crisis epilépticas con morfologia de espasmos
infantiles. Antecedentes familiares sin interés, aunque dos meses después del ingreso se
diagnostica hipotiroidismo materno. Embarazo y parto normal, naciendo a término con
peso de 2700 g. y sin anoxia fetoneonatal, pero con microcefalia (32 cm). Screéning
metabodlico neonatal normal (Fenilcetonuria e Hipotiroidosmo congénito). Al ingreso
destaca microcefalia (PC: 40 cm) con tetraparesia espastica, ausencia de progresion
madurativa y de sintonizacion / proyeccion. No alteraciones analiticas, incluyendo scre-
éning tiroideo. En el electroencefalograma (EEG) aparece un patrén hipsarritmico, reco-
giendo en la grabacion Video-EEG todas las caracteristicas del fenotipo clinico y elec-
troencefalografico del Sindrome de West. La evolucién es desfavorable, tanto desde la
vertiente epiléptica como de la maduracion psicomotriz, configurandose una encefalo-
patia profunda.

DISCUSION: La prevalencia de la hipotiroxinemia es 150-200 veces mayor que el
hipotiroidismo congénito. Las consecuencias del déficit tiroideo materno (hipotiroidis-
mo/hipotiroxinemia) sobre la citoarquitectura del sistema nervioso central son irreversi-
bles. Cabe plantear la posible utilidad de un screéning de hipotiroxinemia e hipotiroi-
dismo en gestantes y mujeres en edad fértil, si bien la exacta repercusion clinica es des-
conocida.
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HISTIOCITOSIS EN LA INFANCIA

GALERA MINARRO A., Romero Egea MJ., Lunares Riestra ME., Bermidez Cortés M.,
Fuster Soler JL.
Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Unidad de Oncohematologia pediatrica.

OBJETIVOS: EIl término histiocitosis abarca un grupo de enfermedades raras en fre-
cuencia, de clinica y prondstico muy variable y que tienen en comun la proliferacién de
células del sistema mononuclear fagocitico. Nos proponemos mostrar nuestra experien-
cia con esta patologia.

METODOLOGIA: Presentamos una revision de 18 casos de histiocitosis, analizando
los datos clinicos, analiticos y radiolégicos asi como la actitud terapéutica y la evolucion.

RESULTADOS: La edad media al diagndstico fue de 3.9 afios (intervalo: 1 mesa 11
afios). De los 18 casos, 13 fueron diagnosticados de histiocitosis de células de
Langerhans (HCL), 3 de linfohistiocitosis hemofagocitica y 2 de xantogranuloma juvenil
(XJ). En los 13 casos de HCL la clinica predominante al diagndstico fue la lesion osteoli-
tica, 9 se clasificaron como bajo riesgo, 2 riesgo intermedio y 2 alto riesgo requiriendo,
estos 4 ultimos, tratamiento especifico con evolucién favorable. De los tres casos de lin-
fohistiocitosis hemofagocitica, dos presentaron la forma familiar (2 hermanos fallecidos)
y uno una forma secundaria a infeccion que se resolvi6 al tratar la enfermedad de base.
Los casos de xantogranuloma juvenil han evolucionado favorablemente sin tratamiento.

CONCLUSIONES: Eldiagnoéstico mas frecuente ha sido el de HCL, con presentacio-
nes clinicas variadas y predominando la lesion osteolitica. La mayoria de los casos no
requiere tratamiento y su prondéstico es excelente. Por el contrario y a pesar de ser con-
siderado "benigno" desde un punto de vista de su patogenia, el sindrome hemofagociti-
co familiar tiene un prondéstico sombrio incluso con tratamiento enérgico.
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PATOLOGIA CARDIACA EN EL DOLOR TORACICO AISLADO

SERRANO M, Galera A, Pérez-Canovas C, Escudero F, Castro FJ, GuiaJ M.
Seccion de Cardiologia Pediatrica. Hospital Virgen de la Arrixaca. Murcia.

OBJETIVOSDeterminar la incidencia de patologia cardiaca en nifios con dolor tora-
cico (DT) aislado.

METODO: Estudio retrospectivo de casos de DT entre enero-2003 hasta enero-2004,
excluyéndose pacientes con cardiopatia congénita o sintomas sugestivos de patologia
extracardiaca. Se realiz6 anamnesis, examen fisico, electrocardiograma (ECG) y radio-
grafia de térax (RXT). Ante datos sugestivos de patologia cardiaca se realiz6 ecocardio-
grafia y/o ECG-Holter. Los pacientes fueron informados de la naturaleza de su problema
y controlados 3 meses después.

RESULTADOSFueron evaluados 35 pacientes con edades entre 3,5-10 afios (media:
6,75). El tiempo medio de evolucion fue de 3,5 meses (15 dias-12 meses). El dolor se refi-
ri6 como difuso en 7 casos (20%) y localizado en 28 (80%), mas frecuentemente en
hemitorax izquierdo, punzante en 24 (68%) e intermitente en 2 (65%). En el 51% no
habia sintomas acompafiantes, en el 17% el dolor se relacionaba con ejercicio y en otro
17% habia signos de ansiedad. En el 31% se asoci6 a palpitaciones. El examen fisico
detectd dolor a la presién en 2 casos y soplos en 16 (45%). No se detectaron anomalias
en la exploracién extracardiaca. El ECG fue normal en el 88% y la RXT en el 100%. Se
realizaron 3 ECG Holter y 8 ecocardiogramas, todos normales.

El control a los 3 meses se realizd6 en 13 casos (37%); el 69% admiti6 desaparicion
del dolor y el 23% disminucion de la frecuencia.

CONCLUSIONES:
1) El DT aislado en la infancia raramente se debe a patologia cardiaca.

2) El rendimiento de las exploraciones complementarias es bajo. Generalmente, la
historia clinica y el examen fisico son suficientes para el diagnéstico de DT inespecifico.

3) Los casos con palpitaciones requieren ECG o Holter para descartar arritmias.

4) En los casos claramente relacionados con ejercicio se recomienda realizar ecocar-
diograma, aunque el hallazgo de patologia es raro.
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TUBERCULOSIS EN LACTANTE PEQUENO.
A PROPOSITO DE UN CASO

SANCHEZ LOPEZ MP, Montero Cebrian MT, Mula Garcia J A, Solano Navarro C,
Alfayate Miguélez S, Juan Francisco Soriano lbarra.
Hospital Rafael Méndez, Servicio de Pediatria.

INTRODUCCION: Ante el aumento de incidencia de tuberculosis (TBC) en adulto y
por consiguiente el incremento de la misma en la edad pediatrica, enviamos el caso de
un lactante pequefio.

CASO CLINICO: Lactante de 2 meses y 22 dias de vida remitido por su pediatra al
presentar mantoux positivo y condensacion en la radiografia de térax, tras contacto con
foco intrafamiliar. Al ingreso se instaura tratamiento con lIsoniacida, Rifampicina y
Pirazinamida, bien tolerado excepto ligero aumento de Gamma GT. Se produce una
mejoria de la imagen condensativa y disminucion de la PCR. A las tres semanas de tra-
tamiento se aprecia en la radiografia de control, imagen de enfisema pulmonar derecho
coincidiendo con episodios de dificultad respiratoria moderada, que responden parcial-
mente a broncodilatadores. Se realiza TAC toracico en el que aparece conglomerado
adenopatico hiliar y paratraqueal derecho por lo que se solicita broncoscopia en
Hospital de Referencia. Se realiza broncoscopia encontrandose lesion granulomatosa,
sésil, rosada, que obstruye parcialmente bronquio principal derecho asi como obstruc-
cién extrinseca del mismo bronquio por lo que se afiade al tratamiento especifico, pred-
nisona y broncodilatadores manteniéndose el tratamiento durante un mes. Se diagnosti-
ca de TBC pulmonar, ganglionar mediastinica y endobronquial y enfisema secundario.
Se mantiene tratamiento especifico segun pauta corta con buena evolucion.

DISCUSION: Dada la baja probabilidad de confirmacién bacterioldgicade laTBC en
el nifio el diagndstico debe basarse en el contacto con enfermo bacilifero, positividad de
la reaccion tuberculinita y datos clinicos y radiolégicos.
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ENTEROPATIA PIERDE PROTEINAS
SECUNDARIA A POLIALERGIA ALIMENTARIA

FRANCISCO J. CHICANO MARIN, Cristina Cafiavate Gonzalez, Juan A. Carmona
Valera, Juan J. Fernandez Paredes, Francisco J. PenalLamela, Juana Rubio Pérez, Jorge
Deheza Alfageme, Vicente Hernando Sastre.

Hospital Virgen de la Vega. Murcia

INTRODUCCION: La enteropatia pierde proteinas (EPP) es un proceso fisiopatol4gi-
co, que puede ser causado por diferentes enfermedades, en el cual las proteinas del suero
son vertidas al tubo digestivo. El signo mas relevante es el edema por disminucion de la
presion oncética plasmatica debido a la hipoalbuminemia.

CASO CLINICO: Lactante de 5 meses, que ingresa por diarrea prolongada.
Deposiciones liquidas, sin moco ni sangre.

Antecedentes familiares de alergia. Personales: Embarazo, parto y periodo neonatal
normal. Lactancia mixta en los 3 primeros meses, leche de soja y cereales sin gluten al
41 mes. Dermatitis atdépica desde el 11 mes y cuadro bronquial al 21 mes.

Examen fisico: Afebril, BE G, hidratacion adecuada. Descenso de peso. Irritabilidad.
Dermatitis eccematosa generalizada. Edemas en extremidades inferiores. Resto de explo-
raciéon normal.

Examenes complementarios: Hemograma con eosinofilia, RAST positivo a leche de
vaca, soja y cereales sin gluten, hipolburninemia, hipocinquemia con resto de parame-
tros bioquimicos normales, hipogammaglobulinemia con Ig E elevada. PCR negativo.
Heces: digestion normal, alfa 1 antitripsina fecal (A1AF) elevada, coprocultivo, virus y
parasitos negativos.

Se sospecha enteropatia alérgica y se inicia alimentacion con formula elemental y
zinc, con desaparicion de la sintomatologia, recuperacion de niveles de albuminay zinc
y normalizacién de A1AF, permaneciendo con hipogammaglobulinemia durante un afio.

DISCUSION: La EPP se diagnostica por la presencia de edema, hipoalbuminemia y
A1AF elevada, se requiere un diagnostico preciso para su tratamiento. Las alergias ali-
mentarias pueden ser causa de EP P con hipoalbuminemiay su tratamiento consiste en la
eliminacion de los alimentos responsables.
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NATALIDAD Y MORTALIDAD
NEONATAL EN LA REGION DE MURCIA. ANO 2003

BOSCH V, Aglera JJ, Brea A, Cidras M, M, Rubio J, Martin D, Sanchez Flores F,
Gutiérrez JD, Solano Cy Alonso JA, Hernandez M. por el Grupo Neonatal de la Region
de Murcia

INTRODUCCION: Las tasas de natalidad y mortalidad neonatal(MN) son buenos
indicadores de la atencion reproductiva y de los cuidados neonatales. Su seguimiento
anual es de gran informacién socioldgica y de salud de la poblacion.

OBJETIVO: Calcular las tasas de natalidad y mortalidad neonatal y causas basicas de
ésta. Comparar con afios anteriores

MATERIAL Y METODO: Sujetos: recién nacidos vivos con peso igual o superior a 500
g. atendidos tanto en los hospitales de la red publica de la Comunidad Autonoma de
Murcia como las dos clinicas privadas que atienen gestantes y partos. Los datos fueron
recogidos por pediatras del Grupo de Neonatologia de la Regién de Murcia.

RESULTADOS: Nacieron en los hospitales de la Region 17009 recién nacidos vivos
ofreciendo una tasa de natalidad de 14,19. Fallecieron 62 en los 28 primeros dias de vida
siendo la tasa de mortalidad neonatal total de 3,65/1000. (MN inmediata de 1,06/1000
e intermedia de 0,88/1000). Las causas basicas de muerte en recién nacidos vivos han
sido: Malformaciones 28 casos (45,2%). Infecciones 17 casos (27,4). Inmadurez extrema
7 casos (11,3%). Asfixia perinatal 4 casos (6,5%). Distres respiratorio 3 casos (4,8%).
Otras 3 casos (4,8).

Mortalidad neonatal por grupos de peso: 500-999 g: 606/1000; 1000-1499 g:
219/1000; 1500-1999¢g: 33,3/1000; 2000-2499: 5,85/1000; >2499 g: 1,37/1000.

CONCLUSIONES: Se demuestra un incremento de la tasa de natalidad confirmando
la linea ascendente de los Ultimos afios y un descenso de la tasa de mortalidad neonatal.
No existen cambios en las causas de mortalidad.
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TRASLADOS A LA UNIDAD DE CUIDADOS
INTENSIVOS NEONATALES DEL
"HOSPITAL UNIVERSITARIO VIRGEN DE LA ARRIXACA" (HUVA)

Aglera Arenas J J, Brea Lamas A, Cidras Pidre M, Martinez Garcia S, Sanchez Garcia R,
Bosch Giménez VM. Servicio de Pediatria. HUVA.

INTRODUCCION: Nuestra region dispone de 7 hospitales (5 publicos y 2 privados)
con maternidad, distribuidos en 6 Areas de Salud. El hospital de referencia para todo RN
que precisa cuidados intensivos es el HUVA. Nuestra UCIN dispone de 10 puestos, que
seran ampliados a 12 en breve, para un total de 17000 nacimientos anuales.

OBJETIVO: Descripcion de los RN trasladados a la UCIN desde hospitales de la
region y provincias limitrofes.

MATERIAL Y METODO: Estudio retrospectivo de los recién nacidos trasladados a
nuestra unidad durante 2002 y 2003. Se han revisado los informes de alta, recogiendo
lugar de procedencia, patologia de traslado, dias de estancia y éxitus.

RESULTADOS: Se trasladaron 102 neonatos, lo que supone el 22,5% de todos los
ingresos en UCIN. El hospital con mayor n° de traslados fue H. Naval de Cartagena con
36 (35,3 % del total) seguido por H. Rafael Méndez con 20 (19,6%). El motivo que con
mayor frecuencia justifico el traslado fue el distrés respiratorio (33 casos - 32,4%) segui-
do de cardiopatias (20 casos - 19,6%) y gran prematuridad (17 casos - 16,7 %) . Del total
de trasladados fallecieron 29 (28,4 %).

CONCLUSIONES: El numero de traslados y la complejidad del cuidado del recién
nacido grave, llevan a plantearnos la necesidad de un equipo centralizado y especiali-
zado de transporte neonatal.
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ENFERMEDAD DE GAUCHER. A PROPOSITO DE UN CASO

SANCHEZ LOPEZ, M* PURIFICACION. Alfayate Miguélez, Santiago. Osma Cérdoba,
Maria del Mar*. Muia Garcia, José Antonio. Soriano lIbarra, Juan Francisco. Solano
Navarro, Carmen. Montero Cebrian, Teresa.

Servicio de Pediatria del Hospital Rafael Méndez, Lorca (Murcia).

eServicio de Hematologia- Hospital Rafael Méndez.

La enfermedad de Gaucher es una enfermedad hereditaria, autosémica, recesiva, del
metabolismo de los esfingolipidos, que se caracteriza por: hepatoesplenomegalia, ane-
mia, trombocitopenia y lesiones 6seas con gran variedad de grados de severidad en los
pacientes (Beutler 1995).

Presentamos el caso de un nifio de 18 meses controlado en consultas externas de
Pediatria por una muy ligera esplenomegalia aislada (polo de bazo) con analiticas en
rango normal para la edad y que coincidiendo con la varicela desarrolla todo el cortejo
clinico-analitico, llegadndose al diagndstico mediante la determinacion de la Beta-gluco-
cerebrosidasa, quitotriosidasa y el diagndstico genético del tipo L444P/L444P

Una vez hecho el diagnéstico y puestos en contacto con la FEETEG, y asesorados por
ellos se inicia tratamiento sustitutivo con Cerezyme a dosis de 60 cc/Kg/15 dias.

La respuesta terapéutica es espectacular con desaparicion de la hepatoesplenomega-
lia, normalizacién de la analitica y descenso de hasta 25 veces de la actividad de la qui-
totriosidasa.

Esta terapia sustitutiva (TES) y la esperanza de una no muy lejana terapia genética han
cambiado las expectativas de estos enfermos y en general de los afectos por enfermeda-
des lisosomales.
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ESTUDIO PROSPECTIVO SOBRE INCIDENCIA DE CARDIO-
PATIAS CONGENITAS EN LA COMARCA DE CARTAGENA.

RESUL TADOS INICIAI FS (2002-2003)

MARTIN JIMENEZ J(*), Rodriguez Martinez F, Diaz C, de la Pefia J.
Servicio de Pediatria del Hospital Santa Maria del Rosell y Servicio de Cardiologia(*) del
Hospital General Basico de la Defensa. Cartagena. Murcia.

OBJETIVOS: Registrar la incidencia de cardiopatias congénitas (CC) desde el naci-
miento al primer afio de vida, entre los nacidos vivos(NV) en un Unico hospital de refe-
rencia comarcal, para evaluar diferencias interétnicas e influencia de factores genéticos
y medioambientales ya descritos en la literatura.

METODOLOGIA: Desde enero de 2002 se inicié un registro prospectivo de pacien-
tes menores de un afio con sospecha clinica de CC (semiologia, ECG y radiologia), inclu-
yendo ecocardiografia realizada por cardiélogo general. Segun estos hallazgos el pacien-
te era remitido al Servicio de Cardiologia Pediatrica del hospital de referencia para con-
firmacién diagnéstica y, en su caso, actitud terapéutica. En las CCs confirmadas se cum-
plimenté un formulario exhaustivo estructurado con datos obstétricos, neonatoldgicos,
familiares, laborales, domésticos y medioambientales. Considerando a priori una tasa de
crecimiento estable de la poblacion objeto de estudio y segun datos conocidos de pre-
valence de CC, se estiman necesarios 5 afios de registro para una adecuada valoracion
estadistica.

RESULTADOS: Se presentan los resultados iniciales de los afios 2002 y 2003. Entre
5.045 NV (2.620 varones) se diagnosticaron 27 pacientes con CC (5,35/1.000 NV), con
predominio del sexo masculino. La anomalia mas frecuente es el defecto de septo ven-
tricular (DSV) (12 casos) aislado o asociado a foramen oval permeable (2), conducto arte-
rioso persistente (CAP) (1) y aneurisma de septo interauricular (1); en segundo lugar el
defecto de septo auricular (DSA) aislado tipo ostium secundum (OS): 4 casos,; estenosis
valvular pulmonar (EP): 3 casos (1 con DSA, 1 con DSV); tetralogia de Fallot (3 casos), 1
con DSAtipo OS, 1 con EP severa; D-transposicion de grandes arterias (D-TGA): 2 casos;
CAP con estenosis de ramas pulmonares: 1 caso; corazon izquierdo hipoplasico: 1 caso;
estenosis valvular aértica (1) y un caso de cardiopatia compleja: defecto del septo atrio-
ventricular, doble salida de ventriculo derecho y D-TGA. En el primer dia de vida se diag-
nosticaron (6) pacientes, (8), (7) y (6) en la primera semana, mes y afio respectivamente.
Se analiza la relacion entre gravedad de la cardiopatia y precocidad diagndstica. Se pre-
sentan datos comparados con la literatura y con la serie retrospectiva presentada por
nuestro grupo en 1997.

CONCLUSIONES: Estos resultados no discrepan de otros estudios basados en eco-
cardiografia de recién nacidos en hospitales maternales. Un registro prospectivo cuida-
doso de las CC en una poblacién con diversidad racial permitira un conocimiento mas
exacto de la incidencia de estas enfermedades, un andlisis mas rentable de sus factores
de riesgo y una mejor planificacién de los recursos sanitarios.
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LA LAPAROSCOPIA EN LOS TESTICULOS NO PALPABLES.
SU UTILIDAD DIAGNOSTICA Y TERAPEUTICA

DR. TRUJILLO ASCANIO A.; Dr. Gutiérrez Canté M.A.; Dr. Roques Serradilla J.L.; Dr.
Ruiz Jiménez J.|.; Dr. Zambudio Carmona G.A.; Dra. Aranda Garcia M.J.; Dra. Guirao
M.J.; Dr. Bueno Ruiz J.F.. Servicio de Cirugia Pediatrica del H.U.V.A.

OBJETIVOS: Utilidad de la cirugia minimamente invasiva (LAPAROSCOPIA) enel
diagndstico y tratamiento de las criptorquidias verdaderas, y recordar los conceptos qui-
rdrgicos del maldescenso testicular: criptorquidia verdadera, retencion testicular, testicu-
lo retractil, testiculo en "ascensor" y testiculo ectépico.

MATERIAL Y METODOS: Hemos detectado 30 casos de criptorquidia desde Enero del
afio 2002 hasta Diciembre de 2003, en nifios entre 2 y 11 afios que fueron incluidos en
el protocolo de Laparoscopias diagnosticas y terapéuticas.

Para realizar la Laparoscopia se utiliza una torre con monitor de T. V.; trocar de 0,5
m.m. con visor éptico introducido por la zona supraumbilical, se insufla gas, y segun los
hallazgos se introducen 2 trocares mas para la manipulacién quirargica.

Cuando encontramos un testiculo intraabdominal de tamafo adecuado, realizamos el
primer tiempo de la técnica de Stephen- Fowler, que consiste en clipar y seccionar los
vasos esperméticos para que el testiculo se irrigue a partir de los vasos deferenciales,
esperamos entre 4 y 6 meses e intentamos un segundo tiempo en el que hacemos orqui-
dopexia, mediante cirugia convencional, o por técnica combinada (laparoscépicay con-
vencional)

RESULTADOS: A30nifios se les realizd laparoscopia, no encontrando testiculo en un
76,7%. En 23,3% (7 casos) encontramos testiculo intraabdominal, realizdndose orquido-
pexia en 5 de ellos.

CONCLUSIONES: La LAPAROSCOPIA es un buen método tanto diagnéstico como
terapéutico, en los casos de criptorquidia verdadera, que nos ha permitido "rescatar" tes-
ticulos que hubieran quedado en situacion intraabdominal, y hacer orquidopexia con
buen resultado en la mayoria de los casos.
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SINDROME DE DELECION 22g11.2

BALLESTAMARTINEZ,MJ, Llinares Riestra, ME, Castro Garcia, FJ, Guillen Navarro, E.
Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia.

INTRODUCCION: El sindrome de delecion 22g11 es una alteracion cromosémica
frecuente (1/4000-6000 RN vivos), que da lugar a fenotipos muy variables tales como los
sindromes de DiGeorge, velocardiofacial y cardiofacial, entre otros. En la mayoria de los
casos (93%) la delecién es de novo, y en el 7% es transmitida por un progenitor. Se here-
da de forma autosémica dominante. Las malformaciones mas caracteristicas son: cardio-
patia congénita (predominantemente conotruncal), anomalias palatinas y rasgos dismor-
ficos faciales tipicos. También pueden presentar hipocalcemia, alteraciones inmunitarias
y trastornos del desarrollo psicomotor entre otros.

CASO CLINICO 1: Mujer de 1 mes de vida diagnosticada de CIV y atresia pulmonar.
Asocia hipocalcemia, hipoplasia timica, paladar hendido submucoso y facies dismoérfica
(S. DiGeorge). Cariotipo: 46, XX, normal. El estudio de la region 22q11.2 por FISH
(Hibridacion fluorescente in situ) confirma la delecion a este nivel. El estudio en los
padres fue normal.

CASO CLINICO 2: Varén que en el periodo neonatal se diagnostica de CIV.
Posteriormente se observa facies asimétrica con el llanto y otros rasgos dismorficos facia-
les (S. cardiofacial). Cariotipo: 46, XY, normal. El estudio por FISH confirma la delecion
22q11.2. El estudio de los padres fue normal.

DISCUSION: La asociacion deicafcliopatia, sobre todo conotruncal, y rasgos dismor-
ficos debe hacernos pensar en la posibilidad de una delecion 22q11.2.

Es una delecion submicroscoépica, no detectada por cariotipo convencional, que se
identifica por estudios de FISH, con sonda especifica de la region.

Estos pacientes requieren seguimiento con atencidén multidisciplinar por las diversas
anomalias asociadas. Su deteccidn precoz permitira una actuacion mas temprana y
mejores resultados.

Debe realizarse siempre estudio (mediante FISH) a los progenitores para un correcto
asesoramiento genético.
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HABITOS DE ALIMENTACION Y DE EJERCICIO FiSICO EN
NUESTROS ESCOLARES. UTILIDAD DE LA EDUCACION
SANITARIA EN LA ESCUELA PRESENTACION DEL PROYECTO.
DATOS PRELIMINARES DEL ESTUDIO PILOTO.

BENEDI CURIEL MV, Vazquez Garcia MD, Espejo Garcia MP, Lépez Lacoma JC.
Barrancos Heredia MM, Ballesta Cabrero MM. Equipo Atencién Primaria Isaac Peral
(Cartagena)

OBJETIVO: Valorar los habitos de alimentacion y de actividad fisica en los escolares
de 2 colegios de nuestra zona basica de salud (ZBS) y la modificacién de los mismos
mediante un programa de intervencion realizado en la escuela, durante el curso escolar
2003-2004. Destacamos que este trabajo forma parte del estudio piloto que no permiti-
rd adecuar la realizacién del proyecto en el resto de colegios de nuestra ZBS y que que-
remos llevar a cabo durante un periodo continuado de 4 afios.

METODOLOGIA: 1. Disefio: Ensayo controlado de intervencién comunitaria (Cuasi-
experimental): analitico, longitudinal y prospectivo. 2. Poblacion de estudio: Nifios esco-
larizados durante el curso 2003-2004 en 2 colegios de la ZBS del Centro Isaac Peral
Incluye un total de 508 escolares. 3. Mediciones principales: Cuestionarios de frecuen-
cia de ingesta de alimentos, de habitos de alimentacion y de actividad fisica. Entregados
a todos los sujetos de la poblacion de estudio. 4. Fase de intervencion: Realizada por el
profesorado, en horario lectivo y a partir del temario suministrado por el personal sani-
tario del Equipo de Atencion Primaria (EAP) quien a su vez se encar ga de impartir char-
las educativas dirigidas a padres y profesores. Se realiza en la actualidad,durante el curso
escolar 2003-2004 y tras su finalizacion, se procedera a la evaluacién de resultados
mediante la repeticion de las encuestas suministradas al principio del estudio.

RESUL TADOS: Habitos de alimentacionDel total de los 508 nifios participantes en
el estudio, contestaron a las encuestas de forma correcta 217. Edades: entre 3 y 15 afios.
Detectamos una baja ingesta de legumbres (menos de 2 dias/semana), verduras y horta-
lizas sobretodo en los nifios de mayor edad. (Consumo diario de verduras: 19 - 3% de
los nifios. Hortalizas: 11,54-19%).Ingesta proteica con clara preponderancia de la carne
frente al pesado o los huevos (5 dias a la semana la primera y en torno a 2 los segun-
dos).Los lacteos son los alimentos mas consumidos: entre el 77,7% y el 86,3% de los
escolares encuestados, toman leche todos los dias de la semana, alcalzando el 100%
cuando tenemos en cuenta quesos y yogures.Mas del 75% de nuestros nifios, incluyen
en su dieta hidratos de carbono complejos con periodicidad diaria. Sin embar go, cuan-
do desglosamos el grupo en pan, pasta, cereales y patatas obtuvimos que entre un 40 y
un 50% de ellos no toman pan a lo largo del dia. Los errores detectados en la alimenta-
cién de nuestros escolares y la escasa participacion, posiblemente consecuencia de un
escaso interés en el tema, hacen necesaria la realizacién de programas de educacion
sanitaria en materia de alimentacién en el &mbito escolar con caracter de continuidad.

NOTA: datos de ejer cicio fisico pendientes de procesar .
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ESTUDIO DESCRIPTIVO DE INFECCION NOSOCOMIAL EN
NUESTRA UNIDAD DE CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS

Marco M, Pérez C, Téllez C, Bastida E, Moralo S, Torres P.
Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos.
Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia.

JUSTIFICACION:La mayoria de las infecciones adquiridas en el hospital se originan
en la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) suponiendo una importante causa de morbi-
mortalidad en el paciente pediatrico grave. Las infecciones nosocomiales (IN) suelen
estar relacionadas con el uso de técnicas o procedimientos que alteran las barreras
defensivas naturales y facilitan la transmision de los agentes patégenos.

OBJETIVO:Conocer las caracteristicas epidemioldgicas, bacteriolégicas y terapéuti-
cas de las IN en nuestra UCI-P.

METODOS: Busqueda retrospectiva de casos de infeccion nosocomial en los 318
nifios ingresados en la UCI Pediéatrica de enero a diciembre del afio 2003. Se han utili-
zado como definicion estandar de IN los criterios del Control Disease Centers y como
fuentes de informacion la base de datos de Microbiologia y el Registro de Altas del
Servicio de Pediatria. Las variables estudiadas se han obtenido de las historias clinicas
hospitalarias, recogiéndose informacion sobre el diagnostico, agente etioldgico, lugar de
aislamiento y resultado de los antibiogramas realizados, tratamiento y evolucidn.

RESULTADOSLas IN registradas en la UCI-P durante el afio 2003 fueron 67 en 31
nifios (el 92,5% con documentacion microbioldgica), con una media de edad de 1 afio
y 5 meses y una estancia media de 40 dias. El grupo diagndstico de ingreso en UCI aso-
ciado a un mayor namero de IN es la cirugia extracorpérea (51,6%), seguida de la pato-
logia respiratoria cronica. La bacteriemia-sepsis, junto con la neumonia, fueron los prin-
cipales episodios de IN y los patdgenos responsables mas frecuentes fueron los bacilos
gram-negativos (58%) seguidos de los cocos gram-positivos (24%) y las levaduras (18%).

CONCLUSIONES:EI estudio permite conocer el perfil epidemiolégico de las IN en
una unidad pediatrica de alto riesgo, siendo los hallazgos obtenidos comparables con la
literatura existente. Resulta necesario evaluar medidas de control de infeccién para redu-
cir las complicaciones de morbilidad y mortalidad y mejorar la calidad asistencial.
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INCOMPATIBILIDAD ABO.
¢, CAMBIAN LOS CRITERIOS DIAGNOSTICOS?

Sanchez Garcia R, Salinas Guirao R, Alcaraz Leén JL, Bosch Giménez VM. Servicio de
Pediatria. Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia

INTRODUCCION: Se sostiene cominmente que el test de Coombs puede ser nega-
tivo en la enfermedad hemolitica por incompatibilidad ABO. Estudios recientes sugieren
que no es probable que la isoinmunizacion sea la causa de la hemolisis en neonatos con
incompatibilidad ABO y Coombs directo(CD) negativo.

OBJETIVO: Con este estudio pretendemos patrticipar en este foro de discusion, estu-
diando el comportamiento clinico y bioquimico en 3 grupos de recién nacidos (RN): RN
con incompatibilidad ABO y CD + (grupo A), RN con incompatibilidad ABO y CD-
(grupo B) y RN isogrupos con la madrey CD -.

MATERIAL Y METODOS: Estudio observacional retrospectivo. Se recogen todos los
pacientes diagnosticados de incompatibilidad ABO con CD+ de los ultimos 4 afios y los
casos control en la Unidad de Neonatologia del Hospital Universitario Virgen de la
Arrixaca. La muestra la forman 12 casos por cada grupo. Se realiza test de comparacion
de medias entre grupos tras comprobacion de distribucion normal de las variables estu-
diadas y homegeneidad de sus varianzas. Todos los casos ingresaron para estudio y tra-
tamiento por ictericia neonatal.

RESULTADOS: EI hematocrito fue mas bajo en el grupo A que en B (42,23+5,19 vs
46,9+7,08) presentandose la ictericia antes (2,17+1,03 vs 3,92+2,02). No existieron dife-
rencias entre grupoo B y C.

CONCLUSIONES: Con base en la literatura cientifica se deben revisar los criterios
diagndsticos de incompatibilidad ABO. Los casos con incompatibilidad ABO con CD -
y hemolisis no deberian ser diagnosticados de isoinmunizacion sin antes descartar otras
posibilidades diagnosticas. Se propone un protocolo de estudio para nifios con esta pato-
logia.
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CRISIS FEBRILES PLUS.
UN NUEVO ASPECTO DE UNA VIEJA PATOLOGIA

CASAS-FERNANDEZ. C.”, Rodriguez-Costa T.”, Domingo Jiménez R.”, Alarcén
Martinez H.”, Vicente-Santos T.”, Escudero Rodriguez N."”

Seccion de Neuropediatria (1). Servicio de Neurofisiologia Clinica (2). Hospital U.
Virgen de la Arrixaca. Murcia.

INTRODUCCION: Las crisis febriles presentan una alta incidencia (2-5% de los
nifios), siendo bajo el riesgo de una posible epilepsia posterior, salvo la crisis febriles
complejas que insistentemente se vinculan con la epilepsia temporal por esclerosis
mesial. En 1997 Scheffer y Berkovic definen un nuevo fenotipo epiléptico e identifican
cuatro loci diferentes, denominandole Epilepsia Generalizada con Crisis Febriles Plus
(CF+), aceptandose desde entonces un nuevo aspecto de esta vieja patologia y estable-
ciendo la existencia de un "continuo" epiléptico, que partiendo de las clasicas crisis
febriles puede anunciar una epilepsia de mdultiple significado pronéstico y evolutivo.

OBJETIVOS: Analizar los criterios actuales de las CF+ y el espectro de expresion de
un amplio fenotipo epiléptico, que se inician clinicamente con crisis febriles, cumplien-
do los criterios clasicos conocidos, persistiendo mas alla de los 6 afios de edad, bien en
forma de crisis febriles o afebriles. Mayoritariamente se manifiestan con morfologia téni-
co-clénica generalizada, aunque se aceptan otras seis posibilidades, incrementandose en
severidad hasta alcanzar el Sindrome de Dravet o Epilepsia Mioclénica Grave de la
Infancia.

CONCLUSIONES: Es necesario conocer este nuevo concepto, que en ningun caso
traduce un cambio de las actitudes terapéuticas habituales, aunque exige establecer pro-
ndsticos mas cautos ante una patologia con posible expresividad epiléptica diferida, afios
después de su inicio y de la que por razones obvias frecuentemente el pediatra no tiene
conocimiento. La investigacidon genética esta abriendo puertas a viejos conceptos clini-
Cos que comienzan a ser analizados desde otra perspectiva, aunque aun estamos lejos
de conocer todos los entresijos genéticos que sin duda existen.



SPSE. Sociedad de Pediatria del Sureste de Espafia

ENFERMEDAD DE KAWASAKI
INCOMPLETA Y ATIPICA. A PROPOSITO DE UN CASO

GONZALEZ PEREZ J, L6pez Robles MV.
Consulta médica privada; H.U. Virgen de la Arrixaca.

INTRODUCCION: La enfermedad de Kawasaki (EK) es una arteritis sistémica aguda
de etiologia desconocida, cuyo diagndstico descansa fundamentalmente sobre parame-
tros clinicos. Sin embargo, existen formas clinicas de EK incompletas o de comienzo ati-
pico en las que pueden faltar varios criterios clasicos, lo que dificulta el diagnostico.

CASOCLINICO: Nifia de 12 meses que tras prodromos catarrales comenz6 de forma
brusca con exantema urticariforme, labios intensamente rojos y fisurados, inyeccion con-
juntival sin exudado, irritabilidad, eritema palmoplantar y edema indurado en manos y
pies. Febricula aislada al 5° dia, no adenopatia. En las exploraciones realizadas se apre-
cian 16.800 leucocitos/mL (N 62 %) ; plaguetas 559.000/mL; Hb 10,8 g/dL; VSG 74 mm;
PCR 5,7 mg/dL; ASLO 268. Serologia sarampion, CMV, VEB, parvovirus B19: negativa.
Ac antinucleares, anti-DNA, anti-Ro, anti-La, negativos. Cultivo exudado faringeo: nega-
tivo.

Ante la sospecha de EK se inici6 tratamiento con GGIV 2 gr/kg y aspirina, con rapida
desaparicion de los sintomas. Examenes cardiolégicos en la 2* y 5° semanas, normales.
Al 9° dia de enfermedad aparecié descamacion laminar periungueal en los dedos de las
manos de 1 semana de duracion.

CONCLUSION: Lafiebre no es un requisito obligado para diagnosticar EK, sobre todo
en lactantes, donde se presentan con mas frecuencia formas incompletas o atipicas de la
enfermedad. Mientras no dispongamos de una prueba especifica para diagnosticarla, los
pediatras debemos mantener un alto indice de sospecha ante un nifio con algunos de los
sintomas clasicos de la enfermedad.



SPSE. Sociedad de Pediatria del Sureste de Espafia

LA MALA EDUCACION. ¢(UNA NUEVA PSICOPATOLOGIA?

BELMONTE AVILES, F. (1), Alarcon Martinez H, (2), Escudero Rodriguez N. (2), Casas-
Fernandez C (2).

(1) Servicio Psiquiatria y Psicologia Infanto-Juvenil. Centro Salud Mental. Cartagena.
Servicio Murciano de Salud.

(2) Seccién de Neuropediatria. Hospital U. Virgen de la Arrixaca. Murcia.

INTRODUCCION: El Comportamiento alterado, ha sido motivo frecuente de consulta
en Psiquiatria de la Infancia y Adolescencia, hallando el clinico habitualmente una psico-
patologia etiolégica. En los ultimos afios se ha incrementado la demanda de atencion por
parte de la familia, de los Centros Escolares y en ocasiones por consejo de los Pediatras. A
menudo y tras la evaluacion clinica se llega a detectar como Unico hallazgo "psicopatol6-
gico" la ausencia o mala gestion de las habilidades educacionales parentales.

OBJETIVOS: a) Analizar los "Motivos de Consulta" que constan en la Hoja de
Remision enviadas por el Pediatra o Médico de Familia, b) Evaluacion porcentual de las
alteraciones comportamentales. c) Investigacion del diagndstico emitido en dichos casos.

MATERIAL Y METODOS:

Sujetos: Usuarios de 0-16 afios, del Area Il del SMS, que acuden al Servicio Infanto-
Juvenil CSM Cartagena por primera vez, en el plazo acordado para la Investigacion.

Material: 1) Hoja de Remision. 2) Entrevista Clinica Protocolizada con los Padres del
Usuario. 3) Estudio Psicoclinico del Paciente. El nUmero total de pacientes estudiados es
de 206.

Plazo cronoldgico: 1) Recogida de casos durante 4° Trimestre del afio 2003. 2)
Evaluacién, procesamiento de datos, resultados obtenidos y elaboracion de conclusio-
nes.

RESULTADOS: a) Elevado porcentaje de remision al Servicio Infante Juvenildel CSM
por alteraciones del comportamiento, b) Bajada de casos con diagndstico EJE |. DSM IV
0 CIE 10. ¢) Creciente hallazgo de diagnosticos EJE lI-lI

CONCLUSIONES: a) Reflexion respecto a los profesionales de la salud, b) Reflexion
respecto a la familia, ¢) Reflexion respecto a la oferta / necesidades, d) Reflexion respec-
to a la prevencion.
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EXCESO DE SUENO EN LA INFANCIA

CASAS-FERNANDEZ C. (1), Rodriguez-Costa T (1), Recuero-Fernandez E. (2), Puche-Mira
A. (1), Alarcon Martinez H. (1)

Seccién de Neuropediatria (1). Servicio de Neurofisiologia Clinica (2). Hospital U.
Virgen de la Arrixaca. Murcia

INTRODUCCION: La h ipersomnia en la infancia exige un detenido diagnostico dife-
rencial, precisando una anamnesis cuidadosa, aunque si se asocia a cataplejia orienta
hacia el diagnéstico de Narcolepsia, enfermedad que afecta al 0,05% de la poblacion
general, porcentaje similar al de la Esclerosis Multiple, aceptando que el 34% de los nar-
colépticos muestran los primeros sintomas antes los 15 afos.

CASO CLINICO: Se presentan dos casos clinicos de narcolepsia, con 7? y 14 afios,
con hipersomnia diurna que repercute negativamente en la esfera escolar, siendo éste el
motivo que lleva a consultar con el médico. En ambos la anamnesis orienta el diagnds-
tico, aun cuando el menor no presenta fendmeno catapléjico. Se llega al diagndéstico rea-
lizando un Test de Latencias Multiples en el Suefio, obteniendo una latencia media al
suefio de 3 y 7 minutos respectivamente, con entrada al suefio REM en ambos casos con
inusitada rapidez. Asimismo se obtiene resultado positivo en la investigacién de alelos
HLA especificos en los dos casos. Se instaura tratamiento anfetamfnico, con respuesta cli-
nica favorable.

DISCUSION: La Narcolepsia se diagnostica frecuentemente en el adulto, habitual-
mente en la tercera década, como consecuencia de un escaso conocimiento del proce-
so, que en la infancia inicialmente puede manifestarse, con inquietud y excitabilidad
como mecanismo de "defensa" ante la somnolencia, apareciendo la cataplejia poste-
riormente. Ello puede conducir al facil y errébneo diagndstico de Trastorno por Déficit de
Atencion con Hiperactividad, empleando tratamiento con derivados anfetaminicos y en
consecuencia encubriendo un diagndstico que frecuentemente se hara en la edad adul-
ta, cuando el cuadro clinico se manifieste de forma completa.
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SINDROME VENOLOBAR CONGENITO

GARCIA MARTINEZ, S. Sorli Garcia, M. Lépez Robles, MV.
Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca

INTRODUCCION: Elsindrome venolobar congénito es una asociacion de anomalias
en el térax cuya incidencia no se conoce bien. La presencia de hernia diafragmatica en
el Sindrome venolobar es infrecuente.

CASO CLINICO: Lactante de 1 mesy 9 dias remitida por dextrocardia en radiografia
de torax. Ingreso a los 17 dias de vida con los diagndsticos de: Atelectasia en LSD, bron-
quiolitis (VRS positivo) y soplo cardiaco. Presentaba episodios de tos no cianosante y
rinorrea, tiraje subcostal, saturaciones de oxigeno normales, hipoventilacion derecha y
soplo sistélico 1/6 con desplazamiento de tonos cardiacos hacia la derecha. Se realiza-
ron radiografia de térax, ecografia y T AC abdominotoracicos, ecocardiografia, cateteris-
mo cardiaco y angioRMN diagnosticandose de: Hernia diafragmatica derecha
(Bochdaleck) con herniacion de segmento hepético, hipoplasia pulmonar derecha,
secuestro pulmonar, sospecha de drenaje pulmonar venoso andémalo par cial a vena cava
inferior y vasos que irrigan pulmén desde aorta abdominal. Se interviene quirdr gica-
mente ligando dos vasos aparentemente arteriales de origen infradiafragmatico que irri-
gan area pulmonar derecha de aspecto hepatizado. Se reseca dicha area y se cierra el
defecto diafragmatico.

DISCUSION: El sindrome venolobar es un conjunto de anomalias toracicas no bien
definido. Los defectos que con mas frecuencia lo definen son alteracién del desarrollo
pulmonar (agenesia, aplasia o hipoplasia pulmonar), drenaje pulmonar venoso anémalo
parcial, secuestro pulmonar, anomalias en vascularizacion arterial pulmonar , y menos
frecuentes: ramificacion bronquial anémala, alteraciones en vena cava superior , anoma-
lias dei pericardio y hernia diafragmatica.
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HEPATITIS AUTOINMUNE
EN ESCOLAR CON DOLOR ABDOMINAL

GIL ORTEGA D, Benavente Garcia JJ, Nadal Ortega JM, Giménez Abadia MA.
Unidad de Gastroenterologia y Nutricion Pediatrica. HUV Arrixaca (Murcia)

INTRODUCCION: La hepatitis autoinmune (HAI) es una enfermedad inflamatoria del higado,
cronica, con alta capacidad cirrogénica, en la que serolégicamente se advierte la presencia de
auto-anticuerpos, sin otra etiologia conocida. Su incidencia es extraordinaria en la infancia (salvo
la tipo 1l), siendo tipica de mujeres postmenopausicas. Su diagndstico se basa en el score consen-
suado del International Autoinmune Hepatitis Croup( 1999).

CASO CLINICO: Varén de 9 afios remitido para estudio por dolor periumbilical de varios
meses de evolucién, en relacién con la ingesta de lacteos. No antecedentes de enfermedades
autoinmunes en familiares de primer grado; leishmaniosis visceral (15 m), reflujo gastroesofagico
clinico, radiolégico y acido patoldgico leve. Evoluciona presentando cuadro de astenia y anorexia
leves. Exploracion fisica anodina, IMC 20 kg/m2, sin hepato-esplenomegalia. Se detecta casual-
mente hipertransaminasemia en primeros analiticas (200-300 Ul/ml de GOT y GPT) por lo que se
amplia el estudio y se realiza seguimiento destacando: A) Persistencia de hipertransaminasemia
(500-800 UIl/ml), LDH 705 U/L. Hipergammaglobulinema (2.9 g/dl), con hiper-IgG (2520 mg/dI).
Coagulopatia con actividad de Protrombina en torno a 60%. Déficit de factor IX persistente tras tra-
tamiento con vitamina K.; B) Se descartan otras hepatopatias mediante la normalidad del resto de
estudio (tabla I). c)Anticuerpos antimusculo liso previamente negativos, luego positivos (1:640) de
manera persistente. D) Biopsia hepéatica por laparoscopia compatible con hepatopatia crénica evo-
lucionada, de aspecto nodular, con infiltrado linfomonocitario y tabiques fibrosos partiendo de
espacios porta. Higado macroscopicamente normal.

Fig. 1.- Otros estudios realizados

Serologfa de virus hepatotropos Hierro y ferritina.
Serologfa de Leishmania. Marcadores de celiaquia.
Gamma-GT, F.alcalinabilirrubina. Curva de glucosa tras lactosa

Cupremia en orina de 24 h. Ceruloplasmina. Test de hidrégeno espirado-lactosa.

Alfa-1-antitripsina. Estudio de factores de coagulacion.

Estudio de HLA (pendiente) Ecografia abdominal

y ecodoppler hepatica

Serologia de virus hepatotropos Hierro y ferritina. Serologia de Leishmania. Marcadores de
celiaquia. Gamma-GT, F.alcalinabilirrubina. Curva de glucosa tras lactosa Cupremia en orina de
24 h. Ceruloplasmina. Test de hidrégeno espirado-lactosa. Alfa-1-antitripsina. Estudio de factores
de coagulacién. Estudio de HLA (pendiente) Ecografia abdominal y ecodoppler hepatica

Tras sospechar diagnostico de HEPATITIS AUTOINMUNE TIPO Il (diagnoéstico muy probable
segun score) se inicia tratamiento con metil-prednisolona a 1.5 mg/kg/dia, con excelente respues-
ta, normalizandose parametros analiticos y remitiendo clinica.

DISCUSION: La hepatitis autoinmune, aunque rara en la infancia, debe ser tenida en cuenta
en el estudio de la hipertransaminasemia por lo importante de un diagnéstico precoz para evitar
Su progresion a cirrosis.
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ESTUDIO DESCRIPTIVO DE MENINGITIS
NEUMOCOCICA EN EDAD PEDIATRICA

Pérez Canovas C; Mencia Bartolomé, S; Moralo Garcia, S; Bastida Sanchez, E; Reyes
Dominguez, S; Torres Tortosa, P.
Seccién de Cuidados Intensivos Pediatricos. H.U.V.ARRIXACA.

INTRODUCCION: Aumento considerable de la incidencia en nifios menores de 2
afios con pronostico y evolucion desfavorables.

OBJETIVOS: Describir las caracteristicas clinicas y evolutivas de las meningitis neu-
mocécicas ingresadas en nuestro hospital.

METODOLOGIA: Estudio descriptivo retrospectivo de meningitis neumocécica diag-
nosticada mediante identificacion del Streptococcus pneumoniae en LCR y/o sangre en
el periodo comprendido entre el 1 de Enero del 2003 al 29 de Febrero del 2004.

RESULTADOS: Se diagnosticaron 9 nifios de meningitis neumocécica. Edades de 8,2
+ 4,3 meses, con una incidencia de 46,7 por 100.000 nifios menores de 2 afos. No dife-
rencia por sexos. Estacionalidad otofio e invierno. Signos clinicos mas frecuentes: fiebre
alta, vomitos, irritabilidad/decaimiento, fontanela abombada 2 (22%), meningeos positi-
vos 1 (11%). Puntuacién Score de Boyer al ingreso de 6 (rango 4 - 8). Sepsis 4 (44%).
Ingresados en UCIP 5 (56%), 2 (22%) fallecieron en las primeras 24 horas por edema
cerebral, con leucopenia, escasa reaccion leucocitaria en LCR y glucorraquia indectec-
table. Antibioterapia empirica Cefotaxima mas Vancomicina al inicio o tras tincion de
Gram. Sensibilidad antibiotica 100%. Secuelas al alta 4 (44%). En ningln caso se habia
administrado inmunizacién antineumocécica.

DISCUSION: La meningitis neumocdcica tiene una alta mortalidad y morbilidad a
pesar de un diagnostico y tratamiento precoz. La puntuacion del Score de Boyer no se
relaciond con mayor morbimortalidad y si la menor reaccion leucocitaria en sangre y
LCR, e hipoglucorraquia. El desconocimiento de los serotipos y los resultados obtenidos
nos obligan, por cautela, recomendar la vacunacion en esta Comunidad.
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HIDROTORAX CONGENITO NEONATAL
EN NINO PREMATURQ

SALINAS GUIRAO R, Agtliera Arenas J.
Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca.

INTRODUCCION: El hidrotérax congénito es la presencia de exceso de liquido en la
cavidad pleural de un neonato al nacimiento. Su origen puede ser infeccioso- inflamato-
rio, secundario a fallo cardiaco, asociado a cromosomopatias, y con menos frecuencia
idiopatico. Es unilateral en el 60% de los casos y suele ser derecho. A su vez, puede ser
causa de hipoplasia pulmonar, condicionando el prondstico.

CASO CLINICO: Prematuro de 33 semanas de edad gestacional sin factores de ries-
go infeccioso, con ecografias prenatales normales y que recibid corticoides anteparto. Al
nacimiento inicia distrés respiratorio grave precisando intubacion inmediata y ventila-
cion asistida con altas prestaciones diagnosticandolo inicialmente de Enfermedad
Membrana Hialina (EMH). A su ingreso destacan tonos cardiacos apagados y desplaza-
dos, y radiografia con velamiento difuso de ambos hemitérax, dudoso broncograma
aéreo y escasa expansion pulmonar. Administramos una dosis de surfactante no apre-
ciando cambios clinico-radiolégicos. Realizamos puncion toracica extrayendo de ambos
hemitérax liquido serosanguinolento, llegando al diagndéstico de hidrotérax congénito y
descartando hemotoérax y quilotérax por citobioquimica. Fue éxitus a los 3 dias de vida
sospechandose hipoplasia pulmonar secundaria.

DISCUSION: Ante la presencia de dificultad respiratoria al nacimiento en un pretér-
mino, la primera posibilidad diagnéstica debe ser la EMH. En nuestro caso, la adminis-
tracion de corticoides prenatales, el distrés grave inmediatamente al nacimiento, las altas
prestaciones ventilatorias requeridas, la ausencia de respuesta al surfactante y la auscul-
taciéon cardiopulmonar nos hizo sospechar la posibilidad de un hidrotérax congénito. La
evolucion posterior cabria explicarla en el contexto de una hipoplasia pulmonar secun-
daria, aunque este diagndstico es anatomo-patoldgico.
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LESION MEDULAR PENETRANTE POR UN LAPIZ
A PROPOSITO DE UN CASO

VIVES PINERA I, Herrera Chamorro A, Ros J, Piqueras C, Martinez-Lage J.
Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca.

INTRODUCCION: Las lesiones medulares producidas por un cuerpo extrafio son
extremadamente inusuales. En este caso discutimos su manejo y como deben ser extrai-
dos. Revisamos la literatura actual acerca de este tipo de lesiones por objetos similares.

DESCRIPCION DEL CASO: Varén de 10 afios que tras caida accidental desde un
tobogan presenta una herida penetrante por cuerpo extrafio (lapiz), que se introduce por
zona lumbosacra derecha sobresaliendo aproximadamente 5 cm. Presenta dolor en
miembro inferior izquierdo con disminucién de la fuerza a la dorsiflexion del pie y refle-
jo aquileo débil. TAC: cuerpo extrafio a nivel medular entre las apdfisis L5-S1 del lado
derecho, cambiando su trayectoria por posible rotura avanzando caudalmente por el
receso lateral comprometiendo S1 e introduciéndose en cavidad retroperitoneal a través
del agujero de conjuncion S1-S2. Alas 10 horas de su ingreso se decide intervencion qui-
rdrgica por planos, laminectomia de L4 a S1, se extrae el lapiz en su totalidad liberando
las raicillas de la cauda equina por debajo de L5. En el postoperatorio presenta hipoal-
gesia de S|, cefalea, rigidez de nuca y analgesia perianal izquierda instaurandose trata-
miento antibidtico empirico por probable meningitis quimica o bacteriana. Actualmente
persiste el déficit neurolégico descrito con discreta mejoria tras la rehabilitacion.

DISCUSION: Quizas lo més llamativo y peculiar del caso sea el objeto que produce
la lesion, el tortuoso trayecto que describe y las lesiones neuroldgicas que presenta. La
no existencia de casos anteriores descritos similares a éste hacen que su manejo tera-
péutico sea individualizado y su evolucién y prondstico poco previsibles.
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MASAS PERINEALES EN EL RECIEN NACIDO
APORTACION DE 4 CASOS

TRUJILLO ASCANIO A, Gutiérrez Canté6 MA, Zambudio Carmona GA, Aranda Garcia MJ.
Servicio de Cirugia Pediatrica. Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia.

Las masas perineales en el recién nacido son poco frecuentes y se han descrito habi-
tualmente como escroto accesorio aunque en algunos casos pueden simular una dupli-
cacioén de genitales externos.

Generalmente se trata de una masa de tejido graso cubierto de piel similar al escro-
to. Puede asociarse a malformaciones ano-rectales o urogenitales.

Entre las diversas hipotesis embriolégicas que justifiguen estas malformaciones hay
quien sugiere que es el potencial de crecimiento del tejido embrionario de las estructu-
ras del falo, de las formaciones labioescrotales y de la region anal y perineal lo que da
lugar a estos procesos. Se han descrito generalmente como lipomas aunque en algunos
casos la presencia de estructuras musculares u otros tejidos haga hablar de hamartomas.
Son masas benignas, poco frecuentes, descritas en la literatura unos 25 casos, que no
plantean ningun problema técnico para su extirpacion.

Presentamos 4 casos 2 hombres y 2 mujeres. Un hombre presentaba atresia ano-rec-
tal, otro hidrocele y una mujer cloaca.

NEUROBLASTOMA 4S: ACTITUD EXPECTANTE ANTE UNA
ENFERMEDAD ONCOLOGICA DISEMINADA.

SORLI GARCIA M, Espin Lépez JM, Llinares Riestra ME, Bermidez Cortés M, Fuster
Soler JL.

INTRODUCCION: El neuroblastoma es el tumor sélido extracraneal mas frecuente en
la infancia. La forma mas comun de presentacion es como una masa abdominal. El pro-
nostico inicial depende de la edad, del estadio de la enfermedad y de factores biol6gi-
cos entre los que destaca la amplificacion del oncogen N-myc. El neuroblastoma 4S
constituye un estadio con buen pronéstico a pesar de la extension de la enfermedad. Se
define como tumor primario resecable (estadios 1 6 2), con afectacibn metastasica de
higado, piel y/o médula ésea, en nifios menores de un afio.
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METODOL OGIA: Se presentan dos casos de neuroblastoma 4S, en 2 nifios de 4 dias
y un mes de edad. La manifestacion inicial fue una masa abdominal palpable en uno de
ellos y la presencia de lesiones cutaneas en el segundo. Ambos desarrollaron metastasis
hepaticas y uno de ellos desarroll6 una masa suprarrenal contralateral. Ambos se some-
tieron a biopsia o reseccién de la lesién primaria con resultado negativo para la amplifi-
cacion de N-myc. Se adoptd una actitud expectante. La evoluciéon ha sido satisfactoria
en los dos: remisiébn completa a los 17 meses del diagndstico en uno de ellos y persis-
tencia de afectacion cutdnea exclusiva con tendencia a la remision en el otro.

CONCLUSIONES: A pesar de presentarse como tumores diseminados, los neuroblas-
tomas 4S tienen un prondstico excelente sin tratamiento. Es imprescindible el estudio
biolégico (amplificacion de N-myc), para emitir el diagnéstico de neuroblastoma 4S.

TERAPIA MOLECULAR EN ONCOLOGIA PEDIATRICA

FUSTER SOLER JL, BermUdez Cortés M, Llinares Riestra ME

INTRODUCCIONY OBJETIVOS: El tratamiento del cancer se basa en buena parte en
el empleo de drogas citotdxicas que pueden ser potentes pero no especificas en cuanto
a su mecanismo de accion y su toxicidad es un factor que limita su eficacia. El trata-
miento selectivo sobre las células neoplasicas sigue suponiendo un reto para el trata-
miento de estas enfermedades. Dos farmacos conocidos como ATRAY STI571 disefiados
para el tratamiento de la Leucemia Aguda Promielocitica (LPA) y la Leucemia Mieloide
Cronica respectivamente, constituyen un ejemplo de terapia molecular con implicacio-
nes en Oncologia Pediatrica. Exponemos su mecanismo de accién asi como las conse-
cuencias de su aplicaciéon en 5 nifios.

METODOLOGIA: Mostramos nuestra experiencia relacionada con el empleo de
ATRA y STI571 en 4 pacientes diagnosticados de LPA y uno de Leucemia Aguda
Linfoblastica Filadelfia positiva (LAL-Phi+) respectivamente.

RESULTADOS: Los 4 pacientes afectos de LPA recibieron ATRA asociado a quimiote-
rapia con buena respuesta, permaneciendo actualmente todos en remision completa
(seguimiento de 36.5 meses con intervalo entre 17 y 59 meses). La paciente afecta de
LAL-Phi+ recibié quimioterapia muy intensiva durante la induccidon por una mala res-
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puesta inicial, alcanzando la remision pero, tras un periodo prolongado de neutropenia,
desarroll6 una candidiasis invasiva que comprometia la continuacion del tratamiento. La
introduccién del STI571 permitié interrumpir 10 meses la quimioterapia durante los que
se tratd la infeccion fangica.

CONCLUSIONES: ATRAY STI571 constituyen dos ejemplos de terapia molecular de
disefo racional, carentes de la toxicidad caracteristica de la quimioterapia y de utilidad
en Oncologia.

NEUMONIA INTERSTICIAL POR CHLAMYDIA
TRACHOMATIS. A PROPOSITO DE UN CASO

ESPIN LOPEZ JM, Martinez Garcia S, Ortega Bernal MG, Lopez Robles MV.
Hospital Universitario Virgen de La Arrixaca.

INTRODUCCION: La Chlamydia es una bacteria intracelular. Se conocen cuatro
especies: C. Trachomatis, C. Peumoniae, C. Psittaciy C. Pecorum. C. Trachomatis es res-
ponsable de las enfermedades de transmision sexual de mayor prevalencia en paises des-
arrollados, produce uretritis en varones; cervicitis y salpingitis en mujeres; conjuntivitis y
neumonia en lactantes que se infectan a través del canal del parto.

CASO CLINICO: Antecedentes: primer hijo de padres jovenes sanos sin otros ante-
cedentes de interés. Enfermedad actual: lactante de un mes con sintomas catarrales, difi-
cultad respiratoria y rechazo de alimentacién que ingresa inicialmente con diagnéstico
de bronquiolitis. Exploracion fisica: polipnea, tiraje subcostal, crepitantes bibasales.
Resto sin interés. Exploraciones complementarias: radiografia de térax: infiltrados algo-
donosos difusos bilaterales. Hemograma: eosinofilia (maximo 15%). Gasometria y bio-
guimica: normales. PCR negativa. Virus respiratorios: negativos. Antigeno neumococo en
orina: negativo. Serologia (toxoplasma, citomegalovirus, VEB): negativos. Serologia de
neumonia atipica: positiva a Chlamydia trachomatis, resto de Chlamydias, Legionella,
Mycoplasma y Coxiella negativos. Evolucién: a su ingreso se instaura tratamiento con
adrenalina nebulizada con evolucidn torpida y persistencia de imagenes radioldgicas,
por lo que ante la sospecha de bronconeumonia se instaura tratamiento con Cefotaxima,
sin cambios. Finalmente se administra Eritromicina con mejoria progresiva clinica y
radiolégica y normalizacién de cifras de eosinodfilos. Ante el resultado de serologia para
Chlamydia Trachomatis positivo se mantiene tratamiento durante 21 dias, con resolucion
completa.
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DISCUSION: ante cuadros de infeccion respiratoria en lactantes pequefios que no
responden a tratamientos habituales, hay que pensar en neumonias atipicas, dentro de
las cuales la C. Trachomatis es el germen que con mas frecuencia las produce si consi-
deramos la transmision vertical.

RAQUITISMO HIPOFOSFATEMICO RENAL:
A PROPOSITO DE DOS CASOS

VICENTE SANTOS A., Vicente Calderon C, Gracia Manzano S., Quesada Lépez JJ .,
Alarcén Martinez H. Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Seccién de
Nefrologia Pediatrica

INTRODUCCION: El raquitismo hipofosfatémico renal es una enfermedad de pre-
sentacion familiar con herencia dominante ligada al cromosoma X (gen Xp-22.1), carac-
terizada por hipofosfatemia, hiperfosfaturia, normocalcemia y raquitismo.

Caso 1: Nifia de 9 afios, ecuatoriana, residente en Espafia 1 afio, remitida por dolor
de miembros inferiores, coxa vara y genu valgo. Antecedentes personales (AP): deambu-
lacion con 18 meses; pérdida de piezas dentarias y cojera desde los 3 afios; incurvacion
de miembros inferiores a partir del 4’ afio. Exploracion fisica (EF): Peso: (P25), Talla (<P3).
Normotensa. Frente prominente, paladar ojival, escoliosis, genu valgo, coxa vara, ensan-
chamiento de mufiecas y rodillas.

Examenes complementarios (EC): Creatinina 0.6 mg/dl, Fosforo 2.4 mg/dl, Calcio 10.1
mg/dl, Fosfatasa alcalina 764 U/I. 1,25(OH)Vitamina D < 10 ng/ml. PTH: 25 pg/ml.
Funcién renal: Calciuria 1.3 mg/kg/dia, Fosfaturia: 40 mg/Kg/d, Proteinuria negativa,
Aclaramiento de Creatinina 85.2 ml/min/1.73 m2. RTP: 72%. Estudio por imagen: com-
patible con raquitismo. Tratamiento: suplementos de fosforo y calcitriol.

Caso 2: Vardn de 14 afos, controlado desde los dos afios por manifestaciones clini-
cas de raquitismo. AP: Deambulacion : 16 meses. Craneoestenosis. EF: talla cortay genu
varo. EC: Ca:10.3, P:2.6, FA: 729, PTH normal. Funcién renal: Fosfaturia 22.8, Prot. (-),
CICr: normal, RTP: 57%. Estudio por imagen: compatible con raquitismo. Tratamiento:
calcitriol y suplementos de fosforo.

CONCLUSIONES:

. El retraso diagnostico e inicio de tratamiento en esta patologia condiciona el pro-
nostico pudiendo originar alteraciones Oseas irreversibles, precisando en ocasiones tra-
tamiento quirdrgico.

. Ante un raquitismo en edad pediatrica, siempre hay que descartar una etiologia
renal.
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TRICOBEZOAR GASTRICO

H. Campillo Garcia, M* J. Rubio Pérez, G. Giner Sopefia, F. Chicano Marin, JA.
Carmona Valera, C. Canavate Gonzalez, F J. Pena Lamelas, JJ. Fernandez Paredes, J.
Deheza Alfageme.

Clinica Virgen de La Vega, Murcia

INTRODUCCION: Los bezoares son cuerpos extrafios acumulados en estomago.
Segun composicién: Tricobezoar (pelos), Fitobezoares (fibras vegetales), Lactobezoares
(leche) y Farmacobezoares (medicamentos). Baudemant en 1.779 describid por primera
vez el tricobezoar. Predominan en sexo femenino 90%, menores de 30 afios principal-
mente entre 10-20 afios. Aproximadamente 1/2.000 nifios presentan tricotilomania,
muchos tricofagia y no todos tricobezoares. Generalmente presentan trastornos emocio-
nales o retardo mental.

CASOCLINICO: Escolar de 8 afios remitida por masa abdominal. Antecedentes fami-
liares: sin interés. Antecedentes personales: destaca Tricoti loman ia tratada y atenuada,
hace unos tres afios padecimientos digestivos diarreas y estrefiimientos, dificultad para
comer por plenitud casi inmediata y dolor epigastrico, eructos halitésicos, la ultima
semana se niega a comer, habito intestinal conservado. Examen fisico: Nutricion defi-
ciente. Psiquismo normal. No alopecia. Se palpa masa epigastrica dura, no dolorosa y
movil . Sin otros hallazgos. Examenes complementarios: Hb 12,8 . Rx simple: efecto
masa en epigastrio e hipocondrio izquierdo. Ecografia abdominal normal. Transito bari-
tado: defecto de repleccidon a nivel gastrico. Se interviene quirdrgicamente extrayendo
gran tricobezoar.

DISCUSION: Laanmanesis y examen fisico deben llevarnos a la sospecha diagnosti-
ca. La Rx simple y ecografia son insufientes. El estudio baritado ante la sospecha clinica
es diagnostico encontrdndonos tricobezoares grandes cuyo tratamiento es siempre qui-
rdrgico para extraccién y exploracién intestinal por la posibilidad de un Sindrome de
Rapunzel. Creemos que ante la presencia de tricoti loman ia, deberiamos practicar estu-
dio endoscopico para descartar tricofagia y/o extraer pequefios tricobezoares antes de
adquirir suficiente volumen como para palpar la masa como en nuestro caso.
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REFLUJO VESICO URETERAL.
¢, SE MANTIENE INDICACION DE ESTUDIO FAMILIAR?

Soriano Ibarra, JF*; Lopez Mifiarro, E*; Arbeloa Mena,l* Montero Cebrian, MT**;
Solano Navarro, C**; Pérez Aites, R.**

*Centro de Salud de Puerto Lumbreras.

** Hospital Rafael Méndez, Lorca.

INTRODUCCION: Es conocida la asociacion familiar de las malformaciones urina-
rias, aconsejandose estudiar los hermanos del afecto.

Presentamos una familia donde el diagnostico de reflujo en la madre, lleva al diag-
nostico de reflujo vesicoureteral en sus cuatro hijos.

Madre 28 afios G3-A0-V4. Pielonefritis de repeticion durante la ultima gestacion
(gemelar) se realiza CUMS apreciandose reflujo vesicoureteral grado | izquierdo y IlI-ll
derecho.

Padre 33 afos, varios célicos nefriticos. No estudiado.

NAIRA 1°gemela nacida 14/08/99. CUMS al octavo mes; reflujo vesicoureteral grado
Il bilateral. Asintomatica, hasta el diagnostico, llevé diversos tratamientos profilacticos,
ITU intercurrentes. En junio de 2003 se interviene con sting bilateral con Deflux.

BIANCA 2° gemela nacida 14/08/99. CUMS al octavo mes; reflujo vesicoureteral
grado Il derecho y llI-1V izquierdo, este ultimo con doble sistema, y pieldn superior no
refluyente segun pielografia IV. Asintomatica hasta el diagnostico, posteriormente ITU de
repeticién, intervenida en dos ocasiones mediante técnica transuretral, en septiembre de
2002 se realiza ureterocistoneostomia tipo Cohen monotunel reimplantando los tres uré-
teres en el mismo tanel, Kaplan en cuello vesical.

LEANDRO, vardn nacido 06/02/97 CUMS con tres afios diagnosticando reflujo vesi-
coureteral grado Il bilateral, asintomético sin historia previa ni posterior de ITU trata-
miento profilacico. Intervenido en marzo de 2003 mediante sting bilateral de Deflux.

HERNAN, varén nacido 16/10/94, CUMS con cinco afios; reflujo vesicoureteral grado
Il derechoy | izquierdo, asintomatico, sin historia previa ni posterior de ITU, tratamien-
to profilactico e intervencién en abril de 2003 mediante sting bilateral con Deflux.

CONCLUSION: Serefuerza laindicacién del estudio familiar.
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