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POSTER MODERADO

Sabado, 9 de junio (15:30 - 16:45)

GENETICA Y DISMORFOLOGIA

Sala 127 (Planta 1)

P764 15:30
SECUENCIA PIERRE ROBIN Y CAMPTODACTILIA EN LA
DUPLICACION 1Q25: UN FENOTIPO IDENTIFICABLE
Purificacion Marin Reina, Amparo Garcia Galera, Monica Roselld
Piera, Carmen Orellana Alonso, Maria Pilar Herraiz Pérez,
Antonio Pérez Aytés

Servicio de Neonatologia y Servicio de Genética del Hospital La Fe,
Valencia.

En las alteraciones cromosomicas, la identificacion de signos y
sintomas clinicos caracteristicos es de gran utilidad para esta-
blecer correlaciones fenotipo-genotipo vy, a la inversa, para
orientar el examen citogenético en pacientes dismorficos. No
obstante, son escasas las cromosomopatias que presentan ca-
racteristicas fenotipicas especificas que las puedan hacer iden-
tificables en el examen clinico. Presentamos un caso de dupli-
cacion intersticial 125 de novo, una zona cromosémica que,
cuando aparece duplicada, parece producir anomalias dismor-
ficas muy especificas.

Caso clinico: Tercera gestacidon en unos padres (madre: 40
anos; padre: 42) no consanguineos y fenotipicamente norma-
les. Las dos gestaciones anteriores: 2 abortos espontaneos. Ges-
tacion controlada en otro centro, controles ecograficos norma-
les. Amniocentesis por edad materna avanzada: fallo en la
muestra, no se obtienen resultados. Parto a término, presenta-
cion cefélica. Apgar 6/8. Remitido a nuestro hospital por obser-
varse anomalias dismorficas. Exploracion: peso 3.530 g (p 75-
90), talla 54 cm (p > 95), cefilico 37cm (p > 95). Aspecto
longilineo con extremidades y dedos de manos y pies largos;
micrognatia y fisura palatina (secuencia Pierre Robin); campto-
dactilia: hay contractura de art. interfalangicas proximales de 22,
30, 4° dedos de ambas manos. Hendiduras palpebrales cortas,
antimongoloides. Filtrum largo, con labios finos y boca peque-
fia. Hipotonia. Rx: vértebras D3 y D4 en mariposa. En estudio
citogenético en sangre periférica se observa exceso de material
en el brazo largo de cromosoma 1 que por su secuencia de ban-
das se identifica como una duplicacion intersticial q 25-32. Con
pintado especifico de cromosoma 1 se confirma que el material
extra corresponde a cromosoma 1. Cariotipo: 46, XY, dup (1)
(q25, q32).ish dup (1) (WCP1+). Cariotipo de los padres: nor-
mal.

Discusion: Hay 10 casos publicados en la literatura con triso-
mias parciales puras (no consecuencia de reordenamientos que
impliquen a otros cromosomas) de brazo largo de cromosoma
1. En los 4 casos en que la zona duplicada implicaba el seg-
mento g25 se observo secuencia Pierre Robin y camptodactilia.
Por otra parte, la asociacion Pierre Robin y contracturas congé-
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nitas puede plantear diagnostico diferencial con enfermedades
neuromusculares o anomalias hereditarias del colageno. Este
caso apoya la hipotesis de que la duplicacion de la zona 1q25
puede asociar un fenotipo especifico, identificable a la explo-
racion clinica.

P765 15:35
EXPERIENCIA DE 14 ANQS DE PROGRAMA DE SALUD
PARA PERSONAS CON SINDROME DE DOWN

Rafael Fernandez-Delgado Cerda

Servicio de Pediatria del Hospital Clinico Universitario, Valencia,
ASINDOWN, Valencia y Programa de Salud Sindrome de Down, Valencia.

Antecedentes y objetivos: Desde 1993 hemos realizado se-
guimiento clinico y bioldgico a 741 personas con sindrome de
Down (SD). La actividad se ha llevado a cabo en una Unidad
de atencion especifica a afectados por esta trisomia, de acuer-
do con la Asociacion de padres de nifios con SD. Los objetivos
han sido el estudio epidemiologico general, el diagndstico pre-
coz de patologias prevalentes en esta poblacion, la realizacion
de un programa de salud especifico para el SD y la participa-
cion en programas de educacion para la salud para los nifios y
sus familias.

Métodos: Tras realizar una anamnesis detallada en la primera
visita, con estudio de los antecedentes familiares, se ha seguido
un programa de salud incluyendo, ademas de los parimetros
somatométricos y la exploracion clinica convencional, determi-
nacion anual de hormonas tiroideas, cribado de celiaquia antes
de los 4 anos y radiografia de raquis cervical a los 5 anos. El
descubrimiento de alguna patologia determiné la derivacion a
consultas de especialidades.

Resultados: De los 741 nifios y adultos seguidos, 420 fueron
varones y 321 mujeres. La edad media de la primera visita fue
de 10,24 anos, aunque 225 ninos fueron vistos con una edad
inferior a 1 afno, muchos de ellos en los 6 primeros meses de
vida. La edad media de las madres en el momento del parto fue
de 33,34 anos y la de los padres de 36,63 afios. El tamafio me-
dio de la familia fue de 2,57 hermanos, siendo el nimero de
orden del nifo con SD el 2,27. 190 mujeres aquejaron algin
tipo de patologia durante el embarazo. Sobre 660 nifos, 117
nacieron pretérmino y 3 postérmino. La presentacion de vérti-
ce ocurrio en 576 nifios. En 151 casos se realizo terminacion
por cesarea. El peso medio al nacimiento de la poblacion fue
de 2.981 g, la talla de 48,05 cm y el perimetro craneal de 32,73
cm. Sobre 478 cariotipos realizados, 11 presentaron mosaicis-
mo, 27 translocaciones y 440 trisomia regular. 22 recién naci-
dos necesitaron cirugia digestiva (atresia duodenal, pancreas
anular, Hirschprung). El hipotiroidismo subclinico afecto a 146
pacientes, mientras que 32 individuos presentaron hipotiroi-
dismo verdadero.
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Conclusiones: La especificidad de la patologia en el SD y la
importancia del diagnostico precoz permiten sugerir la necesi-
dad de un programa de salud especifico, aplicable de forma
universal, desde la época neonatal.

P766

NEUROFIBROMATOSIS EN NINOS:
ESPECTRO FENOTIPICO Y MUTACIONAL
EN NUESTRA POBLACION

M. Juliana Ballesta Martinez, Maria Fuensanta Robles Sanchez,
Eduardo Martinez Salcedo, Maria Rosario Domingo Jiménez,
Javier Garcia Planells, Encarnacion Guillén Navarro

15:40

Unidad de Genética Médica y Seccion de Neuropediatria del Hospital
Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia, Centro de Salud Mental Infantil
Molina de Segura, Murcia y Unidad de Genética Médica, Sistemas
Gendmicos, Valencia.

Introduccion: La neurofibromatosis 1 (NF1) es una enferme-
dad multisistémica que se caracteriza por la aparicion en la piel
de manchas café con leche, pecas axilares o inguinales, n6du-
los de Lisch y neurofibromas. Presenta un patrén de herencia
autosOmico dominante y estd causada por mutaciones en el gen
NF1. Existe una alta tasa de mutaciones espontineas y una gran
variabilidad clinica.

Objetivos y método: Evaluacion clinica y molecular de los ni-
nos diagnosticados de NF1, siguiendo los criterios clinicos esta-
blecidos (NIH), en la consulta de genética (afios 2005 y 2000).
Variables clinicas recogidas: sexo, edad al diagnostico, antece-
dentes familiares, motivo de consulta y signos clinicos. Estudio
molecular: secuenciacion completa de la region codificante del
gen NF1.

Resultados: Se han evaluado 14 pacientes, 42% varones. Edad
media al diagnostico: 6,8 anos (rango: 6 meses-17 anos). Ante-
cedentes familiares positivos 64%. Las manchas café con leche,
con sospecha de NF1, fueron el motivo de consulta en un 70%
de los casos; otros motivos fueron: retraso escolar y/o altera-
ciones de conducta (14%), talla baja y estenosis pulmonar (7%)
y sindrome malformativo en un caso. Signos clinicos: el 100%
presentaba manchas café con leche al diagnostico y el 64% efé-
lides axilares y/o inguinales. S6lo un paciente presenté nédu-
los de Lisch (el paciente de mayor edad) y un 14% megacefa-
lia. Alteraciones de columna 21%, retraso escolar 14% y glioma
del nervio optico 21%. Una paciente presentd un neurofibro-
ma plexiforme cervical y otro pseudoartrosis de tibia. RM ce-
rebral: hamartoma en cerebelo y tilamo en un paciente. Diag-
noésticos concomitantes: fenotipo Noonan-NF1 y sindrome
alcoholico fetal asociado. Se ha identificado la mutacion gené-
tica en 11 pacientes (los 3 restantes pendiente de finalizar se-
cuenciacién). Seis de estas mutaciones no han sido descritas
previamente.

Conclusiones: 7) Debemos considerar NF1 en el diagnostico
diferencial de pacientes con retraso escolar, alteraciones de con-
ducta y/o talla baja. Asi como valorar la posibilidad de otros
diagnosticos asociados. 2) El rendimiento del estudio genético
es muy alto siguiendo los criterios clinicos establecidos. 3) La
variabilidad clinica detectada en pacientes con la misma muta-
cién sugiere la implicacidon de otros factores asociados. 4) La
identificacion de la mutacion permite ampliar el estudio fami-
liar, dar un asesoramiento genético correcto y ofrecer opciones
reproductivas.

P767

NEUROPATIA SENSITIVO-MOTORATIPO 1
LIGADA A X

Maria Arriaga Redondo, Patricia Blanco Aries, Maria Teresa
Darnande Oirtiz, Julidn Torres Mohedas, Rebeca Villares Alonso,
Nuria Gutiérrez Cruz, Pedro José Pujol Buil

15:45

Complejo Hospitalario de Mostoles, Madrid.

La enfermedad de Charcot-Marie-Tooth dominante ligada a X
(CMTX) es una forma poco frecuente de transmision. Se debe a
una mutacion en el gen GJB1, situado en el locus Xq13.1y que
codifica la proteina conexina 32.

La forma habitual de herencia es AD.

Tipo 1 A: mutacion Cr17p11.2-p1 codifica para la proteina P22
de la mielina periférica

Tipo 1 B: mutacion Cr 1q22, afecta a la proteina de la mielina
zero.

Tipo 1 C: mutacion en Cr 16p.13.1-p12.3 que afecta a lipopoli-
sacarido inducido por el TNF alfa (LITAF).

Clinicamente, el CMTX se caracteriza por neuropatia sensorial
y motora de moderada a grave en los varones afectos y sinto-
mas leves o inexistentes en mujeres portadoras.

Caso clinico: Varon de 14 anos seguido en consultas de neu-
ropediatria desde los 5 anos por arreflexia patelar y aquilea y
pies cavos. Entre los antecedentes familiares destacaba la ma-
dre diagnosticada de CMT sintomadtica pero sin estudio genéti-
co. Una tia y abuelo por rama materna con algin tipo de afec-
tacion muscular sin determinar.

Estudios genéticos: marzo 2003: analisis por PCR de 7 microsa-
télites situados en la region CMT1-A del Cr 17 y analisis de do-
sis del gen PMP22 del nifio y los padres, no detectindose nin-
guna alteracion. Septiembre 2006: se estudiaron los genes
PMP22, MPZ, GJB1, EGR2, GDAP1, LITAF y NEFL para el nifio
y los padres, identificindose la mutacion del gen GJB1 o cone-
xina 32 en el nifo, siendo la madre portadora.

El paciente ha mantenido la arreflexia y las alteraciones orto-
pédicas en pies han empeorado. En la tltima revision (febrero
2007) presentaba ya leve disminucion de fuerza en miembros
inferiores.

Conclusiéon: Aportamos un paciente con una forma poco fre-
cuente de herencia de la enfermedad de Charcot-Marie-Tooth.
Destacan los pocos sintomas en el paciente y que la madre sea
sintomatica (raro en las mujeres portadoras de esta enferme-

dad).

P768

UNA CASUISTICA DE SINDROME
DE KLIPPEL-TRENAUNAY-WEBER
Monica MantecoOn Ruiz, Patricia Pernas Gomez, Javiera Francisca
Hurtado Diaz, Maria Paz Vior Alvarez, Andrea T4boas Pereira,
Yolanda Pérez Saldenio, Maria Carmen Garcia Barreiro, Teresa
Gonzalez Lopez, Celia M. Rodriguez Rodriguez, Federico
Martinén Sanchez

15:50

Departamento de Pediatria del Complexo Hospitalario, Ourense.

Introduccion: El sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber es
una malformacion congénita infrecuente de etiologia incierta
que consiste en la aparicion de hemangiomas, varicosidades ve-
nosas, hipertrofia de los tejidos blandos e hipercrecimiento 6seo
que afectan mis frecuentemente a una extremidad. Son mualti-
ples las complicaciones potenciales pero la afectacion visceral
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es la que produce mayor morbilidad. Las posibilidades tera-
péuticas son las medias elasticas compresivas locales, analgési-
cos, cirugia temprana para evitar complicaciones.

Casos clinicos: Caso A: escolar de 7 afios, de origen ruma-
no, con antecedente de orquidopexia en pais de origen, pre-
senta asimetria de miembros inferiores (mayor longitud y pe-
rimetro de miembro inferior izquierdo), mancha en vino de
oporto, venas varicosas inguinales bilaterales, redistribucion
venosa superficial a nivel de hemiabdomen y hemitorax iz-
quierdo, testes en canal inguinal de pequefio tamafio. Aten-
diendo a las pruebas complementarias, en el estudio de tro-
bofilia solo se evidencio heterocigosis del gen MTHFR C677T.
En radiografias de miembros inferiores se constata una asi-
metria, con fémur derecho de 29,7 cm, tibia derecha 23,1cm,
fémur izquierdo 30,7 cm y tibia izquiera 24 cm. Eco doppler
de miembros inferiores se observa obstruccion del eje femo-
roiliaco izquierdo por probable trombosis. RM de pelvis sin
alteraciones. Caso B: lactante de 13 meses presenta angioma
plano telangiectasico en region ventral de brazo y antebrazo
derecho, con vena superficial de trayecto ventral, y antebra-
zo derecho de mayor tamano. En cuanto a las pruebas com-
plementarias, la eco doppler del miembro superior es normal,
RX de brazo y antebrazo derecho e izquierdo no evidencia di-
ferencia de tamano. Caso C: lactante de cuatro meses y me-
dio con macula eritematosa en extremidad superior izquierda
y miembro superior izquierdo ligeramente mayor que iz-
quierdo (brazo izquierdo: didmetro de 14 cm y longitud de
23,8 cm. Brazo derecho: didmetro de 13,7 cm y longitud de
24 cm).

Discusion: Dada la infrecuencia de esta entidad, exponemos
estos tres casos diagnosticados en nuestro centro en un inter-
valo de seis meses.

P770

EVOLUCION PROLONGADA DE PACIENTE
CON ENFERMEDAD DE HUNTERY NUEVAS
EXPECTATIVAS

Mireia Biosca Pamies, Zulema Pinillos Hernandez, Silvia Meavilla
Olivas, Rocio Garcia Garcia, Maria Josefa Lopez Moreno, Inés
Bueno Martinez, Feliciano J. Ramos Fuentes, Pilar Martin Fortea,
Miguel Angel Torralba Cabeza, Juan Pérez Calvo

16:00

Servicio Pediatria y Servicio Medicina Interna del Hospital Clinico
Universitario Lozano Blesa, Zaragoza.

Introduccion: La mucopolisacaridosis tipo II (Hunter) es una
enfermedad lisosomal con déficit de iduronato 2 sulfatasa. Acu-
mulo de GAG en tejidos y excrecion por orina de dermatin y
heparan sulfatos. Herencia recesiva ligada al sexo. Mutacion
XP28. Incidencia estimada 1/162.000 nacidos vivos. Esperanza
de vida: 20 anos.

Caso clinico: Paciente de 31 anos, Gnico superviviente de
una familia con varios varones afectos que fallecieron a los
6, 14, 17 y 22 anos y 2 durante el primer ano de vida, por lo
que se realizd un diagnoéstico precoz mediante la deteccion
de hipersecrecion de mucopolisaciridos en orina. Hay 6 mu-
jeres portadoras en la familia. Tiene 2 hermanas, una porta-
dora, sin hijos y la otra con un hijo varén, sano. Fruto de em-
barazo y parto normales. Desarrollo del perfil tipico de
complicaciones: convulsiones febriles, hernia inguino-escro-
tal y hernia umbilical voluminosa con episodios de incarce-
racion intervenidas, adenoidectomizado, procesos respirato-
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rios frecuentes, disminucion progresiva de la audicion y la vi-
sion (audifonos y lentes correctoras), dolores articulares en
reposo y ejercicio y rigidez articular, cansancio precoz al ca-
minar (silla de ruedas para desplazamientos y bastén para
trayectos cortos), macroglosia que causa problemas en el ha-
bla. Memoria excelente. Después de varios anos de ausencia,
vuelve a consultar por polaquiuria diurna y nocturna por
mielopatia compresiva. Curva de peso vy talla inferior al P3.
Perimetro cefalico mayor al P50. Cambios morfolégicos evo-
lutivos: rasgos faciales toscos con nariz bulbosa, labios grue-
sos, macroglosia, paladar ojival, dientes separados y atrofi-
cos, pabellones auriculares grandes, pelo dspero negro con
canas aisladas, con calvicie desde los 24 anos. Cuello muy
corto, torax ensanchado, abdomen distendido, manos en ga-
rra y dedos toscos. Pendiente de aprobacion para tratamien-
to con idursulfase, terapia enzimdtica substitutiva aprobada
por FDA en Mayo 2006 que mejora la capacidad respiratoria
y el deposito de GAG en piel mas que las manifestaciones ar-
ticulares anquiloticas.

Conclusiones: La aparicion de la terapia enzimatica sustitu-
tiva abre nuevas expectativas de supervivencia por lo que es-
tos pacientes, tradicionalmente valorados en pediatria, en la
actualidad deben realizar el seguimiento en medicina inter-
na.

Nuestro paciente es un ejemplo de supervivencia prolongada y
de sus complicaciones mas caracteristicas.

P771

HIPOMELANOSIS DE ITOY MOSAICISMO
CROMOSOMICO

Antonio Gonzalez-Meneses Lopez, Javier Sinchez, Tomas
Rodriguez Canas, Guillermo Antifiolo Gil

16:05

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccion: La hipomelanosis de Ito es una rara entidad der-
matologica caracterizada por la presencia de lesiones cutidneas
de diferente pigmentacion presentes en un individuo y que ge-
neralmente siguen las lineas de Blasco. Se han relacionado con
diferente dotacion genética de las lineas celulares y pueden ser
un indicio de mosaicismo cromosoémico.

Material y método: Se realiz0 cariotipo en sangre periférica y
en piel a 7 individuos afectos de lesiones cutdneas sugestivas de
hipomelanosis de Ito atendidas en la consulta de Dismorfologia
del Hospital Universitario Virgen del Rocio de Sevilla.
Resultados: Se detectaron 5 alteraciones cromosdmicas en mo-
saico en 5 pacientes: una triploidia, una trisomia 7, una trisomia
17, una trisomia 21, un cromosoma 15 en anillo y una trasloca-
cion 2;8. En dos de estos casos, la misma alteracion pudo de-
tectarse en sangre aunque en menor cantidad que en piel. En
un caso, ambas determinaciones fueron normales.

Discusion: La presencia de anomalias cutdneas tipo hipomela-
nosis de Ito es un sintoma enormemente sugestivo de mosai-
cismo cromosomico. En ocasiones puede detectarse la anoma-
lia en sangre periférica en un pequeno nimero de casos. El
diferente origen embrionario de la piel y el sistema hematopo-
yético explican el diferente rendimiento diagnostico de la piel
y el cariotipo en sangre convencional.

Conclusiones: En todo paciente con hipomelanosis de Ito
debe realizarse un cariotipo de fibroblastos para descartar la
presencia de un mosaicismo cromosémico.
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P773 , 16:15
DIAGNOSTICO PRECOZ DE SINDROME DE HURLER
EN LACTANTE DE DOS MESES Y MEDIO

Maria Paz Barrio Alonso, Carlos de Castro Leon, Ana Isabel
Lorenzo Mata, Rafael Palencia Luaces, Julio Ardura Ferniandez

Hospital Clinico Universitario, Valladolid.

Se expone el caso clinico de un lactante primer hijo de padres
jovenes y sanos con consanguinidad lejana. Entre los antece-
dentes personales destacan bronquiolitis, catarros de repeticion
e hidrocele bilateral. Ingresa a los dos meses y medio por sin-
drome febril, irritabilidad y rechazo de tomas de una semana de
evolucion. En la exploracion fisica presenta como hallazgos sig-
nificativos hepatomegalia de dos traveses bajo reborde costal, es-
plenomegalia hasta cresta iliaca y facies con puente nasal depri-
mido, protrusion ocular bilateral y macroglosia. Durante el
ingreso se realizan diversas exploraciones complementarias con
hallazgos patologicos en la radiologia de torax (pico anterior en
vértebras lumbares, acufiamiento de cuerpos vertebrales, costi-
llas ensanchadas) y mano (huesos metacarpianos toscos). Ante
la sospecha clinica de enfermedad de dep0ésito, se realiza deter-
minacion de mucopolisaciridos en orina. Se obtiene un resulta-
do de excrecion aumentada 10 veces el valor normal para su
edad y en electroforesis se detectan dos bandas anoémalas con
migracion compatible para dermatin y heparan sulfato, lo que
confirma el diagnoéstico de sindrome de Hurler. Se completa el
estudio mediante ecocardiograma (estenosis pulmonares y blo-
queo incompleto de rama derecha), potenciales auditivos (sor-
dera neurosensorial con pérdida bilateral de 80 db) y actividad
de L-iduronidasa (0,5% del valor control; padre: 44%; madre:
59%). En la actualidad se encuentra en terapia de reemplaza-
miento enzimatico con laronidasa y en espera de trasplante de
células madre de cordon umbilical. El sindrome de Hurler (for-
ma grave de mucopolisacaridosis tipo D es una enfermedad au-
tonémica recesiva, progresiva, con una incidencia estimada de
1:250.000, en la que se produce una acumulacion de glucosa-
minoglucanos por déficit enzimitico de L-iduronidasa. La sos-
pecha diagnostica se realiza a través de los rasgos fisicos carac-
teristicos, ya que algunos signos precoces (catarros de repeticion,
retraso del crecimiento, hernia umbilical) pueden aparecer en ni-
flos no afectados. El diagnostico definitivo se obtiene mediante
medicion de la actividad enzimatica en fibroblastos o leucocitos.
El tratamiento precoz es fundamental; consiste en reemplaza-
miento con enzima obtenida a partir de ADN recombinante. El
trasplante de células madre seria el tratamiento definitivo, pero
la experiencia en este campo es escasa y los resultados variables.

P774 16:20
SiNDRQME DE WOLF-HIRSCHHORN: 3
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE RECIEN NACIDO
PRETERMINO POLIMALFORMADO

Maria del Mar Ballesteros Garcia, Carmen Medina Monzon, Maria
Baquero Cano, Ester Gil Pons, Lourdes Garcia Villaescusa,
Andrés Martinez Gutiérrez, Isabel Cuartero del Pozo, Maria del
Carmen Escudero Cantd, Ana Pérez Pardo, M. del Carmen
Carrascosa Romero

Hospital General Universitario de Albacete.

Objetivo: Poner en conocimiento la existencia de este sindro-
me polimalformativo, de diagnostico genético (deleccion de
brazo corto del cromosoma 4).

Métodos: Exposicion de un caso de sindrome de Wolf-Hirschh-
born y revision de la bibliografia.

Caso clinico: RNPT de 29 + 4 EG. AF: sin interés, padres sa-
nos no consanguineos. AP: embarazo espontaneo, CIR severo,
amniocentesis 46 XX, serologias negativas. Cesirea urgente por
doppler patologico. Apgar 2/4 Rea V. Peso 665 g. Fenotipo pe-
culiar con orejas de implantacion baja, microoftalmia con obli-
cuidad antimongoloide, hipertelorismo, hendidura en encia su-
perior e inferior, retromicrognatia. Fisura palatina en paladar
blando y duro. AC: normal AP: normal Abdomen: normal, no
orificio anal. Neurologico: hipotonia global. EMH al ingreso
con buena evolucion. Varios intentos fallidos de extubacion
por obstruccion via aérea superior, intubacion dificultosa (fi-
brobroncoscopia superior: retromicrognatia, fisura palatina y
glososptosis.) No se considera la posibilidad de traqueotomia
por su peso. Intervenida de atresia anal alta con fistula vesti-
bular, realizindose colostomia de descarga. Durante su ingre-
so presento crisis mioclonicas con correlato EEG que persisten
a pesar de tratamiento con fenobarbital y fenitoina. Ante la sos-
pecha de sindrome polimalformativo se realizaron ecocardio
(normal), Eco cerebral (discreta hiperecogenidad periventricu-
lar), RM cerebral (dentro de los limites normales para su edad
gestacional) y cariotipo: 4 p-. Exitus a los 40 dias por bronco-
espasmo

Discusion: Este sindrome se produce por deleccion parcial
del brazo corto del cromosoma 4 y produce un fenotipo cla-
ramente definido caracterizado por retraso de crecimiento
prenatal y postnatal severo, retraso mental y epilepsia. Pre-
sentan una apariencia facial caracteristica “en casco griego”
(glabela prominente, fisura palatina y/o labio leporino, hi-
pospadias y defectos de cuero cabelludo), malformaciones
cardiacas y oculares. La mortalidad en los primeros 2 anos es
alta (40%) y existe un retraso mental severo en mayoria de los
pacientes.

Conclusion: El reconocimiento de este sindrome es importan-
te para el consejo genético a los padres y para el planteamien-
to de cirugias muy agresivas en el neonato afecto.

P775

TRASPLANTE DE ORGANOS Y GESTACION:
RIESGO TERATOGENICO DEL MICOFENOLATO
DE MOFETILO

Ana Ledo Garcia, Virginia Boso Ribelles, Ursula Maraguat Idarra,
Pilar Sdez Gonzalez, Maximo Vento Torres, Antonio Pérez Aytés

16:25

Servicio de Neonatologia y Servicio de Farmacia del Hospital La Fe,
Valencia.

Mis de 14.000 nacimientos de madres trasplantadas han sido
notificados desde que los trasplantes de 6rganos comenzaron
a desarrollarse. Se dispone de bastante informacion, clinica y
experimental, sobre los riesgos teratogénicos de la mayoria
de fairmacos inmunosupresores usados habitualmente tras un
trasplante de 6rgano solido. No obstante, es escasa la infor-
maciéon clinica sobre el uso de micofenolato de mofetilo
(MMF), un inmunosupresor de uso reciente. Presentamos un
caso de malformaciones craneofaciales severas asociado a tra-
tamiento materno con MMF durante el primer trimestre de
gestacion.

Caso clinico: Primera gestacion en una madre de 25 afos, re-
ceptora de un trasplante renal dos anos antes, debido a insufi-
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ciencia renal terminal por reflujo vesico-ureteral cronico. En tra-
tamiento con MMF y tacrolimus en el momento de quedar ges-
tante. Al conocer el estado de gestacion (9 semana) se sus-
pende el tratamiento con MMF y se continta con tacrolimus
Gnicamente. En eco fetal en la 14 semana se diagnostica labio
leporino. Cariotipo fetal en amniocentesis: 46, XX (normal). Par-
to en la 41 semana. Nace una mujer, con peso 3.050 g y Apgar
9/10. Presenta fisura labial bilateral con fisura palatina comple-
ta, microtia grado II-III bilateral, hipertelorismo, micrognatia.
Examen de fondo de ojo: coloboma coriorretiniano en ambos
ojos. TAC cerebral y pefasco: atrofia de conducto auditivo ex-
terno; no se aprecian malformaciones en SNC. Eco renal: nor-
mal.

Discusion: El MMF es un potente agente antiproliferativo, in-
hibidor de la sintesis de purinas, que ha pasado a ser usado am-
pliamente en la inmunosupresion postrasplante. Su uso estd
contraindicado durante la gestacion. Hemos encontrado en la
literatura 4 casos con malformaciones en hijos de madres trata-
das con MMF durante el embarazo, observandose en 3 de ellos
un patroén malformativo comin con nuestro caso, y que consis-
te en labio y/o paladar hendido y microtia, ademdas de otras
malformaciones. Este patron también se ha observado en el ani-
mal de experimentacion. Estos datos sugieren la existencia de
una autentica embriofetopatia por MMF. Toda mujer trasplanta-
da en edad reproductiva debe llevar, junto a los controles pro-
pios del trasplante y sus complicaciones, un estricto control de
planificacion de las gestaciones que, en el caso del MMF, acon-
seja mantener la anticoncepcion hasta 6 meses tras la supresion
del mismo.

P776

SINDROME DE HUNTER. RESPUESTA AL
TRATAMIENTO

Moisés Zambrano Castafo, Maria Luisa Moreno Tejero, Ana Guerrero
Rico, Ana Maria Grande Tejada, Enrique Galan Gomez, Julidin
Vaquerizo Madrid, Cristina Caceres Marzal, Juan José Cardesa Garcia

16:30

Unidad de Genética y Neurologia Infantil del Departamento de Pediatria
del Hospital Materno Infantil, Badajoz.

Antecedentes y objetivos: El sindrome de Hunter es una en-
fermedad metabdlica debida al déficit de la enzima Iduronosul-
fatasa (IDS). Posee una herencia recesiva ligada al X. Existen
dos formas clinicas, que se piensa que son alélicas, sin que exis-
ta una clara relacion fenotipo/genotipo.

Métodos y resultados: Nifo de 3 afios que acude a los 7
meses por antecedentes familiares de primo materno afecto
de sindrome de Hunter. En el estudio de mucopolisacaridos
en orina: test de metacromasia de Berri positivo, test espec-
tofotométrico: 94,5 mg de mucopolisacaridos/mmol/creatini-
na (cifras normales de 2,24 a 16,5
mucopolisacaridos/mmol/creatinina), Estudio de enfermeda-
des lisosomales en suero: iduronosulfatasa 3,9 nmol/hxml
(cifras normales 330 nmol/hxml, en controles). Estudio mo-
lecular del gen IDS se encuentra la mutacion N350H en el
ex6n 8 (misma mutacion en un alelo materno). Antecedentes
personales: parto a las 40 semanas de gestacion inducido por
oligoamnios. Sedestacion a los 5 meses, bronquitis espastica
y otitis media de repeticion. Adenoidectomizado y coloca-
cion de drenajes transtimpanicos bilaterales a los 2 afios. Va-
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loracion del grado de afectacion: EEG: normal. Potenciales
evocados visuales: normal, pendiente de realizar potenciales
evocados auditivos por falta de colaboracion. RMN craneal:
espacios perivascuales prominentes y dreas parcheadas hi-
perintesas en sustancia blanca compatible con desmieliniza-
cion. No alteraciones oculoretinianas. Radiografia de esque-
leto 6seo sin alteraciones. Ecocardiograma color: minimo
flujo de insuficiencia mitral. Tras la confirmacion de la en-
fermedad se decide inicio de tratamiento sustitutivo enzima-
tico con iduronosulfatasa; al inicio del tratamiento presenta
rasgos dismorficos faciales toscos. Térax: normal. Abdomen
distendido con hepatomegalia de 6 cm y esplenomegalia de
3 c¢cm de reborde costal. Ligera contractura en codos. Genita-
les con hipospadias leve. A las dos semanas de tratamiento,
2¢ dosis, no se palpa el higado, s6lo se palpa punta de bazo,
y las cifras de mucopolisacaridos/mmol/creatinina descien-
den a 32,6. Posteriormente se aprecia una piel mas fina y
suave, y la madre refiere que se cansa menos.
Conclusiones: Segin el Comité Nacional HOS (Hunter Outco-
me Survey) se estan tratando a 16 pacientes, en los cuales se ha
encontrado una disminucién de las megalias, una mejoria res-
piratoria y del ejercicio, una mayor agilidad y una piel y cabe-
llo mas suaves.

P777 16:35
ASOCIACION FAMILIAR DE LA AGENESIA DEL CUERPO
CALLOSO EN SINDROME DE WEST

Manuel Antonio Ferniandez Fernandez, Israel Valverde Pérez,
Moisés Rodriguez Gonzalez, Esperanza Cabello Cabello, Marcos
Madruga Garrido, Barbara Blanco Martinez, Miguel M. Rufo
Campos

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccion: La incidencia de casos familiares de sindrome
de West (SW) es 4,4-4,8%, y el indice de recurrencia interher-
manos del 1,5-6%, especialmente en gemelos univitelinos y en-
fermedades hereditarias con un maximo del 30%. Las caracte-
risticas en los casos familiares permanecen sin aclarar.
Aproximadamente un 82% de los SW presentan anormalidad
RMN, de las que un 18% son alteraciones del cuerpo calloso. Se
han descrito casos familiares de SW ligado al X (ISSX) por alte-
raciones en el gen ARX.

Casos clinicos: Se presentan 2 hermanos varones con antece-
dentes de tio materno con epilepsia no filiada y multiples abor-
tos de fetos varones en la rama materna. El primero de ellos,
con dificultades para la lactancia, retraso psicomotor, rasgos
dismorficos y cierre precoz de la fontanela, inicia a los 8 meses
de vida un cuadro de espasmos sutiles e hipsarritmia en el
EEG. La RMN muestra una agenesia del cuerpo calloso y la
SPECT, una hipocaptacion en ganglios basales. El segundo,
igualmente con microcefalia y retraso psicomotor, inicia a los
6 meses un cuadro de espasmos en extension y un EEG con
hipsarritmia. La RMN presenta igualmente una agenesia del
cuerpo calloso

Conclusiones: Los casos de SW familiares son poco frecuen-
tes, principalmente en asociacién a malformaciones cerebrales,
especialmente cuando coinciden en dos hermanos no gemelos
la misma entidad estructural, como es la agenesia del cuerpo ca-
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lloso. Es importante un adecuado consejo genético para des-
cartar la asociacion al gen ARX.

INFECTOLOGIA

Sala 128 (Planta 1)

P779 ,

OSTEOMIELITIS, NEUMONIA NECROTIZANTEY
EMPIEMA ESTAFILOCOCICO EN UNA NINA
EMIGRANTE CON GRAVE DESNUTRICION
Daniel Blazquez Gamero, Araceli Corredera Sanchez, Ainhoa
Salvador Sanz, Belén Joyanes Abances, Santiago Rueda Esteban,
José Luis Ruibal Francisco

15:30

Servicio de Pediatria del Hospital Clinico San Carlos, Madrid.

Introduccion: La neumonia por estafilococo dorado es una ra-
reza en nuestro entorno. Cuando se presenta, habitualmente lo
hace en lactantes o en sujetos con enfermedades graves y de-
bilitantes. Sin embargo, en los paises en vias de desarrollo hay
una mayor incidencia, relacionada con alteraciones de la nutri-
cion y condiciones socioecondmicas desfavorables.

Caso clinico: Nifia boliviana de 9 afios que sufrié un trauma-
tismo en su tobillo derecho diez dias antes. A las 48 horas, co-
menz6 con fiebre de 40 °C, tumefaccién y dolor en dicha ex-
tremidad y en el hombro izquierdo. Posteriormente presenta tos
y dificultad respiratoria progresiva coincidiendo con su llegada
a Espafa. Acudi6 a urgencias con mal estado general, intenso
distrés respiratorio y abolicion de los ruidos toracicos en ambos
hemitérax. Impresionaba de signos clinicos y analiticos de mal-
nutricion proteico-calorica. La Rx térax mostré infiltrados pul-
monares y derrames pleurales bilaterales, junto a un neumoto-
rax izquierdo. Por ello, se colocaron sendos tubos de drenaje
pleural obteniendo un liquido purulento con caracteristicas de
empiema (30.000 cs/dl y un 90% de PMN, 7 mg/dl de glucosa,
una LDH > 40.000 U/L, 4.900 mg/dl de proteinas y un pH de
6,9). En la analitica plasmatica destacaba una Hb de 5,1 g/dl,
una PCR de 8,4 mg/dl, unas proteinas totales de 4,1 g/dl y una
prealbimina de 5,4 mg/dl. Las cifras totales de leucocitos fue-
ron de 4,700 /ml, con 700 linfocitos. Se inicié tratamiento con
cefotaxima y vancomicina hasta conocer el antibiograma del
cultivo, donde se aisld un estafilococo dorado en el liquido
pleural y en el exudado del tobillo derecho. La paciente evolu-
ciono de forma torpida, con fiebre persistente, neumotorax de
repeticion y neumotacoceles que obligaron a mantener los dre-
najes pleurales durante 6 semanas y a modificar las pautas de
antibioticos. En la RMN se observo una osteomielitis de la dia-
tisis y epifisis de la tibia derecha y de la diafisis humeral iz-
quierda, con importante destruccion y abscesos 0seos, que pre-
cisaron drenaje quirargico. Al alta persistia un neumotorax
encapsulado derecho.

Conclusiones: Se debe descartar una etiologia estafilococica
en aquellas neumonias que se presentan en niflos emigrantes
malnutridos, especialmente si tienen participacion pleural o se
asocian a osteomielitis. Aunque la evolucion es torpida, el pro-
nostico es bueno con el tratamiento de apoyo, los antibidticos
adecuados y una correcta nutricion.

P780

INFECCION POR STAPHYLOCOCCUS AUREUS
RESISTENTE A METICILINA ADQUIRIDO EN LA
COMUNIDAD

Eva Parra Cuadrado, M. Mercedes Bueno Campana, Beatriz
Agundez Reigosa, Juan Carlos Rivas Crespo, Alberto Delgado
Iribarren, Clara Molina Amores, Raquel Martin Molina

15:35

Servicio de Pediatria y Servicio de Microbiologia de la Fundacion Hospital

Alcorcon, Madrid.

Introduccion: La infeccion por Staphylococcus aureus resis-
tente a meticilina (MRSA) afecta clasicamente a pacientes hos-
pitalizados o con factores de riesgo determinados (catéteres
permanentes, enfermedades cronicas, etc.). Desde 1980 han
aparecido cepas de MRSA comunitarias en nifios sin factores de
riesgo conocidos, aumentando la incidencia en los Gltimos
afios de forma alarmante, hasta 40-60% en algunas regiones.
Aunque el MRSA suele producir infecciones banales de piel y
tejidos blandos (90%), puede provocar enfermedades invasivas
que comprometen la vida del paciente. En los tltimos 2 afios
se han aislado en nuestro hospital 6 casos de MRSA proceden-
tes de la comunidad en infecciones de partes blandas (ver ta-
bla).

Objetivo: Describir caracteristicas clinicas y microbiologicas de
los pacientes con infeccion por MRSA adquirida en la comuni-
dad diagnosticados en nuestro centro.

Material y métodos: Revision retrospectiva de las historias cli-
nicas y el antibiograma de los pacientes ambulatorios con cul-
tivo positivo para MRSA.

Fecha Sexo/ AP Consulta  Fiebre Cultivo
edad
1 Abril/05 F/3a Dermatitis Lesiones Si Cutdneo
atopica infectadas
2 Abril/05 M/4 a DTT Otitis No Otico
mes previo supurada
3 Jun/05 M/18 d Cesdrea Onfalitis No Ombligo
4 Feb/06 M/2a Sin interés Infeccion No Exudado |
cutdnea periana
5 Sept/06 F/3a Sin interés Exantema St Faringeo
6 Dic/06 F/7m  Sin interés Otitis No Otico
supurada

Conclusion: Dado que el diagnostico microbiolgico se retrasa,
todos los casos fueron tratados con antibidticos betalactimicos
con buena evolucion. Esto hace suponer que el poder patdgeno
de estos MRSA es escaso y probablemente se trate de portadores
asintomaticos. No obstante, debe ponernos en alerta por la posi-
bilidad de que aparezcan en nuestro medio infecciones comuni-
tarias por dichas cepas o que el MRSA desplace al estafilococo
meticilin sensible como flora saprofita en sujetos sanos.

P781 15:40
COMPLICACIONES INFECCIOSAS EN UN LACTANTE
CON FIBROSIS QUiSTICA DEL PANCREAS

Noemi Contreras Balada, Marisa Planells Mangado, Maria Carmen
Gavilan-Calmaestra, Maria del Mar Martinez Colls, Montserrat
Montraveta Querol, Carlos Rodrigo Gonzalo de Liria

Hospital Universitari Germans Trias i Pujol, Badalona (Barcelona).

Introduccion: La fibrosis quistica del pancreas (FQP) es una
de las enfermedades hereditarias autosomicas recesivas mas fre-
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cuentes. Habitualmente se diagnostica durante la infancia tras
infecciones respiratorias de repeticion o fallo de medro, o bien
en neonatos con sintomatologia gastrointestinal. Hay muy po-
cos casos descritos de infecciones concomitantes por Pseudo-
monas aeruginosay Staphylococcus aureus en los primeros me-
ses de vida de pacientes con FQP.

Métodos: Presentacion de un caso de lactante de 5 meses afec-
to de FQP con infeccion por P. aeruginosay S. aureus.
Resultados: Paciente de 2 meses de edad de bajo peso al nacer
(peso nacimiento 1.900 g) que consulta por tos paroxistica de 3
dias de evolucion con dificultad respiratoria e hipoxemia. El es-
tudio de Bordetella pertussis (PCR y cultivo) y de virus respira-
torios es negativo. Requiere oxigenoterapia durante 5 dias, sien-
do dado de alta a los 8 dias. Seis dias después, en el control
clinico, persiste con tos paroxistica y signos de dificultad respi-
ratoria, sin hipoxemia. Se rehospitaliza y se realiza estudio de vi-
rus respiratorios, Chlamydiay Mycoplasma, que son negativos.
La radiografia de térax muestra hiperinsuflacion pulmonar. El test
del sudor es positivo (concentracion de Cl: 115 mmol/D y el es-
tudio genético muestra mutacion homocigota de deltaF508, con-
firmando el diagnostico de FQP. Se practica cultivo hipofaringeo
aislindose P. aeruginosa, y se realiza tratamiento con ceftazidi-
ma endovenosa durante 21 dias con erradicacion bacteriana.
Cinco semanas después reconsulta por tos y dificultad respira-
toria. Se obtiene estudio de virus sincitial respiratorio en nasofa-
ringe positivo y se aisla S. aureus en aspirado hipofaringeo. Se
inicia tratamiento antiestafilococico, con leve respuesta clinica,
por lo que se repite cultivo hipofaringeo donde se aisla P. aeru-
ginosa. Tras anadir ceftazidima e.v. presenta buena evolucion cli-
nica.

Conclusiones: Es muy infrecuente encontrar lactantes con FQP
que presenten infeccion y colonizacion concomitante por P. de-
ruginosa y S. aureus, por este motivo no hay estudios ni pro-
tocolos de tratamiento bien establecidos. Es necesaria la reali-
zacion de estudios que determinen las mejores pautas de
tratamiento endovenoso, oral y nebulizado que permitan la
erradicacion de estos gérmenes y eviten la evolucion a dano
pulmonar irreversible.

P782 15:45
TUBERCULOSIS DISEMINADA: A PROPOSITO DE UN
CASO

Raquel Martin Molina, Lucia Sentchordi Montané, Clara Molina
Amores, Miguel Angel Martinez Granero, Fernando Echavarri
Olavarria, Antonio Cunarro Alonso

Servicio de Pediatria de la Fundacion Hospital Alcorcon, Madrid.

Introduccion: La tuberculosis es una patologia emergente en
nuestro medio, siendo las formas extrapulmonar y diseminada
mds frecuentes en lactantes menores de un aflo y en niflos con
VIH.

Caso clinico: Nifio de 3 anos de origen ecuatoriano que con-
sulta en urgencias por dolor en dorso de pie izquierdo de un
mes de evolucion asi como tumoracion que aparece en los ul-
timos dias. No refiere traumatismo, fiebre ni sintomas constitu-
cionales. Como antecedentes destaca drenaje quirdrgico tres
meses antes de una masa laterocervical derecha (no aporta in-
formes). Los padres refieren salida de material seroso persis-
tente a través de orificio cutineo. Exploracion fisica: tumora-
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cion dolorosa en cara dorsal del borde interno del antepié con
eritema, flogosis y aumento de la temperatura local. Explora-
ciones complementarias: Rx pie: patron permeativo de diafisis
y metafisis del primer radio con reaccion peridstica, destruc-
cion y aumento de partes blandas. Hemograma 13.650 leuco-
citos con predominio linfocitario, PCR 8 mg/1, VSG 45 seg. Evo-
lucion: a su ingreso ante la sospecha de osteomielitis y absceso
subcutdneo se realiza drenaje quirtrgico y toma de muestras.
Comienza tratamiento antibiotico empirico con cloxacilina y ce-
fotaxima. Se solicita Mantoux y ante la positividad se comple-
ta estudio; Rx de térax: condensacion LSD. Gammagrafia Osea:
reaccion osteogénica en primer meta pie izquierdo. Estudio ab-
dominal, renal y LCR: normales. Bacteriologia: se aisla M. tu-
berculosis en jugo gastrico y en absceso cutdneo. Serologia
VIH: negativa. Estudio de inmunidad humoral: normal. Inmu-
nidad celular: pendiente. Biopsia: presencia de células gigan-
tes multinucleadas, inflamacién cronica intensa. Se inicia trata-
miento con cuddruple terapia dado el origen ecuatoriano del
paciente y su familia. Presenta excelente evolucion, con reso-
lucion de la condensacion pulmonar, cierre definitivo de la fis-
tula preauricular y desaparicion del dolor y la tumefaccion en
el pie.

Conclusiones: El siguiente caso pone de manifiesto la ne-
cesidad de realizar Mantoux en toda osteomielitis de presen-
tacion atipica. La enfermedad tuberculosa debe descartarse
en adenopatias que no responden a tratamiento convencio-
nal.

P783 15:50
INFECCION POR SHIGELLA EN NUESTRO HOSPITAL
ENTRE LOS ANOS 1996-2006

Ana Colmenero Hernandez, Ana Vila Calvo,

Maria Prados Alvarez, Enrique Salcedo Lobato,

Florencio Jiménez Ferndndez, Margarita Sinchez Concheiro,

José Tomas Ramos Amador

Servicio de Pediatria y Servicio de Microbiologia del Hospital Universitario
de Getafe, Madrid.

Objetivo: Determinar cambios en la epidemiologia de Shigella
en los Gltimos cinco afios en la poblacion infantil, asi como el
tipo de Shigella que produce enfermedad en nuestro area, la ne-
cesidad de ingreso, sus complicaciones y tratamiento.
Método: Se llevo a cabo un estudio descriptivo, basado en
revision de historias clinicas de los pacientes, menores de 15
anos, afectados por shigellosis entre los anos 1996-2006 en
nuestra area, identificados a través del Servicio de Microbio-
logia de nuestro hospital a partir de muestras de coproculti-
vo.

Resultados: Se identificaron 19 pacientes, todos ellos en los
altimos cinco anos. So6lo cuatro precisaron ingreso. La media-
na de edad fue de 6 anos (rango: 4 a 8 afnos). No hubo dife-
rencias entre sexos. Las subespecies de Shigella identificadas
fueron §. sonneiy S. flexneri. La clinica mas frecuente fue dia-
rrea, acompanandose de vomitos, dolor abdominal tipo célico
y fiebre elevada. S6lo uno de los pacientes present6 deshidra-
tacion hiponatrémica como complicacion. El tratamiento fue
sintomdtico, salvo en los pacientes ingresado en los que se
paut6 fluidoterapia intravenosa y antibioterapia (trimetoprim-
sulfametoxazol, ampicilina i.v. 0 amoxicilina), con resolucion
de la enfermedad.
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Shigella es un patogeno que produce gastroenteritis aguda de
forma frecuente en paises en vias de desarrollo, pero no lo es
tanto en Espana, donde se ha apuntado que esté disminuyen-
do su incidencia en los dltimos afios, descenso que puede es-
tar favorecido por la mejora de las condiciones de higiene y del
sistema de salud. En nuestro estudio, sin embargo, la inciden-
cia de Shigella en el area que cubre este estudio parece estar en
aumento en los Gltimos anos.
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Namero de casos de Shigella entre 1996-2006

P784

MANIFESTACIONES NEUROLOGICAS

EN LA GASTROENTERITIS POR ROTAVIRUS
Diana Folgado, Rocio del Pozo Melero, Fernando Baquero
Artigao, Maria Jests Garcia-Miguel, F. Javier Aracil, Fernando del
Castillo Martin

Servicio de Enfermedades Infecciosas del Hospital Materno Infantil La Paz,
Madrid.

15:55

Antecedentes y objetivos: El rotavirus es la causa mas fre-
cuente de gastroenteritis en nifios. Excepcionalmente puede
cursar con manifestaciones neurologicas, de las que existen po-
cas referencias en nuestro medio.

Meétodos: Se realiza un estudio retrospectivo de las historias
clinicas de los nifios ingresados por gastroenteritis por rota-
virus, que presentaron manifestaciones neuroldgicas conco-
mitantes, durante un periodo de 5 anos (2002-2006). El diag-
nostico se realizd mediante la deteccion de antigeno de
rotavirus en heces por inmunocromatografia. Se excluyeron
las gastroenteritis nosocomiales por rotavirus, definidas como
aquellas que aparecieron tras las primeras 48 horas del in-
greso.

Resultados: Durante el periodo de estudio encontramos 489 ni-
flos ingresados por gastroenteritis por rotavirus, de los cuales 8
presentaron clinica neurologica (1,6%). De estos, 4 (0,8%) pre-
sentaron convulsiones afebriles, 2 (0,4%) convulsiones febriles,
y 2 (0,4%) meningitis linfocitarias. Todos los nifios fueron me-
nores de 2 anos (rango 9 dias-2 anos). Las crisis afebriles se pre-
sentaron entre las 48 y 72 horas del inicio de la gastroenteritis.
Todas fueron generalizadas (3 tonico-clonicas, 1 hipertonica).
En dos casos se tratd de un tnico episodio, otro debuté como
status convulsivo y otra recurrioé en dos ocasiones en las pri-
meras 2 horas. En todos los casos, el EEG vy el estudio de liqui-
do cefalorraquideo fueron normales. Todos los casos evolucio-
naron favorablemente, sin repercusion neurologica posterior.
Conclusiones: La sintomatologia neurologica en la gastroente-
ritis por rotavirus es poco habitual. Las convulsiones afebriles
benignas constituyen la manifestacion mas frecuente presen-

tando normalidad de las pruebas complementarias y excelente
pronostico.

P785 16:00
ROTAVIRUS Y SU PAPEL EN LA GENESIS

DE CONVULSIONES. PRESENTACION DE 3 CASOS

Y REVISION DE LA LITERATURA

Alejandro Luque Moreno, Federico Pérez Alvarez,

Antoni Bergada Maso, Andreu Penas Aguilera, Anna Ruiz Llobet,
Maria Dolors Casellas Vidal, Lluis Mayol Canals, Jaume Macia
Marti

Hospital Universitario Dr. Josep Trueta, Girona.

Introduccion: La gastroenteritis aguda (GEA) por rotavirus es
una causa importante y conocida de morbimortalidad. Pero es,
en cambio, mas desconocida la implicacion de estos microor-
ganismos enterotropicos como agentes causales de convulsio-
nes afebriles, especialmente durante la infancia. Es tal el desco-
nocimiento en Occidente que estos pacientes son sometidos a
multitud de exploraciones complementarias innecesarias y, en
ocasiones, son diana de tratamientos farmacologicos equivocos
y potencialmente yatrogenos. La escasa literatura existente nos
proporciona datos sobre el excelente pronodstico de estos pa-
cientes y aconsejan una actitud expectante con la finalidad de
evitar pruebas diagnosticas y tratamientos innecesarios.

Caso clinico: Presentamos tres casos de convulsiones afebriles
asociadas a una GEA de etiologia viral en los cuales se detectd
el antigeno en heces para rotavirus. Se describen exhaustiva-
mente sus caracteristicas.

Discusion y conclusion: Desde la década de los ochenta se
reconoce la asociacion GEA-convulsiones afebriles en la infan-
cia. Este tipo de convulsiones parece seguir un patron bien de-
finido: son episodios generalizados tonico-clonicos (hay descri-
tas crisis parciales tonicas y crisis generalizadas tipo ausencia);
no asocian fiebre ni alteraciones hidroelectroliticas; no predi-
leccion etaria ni de sexo pero si de raza; no suelen durar mas
de cuatro minutos, prolongarse mas alla del cuarto dia de esta-
do ni repetir en mis de ocho ocasiones; el agente mis implica-
do, que no exclusivo, es el rotavirus; las exploraciones com-
plementarias suelen ser normales; desarrollo neurolégico
normal; mala respuesta al tratamiento farmacologico.

Creemos que el cribaje del antigeno para rotavirus en heces de-
beria realizarse en pacientes seleccionados pues evitaria explo-
raciones complementarias y tratamientos farmacologicos inne-
cesarios. Supone un dato mas a favor de la prevencion vacunal
de este virus.

P786

ABSCESO INTRACRANEALY FACTORES
PREDISPONENTES

Estibaliz Barcena Ferniandez, Cristina Uria Avellanal, Elvira
Morteruel Arizcuren, Julio Lopez Bayon, Yolanda Lopez
Fernandez, Javier Gil Anton, Fco. Javier Pilar Orive, Maria Teresa
Hermana Tezanos

16:05

Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos del Hospital de Cruces,
Barakaldo (Vizcaya).

Introduccion: El absceso intracraneal es una patologia infre-
cuente; se localiza preferentemente en zonas frontotemporales,
siendo causas predisponentes las infecciones y/o alteraciones
anatomicas tras cirugia de estructuras adyacentes. Presentamos
el caso de un nifio mayor, intervenido en primeros meses de
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edad, de una cordoma etmoidal con un absceso intracraneal
frontal y una sinusitis maxilar ipsilateral.

Caso clinico: Nino de 12 anos, con antecedentes de exéresis
de tumoracion maxilar-etmoidal izquierda los 9 meses y migra-
nas. Refiere desde hace tres semanas un cuadro catarral, una
convulsion generalizada e inicio de fiebre elevada y cefalea in-
tensa en las tltimas 48 h. No signos de focalidad neurologica y
Glasgow 15. En TAC craneal se objetiva un absceso frontotem-
poral izquierdo con edema vasogénico, desplazamiento de li-
nea media y sinusitis maxilar izquierda existiendo una disconti-
nuidad en lamina cribosa. Se drena el absceso y se inicia
antibioterapia de amplio espectro i.v., fenitoina y corticoterapia
a dosis entiedema. El cultivo del material purulento fue positi-
vo a Streptococo constellatus. Se reinterviene en dos ocasiones
mds, por persistir coleccion purulenta. En la Gltima se realiza
exéresis de la capsula del absceso y lobectomia frontal, ademas
de drenaje del seno maxilar afecto. La evolucion desde enton-
ces es favorable, sin secuelas neurologicas en la exploracion fi-
sica.

Conclusiones: Se debe mantener un alto indice de sospecha
de infeccion localizada intracraneal ante la presencia de una cli-
nica neuroldgica no aclarada y antecedente quirtrgico en zona
craneo facial, pudiendo precisar tratamiento mas agresivo.

P787 ,

HIDROPS DE LA VESICULA BILIAR ASOCIADO
A INFECCION POR ROTAVIRUS

Laura Gil Juanmiquel, Francisco Coll Usandizaga, Marc Tobena
Rue, Bettina Finkelstein, Nuria Millan Garcia del Real, Ignasi
Barber Martinez de la Torre, Mercé Boronat Rom, Celestino Aso
Puértolas, Maria del Carmen Ferrer Blanco, Antonio Carrascosa
Lezcano

16:10

Servicio de Pediatria General del Hospital Materno Infantil Vall d'Hebron,
Barcelona.

Introduccion: El hidrops vesicular es la dilatacion masiva de
la vesicula biliar. Es una entidad poco frecuente en pacientes
pediatricos que ha sido descrita en relacion a distintas infeccio-
nes (salmonella, virus de Epstein-Barr, hepatitis viricas), algu-
nos sindromes (Schonlein-Henoch, Kawasaki) y algunas altera-
ciones hematologicas.

Caso clinico: Nifio de 2 anos de edad, sin antecedentes pato-
logicos de interés, que ingresa por gastroenteritis aguda y des-
hidratacion leve. Se inicia tratamiento con suero endovenoso y
analgesia. A las 48 horas del ingreso presenta dolor brusco en
hipocondrio derecho detectindose a la palpacion una masa ab-
dominal que ocupa todo el hemiabdomen derecho. En la anali-
tica destaca: Hb 12,9 g/dl, Hto 37%, VCm 75 fl, Leucos 5,9 x 10
9/L (52% N, 38% L, 7% Mo), plaquetas 274 x 10%/L, PCR 1,8
mg/dl, AST 965 UI/L, ALT 595 UI/L, bil total 3 mg/dl, bil directa
2,2 mg/dl, FA 348 UI/L, GGT 318 UI/L. Se realiza ecografia ab-
dominal que demuestra hidrops vesicular gigante (12 cm x 7,5
cm x 7 cm), que se confirma mediante resonancia magnética nu-
clear. Se cursan cultivos y serologias, hallindose Gnicamente un
coprocultivo positivo a rotavirus, siendo el resto de las explora-
ciones negativas. Se decide conducta expectante quedando el
paciente a dieta absoluta con suero endovenoso y tratamiento
con antibiotico de amplio espectro (piperacilina-tazobactam). Se
observa resolucion de la clinica y de los pardmetros analiticos en
72 h. Se practica contol ecografico abdominal a la semana en la
que se observa resolucion del hidrops vesicular.
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Conclusion: El hidrops vesicular es una entidad poco frecuen-
te en pediatria que debe considerarse en el diagnostico dife-
rencial de las masas abdominales. En la bibliografia revisada no
hemos encontrado ninguna referencia a la asociacion entre hi-
drops de la vesicula biliar e infeccién por rotavirus. En nuestro
paciente se realizaron distintos estudios para filiar la etiologia
encontrandose Gnicamente un coprocultivo positivo a rotavirus.
El abordaje terapéutico inicial debe ser conservador ya que la
mayoria de los casos se resuelven de forma espontinea que-
dando reservada la cirugia para aquellos casos con complica-
ciones o mala evolucion.

P788

INFECCION BACTERIANA EN LACTANTES
MENORES DE 3 MESES

Maria Inmaculada Fontecha Garcia de Yébenes, Ana Garcia
Figueruelo, Maria Isabel Pescador Chamorro, Bibiana Riano
Méndez, Maria del Mar Santos Sebastidan, Marta Botran Prieto,
Héctor Avellon Liano, Maria del Carmen Aritmendi Moreno,
Vicente Climent Riera, Rosa Rodriguez Fernandez

16:15

Hospital Infantil Gregorio Maranén, Madrid.

Objetivos: Se consideran infecciones bacterianas severas (IBS)
la bacteriemia, meningoencefalitis, sepsis urinaria y artritis-os-
teomielitis con aislamiento de un microorganismo bacteriano en
sangre, LCR, orina o liquido articular o tejido 6seo, la bronco-
neumonia y la celulitis-fascitis necrosante. Nuestro objetivo es
describir la epidemiologia de las infecciones bacterianas seve-
ras en menores de 3 meses.

Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo de 60
pacientes hospitalizados en la Unidad de Lactantes de Hospital
Infantil Gregorio Maranon durante el afio 2006 con diagnostico
de IBS al alta.

Resultados: Se han recogido datos de 60 pacientes hospitali-
zados en 20006, 24 mujeres (39%) y 36 varones (61%), con eda-
des comprendidas entre 12 y 96 dias (media de edad de 51,47
dias). La estancia media fue de 7,6 dias. Los diagnosticos al alta
fueron: ITU, 27 casos (45,7%); neumonia, 21 (35,6%); bacterie-
mia, 4 (6,6%); meningitis, 3 (5%); otitis media, 2 (3,3%); onfali-
tis, 1 (1,7%); gastroenteritis aguda, 1 (1,7%); y tos ferina, 1
(1,7%). Los motivos mas frecuentes de consulta fueron fiebre
(72.8%) con temperatura media de

38,49 °C; rechazo de tomas (38,9%) y sintomas catarrales
(28,8%). El 23,7% de los pacientes habia estado ingresado pre-
viamente y el 16,9% de los pacientes habia recibido antibiotico
previo. El 8 4% de los pacientes era prematuro. En un 20% de
pacientes habia ambiente epidémico familiar. De los 49 pacien-
tes con edades comprendidas entre 30 y 90 dias de vida, el 49%
cumplia los criterios de bajo riesgo de Rochester. Se realiz6 ana-
litica a 58 de los 59 pacientes (98,3%), RX torax en 27 casos y
puncion lumbar en 28 pacientes (47,5%), con cultivo positivo
en 3 pacientes. Se realizaron 38 andlisis de orina (64,4% pa-
cientes), siendo positivo en 30 casos (80% E. coli). Se pauto tra-
tamiento antibidtico al 98,3% de los pacientes: ampicilina 50%,
gentamicina 44,8%, cefotaxima 36,2%, amoxicilina-clavulanico
18,9%, vancomicina 3,4% y claritromicina 1,7%.
Conclusiones: La fiebre es el motivo de consulta mas frecuen-
te en menores de 3 meses con IBS. Llama la atencion que cum-
plen criterios de bajo riesgo de Rochester hasta el 49% de los
pacientes a los que después se diagnostico IBS, siendo la mas
frecuente la ITU por E. coli.
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P789 16:20
MENINGITIS TUBERCULOSA: LA MANIFESTACION
MAS TEMIDA DE UNA ENFERMEDAD REEMERGENTE
Maria del Mar Martinez Colls, Noemi Contreras Balada,
Montserrat Montraveta Querol, Marta Azuara Robles, Carlos
Rodrigo Gonzalo de Liria

Hospital Universitari Germans Trias i Pujol, Badalona (Barcelona) y
Universidad Autbnoma de Barcelona.

Antecedentes: La manifestacion mas grave de la tuberculosis
extrapulmonar es la meningitis tuberculosa. Actualmente tiene
baja prevalencia en paises desarrollados, pero se esta asistien-
do a un aumento de los casos debido en parte a la inmigracion.
Meétodos: Revision de la casuistica de meningitis tuberculosa en
nuestro servicio de pediatria los Gltimos 17 afos.

Resultados: Han habido 6 casos: 2 nifias y 4 nifos, con edades
comprendidas entre 4 meses y 13 afios. Todos presentaban fie-
bre, que se acompanaba de crisis comiciales en 2 casos, cefalea
en otros 2, disminucion del nivel de consciencia en un caso y uno
sin otra clinica. SOlo 2 casos presentaban tos. La exploracion fisi-
ca era anodina en 4 casos y los otros 2 presentaban signos me-
ningeos, uno de ellos con obnubilaciéon. En el analisis del liqui-
do cefalorraquideo (LCR) todos tenian moderada pleocitosis (4
con predominio linfocitario), hiperproteinorraquia inferior a 1 g/L
e hipoglucorraquia. La presion intracraneal era elevada en todos
y el nivel de adenosin deaminasa estuvo elevado solo en la mi-
tad. La prueba de tuberculina era positiva en 2 casos, positivan-
dose en el resto posteriormente. La tincion de Ziehl-Nielsen (ZN)
fue negativa tanto en LCR como en los aspirados gastricos. En los
cultivos de LCR se aislo Mycobacteriun tuberculosis (BK) en 3 y
en otro se identifico material genético de BK mediante reaccion
en cadena de la polimerasa. Unicamente se aislé BK en aspirado
gastrico en el lactante de 4 meses. El estudio de contactos per-
mitié hallar un adulto fuente del contagio, aunque al inicio s6lo
en 2 de los casos este factor era conocido. Al inicio, la radiogra-
fia de torax estaba alterada s6lo en 2. Los estudios de neuroima-
gen mostraban hidrocefalia, con hipercaptacion meningea basal
y zonas de infarto en la mayoria; el lactante de 4 meses presen-
taba granulomas diseminados. El tratamiento realizado fue tera-
pia antituberculosa triple (primeros anos) o cuadruple de 9 a 12
meses, junto con corticoides al inicio, precisando procedimientos
neuroquirdrgicos s6lo un paciente. Durante el proceso, 4 nifios
padecieron afectacion de pares craneales y déficits motores, que-
dando 2 de ellos con graves secuelas.

Conclusiones: La meningitis tuberculosa atn se debe tener en
cuenta en nuestro medio, ya que un tratamiento precoz evita se-
cuelas graves. La sensibilidad de las pruebas microbiologicas preco-
ces actuales (tuberculina, ZN) es baja, por lo que se debe iniciar tra-
tamiento ante una clinica y pruebas de neuroimagen compatibles.

P790 1625
ENCEFALITIS VIRAL AGUDA: CARACTERISTICAS
CLIiNICAS, TRATAMIENTO PRECOZ CON ACICLOVIRY
SECUELAS AL ALTA

Héctor Avellon Liano, Javier Urbano Villaescusa, Carmen
Gutiérrez Regidor, Rosa Rodriguez Fernandez, M. Caridad Garzo
Ferniandez, Maria Luisa Navarro Gomez

Servicio de Pediatria, Seccion de Infectologia Pedidtrica y Seccion de
Neuropediatria del Hospital General Universitario Gregorio Maranon, Madrid.

Antecedentes y objetivos: La encefalitis viral aguda es una en-
fermedad poco frecuente pero de gravedad clinica y con posi-

bles secuelas. Las causas mas frecuentes fuera del periodo neo-
natal son los enterovirus y los herpesvirus, siendo éstos el tni-
co agente con tratamiento especifico. Es importante iniciar pre-
cozmente el tratamiento con aciclovir para mejorar el
prondstico. El objetivo de este trabajo es revisar la forma de pre-
sentacion, conocer el tiempo de demora en iniciar tratamiento
y las secuelas al alta.

Métodos: Revision de las historias clinicas de los pacientes con
encefalitis viral aguda confirmada o sospechada entre los afios
2005-2007; se recogieron las variables: sexo, edad, clinica ini-
cial, caracteristicas del LCR, pruebas de imagen, estudios mi-
crobiologicos y tratamiento (incluyendo el tiempo en comenzar
el tratamiento antiviral), y las secuelas presentes en su segui-
miento.

Resultados: Se estudiaron 4 pacientes: 2 niflos y 2 nifas, con
edades entre los 7 meses y los 3 anos. Todos ellos debutaron
con fiebre y focalidad neurolégica: 4 con crisis convulsivas y 1,
ademads, con disminucion del nivel de conciencia. En 3 pacien-
tes se asociaban cuadros respiratorios y en 1 diarrea mas exan-
tema. En el analisis del LCR se observo un rango de 15 a 320
leucocitos/mm3, con valores de glucosa entre 42 y 73 mg/dl y
proteinas entre 27 y 95 mg/dl; en todos, la tincién de Gram fue
negativa. La RM cerebral mostro alteraciones en los 4 pacientes,
con diferente localizacion anatomica: 1 atrofia cerebral difusa,
1 lesiones en region temporooccipital izquierda y 2 en regiones
parietooccipitales. 3 ingresaron en UCIP y 1 en planta. El rango
de tiempo en iniciar el tratamiento con aciclovir fue de 8 a 20
horas. La PCR para herpesvirus del LCR detectd DNA de HSV-1
en 1 paciente y de HHV-6 en 1 paciente; en 2 pacientes fue ne-
gativa, aunque con positivizacion de la serologia a HHV-6. Al
alta, 2 de los pacientes presentaron signos de encefalopatia agu-
da (convulsiones y retraso psicomotor).

Conclusiones: Se debe sospechar encefalitis aguda viral ante
todo cuadro de fiebre y focalidad neurolégica, debiendo iniciar
tratamiento con aciclovir de forma precoz. Un LCR inicial de ca-
racteristicas normales no descarta la enfermedad.

P791

NEUTROPENIA FEBRIL EN NINOS

NO ONCOLOGICOS. REVISION DE NUESTRA
CASUISTICA 2003-2006

Maria Concepcion Surribas Murillo, Francisco Javier Romero Sala,
Ana Raquel Barrio Sacristin, Mercedes Herranz Llorente, Ana

16:30

Rodriguez Gonzalez, Patricia Barros Garcia, Valentin Carretero
Diaz

Servicio de Pediatria del Hospital San Pedro de Alcantara, Ciceres.

Introduccion: La neutropenia (NT < 1.500/uD) febril en nifios
previamente sanos suele ser postinfecciosa, de corta duracion
(< 2 semanas) y raramente se complica con una sobreinfeccion.
Se utiliza el grado de neutropenia (leve: NT 1.000-1.500; mode-
rada: NT 500-1.000; severa: NT 200-500; y muy severa: NT <
200) para determinar el riesgo de infeccion.

Objetivos y métodos: Revisar la casuistica de neutropenia fe-
bril en nuestra unidad de Aislados en el periodo 2003-2006. Se
recogen los siguientes datos: sexo, edad, caracteristicas de la fie-
bre y de la neutropenia, pruebas complementarias (PC), diag-
nostico, tratamiento, complicaciones infecciosas y duracion del
ingreso.

Resultados: Se encuentran 23 casos en 21 pacientes. Sexo:
57% masculino y 43% femenino. Edad: menores de 2 anos:
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61% (2 casos en menores de 3 meses). Fiebre: supera los 39
°C el 70%; duracion media: a) preingreso 2 dias, b) durante in-
greso (43% de los pacientes) 2 dias. Neutropenia: moderada
39%, severa 52% y muy severa 9% (NT: 50 y 55/ul, que co-
rresponden al mismo paciente). Duraciéon media de NT<
1.000: 5 dias. PC: frotis sanguineos normales en 100% y he-
mocultivos, urocultivos, coprocultivos, frotis faringeos y sero-
logias negativos en el 100% de los realizados. Diagnosticos:
neutropenia transitoria postinfecciosa virica secundaria a cata-
1o 45,5%, exantema 27%, gastroenteritis 18%, vasculitis 1 caso
y miositis 1 caso. Tratamiento: aislamiento protector en el
100%; antibiotico/s (Ab) de amplio espectro (65%): un Ab en
35% (amoxicilina clavulanico) y dos (cefalosporina de 3* ge-
neracion y aminoglucésido) en 30%; y factor estimulador de
colonias granulociticas (G-CSF) en 3 casos por neutropenia se-
vera de repeticion. Complicaciones infecciosas: 1 caso (NT
400) de candidiasis oral; se resolvid con nistatina topica. Du-
racion media de ingreso: 6 dias. (Criterios de alta: NT > 1.000
y afebril).

Comentarios: Si NT < 500/l y fiebre en nifios previamente sa-
nos el manejo debe ser hospitalario y con antibiotico parente-
ral. Si NT 500-1.000/pl se podria valorar un seguimiento y trata-
miento ambulatorio u hospitalario segtn la posibilidad de un
correcto seguimiento por parte del pediatra, caracteristicas de la
patologia, factores geograficos, nivel sociocultural familiar y as-
pectos legales.

P792 16:35
REACCION EN CADENA DE LA POLIMERASA (RT-PCR)
A ENTEROVIRUS, EN EL DIAGNOSTICO DE
MENINGITIS ASEPTICA

Marta Dapena Archilés, Marc Figueras Coll, Bettina Finkelstein,
Francisco Coll Usandizaga, Marc Tobena Rue, Gema Codina,
Ignacio Calico Bosch, Fernando Alfonso Moraga-Llop, Merce
Boronat Rom, Antonio Carrascosa Lezcano

Unidad de Pediatria del Servicio de Pediatria General del Hospital Materno
Infantil Vall d’Hebron, Barcelona y Servicio de Microbiologia del Hospital
Universitario Vall d’'Hebron, Barcelona.

Introduccién: La meningitis aséptica es una enfermedad be-
nigna. Sin embargo da lugar a numerosos ingresos hospitalar-
ios y consumo inadecuado de antibioticos. La deteccion de in-
feccion por enterovirus mediante técnicas de diagnostico
molecular mejora el manejo de estos pacientes.

Objetivo: Investigar el papel de la RT-PCR a enterovirus en el
diagnostico etiolégico de la meningitis aséptica. Analizar la
repercusion de los resultados en el manejo de estos pacientes.
Meétodos: Revision retrospectiva de pacientes ingresados en la
unidad de pediatria durante el 2006 diagnosticados de menin-
gitis aséptica. Se detectan 21 casos, con una edad media de 3,5
anos (24 dias-13 anos).

Resultados: Se aplico RT- PCR en liquido cefalorraquideo en
18/21 casos y cultivo a virus en 17/21, obteniéndose los sigu-
ientes resultados:

PCR+ PCR- PCR no realizada
Cultivo+ 4 0 0
Cultivo- 5 5 3
Cultivo no realizado 3 1 0

Se diagnostico infeccion por enterovirus en 12 casos. La du-
racion media del ingreso fue de 4,5 +1,8 dias. 5/12 pa-
cientes recibieron tratamiento antibiético con una duracion
media de 3,5 +1,3 dias. La indicacion del antibidtico fue: 1
paciente por pleocitosis neutrofilica en LCR y 4 pacientes
por sd. febril en menor de un 1 mes. La infeccion por en-
terovirus no se diagnosticd en 9 casos. En éstos la duracion
media del ingreso fue de 5,2 + 1,4 dias. Tres de los pa-
cientes recibieron tratamiento antibiético con una duracion
media de 5 +1,4 dias . La indicacién del antibidtico fue: 1
sindrome febril en menor 1 mes y 2 pleocitosis neutrofilica
en LCR.

Conclusiones: La RT-PCR es superior al cultivo en el diagnos-
tico de la meningitis por enterovirus. En nuestros resultados la
sensibilidad del cultivo frente a la RT-PCR es de solo el 44%. En
los casos en los que se confirmo la infeccion por enterovirus la
estancia media y la duracion del tratamiento antibiotico fueron
menores.

P793

IMPORTANCIA DEL VALOR DE LA PROTEINA C
REACTIVAY DE ’LA PROCALCITONINA

EN LA INFECCION

Marta Gonzalez-Valcidrcel Espinosa, Carmen Hernandez
Marqués, Paloma Malillos Gonzalez, Gladys Yep Chullen,
Julia Cano Fernandez, Maria Carmen Garcia Garcia, Begona
Rabadan Sanz

16:40

Seccion de Lactantes del Hospital Infantil Nifio Jesus,
Madrid.

Antecedentes: Hasta el momento actual ha sido importante la
valoracion de la proteina C reactiva y la procalcitonina en los
procesos infecciosos graves.

Objetivo: Comparacion de proteina C reactiva/ procalcitonina
para el diagnostico de infeccion bacteriana en ninos febriles en
los tres primeros meses de vida.

Pacientes y métodos: Se estudiaron 278 nifnos ingresados
en la seccion de lactantes con diagnostico inicial de sindro-
me febril y edad menor de tres meses. Se dividi6 a los pa-
cientes segun el diagnostico definitivo en tres grupos: infec-
cion bacteriana potencialmente grave (IBPG) (80 pacientes),
cultivos positivos (68 pacientes). Se comparo en valor de
proteina C reactiva y procalcitonina en cada uno de los gru-
pos anteriores mediante la prueba estadistica U de Mann-
Whitney. Se calculd el valor de sensibilidad, especificidad,
coeficientes de probabilidad y curvas ROC para proteina C
reactiva y procalcitonina en el grupo de pacientes con infec-
cion bacteriana grave y en el grupo de aquellos pacientes
con cultivo positivo.

Area bajo Area bajo P
la curva proteina la curva
C reactiva procalcitonina
(IC 95%) (IC 95%)
Infeccion 0,740 0,652 0,088

(0,683-0,792) (0,591-0,709)
0,706 0,683 0,652
(0,647-0,760) (0,623-0,738)

bacteriana grave
Cultivos positivos
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Resultados: Comparacion de curvas ROC:

Los valores de sensibilidad obtenidos para una proteina C reac-
tiva > 4,99 y una procalcitonina > 2,99, tanto en el grupo de
IBPG como en el grupo de cultivos positivos fueron muy bajos.
La especificidad obtenida fue 0,87 y 0,9, respectivamente para
IBPG, siendo de 0,78 y 0,92 para cultivos positivos.
Conclusiones: Este estudio no aprecié una ventaja significati-
va de la procalcitonina frente a la proteina C reactiva a la hora
de diagnosticar infeccién bacteriana grave en los niflos meno-
res de tres meses.

P794

SENSIBILIDAD ANTIMICROBIANA
DE LAS INFECCIONES URINARIAS
POR ESCHERICHIA COLI

Alvaro Diaz Conradi, Ramén Clapés Ferrin, Orencio Urraca
Martinez, Amadeu Gené Giralt, Carlos Martin de Vicente, Nora
Ruggeri Rodriguez, Ivonne Arbat Garijo

16:45

Hospital de Nens, Barcelona y Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona.

Objetivo: Estudiar de forma retrospectiva la sensibilidad anti-
bidtica de las cepas de E. coliimplicadas en infecciones del trac-
to urinario (ITU), durante un periodo de 2 anos en un centro
pediatrico.

Material y métodos: Se analizaron todos los cultivos de ori-
na con mis 10° unidades formadoras de colonias/ml
(UFC/m) de E. coli durante el periodo comprendido entre el
1 de enero de 2004 y el 31 de diciembre de 2005, tanto en ni-
fios hospitalizados como en consultas externas, con la finali-
dad de determinar la sensibilidad a los antibioticos mas fre-
cuentemente utilizados y establecer la relacion con la edad y
el sexo de los pacientes y la metodologia de recogida de la
muestra.

Resultados: Se obtuvieron 396 urocultivos con aislamiento
Gnico de E. coliy mds de 10° ufc/ml. La mediana de edad fue
de 23 meses. El 71% de las muestras provenian de pacientes
de sexo femenino. En el 31% de los casos, mayoritariamente
pacientes menores de dos anos, la recogida estéril de la mues-
tra se realizo por sondaje, en el 68% se obtuvo mediante mic-
cion espontanea (ME) y en 5 pacientes se practicé puncién su-
prapubica. La sensibilidad a los antibiéticos estudiados fue:
ampicilina 42%, amoxicilina-clavulanico (AC) 96%, cefixima
98,5%, cefotaxima y cefuroxima sddica parenteral 99%, genta-
micina 97%, amikacina 100%, cotrimoxazol 80%, ciprofloxaci-
no 96% e imipenem 100%. La asociacion AC y gentamicina re-
sistente ocurrio s6lo en 3 pacientes. No se han demostrado
diferencias estadisticamente significativas entre la edad/sexo y
la resistencia antimicrobiana. En el 85 y el 78% de los casos re-
sistentes a ampicilina y AC, respectivamente, la muestra fue
obtenida por ME. Se obtuvieron 4 cepas multirresistentes pro-
ductoras de beta-lactamasa de espectro extendido (BLEE). En
3 de ellas no habia constancia de ITU ni antibioticoterapia pre-
via.

Conclusiones: 7) La baja sensibilidad a ampicilina la descar-
ta como tratamiento empirico (42%). 2) La asociacion AC y
gentamicina es una buena opcién de tratamiento empirico ini-
cial en el lactante menor de 3 meses de edad. 3) La cefuroxi-
ma sodica parenteral tiene la misma sensibilidad que la cefo-
taxima por lo tanto se podria utilizar de forma empirica en

lugar de la cefotaxima hasta la llegada del urocultivo. 4) El
75% de las cepas multirresistentes fueron adquiridas en la co-
munidad.

GASTROENTEROLQGiA
Y HEPATOLOGIA

Sala 129 (Planta 1)

P795

DUPLICACION ESOFAGICA ASINTOMATICA
INTERVENIDA POR TORACOSCOPIA

Raquel Tejedor Sanchez, Indalecio Cano Novillo, Maria Lopez
Diaz, Araceli Garcia Vazquez, Daniel Cabezali Barbancho, Elena
Portela Casalod, Maria Isabel Benavent Gordo, Andrés Gomez
Fraile

15:30

Servicio de Cirugia Pedidtrica del Hospital Universitario 12 de Octubre,
Madrid.

Introduccion: La duplicacion esofigica (DE) es una malfor-
macién congénita intestinal, mas frecuente en varones y con
una incidencia de 1/8.000 recién nacidos vivos. Generalmente
es un hallazgo casual y su diagnostico definitivo se establece
por estudio histologico. La cirugia de estas malformaciones ha
sido por toracotomia hasta la aparicion de la cirugia minima-
mente invasiva (CMD).

Caso clinico: Presentamos a un varon de 22 meses sin antece-
dentes personales de interés. Tras padecer un proceso respira-
torio se descubrié una lesion en la radiografia de toérax que per-
sistio a pesar del tratamiento antibidtico. En la ecografia y
resonancia magnética toracica realizadas se observé una tumo-
raciéon quistica de 28 x 15mm de tamano, localizada en me-
diastino medio-posterior izquierdo, intimamente adherida a la
pared esofagica y sin afectacion de las vértebras adyacentes ni
de los espacios intercostales. El esofagograma realizado fue nor-
mal. Ante el diagnostico de presuncion de DE fue intervenido
por via toracoscopica izquierda. Bajo anestesia general e intu-
bacion selectiva del bronquio principal derecho se provoco un
neumotoérax controlado con presion de 8 mmHg vy flujo a 3 li-
tros/min. Se utilizaron 4 trocares, uno de 5 mm vy los otros de 3
mm cada uno, para la éxeresis completa de la lesion. La disec-
cién de la masa no presentd complicaciones, preservandose en
todo momento la pared esofdgica. No fue necesario dejar un
tubo de térax ya que se expandio el pulmon intraoperatoria-
mente con ventilacion manual. El postoperatorio inmediato
transcurrié con normalidad, iniciando tolerancia oral en las pri-
meras 24 horas. El tiempo de estancia hospitalario fue menor de
48 horas. La anatomia patologica de la pieza fue informada
como duplicacion esofdgica. En la actualidad el paciente estd
asintomatico.

Conclusion: En 1/3 de los casos estas malformaciones son
asintomaticas, pero su tratamiento es siempre quirdrgico por las
probables complicaciones (perforacion, infeccion, hemorragia).
La toracoscopia es una técnica eficaz y segura que permite una
buena visualizacion de la lesién y estructuras adyacentes asi
como un postoperatorio menos doloroso y con menor estancia
hospitalaria.
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P796 ) 15:35
HEPATOESPLENOMEGALIA Y ALTERACION DE LA
COAGULACION EN LACTANTE ALBINA DE 4 MESES
Maria Mercedes Chaffanel Pelidez, Maria del Mar Serrano Martin,
Victor Manuel Navas Lopez, Javier Blasco Alonso, Carlos Sierra
Salinas, Alfredo Barco Gilvez, José Manuel Ramon Salguero,
Antonio Jurado Ortiz

Unidad de Gastroenterologia y Nutricion Pediatrica del Hospital Materno
Infantil Carlos Haya, Malaga y Hospital Comarcal de la Axarquia, Vélez
(Malaga).

Introduccion: La tirosinemia tipo I (OMIM 276700) es trastor-
no hereditario autosémico recesivo producido por un déficit de
fumaril acetoacetato hidroxilasa, Gltimo enzima en la via cata-
bolica de la tirosina. La toxicidad local y sistémica viene deter-
minada por el acumulo de metabolitos intermediarios y de suc-
cinilacetona.

Observacién clinica: Lactante de 42130 meses de edad, de ori-
gen marroqui, nacida de padres cosanguineos y afecta de albi-
nismo oculocutdneo tipo II presenta en el control de nifio sano
hepatoesplenomegalia. Exploracion fisica: BEG. Fenotipo al-
bino con iris y pupilas rosadas, nistagmus. Abdomen distendi-
do, blando y depresible, hepatomegalia de 3 cm, de consis-
tencia aumentada y borde romo. Esplenomegalia de 3 cm. No
estigmas de enfermedad hepatica avanzada ni craneotabes.
Pruebas complementarias: hemograma: Hb: 11 g/dl; Hto 33%;
plaquetas 257.000; L: 15.190; N: 15%; L: 72%. Bioquimica san-
guinea: Ca: 9,2 mg/dl, P: 3,2 mg/dl. a-fetoproteina: 131.421
ng/ml, GOT 51 U/l, GPT 46 U/l, GGT 175 U/1, Bb total 1,1
mg/dl. Albamina 3,3 g/dl. Actividad protrombina plasmatica
(APP) 59% TPTA 66’1 seg, Factor V 75%. Aminodcidos en san-
gre: Tyr 358 Imol/ 1(1 1) con Met 30 pmol/l1 (N) y Phe 53 pmol/1
(N). Aminodcidos en orina: elevacion de tirosina e hidroxipro-
lina. Succinilacetona: 49 (mmol/molCr). Ecografia abdominal:
afectacion hepatica generalizada ecoestructura homogénea y
patron micronodular con bazo accesorio. Mapa 6seo: datos su-
gestivos de raquitismo. Estudio genético: homocigosis de la
mutacion IVS6-1 G > T. Diagndstico: tirosinemia tipo ITa (HT1).
Albinismo oculocutaneo tipo II. Evolucion: se inicia tratamien-
to con NTBC combinado con dieta baja en proteinas naturales
y formula especial exenta en Tyr y Phe, normalizandose la APP
y la succinilacetona y disminuyendo la cifra de --fetoproteina.
Conclusiones: La HT1 debe sospecharse en pacientes con de-
terioro brusco de la funcion hepitica-renal o en aquellos pa-
cientes con datos de cirrosis hepatica y/o tubulopatia con alte-
racion casi exclusiva de los tiempos de coagulacion.

P797

HIPOBETALIPOPROTEINEMIA EN LA INFANCIA
Eva Martinez-Ojinaga Nodal, Nerea Ibanez Gonzalez, Miguel
Angel Molina Gutiérrez, Luis Salamanca Fresno, Pedro Rubio
Aparicio, M. Esther Ramos Boluda, Manuel Molina Arias, Jestus
Maria Sarria Oses, Cristina Diz-Lois Palomares, Gerardo Prieto
Bozano

15:40

Servicio de Gastroenterologia y Nutricion del Hospital Infantil La Paz,
Madrid.

Introduccion: Las betalipoproteinas constituyen el vehiculo de
transporte principal de los ésteres de colesterol y triglicéridos
en plasma, y su ausencia implica que exista un déficit de éstos
lipidos en sangre con fallo de medro y esteatorrea, y, sin trata-
miento, puede desembocar en problemas neurologicos irrever-
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sibles. En la abetalipoproteinemia los progenitores son hetero-
zigotos sanos (herencia autosdmica recesiva) con niveles nor-
males de colesterol y triglicéridos, mientras que la hipobetali-
poproteinemia es de caracter autosdbmica dominante y ambos
progenitores tienen déficit de betaliproproteinas asociado de-
pendiendo la sintomatologia del nimero de alelos afectados. Se
presenta un caso clinico que lo demuestra.

Caso clinico: Varon de 1 mes y medio que consulta por retra-
so ponderal y deposiciones no diarreicas de aspecto graso, y
vomitos esporadicos. Se realizan pruebas de imagen que son
normales, y en la analitica destaca hipocolesterolemia e hipo-
trigliceridemia, y la presencia de gotas de grasa en heces. No se
detectan en sangre VLDL-colesterol, LDL- colesterol ni apolipo-
proteina B, y en el estudio histoldgico se observan enterocitos
cargados de lipidos. Se indic6 dieta restringida en dcidos grasos
de cadena larga y se suplement6 con vitaminas liposolubles,
normalizindose las deposiciones y el peso. En el estudio fami-
liar se detecta que ambos progenitores presentan déficit de apo-
lipoproteina B.

Conclusiones: 7) El déficit de betalipoproteinas constituye una
causa de malabsorcién a considerar en un nifo con diarrea de
inicio en las primeras semanas de vida. 2) El diagnostico pre-
coz es esencial en la prevencion de déficit de vitaminas liposo-
lubles y posibles problemas neurologicos en el futuro. 3) El
diagnostico del caso indice es de utilidad para el diagnostico de
sus familiares y su posterior manejo.

P798 15:45
EVOLUCION A LARGO PLAZO DEL DEFICIT DE
SACARASA-ISOMALTASA DE NUESTROS PACIENTES

Ana Rodriguez Gonzilez, Patricia Barros Garcia, Maria José
Lopez Rodriguez, Mercedes Herranz Llorente, Maria Concepcidn
Surribas Murillo, Amparo Lopez Lafuente, Maria José Gonzilez
Garcia, Pilar Robledo Andrés

Servicio de Pediatria y Servicio de Aparato Digestivo del Hospital San
Pedro de Alcantara, Caceres.

Introduccion: El déficit congénito de sacarasa-isomaltasa
(DCSD es un trastorno metabodlico autosémico recesivo infre-
cuente, que causa diarrea cronica. Existe una gran heterogenei-
cidad genética como posible explicacion de la variedad de los
sintomas. Hay una gradual tolerancia a estos azicares con los
afnos, a pesar de que el déficit enzimatico no cambia con la
edad.

Objetivo: Estudiar la evolucion a largo plazo de los pacientes
con DCSI desde el momento del diagnostico.

Material y métodos: Entre los afios 2000 y 2006 se han diag-
nosticaron 3 casos de DCSI, que en el momento actual pre-
sentan 6 anos, 4 anos y 19 meses. Consultaron por diarrea pro-
longada. Se realiz6 determinacion de Hp espirado con sacarosa
y determinacion enzimatica de disacaridasas en mucosa intes-
tinal.

Casos clinicos: Caso 1: nifia de 5 meses remitida por diarrea
de 10 dias de evolucion y pérdida de peso coincidiendo con in-
troduccion de cereales sin gluten. Caso 2: nifia de 6 meses en
estudio por diarrea de 1 mes de evolucion. Caso 3: nina de 9
meses con diarrea de 3 meses de evolucion y estancamiento
ponderal. En los 3 casos la somatometria, exploracion fisica y
pruebas complementarias al inicio fueron normales. Ante la per-
sistencia de la clinica y los datos de la anamnesis sospechamos
DCS], retiraindose la sacarosa y disminuyendo el almidon de la
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dieta, con evolucion clinica favorable. Confirmamos el diag-
nostico tras. Evolucion: actualmente los dos primeros casos, con
6y 4 anos respectivamente, realizan una dieta sin restricciones,
encontrindose asintomdticas. El Gltimo caso presenta una evo-
lucion favorable con una dieta sin sacarosa y con cantidad mo-
derada de almidon.

Conclusiones: La historia clinica minuciosa, junto a la crono-
logia de introduccion de alimentos es fundamental para esta-
blecer una sospecha diagnostica. Dada la tolerancia a los aza-
cares con la edad, hace que esta enfermedad pueda estar
infradiagnosticada.

P799 15:50
LA LECHE DE VACA EN EL ESTRENIMIENTO CRONICO:
;CULPABLE O INOCENTE?

Zurine Garcia Casales, Ainhoa Gonzilez de Zarate, Inaki Xarles
Irastorza Terradillos, Juan Carlos Vitoria Cormenzana

Hospital de Cruces, Barakaldo (Vizcaya).

Introduccion: Se ha descrito que algunos niflos con estreni-
miento responden a la exclusién de proteinas de leche de vaca
(PLV). Aunque existen alteraciones en la histologia colonica de
este grupo de niflos, no existe evidencia de que exista un me-
canismo de etiologia inmunologica.

Material y métodos: 30 nifios visitados consecutivamente con
historia de estrenimiento. Se recogieron datos clinicos, fisicos e
inmunolégicos. El estudio fue dividido en tres fases de 3 sema-
nas de duracion: exclusion de PLV y soja/provocacion con
PLV/exclusion de PLV y soja. Antes del estudio y la ultima se-
mana de cada fase se evaluo6 el nimero de deposiciones, su
consistencia (score: 1 = duro, 5 = blando), el consumo de leche,
lacteos y fibra y el uso de laxantes/enemas. Se considerd res-
pondedores (R) a los que mejoraron durante ambas fases de ex-
clusion y empeoraron durante la provocacion y no responde-
dores (NR) a los que no mejoraron tras la primera fase de
exclusion.

Resultados: 18 (60%) nifios mejoraron durante la primera fase
de exclusion de PLV y soja. 3 de estos nifios no desarrollaron
estrefiimiento después de la provocacion. 15 (50%) nifos res-
pondieron (R) y 12 (40%) no respondieron (NR). El nimero de
deposiciones semanales aument6 de 2,4 (DS 1,8) a 7,9 (DS 3,2)
en los R vs. 2,3 (DS 1,3) a 2,18 (DS 1,3) en los NR. La consis-
tencia de las heces vari6 de 1,5 (DS 1) a 2,9 (DS 0,1) en los R
vs. 1,4 (DS 0,6) a 1,9 (DS 0,8) en los NR. No se encontraron di-
ferencias estadisticamente significativas en el consumo de leche
y fibra entre los R y los NR. Se encontraron diferencias estadis-
ticamente significativas en: patologia neonatal: R 26% vs. NR 0%;
historia previa de lesiones anales: R 60% vs. NR 33%; lesiones
anales agudas: R 26% vs. NR 8% y comportamiento retentivo de
heces: R 83% vs. NR 50%. No se encontraron diferencias esta-
disticamente significativas en eosinofilia periférica, poblaciones
linfocitarias y valores de IgG, IgA, IgM, IgG1, 1gG2, 1gG3, IgG4
e IgE ajustados por edad. El CAP-RAST para PLV fue positivo
para 4 pacientes; 2 Ry 2 NR.

Conclusion: Hubo una clara asociacion entre el consumo de
leche y el estrenimiento en un 50% de los ninos. No se encon-
traron alteraciones inmunologicas que orientaran hacia una etio-
logia alérgica. La exclusion de PLV debe ser considerada en los
ninos con estreflimiento cronico.

P800 15:55
A PROPOSITO DE 13 CASOS DE HEMATOQUECIA EN
RECIEN NACIDOS LACTANTES

Antonio Garcia Garcia, Miguel Calabuig Sanchez, José Luis Fayos
Soler, Maria Isabel Romero, Consuelo Garcia Vicent

Hospital General Universitario de Valencia.

Objetivo: Establecer la necesidad o no de retirada de proteinas
de leche de vaca (PLV) en primera instancia ante la hemato-
quecia del lactante.

Métodos: Se describen 13 pacientes menores de 6 meses, por
otro lado sanos que habian presentado uno o mas episodios de
hematoquecia.

Resultados: De los 13 pacientes inicialmente seleccionados, 1
presentaba fisura anal y otro habia padecido una GEA por C. je-
Juni por lo que quedaron excluidos. De los 11 restantes, a 5 se
les practico rectosigmoidoscopia con biopsia. En todos ellos
hubo hallazgos endoscopicos consistentes en edema, friabilidad,
hemorragia submucosa. En cuatro la histologia fue anormal (2
compatibles con colitis alérgica, 1 colitis inespecifica, 1 EID. En
primera instancia se excluyeron PLV en todos ellos: en la dieta
de la madre si tomaban lactancia materna, o administrando hi-
drolizado de PLV en el caso de lactancia mixta o artificial (a 4 de
ellos se administrd hidrolizado antes de ser vistos por gastroen-
terologo infanti). La duracion media del sangrado tras la dicha
medida: fue de 11,7 dias. Ninguno de los pacientes presentd
afectacion en su desarrollo ni anemia. Solamente 2 de los pa-
cientes presentaron antecedentes familiares de alergia. Otro de
ellos presentd un prick positivo para PLV (que negativizo en un
mes). Tan solo uno de los pacientes present6 una hipereosino-
filia marcada. En 5/6 de los pacientes en los que no se realizo la
rectoscopia/biopsia fue por desaparicion de la clinica antes del
momento de realizarla. Hasta la fecha se ha realizado una pro-
vocacion oral a 8 de los 11 pacientes, siendo bien tolerada la PLV
antes del afio de edad en todos (2 de los cuales la realizaron por
su cuenta); 2 de los pacientes atin no tienen la edad.
Conclusiones: La hematoquecia en el lactante es una patolo-
gia que aunque alarma al entorno familiar, en la mayor parte de
los casos, no tiene una repercusion clinica importante sobre
aquél. La entidad prevalente que causa esta clinica suele ser la
proctocolitis alérgica, que en nuestro estudio ha supuesto el
15% de los 13 casos iniciales y un 40% en los biopsiados. Ante
estos resultados, creemos que en lugar de una supresion empi-
rica de PLV ante un lactante con hematoquecia, en el que sos-
pechas una colitis alérgica, éste deberia ser correctamente diag-
nosticado mediante endoscopia y biopsia, ya que no todos los
casos se corresponden con dicho cuadro y, por tanto, no serian
necesarios estos cambios en la dieta.

P801

CONVULSIONES BENIGNAS ASOCIADAS A
GASTROENTERITIS LEVES EN PEDIATRIA
Laura Regueras Santos, Cristina Iglesias Blazquez, Maria Blanca
Herrero Mendoza, Raquel Alvarez Ramos, Maria Teresa
Fernandez Castano, Mercedes Neira Arcilla, Carolina Carbayo
Lazaro, Luis Miguel Rodriguez Fernindez

16:00

Hospital de Leon.

Introduccion: Las convulsiones asociadas a gastroenteritis leve
son una entidad muy poco conocida fuera del continente asia-
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tico. Se presentan sin fiebre, sin signos de deshidratacion ni de-
sequilibrios hidroelectroliticos y se caracterizan por tener buen
pronostico. Se presentan las caracteristicas de cuatro casos.

Casos clinicos:

Caracteristicas Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4
Sexo Mujer Mujer Mujer Mujer
Edad 25 meses 19 meses 18 meses 27 meses

A. Familiares Primo 9 afios  Tia paterna No patologia No patologia

crisis febriles  epiléptica neurologica neurologica

Tipo de crisis Generalizada  Generalizada ~ Generalizada ~ Generalizada

Numero 3 1 2 5
de crisis
Fiebre No No No No
Tiempo de Tercer dia Segundo dia  Tercer dia Tercer dia
GEA previo
a crisis
Bioquimica Normal Normal Na: 129 mEq/l, Na: 131 mEq/l,
y glucemia resto normal  resto normal
TAC Normal No realizado  Normal Normal
EEG Normal Normal Normal Normal
Virologia heces  Rotavirus Rotavirus No realizado Rotavirus
Tratamiento Diazepan Ninguno Diazepan Diazepan
rectal rectal rectal

¢ intravenoso.

Valproato

Comentarios: Probablemente es una entidad infradiagnostica-
da en nuestro medio. Es importante conocer su existencia ya
que es una entidad benigna y autolimitada en el tiempo que no
precisa un tratamiento prolongado ni estudios complementarios
agresivos. Con frecuencia en las heces de estos pacientes se ob-
jetivan virus, siendo el rotavirus el mas frecuentemente encon-
trado.

P802 16:05
INFECCION POR CITOMEGALOVIRUS COMO

CAUSA DE DIARREA GRAVE REBELDE EN PACIENTES
INMUNOCOMPETENTES

Nerea Ibanez Gonzalez, Eva Martinez-Ojinaga Nodal, M. Esther
Ramos Boluda, Jests Maria Sarria Oses, Manuel Molina Arias,
Inés Orellana Diaz, Cristina Diz-Lois Palomares, Miguel Angel
Molina Gutiérrez, Ana Gonzalez de Zarate Lorente, Gerardo
Prieto Bozano

Servicio de Gastroenterologia y Nutricion del Hospital Infantil La Paz,
Madrid.

Introduccion: La infeccidon por citomegalovirus es una causa
excepcionalmente rara de diarrea grave rebelde en lactantes in-
munocompetentes. Se presentan dos lactantes sin déficit inmu-
nologico que desarrollan un cuadro de enterocolitis grave en
los que se demostr6 una infeccion por citomegalovirus. Se co-
mentan los aspectos clinicos y evolutivos y las alternativas tera-
péuticas.

Casos clinicos: Caso 1: varon de 2 meses que presenta hema-
temesis y diarrea hemorragica persistente. En el estudio endos-
copico se observa gastroduodenitis y pancolitis leve y el estu-
dio histologico muestra un dafo epitelial sugestivo de lesion
viral con PCR positiva para citomegalovirus. Se instaura nutri-
cion parenteral y tratamiento con ganciclovir observando una
evolucion favorable. Caso 2: varon de 2 meses referido por dia-
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rrea grave hemorragica desde el mes de edad. El estudio inmu-
nologico fue normal. Fallece a los 10 dias de ingreso por un
shock séptico con bronconeumonia aspirativa masiva. El estu-
dio necrépsico demuestra una enterocolitis con inclusiones de
citomegalovirus.

Conclusion: El citomegalovirus puede ser causa enterocolitis
grave en lactantes inmunocompetentes. El tratamiento nutricio-
nal y los antivirales pueden ser efectivos.

P803

ABORDAJE LAPAROSCOPICO

DE LAS MALFORMACIONES DE LA ViA BILIAR.
ENFERMEDAD GRANDE-CICATRIZ PEQUENA
Maria Lopez Diaz, Indalecio Cano Novillo, Araceli Garcia
Vazquez, Raquel Tejedor Sanchez, Mercedes Martinez Fernidndez,
Maria Isabel Benavent Gordo, Daniel Cabezali Barbancho,
Andrés Gomez Fraile

16:10

Seccion de Cirugia General del Servico de Cirugia Pediatrica y Servicio de
Medicina Nuclear del Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid.

Introduccion: Las malformaciones mas frecuentes de la via bi-
liar incluyen la atresia de vias biliares (AVB) y el quiste de colé-
doco (QO). El tratamiento quirdrgico para estas malformaciones
es la portoenterostomia de Kasai mediante laparotomia. En el
momento actual la cirugia minimamente invasiva estd amplian-
do sus indicaciones, permitiendo la realizacion de técnicas com-
plejas como estas.

Objetivo: Mostramos nuestra experiencia inicial en el trata-
miento por via laparoscopica de la patologia biliar (AVB y QC).
Material y métodos: Presentamos 3 casos. El primero es un
nino de 2 meses con diagnoéstico intrattero (52 mes) de quis-
te de colédoco. La eco a los 10 dias de vida confirma el diag-
nostico de quiste coledociano con minima dilatacion biliar in-
trahepatica. Se realiza HIDA en el que no se observa
excrecion. Los controles seriados de la funcion hepatica pre-
sentan patron de colestasis asociado a ictericia, acolia, colu-
ria y hepatomegalia. Se realiza la cirugia con 2 meses de vida,
realizindose una reseccion del quiste coledociano y ante la
falta de comunicacién con la via biliar intrahepatica se reali-
za una hepitico yeyunostomia via laparoscopica. El segundo
caso es una nifa de 57 dias con ictericia desde el nacimiento
y aumento de las enzimas hepaticas y la bilirrubina. Al mes
de vida presenta acolia y hepatomegalia blanda. En la eco
previa a la cirugia la vesicula es de pequefio tamano y la via
biliar no esta dilatada. Se realiza HIDA Tc99 en el que no exis-
te excrecion. La biopsia es compatible con AVB. Se realiza
portoenterostomia de Kasai por via laparoscopica. El tercer
caso es una nifia de 12 afios con episodios de colecistitis y
pancreatitis con coledocolitiasis. En la colangioresonancia
magnética se observa una dilatacion quistica del colédoco. Se
realizo reseccion del quiste y hepaticoyeyunostomia por via
laparoscopica.

Resultados: Los 3 pacientes han tenido buen postoperatorio
con disminucién paulatina de la ictericia y la colestasis y nor-
malizacion del HIDA. El resultado estético ha sido excelente.
Conclusiones: Esta técnica sera el gold estindar para el trata-
miento quirGrgico de esta patologia pues permite una excelen-
te vision del campo quirdrgico de trabajo facilitando la disec-
cién anatémica. Ademas, como toda técnica minimamente
invasiva, nos ofrece un mejor resultado estético y una recupe-
racion mds temprana.
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P804

HEPATITIS AUTOINMUNE.

REVISION DE 7 CASOS PEDIATRICOS
Olga Afonso Rodriguez, Juan Carlos Ramos Varela, Ana Maria
Bello Naranjo, Ana Espino Gonzilez, Luis Pena Quintana

16:15

Hospital Universitario Materno-Infantil de Canarias, Las Palmas.

Objetivos: Describir las caracteristicas clinicas, analiticas, histo-
logicas y la respuesta terapéutica de pacientes afectos de hepa-
titis autoinmune en nuestro medio.

Pacientes y métodos: Se revisaron retrospectivamente las his-
torias clinicas de los 7 pacientes diagnosticados de hepatitis au-
toinmune en nuestra Unidad en los altimos 5 afios. Se valoro la
forma de presentacion, la asociaciéon con otra enfermedad au-
toinmune, la exploracion fisica y la evolucion. Se realizaron es-
tudios de funcion hepdtica (aminotransferasas, GGT, actividad
de protrombina y albimina), de inmunoglobulinas inespecifi-
cas, de autoinmunidad (ANA, AMA, ASMA, ANTICITOSOL y an-
tiLKM1) y ecografia abdominal, descartindose otras causas de
hepatopatia cronica (cuantificacion de al antitripsina, cobre y
cerulosplasmina, ferritina, serologia de virus hepatotropos y
consumo de medicamentos hepatotoxicos). Se practico biopsia
hepatica en todos los casos.

Resultados: De los pacientes estudiados, 5 eran nifias y 2 nifios.
La edad media al diagnostico fue de 7,8 afios (rango: 5-12 anos).
La forma de presentacion fue como hepatitis aguda ictérica en 2
pacientes, hipertransaminasemia asintomatica en 2 nifios y en 3
casos hipertransaminasemia asintomdtica asociada a otra enfer-
medad autoinmune: enfermedad celiaca con dieta sin gluten (1)
y colitis ulcerosa (2). Unicamente una de las pacientes presenta-
ba hepatomegalia. Todos los pacientes mostraron elevacion se-
vera de las aminotransferasas, detectindose hipergammaglubuli-
nemia en 5 casos y un déficit parcial de IgA en uno. Unicamente
un paciente mostro alteraciones de la coagulacion. Los anticuer-
pos detectados fueron: ANA (5), ASMA (4) y antiLKM1 (1). En un
caso todos los anticuerpos estudiados fueron negativos. La biop-
sia hepdtica mostrd: hepatitis cronica con necrosis y fibrosis mo-
derada (4), hepatitis con leve actividad inflamatoria (1), precirro-
sis (1) y cirrosis (1). Todos los pacientes recibieron tratamiento
con corticoides, anadiéndose en 3 casos azatioprina. Se consiguio
la normalizacion de los enzimas de citolisis en 4-6 semanas en to-
dos los niflos exceptuando el paciente afecto de colitis ulcerosa,
con buena evolucién clinica hasta la actualidad en todos ellos.
Conclusiones: Asistimos a un aumento de la prevalencia de
hepatitis autoinmune en nuestro medio y que cursa mayorita-
riamente de forma asintomatica, siendo muy importante su de-
teccion precoz para evitar la progresion histologica.

P05

DIAGNOSTICO DEL DOLOR ABDOMINAL
EN UN SERVICIO AMBULATORIO

Trini Fragoso Arbelo, Dency Rivas Domingo, Maria Elena Trujillo
Toledo, Rebeca Milin Pavon, Beatriz Puron Méndez, Yania
Benech Jiménez

16:20

Hospital Pediatrico Universitario “Pedro Borrds Astorga”, La Habana
(Cuba) y Policlinico Comunitario Universitario “Tomds Romay”, La Habana
(Cuba).

Introduccion: El dolor abdominal es motivo de consulta fre-
cuente en la infancia y adolescencia presentando un problema
en la dindmica familiar y escolar.

Objetivo: Conocer la frecuencia e identificar y validar las ca-
racteristicas clinicas de las diferentes categorias de dolor abdo-
minal segtn los criterios de Roma II.

Método: Durante un periodo de 2 afios a los pacientes atendi-
dos en consulta de Gastroenterologia con diagnostico de dolor
abdominal se les realizd una encuesta de los sintomas a pa-
cientes y/o padres o tutores y el examen fisico completo en la
primera visita. Se indicaron examenes complementarios para
descartar enfermedades organicas como posibles causas. Los re-
sultados se vertieron en una base de datos confeccionada al res-
pecto y procesada por el sistema estadistico Epinfo 6 a través
de frecuencias absolutas y relativas.

Resultados: Se consideraron 90 pacientes con dolor abdominal
segin los criterios de Roma 1I entre 5-16 anos (media 10) dis-
tribuidos de la siguiente forma: Dispepsia funcional 31 (34,5%),
entre 6,5-16 afios (media 12), 64,5% masculino. Antecedentes
familiares de tlcera péptica en 5 (16,1%). Acidez en 22 (70.9%).
Se clasificaron 19 tipo ulcerosa (61,2%), 11 tipo dismotilidad
(35,5%) y 1 (3,2%) inespecifica. 5 (16,1%) presentaron signos de
sindrome de intestino irritable; 11 (35,5%) giardiasis y 6 (19,3%)
infeccion por Hp. Sindrome de Intestino Irritable 32 (35,6%), en-
tre 5-15 anos (media 9.5), 53,2% femeninos. No antecedentes fa-
miliares de enfermedad inflamatoria intestinal. 24 (75%) pre-
sentaban diarreas y 15 (46,8%) constipacion. Giardiasis 7
(21,8%). Malnutridos 15,6% y 9,4% obesos. Dolor abdominal
funcional 17 (18,8%), entre 5-14 afios (media 8), 76,5% fem. An-
tecedentes familiares de migrafia en 3 (17,7%), de epilepsia en
2 (11,8%) y de ulcera péptica en 2 (11,8%). Antecedentes per-
sonales de giardiasis en 3 (17,7%) y de constipacion funcional
en 3 (17,7%). Migrafia abdominal 9 (10%), entre 6,5-11 afos
(media 8,5), 55,6% femenino, antecedentes de giardiasis en 5
(55,5%) y APF de migrana en 5 (55,5%). Malnutridos 2 (22,2%).
Aerofagia 1 (1,1%), de 15 afos, masculino, con hipo, vomitos y
halitosis con infeccion por Hp.

Conclusiones: El dolor abdominal fue un motivo frecuente de
consulta y la mayoria deben ser atendidos en la atencion pri-
maria. Consideramos que los criterios de Roma 1II son utiles en
la clasificacion diagnostica y evolucion del dolor abdominal en
base a la sintomatologia.

P806

LINFANGIECTASIA INTESTINAL PRIMARIA
A PROPOSITO DE UN CASO

Veroénica Etayo Etayo, Miren Oscoz Lizarbe, Irene Garralda
Torres, Moira Garraus Oneca, Amalia Ayechu Diaz, Francisco
José Gil Saez, Valentin Alzina de Aguilar, Félix Sainchez-Valverde
Visus

16:25

Servicio de Pediatria del Hospital Virgen del Camino, Pamplona (Navarra)
y Departamento de Pediatria de la Clinica Universitaria de Navarra,
Pamplona (Navarra).

Introduccion: La linfangiectasia intestinal primaria (LIP) es
una linfopatia intestinal congénita con dilatacion de los vasos
linfaticos intestinales y paso de quilo a la luz intestinal, lo que
origina edemas hipoproteinémicos, hipoalbuminemia y linfo-
penia. Se asocia a otras anomalias linfaticas extraintestinales.
El diagnostico se basa en la demostracion endoscopica e his-
tologica de la anomalia linfitica y el tratamiento es dietético,
con restriccion de acidos grasos de cadena larga (AGCL) y su-
plementos de triglicéridos de cadena media (MCT) y protei-
nas.
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Caso clinico: Lactante de 6 meses y medio que consulta por
irritabilidad, rechazo de la ingesta y distension abdominal de
cinco dias de evolucion. Deposiciones pastosas amarillentas (3-
4 al dia). Parto por cesdrea por polihidramnios. Edema congé-
nito de extremidad superior izquierda. Lactancia materna con
estancamiento ponderal a los 6 meses. Exploracion: peso: 6,1
(< p3); Talla: 64 (p10). Palidez cutanea. Escaso paniculo adipo-
so. Edema palpebral y de pabellones auriculares. Importante
distension abdominal con matidez a la percusion. Edema de ex-
tremidad superior izquierda (ESD sin fovea. Edema pretibial bi-
lateral con févea. Resto normal. Pruebas complementarias: ana-
litica: linfopenia (11%); colesterol: 81; albimina: 14; proteinas:
26; calcio: 7,9; transferrina: 79; proteina fijadora retinol: 1,94;
prealbamina: 9,97; gammaglobulinas: 4,1%. Resto normal. Ori-
na: ausencia de proteinuria; sedimento normal. Coprocultivo:
negativo. Alfa-1 antitripsina fecal en muestra aislada: 1,38 mg/gr
(0,2-0,72). Ecocardiograma y eco-doppler de ESI: normales. Lin-
fografia isotopica de ESI: linfedema primario de ESI. Ecografia
abdominal: liquido ascitico libre, y engrosamiento de pared de
asas intestinales. Endoscopia: bulbo y segunda porcion duode-
nal con lesiones sugestivas de linfangiectasia intestinal. Biopsia:
linfangiectasia intestinal. Tratamiento y evolucion: restriccion de
AGCL, y suplementos de MCT y proteinas. Pasado un mes se
constata buena ganancia ponderal, mejoria en las deposiciones
y aumento de la cifra de linfocitos y proteinas.

Conclusiones: La LIP se asocia a otras anomalias linfaticas ex-
traintestinales. La asociacion de enteropatia pierdeproteinas y
linfopenia nos debe orientar a un cuadro de linfangiectasia in-
testinal. La determinacion de alfa-1 antitripsina en una muestra
aislada de heces, es una buena prueba diagnostica para el des-
pistaje de enteropatia pierdeproteinas. El tratamiento dietético
de la LIP permite un control clinico y adecuado desarrollo.

P807

DIAGNOSTICO DE LA DIARREA FUNCIONAL
EN UN SERVICIO AMBULATORIO

Trini Fragoso Arbelo, Tamara Diaz Lorenzo, Dency Rivas
Domingo, Evelyn Mayo Gonzilez, Isabel Toledo Rodriguez,
Yariela Sinchez Azaharez

16:30

Hospital Pedidtrico Universitario “Pedro Borrds Astorga”, La Habana
(Cuba) e Instituto Nacional de Nutricion e Higiene de los Alimentos, La
Habana (Cuba).

Introduccion: La diarrea funcional es motivo de consulta fre-
cuente en la infancia, presentando un serio problema en la di-
namica familiar.

Objetivo: Conocer la frecuencia e identificar y validar las ca-
racteristicas clinicas de la diarrea funcional segtn los criterios
de Roma II.

Método: Durante un periodo de 2 anos a los pacientes atendi-
dos en consulta de Gastroenterologia con diagnostico de dia-
rrea cronica se les realizo una encuesta de los sintomas a los pa-
dres o tutores y el examen fisico completo en la primera visita
segun los criterios de Roma II. La evaluacion nutricional antro-
pométrica de peso para la talla (P/T), talla para la edad (T/E),
peso para la edad (P/E) e indice de masa corporal para la edad
(IMC/E) segun las tablas nacionales. Se indicaron exdmenes
complementarios que incluyeron hemograma completo, velo-
cidad de sedimentacion, glicemia, enzimas hepaticas, anticuer-
pos antigliadina y a los positivos se les realiz6 confirmatorio con
anticuerpo antitransglutaminasa tisular, estudios parasitologicos
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y bacteriologicos de las heces, urocultivo, estudios radiologicos
de transito intestinal e imagenologicos para descartar enferme-
dades orgidnicas como posibles causas. La respuesta del trata-
miento se evalud a través de una encuesta dietética de consu-
mo de recordatorio de 24 horas al inicio y al final del
tratamiento a las doce semanas. Los resultados se vertieron en
una base de datos confeccionada al respecto y procesada por
el sistema estadistico Epinfo 6, a través de frecuencias absolu-
tas y relativas.

Resultados: Se consideraron 44 pacientes con diarrea funcio-
nal entre 6 y 36 meses (media 17 meses), 59,1% del sexo mas-
culino; edad de comienzo de los sintomas 21 (44,7%) entre 6-
12 meses; 13 (29,6%) entre 13 y 24 meses; 19 (43,1%) comenzo
después de un episodio de diarrea aguda; 5 (11,4%) desnutri-
dos y 4 (9,1%) obesos. 8 (18,8%) con antecedentes de giardia-
sis y 2 (4,5%) con prolapso rectal, confirmandose el diagnosti-
co con la respuesta satisfactoria en el seguimiento con régimen
dietético adecuado.

Conclusiones: La diarrea funcional es frecuente en nuestro ser-
vicio ambulatorio de Gastroenterologia y deben ser manejados
en la atencion primaria El diagnostico basado en los sintomas
clinicos segin los criterios de Roma II es util en el diagnostico
y evolucion de los mismos, aunque con el inconveniente de las
restricciones en la edad de comienzo de los sintomas.

P808 16:35
NUESTRA EXPERIENCIA INICIAL EN EL TRATAMIENTO
DE LA ESTENOSIS HIPERTROFICA DE PILORO POR VIA
LAPAROSCOPICA

Maria Lopez Diaz, Indalecio Cano Novillo, Araceli Garcia
Vazquez, Raquel Tejedor Sanchez, Daniel Cabezali Barbancho,
Andrés Gomez Fraile

Seccion de Cirugia General del Servico de Cirugia Pediatrica del Hospital
Universitario 12 de Octubre, Madrid.

Introduccion: Aunque la piloromiotomia extramucosa por via
laparoscopica es un procedimiento que ha ganado popularidad
entre los cirujanos pedidtricos de todo el mundo, todavia se dis-
cute sobre su indicacion. Presentamos nuestros resultados ini-
ciales en los primeros casos de estenosis hipertrofica de piloro
(EHP) tratados por laparoscopia en nuestro hospital.

Material y métodos: Analizamos retrospectivamente los pri-
meros 50 pacientes con EHP intervenidos por via laparoscopi-
ca en nuestro centro. Se recogen los datos sobre edad, sexo, ini-
cio de la tolerancia oral y presencia de vomitos. Realizamos el
abordaje con tres trocares y fijamos la oliva pilorica mediante la
traccion del estomago evitando la manipulacion del duodeno.
Hacemos la piloromiotomia con un electrocauterio de 3mm. Se
abre la capa seromuscular usando una pinza de Benson con-
vencional introducida directamente a través de la incision.
Resultados: Se intervinieron 46 varones y 4 mujeres con eda-
des comprendidas entre 16 y 70 dias de vida y un peso entre
2.200 y 5.000 g. No hubo ninguna complicacion intraoperatoria
grave. En un caso se perforo la mucosa a nivel del piloro, sutu-
randola en el mismo procedimiento y sin necesidad de recon-
version. Se comenzo la tolerancia oral entre 3 y 20 horas des-
pués de la cirugia alcanzando la toma oral completa a las 46
horas de la cirugia como media. La media de ingreso postope-
ratorio fue de 2,7 dias. Se infectaron en total 3 incisiones que se
resolvieron con curas locales. Se reintervinieron dos nifios, uno
por herniacion del epiplon y el otro por una piloromiotomia in-
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completa que se abordd de nuevo por laparoscopica. Todos
evolucionaron de forma satisfactoria.

Conclusiones: Actualmente el abordaje laparoscopico en el
tratamiento de la EHP se ha convertido en el de eleccion en
nuestro centro. Se trata de una técnica muy cuidadosa, pero fa-
cilmente reproducible por los residentes siendo una de las pa-
tologias de entrenamiento en la laparoscopia. Nuestros resulta-
dos, a pesar de que la serie es corta, se parecen a otras series
publicadas y creemos que los resultados mejorardn al adquirir
mayor experiencia.

P809 . 16:40
FIBROSIS QUISTICA:

CASUISTICA EN NUESTRO HOSPITAL DESDE 1993
Jorge Victor Sotoca Ferndndez, Marfa Mayordomo Almendros,
Carolina Gutiérrez Junquera, Lourdes Garcia Villaescusa, Elena
Balmaseda Serrano, Ana Pérez Pardo, Maria Terrasa Nebot, Ana
Maria Correas Sanchez, Olga Garcia Mialdea, Maria Elena
Cabezas Tapia

Complejo Hospitalario Universitario de Albacete.

Antecedentes y objetivos: Los pacientes afectos de fibrosis
quistica (FQ) se benefician de cuidados multidisciplinarios. Se
pretende sintetizar las caracteristicas de nuestra casuistica para
optimizar su asistencia.

Método: Se realiza una revision de la historia clinica y el segui-
miento de los pacientes diagnosticados en nuestro centro des-
de 1993.

Resultados: Se recoge un total de 12 pacientes. Tiempo medio de
seguimiento de 4,7 afnos. Predominio femenino (58%). La forma
de debut fue con clinica respiratoria (50%), ileo meconial en 3 pa-
cientes (25%), diarrea prolongada 2 (17%) y 1 en estudio de fallo
de medro (8%). La edad media al diagnostico fue de 2 anos y 2
meses, 58% en < 1 afio. El estudio genético se desconoce en 1 pa-
ciente, fue negativo en otro (8%) y ofreci6 14 alelos (58%) con la
mutacion dF508, 2 alelos (8%) con la mutacion G542X y los res-
tantes genotipos fueron heterocigotos con las mutaciones:
N1303K, R347P y 2183 AA>G. El test de sudor fue positivo (cloro
> 60 mmol/D) en el 100 % de los pacientes. Se determind tripsina
inmunorreactiva (TIR) en 2 de los 3 neonatos que presentaron ileo
meconial (resuelto mediante cirugia), siendo normal en uno y al-
terada en el otro caso. Un 75% padece insuficiencia pancreatica
exocrina (IPE). El 44% de ellos presenta valores de elastasa-1 fe-
cal disminuidos; el 67% se trato temporalmente con 4cido urso-
desoxicolico por hipertransaminasemia en algiin momento de la
evolucion. Ningln paciente ha requerido dosis > 10.000 UI/Kg de
lipasa, ni se ha diagnosticado de colonopatia fibrosante o de sin-
drome de obstruccion intestinal distal. El indice de Waterlow (IW)
1 medio al diagnostico fue de 88%, con un 67% de los pacientes
con desnutricion aguda y 56% cronica (IW 2 medio 95%). Tras el
seguimiento el IW 1 medio ascendi6 al 96% y el IW 2 al 98'5%. El
67% ha sido infectados por P. aeruginosa, estando colonizados 3
pacientes. El 25% ha presentado aspergilosis broncopulmonar
alérgica, 3 pacientes alcalosis hipoclorémica, 2 asocian enferme-
dad celiaca (EC) y 1 paciente reflujo gastroesofigico. Ninguno
cumple criterios de diabetes. El score de Shwachman medio al
diagnostico fue de 73 y tras el seguimiento de 91.
Conclusiones: Muchos de los datos aportados se correlacionan
con muestras mds amplias. Existen datos objetivos para defen-
der un correcto manejo general de los pacientes. Destaca el fal-
so negativo de TIR en un neonato y la asociacion con EC.

P810

NUESTRA EXPERIENCIA EN LA PATOLOGIA
DUODENAL POR LAPAROSCOPIA

Raquel Tejedor Sanchez, Indalecio Cano Novillo, Daniel Cabezali
Barbancho, Araceli Garcia Vazquez, Maria Lopez Diaz, Elena
Portela Casalod, Maria Isabel Benavent Gordo, Andrés Gomez
Fraile

16:45

Servicio de Cirugia Pedidtrica del Hospital Universitario 12 de Octubre,
Madrid.

Introduccion: La patologia duodenal neonatal ha sido tratada
con cirugia abierta durante mucho tiempo. La cirugia minima-
mente invasiva (CMD es comun hoy en dia, pero su utilizacion
en la patologia neonatal supone un reto.

Material y métodos: Realizamos un estudio retrospectivo de la
malformacion duodenal intervenida por laparoscopia en los al-
timos 6 afios en nuestro hospital. Se han intervenido 8 pacien-
tes por esta via. Hemos analizado el sexo, peso al nacimiento,
diagnoéstico prenatal, tipo de patologia duodenal, tiempo qui-
rargico, estancia hospitalaria, inicio de la alimentacion, compli-
caciones y seguimiento.

Resultados: De los 8 pacientes intervenidos, 6 fueron nifas y
2 ninos. El peso al nacimiento fue 2.930 g de media. El 62,5%
se diagnostico con una ecografia prenatal que posteriormente
fue confirmada. La patologia duodenal intervenida fue 5 atre-
sias duodenales, 2 membranas duodenales y un pancreas anu-
lar. En todos los casos se realizd duodenoduodenostomia late-
ro-lateral laparoscopica excepto en una atresia duodenal donde
se realizd duodenoyeyunostomia. El tiempo quirdrgico oscild
entre 3y 5 horas. El inicio de la alimentacion fue realizado por
sonda transanastomotica a las 48 horas postquirtrgicas en todos
los casos, excepto en uno en el que se sali6 la sonda y que pos-
teriormente se estenoso. La alimentacion oral se inicio a partir
del 7° dia postquirargico en todos los casos. El tiempo medio
de estancia hospitalaria fue de 27 dias, no siendo éste un dato
muy significativo en nuestro estudio dado que los pacientes con
anomalias asociadas y prematuros prolongaron su estancia por
patologia no relacionada con la cirugia duodenal. Tuvimos 3
complicaciones perioperatorias: 2 estenosis que se resolvieron,
una con dilatacion endoscopica y otra con reintervencion, y una
atresia duodenal que requirié reconvertir a cirugia abierta por
dificultad técnica. El tiempo medio de seguimiento fue de 3
anos.

Conclusion: La laparoscopia es un método excelente para tra-
tar la patologia duodenal neonatal. Aunque la cavidad abdomi-
nal de los neonatos es pequefia, en la atresia duodenal el in-
testino delgado y grueso estan colapsados lo que permite una
buena exposicion de la zona atrésica. El escaso volumen de pa-
cientes de nuestra serie nos impide generalizar la técnica, te-
niendo en cuenta que es necesaria una curva de aprendizaje.

P811 16:50
TRATAMIENTO DE LA HERNIA INGUINAL

POR ViA LAPAROSCOPICA OTRA ViA DE ABORDAJE
Maria Lopez Diaz, Indalecio Cano Novillo, Araceli Garcia
Vazquez, Daniel Cabezali Barbancho, Raquel Tejedor Sanchez,
Elena Portela Casalod, Maria Isabel Benavent Gordo

Seccion de Cirugia General del Servicio de Cirugia Pediatrica del Hospital
Universitario 12 de Octubre, Madrid.

Introduccion: La herniorrafia inguinal en el nifio actualmente
tiene una nueva alternativa y es su abordaje por via laparosco-
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pica. Analizaremos los resultados iniciales obtenidos por esta
técnica para el tratamiento de la hernia inguinal en nuestro hos-
pital evaluando las indicaciones, la eficacia y las dificultades en-
contradas.

Material y métodos: 150 pacientes (76% varones y 23% muje-
res) han sido intervenidos con edades comprendidas entre 1
mes y 13 anos, y diagnostico de hernia inguinal o crural. La in-
dicacion de la herniorrafia fue en el 12% de los casos hernia in-
guinal recidivada, hernia inguinal bilateral en 28% de los casos,
asociacion de hernia inguinal unilateral y hernia umbilical en el
39%, hernia crural en el 4% y en el 16% se repar6 la hernia al
ser encontrada durante la laparoscopia por otro tipo de patolo-
gia. Habitualmente la técnica se realiza con tres trocares: uno
umbilical de 5 mm para la 6ptica y dos de 3 mm situados en
ambos flancos. En la mayoria de los casos (137) el cierre del ani-
llo inguinal se realizd6 mediante una sutura en bolsa de tabaco
con material no reabsorbible sin seccion del peritoneo, en 11 se
hizo una sutura continua en el orificio herniario y solo en 12 ca-
sos se cerr6 mediante puntos sueltos.

Resultados: No hubo necesidad de reconvertir en ningtn caso.
Se produjo hematoma por punciéon de los vasos espermaticos
en 6 casos (1,4%). Inicialmente el ingreso fue de 1 a 2 dias; ac-
tualmente lo hacemos de forma ambulatoria. Hemos tenido 2
casos de recidiva (1%) que fueron tratados nuevamente por via
laparoscopica.

Conclusiones: En esta experiencia inicial, hemos encontrado
dificultades debidas a la seleccion del material a emplear, asi
como en la eleccion de la técnica a realizar. Aunque el nimero
de pacientes tratados impide sacar unas conclusiones definiti-
vas pensamos que el tratamiento laparoscopico de las hernias
inguinocrurales, puede ofrecer ciertas ventajas sobre la via
abierta en casos seleccionados.

HEMATOLOGIA

Sala 130 (Planta 1)
P812 15:30
TRASPLANTE HEMATOPOYETICO

EN UN LACTANTE CON ENFERMEDAD DE COOLEY
Maider Leunda Iruretagoyena, Carmen Garcia Pardos, Izaskun
Miner Kanflanka, Erika Rezola Arcelus, Fco. Javier Mintegui
Aramburu, Angeles Maria Ruiz Benito, Teresa Artola Uriain,
Dorleta Martinez Bustero

Servico de Pediatria y Servicio de Hematologia del Hospital Donostia, San
Sebastidn (Guiptzcoa).

Introduccion: La f-talasemia es un trastorno de herencia au-
tosémico dominante caracterizado por la disminucién o ausen-
cia de la cadena f de la globina que forma parte de la hemo-
globina. Se diferencian varios tipos de los cuales la talasemia
mayor o enfermedad de Cooley corresponde a las formas de
mayor expresividad clinica (S. hemolitico cronico con anemia
grave y esplenomegalia.

Caso clinico: Nifa de 3 afos afecta de p-talasemia mayor, que
se le realiza transplante alogénico de médula 6sea HLA idénti-
co de la madre. Antecedentes personales: etnia gitana. Embara-
z0 no controlado, peso: 3.500 g. Padres primos hermanos por
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doble via. A los 9 meses de edad ingresa por fiebre y anemia
(Hb 4,8 g/dL, Hto. 14%, VCM 61 fL, reticulocitos 13%, hapto-
globina 28 mg/dL, ferritina: 428 ng/mL, morfologia sangre per-
iférica: anisocitosis con microcitos, poiquilocitos y punteado
basofilo). Se diagnostica de f-talasemia mayor e inicia regimen
de hipertransfusion y tratamiento con quelantes del hierro (des-
ferroxamina s.c.). A la exploracion presenta ictericia, hepatoes-
plenomegalia, facies talasémica (maxilares sobresalientes,
puente nasal aplanado, convexidad de frente) y adelgazamien-
to de huesos largos con deformidades articulares. Se incluye en
el grupo de riesgo 2 de la clasificacion de Lucarelli (quelacion
insuficiente y hepatomegalia) y se inicia protocolo de acondi-
cionamiento BUCY-4 con busulfin (14 mg/kg) y ciclofosfamida
(200 mg/kg) tras el cual se realiza infusion de médula 6sea HLA
idéntica de la madre con profilaxis para EICH con metotrexate
y ciclosporina A. Evolucion: al décimo dia postransplante, pre-
senta toxicidad inmediata gastrointestinal (diarrea autolimitada
con cultivos negativos), hematologica (descenso de las 3 series
sanguineas) y a los 21 dias sepsis por Serratia Odorifena. A los
4 meses del trasplante realiza EICH crénico grado 1. Al afo pre-
senta infeccion por herpes simple. Posteriormente presenta dis-
minucion paulatina de la hemoglobina fetal de, con quimeris-
mo completo (todas las células proceden del donante) a los 5
meses del trasplante. Actualmente tiene 7 anos de edad con ex-
ploracion fisica y controles analiticos normales, excepto persis-
tencia de VCM bajos debido a que la madre presentaba rasgo
talasémico.

Comentarios: El soporte transfusional con quelantes de la so-
brecarga férrica produce mejoria clinica. Sin embargo, el Gnico
tratamiento curativo hasta el momento es el transplante hema-
topoyético, preferentemente entre los 2 y 3 anos.

P813

PURPURA TROMBOCITOPENICA IDIOPATICA.
REVISION DE NUESTRA CASUISTICA

Maria Elena Cabezas Tapia, Olga Garcia Mialdea, Miguel Lillo
Lillo, Ana Pérez Pardo, Jorge Victor Sotoca Fernandez, Maria
Mayordomo Almendros, Lourdes Garcia Villaescusa, José Manuel
Siurana Rodriguez, Maria Terrasa Nebot, Ana Maria Correas
Sanchez

15:35

Complejo Hospitalario Universitario, Albacete.

Introduccion: La parpura trombocitopénica idiopatica (PTD es
un sindrome hemorragico caracterizado por trombopenia debi-
do al aumento de la destruccion periférica de las plaquetas.
Objetivo: Evaluar las caracteristicas, tratamiento y evolucion de
la PTI diagnosticados en los tltimos 10 afos.

Material y métodos: Estudio retrospectivo mediante revision
de historias clinicas de 58 pacientes menores de 15 anos de
edad seguidos en la unidad de Hematologia pediatrica. El tra-
tamiento de los datos se hizo con el paquete estadistico SPSS
12.0.

Resultados: La edad media al diagndstico fue de 5,1 afios. La
distribucion por sexos fue 43,1% mujeres y 56,9% varones. To-
dos los pacientes presentaron clinica cutanea: petequias 32,8%,
equimosis 19%, hematomas 25,9% y purpura 5%. Asociaron cli-
nica mucosa 7 pacientes (el 10,3%: equimosis 3,4%, gingivorra-
gia 3,4%, petequias 1,7% y hematomas 1,7%). Presento sangra-
do activo asociado como epistaxis el 13,7% y como hemorragia
digestiva el 3,4%. El namero medio de plaquetas al ingreso fue
de 20.631, con coagulacion normal en el 100%. Estudio de mé-



AEP 2007 - 56 Congreso de la Asociacién Espafiola de Pediatria

dula 6sea se realizo en el 44,8% de los pacientes habiendo en
el 100% una médula con hiperplasia megacariocitica. En cuan-
to a la posible etiologia en el 20,6% las serologias eran compa-
tibles con infeccion reciente (4 a VEB, 4 a CMV, 2 a varicela, 1
a VHS, 1 a parvovirus y ninguno a rubéola o toxoplasma). La
determinacion de anticuerpos antiplaquetarios se realizo en el
69% de los casos, siendo positivos en el 7,5%. En cuanto al tra-
tamiento, el 44,8% recibio tratamiento con corticoides, preci-
sando el 13'7% alguna dosis de inmunoglobulina adicional para
mantener la cifra normal de plaquetas. Evolucion6 a PTI croni-
ca persistente el 10,3%. Del 89,7% que se presentd de forma
aguda, el 74,9% fue aislada, el 21,1% recidivante y el 4% persis-
tente. En la actualidad todos los pacientes estin en la situacion
de remision completa. La media de tiempo de seguimiento an-
tes del alta fue de 2,9 anos.

Comentarios: En nuestra serie no se observa una clara relacion
de los episodios de PTI con cambios en las serologias. Ningu-
no de los pacientes presenté complicaciones importantes y to-
dos han permanecido estables.

P814

CUADRO DE COMA POR ANEMIA HEMOLITICA
SEVERA

Elena Gil Camarero, Isabel Sdez Diez, Raquel Real Terron, Maria
Teresa Fabrega Valverde, Sheila Sinchez Gonzalo, Amparo
Montero Salas, Juan F. Mesa Vazquez, Esther Pindn Lopez, Rafael
Ramos Fernandez de Soria, José Maria Arroyo Fernandez

15:40

Servicio de Pediatria del Hospital de Mérida, Badajoz.

Introduccion: El déficit de glucosa-6-fosfato deshidrogenasa
es la causa de anemia hemolitica enzimopdtica mas frecuente.
Se transmite mediante herencia ligada al cromosoma X. Al alte-
rarse el ciclo de las hexosas-monofosfato en el hematie, se pro-
duce metahemoglobina que precipita en el interior de éste le-
sionando su membrana y originando hemolisis intra y
extravascular. Su clinica es muy variable cursando en ocasiones
con procesos hemoliticos severos. Las crisis hemoliticas gene-
ralmente son secundarias a infecciones. Otras causas desenca-
denantes son fiebre, acidosis, favismo o firmacos (analgésicos,
vitamina k, sulfamidas y antipaltdicos entre otros). El diagnos-
tico se realiza mediante la dosificacion enzimatica en el hema-
tie en periodo de ausencia de crisis hemolitica (normalizacion
del nimero de reticulocitos). En el tratamiento es importante
evitar las crisis y administrar acido folico.

Caso clinico: Paciente varon de 3 anos de edad, de origen ru-
mano, que es llevado al Servicio de Urgencias por fiebre, dolor
abdominal, decaimiento y, en las Gltimas horas desconexion del
medio. Exploracion fisica: mal estado general, ictericia muco-
cutanea intensa, disminucion del nivel de conciencia (Glasgow
7), hipertonia global. Taquicardia sin soplos. Pulsos palpables
hiperdinamicos. Hepatomegalia de 3 cm sin esplenomegalia.
Hemograma al ingreso: Hb 2,8 g/dl, Hto 8,5%, VCM 82,7f], ADE
21.3%, reticulocitos 15%, leucocitosis con féormula normal y
trombocitosis. Coombs directo negativo. Frotis de sangre peri-
férica: anisocitosis e hipocromia manifiestas, punteado basofilo
y policromasia. Bioquimica al ingreso: BT 7,8 mg/dl, BD
1,01mg/dl, LDH 1.551UI/1. Se realiza transfusion de concentra-
do de hematies con recuperacion inmediata del nivel de con-
ciencia. Respecto a las pruebas complementarias realizadas, las
serologias fueron negativas y presentd una GOPDH <

20mU/1000ME a los 2 meses del proceso. No se encontr6 agen-
te infeccioso, alimentario o medicamentoso desencadenante.
Esta pendiente de completar el estudio familiar.

Conclusion: Las crisis hemoliticas en el nifio no son infre-
cuentes, y pueden ser graves, aunque no es habitual su forma
de presentacion con afectacion neuroldgica tan intensa, por lo
que se deberi incluir en el diagnostico diferencial del coma
cuando no se conozcan los antecedentes del paciente.

P815

ASPIRADO DE MEDULA OSEA ANTES

DE INICIAR CORTICOTERAPIA EN LA PURPURA
TROMBOCITOPENICA IDIOPATICA:

;ES SIEMPRE NECESARIO?

Mercedes Mateos Duran, Ricardo Lopez Almaraz, José Maria Raya
Sanchez, José Cayetano Rodriguez Luis, Victoria Villanueva
Accame, Virginia Ramos Martin, Macarena Gonzilez Cruz,
Alejandro Cobo Costa, Cristina Villafruela Alvarez, Mercedes
Murray Hurtado

15:45

Servicio de Pediatria, Servicio de Oncohematologia Pediatrica y Servicio de
Hematologia del Hospital Universitario de Canarias, Las Palmas.

Objetivo: Demostrar que el diagnostico de una Parpura Trom-
bocitopénica Idiopatica (PTD aguda se puede realizar basindo-
se en el hallazgo de una trombocitopenia aislada con normali-
dad en el recuento de las otras series hematologicas y sin
evidencia clinico-analitica de estar ante una leucemia o aplasia
medular (AM).

Pacientes y métodos: Revision retrospectiva de los pacientes
que ingresaron en nuestra unidad, en los Gltimos 6,5 afos, por
PTI (n = 30), leucemia (n = 20) y AM (n = 2). Los pacientes se
dividieron en dos grupos (PTI y leucemia-AM). Se analizaron las
siguientes variables al diagnostico: edad, sexo, tipo de clinica
hemorragica y/u otra, tiempo de evolucion de la misma, conta-
je hematologico, estudio de coagulacion y hallazgos del frotis
de sangre periférica, realizacion o no de mielograma (AMO),
tratamiento instaurado y evolucion posterior. Andlisis estadisti-
co a través del paquete informatico SPSS.14.

Resultados: La media de edad en PTI fue de 5 + 4 afos y en
leucemia-AM de 7 + 4 anos. Predominio de varones entre los
afectos de leucemia-AM, sin diferencias significativas en el gru-
po PTL La parpura cutinea y mucosa predominaron significa-
tivamente (p < 0,01) en la PTI, no asi la presencia de epistaxis.
El tiempo aparicion de la clinica previa al diagnostico fue signi-
ficativamente menor en el grupo PTI (media de 48 horas). Com-
parando los recuentos hematolégicos se hallaron diferencias
significativas (p < 0,05) en la cifra de hemoglobina (12,4 + 1 g/dl
en PTIy 8,5 + 2,4 g/dl en leucemia-AM), VCM y neutrofilos
(normales en grupo PTD), y en las plaquetas (6,7 x 10/L en PTI
y 63,6 x 10%/L en leucemia-AM). El 80% de las leucemias pre-
sentaban blastos en el frotis. A todos los pacientes con bi o pan-
citopenia se les realizo AMO y a un 26,6% de los casos de PTL
Todos los pacientes iniciaron tratamiento con los protocolos na-
cionales en vigor recomendados por el grupo SHOP y la SEHP,
respectivamente. El 96,6% de las PTI recibio prednisona (95%
sin AMO previo). En su evolucion, el 93,3% se encuentra en re-
mision completa, una cumple criterios de Sd. antifosfolipido y
otra de PTI cronica.

Conclusiones: En base a los resultados de nuestra experiencia,
es posible establecer un diagnostico diferencial al diagnostico
entre la PTT aguda y la trombocitopenia de las leucemias o apla-
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sias medulares, con la clinica, hemograma y frotis sanguineo,
sin necesidad de realizar un mielograma a todas las PTI, inde-
pendientemente de que se vaya a comenzar tratamiento con
corticoides sistémicos.

P816

PROBLEMATICA DIAGNOSTICA DE ANEMIAS
EN EL PERIODO DE LACTANTE.

REVISION DE NUESTRA CASUISTICA

Beatriz Nieto Almeida, Elisa Mojica Mufoz, Dorotea Fernandez
Alvarez, Manuela Muriel Ramos, Gemma Garcia Llorente, Gloria
M. Escudero Bueno

15:50

Hospital Universitario de Salamanca.

La anemia mds frecuente en el nifio es la ferropénica debido
al ripido crecimiento que ocurre a esta edad. Existen otros ti-
pos de anemias constitucionales menos frecuentes y de diag-
nostico mas complejo. Algunas se inician en el periodo neo-
natal aunque su diagnostico se realiza en etapas mas tardias,
generalmente en el periodo de lactante. Las esferocitosis y los
deficits enzimiticos de piruvatokinasa y G-6 PD son los que
con mis frecuencia muestran ictericia y hemolisis en el neo-
nato. Anemias hiporregenerativas propias del lactante serfan
la eritroblastopenia transitoria y la anemia de Diamond Blak-
fan que provocan diagnosticos diferenciales con otros proble-
mas congénitos y adquiridos del fallo medular. En nuestro me-
dio son frecuentes la hemoglobinopatias, que también se
manifiestan a los 6-8 meses cuando disminuye la sintesis de
las cadenas de globina gamma vy, por tanto, de hemoglobina
fetal fetal.

Objetivo: Presentar los casos de anemia en lactantes seguidos
en el Hospital de Dia de Pediatria de nuestro hospital en los tres
Gltimos afnos.

Material y métodos: Revision retrospectiva las historias clini-
cas, los métodos diagnosticos y la evolucion de 12 nifios con
edades comprendidas entre 1 m y 2,5 anos diagnosticados de
anemia excluyendo las de causa ferropénica.

Resultados: tres casos de esferocitosis hereditarias, dos eritro-
blastopenias transitorias del lactante, dos talasemia maior, un
caso asociado a intolerancia a las proteinas de la leche de vaca
y cuatro casos de anemia por sumacion de factores.
Conclusiones: La esferocitosis hereditaria es la anemia consti-
tucional mas frecuente. El estudio familiar ayuda al diagnostico.
Es fundamental el diagnostico de portadores en los casos de he-
moglobinopatias. Las anemias multifactoriales también son fre-
cuentes durante la etapa de lactante.

P817

CRISIS APLASICA SECUNDARIA A INFECCION
POR PARVOVIRUS B 19

Ana Maria Grande Tejada, José Manuel Vagace Valero, David
Naranjo Vivas, Ana Garcia Rodriguez, Magdalena Ramirez
Arenas, Luis Zarallo Cortés, Juan José Cardesa Garcia

15:55

Hospital Materno Infantil, Badajoz.

Introduccion: Desde su descubrimiento, en 1974, se ha ido
ampliando progresivamente el nimero de enfermedades rela-
cionadas con el parvovirus B19, alcanzando un papel relevan-
te las enfermedades hematologicas, debido al tropismo de éste
por las células precursoras eritroides.
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Caso clinico: Nifia de 9 afios que consulta por vomitos y aste-
nia de varios dias de evolucion. Como antecedentes personales
destaca que en el periodo neonatal presentd un episodio de ic-
tericia, que preciso exanguinotransfusion y que fue catalogado
como anemia hemolitica no filiada. Desde entonces estd en se-
guimiento por hematologia, presentando un status hemolitico cr6-
nico: hemoglobina (Hb) alrededor de 9,5 g/dl, reticulocitos en-
torno al 7,5% y VCM de aproximadamente 95 fl con
hiperbilirrubinemia (3-4 mg/dl de bilirrubina total), LDH elevada
(850-1.000 UI/L) y haptoglobina indetectable. Padres sanos y no
consanguineos. Exploracion fisica al ingreso: palidez cutaneo-mu-
cosa, no rash ni otras alteraciones significativas en el resto de la
exploracion sistematica. Pruebas complementarias: grupo san-
guineo 0, Rh positivo. Hemograma: pancitopenia. Bioquimica:
disminucién progresiva de la LDH y normalizacion de la bili-
rrubina indirecta. Coombs directo negativo. Frotis de sangre pe-
riférica: abundantes poiquilocitos. Estudio de hemoglobinuria
paroxistica nocturna negativo. Marcadores de VHA, VHB, VHC:
negativos. Serologia para parvovirus B19 Ig M positivos e Ig G
negativos (con seroconversion posterior). PCR para parvovirus
B19 positiva. Aspirado de médula 6sea (MO) hipoplasia eritroi-
de con cuerpos de inclusion nucleares en algunos proeritro-
blastos; no se observan rasgos displasicos. Inmunofenotipo y
cariotipo en MO: normales. Biopsia MO: arquitectura conserva-
da, con hipoplaisa eritroide.

Conclusiones: La infeccion aguda por parvovirus B19 en pa-
cientes con determinadas patologias hematologicas, como es
la anemia hemolitica del caso descrito, puede ser causa de una
crisis aplasica. La mayoria de los casos de infeccion por par-
vovirus B19 en ninos y adultos no requiere terapia especifica.
En pacientes inmunodeprimidos la infeccion puede persistir
ocasionando anemia cronica y estd indicada la utilizacion de
gammaglobulina. En nuestra paciente la resolucion esponta-
nea del cuadro hizo innecesaria la utilizacion de dicho trata-
miento.

P818

PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH DE
PRESENTACION ATiPICA FRENTE A PURPURA
FULMINANTE IDIOPATICA

Noemi Martinez Espinosa, José Carlos Salazar Quero, Marta de
Toro Codes, Francisca Serra Llorente, Concepciodn Sierra
Corcoles, Jesus de la Cruz Moreno

16:00

Servicio de Pediatria del Complejo Hospitalario de Jaén.

Introduccion: La presencia de lesiones purpuricas de distri-
bucion simétrica en miembros inferiores a edades pediatricas
encuentran, en la mayoria de las ocasiones, como diagnostico
final la entidad conocida como purpura leucocitocldstica de
Schonlein-Henoch (vasculitis mas frecuente en la infancia). No
obstante, es preciso realizar un diagnostico diferencial exhaus-
tivo con otras entidades con las que puede presentar similitu-
des dadas las implicaciones terapéuticas que de ello se pueden
derivar.

Objetivo: Parpura de Schonlein-Henoch. Diagnostico diferen-
cial con purpura fulminante idiopatica por déficits transitorio de
proteina S. Presentacion de un caso.

Caso clinico: Varon de 2 afos que ingresa por aparicion pro-
gresiva en las Gltimas horas de lesiones parpuroequimoticas en
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miembros inferiores. No antecedentes personales ni familiares
de enfermedad tromboembodlica ni hemorragica. Proceso viral
en dias previos. Afebril y hemodindmicamente estable. Presen-
ta lesiones purpuricas puntiformes, confluyentes en una placa
extensa de centro violiceo oscuro, que cubre cara posterior y
parte de anterior de ambas piernas. Palpacion dolorosa. Los es-
tudios hematologicos realizados al ingreso evidencian elevacion
del dimero D (9.999 ug/L) con ligero descenso de fibrinbgeno
(1g/L), con tiempos de coagulacion normales. Hemograma, cul-
tivos, bioquimica, serologias virales, ASLO y anticoagulante 14-
pico sin alteraciones. Trasfusiones de plasma fresco congelado
durante los primeros dias e inicio de anticoagulacion con he-
parina de bajo peso molecular ante sospecha de parpura ful-
minante idiopatica con déficit transitorio de proteina S. Final-
mente, la determinaciéon de proteinas Cy S en el nifio a su
ingreso y en los padres resulta normal, presentando evolucion
clinica favorable con diagnostico final de parpura de Schonlein-
Henoch.

Conclusiones: 7) Purpura fulminante idiopdtica y parpura de
Schonlein-Henoch comparten una misma distribucion topo-
grafica de las lesiones, resultando por ello de especial interés
los eximenes complementarios para discernir correctamente
entre ambas. 2) Ante lesiones purpuricas ripidamente progre-
sivas, en ausencia de infeccion aguda, con datos analiticos de
CID debe sospecharse un déficit de proteina S y/o C, proce-
diendo a su determinacion para confirmar/descartar dicho
diagnostico.

P819

HEMORRAGIA L{MBILICAL COMO FORMA
DE PRESENTACION DE AFIBRINOGENEMIA
Bibiana Friguls Francitorra, Marisa Planells Mangado, Elisa Orna,
F. Javier Roncalés, Carme Altisent, German Javier Manchon,
Wifredo Coroleu Lletget

16:05

Servicio de Pediatria y Servicio de Hematologia del Hospital Universitari
Germans Trias i Pujol, Badalona (Barcelona) y Servicio de Hemofilia del
Hospital Universitario Vall d'Hebron, Barcelona.

Introduccion: La afibrinogenemia congénita es un trastorno
muy poco frecuente de la coagulacion, caracterizado por nive-
les indetectables de fibrindgeno en plasma y de herencia auto-
nomica recesiva. Estos pacientes pueden presentar hemorragias
graves con compromiso vital.

Caso clinico: Recién nacida de 5 dias de edad que ingres6 por
hemorragia umbilical. No antecedentes familiares de diatesis
hemorragica. Los padres, de origen pakistani, son primos her-
manos. Parto a término, sin complicaciones. Al ingreso desta-
ca sangrado activo de la base del cordon umbilical e hipoacti-
vidad con hipotonia. Hemodinamicamente estable. Hb 21
gr/dl, hematocrito 64%, plaquetas 200.000. A las pocas horas
aparecieron hematomas en las zonas de venopuncién, hema-
turia en el sedimento de orina y se detecté sangre en heces. En
72 horas el hematocrito desciendio a 43%. Ecografia craneal y
abdominal: normales. El TP y TTPA fueron indosificables y el
fibrinogeno indetectable por métodos coagulativos. El tiempo
de trombina y el tiempo de reptilase también resultaron indo-
sificables. Los productos de degradacion del fibrindgeno < 500
ng/ml. Se determiné el fibrinogeno por el método Clauss y por
inmunodifusion radial y en ambos casos fue indetectable. Tam-
poco se detectd antigeno del fibrinogeno. El resto de factores

de la coagulacion resultd ser normal. El estudio genético esta
en curso. Ante el diagnoéstico de afibrinogenemia congénita se
transfundié plasma fresco e iniciamos tratamiento con concen-
trado de fibrin6geno (30 mg/kg). A las pocas horas se eviden-
ci6 mejoria de su actividad y cedi6 la clinica hemorrigica. Se
di6 de alta a la paciente con controles periddicos y durante su
primer ano de vida, en el que no ha recibido profilaxis con fi-
brindgeno, no ha presentado nuevas complicaciones hemorra-
gicas.

Conclusiones: La afibrinogenemia congénita suele manifes-
tarse con clinica hemorragica, fundamentalmente a nivel um-
bilical durante los primeros dias de vida. Se debe pensar en
esta entidad ante sangrados umbilicales y distinguirla del dé-
ficit de factor XIII, que también debuta con sangrados profu-
sos. El tratamiento del cuadro agudo se realiza con concen-
trado de fibrindgeno. Para la profilaxis no existen
recomendaciones, pues las infusiones periddicas de concen-
trados de fibrindgeno tienen el riesgo de desarrollar anticuer-
pos y sOlo esta establecida la profilaxis en caso de requerir
procedimentos quirdrgicos.

P820

ENFERMEDAD DE CELULAS FALCIFORMES:

UN RETO EN PEDIATRIA

Izaskun Elorza Alvarez, Anna Llort Sales, Cristina Diaz de
Heredia Rubio, José Luis Dapena Diaz, Josep Sanchez de Toledo
Codina

16:10

Servicio de Oncologia y Hematologia Pedidtrica del Hospital Universitario
Vall d'Hebron, Barcelona.

Introduccién: La drepanocitosis es una anemia hemolitica cro-
nica que causa lesion progresiva de los 6rganos, interrumpida
por eventos agudos.

Métodos: Estudio retrospectivo de los pacientes con enferme-
dad drepanocitica (Hb SS: 24, Hb Sftal: 3, Hb SC: 1) controla-
dos en nuestro centro entre los anos 1985 y 2000.
Resultados: Se han revisado 28 pacientes con edades com-
prendidas entre 0 y 20 anos. El motivo de diagnoéstico fue:
43% por antecedentes familiares, 28% por anemia y 28% por
crisis vasooclusivas (CVO). El pais de origen de los proge-
nitores es en un 70% el Africa subsahariana (Gambia, Gui-
nea y Senegal). Todos los pacientes han recibido vacunacion
y antibioterapia profildctica. A lo largo de su evolucioén el
82% de los pacientes ha presentado episodios agudos y el
28% sufre lesion orgdnica cronica. Ninguno ha presentado
complicaciones durante el primer afio de vida. Las CVO son
mas frecuentes entre 1y 5 afios, donde se registra el 55% del
total. Durante esta época 5 pacientes presentaron secuestro
esplénico, 3 sindrome tordcico y 2 debutaron con acciden-
tes cerebrovasculares. Asimismo, 3 pacientes presentaron
neumonia, 1 osteomielitis y 1 meningitis bacteriana. Entre
los 6 y 10 afios se presento el 16% de las CVO. A partir de
los 10 anos son frecuentes las CVO 6seas (5 pacientes) y los
pacientes muestran ya afectacion organica como nefropatia
(2), retinopatia (3) y neumopatia (2). Aunque las complica-
ciones infecciosas son mas frecuentes en los primeros anos
de vida también se han detectado posteriormente osteomie-
litis y neumonia. Dieciséis pacientes han recibido trata-
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miento con hidroxiurea a dosis entre 15 y 30 mg/k/dia, con
buena respuesta y tolerancia en el 75% de los casos. Dos pa-
cientes con afectaciéon neuroldgica grave siguen régimen hi-
pertransfusional y quelacion adecuada. Se realizo trasplante
de progenitores hematopoyéticos de un hermano HLA-idén-
tico en un paciente que tenia intencion de volver a su pais
de origen.

Conclusiones: Los pacientes con drepanocitosis presentan
multiples y, en ocasiones, graves complicaciones. La hidroxiu-
rea parece ser un firmaco eficaz y seguro en el tratamiento de
estos pacientes. Es imprescindible el diagnostico precoz de esta
enfermedad para intentar evitar los episodios agudos y retrasar
el dano organico, realizando un seguimiento estricto dentro de
un equipo multidisciplinar.

P821 16:15
MANIFESTACIONES INUSUALES Y SILENTES EN LA
ENFERMEDAD DE CELULAS FALCIFORMES

Olga Calavia Garsaball, Natalia Garcia Baiges, Esther Guirado
Sayago, Esmeralda Perera Martinez, Xavier Allué Martinez

Hospital Universitario Joan XXIII, Tarragona.

Fundamentos y objetivos: La drepanocitosis, hemoglobino-
patia estructural frecuente en poblacion de raza negra, es una
enfermedad emergente en nuestro pais debido al aumento del
fendmeno migratorio.

Caso clinico 1: Nifa de 7 afos, dominicana, que ingresa por
fiebre y dolores 6seos de 6 dias de evolucion. AP: drepanocito-
sis homozigota Hb SS. Exploracion fisica: palidez e ictericia cu-
tineo-mucosas, dolor a la palpacion abdominal, hepatomega-
lia. Progesivamente presenta disnea, abdominalgia y rigidez
cervical con dolor a nivel D1. Analitica: Hb 6,89 g/dl, Hto 19,2%
y reticulocitos 13,3%, Bil total 2,9 mg/dl y LDH 2.148 U/L, dia-
nocitos, drepanocitos y esferocitos. Hb F 9,2% Hb A2 3,8. Cul-
tivos (orina, sangre y LCR) y serologias viricas normales. Sos-
pechando crisis vasooclusiva y sindrome toracico agudo en una
drepanocitosis se completa estudio. Rx torax: condensacion re-
trocardiaca, gammagrafia 6sea y ecografia abdominal: infarto es-
plénico agudo. RNM cerebral: encefalomalacia residual sugesti-
va de isquemia cronica, y fondo de ojo: infarto retiniano
izquierdo.

Caso clinico 2: Nino de 13 meses, de raza negra, con cuadro
de irritabilidad y rechazo de la alimentacion de 2 dias de evo-
lucion. Exploracion clinica: dolor a la palpacion abdominal. Ex-
ploraciones complementarias: analitica: 18.700 leucocitos (58%
N), Htc 25,7%, Hb 8,9 g/dl, VCM 65, PCR 0,5 mg/dl. Radiogra-
fia y ecografia abdominales normales. Persistiendo el dolor ab-
dominal se consulta con cirugia pediatrica diagnosticindose ab-
domen agudo que requiere intervencion quirtrgica. La clinica
no cede en el postoperatorio. Se revalora diagnosticandose de
drepanocitosis en el estudio de anemia, catalogandose el cua-
dro inicial de crisis hemolitica.

Comentarios: Consideramos interesante poner de manifiesto
la inespecifica y variada forma de presentacion de la drepano-
citosis. Deberiamos pensar en ella ante cualquier clinica suges-
tiva en pacientes predispuestos, siguiendo el protocolo estable-
cido para su diagnostico, dada la existencia de manifestaciones
clinicas silentes. Es de especial importancia tener en cuenta esta
posibilidad diagnostica dado el progresivo aumento de la po-
blacion inmigrante infantil y su alta morbimortalidad.
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P822 , , 16:20
HALLAZGOS CLINICO-BIOLOGICOS Y RESPUESTA

AL TRATAMIENTO EN CINCO NINOS AFECTOS DE
ANEMIA HEMOLITICA AUTOINMUNE PRIMARIA

Maria José Arroyo Marin, Isabel Maria Valcarcel Diaz, Margarita
Garcia Hernandez, Eduardo Salido Fiérrez, Mar Bermudez Cortés,
Maria Esther Llinares Riestra, Maria José Ortega Acosta, José Luis
Fuster Soler

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia.

Introduccion: La anemia hemolitica autoinmune (AHAD pri-
maria es una causa poco frecuente y potencialmente grave de
anemia en la infancia. Se clasifica clasicamente en tres formas
segln las caracteristicas de los autoanticuerpos responsables:
calientes IgG, frios IgM y hemolisinas bifasicas. El diagnostico
se basa en el test directo de antiglobulina (TAD) o test de Co-
ombs. El tratamiento se basa en la inmunomodulacion.
Material y métodos: Presentamos los hallazgos clinicos-biolo-
gicos, evolucion y respuesta al tratamiento en cinco pacientes
diagnosticados de AHAI primaria en nuestro centro entre di-
ciembre de 2000 y febrero de 2007.

Resultados: La edad media de presentacion fue de 36 meses
(rango: 4-73 meses). Los pardmetros biologicos al debut fueron:
Hb media 4,5 g/dL (rango: 1,8-6,5), reticulocitos 362 x 103/mcL
(rango: 3-840), bilirubina 4,33 mg/dL (rango 1,2-11,7), LDH 1.683
U/L (rango 353-3.440), GOT 1308 U/L (rango 19-6.171). El diag-
nostico se baso en un resultado positivo del TAD monoespecifi-
co, detectando IgG en los cinco casos; en tres de ellos se detec-
t6 ademas fijacion del complemento. El test indirecto resultd
positivo en un solo caso y se documentd hemoglobinuria en tres
sin que estos hallazgos se relacionaran con la gravedad de la ane-
mia. En todos los pacientes se excluyeron causas desencadenan-
tes conocidas (serologia, auotoinmunidad, inmunodeficiencia,
neoplasia). Un paciente requiri6 cuidados intensivos, incluyendo
intubacioén y ventilacion mecinica por acidosis metdbolica grave
y shock secundario. Todos se trataron con esteroides y tres pa-
cientes recibieron ademas gammaglobulinas intravenosas. Dos
pacientes precisaron transfusion de concentrado de hematies por
anemia grave, uno de ellos con complicaciones metabdlicas. La
media de tiempo transcurrido desde el inicio del tratamiento y la
normalizacién de la cifra de Hb fue de 2,5 semanas. Un paciente
mostro persistencia del TAD a los 4 afios de seguimiento sin re-
percusion hematologica. Ningn paciente mostro recidiva ni se-
cuelas tras un seguimiento medio de 4 anos.

Conclusiones: La AHAI primaria puede presentarse a cualquier
edad. Las formas mas graves han ocurrido en los pacientes mas
jovenes. El tratamiento con esteroides, con o sin inmunoglobu-
linas, resulté muy eficaz. La positividad persistente en el test de
antiglobulina directa no influyo en el prondstico.

P823 16:25
ANEMIA DE BLACKFAN-DIAMOND: DIAGNOSTICO
INFRECUENTE ENMASCARADO POR LO FRECUENTE
Nuria Gutiérrez Cruz, Aurea Cervera Bravo, Cristina Ortiz-Villajos
Maroto, Leticia Albert de la Torre, Diego Hernandez Martin,
Javier Blumenfeld Olivares, Maria Arriaga Redondo, Pedro Puyol
Buil

Servicio de Pediatria del Hospital General de Mostoles, Madrid.

Antecedentes: La anemia es relativamente frecuente en el pe-
riodo neonatal. Deben tenerse en cuenta todas las posibles etio-
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logias, independientemente de su incidencia, para no pasar por
alto patologias mas graves, como la anemia de Blackfan- Dia-
mond.

Objetivo: Presentar el caso clinico de un neonato con anemia,
con complicaciones perinatales que dificultaron el diagnostico
final, llegando a niveles severos de anemia, sorprendentemen-
te bien tolerada.

Caso clinico: Varon nacido mediante cesarea por presenta-
cién podilica, con abundante sangrado materno y aspira-
cion de secreciones sanguinolentas orofaringeas. Hemogra-
ma de cordén: hemoglobina (Hb) de 10,7 g/dL y
hematocrito (Hcto) del 31%. A los tres dias de vida ingresa
en el Servicio de Neonatos por pérdida de peso e ictericia.
La Hb es de 10,3 g/dL y el Hcto del 28%. Se suplementa con
férmula adaptada e inicia ganancia ponderal, disminuye la
bilirrubina y se da de alta al quinto dia de ingreso. En con-
trol a los quince dias de vida se objetiva Hb de 6,6 g/dL y
Hcto de 18,4%, con palidez y soplo sistolico. Se realiza fro-
tis sanguineo, grupo sanguineo, test de Coombs directo,
ecografias cerebral y abdominal y hemograma a los padres,
que resultan normales. Se transfunde (hemoglobina post-
transfusional 12,1 g/dL, hematocrito 33,3%) y se diagnostica
de anemia en probable relacion con sangrado perinatal. En
revision 4 semanas después presenta marcada palidez y so-
plo sistolico pero con buena ganancia ponderal y actividad
aparentemente normal. El control analitico a la semana (2,5
meses de edad) muestra una Hb de 2,4 g/dL y Hcto de 6,6%,
con 2,3% de reticulocitos en recuento automdtico y 0.3% en
recuento manual. Se transfunde y se realiza aspirado y biop-
sia de médula 6sea que muestra eritroblastopenia severa.
Con el diagnostico de anemia de Blackfan-Diamond se ini-
cia tratamiento con prednisona oral (2 mg/kg/dia) con po-
bre respuesta.

Conclusiones: En las anemias es importante realizar re-
cuento de reticulocitos para descartar causas centrales. El re-
cuento automdtico puede diferir del recuento manual en ane-
mias graves y dificultar el diagnodstico. La anemia de
Blackfan- Diamond es una causa poco frecuente, importan-
te por las anomalias congénitas asociadas y la posibilidad de
respuesta a los corticoides. En ocasiones la presentacion cli-
nica es poco expresiva en contraste con la severidad de la
anemia.

P824

PURPURA TROMBOCITOPENICA IDIOPATICA.
NUESTRA EXPERIENCIA EN LA DECADA

DE 1996-2005

Carmen Ruiz Ledesma, Concepcion Maria Lopez Calero,
Francisco Vela Casas, Jesus Sanchez Calero, José Gonzilez
Hachero

16:30

Seccion de Hemato-Oncologia Infantil del Servicio de Pediatria del
Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla.

Objetivos: Exponer nuestra experiencia sobre la PTI diagnos-
ticada en ninos en nuestro servicio desde el afio 1996 a 2005.
Meétodos: Se estudian de forma retrospectiva los casos de PTI
en dichos afos, atendiendo a la edad, sexo, clinica, compli-
caciones de la enfermedad, tratamientos realizados y res-
puesta, cronicidad o no de la enfermedad y duracion del se-

guimiento. Consideramos como criterios de inclusion: pla-
quetopenia < 100.000/pl, ausencia de infecciones, medica-
mentos y hallazgos clinicos o de laboratorio (hepatoespleno-
megalia, anemia, etc.) que nos hagan pensar en otras
enfermedades.

Resultados: En dicha década se diagnostican en nuestro
servicio 22 ninos, con un predominio femenino sobre mas-
culino (16:6) y una edad media de 5 anos. Siete casos fue-
ron PTI cronica y el resto agudas. Diez nifios tenian como
antecedente algin proceso infeccioso semanas antes y uno
un familiar afecto. En un caso se pudo demostrar la presen-
cia de anticuerpos antiplaquetarios en sangre. Todos los ca-
sos presentaron con manifestaciones cutineas (petequias,
equimosis, hematomas) y, ademas, en 3 casos gingivorragia,
en 2 epistaxis y en 1 hematuria. Al diagndstico 13 nifios te-
nian plaquetopenia < 20.000/ul. Tratamiento: 2 casos no
precisaron tratamiento, en 8 se usaron Unicamente corticoi-
des (respuesta completa (RC) en 7 ninos), en 3 s6lo inmu-
noglobulinas (RC en 2), corticoides e inmunoglobulinas en
7 nifios (RC en 4). En dos ninos con PTI crénica fue nece-
saria la esplenectomia con posterior remision completa en
ambos casos. La duracion media del seguimiento fue de mas
de 2 afnos en la PTI crénica y aproximadamente 1 ano para
la PTT aguda.

Conclusiones: Aunque la etiopatogenia mis aceptada en la ac-
tualidad es la destruccion plaquetaria por mecanismo autoin-
mune, la ausencia de anticuerpos antiplaquetarios no excluye
el diagnostico (s6lo demostrable en uno de nuestros casos).
Como se describe en la literatura, en nuestros nifos es frecuen-
te el antecedente infeccioso y las manifestaciones cutineas sin
otros signos de alarma (mal estado general, adenopatias, etc.).
Al igual que en otros protocolos, nuestro tratamiento dependio
fundamentalmente de las cifras plaquetarias, siendo el trata-
miento estindar los corticoides a altas dosis por via oral y la
gammaglobulina IV. En los casos de PTI cronica que no res-
ponden a estos tratamientos, puede ser necesario recurrir a la
esplenectomia.

P825

ESFEROCITOSIS HEREDITARIA

EN MENORES DE 3 ANOS.

COMENTARIOS SOBRE 8 OBSERVACIONES
Aiora Arrizabalaga Van Remoortere,

Unai Hernandez Dorronsoro, Erika Rezola Arcelus,
Maider Leunda Iruretagoyena, Carmen Garcia Pardos,
Fco. Javier Mintegui Aramburu,

Angeles Maria Ruiz Benito

16:35

Unidad de Lactantes del Hospital Donostia,
San Sebastian (Guipuzcoa).

Antecedentes. La esferocitosis hereditaria (EH) es una anemia
hemolitica corpuscular por defecto de membrana.

Objetivo. Describir los datos clinicos y analiticos al diagnosti-
co y la evolucion de los casos de EH diagnosticados en meno-
res de 3 anos.

Material y métodos. Estudio descriptivo por revision de histo-
rias clinicas (CMBD-ICD-9-MC-282.0), en menores de 3 afos,
entre 1-1-2000 y 31-12-2006.
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Resultados:
Antecedentes Ictericia 100% Fototerapia,
neonatales Tratamiento (n) 6 /ET, 1
Antec. familiares | 75% 66%
esplenectomizados
Diagnostico Edad media y sexo |4 m (RN-14 m);
M-6/H-2
Exploracion Esplenomegalia ~ 25%
Ictericia 62,5%
Anemia 62,5%
Datos analiticos VCM normal 62,5%
CHCM elevado 100%
Reticulocitosis 100%
Esferocitosis 100%
Evolucion Crisis hemoliticas 62,5%
Transfusiones 62.,5%
Esplenectomia 1 caso
Colelitiasis 3 casos

Comentarios: La hiperbilirrubinemia neonatal, junto con los
antecedentes familiares, es la guia para realizar un diagnostico
precoz de EH. Puede producir complicaciones como el kernic-
terus y el retraso psicomotor si se demora el diagnostico. Las ne-
cesidades transfusionales son mayores durante los 2 primeros
anos de vida, con un comportamiento mas benigno a partir del
mismo. La indicacion de esplenectomia viene condicionada por
los requerimientos transfusionales y la edad.

P826

SINDROME HI;MOFAGOCiTlCO COMO
COMPLICACION DE LEISHMANIASIS VISCERAL
Raquel Real Terron, Amparo Montero Salas, Elena Gil Camarero,
Juan F. Mesa Vazquez, Sheila Sainchez Gonzalo, Maria Teresa
Fabrega Valverde, Ali Abdelkader Abdelah, Luis Ortiz Gonzilez,
José Maria Arroyo Fernandez

16:40

Servicio de Pediatria del Hospital de Mérida, Badajoz.

Introduccion: El sindrome hemofagocitico es una entidad cli-
nicopatologica caracterizada por la activacion y proliferacion
incontrolada de linfocitos T y macrofagos. Se manifiesta ge-
neralmente por fiebre, hepatoesplenomegalia, pancitopenia,
hipofibrinogenemia e hipertrigliceridemia. Las causas que lo
producen son infecciones, enfermedades genéticas y neopla-
sicas. La leishmaniasis visceral (Kala-zar) es una parasitosis
transmitida generalmente por el perro a través de la picadura
del mosquito Phlebotomus. La clinica tipica se produce ente
1-6 meses tras la picadura y se caracteriza por anemia, fiebre
y hepatoesplenomegalia. Se asocia a pancitopenia con linfo-
citosis relativa, hipoalbuminemia, hiperIgG y se confirma con
la demostracion del parasito en el aspirado medular o por téc-
nica de PCR. El tratamiento clasico son los antimoniales aun-
que se ha sustituido en los Gltimos afios por anfotericina B li-
posomal por la alta tasa de resistencia a los primeros y por su
toxicidad.

Caso clinico: Paciente varon de 3 anos procedente de Brasil
que reside en Espana desde hace 2 meses. Ingresa por cuadro
de fiebre de 40 °C de 48 horas de evolucion, palidez y disten-
sion abdominal. En la exploracion destaca afectacion general
con fiebre, palidez cutineo mucosa y hepatoesplenomegalia
(de 2y 3 cm, respectivamente, alcanzando 9 cm a los 15 dias).
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Pruebas complementarias: hemograma: Hb 7,9 g/dl, leucoci-
tos 3.400/mm3 con linfocitosis y plaquetas: 100.000/mm?3. Bio-
quimica: PCR 23 mg/1, GOT 350, GPT 336, LDH 2.048 UI/1, co-
lesterol total 139, triglicéridos 225 mg/dl, ferritina 1.444 ng/ml.
Resto normales. Fibrinogeno y coagulacion normales. Serolo-
gias de Brucela, CMV, VEB, parvovirus B19, VHS, VIH, Ric-
kettsia connori, VHA, B y C negativos. Serologia antileishma-
nia positivo. Parasitos en heces: Giardia lamblia.
Proteinograma: disminucién de albimina y aumento de las a
globulinas con cifras de f y A globulinas normales. Dimero D:
5.150 ng/ml. Ig G 1.381 mg/dl. Aspirado de médula 6sea com-
patible con sidrome histiocitico hemofagocitico. No se aislan
parasitos. PCR para Leishmania positivo. Se inicia tratamiento
con anfotericina B con buena respuesta clinica.
Conclusiones: El sindrome hemofagocitico es una entidad
poco frecuente e infravalorada. Comparte sintomatologia con el
Kala-zar. Cuando se asocia a infecciones, el tratamiento es el de
la causa desencadenante.

P827 , 16:45
HEMANGIOENDOTELIOMA HEPATICO INFANTIL
Concepcion Maria Lopez Calero, Francisco Vela Casas, Jesus
Sanchez Calero, José Gonzalez Hachero

Servicio de Pediatria y Seccion Hemato-Oncologia del Hospital
Universitario Virgen Macarena, Sevilla.

Antecedentes y objetivos: Presentar un caso clinico de un tu-
mor hepdtico muy infrecuente en la infancia.

Material y métodos: Historia clinica y exploracion: Nifa de
11 meses, asintomdtica que en un control de niflos sanos pre-
senta hepatomegalia: 16bulo derecho a 3 cm del reborde cos-
tal, en linea media clavicular y l6bulo hepatico izquierdo que
sobrepasa el ombligo y la linea media. Como diagnéstico dife-
rencial de tumores hepaticos en este grupo de edad, pensamos
que podria tratarse de: hemangioendotelioma, hamartomas, te-
ratomas (benignos) y hepatoblastoma, tumor rabdoide, tumor
del saco vitelino y rabdomiosarcomas (malignos).Como prue-
bas complementarias solicitamos: hemograma, tiempos de coa-
gulacion y velocidad de sedimentacion globular (normales).
Bioquimica general: GOT: 41 U/L y FA: 450 U/L. Estudio de li-
pidos (normal). Alfa-fetoproteina: 18,8 ng/ml. Beta-HCG: 0,1
mU/ml. Estudio hepitico a virus B y C negativo. Radiografia de
torax normal. Ecografia abdominal: masa solida en lobulo he-
patico izquierdo, bien delimitada, de bordes polilobulados de
7,6 cm x 6,5 cm, muy heterogenea y vascularizada. Angiorre-
sonancia nuclear magnética de abdomen con gadolinio: Tumor
solido en 16bulo hepitico izquierdo, polilobulado de 9 cm x 7
cm x 4,5 cm en sentido craneocaudal, transversal y anteropos-
terior. Tumor de naturaleza vascular multiseptada con intenso,
precoz y permanente realce con gadolinio, inicialmente peri-
férico y progresivamente mas central. Ante estos hallazgos el
diagnoéstico que se hizo fue de hemangioendotelioma hepati-
co infantil.

Resultados: Debido a que la nina estaba totalmente asintoma-
tica la actitud que se tomo fue la observacion y el seguimiento
estrecho mediante ecografia abdominal y valores de alfa-feto-
proteina y beta-HCG.

Conclusiones: Los tumores hepdticos son muy infrecuentes
en la infancia. Dos terceras partes de ellos son malignos. El he-
mangioedotelioma es el tumor vascular hepatico mas fre-
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cuente en la infancia. Es un tumor muy raro. La mayoria be-
nignos. Pueden regresar o involucionar.Tienen una elevada
mortalidad en relacidn a su asociacion con insuficiencia car-
diaca congestiva, el sindrome de Kassabach-Meritt y sangrado
intraabdominal. Pueden ser simples o multifocales y de pe-
queno o gran tamano. La actitud en las lesiones simples y asin-
tomaticas es la observacion y seguimiento.En las lesiones mul-
tiples y sintomdticas: corticoides, interferon alfa 2a
quimioterapia, radioterapia, embolizacidn, cirugia y trasplan-
te hepitico.

P828

REACCI(’)N‘I.EUCEMOIDE SECUNDARIA

A INFECCION POR CITOMEGALOVIRUS.
POBRE RESPUESTA IGM TRAS ESPLENECTOMIA
David Naranjo Vivas, Maria Soledad Casado Calderén, Ana Maria
Grande Tejada, Marina Fernandez Carbonero, José Manuel
Vagace Valero, Luis Zarallo Cortés, Juan José Cardesa Garcia

16:50

Departamento de Pediatria y Servicio de Hematologia del Hospital
Materno Infantil de Badajoz.

Introduccion: La consecuencia mis grave postesplenecto-
mia, especialmente en los tres afios siguientes, es la mayor
susceptibilidad a infecciones bacterianas, fundamentalmen-
te por capsulados como Streptococcus pneumoniae, Hae-
mophilus influenzae y otros microorganismos entéricos
gramnegativos, siendo infrecuentes las infecciones viricas.
Presentamos una paciente que desarrolla una complicacion
como consecuencia de una pobre respuesta inmune frente
a virus.

Caso clinico: Una nina de 9 anos con anemia hemolitica au-
toinmune (AHAD corticodependiente es esplenectomizada. Al
mes acude por fiebre. A la exploracion fisica presenta adeno-
patias laterocervicales bilaterales dolorosas. Entre los datos de
las pruebas complementarias destacan: leucocitos: 39 x 10°/L
(linfocitos: 33 x 10%/L); hemoglobina: 7,8 g/dl; VCM: 96 fl;
RDW: 19%; plaquetas: 737 x 10%/L; reticulocitos: 6,5%; Coombs
directo positivo; LDH: 2.444 UI/L; AST: 51 UI/L; ALT: 33 UI/L;
bilirrubina total: 3 mg/dl; bilirrubina directa: 0,5 mg/dl; PCR:
0,5 mg/dl; frotis de sangre periférica: linfocitosis con linfocitos
atipicos; inmunofenotipo de sangre periférica: no detectd po-
blacion clonal, linfocitos T8 con reordenamiento TCR negativo;
serologia virica: IgG anti-CMV de alta avidez en suero con IgM
anti-CMV negativa y PCR positiva para CMV en sangre; resto de
serologia de virus del grupo herpes: negativa. Al diagnostico
de AHAI la nifia presentaba IgM anti-CMV negativa e IgG anti-
CMV de bajo titulo. La infeccion se resolvio sin tratamiento es-
pecifico, persistiendo cierto grado de linfocitosis y anemia, por
lo que se instaurd tratamiento mensual con altas dosis de in-
munoglobulinas inespecificas durante seis meses, tras el cual
presenta: leucocitos: 9 x 10%/L (linfocitos: 6,4 x 10%/L); hemo-
globina: 12,5 g/dl; VCM: 85 fl; RDW: 14%, plaquetas: 447 x
10%/L; reticulocitos: 4%; LDH: 488 UI/L, bilirrubina total: 0,9
mg/dl

Conclusiones: El CMV permanece latente en el huésped, pu-
diendo reactivarse tras estimulacion antigénica en presencia de
inmunosupresion, provocando linfocitosis con respuesta sero-
logica atipica (IgM anti-CMV negativa). La terapia con altas do-
sis de inmunoglobulinas inespecificas, al ser un tratamiento de
la AHAI, puede contribuir al aclaramiento del virus y a la recu-
peracion hematologica.

P829 16:55
SINDROME DE KASABACH-MERRITT ASOCIADO

A ANGIOMA CONGENITO

Elena Goicoechea Manso, Maria Madera Barriga, Concepcion
Salado Marin, Juan I. Montiano Jorge, Soiartze Ortuzar Yandiola,
Marta del Hoyo Moracho, Ainhoa Zabaleta Rueda, Beatriz
Rodriguez Pérez, Intzane Ocio Ocio

Hospital Txagorritxu, Vitoria (Alava).

El sindrome de Kasabach-Merritt es una seria coagulopatia aso-
ciada a la presencia de tumores vasculares de gran tamafo, so-
bre todo al hemangioendotelioma kaposiforme y, menos fre-
cuentemente, al angioma en penacho. Presenta una alta tasa de
mortalidad debida a hemorragias, fallo cardiaco, invasion de es-
tructuras vitales, sepsis, etc. Las opciones terapéuticas incluyen
tratamiento con corticoides a dosis altas, antitromboticos, qui-
mioterapicos o reseccion quirdrgica, embolizacion y terapia con
laser, todas ellas con resultados variables. Presentamos el caso
de una nifia de tres afios con una lesion vascular en espalda de-
tectada a los tres meses de edad, con extension progresiva ha-
cia hombro y region occipital, biopsiada con diagnostico de an-
gioma en penacho. Controlada estrechamente su evolucion se
objetiva a los tres anos de edad un descenso progresivo de la
cifra de plaquetas hasta que ingresa por hematoma extenso en
la zona del angioma y equimosis dispersas. En la analitica pre-
senta trombopenia severa y alargamiento de los tiempos de coa-
gulacion con disminucion del fibrindégeno y aumento de los di-
meros de fibrina. Se realiza transfusion de plaquetas y
fibrindgeno y se inicia tratamiento esteroideo a dosis altas con
resolucion del cuadro, manteniéndose dicho tratamiento al alta.
Se estudia extension mediante RMN donde se aprecia infiltra-
cion del tejido celular subcutineo y musculos paraespinales
hasta espacio epidural. Posteriormente presenta dos nuevos epi-
sodios de trombopenia y alteracion de la coagulacion que se
tratan con corticoides a dosis altas y se asocia acido acetilsalici-
lico. Se solicita valoracion a centro especializado en anomalias
vasculares congénitas donde se indica la retirada progresiva del
corticoide y emplear la asociacion de acido acetilsalicilico vy ti-
clopidina, tras lo cual la nifa ha permanecido asintomatica con
cifra de plaquetas y parimetros de coagulacion estables a lo lar-
go de varios meses.

CUIDADOS INTENSIVOS

Sala 131 (Planta 1)

P830

EXPERIENCIA CON MEZCLA EQUIMOLAR

DE OXIGENO Y PROTOXIDO DE NITROGENO
POR PERSONAL MEDICO NO ANESTESISTA
Elena Sobrino Ruiz, Nathalie Dedieu, César Pérez-Caballero
Macarron, Marta Ruiz de Valbuena Maiz, Maria Isabel Martos
Sanchez, Elena Alvarez Rojas, José Luis Vizquez Martinez

15:30

Hospital Ramoén y Cajal, Madrid.

Introduccion: El protoxido de nitrogeno es un gas anestésico
eficaz en la sedoanalgesia de procedimientos dolorosos.
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Objetivo: Valorar la eficacia y seguridad de la administracion
por personal medico no anestesista de una mezcla equimolar
de oxigeno y protéxido de nitrogeno como sedoanalgesia en
procedimientos dolorosos, en pacientes pedidtricos ingresados
en la unidad de cuidados intensivos.

Material y métodos: Se administro una mezcla equimolar de
oxigeno y protoxido de nitrogeno a ninos ingresados en la
UCIP que precisaron sedoanalgesia para la realizacion de pro-
cedimientos cruentos. Durante la administracion del farmaco
se realizo monitorizacion respiratoria y hemodindmica. Se re-
gistro el grado de confort del enfermo y el grado de satisfac-
cion del personal sanitario segin eficacia, ausencia de efectos
secundarios.

Resultados: Se administré una mezcla equimolar de oxigeno y
protoxido de nitrégeno a un total de 8 nifios (3 nifias y 5 nifos)
con edades comprendidas entre 1 y 3 afios (media 1 afio y 10
meses). Los procedimientos realizados consistieron en 4 veno-
punciones (50%), 2 punciones lumbares (25%), una biopsia cu-
tanea (12,5%) y una canalizacion de una vena central (12,5%).
El tiempo medio de administracion del firmaco fue de 10 mi-
nutos (rango 2-20 minutos). En el 50% de los casos fue necesa-
rio asociar otros sedantes y/o analgésicos. El 75% de las inter-
venciones se consideraron facilitadas por la administracion del
mezcla equimolar de oxigeno y protoxido de nitrogenosegtn el
médico prescriptor. No se objetivo depresion respiratoria, dis-
minucion del nivel de conciencia, ni ningln otro efecto secun-
dario importante en ninguno de los pacientes. El tiempo de de-
saparicion del efecto farmacologico fue en todos los pacientes
inferior a 5 minutos.

Conclusiones: 7) La mezcla equimolar de oxigeno y protoxi-
do de nitrégeno es un firmaco seguro de administrar por per-
sonal medico no anestesista en la sedoanalgesia de procedi-
mientos cruentos en la UCI pedidtrica. 2) Este gas no es eficaz
en todos los pacientes, precisando en algunas ocasiones la aso-
ciacion de otros fairmacos sedoanalgesicos.

P831 ,
SHOCK ENDOTOXICO
Raquel Angulo Gonzilez de Lara, Catalina Gonzilez Hervas, José
Luis Leante Castellanos, Pilar Azcon Gonzalez de Aguilar

15:35

Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos del Hospital Materno Infantil,
Granada y Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada.

Caso clinico: Paciente de 3 anos de edad, cursando desde la
semana previa un cuadro de varicela. El dia previo al ingreso
comienza con tos y dificultad respiratoria progresiva, persis-
tiendo la fiebre. Es diagnosticada de neumonia de l6bulo infe-
rior derecho con derrame pleural. Al ingreso en UCIP la pa-
ciente presenta lesiones residuales en fase costrosa, exantema
maculopapuloso generalizado e infiltrado tumefacto y doloro-
so con signos inflamatorios en codo derecho. Se obtiene culti-
vo de dicha lesion cutanea, asi como hemocultivo y cultivo de
liquido pleural positivos para S. pyogenes, instaurdndose trata-
miento con penicilina G y clindamicina. Mantiene desde su in-
greso tensiones arteriales por debajo del percentil 5 para su
edad (80/35) y taquicardia de 200 Ipm con lactato de 3, preci-
sando expansion de volumen y apoyo inotropo. Cursa ademas
con oliguria con elevacion de la creatinina dos veces por enci-
ma de lo normal para su edad (1,1 mg/dD; hipoprotrombinemia
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leve sin signos de coagulopatia de consumo y hepatomegalia
sin signos de disfuncién hepatica. La evolucion fue favorable
con descamacion cutidnea posterior.

Conclusion: Los criterios de shock endotoxico fueron con-
sensuados en 1993. Nuestra paciente cumple criterios de
caso definido (I A, IT A y II B). El shock toxico es producido
por S. aureus o S. pyogenes productores de toxina. El shock
producido por §. pyogenes tiene un pico maximo en ninos de
corta edad, particularmente en aquellos con varicela conco-
mitante. Puede darse sin existir foco claro de infeccion o bien
secundario a una infeccion invasora, como en este caso. No
es un cuadro frecuente; menos del 10% de infecciones es-
treptococicas invasoras graves causa un TSS. La mortalidad
es mayor en adultos que en ninos y ésta depende de si se
acompana de infeccion focal especifica o bien de una bacte-
riemia.

P832 15:40
MENINGITIS NEONATAL Y ABSCESOS CEREBRALES
MULTIPLES POR CITROBACTER DIVERSUS

Raquel Gil Gomez, Carmen Martinez Ferriz, David Moreno Pérez,
José Manuel Gonzalez Gomez, Javier Blasco Alonso, Guillermo
Milano Manso, Custodio Calvo Macias

Servicio de Criticos y Urgencias del Hospital Materno-Infantil de Malaga.

Introduccion: El Citrobacter diversus causa meningitis neona-
tal devastadora, con tasas de mortalidad del 30% y de lesiones
residuales SNC de 50%; desarrollando abscesos cerebrales has-
ta un 76% de los casos.

Caso clinico: RNAT de 7 dias de vida con hipotonia y llanto dé-
bil, fiebre y pausas de apnea. Ingresa en respiracion esponta-
nea, saturacion 100%, sin distrés. Reactivo a estimulos doloro-
sos, irritable e hiperténico, sin focalidad y con fontanela
normotensa. Hemograma normal, PCR 13,4 mg/l; bacteriuria;
LCR: glucosa < 10 mg/dl; leucocitos 3.360/mm? (polimorfonu-
cleares 85%), proteinas 3,27 g/1, bacilos Gram(-). Inicia trata-
miento con ampicilina y cefotaxima, que se modifica, al aislar-
se C. diversus en LCR y sangre, sensible a meropenem vy
gentamicina. A las 24 horas se realiza ecografia y, posterior-
mente, TC y RMN de crineo compatibles con infarto cerebral
témporo-occipital izquierdo, con lesiones isquémicas en frontal
derecho que evolucionan a abscesos Evolucion torpida, con
convulsiones y pausas de apnea requiriendo tratamiento con fe-
nobarbital y ventilacién mecinica. Se realiza puncion-drenaje
de los abscesos cerebrales mejorando clinicamente. Se asocia
cloranfenicol i.v. un mes, y gentamicina intratecal, mantenien-
do meropenem 8 semanas.
El cultivo se negativiza tras
3 semanas de tratamiento,
pero la citoquimica persiste
alterada hasta 7 semanas
tras iniciarlo. A las 5 sema-
nas deterioro clinico, con
hipertension intracraneal,
colocandose drenaje exter-
no ventricular y finalmente
derivacion ventriculo perito-
neal, con evolucion satisfac-

toria.
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Conclusiones: La meningitis neonatal por C. diversus es grave,
predisponiendo a la formacion de abscesos, de dificil control y
erradicacion, precisando una combinacion de tratamiento anti-
bidtico prolongado y quirtrgico.

P833 ,
ENCEFALOPATIA HIPERTENSIVA.
A PROPOSITO DE 2 CASOS
Manuel Gonzilez-Ripoll Garzon,
Purificacion Aguilera Sanchez, Maria Dolores Calvo Bonachera,
Javier Diez-Delgado Rubio, Juan Miguel Garcia Portales,
Antonio Bonillo Perales

15:45

Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos del Servicio de Pediatria
del Hospital Torrecardenas del SAS, Almeria.

Introduccion: La encefalopatia hipertensiva es la manifestacion
mis frecuente de la crisis hipertensiva en el nifio. Esta se pro-
duce cuando falla la autorregulacion del flujo sanguineo cere-
bral, el cual viene determinado por varios factores, siendo el
mds importante la resistencia arteriolar cerebral. La elevacion de
la presion arterial da lugar a vasoconstriccion y si es brusca,
mantenida e importante la vasoconstriccion serd maxima pro-
vocando hipoperfusion, exudado plasmatico y en definitiva,
edema cerebral. Presentamos 2 casos clinicos atendidos en
nuestra unidad con el prop6sito de recordar esta patologia que,
aunque infrecuente, puede derivar en importantes consecuen-
cias.

Caso clinico 1: Mujer de 12 anos que ingresa en UCIP en
coma. Sigue tratamiento con claritromicina por neumonia y re-
fiere cefalea durante los dias previos. Presenta cifras tensiona-
les > p95 para edad y sexo, de forma mantenida, por lo que se
instaura tratamiento hipotensor con nicardipino, nifedipino y fu-
rosemida. Entre los eximenes complementarios realizados des-
taca RMN cerebral con lesiones bilaterales compatibles con en-
cefalitis aguda diseminada. Finalmente se comprueba que el
cuadro es secundario a una glomerulonefritis aguda hipocom-
plementémica con insuficiencia renal aguda leve-moderada por
adenovirus.

Caso clinico 2: Varén de 7 afios que ingresa en UCIP por hi-
pertension arterial y crisis comicial. Quince dias antes cursa fa-
ringoamigdalitis y cinco dias antes aparecen exantema urtica-
rial y cefalea, persistiendo ésta hasta el ingreso. Precisa
tratamiento hipotensor multiple con nitroprusiato, labetalol,
captopril y nifedipino por dificil control inicial que coincide
con nuevos episodios convulsivos. El estudio de imagen cere-
bral es normal, en el analitico destacan hipocomplementemia,
ASLO elevado, hematuria y en el ecografico derrame pleural y
ascitis leves. El diagnostico final es de emergencia hipertensiva
con encefalitis hipertensiva, insuficiencia renal aguda y micro-
hematuria persistente secundarias a glomerulonefritis postes-
treptococica.

Comentarios: La causa mis frecuente de crisis hipertensiva en-
tre 1y 12 anos es la patologia parenquimatosa renal (60-80%),
siendo mis frecuente que en adultos la asociacion con encefa-
lopatia. Otros cuadros con los que debemos hacer diagnostico
diferencial son los tumores productores de catecolaminas, sin
olvidar la cada vez mas frecuente en la infancia hipertension
esencial, aunque esta Gltima en raras ocasiones alcanza rango
de crisis hipertensiva.

P834 15:50
RABDOMIOLISIS E INSUFICIENCIA RENAL AGUDA
SECUNDARIA

Maria Teresa Charlo Molina, José Domingo Lopez Castilla, Maria
José Martinez Roda, Isabel L. Benitez Gomez, Sonia Quecuty
Vela, José Maria Carmona Ponce, Mercedes Carranza Conde, Juan
Antonio Garcia Hernandez, Miguel Munoz Sdez, Mercedes
Loscertales Abril

Unidad de Gestion de Cuidados Criticos y Urgencias del Hospital Infantil
Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Caso clinico: Nifia de 10 afos, ingresa en UCI-P procedente del
Hospital de Traumatologia tras caida de bicicleta, clavandose el
soporte del pedal en region inguinal izquierda, que produce sec-
cion completa de vena femoral izquierda, shock hipovolémico
secundario que precisa resucitacion volumétrica y parada car-
diorrespiratoria que requiere reanimacion cardiopulmonar avan-
zada (RCPA). Tras ligadura de vena femoral izquierda, ingresa en
UCI-P sedoanalgesiada e intubada. Pierna izquierda edematosa,
tensa, con piel brillante, caliente. Pulsos pedios normales. Ante
la sospecha de sindrome compartimental se realiza fasciotomia.
Se extuba al 2°y 12° dia de ingreso teniendo que ser reintubada
por distrés respiratorio progresivo y debilidad muscular. Extu-
bacion definitiva a los 29 dias de ingreso.

Cuadro analitico compatible con rabdomiolisis por compresion
muscular y sindrome de isquemia-reperfusion con aumento de
urea, creatinina, CPK, mioglobina, dcido trico y fosforo, moti-
vo por el que se realiza hiperhidratacion, tratamiento con ace-
tazolamida, rasburicasa y alcalinizacidn urinaria, con lo que se
consigue normalizacion de acido trico y fosforo, manteniendo
cifras muy elevadas de mioglobina y CPK. Al 5° dia se inicia he-
modiafiltracion venovenosa continua (HDFVV) con PRISMA,
que normaliza cifras. La tabla refleja la evolucion de los para-
metros analiticos mas relevantes. Evolucion favorable.

Inicio Fin Reinicio Fin
HDFVV HDFVV HFVV HFVV
Dias Ingreso  5°dia  10°dia  15°dia 20 25 30
Urea mg/dl 57 209 44 42 17 26 38
Creatinina 1,17 2,51 0,63 0,53 027 034 023
Mioglobina > 8.040 > 8.040 26 >8.040 2485 567 86
CPK U/ >20.000 > 20.000 522 10.060 704 372 256

Conclusiones: La rabdomiolisis es un cuadro clinico grave que
produce importantes alteraciones metabolicas, insuficiencia re-
nal y debilidad muscular incluidos los muasculos respiratorios
que condiciona una ventilacion mecénica prolongada. La he-
mofiltracion es una técnica muy eficaz para el tratamiento de la
rabdomiolisis e insuficiencia renal secundaria, consiguiendo eli-
minar moléculas de mioglobina y CPK por método convectivo.

P835

TUBERCULOSIS EN INTENSIVOS PEDIATRICOS:
UNA FIEL Y MALA COMPANERA

Maria Jesus Salado Reyes, Carlos Flores Gonzilez, Lourdes de la
Gandara Frieyro, Fernando Rubio Quifiones, Sebastidan Quintero
Otero, Arturo Herndndez Gonzalez, Servando Pantoja Rosso

15:55

Hospital Universitario Puerta del Mar, Cadiz.

Antecedentes y objetivos: En contra de lo que podriamos ha-
ber pensado hace unos anos, la tuberculosis sigue siendo una
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enfermedad prevalente en los paises desarrollados. Diversos
factores sociosanitarios, como la inmigracion o el sindrome de
inmunodeficiencia adquirida, han contribuido tanto a su vigen-
cia como a la persistencia de formas graves. El objetivo de este
estudio es la revision de las diferentes formas de tuberculosis
que han requerido cuidados intensivos en nuestro centro.
Método: Andlisis retrospectivo de las historias clinicas de los pa-
cientes ingresados en nuestra unidad que fueron diagnosticado
de alguna de las formas de presentacion de esta enfermedad a
lo largo de 17 anos (1989-2000).

Resultados: Se encontraron 18 pacientes (11 mujeres y 7 varo-
nes) con edades comprendidas entre 46 dias y 13 anos (edad
media: 4 anos). Aunque la mayoria procedia de nuestra drea sa-
nitaria, cuatro pacientes de origen marroqui fueron trasladados
desde otra comunidad. Los sintomas que motivaron su ingreso
fueron: neuroldgicos (12), respiratorios (4) y abdominales (2).
Se diagnosticaron de meningoencefalitis 12, tuberculosis pul-
monar (6) e intestinal (2). El Mantoux solo fue positivo en dos
casos, mientras que se aislo el Mycobacterium tuberculoso en 5.
Se encontraron antecedentes familiares de enfermedad tuber-
culosa en 10 casos. La estancia media en intensivos fue de 18,4
dias. Con respecto a la evolucion, fallecieron 2 de los nifios y
10 presentaron secuelas neurologicas importantes al alta.
Conclusiones: Destacamos la persistencia de formas graves de
la tuberculosis, especialmente la meningoencefalitis, que sigue
ocasionando secuelas graves, probablemente en relacion con la
dificultad para diagnosticarla precozmente. El aislamiento del
bacilo es siempre dificil y la frecuencia de Mantoux negativo li-
mita su utilidad en las formas graves. El estudio familiar fue cla-
ve en el diagnostico de alguno de nuestros pacientes.

P836 16:00
ESTUDIO DE HIPONATREMIA GRAVE EN UNA
UNIDAD DE CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS
Maria José Solana Garcia, Andrés Alcaraz Romero, Javier Urbano
Villaescusa, Elena Cidoncha Escobar, Maria José Santiago Lozano,
Carlos Romero Romin, Maria Dolores Morales San José€, Augusto
Luque de Pablos

Hospital General Universitario Gregorio Maranon, Madrid.

Objetivos: Evaluar las caracteristicas clinicas, causas, metabo-
lismo hidrosalino y resultado clinico de los episodios de hipo-
natremia grave atendidos en Cuidados Intensivos Pediatricos.
Material y métodos: Estudio descriptivo, retrospectivo y trans-
versal que incluy6 a todos los nifios ingresados con valores de
Na inferiores a 125 mmol/L en los Gltimos 7 afos. Se excluye-
ron nifios con técnicas de depuracion extrarrenal y cirugia car-
diaca. Ademas de los valores de Na plasmatico, se recogieron
otros parametros bioquimicos en sangre y orina (K, Cl, osmola-
ridad, urea, creatinina) que se utilizaron para valorar las altera-
ciones del metabolismo hidrosalino (funcién renal, excrecion
de Na y aclaramiento de agua libre). Se recogieron otros datos
clinicos como edad, diagnostico, motivo de ingreso, clinica y
tratamiento previo. Se evaluo el tratamiento recibido y el resul-
tado clinico.

Resultados: Se incluyo a 32 pacientes (edad media 99,3 meses,
rango 3 dias-15 afos) que presentaban hipoNa grave (Na 118,8,
rango 101-124) siendo sintomitica en 15/32. El 30% procedia de
una intervencion quirdrgica. La hipoNa se atribuy6 a SIADH en
13 nifios, a hemodilucion en 8 (6 con insuficiencia renal), a la
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administracion de liquidos hipotoénicos con pérdidas digestivas
(7) o renales (3) y a pierde sal cerebral (1). 11/32 pacientes pre-
sentaron convulsiones (1 con parada cardiorrespiratoria), 3/32
alteracion del nivel de conciencia, 1 rabdomiolisis y 17 estuvie-
ron asintomaticos. En la evolucion 1/33 fallecié por edema ce-
rebral (SIADH) y 2 por disfuncion multiorganica. No hubo se-
cuelas atribuibles a la hipoNa en el resto de los nifios.
Conclusion: Las hiponatremias graves con valores de Na infe-
riores a 120 mmol/l son en su mayoria sintomdticas, manifes-
tindose principalmente como convulsiones y/o alteracion del
nivel de conciencia. Las alteraciones severas se relacionan con
exceso de agua corporal, siendo lo mas frecuente el SIADH.
Aunque las consecuencias pueden ser graves (mortalidad, se-
cuelas) en nuestra serie solo hubo un caso de mortalidad atri-
buible a la hipoNa.

P837 16:05
LINFOHISTIOCITOSIS HEMQFAGOCiTICA: 3
DIFICULTAD EN EL DIAGNOSTICO. PROBLEMATICA
ACTUAL

Javier Fernandez Sarabia, Juan Luis Pérez Navero, M. Elena
Mateos Gonzalez, Manuel Santamaria Ossorio, Ignacio Ibarra de
la Rosa, Manuel A. Frias Pérez, José M. Rumbao Aguirre, Maria
José Velasco Jabalquinto, Esther Ulloa Santamaria, Susana Jaraba
Caballero

Hospital Infantil Reina Sofia, Cordoba.

Introduccion: La linfohistiocitosis hemofagocitica (LHH), a ve-
ces presenta importantes dificultades diagnosticas y controver-
sias terapéuticas. Engloba dos entidades distintas, una familiar
o primaria (LHHF) y otra adquirida (LHHA). Tiene diferencias
prondsticas importantes. En ocasiones, la distincion entre una y
otra no es facil. Ademads, existe una problematica afadida, ya
que se ha descrito que la forma familiar puede ser desencade-
nada por diferentes procesos que habitualmente originan for-
mas secundarias.

Casos clinicos: Caso 1: varon de 7 anos de edad remitido a
nuestro hospital por fallo hepatico agudo para valorar trasplan-
te hepdtico. Antecedentes personales: cerebilitis y drenaje venti-
culoperitoneal a los 3 anos. Antecedentes familiares: un her-
mano falleci6 a los 10 anos de edad por disfuncién hepatica,
coagulopatia, hemorragia pulmonar y digestiva, sepsis y SDRA.
Anamnesis: fiebre de mas de una semana de duracion y hepa-
toesplenomegalia. Desarroll6 disfuncion hepitica severa, pan-
citopenia e hipofibrinogenemia. En el estudio inmunologico se
objetiva ausencia de NK y de actividad de perforina. Biopsia de
médula Osea: infiltracion masiva de linfocitos e histiocitos con
signos de hemofagocitosis. En la evolucion presentd coagulo-
patia y hemorragia intraventricular masiva con hipertension in-
tracraneal y muerte encefalica. Caso 2: paciente varon de 17 me-
ses que ingresa por fiebre prolongada. Se objetivo
hepatoesplenemegalia y pancitopenia sospechdndose leishma-
niasis visceral, lo que se confirmé mediante Ac por inmuno-
fluorescencia y PCR a leishmania. Sorprendentemente, en la
biopsia de médula 6sea apareci6 infiltracion linfohistiocitaria
con signos de hemofagocitosis. En el estudio inmunologico,
igual que en el caso previo, se demostrd ausencia de perforina
y NK. Tras tratamiento segtn protocolo estd pendiente de trans-
plante de médula Osea.

Discusion: Ambos casos, con presentacion clinica dispar, se
diagnosticaron de LHHF. El primero tras disfuncion hepatica y
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el segundo como debut por una infeccion por leishmania, que
en principio harfa pensar en LHHA. Ambos tuvieron diferente
evolucion a pesar de tratarse segin protocolo HLH 2004 y con
el mismo soporte en UCIP. El diagnostico precoz mejora el pro-
nostico.

P838 16:10
PROTOCOLO DE TRATAMIENTO DE LA NEUMONIA
CON DERRAME: VALORACION DE RESULTADOS
DESPUES DE 1 ANO

Victor Quintero Calcano, David Lozano Diaz, Paloma Donado
Palencia, Carlos Zabaleta Camino, Jesus Cecilio Lopez-Menchero
Oliva, Esteban Gémez Sanchez, Pedro Pablo Oyagiiez Ugidos,
Miguel Angel Garcia Cabezas, Luis Santillana Férrer, Francisco
Anaya Barea

Servicio de Pediatria del Hospital General de Ciudad Real.

Introduccion: La neumonia es una causa frecuente de hospi-
talizacion en pediatria. Un porcentaje significativo de los ingre-
sos es motivado por la presencia de derrame pleural. El trata-
miento de los nifilos con neumonia adquirida en la comunidad
complicada con derrame pleural estd sujeto a controversias. Con
la finalidad de estandarizar el tratamiento desarrollamos un pro-
tocolo terapéutico basado en las caracteristicas clinicas, radio-
logicas y ecograficas.

Meétodos: Se incluyo de manera prospectiva a todos los pa-
cientes mayores de un mes ingresados con el diagnostico de
neumonia. Se considerd que habia derrame pleural significa-
tivo cuando en la radiologia convencional o ecografia éste
media mds de 10 mm. Se realiz0 ecografia toracica a todos
aquellos pacientes con derrame pleural significativo, a aque-
llos con signos clinicos de progresion del derrame, si este pre-
viamente era muy pequeno, y a aquellos que persistian febri-
les después de 48 horas de tratamiento adecuado. Solo se
coloco tubo de toracostomia a los pacientes con derrame sig-
nificativo que presentaban dificultad respiratoria o hipoxemia
significativa atribuible al derrame o presencia de tabiques en
la ecografia. No se hicieron toracocentesis diagnosticas. La
magnitud del derrame no fue considerada como indicacion
de colocacion de tubo de toracostomia. Los empiemas y de-
rrames complicados con tabiques fueron tratados con fibri-
noliticos.

Resultados: En el periodo de 1 afo ingresaron 56 pacientes
mayores de 1 mes y menores de 14 afios con el diagndstico de
neumonia, 18 (32%) presentaron derrame pleural. Todos los
pacientes fueron tratados con antibioticos por via endoveno-
sa. SOlo 3 pacientes requirieron colocacion de drenaje pleural
y en todos fue necesario tratamiento con fibrinoliticos (1 por
empiema y 2 por tabiques). Cinco pacientes con derrame
pleural significativo fueron tratados con antibi6ticos IV, sin t6-
racocentesis ni drenaje y evolucionaron satisfactoriamente. No
fue necesario cambiar la intencién de tratamiento en ningin
paciente.

Discusion: Estos datos sugieren que nuestro protocolo permi-
te una orientacion correcta del tratamiento de los pacientes pe-
diatricos con neumonia con derrame. En un porcentaje signifi-
cativo de los pacientes se evitaron procedimientos invasivos sin
comprometer la evolucion de su enfermedad. Creemos necesa-
rio incluir un mayor nimero de pacientes para poder generali-
zar nuestra experiencia.

P839 ) 16:15
SINDROME HIPERMETABOLICO MALIGNO TRAS
INTUBACION REGLADA EN UN LACTANTE

Mercedes Oliva Gragera, Natalia Bejarano Ramirez, Ramon
Hernandez Rastrollo, Ana Navarro Dourdil, Juan José Cardesa
Garcia

Unidad de Cuidados Intensivos Pediitricos del Hospital Materno Infantil,
Badajoz.

Introduccion: La hipertermia maligna se define como un esta-
do hipermetabdlico agudo e incontrolado del misculo esque-
lético, desencadenado por relajantes musculares despolarizan-
tes y anestésicos volatiles, en individuos con susceptibilidad
genética. Su incidencia en nifios es de 1/15.000 y su mortalidad
se ha reducido gracias al diagnostico precoz y al uso de dan-
troleno a partir de 1979.

Caso clinico: Lactante mujer de 11 meses que ingresa en Uni-
dad de Cuidados Intensivos tras intubacion reglada en quir6fa-
no por laringitis aguda grave de comienzo en las 48 horas pre-
vias. Antecedentes personales: sin interés. Antecedentes

Jamiliares: madre con hemiparesia no estudiada tras extraccion

dentaria bajo anestesia local. A su ingreso en Unidad de Cuida-
dos Intensivos, la paciente llega intubada, sedoanalgesiada, con
buena ventilacion bilateral y hemodindmicamente estable. No
rasgos dismorficos. Exploracion por aparatos normal. Tras co-
nectarse a ventilacion mecanica convencional se observa una
significativa retencion de carbonico, inexplicable desde punto
de vista ventilatorio, acompanada de hiperkaliemia, hipercalce-
mia, hiperglucemia y mala coloracion, sin elevacion significativa
de la temperatura, manteniéndose estable hemodinamicamente.
Posteriormente se observa un episodio de hipertonia muscular
de cara y cuello con enrojecimiento facial, asi como una eleva-
cion progresiva de CPK con maximo a las 48 horas. Ante la sos-
pecha clinica de sindrome hipermetabdlico maligno se inicia te-
rapia con dantroleno intravenoso y perfusion de insulina por la
hiperglucemia, con buena respuesta, normalizindose cifras de
carbonico, acidosis, iones y, por Gltimo, la CPK. Se mantiene tra-
tamiento con dantroleno durante 4 dias. Al cuarto dia tras fibro-
broncoscopia se retira tubo endotraqueal con buena evolucion.
Conclusiones: Ante un paciente que ingresa en Unidad de Cui-
dados Intensivos tras anestesia con agentes despolarizantes y/o
anestésicos volatiles, se debe pensar en la aparicion de sindro-
me hipermetabdlico maligno, no sélo cuando aparezca eleva-
cion de la temperatura sino siempre que aparezcan datos de un
estado hipermetabdlico no justificable por otras causas, ya que
el diagnostico precoz y la instauracion temprana del tratamien-
to mejoran el pronostico en estos pacientes.

P840 16:20
DISECCION ESPONTANEA DE LA ARTERIA CAROTIDA
INTERNA DE PRESENTACION FATAL

Mbnica Cabo Pérez, Eva Gonzilez Colmenero, Maria Luisa
Gonzalez Durin, Maria Sudrez Albo, Manuel Oscar Blanco Barca,
Fernando Meijide del Rio, Carmen Saborido Avila, Cristina
Paramo Jaudenes, Tomas Bolivar Gémez, José Antonio Calvifio
Castanon

Seccion de Neuropediatria del Servicio de Pediatria, Servicio de Radiologia
y MEDTEC y Servicio de Cirugia Vascular del Complejo Hospitalario
Universitario de Vigo (Pontevedra).

Introduccion: La diseccion de la carétida interna (DCI) es una
entidad infrecuente, con incidencia de 2,5 casos/10° habitantes.
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Suele afectar a individuos de edad media y constituye el 20% de
los accidentes isquémicos cerebrales en adultos jovenes, sien-
do excepcional en la infancia. Se produce por la entrada de san-
gre, a través de la intima, lo que provoca una falsa luz. Cuando
la diseccidn es subintimal se produce una estrechez en la luz
vascular que provoca una estenosis/oclusion. La localizacion
mas frecuente es entre el origen de la cardtida interna (bulbo
carotideo) y su entrada en la base del craneo, y termina, gene-
ralmente, en el conducto petroso; raramente se extiende intra-
cranealmente. Las DCI resultan de traumatismos y/o posibles
defectos estructurales de la pared arterial. Las DCI espontineas
se relacionan con enfermedades hereditarias del tejido conecti-
vo (Marfan, Ehlers-Danlos y displasia fibromuscular), coagulo-
patias, feocromocitoma, consumo de estrogenos, simpaticomi-
méticos y tabaquismo.

Caso clinico: Varon de 10 anos de edad, sin antecedentes de
interés, que mientras jugaba al fatbol realiza un movimiento
brusco de hiperextension del cuello para golpear el balon. Pos-
teriormente presenta hipotonia muscular, vomitos y disminu-
cion del nivel de conciencia. Se realiza TC craneal sin hallazgos
patologicos. Ante el empeoramiento neurologico se realiza ECO
Doppler, evidencidndose diseccion carotidea izquierda. La an-
giorresonacia confirma el diagnostico y su extension al poligo-
no de Willis. Valorado por Cirugia Vascular, se determina que
no era subsidiario de cirugia, iniciandose tratamiento conserva-
dor con heparina, interrumpiéndose ésta al comprobarse la ex-
tensidn intracraneal de la diseccion. Persistidé deterioro neuro-
logico, por lo que se realizé angiorresonancia a las 48 horas,
apreciandose infarto isquémico en el territorio de la arteria ce-
rebral media. A las 72 horas del ingreso resulta en éxitus.
Conclusion: Aunque es infrecuente, la diseccion de la arteria
carétida debe sospecharse en todo paciente con deterioro
neurologico y TC craneal normal. Dada la gravedad, es im-
portante realizar un diagnostico precoz mediante la clinica y
pruebas radioldgicas (ECO doppler cervical, TC craneal y an-
gioresonacia). La introduccion de las nuevas técnicas no inva-
sivas de diagnostico por imagen resulta Gtil para el diagnosti-
co de esta patologia. El tratamiento de primera eleccion es
conservador.

P841

SINDROME DE FUGA CAPII.AR,EN EL )
POST-OPERATORIO DE CIRUGIA CARDIACA
José Antonio Villegas Rubio, Victoria Sdnchez Tatay, Juan
Antonio Garcia Hernandez, Elia Sinchez Valderraibanos, Miguel
Munoz Sdez, Maria Teresa Charlo Molina, Mercedes Loscertales
Abril

Unidad de Gestion Clinica de Cuidados Criticos y Urgencias Pediatricas del
Hospital Infantil Virgen del Rocio, Sevilla.

16:25

Antecedentes: El sindrome de fuga capilar es un raro cuadro
caracterizado por una reaccion inflamatoria sistémica que pue-
de ocurrir en el postoperatorio de cirugia cardiaca. En su pato-
genia influyen factores relacionados con el propio paciente
(edad, situacion prequirdrgica, sistema inmune, etc.) o con la
intervencion quirtrgica (circulacion extracorpoérea, duracion de
la intervencion, etc). Presenta sintomas como fiebre, edema ge-
neralizado, insuficiencia cardiaca, edema pulmonar, insuficien-
cia renal aguda, fallo hepitico y alteracion de la hemostasia. La
terapia mds utilizada consiste en inhibidores de la cascada del
complemento asi como uso de hemofiltracion.
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Caso clinico: Se presenta el caso de un varon de 1 aio y me-
dio de edad con Fallot extremo que es intervenido quirargica-
mente para correccion de su cardiopatia. Desde su ingreso en
UCI pedidtrica comienza un cuadro de deterioro progresivo,
que evoluciond con: fiebre alta mantenida desde su ingreso y
sin respuesta a antitérmicos. Insuficiencia cardiaca congestiva
(ICC) que precis6 drogas inotropicas, vasoactivas y vasodilata-
doras a dosis altas para su control. Edemas generalizados. Co-
nectado a ventilacion mecanica; neumotorax izquierdo a ten-
sion y hemorragia pulmonar. Edema pulmonar y derrame
pleural. Insuficiencia renal que precisé hemofiltracion veno-ve-
nosa continua desde el 22 dia de su ingreso. Anemia, plaqueto-
penia y alargamiento de los tiempos de coagulacion que obliga
a transfusiones practicamente a diario. Insuficiencia hepatica
progresiva. Todos los cultivos seriados durante la 1* semana de
fiebre mantenida fueron negativos. El paciente falleci6 a los 37
dias de ingreso por fracaso multiorganico. El uso de corticoides
y de hemofiltracion con flujos elevados enlentecieron la pro-
gresion del cuadro inflamatorio sistémico.

Conclusiones: Fl sindrome de fuga capilar es una entidad poco
frecuente, pero a tener en cuenta ante la aparicion de un cua-
dro de reaccion inflamatoria sistémica muy precoz en el post-
operatorio de cirugia cardiaca, mas ain si ha requerido circula-
cion extracorpoérea. El uso de inhibidores inflamatorios y la
hemofiltracion parecen ser las medidas mas eficaces para frenar
este cuadro.

P842

iNDICE BIESPECTRAL Y POTENCIALES
AUDIOEVOCADOS DE LATENCIA MEDIA
EN NINOS MENORES DE DOS ANOS SIN SEDACION:
CORRELACION CON UNA ESCALA CLiNICA

DE SEDACION

Adelaida Lamas Ferreiro, Jests Lopez-Herce Cid, Luis Sancho
Pérez, Santiago Mencia Bartolomé, Angel Carrillo Alvarez, Maria
José Santiago Lozano, Vicente Martinez

16:30

Hospital General Universitario Gregorio Maranon, Madrid, Hospital Ramon
y Cajal, Madrid y Centro de Estudios Sociosanitarios de la Universidad de
Castilla-La Mancha.

Antecedentes y objetivos: La valoracion del estado de seda-
cion en los lactantes y nifos pequenos es dificil. El indice bies-
pectral (BIS) y los potenciales audioevocados de latencia media
(PEA) son métodos objetivos no invasivos de valoracion del es-
tado de sedacién basados en el andlisis de las frecuencias del
electroencefalograma. Estos métodos se han desarrollado en
adultos y no existe experiencia con su uso en nifios pequenos.
El objetivo del estudio fue evaluar la utilidad del BIS y los PEA
y analizar su correlacion con una escala clinica de valoracion de
la sedacion en ninos menores de dos afios sin patologia ni se-
dacion durante la vigilia y el sueno.

Pacientes y métodos: Se estudiaron 53 ninos sanos, de edades
menores de 2 anos, 41,5% menores de 1 mes, 28,3% entre 1y 6
meses 30,1% mas de 6 meses. A todos se les realizo simulta-
neamente valoracion del estado de sedacion mediante la esca-
la de Ramsay modificada, monitorizacion del BIS mediante el
monitor BIS 3.4 XP y de los PEA mediante el monitor ALARIS
AEPT™M XP, Se estudi6 la correlacion y concordancia de los tres
métodos y su relacion con la edad y el sexo.

Resultados: Existi6 una moderada a buena correlacion entre
los tres métodos BIS-PEA (r = 0,574), BIS-Ramsay (r = -0, 504) y
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PEA-Ramsay (r = -0,624) (p = 0,01 para las tres correlaciones).
Sin embargo, el grado de concordancia entre los tres métodos
fue solo bajo a moderado (BIS-PEA k = 0,392, BIS-Ramsay k =
0,270 y PEA-Ramsay k = 0,409. La correlacion y concordancia
fue similar entre ambos sexos. La correlacion y concordancia
fue menor en los nifos entre 1y 6 meses que en el resto de las
edades. En los ninos dormidos los valores de BIS en los nifios
menores de 1 mes fueron mas elevados que en los mayores de
6 meses (p = 0,03).

Conclusiones: El BIS y los PEA tienen una buena correlacion
con la escala clinica de sedacion de Ramsay en los nifilos me-
nores de 2 anos sin sedacion, aunque el nivel de concordancia
para distinguir entre vigilia y suefio es bajo. Son necesarios es-
tudios que confirmen la utilidad del BIS y los PEA en la valora-
cion del estado de sedacion en nifios sometidos a sedacion far-
macologica.

P843 ’ )
SINDROME DE ACTIVACION MACROFAGICA
César Gavilan Martin, Roberto Reig Saez, Eliseo Pascual Gomez,
Cristina Fernandez Carbonell, Raul Silvestre Beneyto, Juan
Antonio Utrero Valiente, Olga Gémez Pérez, José Flores Serrano

16:35

Hospital General Universitario, Alicante.

Introduccion: El sindrome de activacion macrofigica (SAM) es
una complicacion poco frecuente pero potencialmente letal, ca-
racteristica de la artritis idiopatica juvenil, resultado de una ac-
tivacion y proliferacion incontrolada de linfocitos T y macrofa-
gos. Incluido dentro de las histiocitosis de clase II, su pronostico
depende fundamentalmente de un diagnostico precoz y el ini-
cio inmediato de tratamiento.

Caso clinico: Nifno de 8 anos diagnosticado dos meses atrs
de enfermedad de Still que presenta en domicilio episodio de
pérdida de conciencia. En la exploracion fisica se objetiva fie-
bre alta, Glasgow 5/15, exantema macular violdceo generali-
zado, edema palpebral, ascitis, adenopatias cervicales e ingui-
nales y hepatoesplenomegalia importante. La analitica muestra
pancitopenia, reactantes de fase aguda elevados e importante
coagulopatia. A su ingreso en UCIP precisa intubacion y co-
nexion a ventilacion mecanica, iniciandose tratamiento anti-
bidtico inmediato ante la sospecha de cuadro infeccioso de
origen central. Sin embargo, existen datos que obligan a un re-
planteamiento diagnostico: fiebre, adenopatias, hepatoesple-
nomegalia, VSG baja, ferritina y triglicéridos muy aumentados,
pancitopenia y descenso del fibrin6geno, todo ello en nifo
con artritis idiopatica juvenil. El cuadro es sugerente de SAM
por lo que afadimos al tratamiento corticoides a dosis altas y
ciclosporina A. La evolucion es torpida produciéndose el éxi-
tus una semana después. El estudio inmunologico apoyo
nuestro diagnostico, a pesar de no existir confirmacion anato-
mopatologica.

Discusion: El SAM es una entidad probablemente infradiag-
nosticada, consecuencia de una respuesta inadaptada del sis-
tema inmune que conduce a un cuadro clinico agudo y gra-
ve de fiebre, adenopatias, hepatoesplenomegalia,
insuficiencia hepdtica y encefalopatia, asociado a pancitope-
nia y a la presencia inconstante en la médula 6sea de ma-
crofagos activados con signos de hemofagocitosis. A dia de
hoy los esfuerzos se centran en la busqueda de datos anali-

ticos que esclarezcan su diagnostico y, de este modo, evitar
el retraso en el inicio del tratamiento. Este se basa actual-
mente en la metilprednisolona a altas dosis (30 mg/kg/dia),
siendo la ciclosporina (3-6 mg/kg/dia) el firmaco de segun-
da eleccion. Por tanto, consideramos que el SAM debe entrar
en el diagnostico diferencial de todo nifio grave con hepato-
esplenomegalia y fiebre prolongada sin respuesta a antibio-
ticos.

P844

ERRORES INNATOS DEL METABOLISMO:
DEFICIT DE ARGININOSUCCINICO LIASA,
A PROPOSITO DE UN CASO

Adoracion Gonzalez Carretero, Ana Abril Molina, Laura Martinez
Marin, Esther Ocete Hita, José Antonio Martin Garcia, Angeles
Ruiz Extremera, Carmen Vida Ferniandez.

16:40

Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales y Pedidtricos del Hospital
Clinico Universitario San Cecilio, Granada.

Introduccion: Los errores congénitos del ciclo de la urea cons-
tituyen una causa importante de hiperamoniemia con una inci-
dencia de 1:30.000 recién nacidos. El déficit de argininosuccini-
co liasa es el segundo defecto enzimatico en frecuencia de este
ciclo metabolico.

Caso clinico: Recién nacido varon que ingresa a las 72 horas
de vida por status convulsivo. La analitica inicial muestra cifras
de amonio en sangre > 3.000 mcg/ml y alcalosis respiratoria. Re-
quiere ventilacion mécanica e induccion de coma barbitarico.
Se realizan dos exanguinotransfusiones, reduciéndose solo par-
cialmente las cifras de amonio por lo que se inicia dialisis peri-
toneal. El aminograma demuestra niveles elevados de citrulina,
glutamina y muy elevados de acido argininosuccinico y sus an-
hidridos en plasma y orina. El diagnéstico de aciduria arignin-
succinica se confirma por la deficiente actividad de arginino-
succinico-liasa en eritrocitos y se inicia tratamiento con arginina
y benzoato sodico. A los 6 dias de su ingreso recobra el estado
de consciencia coincidiendo con la disminucion significativa de
la concentracion de amonio en plasma. Se suspende ventilacion
mécanica y la didlisis peritoneal y se inicia alimentacion enteral
con una dieta hipoproteica hipercalorica.

Conclusion: Ante la sospecha de un trastorno del ciclo de la
urea, en necesario realizar un estudio metabdlico en sangre, ori-
na y liquido cefalorraquideo para el diagnostico del déficit en-
zimatico especifico. Una elevacion de la citrulina en plasma
orienta hacia un déficit de aquellos enzimas en los que ésta es
su substrato, argininosuccinico sintetasa y argininosuccinico lia-
sa. La presencia de acido argininosuccinico, habitualmente au-
sente en plasma y orina, confirma el diagnostico de aciduria ar-
gininsuccinica.

En cuanto al tratamiento, el coma hiperamoniémico es una si-
tuacion de extrema gravedad y habrd que conseguir la dismi-
nucion de los niveles de amonio lo mas rdpidamente posible,
antes de que se produzca un dafo cerebral irreversible. En
nuestro caso la didlisis peritoneal resulté mas eficaz que la exan-
guinotransfusion. Este tratamiento excretor debe ir asociado a
un aporte calorico suficiente, restriccion proteica e hidratacion
adecuada. Ademas, una vez conocido el déficit enzimatico con-
creto podemos emplear sustancias que estimulen vias alternati-
vas de excrecion del nitrogeno de desecho, como la arginina y
el benzoato sodico.
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P845

CURSO SOBRE SOPORTE VITAL AVANZADO EN
TRAUMA INFANTIL GRAVE: ANALISIS DE LOS
RESULTADOS Y VALORACION DE 107 ALUMNOS

José Luis Teja Barbero, Alvaro Castellanos Ortega, Ernesto de
Diego Garcia, Antonio Quesada Suescun, Inmaculada Fernandez
Jiménez, Maria Ruiz del Campo, José Maria Maestre Alonso,
Javier Buron Mediavilla

16:45

CEMU. Fundacion Marqués de Valdecilla, Santander (Cantabria) y Hospital
Universitario Marqués de Valdecilla, Santander (Cantabria).

Introduccion y objetivos: El curso se desarrolla durante 3 dias
de modo intensivo con un programa de 28 horas e impartido a
un maximo de 20 alumnos, médicos con responsabilidades en
el tratamiento de la urgencia traumadtica infantil. Los objetivos
del curso son el aprendizaje de una evaluacién ordenada del
nifo traumatizado siguiendo un orden de prioridades estable-
cido y lograr la adquisicion de las habilidades necesarias para
reanimar y orientar el diagnostico de modo rapido, coordinado
y secuencial, tanto en el lactante como en el nifio. Las practicas
se desarrollan en diferentes escenarios clinicos y asistenciales
con nifos-actores y maniquies. A lo largo del curso los instruc-
tores realizan una evaluacion continuada del alumno que junto
a un test escrito final determina la acreditacion o no del mis-
mo.Se realiza un analisis de los alumnos de los cursos, en lo re-
ferente a su procedencia y formacion, y una evaluacion de las
respuestas a la encuesta final de satisfaccion que se realiza a la
finalizacion del curso.

Métodos: Se revisaron los expedientes de los cursos realizados
desde 2002 a 2006. Se recogieron datos acerca de la formacion,
procedencia y lugar de trabajo y las valoraciones reflejadas en
la encuesta.

Resultados: El 46,7% de los alumnos tenia la especialidad de
Medicina Familiar y Comunitaria y trabajaban en servicios de
urgencias hospitalarias; Un 25,2% eran pediatras. Los alumnos
procedian de casi todas las comunidades autonomas (13 de
17), predominando Castilla-Leon (22,4%), Rioja (18,7%) y Can-
tabria (17,8%). En una escala 1-5, la puntuacién media otorga-
da por el alumnado fue la siguiente: utilidad (4,86), interes
(4,82), contenido practico (4,41), técnicas invasivas en quirdfa-
no experimental (4,63), valoracion inicial (4,64). La puntuacion
tinal result6 4,23/5. S6lo un alumno no consiguio la acredita-
cion.

Conclusiones: 7) La utilidad y el interes del curso son las cua-
lidades mas valoradas. 2) Solo una cuarta parte de los alumnos
eran pediatras. 3) Todos los alumnos animarfan a realizar el cur-
so para mejorar la formacion en trauma grave.

P846

CETOACIDOSIS DIABETICA EN UNA UNIDAD
DE CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS
Pilar Caro Aguilera, Aurora Madrid Rodriguez, Guillermo Milano
Manso, Custodio Calvo Macias

16:50

Servicio de Cuidados Criticos y Urgencias Pedidtricas del Hospital Regional
Universitario Carlos Haya, Malaga.

Introduccion: La cetoacidosis diabética (CAD) es una compli-
cacion grave de la diabetes méllitus (DM) tipo 1. Su incidencia
anual varia desde 4,6 a 8/1.000 diabéticos. Constituye el tras-
torno metabolico que, en la edad infantil, con mayor frecuen-
cia precisa ingreso en la unidad de cuidados intensivos pedia-
tricos (UCIP), en paises desarrollados.
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Objetivos: 7. Describir las caracteristicas epidemiolégicas y cli-
nicas de la CAD en nuestro medio. 2. Conocer las condiciones
metabolicas iniciales de los pacientes.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de los casos de
CAD ingresados en la UCIP de nuestro hospital desde enero
1995 a enero 2006.

Resultados: Total: 77 casos. El 53,2% eran varones. La edad me-
dia: 8,5 ( 4,4) anos. El 80,5% procedia del servicio de urgen-
cias, el 7,8% de centros de atencion primaria, el 6,5% de otros
hospitales y el 5,2% de centros privados. Una cuarta parte
(24,7%) eran diabéticos conocidos y el resto pacientes con de-
but de la enfermedad. No se identificaron factores desencade-
nantes en el 59,7%. Se atribuyeron a infeccion el 28,6% de los
casos totales y en los diabéticos conocidos, a omision de insu-
lina el 5,2%, a trasgresiones dietéticas el 2,6% y en el 3,9% va-
rias circunstancias. Sobre los antecedentes familiares, en el
54,5% eran negativos, el 2,6% presentaban familiares de primer
grado con DM tipo 1y, en familiares mas lejanos, el 10,4%; en
el 24,7% existian familiares con DM tipo 2. En la anamnesis des-
taca: poliuria (74%), polidipsia (72,7%), polifagia (9,1%), anore-
xia (29,9%) y pérdida de peso (53,2%) —evolucion media de 21,9
(x 23,5) dias—. Como sintomas agudos destacan vomitos
(67,5%), dolor abdominal (35,1%) y fiebre (4,7%) —evolucion
media de 3,6 (= 6,2) dias—. Exploracion fisica: taquipnea
(81,8%), fétor cetonémico (28,6%), alteraciones del nivel de con-
ciencia (37,7%) y deshidratacion (98,7%). Valores analiticos me-
dios al ingreso: glucemia 497,6 (+ 192,1) mg/dl, pH 7,08 ( 0,1),
HCO3 6,1 (+ 2,5) mEq/l, anién GAP 28,5 (+ 5,9) —en dos pa-
cientes no fue posible su cilculo—, sodio 135,7 (+ 6,9) mEq/1,
potasio 4,6 (+ 0,95) mEq/1.

Conclusiones: Las caracteristicas de nuestra poblacion coinci-
den con las expresadas en otros estudios. En muy pocos casos
es posible identificar un factor desencadenante claro. No sue-
len existir antecedentes familiares de interés que puedan pre-
decir el desarrollo de CAD. La sintomatologia mas prevalente al
ingreso es la clasica que se define para la diabetes. Los trastor-
nos del medio interno no difieren de los esperados en pacien-
tes que ingresan en UCIP.

P847 16:55
EFICACIA DE LA OXIGENOTERAPIA DE ALTO FLUJO
CON CANULAS NASALES EN NINOS CRITICOS

Javier Urbano Villaescusa, Héctor Avellon Liano, Elena Cidoncha
Escobar, Santiago Mencia Bartolomé, Maria José Santiago Lozano,
Jestis Lopez-Herce Cid, Angel Carrillo Alvarez

Hospital General Universitario Gregorio Maranon, Madrid.

Antecedentes y objetivo: El Vapotherm® es un aparato que
administra oxigeno humidificado y caliente a través de canulas
nasales, lo que permite utilizar flujos elevados mayores de 6 li-
tros con buena tolerancia. Existe escasa experiencia con su uso
en niflos. El objetivo es analizar su eficacia en nifios criticos con
insuficiencia respiratoria moderada.

Material y métodos: Se realiz6 un estudio clinico prospectivo
observacional, en el que se incluyeron los pacientes tratados
con oxigenoterapia mediante sistema Vapotherm 2000i® en c4-
nulas nasales. Se recogieron variables antes y después del tra-
tamiento y aparicion de complicaciones.

Resultados: Se estudiaron 15 tratamientos con Vapotherm en
13 pacientes, 7 nifias y 6 ninos, de edades comprendidas entre
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2y 156 meses. Los diagnosticos se agruparon en patologia de
la via aérea 7, patologia pulmonar 4, patologia cardiaca y de la
via aérea 2, insuficiencia cardiaca 1 y pausas de apnea 1. Seis
pacientes recibian previamente oxigenoterapia con doble fuen-
te de oxigeno (canulas nasales y mascarilla con reservorio), 2
ventilacion no invasiva, 3 Heliox y oxigeno a alto flujo, 1 mas-
carilla con reservorio y 3 oxigeno mediante cinulas nasales.
Con el tratamiento con Vapotherm se observé mejoria clinica en
12 casos (75%) permitiendo la sustitucion de la asistencia respi-
ratoria previa. Tras el cambio al Vapotherm no se produjeron di-
ferencias en la FC (127,9-127,4 lpm), mientras que la frecuencia
respiratoria (34,5-32,2 rpm) y la puntuacion de gravedad (4,3-
3,5) disminuyeron y la saturacion de O2 aumento ligeramente
(90,2-93,5%). La mediana de la duracion del tratamiento fue de
3 dias (rango 6 horas a 25 dias). En 2 pacientes se observaron
complicaciones leves que no obligaron a suspender el trata-
miento (irritabilidad inicial en 1 y humedad en nariz en otro).
No se observaron infecciones respiratorias secundarias. En tres
pacientes el Vapotherm tuvo que ser retirado. En dos por no
mejoria (uno con hipoxemia de origen cardiaco y otro con pa-
tologia de la via aérea) y en el tercero por fallo en la regulacion
de temperatura del aparato.

Conclusiones: El sistema Vapotherm de oxigenoterapia de alto
flujo es atil en el tratamiento de nifos criticos con necesidades
elevadas de oxigeno y/o insuficiencia respiratoria moderada.

P848 17:00
ANALISIS DE LA PRESCRIPCION DE FARMACOS EN
UNA UNIDAD DE CUIDADOS INTENSIVOS
PEDIATRICOS

Antonio Medina Claros, Encarnacion Blanco Reina, Elisa Isabel
Mirquez Romero, Angeles Ruiz Extremera, Rocio Rodriguez
Barrios, Angeles Rodriguez Martin

Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos del Hospital Universitario San
Cecilio, Granada y Departamento de Farmacologia y Pediatria del Area de
Farmacologia de la Universidad de Malaga.

Introduccion: Las unidades de cuidados intensivos pedidtricos
y neonatales (UCIPyNs) son lugares que acogen gran variedad
de patologias susceptibles de usar un gran nimero de firmacos
diferentes. Asimismo, el amplio rango de edades que abarca nos

lleva a utilizar firmacos de un mismo grupo en cuadros muy
distintos.

Objetivos: 7. Conocer el perfil terapéutico empleado segin la
clasificacion anatomo-terapéutica (ATC) en una UCIPyN. 2. Des-
cribir el grado de exposicion a firmacos de los ninos de la
muestra. 3. Estudio de posibles determinantes asociados a estas
prescripciones.

Material y métodos: Estudio observacional de tipo transver-
sal. Se incluye a 81 niflos de 0-15 afos ingresados por cualquier
motivo en la UCI Neonatal y Pediatrica durante los meses de
julio a noviembre (ambos incluidos) de 2006. Analizamos las
caracteristicas sociodemogrificas, los motivos de ingreso y el
tratamiento prescrito (nimero de fairmacos, clasificacion segin
codigo ATC, indicacion, duracion, dosis y via de administra-
cion).

Resultados: La media de fairmacos prescritos en la muestra es
de 7,4 por paciente, aunque existe una gran variabilidad. Segin
el grupo de edad, los recién nacidos de extremado bajo peso
son los que mds firmacos tienen prescritos (media de 26 far-
macos/nino). Por el contrario, los lactantes son los que menos
medicamentos consumen (media de 5,8). Segin la clasificacion
ATC, los farmacos del grupo anti-infeccioso fueron los que mas
se utilizaron (en el 80,5% de los nifos) seguidos de los firma-
cos activos frente al sistema nervioso central (SNC) (63%), los
cardiovasculares (44,4%) y los respiratorios (43,3%). La perte-
nencia a la subunidad neonatal o pediitrica influyd de manera
significativa (p < 0,05), siendo muy superior entre los recién na-
cidos el uso de medicamentos de los grupos cardiovascular,
anti-infeccioso y activos frente al SNC. Existe ademis un perfil
de prescripcion muy diferente en estos dos Gltimos grupos (uso
principal de sedantes y de la asociacion ampicilina-gentamicina
en neonatos frente a analgésicos y B-lactimicos en pacientes
pediatricos).

Conclusiones: 7) Existe una clara tendencia entre ser recién
nacido y presentar bajo peso con tener un mayor nimero de
farmacos prescritos. 2) El grupo terapéutico mas utilizado es el
de los anti-infecciosos, como se muestra en estudios previos. 3)
Los neonatos precisan mas firmacos de los grupos anti-infec-
cioso, cardiovascular y activos frente al SNC y presentan distin-
to perfil de uso que los pacientes pedidtricos.
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