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536 09:00
ENCEFALOMIELITIS AGUDA DISEMINADA.
PRESENTACION DE 9 CASOS

Z. Coello Torres, J.S. Ledn Gonzalez, M. Rivero Falero,
0. Mesa Medina, M.R. Duque Fernandez
y D.S. Romero Ramirez

Hospital Universitario Ntra. Sra. de Candelaria,
Santa Cruz de Tenerife, Espafa.

Antecedentes y objetivos: La encefalomielitis aguda diseminada
(EMAD) es una enfermedad inflamatoria y desmielinizante del siste-
ma nervioso central, mediada inmunoldégicamente que se presenta
habitualmente después de una infeccion o vacunacion. Este estudio
se centra en los aspectos clinicos, diagndsticos, terapéuticos y pro-
nosticos de la EMAD infantil.

Métodos: Estudio retrospectivo de las historias clinicas de EMAD
en el Servicio de Pediatria de un Hospital terciario espafiol, desde
el afo 2001 al 2008. Se describen la evolucion clinica y la respuesta
al tratamiento.

Resultados: Se identificaron 9 casos. Seis de los nueve casos
(67 %) se presentaron entre el afno 2006 y 2008. Siete (78%) se pre-
sentaron entre julio y diciembre. La edad media fue de 6,6 afios. El
56 % eran mujeres. Los sintomas se iniciaron con fiebre en siete de
los nueve casos. Las manifestaciones neuroldgicas mas frecuentes
fueron cefalea, convulsiones, alteraciones motoras y deterioro del
sensorio. En todos los pacientes la RNM fue patoldgica con areas de
hipersefal, afectando preferentemente la sustancia blanca subcor-
tical. Los 9 casos fueron tratados con corticoides con buena res-
puesta inicial en todos ellos. A los 10 dias del alta hospitalaria dos
casos presentaron recaida (evolucion bifasica). Uno de ellos precisd
asociacion de inmunoglobulinas al tratamiento corticoideo. La evo-
lucion a largo plazo de todos los casos ha sido favorable, sin identi-
ficarse secuelas en ninguno de ellos.

Conclusiones: La EMAD habitualmente evoluciona de forma mo-
nofasica, aunque pueden aparecer redivivas durante las primeras
semanas de evolucion del proceso (1-25%). El diagnostico se basa
en datos clinicos sugestivos y hallazgos en RNM, la cual es altamen-
te sensible para detectar las lesiones desmielinizantes y constituye
el método de eleccion para confirmar el diagnostico. El tratamiento
con corticoides a altas dosis parece el mas eficaz. En casos de afec-

tacion extensa, con clinica neuroldgica grave, pueden emplearse
inmunoglobulinas ev.

537 , 09:10
SINDROME DE GUILLAIN-BARRE: .
CLINICA DE PRESENTACION Y ERRORES DIAGNOSTICOS

L. Zugadi Zarate, A.l. Jiménez Ortega, |. Martinez Romera,
J.J. Garcia Penas, L. Lopez Marin, A. Duat Rodriguez,
M.L. Ruiz-Falco de Rojas y L. Gonzalez Gutiérrez-Solana

Servicio de Neurologia, Hospital Infantil Universitario
Nifo Jesus, Madrid, Espafia.

Antecedentes y objetivo: El sindrome de Guillain-Barré (SGB)
es la causa mas frecuente de polirradiculopatia desmielinizante
aguda de etiologia autoinmune. En la infancia es una patologia
infrecuente por lo que el diagndstico se retrasa con frecuencia. El
objetivo del estudio es revisar los casos atendidos en nuestro hos-
pital, destacando aquellos con errores diagndsticos previos por la
importancia de instaurar tratamiento precoz y evitar posibles
complicaciones.

Métodos: Estudio retrospectivo de 30 pacientes consecutivos
diagnosticados inicialmente de SGB desde 1998 a 2008; 5 fueron
excluidos por diagnostico al alta diferente. Los datos se recogieron
de las historias clinicas y fueron analizados utilizando el programa
SPSS version 15.0.

Resultados: La media de edad fue 5,5 anos (rango: 1,4-13,8 afos).
El tiempo medio de evolucion hasta el diagndstico fue de 12,4 dias.
Los sintomas observados fueron, por orden de frecuencia: dolor
(76%), alteracion de la marcha (64 %), debilidad (52 %), irritabilidad
(28%), decaimiento (24%), alteracion de la sensibilidad (24%), sin-
tomas de disfuncion autonémica (24%). El 100% de los pacientes
presentaron disminucion de la fuerza y de los reflejos osteotendi-
nosos (ROT) y 80% disociacion albumino-citologica (DAC) en el liqui-
do cefalorraquideo (LCR). Se encontraron 7 pacientes con clinica
compatible (debilidad ascendente progresiva y arreflexia) diagnos-
ticados inicialmente de otra patologia: encefalitis, miositis, disci-
tis, coxitis, cefalea aguda, trastorno de somatizacion y espondilo-
discitis.

Conclusiones: El diagnodstico del SGB es clinico por lo que, ante
un paciente con clinica compatible se deberia pensar en esta pato-
logia, valorando la necesidad de ingreso y realizacion de pruebas
complementarias (puncion lumbar y estudio neurofisiologico). El
dolor es un sintoma frecuente de presentacion, no incluido entre
los criterios diagndsticos, por lo que en aquellos pacientes con cli-
nica inicial de predominio sensitivo (principalmente dolor radiculo-
neuritico), el diagndstico diferencial debe incluir esta patologia.

1695-4033/$ - see front matter © 2009 Asociacion Espaiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.



AEP 2009 - 58.° Congreso de la Asociacion Espafiola de Pediatria

157

538 09:20
ENFERMEDAD DE SCHILDER, LA GRAN IMITADORA

G. Lopez Belmonte, C. Cuevas Espejo, F. Justicia Martinez,
M.B. Sevilla Pérez, A. Molina Carballo y A. Mufioz Hoyos

Unidad de Gestion Clinica de Pediatria, Hospital Clinico
Universitario San Cecilio, Granada, Espana.

Introduccion: La enfermedad de Schilder es un trastorno desmie-
linizante de baja incidencia. La clinica es muy variable, presentado
manifestaciones psiquiatricas, hipertension intracraneal, brotes
intermitentes y deterioro progresivo. El diagnostico se basa en la
presencia grandes lesiones que asemejan a tumores, abscesos o
adrenoleucodistrofia y responden a corticoesteroides.

Caso clinico: Varon de 5 afios, que ingresa por pérdida de fuerza
en hemicuerpo izquierdo. Exploracion: paresia brazo izquierdo, con
babinsky, clonus positivo y marcha hemiparética. TC, EEG, RMN ce-
rebral e Ig en LCR normales; RMN medular: expansion centromedu-
lar de C2 a C7 en apariencia fusiforme en sus extremos, informada
como tumoral. Serologias y estudio autoinmune negativo. Se inicio
tratamiento con dexametasona previo a valoracion quirurgica, re-
mitiendo por completo la clinica y apreciandose lesiones residuales
en RM medular de control. Ausencia de bandas oligoclonales en
LCR. RMN con espectroscopia: lesiones inflamatorias. Estudio Meta-
bolico: normal. Evolucion: ha presentado dos nuevos brotes con
distinta semiologia, el primero, ligera hipertonia de miembros infe-
riores, con marcha dificultosa y el segundo en una convulsion toni-
co-clonica afebril. EEG: brotes lentos en region occipital izquierda;
estudio somatosensorial: alteracion de la via aferente sensitiva de
miembro superior; RMN cerebromedular: multiples lesiones focales,
algunas de gran tamano, en sustancia blanca supratentorial bilate-
ral de nueva aparicion, que sugieren abscesos. Se instauroé trata-
miento prednisona; repitiéndose igual pauta al mes; con acusada
disminucion del nimero y tamano de las placas desmielinizantes en
RMN con espectroscopia de control.

Conclusiones: La enfermedad de Schilder fue inicialmente des-
crita como una forma (seudotumoral/abscesificante) muy grave de
esclerosis multiple (primariamente progresiva) que evoluciona ha-
cia un estado de demencia grave, deterioro de la vision, la audi-
cion, el habla y la marcha, con muerte precoz; aunque publicacio-
nes posteriores indican que puede presentar el amplio espectro de
la esclerosis multiple. La exploracion mediante espectroscopia por
RM permite evitar la realizacion de biopsia cerebral.

539 09:30
SINDROME COREIFORME ASOCIADO A ]
LEUCOENCEFALOPATIA POSTENCEFALITIS HERPETICA

R. Prieto Varo, Y. Hernandez Vega, A. Macaya Ruiz,
M. del Toro Riera, M. Raspall Chaure y E. Vazquez Méndez

Hospital Vall d’Hebron, Barcelona, Espahfa.

Introduccién: El VHS es una de las causas mas frecuentes de
encefalitis virica infantil. A pesar del tratamiento correcto con aci-
clovir, aproximadamente un 25% de los casos presenta recaidas
asociadas a reactivacion virica o a trastornos disinmunes.

Caso clinico: Nifia de 17 meses sin antecedentes de interés que
ingresa por fiebre de 4 dias de evolucion y crisis convulsiva focal
derecha. Examen de LCR con citoquimia normal y PCR a VHS nega-
tiva. RM craneal que objetiva lesiones en lobulo frontal y temporal
izquierdo, temporal derecho y en talamo izquierdo. Recibe trata-
miento con aciclovir durante 14 dias y profilaxis antiepiléptica con
valproato. Presenta hemiparesia derecha y alteracion del sensorio
de los que se recupera a los 10 dias. A partir del dia +21 desarrolla
un cuadro progresivo de irritabilidad y movimientos coreicos-balis-
ticos que motiva reingreso hospitalario. Ante la coexistencia de
determinaciones febriles se sospecha recaida de encefalitis y se
pauta nuevamente aciclovir. Un segundo estudio de LCR confirma

citoquimia normal, con cultivos y PCR a VHS negativas. Pese a ello
se solicitan serologias de las dos muestras de LCR que demuestran
seroconversion a VHS. Una nueva RM muestra hiperseial T2 de sus-
tancia blanca subcortical y profunda y lesiones de encefalomalacia
residual en las localizaciones antes descritas. Con la sospecha de
recaida por mecanismo disinmune, se administran varias dosis de
gammaglobulinas iv que mejoran transitoriamente la sintomatolo-
gia. El cuadro coreiforme, que impide el control postural, la ali-
mentacion por boca y los movimientos voluntarios, se mantiene
inalterado pese a tratamientos con clonacepam, levomepromacina
y tetrabenazina. El sindrome extrapiramidal se autolimita a los
4 meses de su inicio. A la edad de 2 a y 3 meses la paciente ha re-
cuperado la marcha auténoma aunque persiste con alteracion grave
del lenguaje y global de su funcion cognitiva y conductual.

Conclusiones: Ante la sospecha clinica y radiolégica de encefali-
tis herpética la actitud terapéutica no debe modificarse en funcion
de los resultados microbiologicos iniciales, en especial la PCR. La
recaida en forma de leucoencefalopatia de base autoinmune con
sindrome coreiforme debe distinguirse de las reactivaciones por
replicacion del VHS.

540 ) 09:40
ESPASMO LINGUAL HOMOLATERAL PAROXISTICO
SECUNDARIO A CAMBIOS POSQUIRURGICOS

DE UN EPENDIMOMA DE IV VENTRICULO

J. Andueza Sola, I. Vera Arlegui, N. Alvarez Zallo, M.T. Niiiez
Martinez, L. Garcia Blanco y R. Sanchez-Carpintero Abad

Clinica Universitaria de Navarra, Pamplona, Navarra, Espana.

Introduccion: El espasmo lingual homolateral paroxistico como
sintoma neurolodgico es poco frecuente. Consiste en la aparicion
brusca de espasmos involuntarios de una mitad de la lengua de se-
gundos de duracion. Pueden ser idiopaticos o estar asociados a una
lesion ocupante de espacio intra o extracraneal.

Caso clinico: Nino de 12 afos afecto de ependimoma grado Il de
IV ventriculo, intervenido en 2 ocasiones, ambas con exéresis sub-
total de la lesion. Recibié asimismo tratamiento con radioterapia
externa. Tras las intervenciones presenta un seudomeningocele
posquirdrgico y un pequefio nodulo a la altura del agujero de Lusch-
ka derecho. Portador de valvula de derivacion ventriculo perito-
neal. Acude a nuestro centro para segunda opinion de tratamiento.
Refiere desde el alta (2 meses) cefalea de predominio matutino y
asocia espasmos de la musculatura del lado derecho de la lengua de
segundos de duracion, diarios y frecuentes, sin relacion con la ce-
falea. Habla dificultosa por alteracion de la motricidad lingual. La
exploracion fisica muestra una desviacion de lengua, con contrac-
cion de la musculatura a la derecha. Exotropia de ojo derecho en la
mirada al frente. Dismetria leve, mayor izquierda. Discreta hemi-
paresia izquierda. Se realiza RM cerebral donde se objetivan cam-
bios posquirdrgicos en fosa posterior con anomalia en la disposicion
del tronco que pudiera estar en relacion con traccion posterior del
mismo por sinequias posquirtrgicas. Meningocele posquirirgico a
nivel del peddnculo cerebeloso inferior y realce puntiforme en el
agujero de Luschka derecho. Ante la persistencia de clinica y enfer-
medad macroscopica se decide tratamiento de radioterapia este-
reotactica fraccionada con adecuada tolerancia, asimismo recibe
tratamiento con corticoesteroides en pauta descendente. Presenta
mejoria clinica neurolodgica progresiva reduciendo los episodios de
espasmo lingual a 1-2 mensuales de menor intensidad y menor ce-
falea tras 2 afos de seguimiento. Controles periddicos con RM cere-
bral: sin cambios.

Conclusiones: El espasmo lingual es una entidad infrecuente. En
nuestro caso podria ser debido a una compresion del Xll nervio cra-
neal por el seudomeningocele o por el desplazamiento leve de tron-
co y adherencias que producen una hiperfuncion del mismo. La
patofisiologia del cuadro no esta bien definida, siendo un signo neu-
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roldgico atipico a tener en cuenta para buscar una lesion ocupante
de espacio craneal o extracraneal.

541 09:50
LARONIDASA, UNA ESPERANZA DE TRATAMIENTO
EN MPS 1

V. Garcia Sanchez, M.M. Ley Martos, C. Olivera Avezuela,
M.J. Salado Reyes y J. Navarro Morén

Unidad de Gestion Clinica Pedidtrica,
Hospital Universitario Puerta del Mar, Cddiz, Espana.

Introduccion: El tratamiento sustitutivo supone un avance im-
portante en el tratamiento de las enfermedades de acimulo. Pre-
sentamos el caso de una lactante mujer de 12 meses de edad, con
rasgos toscos, macrocefalia y cifosis lumbar que acude a consulta
para estudio preoperatorio previo a cirugia.

Caso clinico: Antecedentes personales: Embarazo con diabetes
gestacional. Cesarea por sufrimiento fetal agudo. Exploracién: dis-
morfia facial, rasgos toscos, sin raiz nasal, PC 50 cm (P95). Hiper-
trofia amigdalar. Rinorrea constante. Leve opacidad corneal. Cifosis
lumbar. Hepatomegalia de 3 cm. Bisilabos propositivos. Persecucion
ocular. Leve retraso en la adquisicion de la deambulacion autonoma
y en lenguaje expresivo. Cociente de desarrollo 100. Exdmenes
complementarios: estudio cardiolégico: miocardiopatia dilatada (VI
diastole 39/sistole 27) con buena funcion ventricular (FE 67 %, Frac-
cion acortamiento 30%). Eco abdomen: discreta hepatomegalia.
PEAT: Déficit auditivo bilateral de 80 dB. Estudio oftalmoldgico:
opacidad corneal difusa bilateral. Distrofia epitelio pigmentario.
Estudio traumatoldgico: escoliosis lumbar, cifosis dorsolumbar. Es-
pondilolistesis e hipoplasia de cuerpo L2. Estudio respiratorio: ap-
neas. Estudio enzimatico: mucopolisacaridosis tipo |, deficiencia de
alfa-iduronidasa (0,19 nmoles/h x mg proteina). Pendiente analisis
de la mutacion. Ac antilaronidasa previos al tratamiento sustituti-
vo: negativo. Control al 3er mes: 51.200 IgG. Evolucion: Sigue tra-
tamiento sustitutivo enzimatico semanal con laronidasa desde su
diagnostico, durante el cual desarrollo titulos de autoanticuerpos
no neutralizantes, con descenso de GAGs en orina, como indicativo
de control parcial de la enfermedad. Actualmente ha recibido TMO
de donante y continlia con su tratamiento sustitutivo.

Comentarios: Es importante el diagnostico precoz, el tratamien-
to enzimatico sustitutivo y TMO previo al deterioro.

542

SINDROME DE LEUCOENCEFALOPATIA
POSTERIOR REVERSIBLE EN UN PACIENTE
AFECTADO DE UNA MUY RARA INMUNODEFICIENCIA

V.E. Garcia Rodriguez, R. Lopez Almaraz, M. Gonzalez Cruz,
D. Gonzélez Barrios, M.V. Velasco Gonzalez y J. Lopez Garcia

10:00

Servicio de Pediatria y Servicio de Oncohematologia Pedidtrica,
Hospital Universitario de Canarias y Radiodiagnéstico (IMETISA)
del Consorcio Sanitario de Tenerife, La Laguna, Santa Cruz

de Tenerife, Espana.

Introduccioén: El sindrome de leucoencefalopatia posterior re-
versible (LEPR) es una entidad clinico-radioldgica, descrita recien-
temente (1996, Hinchey, et al) de presentacion aguda o subaguda,
caracterizada por: clinica neuroldgica inespecifica (cefalea, vomi-
tos, letargia y/o confusion, trastornos visuales y convulsiones), aso-
ciada a hallazgos radioldgicos especificos en la IRM (senal hiperin-
tensa en T2 por edema local predominantemente en sustancia
blanca de regiones cerebrales posteriores). Se relaciona principal-
mente con la hipertension arterial (HTA) de rapida instauracion y/o
farmacos inmunosupresores, entre otros factores.

Caso clinico: Vardn de 2 afnos y 9 meses, hijo de padres con-
sanguineos, afecto de un sindrome de hiperzincemia (621 ug/dl;

VN: 77-200 pg/dl)-hipercalproctectinemia (0,5 g/l; VN < 0,001 g/l),
en el que se altera la quimiotaxis, fagocitosis con apoptosis dismi-
nuida, y en su evolucion un sindrome hemofagocitico secundario a
VEB, recibiendo tratamiento con ciclosporina A (6 mg/kg/dia) y
dexametasona (2 mg cada 72 horas). Una semana antes habia tra-
mitado una GEA por Campylobacter jejuni. Ingresa por un cuadro
de inicio brusco consistente en vomitos, confusion, tendencia al
sueno, nistagmus horizontal y mirada perdida. Glasgow de 10-12,
HTA de 150/100 (previas de 100/60), magnesio: 1,6 mg/dl y coles-
terol total: 127 mg/dl. Se realiza de urgencias una IRM en la que se
aprecia un aumento de sefal bilateral y simétrica en lobulos occi-
pitales, que confirma la presencia de una LEPR. Actitud: control de
la tension arterial con calcio antagonistas y suspension de la medi-
cacion de base (CsA Ay dexametasona). Evolucion: desaparicion de
la clinica neuroldgica en menos de 56 horas, sin apreciar secuelas
posteriormente. Dos semanas después, fue necesario reintroducir
la CsAy la dexametosona para control de su rara patologia inmune
de base, sin que hayan aparecido nuevos eventos de estas caracte-
risticas.

Comentario: Es importante el diagnostico precoz y adecuado de
esta entidad “reversible”, suspendiendo en ese momento todos los
factores predisponentes, para asi evitar la progresion de las lesio-
nes y/o secuelas neuroldgicas irreversibles.

543 , 10:10
CLINICA NEUROLOGICA EN HOSPITALIZADOS,
¢{VALORAMOS ADECUADAMENTE LA HIPONATREMIA?

M.J. Rodriguez Castano, A. Rodriguez Ogando,
J. Sopefia Corvinos, T. Fernandez Lopez, )
J. Huerta Aragonés, A. Alcaraz Romero, O. Alvarez Blanco

Hospital General Universitario Gregorio Maranon,
Madrid, Espafia.

Antecedentes y objetivos: La hiponatremia es el trastorno hi-
droelectrolitico mas comun en la practica clinica con una sintoma-
tologia inespecifica y no siempre reconocida. Nuestro objetivo es
revisar las situaciones de hiponatremia asociadas a manifestaciones
neurologicas asi como describir factores de riesgo, clinica, manejo
y resultado de estos pacientes.

Métodos: Estudio retrospectivo, descriptivo realizado en hospital
terciario durante 8 afnos. Se incluyeron los nifios mayores de 1 mes
que presentaron sodio (Na) < 125 mmol/l asociado a manifestacio-
nes neuroldgicas. Se excluyeron los estados no hipotdnicos. Ademas
de los valores de Na se recogieron otros parametros analiticos en
sangre y orina Utiles en la evaluacion hidroelectrolitica. También se
consideraron antecedentes personales, patologia en el momento
del ingreso, clinica neuroldgica asociada, tratamiento previo y pos-
terior recibidos (liquidos, farmacos) y evolucion final.

Resultados: Se incluyeron 30 episodios de hiponatremia hipot6-
nica presentados por 29 pacientes de entre 35 dias y 15 afos de
edad, 50% varones. Los motivos de ingreso fueron: en 3 casos pato-
logia respiratoria, 5 digestiva, 12 neuroldgica (infeccion, tumor,
traumatismo), 2 metabolica y 8 otras alteraciones. Los valores me-
dios de Na sérico fueron 119 mmol/l (rango 112-125). El 93 % reci-
bieron liquidos hipotonicos las primeras 24 horas de estancia hospi-
talaria, objetivandose en 13 casos un descenso medio de Na sérico
de 16 mmol/l (rango 9-27) respecto al ingreso. Clinicamente un 80%
presento convulsiones, un 10% obnubilacion y un 10% parada respi-
ratoria. Solo el 40% recibieron liquidos hipertonicos en el trata-
miento y en el 10% de los casos se restringieron los liquidos. Final-
mente, 3 pacientes fallecieron.

Conclusiones: La convulsion es el sintoma neurologico mas fre-
cuente asociado a la hiponatremia. La patologia del SNC es el diag-
nostico mas comun al ingreso. La administracion de liquidos hipoto-
nicos es un hallazgo frecuente. Se trata de una patologia grave, con
riesgo de fallecimiento.
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544
CONVULSIONES INFANTILES BENIGNAS ASOCIADAS
A GASTROENTERITIS. ESTUDIO RETROSPECTIVO
DE 22 CASOS

A. Ayechu Diaz, T. Molins Castiella, S. Souto Hernandez,
V. Jiménez Serrano, A. Martinez Ortiz, T. Dura Travé
y M.E. Yoldi Petri

10:20

Hospital Virgen del Camino, Pamplona, Navarra, Espana.

Introduccion: Las convulsiones benignas asociadas a gastroente-
ritis se caracterizan por crisis generalizadas afebriles, generalmen-
te en cluster, en nifios sanos de entre 6 meses y 3 afos, con explo-
raciones complementarias normales y evolucion favorable.

Pacientes y método: Estudio retrospectivo de 22 pacientes con-
trolados en la Unidad, ingresados por crisis convulsivas en el curso
de una gastroenteritis leve. Se recogen y analizan las siguientes
variables: edad, sexo, antecedentes, tipo de crisis, niGmero de cri-
sis, tratamiento en fase aguda, electroencefalograma, analitica de
sangre, coprocultivo, neuroimagen y control evolutivo. Analisis es-
tadistico con SPSS 14.0.

Resultados: Del total de casos analizados, el 62% fueron nifas,
con edad media de 20 meses (IC 15-25). El 67 % de los nifios presen-
taron 2 o mas crisis convulsivas, siendo generalizadas en el 95% de
los casos. El coprocultivo fue positivo para rotavirus en el 37% de
casos. Natremia normal en el 72% e hiponatremia leve en el resto.
En el 86% de casos no habia signos clinicos ni analiticos de deshidra-
tacion, el 14% restante presentaban una deshidratacion leve (< 5%).
El estudio electroencefalografico intercritico se realizo en el 72%
de los casos, siendo normal en todos ellos. En el 60% de los nifios se
realizo estudio de neuroimagen, que fue normal en todos los casos.
La evolucion a lo largo del seguimiento ha sido favorable, con desa-
rrollo psicomotor normal en todos ellos, con un tiempo de segui-
miento medio de 45 meses.

Conclusiones: La concurrencia de crisis convulsivas con gastroen-
teritis aguda, poco frecuente en nuestro medio, pero frecuentemente
referida en paises asiaticos, constituyen una entidad de debut abrup-
to, pero con evolucion benigna, que debe conocerse a fin de evitar
tratamientos innecesarios. La incidencia en nuestro medio puede es-
tar subestimada y probablemente enmascarada en otros diagnosticos.
En nuestra serie creemos importante destacar la asociacion entre esta
entidad y la infeccion gastrointestinal por rotavirus.

ENFERMERIA
Sala 11 (Planta 1)

545 , 09:00
ESTRATEGIA DE FORMACION PARA EL APRENDIZAJE

DE PROCEDIMIENTOS DE ENFERMERIA EN URGENCIAS
PEDIATRICAS EN LA COMUNIDAD AUTONOMA DE ARAGON

A. Latorre Izquierdo, J. Abadia Mainer, M.M. Bruna Martin,
G. Gracia Casado, C. Noya Castro e |. Serrano Trillo

Hospital Materno Infantil Miguel Servet, Zaragoza, Espafa.

Introduccién: “Focuss” es un proyecto de formacion disefiado
por el Instituto Aragonés de Ciencias de la Salud (I + CS) en colabo-
racion con profesionales del Sistema Sanitario Publico de Aragén.
Su objetivo es mejorar la calidad de la asistencia sanitaria median-
te la mejora de las competencias de los profesionales de salud.
Para ello se realizan programas de formacion, eminentemente

practicos, consistentes en estancias cortas en los centros acredita-
dos para impartir esta formacion. Dentro de este marco conceptual
se pone en marcha el programa focuss “Técnicas y procedimientos
de enfermeria en urgencias de pediatria” ofertado para los profe-
sionales de enfermeria que precisen de esta formacion para su que-
hacer diario.

Objetivo: Presentar y evaluar el programa de formacion “Focuss”
organizado por enfermeras del servicio de urgencias del infantil.

Material y método: Tras la publicacion de la 3.2 convocatoria
“Focuss 2008” se disefia un programa formativo tedrico-practico
centrado en RCP pediatrica, cuidado de heridas, suturas y técnicas
de vendaje. Tras ser acreditado y aprobado por el comité de coor-
dinacion focuss el personal de enfermeria pone en marcha el pro-
grama en la unidad. Se evallan aspectos claves del programa for-
mativo, utilizando cuestionario validado que mide el indice de
satisfaccion de los alumnos, utilizando escalas Likert de 1 a 5 donde
1 es “nada de acuerdo” y 5 “muy de acuerdo”

Resultados: Tras la evaluacion de los cuestionarios se constata
que el 100% de los alumnos son mujeres y de estos el 75% perte-
necen al medio rural. Los alumnos que han realizado el programa
formativo han valorado su utilidad con 3,8 puntos (1-5), buena
estructura organizativa del centro formativo 4,5 puntos (1-5), ca-
pacidad de los formadores 4,25 puntos (1-5) y capacidad del tutor
4,15 puntos (1-5).Evaluacion global del programa formativo
3,5 puntos.

Conclusiones: Se constata la idoneidad de un plan especifico de
formacion dirigido al personal de enfermeria que permita la adqui-
sicion de conocimientos y destrezas en el area de urgencias pedia-
tricas. La participacion en el programa Focuss, ha permitido inter-
cambiar experiencias con otros profesionales, acercarnos a los
profesionales del medio rural, mejorar la carrera profesional de los
enfermeros que han participado en el programa asi como obtener
cierto reconocimiento profesional del centro.

547 09:20
ADAPTACION DE UN HOSPITAL INFANTIL A LOS NINOS.
EVOLUCION EN LOS ULTIMOS 10 ANOS

|. Sanchez Marin, M. Garcia Navarro, J.A. Lopez Calahorra,
C. Noya Castro, M.L. Ros Tegel y J. Vicente Cobos

Hospital Materno Infantil Miguel Servet, Zaragoza, Espafa.

Introduccion: La enfermedad y la hospitalizacion infantil impli-
can notables cambios en la vida del nifio y su familia. Muchos de
estos cambios repercuten de forma negativa en su bienestar fisi-
co-psicologico. Los servicios hospitalarios, en la medida de lo posi-
ble, deben incluir entre sus objetivos de calidad, adaptar la asis-
tencia hospitalaria a las necesidades del paciente pediatrico, con
el objeto de mejorar la adaptacion del nifo y de la familia a los
cambios que conlleva la hospitalizacion asi como para garantizar los
derechos basicos de los nifios hospitalizados.

Objetivo: Describir las medidas adoptadas en un Hospital Infantil
en los Ultimos 10 afios para reducir/evitar los efectos negativos de
la hospitalizacion en nifios y familias asi como para defender los
derechos del nifo hospitalizado.

Material y método: Realizamos un estudio descriptivo retrospec-
tivo. La informacion se ha recogido a través de la observacion di-
recta de las instalaciones que cada unidad dispone para los nifos
(aulas, salas de juego, plantas de pediatria, consultas...) y a través
de entrevista realizada a los responsables de enfermeria de todas
las unidades pediatricas, al personal de atencion educativa y al
voluntariado respecto a las actividades que se realizan en el hospi-
tal para ocupar el tiempo de hospitalizacion.

Resultados: El analisis cualitativo de los datos nos ha permitido
identificar tres grandes areas, alrededor de las cuales se ha centrado
la evolucion de un Hospital Infantil en los Ultimos 10 afios. Disefio de
los espacios destinados a los pacientes pediatricos (decoracion am-
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biental, mobiliario adaptado a los nifios...). Organizacion y ocupa-
cion del tiempo de hospitalizacion (programas lidicos, espacios re-
creativos/educativos, musicoterapia...). Actividades que nos han
permitido garantizar los derechos del Nifio Hospitalizado (horario li-
bre de los padres, “El recreo”, unidades de corta estancia...).

Conclusiones: Las acciones destinadas a humanizar la estancia
de los nifios en el hospital tienen consecuencias directas no sélo
sobre su estado de animo sino también sobre el tratamiento y, en
consecuencia, sobre su salud.

548 , 09:30
EVALUACION DE TECNICA'YY CONDUCTA

ADQUIRIDA EN EL USO DEL INHALADOR CON

CAMARA ESPACIADORA EN NINOS ASMATICOS

S. Gazquez Martinez

Hospital Universitari Germans Trias i Pujol, Badalona,
Barcelona, Espana.

Antecedentes y objetivos: La terapia inhalada es el principal
tratamiento del Asma, pero requiere de adiestramiento en su téc-
nica. Por ello hay guias terapéuticas y planes de educacion, pero
aun asi se han descrito errores en su utilizacion con adultos, demos-
trando que un 81,6 % no tenian conocimientos y el 98,3 % poca habi-
lidad. Nuestro objetivo es evaluar el grado de conocimientos y la
técnica de utilizacion de las camaras de inhalacion por parte de los
padres y nifios asmaticos, para poder realizar un plan de educacion
sanitaria centrado en corregir fallos y falsas creencias.

Métodos: Estudio descriptivo prospectivo, mediante una encues-
ta que evalla los conocimientos y la demostracion de como inhalan
el farmaco con la camara espaciadora, en una muestra aleatoria de
72 nifnos entre 1-15 afos, los cuales acuden a consultas externas de
neumologia pediatrica entre septiembre y noviembre de 2008. Ex-
plotacion estadistica con SPSS v15.

Resultados: La media de edad es de 4,96 + 3,11 afos (65% varo-
nesy 34,7 % hembras). EL 79% de los encuestados utilizan la técnica
adecuada a su edad, si tienen que inhalar corticoides un 36 % reali-
zan algln enjuague y/o lavado de boca y nariz. Tras realizar el
analisis de la técnica, observamos: un 84,7% no preparan la cama-
ra, si es nueva o recién lavada; un 55,6% no esperan un minuto
antes de repetir la técnica.; Un 92,3 % de los nifios que utilizan
mascarilla inhalan el farmaco de forma correcta, frete a un 39,9%
de los niflos que utilizan la boquilla; de estos ultimos un 83,3% no
retienen el aire unos 10” tras la primera inhalacion y un 94,4% no
efectlan 5-6 inhalaciones mas sin retirar el dispositivo.

Conclusiones: Se evidencia que un 21% de los nifios no realiza la
técnica acorde con su edad y/o presenta errores técnicos, sobre
todo en la impregnacion de la camara, la ausencia de intervalo
entre inhalaciones y en la realizacion de apnea en nifios mayores.
También es frecuente la ausencia de cuidado tras la inhalacion del
corticoide. En estos hechos incide el material didactico realizado
posteriormente, encaminado a ofrecer una mejor educacion sanita-
ria, dando mayor efectividad en el tratamiento inhalado con cama-
ra espaciadora.

549 09:40
EL INFORME DE CONTINUIDAD DE CUIDADOS

EN EL NEONATO, INSTRUMENTO CLAVE QUE GARANTIZA
LA COORDINACION INTERNIVELES ASISTENCIALES

G. Gracia Casado, C. Arellano Sanchez, A. Latorre Izquierdo,
J. Abadia Mainer, M.M. Bruna Martin y C. Noya Castro

Hospital Materno Infantil Miguel Servet, Zaragoza, Espafa.

Introduccién: La actuacion integrada de los diferentes niveles
asistenciales, procurando un “continuum” en la atencion sanitaria
a los pacientes, es uno de los retos de mayor complejidad con los

que se enfrenta nuestro Sistema Sanitario. El Servicio Aragonés de
Salud establece en el Decreto 41/2005, de “Organizacién y funcio-
namiento del Sector”, que debemos asegurar una correcta, coordi-
nada y continuada asistencia a la poblacion, en los mejores térmi-
nos de efectividad y de eficiencia posible y acomodandose a los
principios de equidad, atencion global, integral y continuada. Den-
tro de este marco conceptual, en al ano 2006 se pone en marcha el
informe de continuidad de cuidados (ICCE) como instrumento clave
que garantice la continuidad de cuidados en el Neonato.

Objetivo: Evaluar el grado de cumplimentacion del ICCE en la
unidad de Neonatales Evaluar la efectividad del circuito en la trans-
mision de la informacion sobre los cuidados de enfermeria. Valorar
la utilidad y las posibles areas de mejora del ICCE detectada por las
enfermeras de pediatria de Atencion primaria (AP).

Material y método: Disefo: en funcion de los objetivos definidos
hemos realizado un estudio cuantitativo descriptivo observacional
y un estudio cualitativo fenomenoldgico. Poblacion a estudio: pa-
cientes dados de alta a su domicilio durante el afio 2008 en la uni-
dad de neonatales a los que se le han realizado el ICCE. Fuentes de
informacién: historia clinica del paciente y entrevista estructurada
realizada telefonicamente al cuidador principal del neonato con
alta domiciliaria y a la enfermera de pediatria del centro de salud
correspondiente.

Resultados: Durante el aio 2008 se han producido 1.057 altas en
la unidad de Neonatos, de las cuales 602 se han acompanado de
ICCE, lo que supone un 56,95%. De estos un 95,01 % de los neonatos
con ICCE han sido dados de alta a su domicilio con la recomenda-
cion de entregar el mismo a su enfermera de AP, el 4,48% se ha
trasladado a otras unidades de nuestro centro y el 0,49% se ha de-
rivado a otros hospitales. La encuesta nos muestra que las enferme-
ras consideran que el ICCE aporta bastante/mucha informacion por
lo que lo ven muy 0til para garantizar la continuidad de cuidados.
La pregunta abierta nos aporta las necesidades de informacion que
se deberian incluir.

Conclusion: El ICCE es un registro enfermero que proporciona
una vision rapida y global del estado general del Neonato y de los
cuidados enfermeros que precisa, garantizando la continuidad de
cuidados y la coordinacion entre los profesionales de enfermeria
pediatrica de los diferentes niveles asistenciales.

550 ) 09:50
TRIAGE AVANZADO DE ENFERMERIA
EN BRONQUIOLITIS EN URGENCIAS PEDIATRICAS

J.M. Navarro Rodriguez, C. Navarro Rodriguez,
E. Gomez y A. del Carmo

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla, Espafa.

Antecedentes y objetivos: Aplicar y difundir las actuaciones y
protocolos de cuidados de enfermeria y del triage avanzado de en-
fermeria ante bronquiolitis durante la hospitalizacion y al alta de
los pacientes que han sufrido dicha patologia a través de una hoja
de recomendaciones, aumentando la calidad asistencial. Potenciar
el uso de las herramientas metodolodgicas taxondmicas en enferme-
ria. Dotar a la familia de unos conocimientos que puedan aplicar y
le de seguridad tras su salida del hospital.

Métodos: Utilizamos el Proceso Enfermero, definiéndolo como
una herramienta cuyo objetivo es brindar cuidados humanistas cen-
trados en el logro de resultados esperados, aceptado por todos los
modelos conceptuales enfermeros, y el protocolo de triage avanza-
do de enfermeria en urgencias pediatricas especifico en patologias
con compromiso de funcion respiratoria.

Resultados: Disminucion en el tiempo de espera en la atencion
del paciente con bronquiolitis en urgencias pediatricas. Aumento en
el cumplimiento de los objetivos e intervenciones, mediante la es-
cala Likert, en diagnosticos enfermeros.

Conclusiones: La bronquiolitis es una patologia propia del pa-
ciente pediatrico que requiere la revision y atencion continua y
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correcta de enfermeria. La actuacion enfermera ordenada y proto-
colizada, permite detectar carencias o excelencias en la actuacion
del personal, haciéndolas mas homogéneas y evaluando resultados.
Rentabiliza recursos humanos y materiales. Llevando a una mayor
capacidad y eficacia en el abordaje de enfermeria, traduciéndose
en la mejor atencion y respuesta del sistema sanitario ante el nifio
con bronquiolitis y su familia.

551 ) 10:00
DESARROLLO E IMPLANTACION DE PLANES

DE CUIDADOS ESTANDARIZADOS COMO HERRAMIENTA
INNOVADORA EN LA GESTION DE CUIDADOS EN PEDIATRIA

M.L. Ibafez, C. Arellano Sanchez, M.J. Fornies Villagrasa,
M. Garcia Navarro, C. Marin Cristobal, C. Noya Castro
y J. Vicente Cobos

Hospital Materno Infantil Miguel Servet, Zaragoza, Espaha.

Introduccion: Desde hace varios anos una de las preocupaciones
de los profesionales de enfermeria pediatrica viene siendo la bUs-
queda continua de la eficacia y la eficiencia de los cuidados para
proporcionarlos de forma mas personalizada y humanista. Esta ne-
cesidad de mejora pasa por innovar la practica asistencial, median-
te la aplicacion del método cientifico, que se plasma de forma
practica en los Planes de Cuidados estandarizados (PCE) ya que
adopta para su elaboracion un modelo enfermero que delimita,
orienta y diferencia la funcion independiente enfermera.

Objetivos: Determinar si los PCE estan consolidados en la practi-
ca clinica pediatrica. Determinar si a través de los PCE se persona-
lizan de forma mas eficaz los cuidados enfermeros. Determinar la
satisfaccion de los enfermeros al trabajar con PCE.

Material y método: Disefo: estudio descriptivo transversal. Po-
blacion: enfermeras de dichas unidades. Instrumentalizacion: Eva-
luacion de historia clinica, de tres indicadores (cobertura, identifi-
cacion y resolucion de problemas) de aquellos procesos en los que
se tenemos definidos PCE. Definimos cuestionario con 6 preguntas
para conocer la satisfaccion de las enfermeras al trabajar con me-
todologia.

Resultados: Tras evaluacion de historias clinicas pediatricas
constatamos que un 88,8% contienen el plan de cuidados correcta-
mente cumplimentado; de estos, en un 91,6% se identifican diag-
nosticos enfermeros en los que constan actividades de enfermeria
registradas y en un 87,5% se registra la resolucion del problema
identificado. En cuanto a si se personalizan mas los cuidados, un
63,4% de las enfermeras dicen que si, frente a un 14,6 % que dicen
que no. Asi mismo un 70,7% de las enfermeras dicen estar mas sa-
tisfechas al trabajar con planes de cuidados frente a un 4.8% que
consideran que no.

Conclusiones: Los resultados obtenidos responden a los objetivos
planteados. Los planes de cuidados estan consolidados en las unida-
des de pediatria. Asi mismo son una herramienta eficaz para perso-
nalizar los cuidados a los nifios. A través de la metodologia se con-
sigue mejorar la calidad y satisfaccion de las enfermeras al poder
desarrollar y registrar de forma mas tangible y eficaz sus competen-
cias auténomas.
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552 , 09:00
EVALUACION DEL ESPESOR DE LA INTIMA-MEDIA

DE CAROTIDA MEDIANTE ECOGRAFIA DOPPLER EN EL
SEGUIMIENTO DE LOS NINOS CON HIPERCOLESTEROLEMIA

V. Giménez Lopez, L. Zandueta Pascual, A.M. Campos Bernal,
Y. Armendariz Cuevas, N. Clavero Montanés,
J.M. Remirez Lopez e |. Garcia Jiménez

Hospital Miguel Servet, Zaragoza, Espafa.

Introduccioén: La elevada incidencia de ateroesclerosis y sus con-
secuencias en la enfermedad cardiovascular precoz, ha permitido
el desarrollo de métodos para evaluar el adecuado funcionamiento
vascular y poder asi diagnosticar esta enfermedad en fases precli-
nicas en pacientes de alto riesgo. Para ello, la medicion del espesor
de la intima-media de la carétida (EIM) mediante eco doppler se ha
mostrado como un método valido y no invasivo.

Métodos: Se ha determinado historia familiar, edad gestacional,
peso al nacimiento, IMC, habitos higiénicos, TA, perfil lipidico y
estudio de mutaciones para receptor de LDL (pacientes selecciona-
dos) en 62 pacientes entre 1y 18 afos que presentan cifras anorma-
les de lipidos en sangre o antecedentes familiares de dislipemia. El
examen ecografico se ha realizado con ecografo Doppler color Tos-
hiba (ECOCEE).

Resultados: De los 62 sujetos estudiados 30 son varones (48,4 %)
y 32 son mujeres (51,6%), siendo la media de edad de 7,11 + 3,7.
En el 82,3% existen antecedentes familiares de dislipemia y en el
18,5% de ACV precoz. Los valores medios son: IMC 17,7 £ 3,1; coles-
terol 251,17 + 53,2; LDL 182,81 + 52,4 y HDL 50,31 + 16,2, no exis-
tiendo diferencias significativas segun el sexo. Un 95% tiene un
colesterol superior a 200 mg/dl y un 62,9% un LDL superior a
150 mg/dl. El EIM medio es de 0,64 + 0,24 y no aparecen diferencias
en estos valores en funcion del sexo o la edad. Se ha encontrado
una correlacion positiva entre los valores del EIM y el colesterol
total (r=0,423) y entre el EIMy el LDL (r = 0,407).

Conclusiones: En nuestro caso el EIM carotideo medido mediante
técnicas de ultrasonidos se correlaciona con los niveles de coleste-
rol total y LDL en ninos con dislipemia, por tanto, creemos que es
un buen marcador para evaluar la progresion de la ateroesclerosis.
Se precisan mas estudios para establecer cifras normales de EIM en
pacientes pediatricos.

INGESTA DE YODO EN NINOS DE 12 A 47 MESES
S. Gomez Bueno, |. Garcia Escobar y E. Garcia Garcia
Hospital Torrecdrdenas del SAS, Almeria, Espafa.

Objetivos: Estimar la ingesta de yodo en los ninos de 12 a 47 me-
ses de nuestra ciudad. Conocer las variables relacionadas con ella.

Sujetos y métodos: Estudio transversal. Mediante muestreo pro-
babilistico polietapico se incluyen 363 sujetos (53,3 % mujeres) de
12 a 47 meses de edad registrados en el Distrito de Atencion Prima-
ria de la ciudad. Se les realizo encuesta dietética a los padres,
examen fisico (incluyendo inspeccion y palpacion del cuello) y se
determinaron niveles plasmaticos en ayunas de tiroxina libre, tiro-
tropina (TSH), anticuerpos antitiroideos (antiperoxidasa y antitiro-
globulina) y yoduria en una miccion. Segun la yoduria, el umbral
actual para definir déficit de yodo en una poblacion es de 100 ug/L.
El analisis estadistico se realizd con el programa SPSS. Los resulta-
dos se expresan como media + desviacion tipica. Se utilizo la regre-
sion lineal multiple para identificar las variables relacionadas con
la yoduria.

Resultados: En nuestros nifios de 12 a 47 meses la yoduria media
es de 262,9 + 99,8 ng/l y la mediana de 260,7 pg/l. Solo el 44,7 %
de los padres contestaron que usaban sal yodada. No hubo ningln
caso de bocio, disfuncion tiroidea ni autoinmunidad tiroidea positi-
va. La Unica variable relacionada con la yoduria fue el consumo de
sal yodada (B = +22,5; p = 0,05).

Conclusiones: La ingesta de yodo estimada por la yoduria en los
nifos de 12 a 47 meses de nuestra ciudad es muy buena, incluso en
las familias que no consumen sal yodada. Desconocemos la fuente
dietética de yodo.

554 09:14
FERTILIDAD EN PACIENTES SUPERVIVIENTES

DE UN CANCER INFANTIL: EXPERIENCIA

EN LOS ULTIMOS 30 ANOS

G. Pujol Muncunill, T. Murciano Carrillo, R. Corripio Collado,
M. Melo Valls, J. Pérez Sanchez y R. Nosas Cuervo

Servicio de Pediatria, Hospital de Sabadell y Corporacié Sanitaria
Parc Tauli, Sabadell, Barcelona, Espana.

Introduccioén: La tasa de supervivencia del cancer infantil ha
incrementado notablemente en los Gltimos afios como resultado de
los avances en las estrategias terapéuticas. Por ello es importante
pensar en la calidad de vida de los supervivientes y los efectos se-
cundarios del tratamiento como la alteracion de la fertilidad.

1695-4033/$ - see front matter © 2009 Asociacion Espaiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.
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Objetivo: Revisar la fertilidad en aquellos pacientes vivos ma-
yores de 18 afios que fueron diagnosticados de cancer durante la
infancia o adolescencia en los Gltimos 30 afos en el Hospital de
Sabadell.

Material y métodos: Se han analizado de forma retrospectiva los
datos de 100 pacientes atendidos en el servicio de Oncologia pedia-
trica del Hospital de Sabadell recogiendo de la historia clinica las
variables: edad al diagndstico, tipo de tumor, tratamiento recibido,
estudio hormonal y espermiograma y mediante encuesta telefonica
datos de fertilidad: ciclo menstrual, nUmero de gestaciones, utili-
zacion de técnica de reproduccion y nimero de hijos.

Resultados: De 100 pacientes hemos contactado con 57 (37 %
mujeres). La edad media al diagnostico fue de 6,85 afnos (DE +4,4)
y la edad media actual de 27,5 afos (DE 15,6). Entre los farmacos
considerados gonadotoxicos se utilizo ciclofosfamida e ifosfamida
(35 pacientes), carboplatino y cisplatino (7 pacientes), etoposido
(17 pacientes), busulfan (7 pacientes) y procarbacina (10 pacien-
tes). Recibieron radioterapia 33 pacientes (8 radiacion corporal
total (RCT), 7 craneal, 6 toracica, 8 abdominal y 4 en otras loca-
lizaciones). Siete pacientes recibieron trasplante de médula 6sea.
De los 57 pacientes evaluados, 45 no tienen pareja o deseo actual
de tener hijos. De las mujeres, 17 presentan ciclos menstruales
regulares, 3 amenorrea (con antecedente de RCT en una), 1 oli-
goamenorrea y ninguna refiere menopausia precoz. 6 han presen-
tado gestacion espontanea. Ninguna paciente refiere abortos. De
4 hombres evaluados hormonalmente 2 presentaron hipogonadis-
mo hipergonadotropo y 2 gonadotrofinas normales. En otros
4 hombres se realiz6 espermiograma mostrando oligo-azoospermia
en 3 de ellos.

Comentarios: Este es un estudio preliminar de evolucién de la
fertilidad en nuestros pacientes. De los evaluados, la infertilidad es
un efecto adverso comdn sobre todo en los que han recibido RCT. El
desarrollo de estrategias para preservar la fertilidad en estos pa-
cientes ha evolucionado en los Gltimos afos. El seguimiento endo-
crinologico de estos pacientes es obligado.

555 , 09:21
SINDROME DE NEOPLASIA ENDOCRINA MULTIPLE
TIPO 2 EN LA INFANCIA

C. Navarro Moreno, F. Moreno Macian, S. Ledn Carifena,
C. Carles Genoves y V.J. Albiach Mesado

Servicio de Endocrinologia Pedidtrica, Hospital Infantil
Universitario La Fe, Valencia, Espafa.

Introduccion: La neoplasia endocrina multiple tipo 2 (MEN 2) es
un sindrome hereditario, raro en la infancia. Clasicamente existen
dos subtipos: MEN 2Ay MEN 2B. El MEN 2A incluye carcinoma medu-
lar de tiroides (CMT) (100%), feocromocitoma (50%) e hiperparati-
roidismo (25%). EL MEN 2B, CMT (100%), feocromocitoma (50%),
neuromas mucosos (£100%), habito marfanoide (75%) y ganglioneu-
romatosis intestinal. La herencia es autosdmica dominante, con
penetrancia casi completa y expresividad clinica variable. La iden-
tificacion de las mutaciones del protooncogén RET ha permitido
detectar a los portadores, cambiando el pronodstico a través de la
tiroidectomia profilactica precoz.

Material y métodos: Estudio observacional retrospectivo de
12 pacientes seguidos en un hospital terciario entre los afos
2000-2009 tras identificar una mutacion del MEN 2 a partir de un
caso indice familiar. Se analizan caracteristicas clinicas, métodos
diagnosticos, tratamiento y evolucion.

Resultados: MEN 2A: 10 pacientes, 5 varones y 5 mujeres. Edad
media al diagnéstico 5,1 afos (0,5-10). Las mutaciones fueron
C634 (8 pacientes) y C611 (2 hermanas). Exploracion fisica nor-
mal en todos. Dos presentaron calcitonina aumentada previa a la
tiroidectomia profilactica. Edad media de la cirugia 7,2 afos

(4-12 afos). Un caso esta pendiente de intervencion (3,1 afos).
La anatomia patoldgica fue normal (1 caso), hiperplasia de célu-
las C (6) y microcarcinoma in situ (2: uno es el paciente de mas
precoz intervencion y el otro presentaba calcitonina aumentada).
Durante su seguimiento ninguno desarrollo otras neoplasias. MEN
2B: 2 gemelos prematuros de 32 semanas con engrosamiento la-
bial y del borde palpebral sin neuromas cutaneos, diagnosticados
al nacimiento de la mutacion M918T. Presentaron calcitonina
aumentada previa a la tiroidectomia profilactica, realizada a los
8 meses.

Conclusiones: Ante un caso indice el estudio genético familiar
debe ser inmediato. La correlacion genotipo-fenotipo ha permitido
recomendar la tiroidectomia profilactica antes de los 4 afos en los
MEN2A, y de los 6 meses en los MEN 2B.

556 , 09:28
HIPOTIROIDISMO CONGENITO:

DIAGNOSTICO MEDIANTE CRIBADO

Y SEGUIMIENTO EN UN HOSPITAL TERCIARIO

M.M. Busto Cuifas, J. Barreiro Conde, C. Colon Mejeras,
L. Castro Feijoo, D.E. Castifieiras Ramos,

P. Cabanas Rodriguez, C.E. Heredia Ramirez,

J.R. Alonso Fernandez y M. Pombo Arias

Unidad de Endocrinologia Pedidtrica del Departamento

de Pediatria, Complejo Hospitalario Universitario de
Santiago de Compostela; Universidad de Santiago

de Compostela y Laboratorio de Metabolopatias de Galicia,
A Coruna, Espana.

Antecedentes y objetivos: El hipotiroidismo congénito (HC) es
una de las causas mas frecuentes de retraso mental prevenible.
Objetivos: evaluar la epidemiologia, y el manejo diagnostico y te-
rapéutico del HC en nuestro medio.

Métodos: Estudio descriptivo retrospectivo de los pacientes diag-
nosticados de HC mediante cribado neonatal entre 1998 y 2007. El
protocolo de recogida de datos incluyd: antecedentes familiares y
personales, antropometria, método diagndstico, tratamiento y se-
guimiento hasta los seis afnos de edad.

Resultados: Se diagnosticaron 42 nifos. La distribucion en
cuanto al sexo fue: 26 nifas (61,9%) y 16 ninos (38,1%). En 21 ca-
sos (51,2%), el cribado se realizd en los primeros cinco dias de
vida; si consideramos los ultimos cinco afos el porcentaje ascien-
de a 77 %. Se confirmo el diagndstico en los primeros 15 dias de
vida en el 64,2%. De los pacientes en los que la TSH sérica
era> 100 Ul/ml, el 71,4% (n = 14) presentaban clinica al diagnos-
tico, y el 68,4% (n =13) de los que la TSH era < 100 Ul/ml estaban
asintomaticos. Presentaban signos y sintomas al nacimiento el
52,4 % de los casos, los mas frecuentes: ictericia prolongada
(24%), piel seca (18%) y fontanela anterior amplia (17%). Se hizo
reevaluacion diagnostica entre los 2,5 y los 3,5 afos, realizandose
a todos gammagrafia tiroidea. Se encontré: disgenesia tiroidea
42,8% (12 pacientes), 28,6 % hipotiroidismo transitorio (8 pacien-
tes), 28,6 % dishormonogénesis (8 pacientes). En el 25% de los ca-
sos de hipotiroidismo transitorio constaba el uso de agentes yoda-
dos en el periodo perinatal. En el 72,7 % se normalizé la TSH antes
de los 20 dias de vida tras instaurar el tratamiento (media
22,6 + 15,4 dias). El crecimiento se mantuvo dentro de parame-
tros normales en el 88% de los pacientes, en el resto se observo
una talla inferior a —2 SDS en algin momento del seguimiento,
manteniéndose fuera de percentiles solo un caso.

Conclusiones: 1) El adelanto de la toma de muestra para el cri-
bado ha permitido iniciar mas precozmente el tratamiento. 2) Se
deberia evitar el uso de agentes yodados en el periodo perinatal.
3) Se encontro relacion significativa entre presencia de clinica 'y
niveles mas altos de TSH al diagnostico.
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DIABETES MELLITUS Y ADOLESCENCIA:
(UNA EPOCA DE RIESGO?

C. Troyano Rivas, M.J. Cenal Gonzalez-Fierro,
G. Tesorero Carcedo, R. Losada del Pozo,
F. Guerrero Alzola y P. Puyol Buil

09:35

Hospital Universitario de Mdstoles, Madrid, Espafia.

Antecedentes y objetivos: Los nifios con diabetes deben ir
aprendiendo progresivamente a hacerse responsables de sus con-
troles glucémicos y de sus dosis de insulina. Este aprendizaje se
pone a prueba en la adolescencia, cuando la supervision paterna
disminuye a la vez que se producen los cambios hormonales y psi-
cologicos propios de esta época. En este trabajo se pretende anali-
zar si se produce una elevacion significativa de las cifras de hemo-
globina glicosilada (Hb A1c) en estas edades y si mejora el control
el uso de analogo de insulina.

Métodos: Se recogieron los datos de fecha de diagndstico, sexo,
edad, medias de Hb A1c por ano, y fecha de cambio de insulina NPH
a analogo lento de todos los nifos diabéticos entre 12 y 18 anos con
mas de 3 afios de evolucion desde el diagnéstico de la consulta de
Endocrinologia de nuestro hospital. Analisis comparativo de las me-
dias de Hb A1c de los nifios a los 11 y 15 afios, con la condicion de
haber sido diagnosticados con menos de 9 afos, mediante la t de
Student.

Resultados: Media de edad al diagnodstico de 5,45 afios (DE
2,24 ahos). Varones 56,3%, Mujeres 43,7%. Media de Hb A1c a los
11 anos de 7,46 % (DE 0,87) y a los 15 afos de 8,09% (DE 0,99), que
comparadas con la prueba T para muestras relacionadas es una di-
ferencia estadisticamente significativa (p = 0,043) con un intervalo
de confianza 95% de (0,02-1,24). Al ajustar las diferencias por sexo
no hay diferencias significativas (p = 0,68) entre ellos. La media de
anos de evolucion desde el diagndstico en el momento del cambio
a analogo de insulina es de 9,43 afos (DE 2,46), con una diferencia
entre cifras de Hb A1c antes y después del cambio no significativa
(p=0,167).

Conclusiones: La media de Hb A1c aumenta de forma significati-
va en la adolescencia, lo que delata la necesidad de un seguimiento
estrecho de los pacientes diabéticos en estas edades y la importan-
cia de la educacion diabetoldgica. Este aumento no se ve influido
por el sexo del paciente ni por el tipo de insulina utilizado.

558 , . 09:42
ESTUDIO DE LA ESTRUCTURA'Y FUNCION CARDIACAS
EN UN GRUPO DE NINOS Y ADOLESCENTES OBESOS

L. Cuadron Andrés, G. Bueno Lozano, M.P. Samper Villagrasa,
M.T. Pérez Roche, O. Bueno Lozano, I. Lacambra Blasco
y J.L. Olivares Lopez

Servicio de Pediatria y Servicio de Cardiologia, Hospital Clinico
Universitario Lozano Blesa, Zaragoza, Espafa.

Objetivo: Establecer la relacion entre los diferentes parametros
que sugieren riesgo metabdlico en nifos y adolescentes obesos y los
hallazgos ecocardiograficos de estructura y funcion cardiaca.

Pacientes y método: El estudio ha incluido a 75 pacientes (42 va-
rones y 33 mujeres) con edad media de 11,4 anos y con IMC mayor
de 30 kg/m?segun los criterios de la IOTF. Variables de riesgo meta-
bélico: perimetro de cintura, z-score de IMC, triglicéridos, HDL-co-
lesterol, acido Urico, leptina y resistencia a la insulina calculada
segln el indice HOMA. Se considerd resistencia a la insulina cuando
el indice HOMA era mayor de 3. Los datos ecograficos considerados
son: diametro diastolico del ventriculo izquierdo (DDVImm), diame-
tro sistolico del ventriculo izquierdo (DSVImm), grosor del tabique
interventricular (TIV mm), espesor parietal relativo (EPR%), frac-
cion de acortamiento de ventriculo izquierdo (FAVI%), masa de ven-

triculo izquierdo (MVIg), fraccion de eyeccion del ventriculo iz-
quierdo (FEVI%), indice masa (IM) y grosor de la pared posterior
(PPmm).

Resultados: Entre los hallazgos analiticos, tan solo el acido uri-
co y la leptina mostraron una correlacion significativa (p < 0,01)
con MVIg y EPR%, independientemente del sexo analizado. En el
sexo masculino se demostré ademas una correlacion significativa
entre acido Urico y TIVmm. EL EPR% y el PPmm fueron significati-
vamente mayores en los pacientes obesos con resistencia a la in-
sulina frente a aquellos con sensibilidad a dicha hormona (EPR%:
31,4 (5,3) vs 35,4 (6,3), p < 0,05y PPmm: 6,93 (1,5) vs 8,0 (1,6),
p < 0,01). Aquellos pacientes con puntuacion z-score de IMC supe-
rior a 3 s.d.s., presentaron una FAVI% significativamente menor a
los de IMC inferior a 3 s.d.s. (FAVI%: 37,3 (6,2) vs 40,5 (7,4),
p < 0,05).

Comentarios: En este grupo de nifios y adolescentes obesos
existe una gran variabilidad en los hallazgos ecocardiograficos. Sin
embargo, éstos resultados demuestran que la resistencia a la in-
sulina y el grado de obesidad, segin IMC pueden ser marcadores
precoces del inicio de afectacion miocardica, sobre todo en el
sexo masculino.

559 ) 09:49
DATOS ANTROPOMETRICOS DE LACTANTES HASTA
LOS 2 ANOS DE LA COMUNIDAD AUTONOMA VASCA

J. de las Heras Montero, T. Gonzalez Frutos,
E. Blarduni Carddn, F.J. NUfez Rodriguez,
I. Rica Echebarria y L. Castafo Gonzalez

Hospital de Cruces, Barakaldo, Vizcaya;
Hospital de Zumdrraga y Hospital de Mendaro,
Guipuzcoa, Espana.

Objetivos: Descripcion de datos antropométricos de lactantes
hasta 2 afos de la Comunidad Auténoma Vasca y valoracion del di-
morfismo sexual y de la influencia del tabaquismo materno y de la
lactancia materna.

Métodos: Entre octubre 1998 y diciembre 1999 se reclutan
1594 recién nacidos sanos en los hospitales de Cruces, Zumarraga
y Mendaro, previa firma de consentimiento informado. Se pasa
una encuesta al nacimiento (visita 1), 18 (visita 2) y 30 meses de
edad (visita 3) en que se pregunta informacion sobre el embarazo,
datos sociales y antecedentes médicos de los familiares, alimen-
tacion y enfermedades del nifio. Se recogen datos antropométri-
cos (peso, longitud y perimetro craneal) al nacimiento (del regis-
tro del hospital), y a los 6, 12, 18 y 24 meses de la cartilla del
pediatra.

Resultados: De los 1.594 neonatos reclutados, 1170 (73,4%) acu-
den a la visita 2 y 961 (60,3%) a la visita 3. Con los datos antropo-
métricos (peso, longitud, perimetro craneal e IMC) al nacimiento,
6, 12, 18 y 24 meses se construyen tablas de percentiles por sexos,
que son superponibles a las del Estudio Transversal Espafol 2008.
Los varones presentan mas peso, talla, perimetro craneal e IMC en
todas las edades (p < 0,001). ELl 29,9% de las madres fumo durante
el embarazo. Los hijos de madres fumadoras presentaron al naci-
miento menor peso (169 g, 1C95%: 118 a 219 g), longitud (0,8 cm
1C95%: 0,6 a1,1) e IMC (0,26 1C95%: 0,13 a 0,39) que los nacidos de
madres no fumadoras. Se compara a los 6, 12, 18 y 24 meses el
peso, longitud, perimetro craneal e IMC entre los nifios que conti-
nlian a esa edad con lactancia materna y los que no. Se observa que
los nifos que no toman lactancia materna presentan mayor peso e
IMC, sin haber diferencias en el perimetro craneal.

Conclusiones: Los datos antropométricos de nuestra muestra de
lactantes del Pais Vasco nacidos en 1998-1999 son superponibles a
los del Estudio Transversal Espafol 2008. El tabaco en la mujer em-
barazada influye en los datos antropométricos del recién nacido.
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Existe un dimorfismo sexual en peso, longitud y perimetro craneal
hasta los 2 afhos de edad. En lactantes, la dieta exenta de lactancia
materna se asocia a un mayor IMC.

560

REVERSIBILIDAD DE LOS FACTORES DE RIESGO
CARDIOVASCULAR Y CAMBIOS DIETETICOS .
EN ADOLESCENTES OBESOS, TRAS UNA INTERVENCION
HIGIENICO-NUTRICIONAL

N. Paris Mird, A. Feliu Rovira, M. Rimblas Roure,
M. Zaragoza Jordana, L. Franco Bonafonte, M.J. Rubio Pérez,
A. Montserrat Pujals y J. Escribano Subias

09:56

Hospital Universitari de Sant Joan de Reus, Tarragona, Espafa.

Introduccioén: La relacion entre obesidad y riesgo cardiovascular
se manifiesta en la adolescencia con cambios metabdlicos y vascu-
lares. Algunos estudios intentan demostrar que el tratamiento de la
obesidad en la adolescencia puede modificar los factores de riesgo
cardiovascular y el grosor intima-media (GIM) carotideo. Distintas
estrategias terapéuticas obtienen resultados variados de dificultosa
aplicabilidad clinica.

Material y métodos: Estudio tipo cohorte prospectivo de inter-
vencion. 111 obesos y 35 con normopeso entre 9 y 14 anos. Se ana-
lizan cambios sobre la antropometria, ingesta calorica y distribu-
cion de macronutrientes, resistencia cardiovascular, perfil lipidico,
resistencia a la insulina, GIM carotideo; tras una intervencion Higié-
nico-Nutricional basada en objetivos, de un afo de duracion con
visitas mensuales.

Resultados: En los obesos se obtuvo buena respuesta respecto al
IMC en un 75% comparandolo con el grupo con normopeso. El 25%
sin buena respuesta obtuvo una puntuacion superior en el test de
auto imagen previo a la intervencion. El grupo de obesos muestra
una disminucion estadisticamente significativa del consumo calori-
co total, de lipidos y de hidratos de carbono totales y simples.
Ambos sexos disminuyeron significativamente la adiposidad y mos-
traron mejoria de la resistencia cardiovascular. Los varones dismi-
nuyeron de forma significativa colesterol, LDL, plaquetas y GIM de
cardtida interna y mostraron incrementos inferiores de tension ar-
terial sistolica, PCR y granulocitos respecto al grupo control. En las
nifias, no detectamos modificaciones significativas en el GIM caroti-
deo pero observamos incrementos inferiores en los triglicéridos y la
PCR respecto el grupo control.

Conclusiones: El 75% de los pacientes obesos obtuvo buena res-
puesta a la intervencion. La intervencion logra modificar la adipo-
sidad, IMC, resistencia cardiovascular, algunos indicadores de infla-
macion, perfil lipidico, tension arterial y GIM carotideo. Se obtienen
buenos resultados a nivel dietético y antropométrico. Los obesos
con menor motivacion, requieren estrategias especiales para mejo-
rar la respuesta al tratamiento.

561 10:03
PET-CT CON 18-FLUORODOPA:

UTILIDAD EN EL DIAGNOSTICO Y MANEJO

DE LA HIPOGLUCEMIA POR HIPERINSULINISMO

A. Largo Iglesias, C. Azcona San Julian, |. Vera Arlegui,
P. Garrastachu Zumarran, |. Dominguez Prado y J. Arbizu

Departamento de Pediatria y Departamento de Medicina Nuclear,
Clinica Universitaria de Navarra, Pamplona, Navarra, Espana.

Introduccion: El hiperinsulinismo congénito es la causa mas
frecuente de hipoglucemia refractaria en la infancia con alto
riesgo de neuroglucopenia y consiguiente dafo neurologico irre-
versible. El diagnostico diferencial de las formas focales y difu-
sas es esencial tanto en el tratamiento como en el pronodstico de
los pacientes.

Objetivo: Valorar la utilidad del PET-CT 18-Fluorodopa en la eva-
luacion de los hiperinsulinismos y su impacto en el manejo de los
pacientes.

Material y métodos: Se presentan 10 pacientes con hipogluce-
mia por hiperinsulinismo en los que se ha realizado PET-CT
18-Fluorodopa. En todos los casos las pruebas de imagen previas
(ecografia, TAC, RNM) resultaron negativas. El estudio se realizo
tras suspender previamente el tratamiento farmacolodgico salvo en
2 casos.

Resultados: Presentaron debut neonatal 7 de los casos. Se iden-
tificd captacion focal en 2 de los casos neonatales y en ninguno de
los de debut infantil. En los dos casos focales se realizo cirugia se-
lectiva confirmandose el diagnostico de adenoma en la anatomia
patoldgica, resultando la cirugia curativa. En uno de los casos difu-
sos se realizd pancreatectomia subtotal siendo también curativa. EL
resto los casos se controlaron adecuadamente con tratamiento mé-
dico, presentando remision posterior 2 de ellos. El estudio genético
(ABCC8 y KCNJ11) resultd positivo en uno de los casos focales y en
otro de los difusos.

Conclusiones: Hasta hace poco se precisaban pruebas invasivas
para identificar los hiperinsulinismos focales. La base genética se
desconoce en mas de un 50% de los casos y son pocos los casos
focales en los que se encuentra una alteracion genética que mo-
difique la actitud terapéutica. El PET-CT 18-Fluorodopa se mues-
tra altamente sensible para identificar los casos focales y deberia
realizarse tempranamente para modificar la evolucion de los pa-
cientes.

562 10:10
PREVALENCIA DE OBESIDAD Y FACTORES DE RIESGO
CARDIOVASCULAR EN NINOS DE 12-47 MESES

J.E. Cabrera Sevilla, J. Salvador Sanchez, E. Garcia Garcia,
M. Saez, S. Gomez Bueno y A. Bonillo Perales

Hospital Torrecdrdenas del SAS, Almeria, Esparia.

Objetivos: Calcular la prevalencia de obesidad y sobrepeso en
nifios de 1 a 4 afos en nuestra ciudad. Ver la distribucion en esta
franja de edad del indice de resistencia insulinica (RI) HOMA y de
los parametros que definen el sindrome metabdlico en edades pos-
teriores.

Sujetos y métodos: Estudio transversal. Mediante muestreo
probabilistico polietapico se incluyen 363 sujetos (53,3 % mujeres)
de 1 a 4 afos de edad registrados en el Distrito de Atencion Prima-
ria de nuestra capital. Se les realizé examen fisico (incluyendo
peso, talla, presion arterial y perimetro de cintura). Se calculo el
indice de masa corporal (IMC) y se definié obesidad y sobrepeso
segln los umbrales del IMC establecidos para nifos por la Interna-
tional Obesity Task Force y obesidad abdominal cuando el perime-
tro de cintura era mayor del percentil 90 de nuestra poblacion. Se
determinaron niveles plasmaticos en ayunas de glucosa, insulina,
triglicéridos y colesterol (total y HDL). La Rl se cuantifico con el
indice HOMA.

Resultados: Un 3,8% de los nifos de esta franja de edad son
obesos y un 8,0% tienen sobrepeso. El indice HOMA (media + des-
viacion tipica) en esta poblacion es de 0,52 + 0,55. Los valores de
presion arterial, glucemia y perfil lipidico no son significativamente
diferentes entre los nifios con obesidad, sobrepeso y normopeso.
Sin embargo, los nifios con obesidad abdominal presentan niveles
de insulinemia superiores (4,78 + 2,93 frente a 2,76 + 2,80 mU/ml
en los no obesos; p =0,01), asi como de indice HOMA (0,87 + 0,57 en
obesos frente a 0,50 + 0,55 en no obesos; p = 0,02).

Conclusiones: La obesidad y el sobrepeso es un problema preva-
lente incluso en ninos de 1 a 4 anos. Si bien los factores que confor-
man el sindrome metabdlico en edades posteriores no complican la
obesidad ni el sobrepeso en esta franja de edad, si se aprecia ya
una mayor resistencia a la insulina.
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ATENCION MULTIDISCIPLINAR PARA EL ABORDAJE
DEL NINO OBESO

L. Ruiz Pérez, |. Palazon Azorin, M. Zapico Alvarez-Cascos,
J. Florea Serrano y M.D. Canas Redondo

Hospital General Universitario, Alicante, Espana.

Introduccion: La obesidad en nifos y adolescentes resulta una de
las enfermedades mas frustrantes y dificiles de tratar.

Objetivos: Comprobar la efectividad de las estrategias puestas
en marcha para tratamiento de obesidad, teniendo en cuenta que
se ha desarrollado un plan de intervencion multidisciplinar (reco-
mendaciones dietéticas, ejercicio fisico, y evaluacion y apoyo psi-
coldgico). El estudio pretende evaluar las variables individuales
relevantes, tanto de habitos como psicoldgicas, que pudieran ir
asociadas a un determinado pronostico.

Material y métodos: Estudio transversal de 34 nifios obesos
(IMC > p97) entre 5 y 14 afos. Todos los casos recibieron tratamien-
to multidisciplinar (normas dietéticas, ejercicio fisico y apoyo psi-
cologico). Seguimiento: mensualmente los tres primeros meses, y
después trimestralmente hasta el afio. Se comparo el indice de
masa corporal (IMC) al inicio del tratamiento, durante el mismoy a
los 12 meses (Prueba de Friedman).

Resultados: Con el tratamiento multidisciplinar se observé una
disminucion estadisticamente significativa del IMC al afio de segui-
miento.

N IMC (media + SD)
Al inicio 21 29,28 + 3,14
3 meses 21 28,34 + 2,95
6 meses 21 27,15 + 3,01
12 meses 21 26,57 + 3,02

p <0,05

Conclusiones: Conscientes de la necesidad de evaluar la efectividad
del programa a largo plazo, hasta el momento, hemos podido consta-
tar resultados satisfactorios tanto objetivos (IMC) como de adhesion al
programa. Pretendemos disefar un modelo de intervencion que garan-
tice los resultados a largo plazo. Los presentes resultados ponen de
manifiesto que el tratamiento multidisciplinar puede constituir un mé-
todo eficaz para tratar la obesidad en nifos y adolescentes, a la vez
que permite un importante ahorro de recursos sanitarios.

565 , , 10:31
RIESGO METABOLICO Y MONITORIZACION

DE LA PRESION ARTERIAL AMBULATORIA

EN UN GRUPO DE NINOS Y ADOLESCENTES OBESOS

F. Fuertes El Musa, G. Bueno Lozano, M.P. Samper Villagrasa,
P. Huerta Blas, J.M. Garagorri Otero, A. Martinez-Berganza Asensio
y J.L. Olivares Lopez

Servicio de Pediatria y Unidad de Hipertension
Arterial, Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa,
Zaragoza, Espana.

Objetivo: Establecer la relacion entre los diferentes parametros
que sugieren riesgo metabolico en nifios y adolescentes obesos y la
monitorizacion de la presion arterial ambulatoria (MAPA).

Pacientes y método: El estudio ha incluido un grupo de 33 pa-
cientes (21 varones y 12 mujeres) con edad media de 11,6 anos y
con IMC > 30 kg/m?, seglin criterios de la IOTF. Como variables de
riesgo: perimetro de cintura, IMC, triglicéridos, HDL colesterol,
acido urico, leptina, y resistencia a la insulina segun indice HOMA.
Se considero resistencia a la insulina con indice HOMA > 3. Entre
los datos registrados: TA durante la exploracion, media TA sistolica
diurna (TASd) y nocturna (TASn), la media de la TA diastélica diur-
na (TADd) y nocturna (TADn), ciclo circadiano sistolico (CCS%) y
diastolico (CCD %), asi como ciclo circadiano de la frecuencia car-
diaca (CCFC).

Resultados: En el sexo femenino existi6 una correlacion estadis-
ticamente significativa entre HOMAy TASd (p < 0,01), TASn (p < 0,01)
y TADn (p < 0,05). Dicha correlacion fue negativa con CCFC
(p < 0,05). En el sexo masculino se demostré una correlacion inver-
sa entre cifras de HDL colesterol y el CCS% y el CCD% (p < 0,05). La
TAS y TASd fueron significativamente superiores en obesos con re-
sistencia a la insulina frente a aquellos con sensibilidad a dicha
hormona (TAS: 123,3 mmHg vs. 114,09 mmHg, p < 0,05; TASd:
137,5 mmHg vs. 121,1 mmHg, p < 0,05).

Comentarios: En este grupo de nifios obesos ha existido un
dimorfismo sexual en la relacion entre parametros metabolicos y
los resultados del registro de la tension arterial ambulatoria
(MAPA). Sin embargo, llama la atencidn que se ha demostrado
una relacion estadisticamente significativa entre grado de resis-
tencia a la insulina y cifras de tension arterial sistolica tanto en
el momento de la exploracion como en el registro diurno de la
misma. La asociacion entre resistencia a la insulina y el incre-
mento en las cifras de la tension arterial sistolica podria ser
considerado como primer signo de desarrollo de hipertension ar-
terial en un nifio obeso.
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P566 09:00
HIPERCIFOSIS DORSAL COMO PRIMERA MANIFESTACION
DE MAL DE POTT

M.L. Sanz Calvo, S. Montoro Chavarrias,
M. Velazquez de Cuellar Paracchi, A. Posada Ayala,
A.B. Jiménez Jiménez y G. del Rio Camacho

Fundacién Jiménez Diaz, Madrid, Espana.

Caso clinico: Varon de 14 anos que refiere dorsalgia continua de
5 meses de evolucion, anorexia y pérdida de 3 kg en el ultimo mes.
Fiebre y tos durante una semana al inicio del cuadro. Antecedentes
personales: Natural de Ecuador, vive en Espafa desde hace 6 afos.
Vacunado de BCG al nacimiento. Mantoux negativo en 3 ocasiones.
Antecedentes familiares: hermano de 16 anos diagnosticado de tu-
berculosis pleural 15 dias antes. Padre con Mantoux positivo, en
estudio. Exploracion fisica: palidez de mucosas. Hipercifosis dorsal
con resalte vertebral y asimetria del térax. Dolor a la palpacion de
apofisis espinosas dorsales. Limitacion funcional a la flexion y late-
ralizacion del tronco. Sensibilidad y fuerza conservadas. Meningeos
negativos. Resto normal. Pruebas complementarias: Rx columna:
acufamiento vertebral D9 con engrosamiento peridstico. RMN:
aplastamiento vertebral D9, con masa de partes blandas paraverte-
bral y deformidad en giba. Afectacion epidural posterior sin com-
presion medular. Cambios en D8 y D10 que sugieren misma afecta-
cion. Estudio de material del absceso: no se observan BAAR en la
tincion. Cultivo para bacterias y micobacterias negativo. Hemogra-
ma: 7.070 leucocitos (30%L, 62,7 %S, 3%E, 2,6 %M), Hb 11 g/dl, Hto
35,7%, VCM 75,6 fl, 410.000 plaquetas. Bioquimica: colesterol
108 mg/dl, Fosfatasa alcalina 113 Ul/l, LDH 264 Ul/l, resto normal.
VIH negativo. Coagulacion: fibrindgeno 520 mg/dl, resto normal.
LCR: bioquimica normal. PCR para M. tuberculosis positiva. Cultivo
negativo. Evolucion: tras el diagnostico de tuberculosis vertebral
inicia tratamiento con isoniazida, rifampicina, pirazinamida y
etambutol con mejoria de la sintomatologia y buena tolerancia al
tratamiento. Recibe tratamiento ortopédico de columna en espera
de cumplir 9 meses de tratamiento para intervencion quirurgica
vertebral definitiva.

Comentarios: La tuberculosis osteoarticular representa el
10-35% de los casos de tuberculosis extrapulmonar, con afectacion
de vértebras D6-L3 en el 58% de los casos (mal de Pott). Mas fre-
cuente en pacientes VIH, siendo casi inexistente en nifos y ado-

lescentes. No existe consenso en la duracion del tratamiento
(6,9 o incluso 12 meses).

P567 ~ 09:05
LEISHMANIASIS VISCERAL EN LA EDAD PEDIATRICA.
REVISION DE CASOS

A. Navarro Ruiz, E. Ballester Asensio, R. Margalef Canuto,
J. Marin Serra, S. Pons Morales y A. Sanchez Lorente

Servicio de Pediatria, Hospital Universitario Dr. Peset,
Valencia, Espafia.

Antecedentes: La leishmaniasis visceral o kala-azar es una zoo-
nosis de curso cronico, producida por un organismo unicelular (L.
donovani) que usa un artréopodo como vector. Su prondstico depen-
de de la afectacion de los 6rganos donde se multiplica el parasito
(higado, bazo y médula dsea).

Objetivos: Conocer las caracteristicas clinicas y epidemiologicas
de leishmaniasis visceral en la edad pediatrica.

Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo mediante
revision de las historias clinicas de los casos de kala-azar en la po-
blacion pediatrica de un hospital de segundo nivel durante 9 afos
(2000-2008).

Resultados: Se obtuvieron 5 casos de leishmaniasis visceral, 3 de
ellos mujeres y 2 varones, con edad media en su presentacion de
17.4 meses, (rango (R) 14-22 meses). El contacto previo con anima-
les (perros) solo se objetivo en 2 casos (40%). EL 60% se dio en pri-
mavera, 20% en verano y 20% en invierno. Todos consultaron por
fiebre, con tiempo medio de evolucion de 9.6 dias (1-20 dias). Solo
1 presentaba fiebre como sintoma aislado, los 4 restantes (80 %)
asociaba clinica inespecifica. Todos presentaban a su ingreso hepa-
tomegalia y esplenomegalia, objetivadas por exploracion clinica y
ecografica. Las pruebas de laboratorio mostraron en el 100% ane-
mia y plaquetopenia (hemoglobina media de 8,5 mg/dl, hematocri-
to de 25,1% y 95.600 plaquetas/mm?3) y 5.700 leucocitos/mm?. Se
realizd estudio serologico en todos y aspirado de médula dsea sélo
en 3, aislandose leishmanias en el 100%. Su tratamiento fue en
3 casos (60%) antimoniales pentavalentes (N-metil glutamina) y en
el resto un antifingico (anfotericina B). Una vez iniciado el trata-
miento, la fiebre desaparecio tras una media de 4,8 dias. La estan-
cia media hospitalaria fue de 14 dias (R: 8-18 dias). Ninguno preciso
reingreso.

Conclusiones: Ante la triada de fiebre prolongada, visceromega-
lia y pancitopenia en un preescolar se debe incluir la leishmaniasis
visceral como diagndstico diferencial. La identificacion del parasito
en sangre o en los 6rganos hematopoyéticos confirmara su diagnos-
tico. El tratamiento son antimoniales o anfotericina B.

1695-4033/$ - see front matter © 2009 Asociacion Espaiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.
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P568
ESPONDILODISCITIS TUBERCULOSA EN NINO SANO

M.T. Pérez Roche, M. Gracia Casanova, L. Cuadron Andrés,
M.L. Bello Nicolau, M.A. Vitoria Agreda y A. Mainar Turén

09:10

Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza, Espaiia.

Introduccion: La tuberculosis continda siendo un problema de
salud importante a nivel mundial. En nuestro medio esta habitual-
mente asociado a factores de riesgo como la inmigracion, un nivel
socioeconémico deteriorado o como patologia afadida a enferme-
dades anergizantes. Las formas extrapulmonares de la enfermedad
representan, segun las series, hasta un 10-20%, siendo las osteoar-
tritis las terceras en frecuencia.

Caso clinico: Nino de 10 afos, raza blanca, sin antecedentes fa-
miliares ni personales de interés. Presenta dolor lumbar de seis
meses de evolucion sin otros sintomas asociados. Exploracion fisica:
buen estado general. Obesidad. IMC: 26 kg/m?. Limitacién impor-
tante de la movilidad en columna lumbar. Hiperlordosis a ese nivel
con sacro horizontalizado, dolor a la palpacion de apofisis espinales
en vértebras lumbares. Movilidad, fuerza y trofismo de las extremi-
dades inferiores conservada. Pruebas complementarias: Radiografia
columna lumbar: espondilodiscitis a nivel L3-L2. Hemograma y bio-
quimica sanguinea normales. Serologia Brucella y pruebas reumati-
cas negativas. VSG: 50 mm. Mantoux: 20 mm de induracion a las
72 horas. Radiografia de térax normal. Baciloscopia y DNA de Mico-
bacterium tuberculosis en jugo gastrico negativo. RMN: espondilo-
discitis L3-L2 con pérdida de altura del cuerpo vertebral. Ante la
sospecha de tuberculosis vertebral se realiza PAAF de la lesion bajo
anestesia local. Anatomia patoldgica: Celularidad inflamatoria de
mono y polimorfonucleares sin evidencia de células gigantes multi-
nucleadas. El cultivo del material extraido es positivo a Mycobacte-
rium tuberculosis. Se instaura tratamiento con tres farmacos tu-
berculostaticos y correccion con corsé.

Comentarios: La lumbalgia es motivo de consulta frecuente en
adolescentes, debida habitualmente a problemas musculares, sin
embargo no se deben perder de vista etiologias menos comunes
pero mas graves como la que nos ocupa. A pesar de las dificultades
diagnosticas que retrasaron el tratamiento, el estado del paciente
permite esperar una evolucion favorable.

P569
COMPLICACIONES POCO FRECUENTES
DE LAS SINUSITIS AGUDAS

M. Rosell Lorente, I.M. Magdaleno Fuentes, M.T. Riera Bosch,
N. Tomasa Worner, A. Casquero Cossio, J. Suiié Gracia, M.C. Ferrer
Blanco, J. Skufca, M. Pellicer Sarasa y F. Pumarola Segura

09:15

Servicio de Urgencias de Pediatria, Servicio de Pediatria
General y Servicio de Otorrinolaringologia Pedidtrica,
Hospital Universitario Vall d’Hebron, Barcelona, Espafia.

Introduccion: La sinusitis bacteriana aguda es una patologia im-
portante en la infancia que puede presentar diversas complicacio-
nes intra y extracraneales asociadas, siendo estas ultimas las mas
prevalentes.

Objetivos: Revisamos cuatro casos de sinusitits que presentaron
complicaciones poco descritas: absceso orbitario y abscesos subpe-
riésticos frontal, maxilar y palatino.

Resultados: Se trata de cuatro pacientes con edades compren-
didas entre los 6 y 15 anos (edad media: 12,5 anos). El motivo de
consulta fue cefalea y fiebre (4/4) acompafada de fotofobia
(2/4), dolor ocular (2/4) y rinorrea (1/4) destacando en la explo-
racion fisica tumefaccion y edema de partes blandas (4/4) con
hipersensibilidad a la palpacion de senos (2/4) y limitacion de la
movilidad ocular (1/4). En la analitica general se objetivo leuco-
citosis (media: 20.000 leucocitos) con neutrofilia (media:
17.300 neutrofilos) y aumento de proteina C reactiva (PCR media.

11,69 mg/dl). Se practicé tomografia axial que mostraba sinopatia
en todos ellos con las siguientes complicaciones: absceso orbitario
en uno de ellos, celulitis frontal necrotizante en otro y abscesos
subperiosticos maxilares y palatino respectivamente en los dos
restantes. Se realizé6 hemocultivo (positivo solo en un caso para S.
aureus resistente a cloxacilina) y cultivos de material purulento
(positivo en dos casos: uno con flora polimicrobiana, otro aislan-
dose Clostridium sp.). Se inicié tratamiento antibidtico empirico
endovenoso con amoxicilina clavulanico en dos de ellos y cloxaci-
lina con cefotaxima en los otros dos. En uno de estos casos se
sustituyo la cloxacilina por vancomicina tras obtener resultado de
cultivo. En todos se realiz6 drenaje quirdrgico a las pocas horas.
Dos de ellos recibieron corticoterapia sistémica adyuvante. Fue-
ron dados de alta sin secuelas tras completar de dos a tres sema-
nas de tratamiento antibiotico endovenoso.

Conclusiones: Las sinusitis complicadas pueden tener secuelas
graves si no se tratan adecuadamente. El tratamiento precoz y
combinado tanto médico como quirdrgico constituye el tratamiento
de eleccion para las sinusitis complicadas en pediatria.

P570 , 09:20
ANALGESIA'Y SEDACION EN PROCEDIMIENTOS INVASIVOS
DE CORTA DURACION

E. Morteruel Arizcuren, A. Larrakoetxea Zuluaga, F.J. Pilar Orive,
Y. Lopez Fernandez, J. Lopez Bayon, S. Redondo Blazquez,

J. Gil Anton, E. Pérez Estévez, A. Castillo Marcalain

y M.T. Hermana Tezanos

Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos, Hospital de Cruces,
Barakaldo, Vizcaya, Espafa.

Objetivo: Conocer si existen diferencias en la eficacia de dos
dispositivos diferentes de oxigenoterapia de alto flujo con canulas
nasales en el tratamiento de la insuficiencia respiratoria moderada,
y como apoyo al destete de la asistencia ventilatoria.

Material y métodos: Estudio prospectivo y observacional de los
pacientes tratados con oxigenoterapia de alto flujo con canulas na-
sales, entre noviembre de 2006 y diciembre de 2008, con dispositi-
vos Vapotherm® y Fisher & Paykel®. Se analizan sus caracteristicas
clinicas, scores de gravedad y evolucion.

Resultados:

Vapotherm® Fisher & Paykel®
(n=72) (n=41)
Edad (meses)/ 22 (1-168) 13,6 (1-168)
peso (kg) 10,6 (2,9-54) 7,2 (2,2-63)
Patologia Bronquiolitis (20) Bronquiolitis (7)
EAP (9) Asma (5)
Profilaxis post VM (9) Profilaxis post VNI (14)
Score de Pre: 7,1 Pre: 6,5
gravedad 6 h: 4,2 6 h: 4,7
24 h: 4,1 24 h: 4,4
Flujo (lpm) 10,7 (7-20) 8,4 (6-35)
Duracion 3,02 (0,5-16) 3,8 (2-10)
técnica
(dias)
Fallo técnica 10 (13,8%) 9 (22%)

(CPAP 6 BIPAP 3 VM 1) (CPAP 4 BIPAP 1 VM 4)

Comentarios: En nuestra serie de datos si parecen existir ciertas
ventajas del dispositivo Vapotherm® con respecto al Fisher & Pay-
kel®, ya que el score de gravedad mejora mas precozmente, existe
menor numero de fallos y la necesidad de mantener la técnica en
el tiempo es algo menor. No obstante, para su indicacion habrian de
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tenerse en cuenta otras consideraciones como el precio y la dispo-
nibilidad.

P571 , ,
MANEJO DIAGNOSTICO-TERAPEUTICO

DE LAS INFECCIONES POR MRSA-COMUNITARIO
EN NUESTRO MEDIO

M. Zapater Carrion, A. Teixidé Medina, E. Lera Carballo,
A. Fabregas Martori, R. Cebrian Rubio y F.A. Moraga-Llop

09:25

Servicio de Urgencias de Pediatria y Unidad de Enfermedades
Infecciosas e Inmunologia Pedidtrica, Hospital Universitario
Vall d’Hebron, Barcelona, Espana.

Introduccion: Desde el ano 1990 se ha objetivado un aumento de
infecciones por Staphylococcus aureus resistente a meticilina de
origen comunitario (MRSA-C). En la mayoria de casos implican in-
fecciones de la piel y de partes blandas. En Espafia se ha estimado
una prevalencia del 17,9%.

Casos clinicos: Se presentan 2 casos de infeccion de partes blan-
das por MRSA-C. Caso 1: Nifio de 13 afios sin AP de interés que acu-
de a urgencias por celulitis en antebrazo de 6 cm de diametro. Se
realiza drenaje y se cultiva el exudado (positivo a MRSA) afadiendo
tratamiento con amoxicilina-clavulanico v.o. Por mala evolucion
ingresa para desbridamiento quirtrgico y tratamiento endovenoso
con clindamicina. Caso 2: Nifio de 9 afos con AP de abscesos de
repeticion que acude a urgencias por celulitis en antebrazo de
1 cm. Se realiza drenaje (positivo a MRSA-C). Evolucion correcta sin
necesidad de antibiotico. Estudio de contactos: madre con forincu-
los de repeticion (MRSA positivo), se trato con cotrimoxazol y primo
ingresado en otro centro por pleuroneumonia por MRSA. Tratamien-
to topico nasal con mupirocina a toda la familia.

Discusion: El diagnostico de certeza de la infeccion por MRSA-C
llega a partir del resultado del cultivo. Es importante investigar los
factores de riesgo para MRSA-C. Tratamiento: solo drenaje en los
casos de lesiones < 5 cm en pacientes sin signos ni sintomas de in-
feccion sistémica, sin inmunosupresion ni enfermedad cronica. En
caso de no cumplir alguno de los supuestos anteriores o en el caso
de fallo terapéutico tras el drenaje, se debera anadir tratamiento
antibidtico (clindamicina, cotrimoxazol, rifampicina, quinolonas o
doxiciclina).

Conclusiones: 1. Realizar cultivo y antibiograma de todo mate-
rial drenado. 2. Realizar estudio de contactos. 3. El tratamiento
antibidtico no es necesario en todos los casos.

P572 09:30
INFECCION INVASIVA POR STAPHYLOCOCCUS AUREUS
METICILIN RESISTENTE ADQUIRIDO EN LA COMUNIDAD
(SAMR-CA)

M. Rivera Cuello, E. NGnez Cuadros, J.A. Porras Ballesteros
y D. Moreno Pérez

Unidad de Infectologia Pedidtrica y Servicio de Microbiologia,
Hospital Materno Infantil Carlos Haya, Mdlaga, Espafia.

Introduccion: En los anos noventa, comenzaron a publicarse los
primeros casos de infecciones por SAMR-CA, que afecta principal-
mente a nifios y jovenes y que se caracteriza por una gran virulen-
cia y capacidad replicativa. En Espana no se han realizado estudios
de infeccion por SAMR-CA en medio extrahospitalario ni estudios
poblacionales de colonizacion nasofaringea, pero son cada vez mas
los casos en nuestra clinica diaria.

Caso clinico: Paciente de 7 anos, previamente sano, que presen-
ta fiebre de hasta 39.5 °C y dolor en fosa renal y glUteo izquierdo,
refiere caida por las escaleras 5 dias antes. Al ingreso presenta:
Mediano estado general con distension abdominal y dolor a la pal-

pacion de flanco izquierdo. En las pruebas complementarias desta-
ca: PCR: 195.7 mg/l, PCT: > 200 ng/ml. ECO abdominal: engrosa-
miento del musculo psoas iliaco. Rx de térax: condensacion en
lobulo inferior izquierdo. Se inicia tratamiento con vancomicina e
imipenem. Al tercer dia de su ingreso se recibe hemocultivo positi-
vo a SAMR, productor de leucocidina de Panton Valentine por lo que
se decide cambiar a linezolid intravenoso. Frotis nasal: negativo.
Presenta evolucion torpida instaurandose una piomisitis difusa del
musculo iliaco izquierdo asi como una neumonia con empiema pleu-
ral bilateral que precis6 drenaje. A los 15 dias de tratamiento se
aprecia en la RNM coleccion pélvica purulenta que es drenada qui-
rargicamente. Completados 21 dias de tratamiento intravenoso se
decide su alta con linezolid oral hasta completar 6 semanas, con
buena evolucion posterior. Como factor de riesgo epidemioldgico,
existid contacto cercano del paciente con visitantes de origen ecua-
toriano en un dia en que tras el juego habia resultado con varias
erosiones en piel, demostrandose colonizacion nasal por SAMR en
uno de ellos.

Discusion: El SAMR-CA debe ser tenido en cuenta como posible
agente etiologico en infecciones invasivas en nifios previamente
sanos, lo que permitira la instauracion de un tratamiento empirico
adecuado. Se hace imprescindible el estudio y control epidemiolo-
gico de la colonizacion nasofaringea en nuestro pais para eliminar
los reservorios comunitarios.

P573 ,
ENFERMEDAD NEUMOCOCICA INVASIVA

POR SEROTIPO EMERGENTE NO INCLUIDO

EN LA VACUNA ANTINEUMOCOCICA HEPTAVALENTE

M. Arcos Bahillo, L. Aguirre Pascasio, |. Diaz Lopez,
J.I. Montiano Jorge, C. Salado Marin
y G. Mestraitua Aurrekoetxea

09:35

Servicio de Pediatria, Hospital Txagorritxu,
Vitoria, Alava, Espafa.

Introduccion: La enfermedad neumocdcica es causa de muerte
de cerca de un millon de niflos menores de cinco afos en el mundo.
Estan adquiriendo especial relevancia serotipos de neumococo que
aun no estan incluidos en la vacuna heptavalente, siendo los res-
ponsables de entre un 5y un 25% de las enfermedades neumococi-
cas. Entre ellos destacan los serotipos 1, 5y 7F.

Caso clinico: Describimos un caso de enfermedad neumocdcica
invasiva de evolucion fatal. Se trata de una lactante de 9 meses que
acude a urgencias por fiebre elevada de 48 horas de evolucion y
sintomas catarrales acompafantes. AP: no vacuna antineumocdcica
heptavalente. Resto del calendario vacunal acorde a su edad. Resto
sin interés. A su llegada se encuentra obnubilada, con dificultad
respiratoria y mal relleno capilar. Realiza episodio convulsivo con
predominio de extremidades derechas que cede tras la administra-
cion de Clonacepam. TA 92/55 mmHg, SpO, 100% con FiO, al 28%.
EF: fontanela hipertensa. Movimientos oculares finos. Posible para-
lisis de Todd. Resto normal. Se realiza puncion lumbar observando-
se 937 leucocitos/mm?3; PMN 97 %; glucosa 1 mg/dl; proteinas
289 mg/dl. Se inicia tratamiento con corticoides y antibidticos en-
dovenosos. Se realiza ecografia cerebral con hallazgos sugestivos
de trombosis del seno sagital superior. A las 4 horas de ingreso rea-
liza parada respiratoria precisando intubacion y ventilacion meca-
nica. Una vez estabilizada se deriva al hospital de referencia. En el
hemocultivo y cultivo de LCR se aisla Streptococcus pneumoniae
serotipo 7F.

Conclusién: Destacar la importancia de la introduccion de las
nuevas vacunas antineumococicas que incluyen mayor nimero de
serotipos diferentes, entre los que se encuentran los serotipos
emergentes mas prevalentes en nuestro medio causantes de enfer-
medad invasiva grave.
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P574 ,
ENCEFALITIS HERPETICA: DOS NUEVOS CASOS
CON DIFERENTE EVOLUCION

J. Gonzalez Gonzalez, D. Vargas Lorenzo, P. Terol Barrero,
J. Romero Cachaza y J. Gonzélez Hachero

09:40

Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla, Espafa.

Introduccion: La encefalitis herpética es una enfermedad grave,
potencialmente letal, debe ser reconocida y tratada precozmen-
te.

Material y método: Presentamos dos casos de encefalitis herpé-
tica diagnosticados y tratados en la seccion de infectologia de nues-
tro hospital.

Resultados: Caso 1: adolescente de 12 anos ingresa por pareste-
sia facial y disartria con hemiparesia derecha de varios minutos de
duracion, 12 horas antes cefalea y vomitos. Afebril. TC y RM cere-
bral al ingreso normales Puncién lumbar: leucocitos 104/mm? (90%
mononucleares) y PCR positivo a VHS1.EEG: ondas lentas en hemis-
ferio derecho. Realiza tratamiento con aciclovir iv 21 dias, presen-
tando tras éste EEG y exploracion normal. Caso 2: lactante de
9 meses ingresa por fiebre de 72 horas de evolucion y estatus con-
vulsivo. TC craneal normal. LCR: leucocitos 76/mm (predominio
linfocitario) y PCR positiva a VHS1. RM normal. EEG: actividad pa-
roxistica temporal. Se trata con aciclovir iv 21dias, con evolucion
favorable. Seis dias tras el alta reingresa por movimientos estereo-
tipados de la musculatura facial y coreoatetosis. En 2.2 puncion
lumbar: proteinas 51 mg/dl y leucocitos 30/mm? (98% linfocitos),
PCR negativa a VHS y presencia de bandas oligoclonales. EEG: en-
lentecimiento de la actividad persistiendo la actividad paroxistica.
RM: atrofia temporal y frontobasal bilateral y desmielinizacion en
dichas areas. Juicio clinico: encefalitis postinfecciosa, tratandose
con corticoides sistémicos y Gammaglobulina. Al alta regresion psi-
comotora.

Comentarios: Consideramos interesante, dada la baja incidencia
de encefalitis herpética, la aparicion de estos dos casos en nuestro
hospital en un corto intervalo de tiempo sin relacion epidemiologi-
ca. Ante la reaparicion de sintomas en estos pacientes debemos
pensar siempre en la encefalitis postinfecciosa o recidiva. Para ello
sera de ayuda la PCR a VHS, la presencia o no de fiebre y la demos-
tracion de secrecion intratecal de Inmuglobulina.

P575 , 09:45
DERMATITIS ATOPICA 'Y ALERGIA ALIMENTARIA SEVERA
CON IgE ELEVADA. ;POSIBLE SD. DE HIPER IgE?

N. Llopar@ Saratxu, S. Rosell Mardaras, J. Montero Gato,
M. Villar Alvarez, E. Garrote Llanos y J. de Aristegui Fernandez

Seccion de Infectologia Pedidtrica, Hospital de Basurto, Bilbao,
Vizcaya, Espana.

Introduccion: El Sd. de Hiper Ig E o de Job es una inmunodefi-
ciencia 1.2 caracterizada por abscesos recurrentes en la piel (la
mayoria por S. aureus), neumonias recurrentes con neumatoceles,
eccema temprano, infecciones fungicas, eosinofilia y concentracio-
nes séricas de Ig E >2.000 UI/ml. Descrito por Buckley en 1971, hay
publicados unos 300 casos. Existen 2 variantes genéticas con dife-
rente espectro clinico: AR, que se ha relacionado con alteracion de
IL-4 y quimiotaxis, y AD, secundaria a mutacion del gen STAT3, aso-
ciada a disminucion de IL-17 y de INFy.

Caso clinico: Nino de 5 afos que presenta desde los 10 meses,
episodios casi mensuales de OMA supurada bilateral (cultivos: S.
aureus, S. pneumoniae, H. influenzae y C. albicans). Asocia derma-
titis atopica pustulosa, rinitis persistente y alergia alimentaria mal-
tiple. Presenta buen desarrollo ponderoestatural con un fenétipo
peculiar: ojos hundidos, frente amplia y menton prominente, simi-
lar a su padre. En el estudio inicial destaca IgE 2.900 U/l, compati-
ble con la importante atopia que padece, siendo el resto del estu-

dio de inmunidad normal. HRF, BQ, alfa1 antitripsina y cloro en
sudor normales. A partir de los 3 afos presenta: 2 episodios de mu-
guet, 2 abscesos cutaneos por S. aureus (glUteo y en cuero cabellu-
do), 2 fracturas postraumatismos leves y 2 neumonias no complica-
das. Control de IgE 14.800 U/L. Con el diagnostico de probable Sd
Hiper IgE se inicia tratamiento con cotrimoxazol y se realiza estudio
genético hallandose la mutacion STAT3, por lo que se amplia el es-
tudio al resto de la familia.

Conclusiones: Dada la baja incidencia de esta patologia su diag-
nostico es complicado confundiéndose a menudo con entidades mas
frecuentes como la dermatitis atopica u otras. Los criterios de
Grimbacher apoyan el diagnéstico, pero se propusieron para fami-
liares de Sd Hiper IgE y el punto de corte puede ser alcanzado por
pacientes con eccema atdpico clasico y valores de Ig E >2.000 U/L;
por ello es probable que en el futuro el diagndstico definitivo deba
realizarse de acuerdo con el estudio genético.

P576
TOXOPLASMOSE CONGENITA A PROPOSITO
DE DOIS CASOS CLiNICOS

L.M. Martins Barbosa y A. Joao

09:50

Unidad de Neonatologia, Centro Hospitalar
de Vila Nova de Gaia, Portugal.

AToxoplasmose € uma doenca causada por um protozoario geral-
mente assintomatica e benigna. Quando ocorre durante a gestacao
pode levar a transmisséo placentar e infeccédo fetal. Na maioria dos
casos nao se detectam factores de risco maternos e a clinica nos
recém-nascidos é variavel, desde estados assintomaticos até a
triade classica (hidrocefalia, microcalcificagbes cerebrais e corio-
rretinite).

Casos clinicos: Os autores apresentam dois casos clinicos de
criancas seguidas na consulta com o diagnostico de Toxoplasmose
congénita. Trataram-se de duas gestacdes vigiadas, cujo rastreio
serologico revelou seroconversao para este parasita, tendo sido ins-
tituida terapéutica com espiramicina, apoés aminiocentese negati-
va. Os recém-nascidos eram assintomaticos ao nascimento. O estu-
do placentar, serologico e a pesquisa de antigénio de toxoplasma
por inoculacao do murganho foi positiva. Ambos cumpriram tera-
péutica com piremetamina, sulfadiazina e acido folinico durante
1 ano. A TAC de uma destas criancas revelou a presenca de calcifi-
cacoes cerebrais. Neste momento, com 6 anos e 22 meses, apresen-
tam desenvolvimento psico-motor adequado e os rastreios oftalmo-
logicos periddicos tém-se revelado negativos. Chama-se a atencéo
para a importancia do diagnostico pré-natal que possibilita uma
orientacao e tratamento precoces, permitindo assim a prevencao
de sequelas e a melhoria do prognodstico desta doenca.

P577
LEISHMANIASIS VISCERAL.
(RESISTENCIA AL TRATAMIENTO?

M.A. Requena Fernandez, L. Monfort Belenguer,
I. Mialdea Lopez, T. Sempere Serrano, F. Nifez Gomez
y M.J. Lopez Garcia

09:55

Hospital Clinico Universitario, Valencia, Espaiia.

Introduccion: En la actualidad se han descrito casos de resisten-
cia al tratamiento clasico de la leishmaniasis visceral con antimo-
niales. El tratamiento de eleccion en este momento es la anfoteri-
cina B liposomal (ABL). Presentamos un caso que destaca por la
complejidad del tratamiento, siendo preciso el empleo de una pau-
ta modificada e intensa no descrita hasta el momento.

Caso clinico: Niflo de 20 meses que presenta hiperpirexia, decai-
miento, palidez cutanea y hepato-esplenomegalia. Asocia pancito-
penia e hipergammaglobulinemia. Tras varios diagnosticos diferen-
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ciales y a pesar de la negatividad de diversas pruebas (serologia,
antigeno (Ag.) de Leishmania en orina y vision directa/cultivo de
aspirado medular) se emite el diagndstico “ex juvantivus” de leish-
maniasis visceral iniciando tratamiento con ABL segun pauta estan-
dar, con buena respuesta inicial, pero persistencia de notable es-
plenomegalia. Recidiva a los 21 dias (Ag. de Leishmania en orina:
positivo). Se pauta tratamiento con ABL a una dosis superior. A los
2 meses, 2.2 recaida. En esta ocasion, vision directa del parasito y
PCR positiva en aspirado medular. A los 2 meses de la anterior, 3.
2recaida. Se decide terapia clasica con antimonio de meglumina.
A los 2 meses: 4.° recaida. Tratamiento: terapia intensiva con ABL
durante 29 dias. Posteriormente dada la complejidad del caso, y no
encontrar nada parecido en la literatura, se decide tratamiento con
ABL: ciclos de 5 dias cada 2 semanas hasta un total de 4 ciclos. Tras
esto, el paciente permanece asintomatico desde hace dos afos,
desaparece la esplenomegalia, los parametros hematoldgicos son
normales y la PCR para Leishmania en sangre periférica es negativa
en sucesivas determinaciones.

Discusion: ;Resistencia al farmaco? A favor: recidivas frecuentes.
En contra: buena respuesta inicial tras cada ciclo. Comprobacion
imposible, al no haberse cultivado nunca el parasito en aspirado
medular. ;Reinfeccion? Cabria esa posibilidad, pero la persistencia
de la esplenomegalia aboga hacia un acantonamiento pertinaz, con
la consiguiente dificultad de erradicacion. Destacamos este caso
por la complejidad de su resolucion y la necesidad de una pauta
modificada y mas intensa respecto a las descritas en la literatura.

P578 , 10:00
INFECCIONES ATIPICAS POR BARTONELLA HENSELAE

N. Benito Guerra, N. Arostegi Kareaga, N. Garcia de Andoin,
J.J. Uriz Monaut, M. Imaz Murgiondo y A.M. Ruiz Benito

Servicio de Pediatria, Hospital Donostia, San Sebastidn,
Guiptzcoa, Espana.

Introduccién: Bartonella henselae es la bacteria causante de la
enfermedad por arafazo de gato. Pero tiene un amplio espectro
clinico, pudiendo presentarse como fiebre prolongada, dolor abdo-
minal, clinica osteoarticular, ocular, neurolégica o hematoldgica.

Objetivo: Comunicar la deteccion de casos con clinica atipica.

Casos clinicos: Caso7: Nifia de 5 anos con fiebre de 12 dias de
evolucion. Habia sido tratada con amoxicilina y azitromicina por
diagnosticos de otitis y neumonia. A la exploracion, temperatura
axilar de 38 °C y rigidez de columna. En la analitica 17.160 leucoci-
tos/ul (77 % neutrdfilos) y PCR de 64,8 mg/L. Ingresa con cefotaxi-
ma i.v. en espera de cultivos y serologias. Se realizan gammagrafia
con Tc99 y RM de columna con signos de osteomielitis en C2, D2,
D5 y S2. Serologia positiva para Bartonella henselae (IgM 1/64 e Ig
G 1/1024). Resto de cultivos y serologias negativas. Antecedente de
contacto con gatos positivo. Diagnostico: osteomielitis multiple por
Bartonella henselae. Tratamiento con azitromicina oral durante
15 dias con resolucion clinica y analitica. Caso 2: Nifia de 10 afios
con fiebre de 16 dias de evolucion y dolor abdominal tipo cdlico.
Pérdida de peso y anorexia en el Gltimo mes. Exploracion normal
salvo aftas bucales. Se realiza estudio de fiebre prolongada. PCR
20,44 mg/l, VSG 56 mm/h. Resto de analiticas, radiografias de
torax, abdomen y senos paranasales, y ecografias abdominal y car-
dioldgica normales. Coprocultivo positivo a Norovirus. Serologia
positiva para Bartonella henselae (IgG 1/512). Antecedente de con-
tacto con gatos. Tratamiento con azitromicina oral durante 10 dias
con resolucion clinica y analitica posterior.

Comentario: Bartonella henselae tiene un amplio espectro clini-
co. Por ello se debe considerar esta infeccion en cuadros de fiebre
prolongada, asociada o no a dolor abdominal o clinica osteoarticu-
lar u ocular con antecedente de contacto con gatos, dato que debe
hacerse constar en la anamnesis de estos cuadros atipicos.

P579

ENFERMEDAD TUBERCULOSA EN PACIENTE
CON ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL

EN TRATAMIENTO CON ANTI-TNFa

A. Rufach Garcia, N. Pericas Lopez, C. Vique Garcia,
M. Boronat Rom, C. Modesto Caballero y A. Carrascosa Lezcano

10:05

Servicio de Pediatria General, Hospital Vall d’Hebron
y Servicio de Reumatologia Infantil, Hospital Materno Infantil
Vall d’Hebron, Barcelona, Espafa.

Objetivo: Alertar sobre la posibilidad de aparicion de TBC de
novo en pacientes adolescentes tratados con terapia anti-TNFa.

Caso clinico: Paciente de 17 anos diagnosticada de AlJ oligoar-
ticular extendida (ANA positivo, FR negativo, HLA-B27 negativo, sin
afectacion ocular) con actividad persistente desde los 2 afos de
edad, y en tratamiento con adalimumab y leflunomida desde hace
4 afios y corticoides (0,04 mg/kg/dia). Presenta clinica de fiebre y
tos persistente de 3 semanas de evolucion que se orienté como neu-
monia atipica y recibié tratamiento con claritromicina y posterior-
mente con levofloxacino sin remision de la sintomatologia. Tras la
comunicacion de un caso de tuberculosis pulmonar en la escuela se
realiza PPD. La lectura de PPD es de 18mm (no vacunada de BCG).
Se realiza radiografia de térax que muestra engrosamiento hiliar
izquierdo y aumento de densidad en LII; cultivos de esputo seriados
con baciloscopia negativa y cultivo positivo para M. tuberculosis no
resistente; TC toracico que muestra adenopatias parahiliares
izquierdas y condensacion periférica en LII; TC craneal normal; y
fondo de ojo en que se objetiva nédulo coroideo izquierdo. Se diag-
nostica de tuberculosis pulmonar con afectacion extrapulmonar y
se inicia tratamiento con isoniacida, rifampicina, piracinamida
y etambutol. A su vez se suspende tratamiento inmunosupresor.
A los 4 meses presenta una buena evolucion clinica y se ha reintro-
ducido adalimumab.

Conclusion: A pesar de haberse realizado correctamente el des-
pistaje de infeccion tuberculosa latente, se trata de una adolescen-
te que ha desarrollado una forma de tuberculosis extrapulmonar en
la primoinfeccion (PPDs previos negativos). Ante un paciente trata-
do con anti-TNFa, no debe olvidarse el riesgo de primoinfeccion
tuberculosa, mas ahora cuando esta aumentando la incidencia de
esta enfermedad en nuestro medio.

P580 ) ,
BACTERIEMIAS EN NINOS SANOS A TERMINO

EN UN HOSPITAL DE 2.° NIVEL DE LA COMUNIDAD
DE MADRID. EVALUACION DE 1 ANO

A. Tagarro Garcia, A. Sanchez Garcia, M. de la Serna Martinez,

B. Pérez-Seoane Cuenca, M. Aoufi, A. Gonzalez de Zarate Lorente,
L. Martin Jiménez, M. Batuecas Mohedano, M.M. Hawkins Solis

y A. Cafete Diaz

10:10

Servicio de Pediatria y Servicio de Andlisis Clinicos
y Microbiologia, Hospital Infanta Sofia,
San Sebastidn de los Reyes, Madrid, Espana.

Antecedentes y objetivos: Las bacteriemias han disminuido en
algunas areas tras la introduccion de las vacunas frente al neumo-
coco y al Haemophilus (como ya ocurrié con la profilaxis frente al
S. agalactiae). El objetivo de este trabajo es estudiar la distribu-
cion y caracteristicas de los nifios previamente sanos con hemo-
cultivos positivos en un area que ha adoptado estas medidas pre-
ventivas.

Métodos: Recogida sistematica de datos de todos los nifios pre-
viamente sanos y recién nacidos a término con hemocultivo positivo
durante 1 afo.

Resultados: Se procesaron un total de 847 hemocultivos, obteni-
dos de un 4,5% de 18.797 pacientes atendidos (1.130 recién naci-
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dos + 17.667 visitas a Urgencias). Se obtuvieron 124 aislamientos en
118 hemocultivos (13,9% del total). En 16 pacientes (1,9%) fueron
considerados significativos (“germen patogeno + clinica compati-
ble”); y en 102 (12%) contaminantes. La tasa de hemocultivos sig-
nificativos fue de 34,6/100.000 habitantes. El germen mas frecuen-
te entre ellos fue el E. coli (n =7; 43%), seguido del neumococo
(n =4; 25%; 2 de ellos en lactantes < 2 meses) y el S. agalactiae
(n=2;12,5%). El 62% de los pacientes eran < 2 meses, y el
50% < 1 mes. La mediana de edad fue 37 dias. La clinica mas fre-
cuente fue de sepsis neonatal (31%), seguida de fiebre con foco
(25%), bacteriemia oculta (25%) y fiebre + sintomas catarrales
(18%). La tasa de sepsis neonatal precoz fue de 3,9/1.000 partos, y
la de neonatal tardia fue la misma. En neonatos (10 cultivos; 9 pa-
cientes), la distribucion fue: E. coli (7; 58%), S. agalactiae y neu-
mococo 1 (6%).

Conclusiones: El S. agalactiae y el S. pneumoniae, considerados
antes como principales agentes de bacteriemia en ninos, han pasa-
do a ser causa menos frecuente en nuestro medio tras la introduc-
cion de medidas profilacticas. Los neonatos son los pacientes que
con mas frecuencia presentan bacteriemia.

P581
ASPERGILOSIS CEREBRAL COMO DEBUT
DE ENFERMEDAD GRANULOMATOSA CRONICA

R. Diaz-Aldagalan Gonzalez, E. Delgado Fuentes,
M. Oscoz Lizarbe, M. Herranz Aguirre, F.J. Gil Saenz
y E. Bernaola Iturbe

10:15

Servicio de Pediatria, Hospital Virgen del Camino,
Pamplona, Navarra, Espafa.

Introduccién: La Enfermedad Granulomatosa Cronica (EGC) es
una inmunodeficiencia (ID) primaria muy poco frecuente ocasiona-
da por un defecto en la capacidad microbicida de los leucocitos. Se
producen infecciones recurrentes principalmente en forma de ade-
nopatias y abscesos cutaneos asi como neumonias de repeticion por
bacterias catalasa positivas y hongos como el Aspergillus. Herencia
ligada al X o AR.La afectacion cerebral como debut es muy infre-
cuente por lo que presentamos este caso.

Caso clinico: Nifo de 3 afnos que acude por episodio de desco-
nexion con disminucion de consciencia y mioclonias. Constantes
normales, febricula. AP: infeccion del suelo de la boca por lo que
continuaba con tratamiento antibiotico. TAC: imagen compatible
con absceso cerebral. Se inicié antibioterapia endovenosa de am-
plio espectro y se realizo6 RMN Cerebral de control a los 17 dias en
la que persistia el absceso con captacion anular y con aumento del
edema. Se procedio a drenaje del absceso creciendo Aspergillus
nidulans. Se realiz6 estudio de inmunidad con inmunoglobulinas y
poblaciones linfocitarias normales. Ante la sospecha de EGC se rea-
lizé citometria de flujo confirmando el diagnostico. Se completo
estudio objetivando afectacion pulmonar. Se realizod terapia médi-
co-quirlrgica combinada con voriconazol-caspofungina/voricona-
zol-anfotericina (total 4 meses) e interferdn y se intervino de as-
pergiloma cerebral. Ha permanecido en seguimiento 18 meses
siempre tratado con voriconazol y presentando recidiva de absceso
cerebral y afectacion pulmonar diseminada que se traté con nuevo
ciclo de voriconazol y caspofungina endovenosa durante 4 meses
con mejoria. Actualmente presenta lesion cerebral no captante en
PET y dos lesiones pulmonares y realiza tratamiento domiciliario
con voriconazol e interferdn. Se ha realizado estudio genético a la
madre, siendo portadora de la enfermedad y al hermano menor
siendo enfermo asintomatico.

Comentarios: Hay que pensar en EGC ante abscesos recurrentes
o de localizacion poco frecuente, ya que el diagnostico de sospecha
es clinico. Ante infecciones por aspergillus conviene descartar una
ID subyacente.

P582 ) 10:20
TUBERCULOSIS EN NINOS DE OURENSE.

IMPORTANCIA PARA EL DIAGNOSTICO DE LA PRUEBA

DE TUBERCULINA'Y DE LOS DATOS EPIDEMIOLOGICOS,
RADIOLOGICOS Y MICROBIOLOGICOS

M.T. Gonzalez Lopez, M.J. Corral Caramés,
B. Lopez Abel y S. Fernandez Cebrian

Complexo Hospitalario y Centro de Salud “A Ponte”,
Ourense, Espana.

Objetivos: Conocer la epidemiologia y las manifestaciones clini-
cas y radiolégicas de los nifios diagnosticados de tuberculosis e in-
gresados en nuestro hospital entre 1993 y 2006. Investigar la impor-
tancia para el diagnostico de la prueba de tuberculina, los datos
epidemioldgicos, radioldgicos y microbiologicos.

Pacientes y métodos: Estudio retrospectivo de una cohorte de
46 ninos diagnosticados de tuberculosis en nuestro hospital.

Resultados: Los nifios menores de 5 anos constituyeron el 53%
(23/46) de los casos. No se registré ningn caso de vacunacion con
BCG, un nifio era inmigrante y otro tenia infeccion por VIH. La in-
vestigacion se inici6 en el 65,2 %(30/46) de los nifios por presentar
sintomas sugestivos y en el 19,56 % (9/46) por contacto con caso
indice. La prueba de tuberculina resultd mayor de 10 mm en 39/45,
en 4 constaba como positiva y en dos ninos fue menor de 10 mm. La
afectacion toracica se presento en el 82,6 % de los casos (38/46), la
meningea en el 13% (6/46) acompafando siempre a la pulmonar y
solo se registraron 2 casos de adenitis cervical. Los patrones radio-
logicos mas frecuentes fueron los infiltrados pulmonares 32,6 %
(15/46) y el patron mixto 28,4% (13/46); la adenopatia como Unico
hallazgo en torax se observo en 17,3% (8/46). Se aislo Mycobacte-
rium tuberculosis en 54% (13/24) de las muestras de contenido
gastrico.

Conclusiones: La tuberculosis afecté6 mayoritariamente a los ni-
fios menores de 5 aios y ni la infeccion VIH ni la inmigracion fueron
relevantes, lo que sugiere la necesidad de ampliar la investigacion
de factores de riesgo. En nuestros ninos la tuberculosis es funda-
mentalmente pulmonar, la meningitis se presento siempre asociada
a la tuberculosis pulmonar y la adenitis cervical resulto infrecuen-
te. La prueba de tuberculina y la radiografia de térax fueron las
herramientas diagnosticas basicas. La eficacia del cultivo de aspira-
do gastrico, resulté alta con porcentaje de positividad del 54%.

P583
COMPLICACIONES INTRACRANEALES
DE LA SINUSITIS EN NINOS

L. Herrero Garcia, E. Abascal Arregui, M. Urrutia Adan,

L. Elorriaga Sanzano, E. Lopez Gutiérrez, J. Martin Gonzalez,
M. Rubio, I. Vizcarra Azurmendi, M.A. Vazquez Ronco

e |. Pocheville Guruzeta

10:25

Seccion de Pediatria General, Hospital de Cruces,
Barakaldo, Vizcaya, Espafa.

Introduccion: Las complicaciones intracraneales (IC) de la
sinusitis son poco frecuentes pero conllevan una alta morbi-mor-
talidad.

Objetivo: Analizar los casos de complicaciones intracraneales
secundarias a sinusitis que hubo en nuestro hospital durante el pe-
riodo de tiempo comprendido entre el 2000 y 2008.

Material y método: Se recogieron de forma retrospectiva un to-
tal de 4 casos. Se analizo la epidemiologia, clinica, tratamiento y
secuelas.

Resultados: Se han presentado 4 casos en los ultimos 8 anos:
2 nifas y 2 nifos, con una media de edad de 10,4 afos. Todos los
pacientes presentaban clinica previa de fiebre elevada, cefalea
frontal y las 2 nifas presentaban ademas un bultoma frontal (puffy
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tumor). Dos de los casos habian sido diagnosticados previamente de
sinusitis mediante radiografia, iniciando tratamiento, con empeo-
ramiento clinico posterior y afectacion neuroldgica, por lo que se
realiza TAC craneal en el que se constatoé la presencia de complica-
cion ic. Los otros 2 casos presentan signos meningeos en la explora-
cion inicial. Se realizé puncion lumbar compatible con meningitis
bacteriana, iniciandose tratamiento con cefalosporinas y vancomi-
cina con posterior alteracion del nivel de consciencia y convulsion
respectivamente, por lo que se realizé un TAC. En todos ellos se
objetivo sinusitis frontal y afectacion ic no parenquimatosa (3 em-
piemas y un absceso), confirmada por RMN, sin objetivarse discon-
tinuidad de la pared posterior del seno. Todos recibieron tratamien-

to con cefalosporinas de 3.° y vancomicina i.v durante su ingreso,
con una estancia media de 25 dias (16-30). Solo se obtuvieron un
hemocultivo+ a Streptococco microaerdfilo y un Streptococco mi-
lleri, en una muestra quirdrgica, cambiando en estos casos a Peni-
cilina G sddica iv. Precisaron drenaje quirurgico 3 de los 4 casos.
Una paciente requiri6 3 intervenciones y falleci6 en la ultima de
ellas. El resto ha presentado buena resolucion clinica y radiologica,
sin secuelas en la evolucion posterior.

Conclusién: Las complicaciones intracraneales secundarias a si-
nusitis en nifos son poco frecuentes, pero potencialmente letales,
por lo que hay que tener un alto indice de sospecha ante la mala
evolucion de una sinusitis.
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ALERGIA/HIPERSENSIBILIDAD A LA AMOXICILINA:
REVISION DE CASOS EN LOS ULTIMOS 2 ANOS

A. Castillo Marcalain, D. Garcia Urabayen, L. Santos Diez Vazquez,
J.M. Garcia Martinez, A. Bilbao Aburto y N. Arana Aguirre

Hospital de Cruces, Barakaldo, Vizcaya, Espana.

Introduccion: La sospecha de hipersensibilidad a la amoxicilina
genera un elevado nimero de consultas. Segun el tiempo transcu-
rrido entre la toma del farmaco y la aparicion de los sintomas se
clasifican en inmediatas (< 1 hora) y no inmediatas (> 1 hora), sien-
do las primeras excepcionales en la infancia.

Objetivos: 1) Estudiar las caracteristicas clinicas de los pacientes
que consultan por sospecha de hipersensibilidad a la amoxicilina en
una Unidad de Alergia Infantil. 2) Investigar las caracteristicas que
diferencian a los pacientes en los que se confirma el diagndstico.
3) Evaluar la rentabilidad del estudio diagnostico estandar.

Métodos: Estudio transversal descriptivo de los pacientes
< 14 afnos con sospecha de hipersensibilidad a amoxicilina (clinica
cutanea en contexto de tratamiento con el farmaco) entre ene-
ro’06 y diciembre’07. Se realizan pruebas cutaneas (prick test e
intradermorreacion) y determinacion de IgE especifica, y prueba de
provocacion oral con el farmaco (si el estudio previo negativo). Se
analizan los datos con SPSS 15.0.

Resultados: Son 353 pacientes, de los que 51% eran varones, con
una mediana de edad de 2,4 afios (rango intercuartilico 1,5-4, ran-
g0 0,3-14,4 anos). El estudio alergologico fue positivo solo en 1 pa-
ciente, no siendo la historia compatible (pendiente de reevalua-
cion), la provocacion oral confirmoé el diagnéstico en 25 pacientes
(7%) el diagnostico de hipersensibilidad no inmediata a amoxicilina.
En el analisis estadistico no se encontraron diferencias significativas
entre ambos grupos en cuanto a edad, sexo y clinica, salvo mayor
frecuencia de eritema multiforme minor en el grupo de alérgicos
(12 vs 1,8%; p = 0,02). El tiempo de latencia desde la toma del
farmaco hasta la aparicion de clinica fue mayor en el grupo de
alérgicos (5,75 vs 4,10 dias; p = 0,01).

Conclusiones: 1) La sospecha de hipersensibilidad a amoxicilina
se confirma s6lo en un pequefo porcentaje de pacientes, tratando-
se de reacciones tardias en la practica totalidad. 2) El estudio aler-
goldgico estandar tiene escasa rentabilidad, siendo necesaria la
provocacion oral para el diagndstico.

UN 7,9% DE LOS ESCOLARES VALENCIANOS
PRESENTAN BRUXISMO. ESTUDIO DESCRIPTIVO

V. Paredes Gallardo, B. Mir Plana y C. Paredes Cencillo

Centro de Salud Serreria I, Centro de Salud Rafelbunyol
y Hospital Clinico Universitario, Valencia, Espafia.

Introduccién: El bruxismo es un habito inconsciente de apreta-
miento dentario causado por movimientos laterales de la mandibu-
la que presentan algunos nifios. Muchos son los factores etioldgicos
que se han relacionado con el bruxismo; antecedentes familiares,
estrés emocional, alteraciones intraorales e infestaciones por para-
sitos intestinales, a pesar de no existir estudios cientificos al res-
pecto para este ultimo agente causal.

Objetivos: 1. Calcular la prevalencia del bruxismo en una pobla-
cion de escolares. 2. Tratar de determinar los factores etioldgicos
del mismo. 3. Valorar el desgaste dentario presente en cada uno de
los casos. Se ha realizado un estudio sobre 1.207 escolares valen-
cianos que acudieron a un Centro de Salud de la ciudad de Valencia
a sus revisiones dentales a la unidad de Odontologia Preventiva
durante los meses de abril a julio de 2008. Las edades de estos ni-
fios estaban comprendidas entre 5-12 afos. El examen clinico se
realizo por dos observadores, un pediatra y un odontélogo del ser-
vicio de Odontologia Preventiva. Los resultados muestran una pre-
valencia del 7,9%. Los pacientes que presentaron bruxismo fueron
remitidos a su pediatra para el estudio de causas pediatricas, entre
las que se incluyeron el examen parasitoldgico, cuyos resultados
fueron negativos. El desgaste dentario era practicamente inexisten-
te. Conclusiones: La prevalencia encontrada fue del 7,9% con idén-
tica prevalencia en ambos sexos. La mayoria de los nifios presenta-
ron el bruxismo tan sélo durante la noche. No hemos encontrado
relacion entre el bruxismo y las parasitosis intestinal como factor
etiologico. La mayoria de los nifios explorados (82,5 %) no presenta-
ron desgaste dentario, recomendandose en algunos casos la utiliza-
cion de férulas oclusales para evitar dicho desgaste.

597 , 11:05
ENTEROCOLITIS POR PROTEINAS DE CEREALES
EN HERMANAS GEMELAS

A. Machifena Spera, C. Colavita, V. Martinez,
L. Riera Molina, J.L. Castiello Oliver y E. Ezaquiel Mdnaco

Consorcio Sanitario de Garraf, Fundacio Privada
Hospital-Residéncia Sant Camil, Sant Pere de Ribes, Barcelona,
Espana.

1695-4033/$ - see front matter © 2009 Asociacion Espaiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.
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Introduccion: El sindrome de enterocolitis inducida por protei-
nas es una reaccion alérgica no IgE mediada. Las proteinas de leche
de vaca y de soja son los desencadenantes habituales aunque tam-
bién pueden ser las proteinas de cereales, aves, vegetales y legum-
bres. Clinicamente producen vomitos, postracion, diarreas, e inclu-
so deshidratacion e hipotension, en las 2-4 horas posteriores a la
toma del alimento. El diagnostico es clinico y se confirma por prue-
ba de provocacion tras descartar otros procesos (infeccion, sepsis,
trastornos metabolicos...).

Casos clinicos: Presentamos 2 pacientes hembras gemelares, de
4 meses de vida con vomitos repetidos, palidez y postracion, segui-
dos de diarreas, que aparecen a las 2-3 horas de la toma de cerea-
les sin gluten. Seguian lactancia artificial desde el nacimiento.
Diagnosticadas de vomitos inespecificos, se retiran cereales de la
dieta. A los 5 meses reconsultan por la misma sintomatologia que
aparece tras la toma de un potito de fruta; toleraban sin inciden-
cias la fruta natural. Tras constatar los componentes en la etiqueta
del potito, se confirma el contenido de harina de maiz y arroz.
Analitica sanguinea y bioquimica: sin alteraciones significativas. IgE
normal. IgE especifica para maiz y arroz menor 0,35. Durante el
ingreso hospitalario se les realiza prueba de provocacion a maiz que
resulta positiva, repitiendo la misma sintomatologia. No se realizo
provocacion a arroz por negativa familiar. Con diagnostico de ente-
rocolitis por proteinas de maiz y arroz se recomienda dieta exenta
de dichos alimentos. Se introdujo gluten con buena tolerancia.

598 11:15
SINDROME HIPERINFLAMATORIO COMO FORMA DE INICIO
DE LA ENFERMEDAD GRANULOMATOSA CRONICA

A.M. Diaz Vico, E. Pérez Lledo, |.M. Navarro Orenes,
L. Moral Gil, C.A. Loeda Ozores y M. Navarro Martinez

Hospital General Universitario, Alicante, Espafia.

Introduccion: La enfermedad granulomatosa croénica es una in-
munodeficiencia primaria caracterizada por un trastorno en la fun-
cion fagocitica que predispone a infecciones de repeticion y forma-
cion de granulomas. Es una enfermedad de baja incidencia
(1/300.000 RN vivos) que se manifiesta generalmente antes del afo
de vida.

Caso clinico: Lactante de 7 meses de edad que ingresa por retra-
so pondoestatural intenso. Exploracion fisica: destaca palidez cuta-
neo-mucosa, distension abdominal con hepatoesplenomegalia, y
adenopatias laterocervicales e inguinales. Pruebas complementa-
rias: leucocitosis con neutrofilia y eosinofilia, elevacion marcada de
los reactantes de fase aguda durante todo el proceso, anemia y
trombocitosis. Radiografia y TAC de torax: ensanchamiento medias-
tinico con masa que impronta en esdfago. PAAF de masa timica y de
adenopatias periféricas: inflamacion inespecifica. Estudio microbio-
logico extenso negativo. Estudios analiticos para descartar inmuno-
deficiencias y otros sindromes autoinflamatorios y autoinmunes,
negativos. A los 9 meses aparecen picos febriles en relacion con
neumonia y faringoamigdalitis aguda, y después sin asociarse a pro-
ceso infeccioso. Se inicia tratamiento empirico con corticoides,
mejorando las manifestaciones clinicas y analiticas. A los 16 meses
de vida presenta inflamacion poliarticular y pustulosis cutanea de-
bida a sepsis por Serratia marcescens y osteomielitis multifocal por
Enterococo gallinarum. Se repite el estudio de inmunodeficiencias,
destacando la marcada disminucion (10%) de la actividad oxidativa
de los fagocitos, por citometria de flujo. Ante la duda de que pudie-
ra deberse al tratamiento corticoideo crénico, se estudia a los pa-
dres, comprobandose disminucion de la actividad oxidativa de la
madre en 55%, lo cual es compatible con el diagnodstico de enfer-
medad granulomatosa cronica de herencia recesiva ligada al X. Ac-
tualmente sigue tratamiento profilactico con trimetroprin sulfame-
toxazol e itraconazol y antiinflamatorio con prednisolona en dosis
decrecientes.

Conclusién: Hemos de tener en cuenta esta enfermedad en el
diagnostico diferencial de nifios con manifestaciones inflamatorias
cronicas de etiologia desconocida.

599 , 11:25
SEGURIDAD DE LA VACUNA TRIPLE VIRICA EN NINOS
CON ANAFILAXIA POR HUEVO

R. Briones Pascual, R. Angulo Gonzalez de Lara,
M.A. Mesas Arostegui, M.l. Pérez Pérez,
A. Rojo Hernandez y A.M. Martinez-Canavate Burgos

Hospital Materno Infantil Virgen de las Nieves, Granada, Espafia.

Objetivos: Conocer la seguridad de la administracion de la vacu-
na triple virica (TV) en pacientes con alergia al huevo que han pre-
sentado manifestaciones alérgicas severas: anafilaxia o broncoes-
pasmo en asma cronica activa.

Material y métodos: Se recogieron 10 pacientes con alergia al
huevo que habian asociado alguna de las indicaciones para adminis-
tracion de la vacuna TV en centro hospitalario. Se analizaron: clini-
ca tras la toma de huevo, pruebas complementarias: prick tests e
IgE cap frente a yema, clara, ovoalbimina y ovomucoide. A todos se
les administro la TV en la consulta de Alergologia Infantil.

Resultados: 4 de los pacientes presentaban asma persistente
moderado-grave en tratamiento cronico, 1 de ellos rinoconjuntivi-
tis. La clinica tras la administracion de huevo: en 2 pacientes asma-
ticos se genero broncoespasmo con el huevo. 7 presentaron angio-
edema; 8 clinica cutanea (urticaria generalizada); 1 paciente
disnea, y 3 pacientes clinica digestiva (vomitos o diarrea). En todos
ellos el prick test y la IgE cap resulto positivo a yema, clara, ovoal-
bumina y ovumucoide. Se administré la vacuna TV en consulta, sin
detectarse ninguna clinica tras su administracion.

Conclusiones: La vacuna TV es bien tolerada en pacientes con
anafilaxia o reaccion alérgica grave con huevo. Se debe administrar
dicha vacuna con seguridad en estos pacientes.

600
SINDROME DE HIPER-IGM COMPLICADO
DE DOENGCA GRANULOMATOSA PULMONAR

M. Ramos da Cruz, C. Neves, A. Dias y A. Figueiredo

11:35

Hospital Fernando Fonseca, Lisboa, Portugal.

O Sindrome Hiper-IgM (SHIM) é uma imunodeficiéncia primaria
caracterizada por niveis normais ou elevados de IgM sérica e niveis
baixos ou ausentes de IgG, IgA e IgE, indicador de um defeito no
processo de class-switch recombination (CSR). Diversos defeitos
moleculares podem resultar em SHIM. As mutacées no gene AICDA
(Activation-induced cytidine deaminase) sao responsaveis pela for-
ma autossomica recessiva mais frequente (SHIM tipo 2).

Caso clinico: Menina de 6 anos, pais nao consanguineos, com his-
toria de adenoidites e otites médias de repeticao desde o primeiro
ano de vida. Antecedentes de restricao do crescimento intra-uteri-
no, atraso ligeiro do desenvolvimento, baixa estatura, microcefalia
e hipoplasia do hemisfério cerebeloso esquerdo. Apresenta dismor-
fia facial, manchas café com leite e hipertrofia marcada do tecido
ganglionar linfoide cervical. Internada aos dois anos por bacterié-
mia a Streptococcus pneumoniae. A avaliacdo imunologica revelou
IgM de 1.520 mg/dl, IgG, IgA e IgE indetectaveis, auséncia de res-
posta aos antigénios vacinais, aumento das células B com uma pro-
liferacdo normal, auséncia completa de Ig switch e diminuicao de
células B de memoéria CD27+. O estudo do gene AICDA mostrou uma
splice-site mutation. Iniciou tratamento com imunoglobulina endo-
venosa. Teve duas pneumonias com boa resposta a antibioterapia.
Aos 6 anos, a TAC pulmonar mostrou micronddulos parenquimato-
sos. Provas de fungao respiratoria e cintigrafia pulmonar sem alte-
racbes. Bidpsia pulmonar com parénquima e pleura visceral com
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infiltrado inflamatoério linfocitario peribronquiolar; biopsia ganglio-
nar com evidéncia de linfadenite granulomatosa nao necrotizante.
Iniciou tratamento com prednisolona. Actualmente assintomatica.
A doenca granulomatosa pulmonar é uma complicagao pouco fre-
qiiente nos défices imunitarios de predominio humoral, descrita em
particular na Imunodeficiéncia Comum Variavel. A sua etiopatoge-
nia e abordagem terapéutica permanecem controversas.

601 , , 11:45
PRESENTACION PRECOZ DEL SINDROME
LINFOPROLIFERATIVO AUTOINMUNE EN LA INFANCIA

I. Delgado Pecellin, E. Bejerano Hoyo, N. Macias Julian,
C. Speckmann, |. Obando Santaella y O. Neth

Hospital Infantil Universitario Virgen del Rocio, Sevilla, Espafia
y Centro Pedidtrico de la Universidad de Friburgo, Alemania.

Introduccion: El sindrome linfoproliferativo autoinmune (SLPA)
se caracteriza por adenopatias benignas, esplenomegalia, altera-
ciones autoinmunes, hipergammaglobulinemia y linfocitosis, con
aumento de los niveles de células T doblemente negativas en una
proporcion > 1% (CD4—/CD8—). A menudo se descubre una muta-
cion en los genes implicados en la via FAS (CD 95) responsables de
la apoptosis. En algunos pacientes no se identifica la mutacion, lo
que sugiere otras causas alternativas.

Caso clinico: Presentamos el caso de una lactante de 8 meses,
nacida de padres no consanguineos, sin antecedentes familiares de
enfermedad hematoldgica, con fiebre alta de 15 dias de evolucion,
linfadenopatias poco significativas, exantema urticarial y espleno-
megalia de 4 cm. En el hemograma se evidenci6 pancitopenia con
linfocitosis relativa (Hb 7,2 g/l, leucocitos 5,4 x 10°/1, linfocitos
4,4 x 10°/1 y neutrofilos 0,4 x 10°/1, plaquetas 52 x 10°/1), con coa-
gulacion normal. Las subpoblaciones linfocitarias y el estudio de
actividad fueron normales. Niveles de IgG, LDH vy triglicéridos ele-
vados (27 g/l, 2.140 Ul/l, 306 mg/dl, respectivamente). PCR
90 mg/L. No se hallé causa infecciosa (incluyendo VEB, CMV, adeno-
virus, parvovirus y VIH). Las pruebas de imagen confirmaron Unica-
mente la esplenomegalia. Se planted la sospecha diagnéstica de
linfohistiocitosis hemofagocitica (LHH), no confirmada mediante
repetidos aspirados de médula dsea. La expresion de perforinas, el
analisis genético para posible deficiencia de perforinas o MUNC
(descritos en LHH familiar) y el estudio de deficiencia de SH1D2
(enfermedad linfoproliferativa ligada al X) fueron normales. La ex-
presion de CD95 en las células T fue normal, sin embargo los niveles
de células T doblemente negativas estuvieron elevados en dos oca-
siones (12% y 1,2%). El resultado de las mutaciones en CD95/CD95L
esta pendiente de resultados.

Conclusion: Presentamos una lactante que cumple algunos crite-
rios para SLPA, demostrando la dificultad que entraia el diagndstico
de este sindrome genético tan heterogéneo. Hasta el momento la
paciente se ha mantenido estable, sin precisar tratamiento inmu-
nomodulador.

602 , 11:55
ANALISIS DE LA PERCEPCION DE LA CALIDAD DE VIDA
DE NINOS INFECTADOS POR EL VIH-1

M.D. Garcia Alonso, S. Jiménez, J.M. Bellon Cano,
M.D. Gurbindo Gutiérrez, M.l. de José Gomez
y M.A. Mufoz Fernandez

Laboratorio de Inmunologia Molecular, Hospital General
Universitario Gregorio Mararién, Madrid, Espana.

Antecedentes: Desde la aplicacion de los tratamientos antirre-
trovirales de gran actividad (TARGA), el porcentaje de morbilidad y
mortalidad relacionado con la infeccion por el virus de la inmuno-
deficiencia humana de tipo 1 (VIH-1) en ninos infectados vertical-

mente, se ha reducido drasticamente en los ultimos afos. El con-
cepto de infeccion por VIH-1 se ha transformando en el de
enfermedad cronica, lo que sin duda ofrece nuevos retos para los
nifos infectados por el VIH-1 y para aquellas personas que les faci-
litan cuidados, requiriendo el abordaje de un tratamiento multidis-
ciplinar y complementario al farmacolégico.

Objetivo: Conocer de la opinion de los nifios y nifas infectados
por el VIH-1, los distintos parametros indicadores de su estado de
salud, fisico, psicoldgico-emocional, curricular y social; con la fina-
lidad establecer los tipos de apoyos que garanticen a estos nifios un
desarrollo integral.

Métodos: Estudio descriptivo transversal. Sujetos de estudio: Se
realizé una prueba con el cuestionario “Version espanola del perfil
de salud infantil” (Child Health and Illness Profile [CHIP-CE]), que
es un instrumento genérico de medida de Calidad de Vida infantil,
en el que participaron 44 ninos VIH+ y 22 nifios sanos (< 14 anos).
Para el analisis de los resultados se ha procedido al estudio estadis-
tico de los mismos con el paquete estadistico SPSS 16.

Resultados: De los resultados se infiere que en los rangos de
medias predominan las puntuaciones de aquellos sujetos sanos que
tienen una valoracion de su Calidad de Vida percibida mas positiva
respecto al bienestar fisico, percepcion del estado de salud, bien-
estar psicologico y emocional, autoconcepto académico y relacio-
nes sociales, que concurre con un aumento de confianza y seguridad
personal, mayor integracion social e insercion escolar; mientras
que en el caso de los nifos VIH+ sustentan unas puntuaciones en las
medias mas bajas reflejando niveles mas bajos de satisfaccion con
la vida, identificandose estos resultados con sujetos cuyas autova-
loraciones son pobres o inadecuadas, tienen dificultades de adap-
tacion y aceptacion, y tendencia al nerviosismo y estrés.

Conclusiones: La medida de la Calidad de Vida percibida en los
nifos infectados por el VIH-1, es un parametro efectivo para com-
prender la complejidad de la infeccion y desarrollar intervenciones
educativas tanto de prevencion como terapéuticas.

603 12:05
AGAMMAGLOBULINEMIA DE BRUTON

N. Martin Calvg, M. Imaz Murgiondo, S. Juaristi Irureta,
M.P. Echaniz, A.M. Ruiz Benito y C. Garcia Pardos

Hospital Donostia, San Sebastidn, Guiptzcoa, Espana.

Introduccioén: Las Inmunodeficiencias primarias (IDP) sintomati-
cas tienen una incidencia de 1/10.000 pero una morbi-mortalidad
elevada. La agammaglobulinemia de Bruton constituye el prototipo
de IDP de células B, que representan el 50% de las IDP sintomati-
cas.

Caso clinico: Varon de 2 afos y 6 meses que ingresa en la unidad
de lactantes en junio del 2008 por neumonia y bacteriemia por
neumococo. Antecedentes personales: sano hasta los 20 meses de
edad. Comienza guarderia a los 18 meses. Ingreso en UCIP a los
20 meses de edad por sepsis, neutropenia y absceso con cultivo
positivo a P. aeruginosa. Visto posteriormente en el servicio de Ur-
gencias por neumonia y enfermedad mano pie boca que no requi-
rieron ingreso. Varios episodios catarrales con fiebre (aproximada-
mente 1 al mes) tratados ambulatoriamente. Exploracion al ingreso:
estado general conservado e hipoventilacion derecha, destacando
la ausencia de amigdalas y adenopatias palpables. Analitica al in-
greso: leucocitos 29.960/ .l (N 83%, L9%, M 7%), PCR 302,76 mg/l,
PCT > 10ng/ml. Tras revisar detenidamente la historia previa se
inicia estudio de IDP (Ig: IgA< 0,06 g/l, 1g G 0,3 g/l, Ig M 0,04 g/1;
Citometria: CD4 1.953/ml (39%), CD8 1.485/1 (29%). Se pauta cefo-
taxima i.v presentando una evolucion favorable por lo que es dado
de alta con tratamiento profilactico con amoxicilina a la espera de
mas resultados. En los siguientes 3 meses presenta 2 nuevos ingre-
sos: el primero por neumonia, y posteriormente por neumonia y
bacteriemia por neumococo. En octubre del 2008 se confirma el
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diagnostico de Agammaglobulinemia ligada al X por ausencia de
linfocitos B CD 19+ e hipogammaglobulinemia severa junto a la mu-
tacion del gen Btk por lo que se inicia tratamiento con inmnoglobu-
linas i.v, presentando buena evolucion posterior.

Comentarios: La agammaglobulinemia de Bruton es una enfer-
medad hereditaria de caracter recesivo debido a una alteracion
molecular en el gen Btk en Xq22, que se manifiesta por infeccio-
nes de repeticion por bacterias encapsuladas en lactantes varones

a partir del 6.° mes de vida. Las técnicas de biologia molecular
han permitido la identificacion del gen responsable y la naturaleza
genética de la enfermedad ha hecho posible la deteccion de ma-
dres portadoras y diagnostico prenatal. El tratamiento de la
agammaglobulinemia de Bruton se basa en la administracion pro-
filactica de inmunoglobulinas humanas durante los periodos asin-
tomaticos y en la antibioterapia intensiva durante las infecciones
agudas.
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604
POLITRAUMATISMOS EN UCIP

E. Rezola Arcelus, V. Cancela Mufiz, U. Hernandez Dorronsoro,
0. Muga Zuriarrain, M. Leunda Iruretagoyena,

E. Erroabarren Aleman, C. Calvo Monge, E. Onate Vergara,

I. Olaciregui Echenique y J. Igartua Laraudogoitia

10:45

Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos,
Hospital Donostia, San Sebastidn, Guiptzcoa, Espana.

Antecedentes y objetivos: Los politraumatismos (PT) son la
principal causa de morbimortalidad infantil en los paises desarro-
llados. El objetivo es describir las caracteristicas de los nifios ingre-
sados en la Unidad de Cuidados Intensivos de Pediatria (UCIP) en los
Gltimos 11 afos.

Métodos: Revision retrospectiva de las historias clinicas de los
pacientes ingresados entre 01-06-1997 y 31-12-2008 en la UCIP con
diagnostico de PT. Se recogen datos epidemioldgicos de los pacien-
tes, caracteristicas del PT, prondstico, diagnostico y manejo tera-
péutico.

Resultados: En el periodo citado hubo 2.834 ingresos en UCIP de
los cuales 166 fueron PT (5,9%). 112 fueron varones (67 %) y 54 mu-
jeres (33%), con una edad media de 75 meses (rango 3-190 meses).
El principal mecanismo lesional fue la caida accidental (42,8%) se-
guido de los atropellos/accidentes de trafico (28,3 %) donde 2 casos
llevaban proteccion con casco (4,2%) y 22 llevaban cinturén
(46,8%). 117 pacientes (70,5%) recibieron atencion prehospitalaria
predominando la inmovilizacion cervical (85 casos, 72,6 %), seguida
de canalizacion de via y/o administracion de medicacion (47 casos,
40%) e intubacion orotraqueal (21 casos, 18%). El diagndstico prin-
cipal fue lesion intracraneal, 137 casos (82,5%), seguido de trauma-
tismo de extremidades, 51 casos (30,7%), y traumatismo abdominal
o toracico (35 pacientes, 21%, en cada caso). La mayoria presenta-
ron un indice de trauma pediatrico (ITP) leve (98 casos, 59%). Se
registran un total de 7 fallecimientos (4,2%), todos ellos por trau-
matismo craneoencefalico severo y ninguno de ellos presenté un
ITP leve. El tratamiento de soporte principal en UCIP fue el vasoac-
tivo (42 casos, 25,3%); 38 pacientes requirieron intervencion qui-
rargica urgente (22,9%). La estancia media hospitalaria fue de
51,3 horas + 82,6 horas.

Comentarios: 1) El PT es una causa relativamente frecuente de
ingreso en nuestra UCIP. 2) Es necesario incidir en la prevencion

primaria sobre accidentes/atropellos por ser una causa importante
de PT. 3) EL ITP es una escala valida para el prondstico de los poli-
traumatismos infantiles.

605 . 10:52
MENINGITIS BACTERIANA. VALORACION
DEL RIESGO PREVIO A LA PUNCION LUMBAR

L.M. Martinez Pardo, E. Martin Alvarez, C. Gonzalez Hervas,
A. Abril Molina, C. Miranda Casas y P. Azcon Gonzalez de Aguilar

Servicio de Pediatria y Unidad de Cuidados Intensivos,
Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada, Espafa.

Introduccion: Las meningitis neumococicas y meningococicas
(MN y MM) representan el 95% de las meningitis bacterianas en la
infancia, con un mayor porcentaje de mortalidad y secuelas en las
primeras (25% y 15%).

Objetivos: Detectar diferencias de presentacion de ambas enti-
dades y signos iniciales de mal prondstico. Determinar posible rela-
cion entre puncion lumbar (PL) y posterior evolucion del paciente.

Material y métodos: Revision de todos los casos confirmados de
MN y MM, en nuestro hospital en los Gltimos 10 afos. Se analizan
25 variables agrupadas en datos epidemioldgicos, clinicos, explora-
torios y evolutivos, introducidos en una base de datos y analizados
por el programa estadistico SPSS-v12 comparando los parametros
entre MN y MM y posteriormente entre éxitus y supervivientes den-
tro de cada grupo.

Resultados: Se analizan 32 casos (14 MN y 18 MM) habiendo exis-
tido mortalidad exclusivamente en MN (28,6 %) con una diferencia
significativa (F: 0,02). Se encuentran resultados significativos en la
forma de presentacion entre MN y MM en las siguientes variables:
Glasgow al ingreso < 11 (F: 0,008), alteraciones ritmo respiratorio
(F: 0,02) y de las pupilas (Ch: 0,03) y hemocultivo positivo (Ch:
0,03). En las MN encontramos diferencias significativas en Glas-
gow < 11 (F: 0,07) y PRISM al ingreso (T: 0,016) entre supervivientes
y éxitus.

Conclusiones: Nuestros datos corroboran mayor mortalidad de
las MN respecto de las MM, siendo la causa de ésta la HTIC severa 'y
precoz. Las alteraciones del nivel de conciencia acompafnadas o no
de otras alteraciones neuroldgicas (ritmo respiratorio y alteracion
de la motilidad ocular) orientan a MN, por lo que sugerimos en estos
pacientes posponer la PL o extraer la minima cantidad de LCR posi-
ble en base a la bibliografia existente, aunque nosotros no hemos
podido demostrar una relacion directa entre la realizacion de PLy
el deterioro neurolégico posterior. Recordar que una TAC normal no
descarta la HTIC severa. Seria aconsejable la realizacion de es-
tudios multicéntricos prospectivos que pudieran esclarecer estos
términos.

1695-4033/$ - see front matter © 2009 Asociacion Espaiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.
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606 ,
HIPERTENSION INTRACRANEAL:

REVISION DE LA CASUISTICA EN UNA UNIDAD
DE CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS

V. Giménez Lopez, J.l. Perales Martinez, M. Dominguez Cajal,
J.P. Garcia iﬁiguez, A. Delgado Bueno, P. Madurga Revilla,

R. Tapia Moreno, O. Murillo Peruga, C. Gutiérrez Lizarraga

y L.a. Royo Pascual

10:59

Hospital Miguel Servet, Zaragoza, Espafia.

Introduccion: La hipertension intracraneal (HTIC) es la causa
mas frecuente de morbimortalidad en nifios con patologia neuro-
quirurgica. El conocimiento de la fisiologia de la presion intracra-
neal (PIC) y un preciso enfoque terapéutico son indispensables para
disminuir la mortalidad asociada a esta patologia.

Material y métodos: Se han revisado las historias clinicas de
24 pacientes ingresados en la Unidad de Cuidados Intensivos Pedia-
tricos de nuestro hospital durante los afios 2006 a 2008, recogién-
dose variables referentes a aspectos epidemioldgicos, clinicos y
terapéuticos.

Resultados: De los 24 pacientes afectos de HTIC 14 son varones
(58%) y 10 mujeres (41%), siendo la edad media al diagnostico de
8,3 anos. Un 40% de los pacientes fueron traslados desde otros
centros hospitalarios, un 28 % acudieron en ambulancia y un 20%
procedian de distintas plantas del hospital. Con respecto a la etio-
logia de la HTIC: 10 pacientes sufrieron TCE, 3 tumoracion intracra-
neal, 2 procesos infecciosos/postinfecciosos (meningitis y encefa-
lomielitis aguda diseminada), 2 patologia hematoloégica (PTIy
leucemia), 2 metabdlica (sindrome de Reye y homocistinuria) 2 pro-
cesos vasculares intracerebrales (malformaciones arteriovenosas),
2 anoxia cerebral y 1 melanosis neurocutanea. Los hallazgos encon-
trados en la TAC en los pacientes afectos de TCE fueron: edema
cerebral difuso en 8, hemorragia intraparenquimatosa en 5, hema-
toma subdural en 3 y hematoma epidural en 1. Se realizo TAC en
22 pacientes (88%), RM en 6 (24%), medicion de la PIC en 19 (76%)
y de la saturacion en el bulbo de la yugular en 2 (8%). Todos preci-
saron ventilacion mecanica y ademas un 48% necesito suero salino
hipertdnico, un 40% manitol, un 28% drenaje de LCR y un 36% coma
barbitUrico. Se realiz6 craniectomia descompresiva en 3 pacientes.
El tiempo medio de estancia en UCI fue de 13,1 dias, resultando
éxitus 12 pacientes (48%).

Conclusiones: La causa mas frecuente de HTIC aguda en nifios es
el TCE. Es necesario un diagnostico etiologico precoz para aplicar
un tratamiento especifico en cada caso. La HTIC es una patologia
grave, con un alto porcentaje de mortalidad.

607
NUEVOS MODOS DE VENTILACION MECANICA.
EXPERIENCIA CON NAVA

Y. Lopez Fernandez, F.J. Pilar Orive, S. Redondo Blazquez,
A. Gohi Yarnoz, J. Lopez Bayon y E. Morteruel Arizcuren

11:06

Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos,
Hospital de Cruces, Barakaldo, Vizcaya, Espafia.

Antecedentes y objetivos: NAVA es un nuevo modo de ventila-
cion mecanica asistida que utiliza la actividad eléctrica diafragma-
tica (Edi) para el control de la ventilacion tanto del inicio y fin del
ciclo respiratorio como de la magnitud de la asistencia. Permite
una mejor sincronia paciente-ventilador facilitando su adaptacion
al mismo.

Método: Presentamos nuestra primera experiencia con el empleo
de NAVA como método de destete de ventilacion mecanica en un
paciente de dificil manejo con los métodos habituales.

Resultados: Nifa de 3 meses de edad que ingresa por shock car-
diogénico y taquiarritmia auricular mantenida. Valorada por cardio-
logia se diagnostica de miocardiopatia dilatada y taquicardia supra-

ventricular. Requiere ventilacion mecanica, analgesia y sedacion y
tratamiento del shock con inotropos y vasodilatadores. Inicialmente
presenta indices cardiacos entre 1,7 y 2,7 l/min/m?con mejoria
posterior. Permanece 10 dias en ventilacion mecanica (modalidad
SIMV-VC) junto a soporte inodilatador y sedoanalgesia continua a
dosis moderadas-altas. El primer intento de destete del respirador
resulto fallido a los 7 dias del ingreso. Precisando posteriormente
dosis elevadas de sedantes y relajantes musculares para su manejo.
A los 9 dias del ingreso se aplica sistema NAVA (respirador Servoi,
Magquet Critical Care, Solna, Suecia) utilizando la actividad eléctri-
ca del diafragma (Edi) para realizar un control progresivo y eficaz
en el destete del respirador, lo clial permitié una reduccion contro-
lada de las dosis de sedoanalgesia y de los parametros del respira-
dor hasta conseguir la extubacion a las 30 horas de inicio del siste-
ma. No hubo repercusion hemodinamica tras el inicio del NAVA (IC:
al inicio del NAVA 3,8 l/min/m?, previo a extubacion 5,2 l/min/m?
y 6,6 l/min/m?2tras extubacion) asi como en la gasometria arterial
pre-NAVA y post-NAVA.

Comentarios: La utilizacion del NAVA como modo de destete en
pacientes con altas necesidades de analgesia-relajacion, permite
una nueva posibilidad de manejo de los mismos. Esta técnica re-
quiere de estudios posteriores que delimiten su aplicabilidad.

608 , 11:13
ALTERACIONES HEMODINAMICAS DEL OMEPRAZOL
INTRAVENOSO EN PACIENTES CRITICOS PEDIATRICOS

M.J. Solana Garcia, J. Lopez-Herce Cid, A.C. Sanchez Galindo,
J. Urbano Villaescusa, S. Galan Arévalo y Y. Ballestero Diez

Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos, Hospital General
Universitario Gregorio Marafién, Madrid, Espafa.

Introduccion: La profilaxis de la hemorragia digestiva en el nifo
critico se realiza generalmente con bloqueantes H2 (ranitidina). Sin
embargo, hay que administrarla cada 6 horas y puede producir hi-
potension. Existen pocos estudios que hayan analizado la eficacia
de los bloqueantes de la bomba de protones (omeprazol) en nifios
criticos a pesar de que por su potencia de accion, la comodidad de
administracion (cada 12 o 24 horas) y la menor incidencia de efec-
tos secundarios hemodinamicas podrian ser farmacos de eleccion.

Material y métodos: Estudio prospectivo aleatorizado en 2 gru-
pos terapéuticos. Al primero se le administré omeprazol intraveno-
s0 0,5 mg/kg/12 hy al segundo 1 mg/kg/12 h, con bomba en 20 mi-
nutos. Se recogieron la frecuencia cardiaca (FC), tension arterial
sistolica (TA) y presion venosa central (PVC) basal, a los 15 minutos,
30 minutos, 1 hora y 2 horas tras la administracion del omeprazol.

Resultados: Se estudiaron 31 administraciones en 11 pacientes.
No existieron cambios significativos en ninguno de los parametros
con ambas dosis de omeprazol durante el tiempo de estudio (tabla)
(valores medios).

Basal 15 min 30 min 60 min 120 min
Grupo 1
FC 133,15 128,38 135,22 133,85 132,15
TAM 60,83 62,35 61,17 61,72 62,22
PVC 9,95 10,23 10,11 9,72 9,38
Grupo 2
FC 112,36 111,72 113,81 113,45 116,18
TAM 64,09 63,72 64,63 64,63 64,36
PVC 10,9 11,54 11 11,54 10,63

Conclusiones: La administracion de omeprazol intravenoso en ni-
fios criticos no produce alteracion hemodinamica por lo que puede
ser una alternativa a los bloqueantes H2 como profilaxis digestiva.
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SINDROME DE ACTIVACION MACROFAGICA .

COMO DEBUT DE ARTRITIS CRONICA JUVENIL SISTEMICA.
A PROPOSITO DE UN CASO

M.C. Rivero de la Rosa, I. Bulldon Duran, I. Martinez Carapeto,
M.S. Camacho Lovillo e I. Sanchez Ganfornina

Unidad de Cuidados Criticos y Urgencias,
Unidad de Reumatologia, Servicio de Medicina Interna,
Hospital Infantil Universitario Virgen del Rocio, Sevilla, Espafa.

Introduccion: El sindrome de activacion macrofagica (SAM)
esta ocasionado por una excesiva activacion y proliferacion de
macroéfagos diferenciados. Se ha descrito como complicacion
de diversas enfermedades, entre ellas la AlJ sistémica, la cual
puede presentarlo en su debut de forma poco frecuente y poten-
cialmente mortal.

Caso clinico: Nifa de 6 afos con fiebre de 16 dias, artralgias,
adenopatias cervicales y exantema que no responde a tratamiento
antibiético administrado. Sin antecedentes de interés. Se realizan
pruebas complementarias que presentan como hallazgos a destacar,
VSG y triglicéridos aumentados y enzimas hepaticas en ascenso.
Resto normal. Se realiza una primera puncion de médula dsea: nor-
mal. Al dia siguiente de su ingreso presenta empeoramiento subito
con taquipnea, dolor abdominal, obnubilacién, taquicardia, des-
censo de las tres series hematicas y alteracion en la coagulacion,
ingresando en UCI-P. Se realizan radiografias de térax y ecografia
abdominal, que muestran derrame pleural bilateral con infiltrados
algodonosos, liquido peritoneal y hepatomegalia. Mala evolucion
posterior iniciando SDRA que preciso VAFO. Dada la poliserositis y la
sospecha de SAM en el contexto de una posible AlJ de inicio sisté-
mico, se inici6 tratamiento precoz con dexametasona, ciclosporina
y etopoxido. Se practica una nueva puncion de médula 6sea: hemo-
fagocitos, se solicitan niveles de ferritina: 15.456 pg/ml, triglicé-
ridos: 263 mg/dl, GOT: 270/GPT: 82U/l, bioquimica: hipoalbu-
minemia e hiperbilirrubinemia y factor reumatoide: negativo,
cumpliendo asi criterios de SAM. Present6 HTAy disfuncion miocar-
dica que se controlaron con tratamiento, y cuadro alucinatorio
transitorio que se resolvio. Evolucion posterior favorable y en segui-
miento actual por reumatologia pediatrica.

Conclusiones: El SAM sigue siendo en la actualidad un sindro-
me poco frecuente y de etiologia y patogenia no bien definidas.
Su asociacion con ciertas patologias, especialmente reumaticas
y su potencial gravedad y mortalidad, hacen que sea necesario
tenerlo presente, ya que el diagnostico y tratamiento precoz
constituyen la base de un adecuado control y una resolucion final
favorable.

610
OXIGENOTERAPIA DE ALTO FLUJO.
EXPERIENCIA EN NUESTRA UCIP

E. Morteruel Arizcuren, E. Guerra Garcia, J. Fernandez Aracama,
Y. Lopez Fernandez, J. Lopez Bayodn, S. Redondo Blazquez,

J. Gil Anton, E. Pérez Estévez, F.J. Pilar Orive

y M.T. Hermana Tezanos

11:27

Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos, Hospital de Cruces,
Barakaldo, Vizcaya, Espana.

Objetivo: Conocer la eficacia y seguridad de la oxigenoterapia de
alto flujo (OAF) con canulas nasales en el tratamiento y/o profilaxis
de la Insuficiencia respiratoria moderada.

Material y métodos: Estudio retrospectivo, entre noviembre de
2006 y diciembre de 2008, de los casos tratados con OAF. Se ana-
lizan datos epidemioldgicos, puntuacion de gravedad clinica
(score de Wood-Downes-Ferres y Escala de Taussig), gasometrias y
evolucion.

Resultados: Fueron 113 episodios en 86 pacientes, con edad y
peso medios de 18,9 + 35,6 meses (10 dias-14 afos) y 9,3 + 10,5 kg
(2,2-63). En 5 casos la técnica se instauro6 fuera de UCIP. Las indica-
ciones principales fueron bronquiolitis (23,9%), asma (6,2), neumo-
nia (7,1%), atelectasias + hipotonia (10,6 %) edema agudo pulmonar
(9.7%) y como profilaxis tras VM o VNI (29,2%). La técnica resulto
eficaz en el 83,2% de los casos, disminuyendo las necesidades de O,
y el score de gravedad medio de 6,92 a 4,4 (frecuencia respiratoria
44,8 +20,1a 37,2 + 14,1 rpmy frecuencia cardiaca de 147,1 + 24,3 a
132,1 £ 17,6 lpm), consiguiéndose mejoria mas precoz de la oxige-
nacion que de la hipercapnia. La duracion media de la terapia fue
de 5,4 dias. En 19 pacientes, hubo que suspender la técnica por
empeoramiento clinico, requiriendo cinco VM y el resto VNI. No se
detectaron efectos adversos atribuibles a la técnica.

Comentarios: En nuestra experiencia, la oxigenoterapia de alto
flujo es una técnica facil de aplicar y bien tolerada en cualquier
edad y patologia. Es eficaz disminuyendo y/o evitando el trabajo
respiratorio y necesidades de O, en nifios con probable evolucion a
insuficiencia respiratoria severa.

611 11:34
ACTITUD ANTE EL TRAUMATISMO ABDOMINAL
EN UNIDAD DE CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS

C. Rodriguez Lopez, P. Zafra Rodriguez, J.C. Flores Gonzalez,
A. Hernandez Gonzalez, F. Rubio Quifiones
y S. Fernandez O’Doherty

Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos y Unidad de Gestion,
Hospital Universitario Puerta del Mar, Cddiz, Espana.

Introduccioén: El traumatismo abdominal es la tercera causa de
muerte en los nifios accidentados. La estabilidad hemodinamica del
paciente es el criterio mas importante para decidir actitud conser-
vadora o quir(rgica.

Material y métodos: Estudio retrospectivo descriptivo de las
historias clinicas de los nifios que ingresaron en UCIP durante los
Gltimos 10 afios con el diagndstico al alta de traumatismo abdo-
minal.

Resultados: 40 pacientes. 31 (77,5%) varones. Edad media 6,7;
mediana 6 (rango 1-13 anos). Mecanismo lesional: accidente de
trafico, 30%; atropello 20%, caida desde propia altura 10%, caidas
de diversas alturas 12,5%, bicicleta 6%, practica deportiva 5%.
Los sintomas fueron: dolor abdominal (67,5%), defensa abdominal
(22,5%), hematuria (12,5%) y distension abdominal (10%). Pruebas
diagnosticas: ecografia (82,5%) y TAC abdominal (52,5%). En 3 pa-
cientes la ecografia no fue capaz de detectar la presencia de le-
siones. Organos afectados: bazo 18 (45%), higado 5 (12,5%), rifdon
5 (12,5%), intestino 4 (10%), pancreas, vejiga, estomago y dia-
fragma 1. La lesion abdominal fue diagnosticada de inmediato en
35y mas alla de las 24 h en 5. EL 55% presento lesiones asociadas,
anemia el 35% presento, hipertransaminemia 32,5% y hiperamila-
semia 12.5%. Recibieron tratamiento conservador 35 pacientes
(87,5%) y precisaron cirugia 5 (12,5%), 4 en las primeras horas.
Necesitaron hemoderivados 11 (27,5%), expansion con cristaloides
7 (17,5%) e inotropicos 6 (15%). Estancia media de 5 dias (1-27);
mediana 3 dias. Un paciente fue exitus por sepsis secundaria a
rotura duodenal.

Conclusiones: Encontramos una distribucion de mecanismos le-
sionales y afectacion de organos solidos similar a la bibliografia.
Remarcar la buena evolucion de la mayoria de los pacientes con la
actitud conservadora, reservando la cirugia para casos de inestabi-
lidad grave o persistencia del sangrado. Importancia de incluir la
ecografia/TAC sistematica en la evaluacion inicial del traumatismo
severo. Resaltar la mayor dificultad para diagnosticar lesiones vis-
ceras huecas, lo que puede condicionar un mayor riesgo evolutivo
de estos pacientes.
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CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS EN AFRICA:
OBSTACULOS Y DIFICULTADES

A. Tagarro Garcia, A. Sarabia, F. Oliver Llinares,
F. Domingos, J. Van Dunem y L. Bernardino

11:41

Hospital David Bernardino, Luanda, Angola; Consejo
Interhospitalario de Cooperacion, Barcelona, y Hospital Infanta
Sofia, San Sebastidn de los Reyes, Madrid, Espana.

Antecedentes: El Consejo Interhospitalario de Cooperacion (CIC)
lleva 8 anos formando cirujanos pediatricos y anestesistas en el
principal hospital infantil de Angola (mortalidad anual aprox.
2.500 pac/afio). Dicho hospital solicité del CIC la formacion de pe-
diatras en el manejo del nifio critico y posquirtrgico.

Objetivo: Evaluar la capacidad del un hospital terciario publico
angolano para el manejo del nifo critico. Realizar un curso inicial
de formacion en el manejo del nifio critico para pediatras (RCP,
shock, ventilacion mecanica y vias).

Métodos: Se realizo un curso de 3 semanas de introduccion a los
cuidados intensivos pediatricos (CIP) para 15 pediatras. Se evaluo a
los alumnos mediante examenes tedricos y practicos antes y des-
pués del curso. Simultaneamente se analiz6 la capacidad del hospi-
tal como ente global para la atencion del nifo critico, y se elabord
un plan de mejora.

Resultados: La evaluacion de los alumnos mostré un aprovecha-
miento del curso excelente para las posibilidades en cuanto a tiem-
po y lugar. El analisis del centro en cuanto a atencion del nifio grave
mostré carencias muy importantes, pero no irresolubles, en 1) la
relacion médico-paciente; 2) la calidad y utilizacion de los recursos
materiales, y 3) en la cantidad y formacion de los recursos huma-
nos.

Discusion y conclusiones: En los hospitales del Africa subsaha-
riana no existe el personal, la competencia, la tecnologia y la orga-
nizacion suficientes como para atender eficazmente a los pacientes
criticos. La realidad médico-social ha primado los servicios prima-
rios de salud y las intervenciones simples y preventivas. En Angola
hay datos socioeconémicos que indican que esto podria empezar a
cambiar, como el resurgimiento econémico a raiz del petroleo, la
paz desde 2003, y el interés mostrado por los propios centros por
los CIP. La formacion del personal sanitario y el compromiso de los
gestores son factores clave para disminuir la mortalidad intrahospi-
talaria.

613 . 11:48
CANDIDIASIS SISTEMICAS NEONATALES

S. Gomez Bueno, J. Salvador Sanchez,
P. Aguilera Sanchez y M.D. Calvo Bonachera

Hospital Torrecdrdenas del SAS, Almeria, Esparia.

Introduccioén: Las infecciones fingicas invasivas continGian sien-
do una causa importante de mortalidad y morbilidad en recién na-
cidos prematuros y de bajo peso. Las candidas son consideradas la
tercera causa mas comun de sepsis tardias en las unidades de cui-
dados intensivos.

Método: Se realiza estudio retrospectivo revisando los casos de
candidiasis sistémicas ocurridos en los dos ultimos afios en nuestra
unidad de cuidados intensivos neonatales, recogiendo datos sobre
factores de riesgo, manifestaciones clinicas y analiticas y trata-
miento recibido.

Resultados: Detectamos 7 casos de candidiasis pudiendo analizar
los datos de 6 pacientes. La edad gestacional media fue de 29 se-
manas (rango 24-40) y hubo 3 casos de recién nacidos de < 1.000 gra-
mos. Enfermedades concomitantes incluyeron enfermedad de
membrana hialina (3 casos), sindrome de aspiracion meconial
(1 caso) y ductus arterioso permeable (1 caso). La edad media en el

momento de la candidemia fue de 12 dias (8-16). Dos casos recibie-
ron profilaxis antifiingica con fluconazol. Todos recibieron trata-
miento antibidtico previo. Ninguno recibi6 tratamiento previo con
corticoides. En el momento de la candidemia todos los pacientes
tenian catéter central con una media de 12 dias (8-16), todos ha-
bian recibido nutricion parenteral y dos pacientes habian recibido
ventilacion mecanica mas de 7 dias. La candida albicans fue la es-
pecie mas frecuentemente aislada (83%). Los 6 casos fueron trata-
dos con retirada de catéter central y anfotericina B liposomal a
dosis superiores a las descritas en la literatura, el fluconazol fue
asociado en 2 casos por persistencia de cultivos positivos, precisan-
do uno de ellos afadir caspofungina. La duracion media de trata-
miento fue de 26 dias (14-39). Hubo un caso de meningitis y en un
paciente se detecto endoftalmiltis y afectacion renal.

Conclusiones: Destacar la precocidad de las candidemias en
nuestra unidad, que podria explicarse por la temprana canalizacion
de vias centrales, y la necesidad de dosis altas de antifungico para
conseguir el control de las mismas. Encontramos que los factores de
riesgo conocidos en nuestra serie tienen una prevalencia similar a
las descritas en estudios previos.

614
ENDOCARDITIS NEUMOCOCICA:
NUESTRA CASUISTICA

I. Hernandez Salvador, E. Guerra Garcia, J. Lopez Bayon,

E. Pérez Estévez, S. Redondo Blazquez, Y. Lopez Fernandez,
E. Morteruel Arizcuren, J. Gil Antén, F.J. Pilar Orive

y M.T. Hermana Tezanos

11:55

Unidad de Gestion Clinica del Hospital de Cruces,
Barakaldo, Vizcaya, Espana.

Introduccioén: La endocarditis bacteriana en nifios es una entidad
poco frecuente, especialmente en ausencia de factores de riesgo.
Sus agentes principales son sobre todo cocos gram positivos, espe-
cialmente S. viridansy S. aureus. S. pneumoniae como agente etio-
logico solo supone un 3-7%, pero destaca por su alta agresividad.

Material y método: Revision de las endocarditis por neumococo
en los ultimos catorce afos en nuestro hospital.

Resultado: Caso 1: Lactante de 14 meses en seguimiento en car-
diologia (foramen oval y dudosa displasia valvula adrtica) ingresada
por bacteriemia. Al 6.° dia, se detecta soplo sistolico confirmandose
en la ecocardiografia absceso perivalvular adrtico con insuficiencia
aortica severa. Se realiza cirugia segln técnica de Ross con evolu-
cion favorable. Caso 2: Lactante de 4 meses ingresado por sindrome
febril recurrente asociando fallo cardiaco, sospecha de endocardi-
tis. En ecocardiografia se objetiva insuficiencia adrtica y mitral con
desestructuracion importante de velos de valvula adrtica que pre-
cisa cirugia con reseccion del absceso de raiz adrtica y homoinjerto
aortico, con buena evolucion; a los 7 afios precisa recambio valvu-
lar con proétesis mecanica, actualmente estable. Caso 3: Nifo de
11 afos con estenosis adrtica congénita leve que ingresa por sospe-
cha de encefalitis. Persistencia de cuadro febril y en ecocardiogra-
fia se detecta formacion verrucosa a nivel aortico. A pesar de tra-
tamiento antibiotico, progresa la lesion generando una CIV. Se
realiza cierre de la misma, con evolucion favorable. Caso 4: Lactan-
te de 4 meses con estenosis pulmonar moderada ingresada por me-
ningitis neumocdcica. En control ecografico durante el ingreso se
detecta absceso adherido a la pared de la arteria pulmonar. Actual-
mente continlia en tratamiento antibidtico con evolucion favorable
sin repercusion hemodinamica.

Conclusion: La endocarditis debe considerarse como complica-
cion de una infeccion neumocdcica precedente. La agresividad del
neumococo obliga a un seguimiento estrecho, para detectar pre-
cozmente la aparicion de complicaciones que pueden requerir
cirugia.



An Pediatr (Barc). 2009;70(Espec Cong 2):182-9

<<
=
ANALES>PEDIATRIA =
ELSEVIER www.elsevier.es/anpediatr <
DOYMA :
POSTER MODERADO

Sabado, 6 de junio (10:45-12:30)

POSTER MODERADO: DISCUSION I
Sala 12 (Planta 1)

P615
TUBERCULOSIS CRANEAL

R. Ranz Angulo, F. de Juan Martin, M. Lafuente Hidalgo,
0. Gomez Camara, |. Galé Anso, M.J. Olivan del Cacho,
M. Bouthelier Moreno y L.M. Ciria Calavia

10:45

Servicio de Infecciosos, Hospital Miguel Servet,
Zaragoza, y Servicio de Pediatria, Hospital General
San Jorge, Huesca, Espafa.

Introduccién: La tuberculosis (TBC) extrapulmonar, en pacientes
inmunocompetentes, supone un 10-20% del total de TBC, y sdlo el
10% de éstas tiene una localizacion 6sea. La tuberculosis craneal
aislada es una entidad rara, recogiéndose muy pocos casos en la
literatura médica. La via de diseminacion es fundamentalmente
hematogena y su presentacion clinica muy variable. El pronéstico
clinico y radioldgico es usualmente bueno, tras tratamiento antitu-
berculostatico y/o quirlrgico.

Caso clinico: Nifo de 12 anos, procedente de Gambia hace 1 afno,
remitido para estudio de bultoma parietal derecho de 5 cm de dia-
metro, blando y no doloroso, de 3-4 semanas de evolucion; con
cefalea y vomitos autolimitados. Resto de exploracion fisica nor-
mal. Se realiza estudio analitico, con serologias, normal. Mantoux
15 mm (vacunado). Jugo gastrico: baciloscopia y cultivo negativos.
Rx craneal con osteolisis parietal, Rx torax, serie dsea y ecografia
abdominal sin hallazgos. Gammagrafia dsea no objetiva otras lesio-
nes. RMN craneal muestra lesion expansiva heterogénea, que des-
truye parietal derecho, con extension subgaleal e intracraneal sub-
dural, con efecto masa sobre parénquima cerebral. Se inicia
tratamiento con isoniacida, rifampicina, pirazinamida y etambutol;
y se realiza exéresis de lesion, con granulomas necrotizantes y cre-
cimiento de Mycobacterium tuberculosis complex en el cultivo.
Evolucion sin complicaciones.

Comentarios: El diagnostico de tuberculosis a nivel de calota
puede ser dificultoso ademas de por su inusual presentacion, por:
su evolucion insidiosa, con escasas manifestaciones al inicio (se
produce una extensa area de destruccion dsea con frecuente proli-
feracion hacia interior y exterior de las tablas 6seas, antes de su
presentacion clinica); por la ausencia de un foco primario (en el
50% de TBC osteoarticular); por la variabilidad de la imagen radio-
logica (osteolisis vs esclerosis); y por el bajo porcentaje de confir-

macion diagnostica, debido a los cultivos no siempre positivos
(40%), la presencia de granulomas en soélo el 50-60% de examenes
histologicos, o la existencia de ambos en el 25% de los casos. Existe
controversia en la duracion del tratamiento antiTBC (6-12 meses).

P616 ,
SINDROME DE DELECION DE 5 P,
PRESENTACION DE UN CASO

P. Iglesias, A. Gonzélez Mufoz, F. Gonzalez de la Rosa,
E. Gastaldo Simedn y G. Pi Castan

10:50

Hospital de la Ribera, Alzira, Valencia, Espafia.

Introduccion: El sindrome de delecion de 5p o Cri du Chat (CdCS)
es una enfermedad genética resultado de la delecion del brazo cor-
to del cromosoma 5 (5p-), siendo en el 80% de los casos una dele-
cion de novo. Su incidencia varia entre 1:15.000 y 1:50.000 recién
nacidos vivos. El sindrome se caracteriza por la presencia de un
llanto agudo, monocromatico, similar al maullido de un gato, mi-
crocefalia, puente nasal ancho, epicanto y retraso psicomotor im-
portante. El tamafo de la delecion es variable, abarcando desde
todo el brazo corto hasta Unicamente 5p15.3.

Caso clinico: Nifia de13 meses con diagnostico clinico en el pe-
riodo neonatal de sindrome de CdCS que presenta al nacimiento
microcefalia, facies peculiares, hipotonia muscular, dificultad
para la succion, y llanto particular. El estudio citogenético eviden-
cia ausencia de material en el brazo corto del cromosoma 5. El
analisis FISH muestra una delecion terminal del brazo corto del
cromosoma 5, desde la banda p 15.2. El estudio en ambos proge-
nitores es normal.

Comentarios: Los pacientes con CdCS presentan un fenotipo ca-
racteristico que permite realizar el diagnostico clinico a la vez que
pueden presentar una importante variabilidad tanto clinica como
genética. Dicha variabilidad se relaciona tanto con el tamafo como
con el tipo de la delecion. Las técnicas actuales han permitido
crear un mapa molecular y fenotipico de 5p. Existen dos regiones
criticas para CdCS, una localizada en 5p.15.3 responsable del llanto
agudo y otra en la region 5p.15.2 asociada al fenotipo caracteristi-
co y al retraso mental. Se han caracterizado otras dos regiones
dentro de 5p.15.2 una de ellas relacionada al fenotipo en el nifio y
retraso mental leve y otra asociada al fenotipo del adulto y retraso
mental grave. El examen clinico detallado junto con la caracteriza-
cion de la delecion permite realizar una evaluacion personalizada
del paciente, lo cual es Gtil a la hora de ofrecer a la familia un
prondstico funcional, adecuar los programas de rehabilitacion y es-
tablecer guias anticipatorias para su seguimiento.

1695-4033/$ - see front matter © 2009 Asociacion Espaiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.
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P617 , 10:55
DELECION 4P- (SINDROME DE WOLF-HIRSCHHORN):
REVISION DE TRES CASOS

J.E. Sanchez Martinez, B. Carazo Gallego, S. Ariza Aranda,
R. Calvo Medina, A. Roldan Mateo y M. Garcia del Rio

Hospital Materno Infantil Carlos Haya, Mdlaga, Espafia.

Introduccion: El sindrome de Wolf-Hirschhorn se trata de una
cromosomopatia con una incidencia media de 1/50.000 fetos. Defi-
nido en 1965, como una delecion del brazo corto del cromosoma 4,
se caracteriza por facies peculiar, microcefalia, asimetria craneal y
retraso mental, ademas de otra sintomatologia como cardiopatias,
infecciones pulmonares graves, malformaciones urogenitales y de
extremidades.

Casos clinicos: Caso 1: Recién nacido a término de 37 semanas,
mujer, pequena para la edad gestacional (2.200 g) que presenta al
nacimiento rasgos dismoficos (fascie en casco griego) caracteriza-
dos por glabela prominente, epicanto hipertelorismo, microcefalia
y micrognatia. Destacaban otras alteraciones: una hipoplasia pos-
terior de cuerpo calloso, CIA ostium secundum y ClIV, displasia bila-
teral de caderas, duplicidad de Gtero, quistes renales y pies equi-
novaros. Actualmente tiene 4 meses destacando en su evolucion
una bronquiolitis VRS positiva. Caso 2: Recién nacido pretérmino de
35 semanas primer gemelar, mujer (1.670 g), que presenta al naci-
miento la fascie caracteristica en casco griego con una hipotonia
axial marcada. En la ecografia de craneo se apreciaba leucomalacia
periventricular con lesion quistica parietooccipital izquierda. Ac-
tualmente tiene dos afos y medio destacando en su evolucion epi-
sodios convulsivos e infecciones pulmonares de repeticion. Caso 3:
Recién nacido pretérmino de 35 semanas, segundo gemelar, mujer
(1.880 g), presentando los rasgos dismarficos tipicos al nacimiento.
También presentaba leucomalacia periventricular y quistes a nivel
parietooccipital, ademas de una estenosis pulmonar valvular mode-
rada. Ha presentado numerosas crisis convulsivas rebeldes al trata-
miento e infecciones pulmonares agravadas por su problema cardio-
logico.

Comentarios: Presentamos en estos tres casos la descripcion
tipica del sindrome de Wolf-Hirschhorn, iniciado como un sindrome
polimalformativo al nacimiento, con posterior desarrollo de retraso
psicomotor, y de las complicaciones surgidas por las anomalias
asociadas.

P618
SINDROME DE CONRADI-HUNERMANN-HAPPLE:
A PROPOSITO DE UN CASO

A. Martinez Ortiz, V. Jiménez Serrano, A. Ayechu Diaz,
E. Rupérez Garcia, X.J. Egiiés Jimeno y C. Mendivil Dacal

11:00

Servicio de Neonatologia y Servicio de Genética,
Hospital Virgen del Camino, y Servicio de Dermatologia,
Hospital de Navarra, Pamplona, Navarra, Espafa.

Introduccién: La condrodisplasia puntiforme (CDP) es una enfer-
medad clinica y genéticamente heterogénea caracterizada por cal-
cificaciones puntiformes en los huesos. El sindrome de Conradi-Hu-
nermann-Happle, es la forma mas conocida y se transmite de forma
autosomica dominante ligada al X (CDPX2). Este sindrome puede
asociar ademas de las lesiones Oseas afectacion dérmica, ocular y
facial. Presentamos un caso de CDPX2.

Caso clinico: Recién nacida a término. En la semana 20 de emba-
razo, se diagnostico ecograficamente de huesos largos acortados sin
encontrarse otras malformaciones. Antecedente familiar: la madre
presento al nacer acortamiento de fémur derecho. Al nacimiento,
la nifa pesa 2.690 g y mide 38 cm (p < 3). En la exploracion fisica
destaca talla baja, acortamiento proximal y asimétrico de las ex-

tremidades, escoliosis, clinodactilia y polidactilia postaxial. Craneo
frontal abombado, con epicantus, y raiz nasal plana. Lesiones cuta-
neas ictiosiformes con areas descamativas que mejoran con emo-
lientes, asi como regiones de hiperqueratosis lineal y defectos de
pigmentacion siguiendo las lineas de Blaschko. La serie 6sea puso
de manifiesto multiples calcificaciones punteadas a nivel epifisario
y paravertebral. En el estudio oftalmologico se detecto catarata y
luxacion cristalino ojo derecho, que requirio facoemulsificacion.
Estudio citogenético-molecular revela que es portadora de la muta-
cion R147H del gen EBP asociado a CPDX2: sindrome de Conradi-Hu-
nermann-Happle.

Conclusiones: La radiologia simple es una prueba diagnéstica
de alto rendimiento en el estudio de las malformaciones 6seas del
recién nacido. El sindrome de Conradi-Hiinermann-Happle (CDPX2)
es una entidad muy poco frecuente. El gen implicado es el EBP
(50 mutaciones descritas) y hasta el momento no se ha podido
correlacionar el tipo de mutacion con la gravedad de la sintoma-
tologia clinica. Existe gran variabilidad de sintomas en miembros
de la misma familia con la misma mutacion, desde formas letales
a formas clinicamente indetectables. Es importante la realizacion
de un seguimiento pediatrico, dermatoldgico, ortopédico y oftal-
moldgico.

P619
AVALIAGAO CLINICA DE HIPOGLICEMIA
NA CRIANCA: REVISAO DE ALGUNS ASPECTOS

J. Sales Marques, D. Pio y S. Figueiredo

11:05

Servicio de Pediatria, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia,
Portugal, y Servicio de Pediatria, Hospital Infante D. Pedro,
Aveiro, Portugal.

Introducéo: A hipoglicemia é um sintoma frequente na crianca
com varias causas, entre elas de origem metabolica e endocrinolo-
gica.

Objectivo: Avaliar os aspectos clinicos/laboratoriais associados a
hipoglicemia, com a finalidade de facilitar a orientacao diagnostica
e tratamento precoce de doencas graves.

Material: Foram revistos seis casos clinicos de criancas com hipo-
glicemia seguidas nas consultas de endocrinologia e metabolismo.

Resultados: Caso 1: panhipopituitarismo. Sintomas: ictericia
colestatica e micropénis e analises com T4 livre, cortisol e hormona
crescimento . Caso 2: tirosinemia tipo 1. Sintomas: malnutricdo
grave, raquitismo, hepatomegalia, S. Fanconi e analises, tirosina e
fenilalanina T, succinilacetona na urina T. Caso 3: acidlria
3-OH-metilglutarica. Sintomas: vomitos frequentes, prostracao e
analises. Auséncia ceton(ria, carnitina {, 30H metilglutarica na
urina T. Caso 4: défice primaria de carnitina. Sintomas: cardiomio-
patia dilatada e analises. Carnitina {{{. Caso 5: intolerancia here-
ditaria a fructose. Sintomas: prostracao, hepatomegalia e analises.
TGO e TGP T, fructose na urina T. Caso 6: glicogenose tipo 1. Sin-
tomas: hepatomegalia, facies boneca e analises. Triglicerideos,
4cido Urico e lactato T.

Discussao: No panhipopituitarismo, a hormona de crescimento
normaliza a hipoglicemia. Na tirosinemia, a nitisona é fundamental
para reduzir os sintomas graves da doenca. Na aciduria 3 hi-
droxi-metilglutarica, refeicoes frequentes, evita a hipoglicemia. No
défice primario da carnitina, a cardiomiopatia com hipoglicemia
regride com carnitina oral. Na intolerancia hereditaria a fructose a
dieta isenta de fructose, sorbitol e sacarose, evita a hipoglicemia e
normaliza a hepatomegalia. Na glicogenose tipo 1, o tratamento
com refeicoes frequentes e amido cru, resolve as crises de hipogli-
cemia.

Conclusées: A hipoglicemia associado a outros sinais e sintomas
clinicos, devem ser diagnosticados precocemente, reduzindo o ris-
co de agravamento do prognoéstico final da doenca.
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P620 ,
DISTONIA SENSIBLE A L-DOPA: UN DIAGNOSTICO
QUE NO DEBE PASAR DESAPERCIBIDO

L. Ocampo Fontangordo, J.A. Viso Lorenzo,
C.M. Rodriguez Rodriguez, S. Gonzalez Gonzélez,
M.A. Taboas Pereira y F. Martinon Sanchez

11:10

Complexo Hospitalario, Ourense, Espana.

Antecedentes y objetivos: La distonia de Segawa o DYT5, des-
crita por primera vez en 1976, es una enfermedad genética poco
frecuente con herencia autosémica dominante con penetrancia
incompleta. La alteracion subyacente se produce en el gen
GCH1 causando como consecuencia un déficit de guanosina-3P-ci-
clohidrolasa1l. Los pacientes tipicamente manifiestan distonia en
extremidades inferiores, que puede fluctuar a lo largo del dia, y
con respuesta sostenida a bajas dosis de L-dopa. La objetivacion
de una nueva mutacién no descrita anteriormente justifica esta
presentacion.

Resultados. Caso clinico: Preescolar de 3 afos de edad que con-
sulta por presentar caidas frecuentes y dificultad en la marcha. Ala
exploracion se observa marcha distonica con extension de extremi-
dad inferior derecha con mayor dificultad para los giros y la carre-
ra. Las pruebas complementarias habituales en este tipo de trastor-
nos resultaron normales. El analisis genético reveldé dos mutaciones
heterocigotos en el exon 1 del gen GCH1 (c.68 C > T; P23Ly c.206
C > T; P68L), asi como un cambio de significado desconocido en la
region no traducida del gen (exdn 6; c.773 C > T), presentes tam-
bién en madre y abuelo materno, ambos asintomaticos. Se eviden-
Cio sustancial mejoria clinica a dosis de L-dopa de 10 mg/kg/dia
repartidas en tres tomas.

Conclusiones: La distonia sensible a L-dopa es una muy rara
causa de distonia de inicio en la infancia. No obstante, el diagnds-
tico debe ser considerado en cualquier nifo que se presente con
inexplicable marcha con pie en torsion, paroxistico o de curso
progresivo, o cualquier hipertonia de etiologia desconocida, por
su muy eficaz respuesta a la L-dopa. Los beneficios del diagnéstico
pueden extenderse a otros familiares que pudieran estar afectos
cuyos sintomas hayan sido, bien infra o incorrectamente diagnos-
ticados durante anos. Este caso presenta ademas la singularidad
de presentar una nueva mutacion no descrita previamente en la
literatura médica.

P621 ,
ANIRIDIA CONGENITA “DE NOVO”

L. Monfort Belenguer, J. Verdi Amords,
F.J. Mares Diago y E.M. Flor Macian

11:15

Servicio de Pediatria, Hospital Clinico Universitario,
Valencia, Espafa.

Introduccioén: La aniridia se define como la ausencia, total o par-
cial, del iris. Sus sintomas principales son la fotofobia y la baja
agudeza visual. El tumor de Wilms es mas frecuente en estos pa-
cientes que en la poblacion general.

Caso clinico: Lactante nifa remitida a los 4 meses por colobo-
ma de iris bilateral y catarata congénita, con fotofobia, y sin otra
sintomatologia. Procede de una primera gestacion, controlada y
normal, en una madre sana de 30 afios, con serologias negativas
(IgG positiva para rubeola y CMV), RNT-AEG (39 semanas, P
2.750 g, T 50 cm, PC 33 cm), Apgar 10/10. En la primera visita se
le diagnostica de coloboma inferior de iris en ojo izquierdo, y
aniridia casi completa de ojo derecho, persistiendo sélo una ban-
da medial atroéfica de iris, y catarata congénita polar anterior pun-
tiforme bilateral; siendo el resto de la exploracion clinica normal.
Se solicita: hemograma, quimica hematica, cuerpos reductores en
orina, serologia TORCH, ecografia craneal y abdominal, ECG y

ecocardiografia, y RNM cerebral, siendo todos los resultados nor-
males. Revisada en Oftalmologia, no hay otras alteraciones aso-
ciadas en el polo posterior (fondo de ojo normal). El seguimiento
de la nifa (3 afos) ha mostrado un desarrollo psicomotor normal,
ausencia de otros problemas oculares asociados (excepto hiper-
metropia), y controles periddicos de ecografia abdominal sin al-
teraciones. Estudio genético: cariotipo 46XX, con traslocacion
equilibrada (6;11) (p21.3;p15.5), sin pérdida de material genético
en el estudio mediante hibridacion in situ (FISH) de 6p y 11p, y
analisis molecular de los genes PAX6 y WT1 sin deleciones en
11p13; cariotipo de los padres normal. Con estos resultados se
establece el diagnodstico de aniridia “de novo” no asociada a mu-
tacion conocida.

Comentario: Algunos defectos congénitos oculares no se presen-
tan de forma aislada y hacen obligatorio descartar la afectacion a
otros niveles. Ante la existencia de aniridia, el esfuerzo debe estar
dirigido no sélo a prevenir las complicaciones oculares sino también
a descartar su asociacion al tumor de Wilms. El estudio genético y
los controles ecograficos son buenas herramientas diagnosticas
y predictivas en el seguimiento de estos pacientes.

P622

OBESIDAD INFANTIL: EXPERIENCIA

DE UNA INTERVENCION EDUCATIVA DIRIGIDA
A LOS NINOS Y SUS FAMILIAS

C. Sitjar Pasamon, A. Vives Carreras, M. Roura,
J. Teixidor, A. Rodriguez y J. Caula

ABS Vilafant, Girona y Técnic Salut SAP Girona Nord,
Girona, Espana.

11:20

Introduccion: La obesidad esta considerada como un trastorno
multifactorial y, en consecuencia, el tratamiento es complejo y los
resultados poco favorables. La prevalencia de obesidad en nuestra
area es del 9,94%.

Poblacion y métodos: La intervencion educativa se inicio en
agosto de 2005. Consistio en una atencion individualizada a la fami-
lia y la realizacion de talleres grupales. La poblacion diana fueron
todos los ninos entre 5 y 14 afos con IMC > P97. Primero enviamos
una carta informativa a todas las familias y posteriormente nos
pusimos en contacto por teléfono. Se convocaron a una primera
reunion informativa a la que asistieron los padres y los nifos. Pos-
teriormente se realizaron 7 talleres con una frecuencia semanal y
duracion variable dependiendo de los temas a tratar y la participa-
cion. Se realizaron controles de seguimiento, de forma individual,
al mes, 3, 6, 12, 18 y 24 meses.

Resultados: 48 familias recibieron la carta informativa. 30 asis-
tieron a la primera reunién y 18 participaron en los talleres. En
total 22 nifios iniciaron la intervencion (41% nifios y 59% nifas) en-
tre 5y 14 afios. El 59% tenian antecedentes familiares de diabetes
tipo 2y el 68% de enfermedad cardiovascular. Tenian normo peso el
9,1% de los padres y el 45,5% de las madres. Actividades sedenta-
rias 23,4 horas semanales. Ejercicio fisico 4,2 horas semanales. A la
visita de seguimiento de 24 meses llegaron 9 ninos (40,9 % del to-
tal), consiguiendo normopeso 2 (9,1% del total). Del grupo que no
asistio a los talleres llegaron a la visita de 24 m 13 nifios (41,9%),
consiguiendo normo peso 2 (6,45% del total).

Conclusiones: Dificil fidelizacion de las familias. Correcta ad-
quisicion de conocimientos teoricos. Dificultad para poner en mar-
cha las habilidades adquiridas. Desequilibrio entre actividades
sedentarias y ejercicio. Confirmacion de la importancia de los an-
tecedentes familiares y habitos. Resultados similares a los 24 me-
ses en los dos grupos (intervencion y no intervencion). Nuestra
actividad y esfuerzo desde atencion primaria ha de ir dirigida a la
prevencion dados los malos resultados una vez instaurada la obe-
sidad.
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P623
TAQUICARDIA AURICULAR CAOTICA EN PEDIATRIA

L. Gonzalez Vila, M.T. Ferrer Castillo, A. Olivar Gallardo,
A.l. Garrido Ocana y M.L. Dominguez Quintero

11:25

Hospital Juan Ramon Jiménez, Huelva, Espana.

Introduccion: La taquicardia auricular cadtica (o multifocal)
constituye menos del 1% de las taquicardias supraventriculares y se
caracteriza por presentar al menos 3 ondas P de morfologia diferen-
te, intervalos PP, RR irregulares y conduccion AV variable. Es tipica
de adultos con enfermedad pulmonar crénica pero también se pue-
de presentar en lactantes con enfermedades respiratorias, funda-
mentalmente, bronquiolitis VRS positivo.

Material y métodos: Presentamos el caso de un neonato que en
la ecografia obstétrica del tercer trimestre se detecta un corazon
arritmico. Al nacer presenta un EKG con ondas P de diferente mor-
fologia a una frecuencia de 300-400 por minuto con una conduccion
AV variable 3:1y 2:1. Los intervalos PP y PR son irregulares. En el
registro de Holter aparecen 1400 episodios de fibrilacion o flutter
auricular y la ecocardiografia muestra aleteo auricular sin trombos
intracavitarios y una buena funcion ventricular. Al 5.° dia, ante la
existencia de frecuencias ventriculares cada vez mas elevadas, se
decide cardioversion eléctrica con 0,5-2 Julios/kg sin éxito y, a con-
tinuacion, 3 dosis de ATP sin reversion a ritmo sinusal. Durante su
ingreso ha permanecido asintomatica en todo momento y ha reali-
zado tratamiento combinado con diferentes antiarritmicos (flecai-
nida, amiodarona, digoxina, propranolol) obteniéndose respuesta
finalmente (disminucion de la frecuencia ventricular) con digoxina
y dosis elevadas de propranolol. Al cabo de 2 meses la paciente
revierte espontaneamente a ritmo sinusal.

Conclusiones: Es una arritmia infrecuente que afecta a lactantes
pequefios generalmente sin cardiopatia estructural. Es resistente a
la cardioversion eléctrica y a la adenosina. La respuesta a los antia-
rritmicos es limitada siendo generalmente necesaria la asociacion
de varios. La remision se lleva a cabo espontaneamente en semanas
0 meses.

P624
SINDROME 3 M: A PROPOSITO DE UN NUEVO CASO

M.A. Mesas Arostegui, J.D. Abril Rodriguez,
J.L. Barrionuevo Porras y R. Hoyos Gurrea

11:30

Unidad de Endocrinologia y Dismorfologia Infantil, Hospital
Universitario Virgen de las Nieves, Granada, Espafa.

Introduccion: El Sindrome 3M es un trastorno autosomico recesi-
vo caracterizado por déficit severo del crecimiento pre y posnatal,
rasgos craneo-faciales sugerentes y hallazgos radiologicos caracte-
risticos. Se ha identificado la mutacion del gen CUL7, en 6p21.1.

Caso clinico: Mujer de 16 meses. Hipocrecimiento desde 6.° mes
de gestacion. Nacida a término (P: 1.900 g [—3,46 DE], T: 38 cm
[—6,89 DE], PC: 39 cm [+3,28 DE]). Luxacion congénita de cade-
ras y estenosis pulmonar leve. Padres y hermanos sanos. PTG:
165,5 £ 9 cm. Impresiona de crecimiento armoénico, leve aumento
segmento superior-inferior, macrocefalia relativa, dolicocefalia,
frente prominente, leve ptosis palpebral, cejas espesas, raiz nasal
ancha, filtro largo, paladar estrecho, mala oclusion tipo Il, cuello y
torax corto, hiperlaxitud, mefhiques pequenos, pies planos, braqui-
dactilia, hiperlordosis lumbar y piel elastica. Evolucion: mantiene
un crecimiento lento (T < —4 DE). Inicia tratamiento con hormona
de crecimiento (talla baja patologica por CIR). Desarrollo psicomo-
tor normal. Pruebas complementarias normales (valoracion endo-
crina, eco abdomino-pélvica, estudio de neuroimagen, CAR, estudio
molecular sindrome de Noonan) salvo la edad 6sea, siempre retra-
sada, y la serie 0sea: diafisis de huesos largos y costillas delgadas
(huesos graciles), cuerpos vertebrales altos y pelvis pequefa. Con
el diagnostico clinico de sindrome 3-M, se solicita estudio molecular

del gen CUL7 (resultado pendiente). Actualmente contintia en tra-
tamiento con GH (Ultima talla en —3DE).

Conclusiones: La prevalencia es desconocida. Solo constan unos
40 casos en la literatura. La incorporacion del estudio molecular
supone un avance en su diagnostico. La mayoria de estos nifios se
evallan inicialmente como un déficit de hormona de crecimiento,
incluso algunos, como en nuestro caso, son candidatos a tratamien-
to hormonal.

P625 ,
MONOSOMIA 6P CON TRISOMIA 16P
POR TRASLOCACION PATERNA

M.E. Elias Villanueva, |. Bueno Martinez, J. Saenz Hurtado,
M.P. Ventura Faci, J.M. Carbonell Pérez y F.J. Ramos Fuentes

11:35

Servicio de Neonatologia y Consulta Genética Clinica,
Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza;
Laboratorio de Citogenética y Servicio de Inmunologia,
Complejo Universitario Infanta Cristina, Badajoz, y Facultad
de Medicina, Universidad de Zaragoza, Zaragoza, Espafa.

Introduccion: La monosomia 6p y la trisomia 16p, aunque poco
frecuentes, se caracterizan por un fenotipo malformativo reconoci-
ble. Presentamos un varon de 2 aios, seguido desde los 2 meses de
edad, con hallazgos clinicos de ambas cromosomopatias debidos a
una traslocacion desequilibrada de origen paterno.

Caso clinico: Primer hijo de padres sanos no consanguineos, no
abortos anteriores. Embarazo de 39 semanas normal. Parto por ce-
sarea por pérdida del bienestar fetal. Apgar 8/9. Peso: 3.260 g,
longitud: 49 cm y PC: 35 cm. Sindrome de aspiracion meconial. Piel
apergaminada con hipoplasia de unas, cabello fino sin cejas ni pes-
tanas. Hipotonia generalizada con reflejos disminuidos. Asimetria
facial y de extremidades con sindactilia 2-3 en ambos pies, fisura
palatina, fisuras palpebrales pequefas con blefaroptosis, pabello-
nes auriculares malformados y microrretrognatia. Hernia unguinal
y umbilical. Seguimiento: a los 2 afos de vida presenta un retraso
pondo-estatural y microcefalia. Retraso psicomotor profundo, hipo-
tonia con reflejos disminuidos. Sindrome de West. Intolerancia a la
lactosa. Sordera neurosensorial que precisa audifonos. Infecciones
de repeticion. Intervenido quirirgicamente de fisura palatina, pto-
sis palpebral y hernias inguinales. Rehabilitacion desde los 2 meses
en atencion temprana y educacion especial. Pruebas complementa-
rias: estudios bioquimicos y metabdlicos, normales. Dermatologia:
displasia ectodérmica. Ecografia transfontanelar, cardiaca y renal,
normales. TAC cerebral normal. Cariotipo y FISH: 46,XY,der(6;16),
t(6;16)(p25;p13.1). Cariotipo paterno: 46,XY,t(6;16)(p25;p13.1);
FISH: ish t(6;16)(16pter+;pter—).

Comentarios: Presentamos un varén con cromosomopatia doble
(monosomia 6p y trisomia 16p) cuyo padre presentaba una trasloca-
cion balanceada (6;16). El paciente presenta caracteristicas clini-
cas de ambos defectos cromosomicos. Es importante que el aseso-
ramiento genético incluya el riesgo de recurrencia y la posibilidad
de diagnostico prenatal.

P626 . 11:40
PACIENTE CON DELECION TERMINAL DEL BRAZO LARGO
DEL CROMOSOMA 10

S.T. Jiménez Gil de Muro, C. Cristobal Navas
y A.l. Fernandez Lorente

Fundacién Hospital Calahorra, La Rioja, Espafa.

Caso clinico: Se trata de una nifa de 4 anos fruto del segundo
embarazo de padres afiosos no consanguineos, con un hijo varon
sano. Amniocentesis 46 XX. Parto a las 38 semanas de gestacion, por
cesarea riesgo de pérdida de bienestar fetal. Peso recién nacido:
3.600 g. Apgar 3/7/10. Reanimacion tipo Il. Fenotipo peculiar con
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facies triangular, asimetria facial con torticolis congénito, megalo-
triquiasis, filtrum largo, labio superior fino, paladar ojival, mamilas
separadas e hipotonia generalizada. Desde el nacimiento presentd
cardiopatia tipo comunicacion interauricular ostium secundum mas
ductus arterioso persistente, orificio lacrimal imperforado bilate-
ral, estrabismo convergente bilateral y limitacion a la mirada supe-
rior, displasia acetabular bilateral con subluxacion de cadera iz-
quierda y reflujo vesico-ureteral grado IV bilateral. Se intervino en
dos ocasiones del reflujo, se canalizaron los lacrimales también en
dos ocasiones, llevo férula ortopédica en caderas durante 6 meses,
ha sido intervenida del estrabismo y la comunicacion interauricular
cerré de manera espontanea. Durante la evolucion ha presentado
retraso psicomotor y del lenguaje importante con microcefalia pro-
gresiva. Ha requerido tratamiento rehabilitador multidisciplinar
consiguiendo la sedestacion a los 9 meses, deambulacion y bisilabos
a los 2 anos, control de esfinteres diurno a los 3 afios y medio, mas-
ticacion a los 4 anos y todavia precisa logopedia. Ha sido escolari-
zada en integracion y presenta importantes dificultades para el
aprendizaje y caracter sociable pero impulsivo. Las pruebas de ima-
gen cerebrales fueron normales. Ante la evolucion se realizo cario-
tipo donde se detectd delecion terminal del brazo largo de uno de
los cromosomas del par 10 a nivel de la banda q26.10 (46XX del (10)
(9.26.1)(15). El cariotipo de los padres fue normal, por lo que la
delecion se considerd de novo.

Conclusiones: Las deleciones terminales del cromosoma 10 a ni-
vel de la banda g26.1 son poco frecuentes (16 casos descritos en la
literatura) pero se trata de una cromosomopatia a buscar en el
cariotipo para filiar un retraso psicomotor, a pesar de amniocente-
sis normal, como en este caso, sobre todo si presenta las malforma-
ciones asociadas tipicas.

P627

¢SE AJUSTA EL USO DE HEMODERIVADOS

EN LAS UNIDADES DE CUIDADOS INTENSIVOS
NEONATALES A LAS RECOMENDACIONES?

E. Quintana Rio, I. Anquela Sanz, J.M. Sans Tojo,
M.T. Coll Sibina, L. Bilbao Gasso, M.A. Zuasnabar Cotro
y M. Catala Puigbo

11:45

Servicio de Pediatria, Hospital General de Granollers,
Barcelona, Espana.

Introduccion: La transfusion de hemoderivados (THD) es un pro-
cedimiento frecuente en la UCIN. Dado que no es un proceso ino-
cuo, debe realizarse segun indicaciones precisas, valorando los
riesgos y beneficios. Entre los riesgos encontramos reacciones he-
moliticas, alérgicas, sobrecarga de volumen y transmision de infec-
ciones. En nuestra unidad la indicacion de THD viene determinada
por las recomendaciones actuales de la SEN.

Objetivo: Evaluar la correcta indicacion de THD en nuestra UCIN,
el rendimiento de la misma y la posible aparicion de reacciones
adversas.

Material y métodos: Estudio retrospectivo descriptivo de todas
las THD realizadas en la UCIN, enero 2006-diciembre 2008, valo-
rando su indicacion, rendimiento y reacciones adversas/complica-
ciones.

Resultados: Se realizaron 63 THD en 27 RN (14,2 % de los pacien-
tes de UCIN), de 28-41 SG (m 35), con PN 865-3.810 g (m 2.200 g).
Se realizaron 33 transfusiones de concentrado de hematies (TCH)
en 21 RN (77%) por la presencia de anemia de diferentes etiologias
(100%), con Hb 6,7-12,5 g/dl (m 9,2 g/dl). El 71,4% eran prematu-
ros (media de 31 SG, PN medio 1.430 g), con una media de 1,73 TCH
por paciente. El 33% se practicaron las primeras 48 horas y el 67 %
el 6.°-40° dia. Se transfundi6 plasma (TPL) en 10 ocasiones a 9 pa-
cientes (30%), predominando los RNAT (55%), y plaquetas (TPQ) en
20 ocasiones a 8 pacientes (29,6 %), 75% prematuros. En ambos la
sepsis fue la indicacion mas frecuente (70%). El 92% de las THD si-

guieron las recomendaciones de la SEN. El rendimiento (TCH:
aumento de la cifra de Hb/Hto superior a los valores tributarios de
transfusion, TPL: resolucion de la coagulopatia y TPQ: aumento del
numero en mas de 25.000/mm?3) fue adecuado en el 60%. No se
objetivaron reacciones adversas ni complicaciones.

Conclusiones: En nuestra UCIN hay un adecuado cumplimiento
de las recomendaciones para la transfusion de hemoderivados, im-
plicando un uso restrictivo. De la poblacion total los prematuros
fueron los que se sometieron a mas THD. Se objetiva un rendimien-
to positivo en la mayoria de las THD, sin presentarse reacciones
adversas ni complicaciones.

P628
TRIPLOIDIA COMPLETA (69, XXX)
EN UN RECIEN NACIDO PREMATURO VIVO

M. Gonzalez Santacruz, A.M. Rivera Figueiras
y M.R. Garcia Martinez

11:50

Seccion de Neonatos y Servicio de Pediatria,
Hospital General Universitario, Alicante, Espana.

Introduccion: La triploidia es una de las alteraciones cromosomi-
cas mas frecuentes encontradas en abortos espontaneos y mortina-
tos. Puede ocasionalmente encontrarse en RN vivos, generalmente
pretérminos y malformados, con una supervivencia limitada a pocas
horas. Presentamos el caso de un RNPT con triploidia completa que
sobrevivi6 18 dias.

Caso clinico: Gestante de 22 afos, sin antecedentes de interés,
con embarazo controlado irregularmente. En la semana 27 se reali-
z0 cesarea urgente por desprendimiento placentario e hipotension
materna. Nacié una mujer de 1.020 g, con Apgar 2/7 que preciso
reanimacion tipo IV Presentaba escasa actividad espontanea, ede-
mas y rasgos dismorficos, entre los que destacaban: a) escafocefa-
lia, con frente abombada, gran fontanela anterior y suturas dehis-
centes; b) macizo facial hipoplasico, con hipertelorismo, hendiduras
palpebrales estrechas, raiz nasal ancha y aplanada, y orejas displa-
sicas, de implantacion baja; c) manos en garra, dedos con desvia-
cion cubital, pulgar de implantacion baja, pies en mecedora con
sindactilia (3.°-4.° dedo), y calcaneo prominente; d) mamilas y ge-
nitales externos hipoplasicos. La placenta era quistica y edemato-
sa. Ademas presentd hipoplasia pulmonar, EMH grado IV, DAP, hiper-
tension pulmonar, CIV muscular y ectasia renal bilateral grado II.
Presenté empeoramiento respiratorio progresivo con hipercapnia e
hipoxemia refractaria falleciendo a los 18 dias de vida por fracaso
multiorganico. El cariotipo de sangre periférica demostro la presen-
cia de un 98,4% de metafases y nlcleos triploides (69, XXX).

Discusion: La triploidia generalmente provoca abortos precoces.
Si la gestacion continua, se caracteriza por severo retraso del cre-
cimiento intrauterino, oligohidramnios y placenta hidrdpica. Aun-
que el sindrome polimalformativo resultante es abigarrado, ninguna
de las malformaciones externas justifica la escasa supervivencia de
estos pacientes. Por ello, se cree que esta mortalidad temprana
pueda deberse a una escasa capacidad de supervivencia de las cé-
lulas triploides.

P629 11:55
DISTROFIA MUSCULAR. PARTICULARIDAD FENOTIPICA

A. Conejo Fernandez, R. Calvo Medina,
A. Madrid Madrid y J. Martinez Anton

Hospital Materno Infantil Carlos Haya, Mdlaga, Espafia.

Introduccion y objetivo: Clasicamente, las diferencias genéticas
entre la distrofia muscular de Duchenne (DMD) y la de Becker se
basaban en la cuantia de las deleciones del gen Xp21.2, existiendo
multiples variaciones al respecto. Presentamos el caso de un grupo
familiar en que genética, fenotipo y clinica resultan particular-
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mente discordantes. Anamnesis: paciente varon de 5,9/12 afnos que
es derivado desde la consulta de Gastroenterologia por aumento de
la creatinfosfokinasa (CPK) detectado de forma casual en el contex-
to de un estudio por hipercolesterolemia familiar. Asintomatico.
Antecedentes sin interés. Antecedentes familiares: madre sana,
padre hipercolesterolemia familiar, 2 hermanos varones de 18 y
14 afos asintomaticos. Exploracion: sistémica y neuroldgica nor-
mal. Pruebas complementarias y evolucion: Aporta despistaje in-
feccioso (VHA, VHB, VHC, VEB, CMV, VIH) y metabdlico (ceruloplas-
mina, alfa-1-antitripsina, anticuerpos anti-musculo liso, anticuerpos
anti-LKM y antimitocondriales) negativos, fosfatasa alcalina, bili-
rrubina, colesterol, triglicéridos y ferritina normales, funcion hepa-
tica de sintesis (albumina y actividad de protrombina) normal, cu-
pruria normal, ecografia hepatobiliar normal. Hipertransaminasemia
mantenida. Electroneurograma y electromiograma normales. Biop-
sia hepatica con hepatopatia de cambios minimos. Destacan niveles
de CPK y LDH permanentemente elevados (de hasta 31.739 U/l y
1.361 U/l respectivamente). Se realiza entonces estudio genético,
hallandose delecion en los exones 48-55, mutacion propia de DMD.
Esta misma mutacion se encuentra en su madre (portadora sana) y
en sus 2 hermanos, asintomaticos hasta la actualidad. Se estudia
tejido muscular por biopsia, obteniéndose un patron de distribucion
de distrofina compatible con distrofia muscular de Becker.

Discusion: El interés de este caso radica en la particularidad
clinica que presenta este grupo familiar, permaneciendo asinto-
matico hasta edades de 19 anos por el momento, asi como en la
poca concordancia entre genotipo y distribucion de distrofina es-
perable.

P630 12:00
SINDROME DE OSTEOPOROSIS CON SEUDOGLIOMA:
UNA RARA VARIANTE DE OSTEOGENESIS IMPERFECTA

P. Murillo Arnal, M.E. Elias Villanueva, J. Fleta Zaragozano,
M.P. Ribate Molina, J.L. Olivares Lopez y F.J. Ramos Fuentes

Servicio de Pediatria, Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa,
Escuela Universitaria de Ciencias de la Salud y Facultad
de Medicina de la Universidad de Zaragoza, Zaragoza, Espafa.

Introduccioén: El Sindrome de Osteoporosis con Seudoganglioma
(OMIM 259770) es una enfermedad genética muy rara, de herencia
autosomica recesiva, que da lugar a fragilidad 6sea aumentada y
anomalias oculares, considerandose actualmente una variante de
osteogénesis imperfecta. Esta causada por mutaciones en el gen
LRP5, localizado en la region cromosomica 11q13. Se reconocen dos
formas clinicas: una con atrofia optica, retinopatia y retraso psico-
motor profundo y otra con microcefalia, cataratas e inteligencia
normal. El caso que presentamos estaria incluido en ésta ultima
categoria.

Caso clinico: Niha rumana de 9 afnos remitida por su pediatra
para estudio por retraso pondoestatural, microcefalia y ceguera. En
los antecedentes personales existen dos fracturas previas en fémur
derecho y en la historia familiar madre con microcefalia y dos pri-
mas invidentes en rama materna. En la exploracion fisica los hallaz-
gos mas relevantes son: imposibilidad de deambulacion indepen-
diente, retraso pondoestatural, atrofia muscular generalizada con
hipotonia; microcefalia con microftalmia, cataratas, nistagmo ho-
rizontal y ceguera bilateral; torax prominente y ensanchado y ci-
foescoliosis; hiperlaxitud articular en pequefas articulaciones. La
funcion intelectual era normal. El estudio radioldgico evidencio os-
teoporosis generalizada, deformidad toracica y cifoescoliosis y
edad 6sea ligeramente retrasada; la RM cerebral mostré una mega-
cisterna magna y microftalmia bilateral; el cariotipo fue normal y
el estudio molecular del gen LRP5 esta en curso.

Comentarios: Presentamos un caso de osteoporosis con seudo-
glioma, denominada también “osteogénesis imperfecta tipo ocu-
lar”, con hallazgos clinicos caracteristicos, inteligencia normal y

pendiente de confirmacion molecular. El riesgo de recurrencia es
del 25% en futuros embarazos. El tratamiento es multidisciplinar,
destacando la ortopedia y rehabilitacion, y los posibles efectos be-
neficiosos del bifosfonato y la hormona de crecimiento, que en
nuestra paciente estan siendo evaluados.

P631
ASOCIACION MURCS: UN RETO DIAGNOSTICO

P. Ryiz Martinez, B. Rubio Gribble, L. Fuente Blanco,
A. Alvarez Garcia, M. T. Cuesta Rubio y F. Lopez Gonzalez

12:05

Hospital Universitario de Getafe, Madrid, Espania.

Resultados: La asociacion de MURCS es una enfermedad rara, de
etiologia desconocida, que fue descrita por primera vez en 1979.
Consiste en una aplasia o hipoplasia de los conductos de Miiller,
agenesia o ectopia renal y displasia de los somitas cervicotoracicos.
Su aparicion es esporadica, aunque se han descrito casos familiares.
Su diagnostico se basa en la anamnesis, exploracion fisica y pruebas
complementarias. A dia de hoy, no existe un diagnostico genético.
La forma de presentacion habitual es como amenorrea primaria en
mujeres con caracteres sexuales secundarios normales.

Caso clinico: Nifa de 2 afos, con diagnostico de agenesia renal
derecha a las 20 semanas de edad gestacional. A los 3 meses de
edad es ingresada por bronquiolitis por VRS, en la radiografia de
torax ademas de engrosamientos perihiliares bilaterales, se objeti-
varon anomalias vertebrales dorsales y de las primeras costillas
derechas. Ante este hallazgo se realizo una radiografia AP y Lateral
de columna con los siguientes hallazgos: 1) escoliosis dorsal alta
asociada a hemivértebra a nivel de D2, que condiciona una anoma-
lia en la morfologia de la vértebra superior y de las dos inferiores;
2) alteracion en la morfologia, posicion y tamaio de las costillas
derechas respectivas; 3) adelgazamiento de la porcion mas medial
de lo que parece ser la sexta costilla derecha; 4) vértebras en ma-
riposa a nivel de D8; 5) Probable costilla cervical derecha. No se
observan anomalias a nivel pulmonar. La paciente es seguida por
traumatologia infantil. A los 24 meses se realiza una RM en la cual
se objetivan malformaciones vertebrales dorsales, con escoliosis
minima dorsal. Multiples malformaciones de cuerpos vertebrales a
nivel dorsal (hemivértebras, vértebras en mariposa). La columna
cervical y lumbar no presenta alteraciones. La médula es normal, y
no se observan patologias intrarraquideas. Hay ausencia de rifidon
derecho. Ante la alta sospecha de sindrome de MURCS se solicita
una ecografia abdomino-pélvica donde no se visualizan el ovario
derecho ni el Utero. El ovario izquierdo mide aproximadamente
20 mm.

Conclusiones: En esta paciente, la deteccion de una agenesia
renal prenatal junto con el hallazgo casual de malformaciones ver-
tebrales, a raiz de padecer una bronquiolitis, ha permitido sospe-
char una asociacién MURCS en los primeros afos de vida. Estudios
posteriores confirmaron la ausencia de ovario derecho y Utero, re-
afirmando el diagnéstico.

P632
DISPLASIA ESPONDILOEPIFISARIA CONGENITA.
A PROPOSITO DE UN CASO

R. Martinez Camacho, S. Escolano Serrano, G. Pi Castan,
A. Amat Madramany, J. Sanchez Zahonero y E. Gastaldo Simedn

12:10

Hospital de la Ribera, Alzira, Valencia, Espafa.

Introduccioén: La displasia espondoloepifisaria congénita (SEDC)
es un trastorno del desarrollo con alteracion del crecimiento 6seo,
por mutaciones en el gen COL2A1, que codifica la sintesis del cola-
geno tipo Il. Herencia autosomica dominante. Se caracteriza por
talla baja, afectacion de cuerpos vertebrales y epifisis, pudiendo
asociar secuencia Pierre-Robin y problemas visuales y auditivos.
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Caso clinico: Lactante varon de 4 meses. Consanguinidad fami-
liar. Evidencia ecografica de acortamiento de huesos largos en el
segundo trimestre de gestacion. Amniocentesis 46 XY normal. Parto
por cesarea a las 39 semanas de edad gestacional. Al nacimiento:
peso: 3.680 g (p75), talla 45 cm (< p10) PC: 36,5 cm (> p90). Talla
baja. Desproporcion corporo-cefalica importante. Fenotipo pecu-
liar, macrocefalia relativa, micrognatia, fisura palatina, glosopto-
sis. Pliegue nucal redundante. Térax pequeio. Miembros superiores
e inferiores cortos y metatarso varo bilateral reductible. La serie
Osea muestra ausencia de osificacion de nacleos de la rodilla, dis-
creto retraso de modelado de la columna vertebral, iliacos peque-
fios y cuadrados, metafisis de huesos largos anchas y prominentes y
ausencia de osificacion del pubis. Las caracteristicas fenotipicas y
radioldgicas orientan al diagnostico de SEDC. Pendiente de resulta-
do el estudio de mutaciones en COL2A1. En su evolucion destaca la
existencia de distrés respiratorio moderado, que precisé soporte
ventilatorio con CPAPn durante el primer mes de vida, tolerando el
decubito supino desde los tres meses de edad. Dificultad grave para
la alimentacion, precisando colocacion de sonda orogastrica. Asocia
reflujo gastroesofagico grave y sordera neurosensorial.

Comentarios: Al ser una patologia poco frecuente, la comunica-
cion de nuevos casos resulta de gran interés para el mejor conoci-
miento tanto clinico como pronostico de ésta, y con ello permitir
mejorar las intervenciones médicas que solventen las limitaciones
que conllevay, por tanto, la calidad de vida del individuo. Es impor-
tante conocer su base genética para un adecuado asesoramiento
genético a la familia.

P633
SINDROME PHACES, NUESTRA EXPERIENCIA:
REVISION CLINICAYY NOVEDADES TERAPEUTICAS

M. Rubio Murrillo, M.D. Conejo-Mir Vazquez, J. Bernabeu Wittel,
I. Bullén Duran, A. Torres Amieva y J. Conejo-Mir

12:15

Comité Multidisciplinar de Anomalias Vasculares,
Servicio de Pediatria y Servicio de Dermatologia,
Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla, Espafa.

Antecedentes y objetivos: El sindrome PHACES es una rara enti-
dad que asocia un hemangioma segmentario craneo-facial con mal-
formaciones cerebrales de la fosa posterior; anomalias arteriales
cerebrovasculares, cardiovasculares y oculares, asi como defectos
del cierre del rafe medio. Los hemangiomas infantiles suponen una
patologia de importante interés pediatrico tanto por su prevalencia
(5-10%) como por las consecuencias psiquicas y fisicas que compor-
tan para el paciente y sus familiares. Nuestro objetivo es exponer
nuestra casuistica en relacion al Sd PHACES: clinica, malformacio-
nes asociadas y novedades terapéuticas.

Método: Estudio descriptivo retrospectivo abierto no compa-
rativo de 4 casos de Sd PHACES atendidos en nuestro Hospital el
Gltimo afo.

Resultados: Se recogen en total 4 casos de hemangioma cra-
neofacial segmentario en contexto de Sd PHACES. 75% mujeres.
75% menores de un ano, una paciente remitida desde otro centro
con 7 afos de edad. Todos fueron sometidos a despistaje diagnos-
tico de malformaciones asociadas, detectandose en 3 de ellos
malformaciones vasculares cerebrales, en 2 cardiopatias, en 2 de
ellos malformaciones cerebrales de fosa posterior y uno presenta-
ba microftalmia. No se describen defectos esternales y/o de rafe
supraumbilical. En cuanto al manejo terapéutico: 1 caso recibio
tratamiento con esteroides con buena respuesta. 2 pacientes sus-
tituyeron el tratamiento inicial con esteroides por propanolol en
pauta ascendente con resultados favorables y sin efectos secunda-
rios hasta la fecha, actualmente lesiones en remision, completan-
do aun tratamiento. La paciente remitida pasado el primer afio de
vida esta siendo sometida a laserterapia en las lesiones residuales
con éxito.

Conclusiones: El abordaje multidisciplinar del paciente por parte
de un equipo de expertos: dermatdlogo, cirujano, pediatra favore-
ce una intervencion precoz y mejora el prondstico. Ante un heman-
gioma cervicofacial segmentario descartar siempre malformaciones
asociadas. El propanolol se presenta como nueva alternativa tera-
péutica segura y eficaz. Aln hacen falta mas estudios que apoyen
nuestros resultados.

P634 , C12:20
HIPERQUERATOSIS EPIDERMOLITICA AUTOSOMICA
DOMINANTE EN UN HIJO DE PADRES CONSANGUINEOS:
IMPORTANCIA DEL DIAGNOSTICO MOLECULAR

PARA EL ASESORAMIENTO GENETICO

D.M. Clavero Chueca, S. Valle Guillén, I. Bueno Martinez,
F.J. Carapeto Marquez de Prado, J. Arin Meral
y F.J. Ramos Fuentes

Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa, Departamento de
Pediatria de la Facultad de Medicina, Universidad de Zaragoza,
Zaragoza, Espana; Universitat Zu Kéln, Alemania.

Introduccion: La Hiperqueratosis Epidermolitica (HE; OMIM
113800), también denominada eritrodermia ictiosiforme congénita
bullosa, es una forma de ictiosis de herencia autosémica dominante
que se caracteriza por hiperqueratosis y lesiones ampollosas en la
piel: éstas Ultimas presentes sobre todo al nacimiento y durante la
infancia. Clinicamente es una dermopatia muy heterogénea donde
la extension y gravedad de las lesiones puede ser muy variable,
pudiendo existir afectacion palmo-plantar. La HE es debida a muta-
ciones tipo cambio de sentido (misense) en los genes de la keratina
KRT1 (forma palmo-plantar) y KRT10. En 2006 se describi6 por pri-
mera vez un caso de HE autosomica recesiva, gravemente afectado
por ausencia total de keratina en la epidermis, y cuyos padres eran
portadores heterocigotos de una mutacion sin sentido (nonsense)
en el gen KRT10. La existencia de heterogeneidad genéticay el alto
numero de casos esporadicos (50%) en la forma dominante hace
necesario el estudio molecular para el asesoramiento genético.

Caso clinico: Varon de 3 afios de raza gitana con hiperqueratosis
epidermolitica, diagnosticada al nacimiento, enviado a nuestra
Consulta de Genética Clinica para asesoramiento genético. La his-
toria familiar muestra consanguinidad de primer grado. Los proge-
nitores, primos hermanos, son jovenes y no presentan problemas en
la piel. Hijo varén de 6 afos, aparentemente sano. Ningun otro
miembro de la familia con patologia dermatoldgica. El paciente
presentaba una ictiosis generalizada, incluyendo el cuero cabellu-
do, con afectacion de pliegues y flexuras de articulaciones, sin
afectacion palmo-plantar. La biopsia de piel confirmé el diagnostico
clinico. El estudio molecular del gen KRT10 demostro la existencia
de una mutacion en el exon 1, que no estaba presente en ninguno
de los progenitores ni en el hermano mayor.

Comentarios: Dada la heterogeneidad clinica y genética de la
EH, es imprescindible el diagnostico molecular para ofrecer un ase-
soramiento genético riguroso a las familias afectadas.

P635 , 12:25
VARIABILIDAD FENOTIPICA EN DOS CASOS DE DEFICIENCIA
DE ACIL-COA DESHIDROGENASA DE CADENA MEDIA
(MCADD) DETECTADA POR CRIBADO NEONATAL

M.J. Juan Fita, J.M. Egea Mellado, I. Gonzalez Gallego,
D. Gil Ortega y A. Fernandez Sanchez

Servicio de Bioquimica y Genética Clinicay
Seccion de Metabolopatias, Hospital Universitario
Virgen de la Arrixaca, Murcia, Espafia.

Introduccién: La MCADD es un trastorno metabolico autosémico
recesivo de la beta-oxidacion mitocondrial (1:14.600 r.n.) con ma-
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nifestacion clinica variable, siendo la mayoria asintomaticos al na-
cer y padecer el primer episodio agudo antes de los 2 afios (vomi-
tos, hipoglucemia, muerte); en algunos casos el debut puede ocurrir
en la primera semana de vida.

Objetivos: Deteccion de pacientes con MCADD en el Programa de
Cribado Neonatal de la Region de Murcia.

Material y métodos: Analisis de acilcarnitinas (AC) en sangre-pa-
pel: octanoilcarnitina (C8) y decanoilcarnitina (C10) y relaciones
mediante espectrometria de masas en tandem (MS/MS). El diagnds-
tico de confirmacion se realiz6 mediante estudios de las mutaciones
del gen.

Resultados: Desde marzo de 2007 se han detectado dos casos de
MCADD. El primero debuté al cuarto dia de vida con acidosis, hipe-
ramonemia e hipoglucemia junto con un aumento de beta-hidroxi-
butirato y acetoacetato en orina (1.575 y 4.753 mmol/mol creat,
respectivamente), hecho paradéjico en un paciente con MCADD

pero descrito en algunos casos. Presento valores de C8 = 2,45 uM;
C10=0,38 uM y C8/C10 = 6,5. Este paciente se recupero total-
mente tras infusion de glucosa i.v. y con dieta exenta de acidos
grasos de cadena media. El segundo paciente fue asintomatico en
el momento de su deteccion (tercer dia de vida) con valores de
C8 =13,4 uM; C10=1,34 uM y C8/C10 = 10,1. La presencia de
hexanoilglicina y suberilglicina en orina permitieron el diagndstico
bioquimico. El estudio molecular revelé que el primer paciente es
homocigoto para la mutacion prevalente 985A > G. Para el segundo
paciente dicho estudio esta en curso.

Conclusioén: El cribado neonatal mediante MS/MS permite la de-
teccion precoz de MCADD, con la pronta instauracion de un trata-
miento adecuado en estos pacientes, y evita crisis posteriores pre-
viniendo periodos de ayuno prolongado. El hallazgo de una
hipoglucemia con cetonuria no debe excluir el diagndstico de
MCADD.
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663 15:30
GENTAMICINA VERSUS CEFOTAXIMA:

¢ESTA JUSTIFICADO AMPLIAR EL ESPECTRO

EN EL TRATAMIENTO EMPIRICO DE LA ITU FEBRIL?

M. Alvarez Fuente, T. Sainz Costa, B. Santiago Garcia,
M. Algar Serrano, E. Jiménez Gonzalez y S. Serrano Villar

Hospital Clinico San Carlos, Madrid, Espaia.

Introduccioén: La aparicion de resistencias bacterianas en los Ul-
timos anos hace necesario racionalizar el uso de antibidticos. Es
frecuente la eleccion de cefotaxima como tratamiento empirico
hospitalario de la infeccion del tracto urinario (ITU), existiendo
otros antibidticos de menor espectro que se ajustan a los patogenos
mas habituales.

Objetivo: Comparar la eficacia de cefotaxima IV frente a gen-
tamicina IV en el tratamiento empirico de la ITU en la edad pe-
diatrica.

Métodos: Estudio descriptivo retrospectivo de los pacientes en-
tre 1 mes y 16 afos ingresados con el diagnostico de ITU febril los
Ultimos cinco anos.

Resultados: Se incluyeron un total de 104 pacientes, 38% varo-
nes, con una mediana de edad de 8 meses. Los agentes patogenos
mas frecuentes fueron E. coli (84%), Proteus spp (5%), Klebsiella
spp (3%) y Enterobacter (2%). 31 pacientes recibieron gentamicina
frente a 73 a los que se habia administrado cefotaxima. La eleccion
del tratamiento empirico quedo a criterio clinico en cada caso,
pese a lo cual los grupos resultantes fueron homogéneos en cuanto
a las variables clinicas y analiticas recogidas. No se encontré dife-
rencia estadisticamente significativa en la respuesta al tratamiento
(tiempo de defervescencia, aparicion de complicaciones y toleran-
cia) entre los pacientes tratados con cefotaxima y gentamicina.

Conclusiones: La eleccion de un antibiético de espectro adecua-
do a cada patologia debe ser una prioridad dada la tendencia actual
a la aparicion de resistencias bacterianas. Nuestro estudio demues-
tra que gentamicina es una opcion terapéutica excelente en el tra-
tamiento de la ITU. Consideramos que el empleo de otros antibio-
ticos de mayor espectro no ha demostrado ventajas que justifiquen
su uso como primera eleccion.

664 , 15:40
ENFERMEDAD NEUMOCOCICA INVASIVA EN NINOS

ANTES Y DESPUES DE LA INTRODUCCION DE LA VACUNA
ANTINEUMOCOCICA CONJUGADA HEPTAVALENTE

A.M. de los Rios, V. Pineda Solas, D. Fontanals Aymerich,
S. Moya Villanueva, I. Baena Olomi, J. Clotet Caba
y D. Sanchez Garvin

Hospital de Sabadell (Corporacié Sanitaria Parc Tauli),
Sabadell, Barcelona, Espana.

Antecedentes y objetivos: La comercializacién de la vacuna an-
tineumococica heptavalente se inicié en Espafia en junio de 2001.
Nuestro objetivo es analizar el impacto de la vacunacion antineu-
mococica en la enfermedad neumocdcica invasiva (ENI) en nuestra
area de referencia.

Métodos: Se incluyeron todos los casos diagnosticados en nuestro
hospital de ENI en menores de 15 afos, entre 1995 y 2008. Se defi-
nié como caso aquel en el que se aislé neumococo en liquido estéril.
Se analizaron las caracteristicas clinicas, analiticas y microbioldgi-
cas y se calcularon las tasas de incidencia anual, comparando los
diferentes grupos etarios en el periodo previo a la aprobacion de la
vacuna con el periodo posterior, utilizando para ello el censo y el
padrén continuo anual para la poblacion.

Resultados: 174 casos: 94 en el periodo pre-vacunal, 80 en el
post-vacunal. La incidencia global de la enfermedad disminuy6 un
22% en menores de 2 afos y un 50% en el grupo de 2 a 4 afos. La
forma clinica mas frecuente en el periodo pre-vacunal fue la bac-
teriemia, que junto con la meningitis han sufrido un descenso im-
portante (48% y 82 % respectivamente) en el periodo post-vacunal.
Observamos un incremento de las neumonias en el periodo post-va-
cunal (95%), que fue mayor en el grupo de edad de mas de 4 afos.
Se observé también un aumento de los derrames paraneumdnicos
(del 26% al 51%). En el periodo pre-vacunal los serotipos vacunales
representaron el 73 %, mientras que en el periodo post-vacunal el
75% de serotipos fueron no vacunales (principalmente 1y 3). Dismi-
nuyeron las tasas de resistencia del neumococo a penicilina, eritro-
micina y cefalosporinas de 3.2 generacion.

Conclusiones: Desde la comercializacion de la vacuna ha dismi-
nuido la incidencia global de ENI en nuestra area. La disminucion
mas importante se ha observado en la meningitis, seguido de la
bacteriemia. Sin embargo han aumentado los casos de neumonia
neumocacica asi como sus formas complicadas con derrame pleu-
ral. Los serotipos mas prevalentes en el periodo post-vacunal son
los no vacunales, principalmente el 1y 3, mientras que en el perio-
do pre-vacunal eran los incluidos en la vacuna.

1695-4033/$ - see front matter © 2009 Asociacion Espaiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.
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665 , 15:50
ESTUDIO DE LAS NEUMONIAS DE PROBABLE ORIGEN
BACTERIANO HOSPITALIZADAS Y SU EVOLUCION

EN RELACION CON EL TRATAMIENTO INICIAL

(AMPICILINA VS CEFUROXIMA-CEFOTAXIMA)

J.R. Breton Martinez, J. Marin Serra, R. Margalef Canuto,

E. Ballester Asensio, J.J. Camarena Minana, A. Navarro Ruiz,
S.V. Talén Baion, P. Aymerich Salas, R. Hernandez Marco

y J.M. Nogueira Coito

Servicio de Pediatria y Servicio de Microbiologia,
Hospital Universitario Dr. Peset, Valencia,
y Universidad de Valencia, Valencia, Espafa.

Antecedentes y objetivos: El tratamiento empirico de las for-
mas moderadas o graves de las neumonias de probable origen bac-
teriano hospitalizadas incluye la penicilina/ampicilina y cefalospo-
rinas de 2.2 y 3.2 generacion parenterales como la cefuroxima,
cefotaxima y ceftriaxona. El objetivo de nuestro estudio fue el ana-
lisis de las caracteristicas de estas neumonias y si existieron dife-
rencias en la evolucion en funcion del tratamiento empirico inicial
empleado (ampicilina vs cefuroxima-cefotaxima).

Métodos: Revision retrospectiva durante los aios 2001-2008 de
una muestra de neumonias de origen bacteriano probado por aisla-
miento de neumococo en sangre o liquido pleural o probable por sus
caracteristicas clinicas, radioldgicas, analiticas o antigenuria posi-
tiva en orina.

Resultados: Se identificaron 153 episodios. Mediana de edad
2,9 anos. Cuarenta y tres (28 %) nifios menores de 2 anos, 72 (47 %)
entre 2 y 5 afnos, y 38 (25%) mayores de 5 afios. La mayoria de los
casos se dieron entre los meses de enero y abril. Media de cifra de
leucocitos 22.857/mm?3 (+ 9.112). Media del valor de PC-r fue de
237 mg/l (+ 113). Determinacion positiva de antigeno de neumoco-
co en orina 51%. Se identificaron 18 bacteriemias. El 94% de los
neumococos aislados tuvieron una CMI < 2 pg/ml. Siguieron trata-
miento con ampicilina 80 nifos (52 %), con cefuroxima 58 (38%),
11 con cefotaxima (7%). Los grupos tratados con ampicilina o cefu-
roxima-cefotaxima fueron comparables en cuanto a edad, tiempo
evolucion de la neumonia y PC-r con diferencia poco relevante en
el recuento leucocitario. Treinta nifos (20%) presentaron derrame
pleural previo al ingreso y otros 10 (7%) lo desarrollaron tras su in-
greso. No se aprecio peor evolucion en cuanto a la aparicion o pro-
gresion del derrame pleural o necesidad de traslado a UCIP en el
grupo tratado con ampicilina.

Conclusiones: La antibioterapia inicial con ampicilina no se re-
lacion6 con una mayor frecuencia de complicaciones (derrame o
vigilancia en UCIP). Estos datos apoyarian que la ampicilina puede
seguir siendo el tratamiento de eleccion en zonas con baja preva-
lencia de CMI a penicilina > 2 pg/ml.

666 ~16:00
MAS'I:OIDITIS AGUDA: EXPERIENCIA EN LOS ULTIMOS~
10 ANOS EN HOSPITAL TERCIARIO DEL SUR DE ESPANA

B. Croche Santander, A. Porras Gonzalez e |. Obando Santaella
Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla, Espafa.

Introduccion: En los ultimos anos se ha descrito un incremento
de la incidencia de mastoiditis en algunas areas y ocasionalmente
en la gravedad de las mismas.

Objetivo: Revisar nuestra experiencia reciente y compararla con
aquello que otros autores han descrito.

Métodos: Estudio retrospectivo de nifios con diagndstico de mas-
toiditis aguda en nuestro hospital terciario durante el periodo
1999-2008. Se analizan variables epidemioldgicas, clinicas, micro-
bioldgicas, tratamiento y resultado.

Resultados: Se identifican 145 casos. Media anual de 14,5 pa-
cientes/afno. La mediana de edad fue de 3 anos (rango de 0-14 anos).

Un 58,6 % de pacientes eran varones. En 84 (57,9%) casos se habia
administrado antibioterapia previa, principalmente p-lactamicos.
La clinica mas frecuente fue fiebre (78%), desplazamiento pabellon
auricular (74%), otalgia (72 %) edema/hinchazon retroauricular
(70%). Se realizo cultivo microbiolégico en 58,6% casos, de los que
se aislo el microorganismo en 35 casos. Los gérmenes mas frecuen-
tes fueron S. pneumoniae (10), P. aeruginosa (9), S. pyogenes (4),
SCON (4), P. mirabillis (2), otros (8). Se realizé la TAC en 82 casos
(56,2 %).Todos los pacientes recibieron antibioterapia intravenosa
con una mediana de duracion de 5 dias (rango 1-28 dias), siendo
cefotaxima (45%) y amoxicilina-clavulanico (24%) los mas emplea-
dos. La cirugia ORL se realiz6 en 45 pacientes (31%) (miringotomia
con/sin tubo drenaje 31, mastoidectomia radical 9, drenaje de abs-
ceso subperiostico 5).En 12 casos se presentaron complicaciones
intracraneales, observandose un incremento de la frecuencia de un
3% en el periodo 1999-2003 a un 12% entre 2004-2008.

Conclusiones: Se observa un incremento de la frecuencia de
complicaciones intracraneales mientras que la incidencia de mas-
toiditis se mantiene estable presentando variaciones anuales en los
distintos afos del estudio.

667

EPIDEMIOLOGIA, DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO
DE LA OSTEOMIELITIS. REVISION DE LOS ULTIMOS
10 ANOS

M.T. Leonardo Cabello, M. Sanchez Moreno, M. Ruiz del Campo,
E. Aragonés Achutegui, C. Pato Fernandez, M.l. Montes Cidad,
A. Pascual Bonilla, R. Cuesta Gonzalez, J.H. Ramirez Cuentas
y F.J. Garcia Garcia

16:10

Servicio de Pediatria y Ortopedia Infantil, Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla, Santander, Cantabria, Espana.

Introduccion: La osteomielitis (OM) es una inflamacion del hueso
de origen infeccioso. Es mas frecuente en varones menores de
5 afios, y se ven afectadas sobre todo las metéfisis de huesos largos
de las extremidades inferiores. Las formas agudas suelen ser debi-
das a diseminacion hematdgena. Hemos realizado una revision cuyo
objetivo es describir las caracteristicas de los casos de OM en los
Ultimos 10 afios en nuestro hospital.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de 40 pacientes me-
nores de 14 anos ingresados por OM entre enero de 1998 y junio de
2008, analizando las siguientes variables: edad, sexo, localizacion,
germen causal, tratamiento recibido y evolucion.

Resultados: Se observa claro predominio en varones (67,5%) en
un rango de edad de 1 a 2 afios de vida (22,5%), con una afectacion
de hasta el 80% de extremidades inferiores (27,5% tibia, 25% fé-
mur, 10% peroné). La clinica mas frecuente fue local (90%), aunque
el 62,5% de los casos manifestaron sintomatologia general. Todos
mostraron anomalias en las pruebas de imagen, principalmente en
la gammagrafia 6sea (65%). En la mayoria (62,5%) no se logro iden-
tificar ninglin germen, siendo el agente mas frecuentemente aisla-
do el Staphylococcus aureus (32,5%, 12,5% en hemocultivo y 20%
en el foco infeccioso). El principal tratamiento antibi6tico instau-
rado fue la asociacion de cloxacilina con una cefalosporina de ter-
cera generacion. El 18% precisé ademas tratamiento quirurgico. El
95% de los casos evolucion6 favorablemente, con normalizacion
clinica, analitica y radioldgica. No se han producido recidivas en los
3 afios posteriores al episodio inicial en ningln paciente.

Conclusiones: La OM aguda es una patologia que afecta mas fre-
cuentemente a varones en el segundo afo de vida, siendo la locali-
zacion principal las metafisis de huesos largos de extremidades in-
feriores. El S. aureus es el germen causal aislado con mas
frecuencia. Es fundamental el diagndstico precoz para favorecer
una buena evolucion clinica y evitar secuelas graves: alteraciones
del crecimiento, fracturas patologicas o destruccion articular.
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CARACTERISTICAS DEL DERRAME PLEURAL
TUBERCULOSO EN LAS DOS ULTIMAS DECADAS

E. Luzdn Terron, F. Baquero Artigao, M.J. Garcia de Miguel,
M.1. de José Gémez, F.J. Aracil Santos y F. del Castillo Martin

16:20

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

Introduccién: El derrame pleural de origen tuberculoso es poco
habitual en la infancia tanto como causa de derrame como manifes-
tacion de la tuberculosis. El conocimiento de esta patologia facilita
su diferenciacion de otros derrames paraneumonicos en el nifo,
permite la investigacion de contactos y evita la aparicion de nuevos
casos en la comunidad.

Material y método: Se recogieron los casos de derrame pleural
tuberculoso durante un periodo de 22 afios (1987-2008) en un hos-
pital terciario. Se revisaron los registros de los nifios ingresados,
utilizando como palabras clave: tuberculosis, derrame pleural y
pleuritis. Recogimos quince variables en una base de datos para
facilitar su analisis, que se analizaron mediante el sistema informa-
tico SPSS 12.0.

Resultados: Durante el periodo de estudio, se diagnosticaron
23 pacientes, de edades comprendidas entre los 2 y los 16 afos, con
una media de 9 afnos. Catorce eran ninas (60%). Desde 1998 todos
los casos aparecieron en poblacion inmigrante. En el primer periodo
del estudio (1987-1997) se concentraron 15 de los 23 casos (65%).
Seis nifios habian recibido vacuna BCG (26 %). S6lo en 7 casos (30%)
se descubrio el caso indice, siendo siempre un familiar que convivia
con el nifo. Todos los derrames fueron unilaterales sin claro predo-
minio por ningin hemitérax; el 45% fueron izquierdos. La prueba
cutanea de la tuberculina fue positiva (mayor de 10 mm) en 22 de
los 23 nifios. Se realizd toracocentesis en 15 pacientes, presentando
el 86% liquido pleural de predominio linfocitario. En once nifios se
realizo determinacion de ADA en liquido pleural, presentando 10 de
los 11 valores superiores a 40 U/L. El aislamiento de M. tuberculosis
se produjo en un 23% de los cultivos de jugo gastrico y en un 26 %
de los cultivos de liquido pleural. Sélo en dos pacientes se realizd
biopsia pleural para el diagndstico, presentando ambos granulomas
pleurales y cultivo positivo. Todos los pacientes recibieron triple
terapia antituberculosa con isoniazida, rifampicina y pirazinamida
durante 6 meses con buena respuesta.

Conclusiones: El derrame pleural tuberculoso es una patologia
poco habitual en nuestro medio. Se debe sospechar en nifos mayo-
res y adolescentes, procedentes de areas endémicas. La confirma-
cion microbioldgica es dificil, por lo que el diagndstico debe basar-
se en una prueba cutanea de la tuberculina positiva, un cuadro
clinico y analitico compatible y una respuesta adecuada al trata-
miento antituberculoso.

669
VACUNACION EN GRUPOS DE RIESGO

E. Cobos Carrascosa, J. Diez-Delgado Rubio, F. Giménez Sanchez,
M.I. Rodriguez Lucenilla, J.S. Poveda Gonzalez,
J. Salvador Sanchez y A. Bonillo Perales

16:30

Servicio de Pediatria, Hospital Torrecdrdenas del SAS,
Almeria, Espana.

Introduccién: Los nifios que padecen enfermedades cronicas son
mas susceptibles a las infecciones. Las coberturas vacunales de es-
tos grupos no han sido suficientemente estudiadas y probablemente
no sean las deseadas.

Objetivos: Estudiar la cobertura vacunal de nifios pertenecientes
a grupos de riesgo.

Métodos: Se realizd un cuestionario con las variables demografi-
cas, clinicas y estado vacunal. Criterio de inclusion: pacientes pe-

diatricos seguidos en consultas externas de nuestro hospital inde-
pendientemente del motivo. Estudio estadistico con paquete
informatico SPSS 15.0.

Resultados: 201 cuestionarios fueron contestados. El motivo de
seguimiento mas frecuente fue de tipo respiratorio (28%). Del 26 %
de los encuestados que cumplian criterios para la vacuna antineu-
mocacica conjugada heptavalente, sélo la mitad (50%) la habian
recibido. La dosificacion fue correcta en el 83% de los casos. El 40%
de los nifios cumplian criterios de vacunacion antigripal, de los cua-
les 1 de cada 3 (35%) estaban vacunados (indicado por su pediatra
en un 67%). Al 57% se le administré la vacuna antigripal durante
2 temporadas. El 12% de los nifios encuestados cumplian criterios
médicos para la vacunacion frente a varicela, de los cuales un 42%
estaban vacunados. Un 68% de los menores de 2 afos se habian
vacunado frente a rotavirus, de ellos un 30% no tenian la dosifica-
cion correcta para su edad.

Conclusiones: Menos de la mitad de los nifios en grupo de riesgo
seguido en consultas externas presenta vacunacion adecuada a su
patologia de base. Es necesario un mayor esfuerzo para aumentar
las coberturas vacunales en estos pacientes.

670
GASTROENTERITIS AGUDA POR NOROVIRUS

E. Cresto, C. Fernandez San José, M. Tobefa Rue,
F. Coll Usandizaga, F. Alfonso Moraga-Llop, M. Campins Marti,
R.M. Bartolomé Comas y A. Carrascosa Lezcano

16:40

Unidad de Pediatria General, Unidad de Enfermedades
Infecciosas Pedidtricas, Servicio de Medicina Preventiva
y Epidemiologia, y Servicio de Microbiologia,

Hospital Universitario Vall d’Hebron, Barcelona, Espafia.

Antecedentes y objetivos: Actualmente el norovirus constituye
la causa mas frecuente de gastroenteritis aguda, tanto en nifios
como en adultos, y su incidencia es similar a la del rotavirus. Su
alta transmisibilidad facilita la aparicion de casos nosocomiales en
el contexto de brotes de gastroenteritis aguda en la comunidad.
A pesar de producir gastroenteritis leves y autolimitadas, su impac-
to epidemioldgico es importante.

Métodos: Se describe una serie de casos de gastroenteritis por
norovirus diagnosticados en pacientes hospitalizados en nuestro
centro entre los meses de octubre-diciembre de 2008.

Resultados: Durante este periodo se estudiaron 37 pacientes in-
gresados con clinica de gastroenteritis aguda (diarrea y/o vomitos).
En el 81% se investigd la presencia de norovirus mediante técnica
de RT-PCR en muestra de heces, siendo positiva en 11 (29,7%). En
5 casos los coprocultivos fueron positivos a otros microorganismos
(2 Campylobacter, 2 adenovirus y 1 Salmonella). De los 11 pacien-
tes con gastroenteritis por norovirus 7 eran nifos y 4 nifas, con una
mediana de edad de 14 meses (rango 0,5-30 meses). En 5/11 pa-
cientes la infeccion fue nosocomial y en 6/11 pacientes fue adqui-
rida en la comunidad. Todos los pacientes presentaron diarrea, con
una mediana de la duracion de 6,7 dias (rango: 2-13 dias). 9/11 pa-
cientes presentaron vomitos y 8/11 pacientes tuvieron fie-
bre > 37,5 °C con una media de las temperaturas maximas de 38 °C.
Laboratorio: la mediana de la proteina C reactiva fue 0,7 mg/dl
(rango 0,1-17); 4/11 pacientes tuvieron hiponatremia al diagnos-
tico. Tratamiento: 9/11 pacientes precisaron rehidratacion intra-
venosa.

Conclusiones: Los casos descritos en esta serie presentaron una
duracion de la diarrea superior a lo descrito en la literatura y el
81% requirio rehidratacion intravenosa. Durante este periodo, el
45% de las gastroenteritis por norovirus fueron nosocomiales. La
RT-PCR facilité la rapida identificacion de los pacientes, que junto
con las medidas de aislamiento, contribuyeron a controlar de forma
eficaz la transmision nosocomial.
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671 16:50
AISLAMIENTOS DE STREPTOCOCCUS PNEUMONIAE:
EVOLUCION CLINICA, SEROTIPOS VACUNALES ~

Y RESISTENCIA ANTIBIOTICA EN LOS ULTIMOS 10 ANOS

F. Gonzalez Martinez, J. Adrian Gutiérrez, M. Botran Prieto,

A. Garcia Figueruelo, P. Chimenti Camacho, E. Cercedano,

J. Saavedra Lozano, M.L. Navarro Gomez, M.M. Santos Sebastian
y T. Hernandez-Sampelayo Matos

Servicio de Pediatria y Servicio de Microbiologia, Hospital
General Universitario Gregorio Marandén, Madrid, Espafia.

Objetivos: Describir los cambios epidemioldgicos y caracteristi-
cas microbioldgicas, incluyendo resistencia a antibioticos, de los
aislamientos de Streptococcus pneumoniae (SP) en nifios < 16 afos
en los ultimos 10 afos. Analizar el posible impacto de la vacuna
conjugada heptavalente (VCN-7).

Material y métodos: Estudio retrospectivo de todos los aisla-
mientos de SP entre enero 1998 y febrero 2008 en ninos atendidos
en el HGUGM (comprende una poblacion de 100.000 nifios). Se con-
siderd enfermedad invasora (ENI) su aislamiento en lugares estéri-
les. Se consideraron tres periodos: prevacunal (P1) antes de junio
2001; hasta el 2006, con cobertura del 40% (P2); y desde el 2006 que
se incorporo al calendario vacunal (P3).

Resultados: Se analizaron 621 muestras en las que se aislo SP
correspondiendo 155 a ENI. La clinica mas frecuente fue fiebre con
clinica respiratoria. Precisaron ingreso 174 pacientes, la mayor par-
te de ellos con ENI. Las muestras procedieron de las siguientes lo-
calizaciones: exudado 6tico 40%; cultivos de superficie y conjunti-
val 22 %; sangre 18,8 %; broncoaspirado 10%; LCR 3,4%; liquido
pleural 1,4%; liquido articular 1,1% y liquido peritoneal 0,2%. No se
analizaron los serotipos correspondientes al serogrupo 19 antes del
2002 por no realizarse el serotipado de forma sistematica durante
ese periodo. Los serotipos mas frecuente hallados fueron: 19A
(10,8%), 14 (10,1%), 6B (7,2%), 1(6,3%), 23F (6,1%), 3 (5,3), hallan-
dose un total de 46 serotipos diferentes. Se ha producido una dis-
minucion en los serotipos vacunales (SV) como el 14, 6B y 23F con
aumento de los serotipos no vacunales (SNV), como 1y 5. La resis-
tencia global a la penicilina fue 48% (34% | y 14% R), siendo un 5%
resistentes a cefotaxima. Se ha objetivado una disminucion de los
serotipos resistentes a lo largo de los anos siendo resistentes el 68%
enP1,yaun36%enP3.

Conclusiones: En nuestro estudio se objetiva un aumento signi-
ficativo en el aislamiento de algunos SNV y una disminucion de los
SV de todas las muestras obtenidas. Igualmente se objetiva una
disminucion significativa de la resistencia a penicilina de estos
aislamientos.

NEONATOLOGIA
Sala 11 (Planta 1)

672
ENTEROVIRIASIS EN EL PERIODO NEONATAL

A. Navarro Ruiz, S. Aparici Gonzalo, A. Pineda Caplliure,
A. Sanchis Calvo y M.J. Alcaraz Soriano

15:30

Servicio de Pediatria y Servicio de Microbiologia,
Hospital Universitario Dr. Peset, Valencia, Espana.

Antecedentes: Los enterovirus son agentes virales con reservorio
humano. Se dividen en 4 grupos: coxsackie B, echovirus, poliovirus

y enterovirus 68-71. Estan implicados hasta en el 20% de los casos
de sindrome febril en < 3 meses, relacionados los 2 primeros con
afectacion grave. La via de contagio junto con la precocidad de la
infeccion determinara su evolucion.

Objetivos: Conocer las caracteristicas clinicas asi como las téc-
nicas diagnosticas que nos ayuden a una deteccion precoz de las
infecciones por enterovirus durante el periodo neonatal.

Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo mediante
revision de las historias clinicas de los casos de infeccion por ente-
rovirus en neonatos de un hospital de segundo nivel desde el afio
2005 al 2008.

Resultados: Se recogieron 8 casos. Su edad media al ingreso fue
de 13.5 dias, sin diferencias entre sexos. El 50% se presento en
primavera, 25% en verano y 25% en otono. La media de horas entre
amniorrexis y parto fue de 4,6 horas (maxima de 13 horas) y 1 aso-
ciaba fiebre materna. Todos consultaron por fiebre (media 38.5 °C
y mediana en tiempo de evolucion de 4 horas). Asociaban rechazo
alimentario 3 casos (37,5%), 1 diarrea (12,5%) y 1 irritabilidad
(12,5%). Presenté erupcion cutanea el 62,5%. Entre las pruebas de
laboratorio destacan una media de leucocitos de 10.625/mm?3
(58,3 % neutrofilos). La PCR media al ingreso fue de 9,6 mg/l, ele-
vandose en 62,5% de casos (maxima 28,6 mg/l). Se practico pun-
cion lumbar a 7 casos, todas normales. La PCR de enterovirus en
heces y/o frotis faringeo fue positiva en todos, aislandose también
en la necropsia en tejido miocardico, cerebral y pleural. Recibieron
antibioterapia el 62,5% (5 casos), completandose 14 dias en 2 ca-
sos. Presentaron complicaciones 4 pacientes (50%): 1 meningitis
aséptica, 1 episodio convulsivo y 2 shock (1 cardiogénico con exi-
tus); la evolucion del resto fue favorable.

Conclusiones: Se debe incluir la infeccion por enterovirus en
todo neonato con sindrome febril. Aunque puede asociar clinica
inespecifica, es potencialmente grave (contagio intraparto) ya que
puede complicarse con meningoencefalitis, sepsis 0 miocarditis;
esta Ultima con elevada mortalidad.

673

SiNDROME DE ABSTINENCIA NEONATAL

EN LOS ULTIMOS 10 ANOS EN UN HOSPITAL
DE TERCER NIVEL

E. Beltran Arasa, C. Mir Perelld, C. Servera Ginard,
P. Balliu Badia, J. Figuerola Mulet, P. Jarque Aguilar
y A. Lopez Rodriguez

15:40

Seccion de Neonatologia del Servicio de Pediatria,
Hospital Son Dureta, Palma de Mallorca,
Baleares, Espafa.

Objetivos: Describir el uso de sustancias de abuso durante el
embarazo, la morbilidad asociada y el tratamiento en pacientes
ingresados con sindrome de abstinencia neonatal (SAN) en los ulti-
mos 10 anos.

Métodos: Estudio observacional, descriptivo y retrospectivo a
partir de las historias clinicas de pacientes con diagnostico de SAN
entre 1999 y 2008.

Resultados: Se han identificado 100 casos de SAN. Entre
1999-2003 (68 casos), 75% consumieron metadona, 16 % heroina,
19% cocaina, 2% cannabis, 2% alcohol, 6% antidepresivos y 13%
benzodiacepinas. Un 58% fueron policonsumidoras y el 13% usaron
la via endovenosa. El 30% fueron positivas a VIH, el 66% a VHC, el
9% a VHB y el 3% a lles. Entre 2004-2008 (32 casos): 53 % consu-
mieron metadona, 40% heroina, 19% cocaina, 6% cannabis, 9%
alcohol, 9% antidepresivos y 37 % benzodiacepinas. El 59% fueron
policonsumidoras y el 28% uso la via endovenosa. Un 9% fueron
positivas a VIH, un 34% a VHC, un 6% a VHB y un 3% a lues. De los
100 casos, un 26 % fueron prematuros y un 34% de bajo peso. Un
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14 % presento Apgar inferior a 8. Se observaron 6 casos de pérdida
de bienestar fetal. El SAN se inici6 mas precozmente en los hijos
de madres consumidoras de benzodiacepinas que en los de las
consumidoras de metadona de acuerdo con la literatura revisada.
En el 69% de los casos se confirmaron toxicos en orina. El 20%
Unicamente precisé medidas de confort. El 55% fue tratado con
fenobarbital y el 17% con solucion de morfina (por cambio en el
protocolo de tratamiento del SAN a partir de 2004). La estancia
media en los tratados con fenobarbital fue de 15 dias y con solu-
cion de morfina de 45.

Conclusiones: 1. Los habitos toxicos maternos han variado en los
Gltimos 10 afos. 2. En el segundo quinquenio ha disminuido la inci-
dencia de SAN y la asociacion del consumo de drogas a enfermeda-
des de transmision sexual. 3. Se observa un aumento de la inciden-
cia de bajo peso y prematuridad. 4. La negatividad de toxicos en
orina no excluye el diagnostico de SAN. 5. Los pacientes tratados
con fenobarbital requieren menos dias de ingreso que los tratados
con solucion de morfina.

674
EL USO DE TABLAS SIN DISMORFISMO SESGA.
LA CATALOGACION DE RCIU

L. Jiménez Garcia, I. Diez Lopez, |. Diaz Lopez,

M. del Hoyo Moracho, A. Zabaleta Rueda,

L. Aguirre Pascasio, M. Arcos Bahillo, M.M. Martinez Aycar,
E. Gonzalez Molina y A. Rodriguez Estévez

15:50

Servicio de Pediatria y Unidad de Neonatologia,
Hospital Txagorritxu, Vitoria, Alava, Espafa.

Introduccién: La medicion segin Edad Gestacional (EG) permite
la clasificacion de los RN en crecimiento adecuado, elevado o con
retraso para su EG. Se define pequefio en peso y/o talla al naci-
miento < P10 para su EG. Tiene una incidencia del 3.5% en el Pais
Vasco (CAPV) (fuente: Departamento SaludCAPV). Causas: maternas
somatometria, genética, ambientales, droga), fetales (genética,
malformaciones, infecciones) y placentarias (alteraciones del cor-
don, trombosis, DM gestacional). Un 10% a los 3 afios no realizan un
correcto “catch up” con posibles repercusiones en talla futura, me-
tabdlicas, Diabetes mellitus, cardiovasculares... Esta aceptado uso
GHrh para tratamiento para aquellos con peso y/o talla al naci-
miento < 2 SDS. Hasta la actualidad se han usado para su clasifica-
cion tablas de crecimiento fetal de Delgado (1996, Ministerio de
Sanidad) sin diferenciacion sexual.

Objetivo: Valorar la influencia en la clasificacion de RCIU del uso
de distintas tablas.

Material y métodos: Estudio y clasificacion de los 4.934 RN vivos
(varones 2.485) de embarazos Unicos de nuestro Hospital (afios
2005-2006) segun EG y peso/talla respecto a las tablas de Delgado
(1996) y las Espanolas (2008) segun EG, sexo y peso/talla. RCIU
si < 2 SDS peso y/o talla. (Balanza precision y estadiometro norma-
lizado). Estudio t-Student bilateral SPSS 14.0.

Resultados: RCIU totales 345 para Delgado y 319 para Espaia 08
(p: 0,085). 4,2/4,8% de la muestra total. Segiin sexo: Nifios: 98 para
Delgado y 140 para Espaiia 08 (p: 0,002). Pérdida/infraestimacion
de RCIU si se clasificasen sélo por tablas de Delgado del 30% p:
0,001 IC 95% [26-33]. Nihas: 247 para Delgado y 179 para Espana 08
(p: 0,005). Sobrevaloracion de RCIU si se clasificasen solo por tablas
de Delgado del 28% p: 0,001 IC 95% [22-31].

Conclusion: El uso de tablas sin dismorfismo sexual puede su-
poner un sesgo de seleccion a la hora de clasificar a los RCIU,
sobreestimando los casos de nifas infravalorando los de nifios.
Recomendamos el uso de tablas normalizadas con dimorfismo
sexual como las Espaiiolas 2008 para la clasificacion de los
RCIU.

675 16:00
SUBPOBLACIONES CELULARES EN SANGRE

DE CORDON DE NEONATOS SANOS:

VALORES DE REFERENCIA DEL PERIODO

PRETERMINO AL PERIODO A TERMINO

A. Pérez Arroyo, M.D. Gurbindo Gutiérrez,
A. Aguaron de la Cruz y M.A. Muioz Fernandez

Laboratorio de Inmuno-Biologia, Servicio de Inmuno-Pediatria
y Servicio de Ginecologia y Obstetricia, Hospital General
Universitario Gregorio Marafnén, Madrid, Espana.

Antecedentes: Se ha descrito que la respuesta inmune de neona-
tos pretérmino no tiene la misma potencia que la de los neonatos a
término. Sin embargo, se sabe poco de la composicion y el fenotipo
de las subpoblaciones celulares del sistema inmune en neonatos
sanos nacidos tras gestaciones sin complicaciones y que no presen-
ten signos de infeccion.

Objetivo: Obtener valores de referencia de las subpoblaciones
celulares mas importantes del sistema inmune (células T CD3+ in-
maduras y activadas, células T CD4+ y CD8+ [virgen, preefectoras,
efectoras y de memoria], células NK, células dendriticas y progeni-
tores hematopoyéticos) en neonatos sanos de diferentes edades
gestacionales.

Métodos: Estudio transversal descriptivo en sangre de cordoén
umbilical de 124 neonatos sanos nacidos en diferentes semanas de
gestacion, que se dividieron por semanas de gestacion (semana a
semana) y por grupos gestacionales (muy pretérmino, pretérminoy
a término). Las subpoblaciones celulares se analizaron por citome-
tria de flujo de cuatro colores.

Resultados: Se encontro que las células inmaduras Ty B y los
progenitores hematopoyéticos tuvieron valores mas bajos en el gru-
po a término. Sin embargo, no se encontraron diferencias significa-
tivas en las células virgen, tanto CD4+ como CD8+, ni en las células
B funcionales y con capacidad de migrar a ganglio, ni en las células
T de memoria central. Finalmente, las células B presentadoras de
antigeno, las subpoblaciones de células NK y las células dendriticas
de linaje plasmacitoide tuvieron valores mas altos en el grupo a
término.

Conclusidn: Por primera vez se describen valores de referencia
de cada subpoblacion celular del sistema inmune en neonatos sa-
nos, de la semana 25 a la semana 41 de gestacion, que dan idea de
la evolucion logica del sistema inmune a lo largo del Ultimo periodo
de la gestacion.

676 16:10
EVOLUCION DE LAS TASAS DE MORTALIDAD
NEONATAL EN UN PERIODO DE 20 ANOS

F. Alvarez Caro, G.D. Coto Cotallo, A. de Juan Alvarez,
A. Lobeiras Tundn, B. Fernandez Colomer
y A. Ramos Aparicio

Servicio de Pediatria, Hospital Universitario Central
de Asturias, Oviedo, Asturias, Espafia.

Objetivos: Describir la evolucion de las tasas de mortalidad neo-
natal durante el periodo comprendido entre los afios 1988 y 2007 en
el Hospital Universitario Central de Asturias.

Material y métodos: Se revisaron las historias clinicas neonatales
entre los anos 1988 y 2007 para determinar las tasas de mortalidad
fetal, perinatal precoz, perinatal total, neonatal inmediata, neona-
tal precoz, neonatal tardia y neonatal total, en recién naci-
dos > 500 g.

Resultados: La tasa de mortalidad fetal evoluciond desde 8,35 %o
en 1988 hasta 5,94%. en 2007, con un valor minimo en el quinque-
nio 1998-2002 (5,75 %) y maximo entre 1993-1997 (7,51 %.). Respec-
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to a la mortalidad perinatal precoz, en 1988 la tasa fue de 14,77 %o
frente al 8,72 %, en 2007 (valor minimo entre 1998-2002: 7,86 %o, y
maximo entre 1988-1992: 13,1 %.). La tasa de mortalidad perinatal
total en descendio del 16,05 %o hasta el 11,09 %, entre 1988 y 2007
(valor minimo entre 1998-2002: 9,9 %, y maximo entre 1988-1992:
14,42 %.. La tasa de mortalidad neonatal total en evolucion6 del
4,53 %0 al 1,59 %o, con un valor maximo de 3,45 %o entre 1988-1992,
y minimo de 1,18%. entre 1998-2002. La tasa de mortalidad neona-
tal precoz en evolucioné del 6,48 %o al 2,79 %o, presentando el valor
maximo en el primer quinquenio (5,85 %) y minimo en el tercero
(2,12%.). Respecto a la tasa de mortalidad neonatal tardia en as-
cendi6 del 1,3 %o al 2,39 %o, con un valor minimo entre 1993-1997
(1,07 %0) y maximo entre 1998-2002 (2,05 %.). Finalmente la tasa de
mortalidad neonatal total en descendio del 7,73 %o al 5,18 %o, pre-
sentando el valor maximo en el segundo quinquenio (7,21 %.) y mi-
nimo en el tercero (4,17 %.).

Comentarios: Todas las tasas de mortalidad neonatal han des-
cendido en el periodo estudiado lo que pone de manifiesto los pro-
gresos en los cuidados neonatales. Con la excepcion de la tasa de
mortalidad neonatal tardia que se increment6 en probable relacion
con la mayor supervivencia relativa de los nifios mas prematuros, lo
que condiciona una mayor estancia hospitalaria y mayor frecuencia
de infecciones nosocomiales.

677

ABANDONOS EN EL SEGUIMIENTO DE

RECIEN NACIDOS DE MUY BAJO PESO

ANTES DE LOS 2 ANOS EN NUESTRO CENTRO

M. Vazquez Ortiz, M. Irondo Sanz, J. Figueras Aloy,
T. Agut Quijano, M.P. Poo Argiielles y M. Ibafiez Fanes

16:20

Servicio de Neonatologia y Servicio de Neurologia Pedidtrica,
Hospital Sant Joan de Déu; Servicio de Neonatologia,
Hospital Clinic y Universitat de Barcelona, Barcelona, Espana.

Antecedentes y objetivos: El aumento en la supervivencia de
recién nacidos de muy bajo peso (RNMBP) implica una mayor mor-
bilidad neuroevolutiva. Los programas de seguimiento tratan de
detectar tempranamente trastornos del desarrollo. El abandono del
seguimiento limita la consecucion de los objetivos asistenciales y la
validez de los estudios.

Objetivos: De los RNMBP asistidos entre 2002-2005 en nuestra
Unidad Neonatal y perdidos en seguimiento antes de 2 afos, se pre-
tende conocer el neurodesarrollo, morbilidad postalta y situacion
socioecondémica y cultural. Asimismo, se compara tasa de secuelas
en abandonos vs seguidos.

Material: Afos 2002-2005: Son asistidos 318 RNMBP. De ellos,
53 son exitus neonatal, 215 completan el seguimiento a 2 afhos (gru-
po S) y 50 lo abandonan.

Métodos: Base de datos SEN 1500 para informacion perinatal.
Entrevista telefonica estandarizada a padres que abandonan el se-
guimiento. Analisis estadist ico descriptivo y comparativo.

Resultados: Entrevistamos 30 casos de abandono (grupo R). Me-
diana de edad actual: 4.7 afos. Ingresos, por patologia respiratoria:
6 casos. Secuelas neuroevolutivas: 8 nifios: 1 grave; 1 moderado;
6 leves (retraso del lenguaje y aprendizaje (2); trastorno de cogni-
cion y conducta (2); trastorno grafoperceptivo; TDAH)). La tasa de
secuelas por prematuridad en grupo R es mayor que en grupo S
(26,7% vs 14%), si bien son leves (p < 0,05). En grupo R, un 57%
tienen nivel socioeconémico bajo. Comparado con grupo S, en gru-
po R la tasa de inmigrantes es superior (14% vs 40%), el nivel de
estudios parental es inferior y viven mas lejos del hospital
(p < 0,05).

Conclusiones: La entrevista telefonica ha permitido conocer la
situacion clinica de un 60% de RNMBP perdidos en el seguimiento.

Un 26,7% de ellos presenta secuelas neuroldgicas, en su mayoria
leves. Una serie de factores sociales, econémicos y culturales des-
favorables han podido influir en el abandono. Es importante elabo-
rar estrategias para evitar pérdidas y mejorar la asistencia, como
informar sobre riesgo neuroevolutivo y objetivos del seguimiento e
identificar familias de riesgo social para optimizar recursos socios-
anitarios y educativos.

678 16:30
EXPOSICION ACTIVA'Y PASIVA AL HUMO DE TABACO
DURANTE EL EMBARAZO Y SUS CONSECUENCIAS

EN EL RECIEN NACIDO

M.P. Samper Villagrasa, A. Jiménez-Muro Franco,
A. Marqueta Baile, G. Rodriguez Martinez,
J.L. Olivares Lopez e I. Nerin de la Puerta

Unidad de Tabaquismo y Facultad de Medicina,
Universidad de Zaragoza y Servicio de Pediatria del
Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza, Espana.

Objetivos: Conocer la prevalencia de tabaquismo activo en mu-
jeres gestantes y la exposicion pasiva al humo de tabaco durante el
embarazo, asi como las consecuencias sobre el producto de la ges-
tacion.

Métodos: Estudio transversal. Poblacion objetivo: muestra re-
presentativa de la provincia mediante muestreo consecutivo en el
hospital de referencia. Variables de estudio recogidas mediante
cuestionario sobre tabaquismo activo y pasivo realizado en el mo-
mento del puerperio. Determinacion del peso del recién nacido
con bascula dotada de precision para detectar variaciones de
5 gramos y pliegues cutaneos con lipémetro de compas modelo
Holtein. Todas las mediciones en el recién nacido se realizan por
triplicado por personal cualificado y debidamente entrenado en
las primeras 24 horas de vida.

Resultados: N = 307 madres; 40,7 % (125) inmigrantes. Media de
edad de 30,9 (+ 5,6) afos. Recién nacidos: 142 nifas (46,9%) y
163 nifos (53,1%). Existen diferencias significativas entre consumo
de las espanolas y las inmigrantes, 19% de las espafolas son fuma-
doras a diario durante la gestacion frente al 7% (p = 0,000). EL 44%
de las espafolas estan expuestas al tabaquismo pasivo a lo largo del
embarazo frente al 31,2% de las inmigrantes (p = 0,000). El 22,5%
de las espanolas afirma que se fuma dentro de su casa mientras que
solo lo confirma el 12% de las inmigrantes (p = 0,000). Existen dife-
rencias respecto al peso del recién nacido, los hijos de las madres
que nunca han fumado pesan de media 321 gramos mas que los hi-
jos de aquellas que han fumado a diario durante la gestacion
(p =0,006). El 18% de las fumadoras a diario opta por la lactancia
artificial mientras que de las que nunca han fumado sélo lo hacen
el 7,4% (p = 0,008). No se encontraron diferencias significativas ni
en la suma de los cuatro pliegues (bicipital + tricipital + subescapu-
lar + suprailiaco) con respecto al patron de consumo de la madre:
17,08 (£ 2,84) mm en hijos de las madres que nunca han fumado
frente a 16,83 (£ 2,81) mm de hijos de fumadoras a diario. Ni tam-
poco se encontraron diferencias en la relacion grasa troncular y
grasa periférica, ni el porcentaje de los pliegues centrales y la suma
de los 4 pliegues.

Conclusiones: El consumo de tabaco a diario se asocia en mayor
medida con la lactancia artificial. Se confirma la disminucion del
peso del recién nacido si la madre ha fumado durante el embarazo.
A pesar de no existir significacion estadistica se observa que los
hijos de madres fumadoras tienen menor depdsito graso que aque-
llos de madres no fumadoras. Un porcentaje elevado de las mujeres
embarazadas esta expuesta al humo de tabaco pasivo durante la
gestacion.

Estudio realizado con una ayuda FISS (PI0890705).
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679 16:40
TERAPIA CON PROPANOLOL EN LOS HEMANGIOMAS
INFANTILES

C. Mir Perello, P. Jarque Aguilar, A.M. Martin Santiago,
J. Dueiias Morales y J.A. Hervas Palazon

Servicio de Pediatria y Servicio de Dermatologia,
Hospital Son Dureta, Palma de Mallorca, Baleares, Espana.

Introduccién: Los hemangiomas son los tumores benignos mas
frecuentes de la infancia. Como involucionan espontaneamente, la
mayoria no precisan tratamiento pero algunos presentan complica-
ciones (ulceracion, compromiso funcional o estético) y por ello re-
quieren intervencion médica. Durante mas de medio siglo los corti-
coesteroides han sido el tratamiento sistémico de primera linea
para estos casos y como alternativa se han utilizado otros farmacos
como el interferdn o la vincristina. El propanolol se ha presentado
en recientes publicaciones como una nueva opcion terapéutica para
los hemangiomas que precisan tratamiento. Apoyan su utilizacion
tanto la eficacia y rapidez de su accion como su buena tolerancia.
Por todo ello es candidato a convertirse en el tratamiento sistémico
de eleccion de los hemangiomas infantiles.

Métodos y resultados: Presentamos la experiencia en nuestro
hospital en el tratamiento con propanolol de cuatro casos de he-
mangiomas complicados, tres de ellos cutaneos ulcerados y uno
subglotico (tratado previamente con esteroides y laser) presenta-
dos en pacientes de edades comprendidas entre 3 y 6 meses. Tras
la administracion de propranolol a dosis de 2 mg/kg/dia se eviden-
ci6 una mejoria rapida de los hemangiomas con disminucion del
volumen, reduccion del componente superficial y profundo, cierre
total de las Ulceras a las 3 semanas de tratamiento y desobstruccion
de la via aérea, que se ha mantenido y progresado durante el segui-
miento actual sin producirse efectos indeseables.

Conclusiones: La eficacia y buena tolerancia del propranolol en
los hemangiomas infantiles es espectacular y prometedora. Como
mecanismos de accion de este farmaco se han propuesto la vaso-
constriccion, la induccion de la apoptosis de las células endoteliales
y efectos sobre los factores VEGF y B-FGF. Su utilizacion como
B-bloqueante desde hace mas de 40 afos en recién nacidos prema-
turos y nifos con problemas cardiacos avala su seguridad a corto y
largo plazo. Se esta llevando a cabo un estudio multicéntrico alea-
torizado a doble ciego para establecer la dosis 6ptima, duracion y
modo de actuacion del propanolol en esta nueva indicacion.

680

TRATAMIENTO DE LA HIPERTENSION ARTERIAL
GESTACIONAL CON LABETALOL Y RIESGO

DE HIPOGLUCEMIA NEONATAL

J. Herrmannova, C. Garcia Vicent, |. Romero Andreu,
E. Crehua, C. Morales Carpi, J.L. Fayos Soler y L. Impar

16:50

Servicio de Pediatria, Consorcio Hospital General Universitario,
Valencia, y Universidad de Valencia, Valencia, Espafia.

Antecedentes: La hipertension arterial (HTA) gestacional puede
complicar hasta un 10% de los embarazos. Sin embargo la frecuen-
cia de HTA en el embarazo esta en aumento por el incremento de la
edad media de gestacion. Como consecuencia la exposicion de los
recién nacidos al efecto de los farmacos antihipertensivos durante
el inicio de la lactancia es cada vez mas frecuente y el conocimien-
to de su seguridad continua siendo incierto.

Objetivo: El diagnéstico de hipoglucemia severa con convulsio-
nes en un neonato cuya madre recibia tratamiento antihipertensivo
con labetalol motivo establecer un protocolo de vigilancia de efec-
tos secundarios en los neonatos nacidos de madres hipertensas que
recibian labetalol en el periodo perinatal.

Sujetos y métodos: Recién nacidos producto de embarazo a ter-
mino cuya madre recibia labetalol durante el parto, con o sin con-
tinuidad posterior. A todos ellos se les realizo vigilancia clinica,
medida de parametros antropométricos, monitorizacion del tipo de
alimentacion, presion arterial y frecuencia cardiaca (cada 8 horas)
asi como glucemias (cada 6 horas) durante 72 horas.

Resultados: En un periodo de 10 meses, se incluyeron 14 recién
nacidos (2 nifas; edad gestacional > 37 semanas; PN 3,13 g) de los
cuales 1 presento hipoglucemia severa (< 20 mg/dl) sintomatica al
cuarto dia de vida que requirid hospitalizacion y tratamiento endo-
venoso durante 48 horas. El resto aunque no desarrollaron sintomas
se detecto hipoglucemia en seis. El Gnico caso con hipoglucemia
severa correspondia a un neonato que tomaba lactancia materna y
la madre seguia recibiendo labetalol en el postparto. No se detec-
taron alteraciones de significacion en los valores de presion arterial
ni en la frecuencia cardiaca.

Conclusion: El tratamiento antihipertensivo de las madres hiper-
tensas que lactan debera evitar la administracion de labetalol por
el riesgo de hipoglucemias. Si la paciente estuviera recibiéndolo
debera sustituirse por otro farmaco antihipertensivo sin actividad
de bloqueo adrenérgico.
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681 ] ] 15:30
ASOCIACION ENTRE DATOS ANTROPOMETRICOS

Y RESISTENCIA A LA INSULINA EN ESCOLARES
MADRILENOS

A. Aparicio Vizuete, B. Navia Lomban, A.l. Jiménez Ortega,
C. Palmeros-Exsome, R. Ortega Anta, A.J. Del Piero Belmonte
y A.M. Lopez Sobaler

Departamento de Nutricion y Facultad de Farmacia,
Universidad Complutense y Servicio de Pediatria,
Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus, Madrid, Espana.

Antecedentes y objetivos: El creciente incremento en el pade-
cimiento de obesidad infantil y de complicaciones asociadas, como
la resistencia a la insulina (RI), hacen deseable profundizar en el
conocimiento de la situacion. Por ello, analizar la asociacion entre
datos antropométricos y resistencia a la insulina en escolares ma-
drilenos constituye el objeto del presente estudio.

Métodos: Se ha estudiado un colectivo de 530 ninos (240 nifos y
290 ninas) de 8-13 anos, de los que fue registrado su peso y talla,
para calcular el indice de masa corporal (IMC), asi como la circun-
ferencia de la cintura y la glucemia en ayunas. En 462 escolares se
valoro la insulina y la resistencia a la insulina teniendo en cuenta
el indicador HOMA-IR (homeostasis model assessment): insulina
(mU/ml) x glucosa (mmol/l)/22,5.

Resultados: El indicador HOMA-IR superd el valor de 3,16 (indi-
cador de resistencia a la insulina) en el 3,9% de los estudiados. Los
nifos con RI tuvieron mayor glucemia en ayunas (87,3 + 5,9 frente
a 82,5+ 10,7 mg/dl en el resto de los escolares-NoRlI, p < 0,01),
insulinemia (18,8 = 3,5 mU/ml en Rl frente a 5,4 + 3,1 mU/ml en
ninos noRl, p < 0,001), IMC (22,9 + 4,9 kg/m? en RI frente a
18,6 + 3,1 kg/m? en nifos noRl, p < 0,01) y circunferencia de la
cintura (77,6 + 12,5 cm en Rl frente a 64,8 + 8,2 cm en nifos noRlI,
p < 0,001). Se constata la existencia de una correlacion positiva y
significativa entre el HOMA-IR con IMC (r = 0,464), circunferencia de
la cintura (r = 0,484) y con el padecimiento de sobrepeso (r =0,350).
Aplicando un analisis de regresion lineal se constata la influencia en
el HOMA-IR del IMC, pero al introducir la posible influencia de la
circunferencia de la cintura y del sexo, desaparece la influencia del
IMC, siendo significativa la influencia de cintura (8 = 0,05+ 0,01) y
sexo (B =0,25+0,07) (p <0,001).

Conclusiones: Se constata en un 3,9% de los nifos resistencia a
la insulina que presenta asociacion con el padecimiento de adiposi-
dad central medida por la circunferencia de la cintura.

Estudio realizado con una ayuda FISS (N.° proyecto PI060318).

682 15:37
ESTILOS DE VIDA COMO DETERMINANTES DE SINDROME
METABOLICO EN NINOS Y ADOLESCENTES OBESOS

G. Bueno Lozano, S. Pinillos Pison, O. Bueno Lozano
y H. Corominola

Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza,
Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona e Instituto Danone,
Barcelona, Espana.

Antecedentes y objetivos: El aumento de la prevalencia de obe-
sidad se explica en parte por los cambios en los estilos de vida. El
objetivo fue la valoracion del impacto de la dieta y la actividad fi-
sica sobre la prevalencia de sindrome metabolico (SM) en nifos y
adolescentes obesos.

Métodos: Se estudiaron 152 niflos obesos de ambos sexos, entre
6y 14 anos, que acudieron a los Departamentos de Pediatria de dos
centros hospitalarios. La obesidad se definié como un indice de
masa corporal (IMC) superior al percentil 95, segln valores de refe-
rencia de Hernandez y cols. Para el diagnostico de SM se considera-
ron los criterios de la International Diabetes Federation (IDF, 2007):
el SM no deberia ser diagnosticado en nifios con edad inferior a
10 afos; en los ninos con mas de 10 afos, el SM se diagnostica por
la presencia de obesidad abdominal y 2 o mas alteraciones en, tri-
glicéridos, HDL-C, tension arterial, o glucosa. Se valoraron los ha-
bitos de alimentacion mediante recuerdo de 24 horas y cuestionario
de frecuencia de consumo de alimentos. Se valoré el indice de Ali-
mentacion Saludable (IAS), el indice de Diversidad de la Dieta (IDD),
y el indice de variedad de la dieta (VD). Para la valoracion de la
actividad fisica se cumplimentd un cuestionario de verano, otro
sobre actividad fisica diaria y otro para el fin de semana.

Resultados: El nimero de porciones de fruta fue inferior en nifos
con SM (media: 0,14 vs 0,84, p = 0,0335). Se observo un menor
grupo de alimentos en aquellos nifios con SM (mediana: 3 vs 4,
p = 0,0224). ELl IAS fue peor en los nifios con SM (media: 43,6 vs
52,4) y también fue inferior el IVD, (mediana: 2 vs 4). EL 100% de
los niflos con SM no practican deporte ningun dia de la semana vs el
18% de nifos sin SM.

Conclusiones: La calidad global y la diversidad de la dieta se
asocian con el SM. También se observa menor practica de actividad
fisica en los nifios con SM.

1695-4033/$ - see front matter © 2009 Asociacion Espaiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.
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*Grupo Estudio Instituto Danone: Prof. Manuel Serrano Rios (in-
vestigador principal), Prof. Manuel Bueno, Prof. Rafael Jiménez,
Prof. Luis A. Moreno, Sr. José Antonio Mateos.

683

PAPEL DEL CONSUMO DIARIO DE UNA LECHE
ENRIQUECIDA EN ACIDOS GRASOS INSATURADOS,
MINERALES Y VITAMINAS EN LA PREVENCION DEL RIESGO
CARDIOVASCULAR EN NINOS SANOS

J. Romeo Marin, M.P. Diaz-Ropero Medina, J. Warnberg,

E. Garcia Marmol, M. Rodriguez Rodriguez, B. Cueto Martin,
M. Cepero Gonzalez, J. Boza Puerta, J. Fonolla Joya

y A. Marcos Sanchez

15:44

Departamento de Metabolismo y Nutricién, Consejo Superior

de Investigaciones cientificas, Madrid; Facultad de Ciencias de
la Educacién, Universidad de Granada, Granada y Departamento
de Nutricién y Salud de Puleva Biotech, S.A., Granada, Espafia.

Antecedentes y objetivo: Diversos estudios han sugerido que los
acidos grasos poliinsaturados tienen efectos beneficiosos sobre el
perfil lipidico y la inflamacion sistémica en adultos. El objetivo fue
determinar los efectos de la ingesta diaria de un producto lacteo
enriquecido con acidos grasos poliinsaturados de cadena larga, acido
oleico, minerales y vitaminas durante 5 meses, en varios biomarca-
dores del riesgo cardiovascular en nifios sanos de entre 8-14 afos.

Métodos: En un ensayo aleatorizado doble ciego y controlado con
placebo, un total de 107 nifios fueron asignados a dos grupos:
1) grupo suplementado (GS, n = 53) que consumié 0,6 L/dia (desa-
yuno, media mafana y merienda) de un producto lacteo enriqueci-
do (Puleva Max®) con aceite de pescado (alto contenido en DHA),
acido oleico, hidratos de carbono, vitaminas y minerales y 2) grupo
control (GC, n = 54) que consumio 0,6 L/dia de leche entera normal
(Puleva Entera®). Ambos grupos consumieron las bebidas lacteas
durante 5 meses, ademas de su dieta habitual. Se evaluaron a tiem-
po 0y 5 meses, los niveles séricos de la molécula de adhesion inter-
celular-1 (ICAM-1), la molécula de adhesion celular vascular-1
(VCAM-1) y E-selectina, como indices de la activacion de las células
del endotelio vascular. Asi como el niumero de globulos blancos y el
perfil leucocitario, el perfil lipidico, y los niveles séricos de protei-
nas, calcio total, vitamina D y adiponectina.

Resultados: En el grupo suplementado, E-selectina e ICAM-1, asi
como los linfocitos, disminuyeron mientras que los niveles de DHA
plasmatico se incrementaron. En el grupo control, las proteinas
totales, transferrina, colesterol total, colesterol HDL y adiponecti-
na disminuyeron. En ambos grupos, la concentracion de vitamina D
sérica aumento, mientras que los valores de calcio sérico Unica-
mente se incrementaron en el grupo suplementado.

Conclusion: El consumo de una leche enriquecida con aceite de
pescado, acido oleico, minerales y vitaminas redujo los indices de
activacion de células endoteliales y mejoro la absorcion de calcio en
el grupo estudiado de nifios sanos. Este hallazgo podria tener impor-
tancia en un intento de reducir el futuro riesgo cardiovascular.

684 ) 15:51
SITUACION EN SELENIO EN NINOS CON RESISTENCIA
A LA INSULINA

B. Navia Lomban, A. Aparicio Vizuete, J.M. Perea Sanchez,
A.l. Jiménez Ortega, L.G. Gonzalez Rodriguez,
P. Andrés Carvajales y R. Ortega Anta

Departamento de Nutricion y Facultad de Farmacia,
Universidad Complutense; Servicio de Pediatria,

Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus y Seccion
Departamental de Quimica Analitica, Facultad de Farmacia,
Universidad Complutense, Madrid, Espana.

Antecedentes y objetivos: Algunos estudios encuentran un ma-
yor estrés oxidativo en individuos con resistencia a la insulina, lo
que puede plantear la duda de si un mayor aporte de nutrientes
antioxidantes puede ser de ayuda para frenar los procesos de oxi-
dacion, mas frecuentes en estas situaciones. Por ello el objeto del
presente estudio fue analizar la asociacion entre resistencia a la
insulina y situacion en selenio en un colectivo de nifios de la Comu-
nidad de Madrid.

Métodos: Se ha estudiado un colectivo de 530 nifos (240 ninos y
290 ninas) de 8-13 anos, en los que se controlo la ingesta de selenio
utilizando un “Registro del consumo de alimentos” durante 3 dias
consecutivos (de domingo a martes), los alimentos consumidos fue-
ron transformados en energia y nutrientes y los aportes de selenio
fueron comparados con los recomendados (30-45 wg/dia). También
se procedio a cuantificar glucosa y selenio séricos en ayunas y en
462 escolares se valoro6 la insulina y la resistencia a la insulina te-
niendo en cuenta el indicador HOMA-IR (homeostasis model as-
sessment): insulina (mU/ml) x glucosa (mmol/l)/22,5.

Resultados: Los nifios con deficiencia en selenio (con valores sé-
ricos < 70 pg/l) (39% de los ninos) tuvieron valores para el indicador
HOMA-IR (1,44 + 0,95) superiores a los de nifios con cifras séricas de
selenio mas satisfactorias (que tuvieron un valor de HOMA-IR de
1,07 £0,76) (p < 0,001). También se constata que existe una corre-
lacion inversa entre valores de HOMAy selenio en suero (r = —0,165,
p < 0,05), asi como una correlacion positiva entre ingesta de selenio
valores séricos del mineral (r = 0,169, p < 0,05), por ello aumentar
la ingesta de selenio hasta alcanzar valores séricos superiores al
limite de normalidad parece deseable desde el punto de vista nu-
tricional y sanitario.

Conclusiones: En la lucha contra la resistencia a la insulina, en
poblacion infantil, puede ser de ayuda la mejora de la situacion
en nutrientes antioxidantes, como el selenio, que presenta cifras
deficitarias en 39% de los nifos.

Estudio realizado con una ayuda FISS (N.° proyecto PI060318).

685 15:58
EL EXCESO DE PESO COMO MODULADOR

DE LA SITUACION EN VITAMINA D DE ESCOLARES DE

LA COMUNIDAD DE MADRID

E. Rodriguez Rodriguez, A.l. Jiménez Ortega, A.M. Lopez Sobaler,
L.G. Gonzalez Rodriguez, J.M. Perea Sanchez,
J. Villanueva Sanchez y B. Navia Lomban

Departamento de Nutricion y Facultad de Farmacia,
Universidad Complutense, y Servicio de Pediatria,
Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus, Madrid, Espafa.

Antecedentes y objetivos: Algunos estudios encuentran una re-
lacion inversa entre adiposidad y situacion en vitamina D. Por ello
ambos factores, (exceso de peso y carencia en esta vitamina) po-
drian sumarse, suponiendo un perjuicio para la salud, a largo plazo.
Teniendo en cuenta estas consideraciones, el objetivo del presente
estudio fue analizar la situacion en vitamina D, en un colectivo de
escolares, analizando las diferencias existentes en funcion de su
indice de masa corporal (IMC).

Métodos: Se ha estudiado un colectivo de 102 nifos (51 nifos y
51 nifas) de 8-13 anos, de los que fue registrado su peso y talla,
para calcular el indice de masa corporal (IMC). El estudio dietético
se realizo utilizando un registro del consumo de alimentos durante
3 dias consecutivos (de domingo a martes), los alimentos consumi-
dos fueron transformados en energia y nutrientes y los aportes de
vitamina D fueron comparados con los recomendados. También se
procedio a cuantificar las cifras séricas de 25-OH-colecalciferol
(25-OH-D).

Resultados: Los ninos con peso normal (71,3 %) tuvieron cifras
mas altas de vitamina D en suero (21,1 + 6,3 ng/ml) que los nifios
con sobrepeso y obesidad (IMC > percentil 85) (17,0 + 5,5 ng/ml)
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(p < 0,01), sin que se constaten diferencias en la ingesta de vitami-
na D entre grupos (3,17 + 3,72 mg/dia en nifios de peso normal y
2,08 + 1,68 mg/dia en los que tienen sobrepeso/obesidad). Existe
una correlacion inversa entre cifras séricas de 25-OH-D e IMC
(r=-0,21, p < 0,05) y al aplicar un analisis de regresion lineal
considerando la influencia de la ingesta de vitamina D y del IMC en
las cifras séricas de 25-OH-D se constata la influencia inversa y
significativa del IMC (8 = 0,37 £ 0,19, p < 0,05).

Conclusiones: El exceso de peso se asocia con una peor situacion
en vitamina D en poblacion infantil, lo que puede contribuir a per-
judicar su salud a largo plazo. Vigilar y mejorar la situacion en vita-
mina D es prioritario en nifos con sobrepeso/obesidad.

Estudio realizado con una ayuda FISS (N.° proyecto PI060318).

686

PROGRAMA DE TRATAMIENTO DE OBESIDAD
EN ADOLESCENTES ESPANOLES.

CAMBIOS EN LA COMPOSICION CORPORAL
VALORADO POR PLETISMOGRAFIA

POR DESPLAZAMIENTO DE AIRE (BODPOD)

P. Romero Marco, P. De Miguel-Etayo, P. Rey, S. Gomez Martinez,
L. Moreno Aznar y J.M. Garagorri Otero

16:05

GENUD Research Group, Escuela de Ciencias de la Salud,
Zaragoza y Grupo de Inmunonutricion del Departamento
de Metabolismo y Nutricion, CSIC, Madrid, Espania.

Objetivo: Evaluar los cambios de composicion corporal (IMC; gra-
sa corporal y masculo) en un grupo de adolescentes espafoles con
edades comprendidas entre 13 y 16 afos tras un tratamiento multi-
disciplinar consistente en mejora dietética y aumento de la activi-
dad fisica.

Pacientes y método: Un total de 31 (13 chicas y 17 chicos) ado-
lescentes procedentes de Zaragoza participaron en el estudio. La
intervencion tiene una duracion de 6 semanas, en la que los adoles-
centes siguieron dieta con restriccion caldrica y un programa de
ejercicio adaptado para incrementar el gasto energético diario. Se-
manalmente se pesaba y media a los adolescentes en ayunas, des-
calzos y en ropa ligera. Tanto en la primera medida como en la Ul-
tima se analiz6 la composicion corporal por pletismografia por
desplazamiento de aire (bodpod) en ropa ligera.

Resultados: Los cambios de composicion corporal han sido nota-
bles. En chicas el IMC ha disminuido un 3,6 %, (media inicial 33,4 tras
6 semanas de tratamiento 32,2). El IMC en chicos ha disminuido un
5,4% siendo 33,3 la media inicial y 31,5 la media tras 6 semanas. La
reduccion de grasa total en chicas ha sido de —2,6% y en chicos
—8,76%. En cuanto a masa muscular, los chicos han mantenido la
cantidad inicial mientras que las chicas han disminuido un 3,96 %.
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Conclusiones: El tratamiento es efectivo en cuanto a las varia-
bles medidas.

687 , 16:12
EFECTO DE LOS DEPOSITOS DE HIERRO SOBRE

EL DESARROLLO PSICOMOTOR Y NEUROCONDUCTUAL
DEL LACTANTE A LOS SEIS MESES DE VIDA

S. Larrosa Capaces, J. Escribano Subias, R. Jiménez Feijoo
y J.M. Barroso Jornet

Hospital Universitari de Sant Joan de Reus, Tarragona, Espafa.

Antecedentes y objetivos: El periodo de mayor riesgo de déficit
de hierro se produce a partir de los seis meses, lo que en numerosos
estudios se relaciona con peor desarrollo psicomotor y neurocon-
ductual. Durante los primeros seis meses existen las reservas del
nacimiento. Nuestro objetivo es analizar el efecto de los depdsitos
de hierro durante este periodo, sobre el desarrollo psicomotor y
neuroconductual del lactante a los 6 meses.

Métodos: Se incluyeron 57 recién nacidos sanos que fueron ava-
luados a las 48 horas de vida, al primer mes, tercer mes y sexto
mes. Se registraron antecedentes familiares, obstétricos y neona-
tales; historia de patologia infecciosa, alérgica y de vacunaciones y
un registro alimentario. A los seis meses se realizaron determinacio-
nes bioquimicas para la valoracion de estado del hierro y se avalu6
el estado mental (IDM: indice de desarrollo mental), psicomotor
(IDP: indice de desarrollo psicomotor) y del comportamiento me-
diante la Escala de Desarrollo infantil de Bayley. Los resultados se
analizaron mediante el paquete estadistico SPSS 15.0.

Resultados: No se hallaron diferencias estadisticamente significa-
tivas al analizar la relacion entre los depositos de hierro a los 6 me-
ses y la Escala de Bayley. Aunque se observo una tendencia a obtener
menores puntuaciones en los nifos con niveles de ferritina menor.
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Conclusiones: No se encontraron diferencias estadisticamente
significativas entre los depdsitos de hierro y el desarrollo psicomo-
tor y neuroconductual del lactante a los 6 meses, aunque se obser-
v6 una tendencia que correlaciona los mayores depdsitos de hierro
con un mejor nivel de desarrollo psicomotor y neuroconductual.

688 16:19
BIFIDOBACTERIAS EN LA LECHE HUMANA:

AISLAMIENTO Y ANALISIS DE SU POBLACION MEDIANTE
TECNICAS MOLECULARES

E. Jiménez Quintana, R. Martin Jiménez, H. Heilig,
M.L. Marin Martinez, L. Fernandez Alvarez, E. Zoetendal
y J.M. Rodriguez Gémez

Universidad Complutense, Madrid, Espana,
y Universidad de Wageningen, Holanda.

Antecedentes y objetivos: En los Gltimos afios, se ha observado
que la leche humana contiene bacterias de forma fisiologica; aun-
que hasta el momento no se habian aislado bifidobacterias, si se
habia descrito la presencia de ADN bifidobacteriano. El objetivo de
este trabajo fue el aislamiento e identificacion de bifidobacterias
en este fluido biologico y el analisis de su poblacion mediante la
aplicacion de dos técnicas moleculares: electroforesis en gel con
gradiente de desnaturalizacion (PCR-DGGE) y PCR cuantitativa en
tiempo real (RT-Q-PCR).

Métodos: Las muestras de leche proporcionadas por 32 mujeres sa-
nas se sembraron en placas de agar MRS-cisteina. Lo mismo se hizo con
las 32 muestras de heces obtenidas de sus respectivos hijos. Las colo-
nias con una morfologia tipicamente bifidobacteriana se identificaron
mediante pruebas bioquimicas y secuenciacion de diversos genes. Se-
guidamente, el ADN bacteriano obtenido a partir de las muestras de
leche se empled en una PCR especifica para el género Bifidobacte-
rium. Las distintas bandas observadas en los perfiles de DGGE fueron
clonadas y secuenciadas. Paralelamente se estimo la concentracion de
bifidobacterias en las muestras de leche mediante RT-Q-PCR.

Resultados: Se pudieron aislar bifidobacterias a partir de
12 muestras de leche y de 20 de heces. La mayor parte de los aisla-
dos pertenecian a las especies B. breve, B. bifidum'y B. longum. El
analisis mediante DGGE revel6 que la diversidad bifidobacteriana
en la leche humana es especifica de cada madre y que existe una
transmision de bifidobacterias dentro de cada pareja madre-hijo.
La aplicacion de la RT-Q-PCR permitio la deteccion de ADN bifido-
bacteriano en 22 de las 23 muestras de leche, en un rango entre
40y 10.000 copias del gen 16S rDNA por ml.

Conclusiones: La leche humana contiene bifidobacterias y es una
fuente de este tipo de bacterias para el intestino infantil.

689 ) 16:26
PATRONES DE INACTIVIDAD EN NINOS Y ADOLESCENTES
DE 9 A 14 ANOS

M.R. Leis Trabazo, R. Vazquez Cobela, M.A. Novo Ares,
0. Fernandez Seijas y R. Tojo Sierra

Departamento de Pediatria, Complejo Hospitalario
Universitario de Santiago de Compostela, A Coruha, Espafna.

Antecedentes y objetivo: La epidemia de la obesidad en nifios y
adolescentes guarda relacion con una tendencia progresiva a la in-
actividad. Estudios recientes ponen en evidencia la relacion entre
el medio de transporte utilizado por los nifios y adolescentes para
ir al colegio, la colaboracion en las tareas domésticas y el grado
diario de actividad. Dado el descenso manifiesto de la actividad en
la edad infanto-juvenil, nos parece de interés el estudio de estas
dos variables en nifos y adolescentes de 9 a 14 anos.

Método: Se estudian 320 nifos de 9 a 14 afos, de los cuales 52,5%
(n = 169) son varones y 47,5% (n = 153) son mujeres, y se evallan
estilos de vida sedentarios mediante el cuestionario modificado
Krece Plus para actividad fisica del estudio enKid.

Resultados: EL 62,5% (n = 200) de los nifos utiliza algun medio de
locomocion para ir al colegio (37% (n = 74) en autobus, 40% (n = 80)
en coche particular y 23% (n = 46) alternando). Solo un 37,5%
(n = 120) van caminando al colegio. De los que van caminando al
colegio el 28% (n = 44) andan < 20 minutos. EL 17,2% (n = 55) de la
muestra no realiza ninguna actividad en el hogar y el 41,6 %
(n = 133) dedican a ello < 30 minutos al dia. De los que realizan
alguna actividad doméstica el 85,8% (n = 194) solo hacen la cama,
recogen la habitacion y lavan los platos, y el 14,2% (n = 32) realizan
actividades como cocinar, planchar o lavar ropa.

Conclusion: Se demuestra que mas de la mitad de los nifios ini-
cian su jornada escolar utilizando un medio de locomocién, uno de
cada cuatro andan < 20 minutos. Un nimero importante de nifios no
realiza actividades domesticas. Por tanto se pone en evidencia el
alto grado de inactividad en la muestra estudiada, lo que deberia
orientar las estrategias de prevencion del sobrepeso y la obesidad
en la edad infanto-juvenil.

690
PREVALENCIA ACTUAL DE LA LACTANCIA MATERNA
EN NUESTRO MEDIO

A.M. Campos Bernal, M.P. Collado Hernandez,

J. Fuertes Fernandez-Espinar, M.P. Samper Villagrasa,

P. Broto Cosculluela, M.F. Sebastian Bonel, L.C. Pardos Martinez,
A.B. Solanas Galindo, V. Giménez Lopez y G. Rodriguez Martinez

16:33

Hospital Miguel Servet, Zaragoza, Hospital Clinico Universitario
Lozano Blesa, Zaragoza, y Centro de Salud Perpetuo Socorro,
Huesca, Espafa.

Antecedentes y objetivos: La lactancia materna exclusiva es la
forma ideal de alimentacion durante los primeros 6 meses de vida y
resulta una fuente nutritiva de gran valor hasta después de los dos
anos. Segln las estadisticas de las que se disponen actualmente en
Espana, como término medio, un 50% de los nifios ya no toma lactan-
cia materna a los 3 meses de vida, y solo un 10-20% de los nifios la
mantienen a los 6 meses. En el presente estudio se valora la preva-
lencia actual de la lactancia materna en nuestro medio, tasa de ini-
cio y mantenimiento a lo largo de los primeros 18 meses de vida.

Métodos: La poblacion a estudio la compone una muestra repre-
sentativa de los nifios nacidos durante el ano 2005 en la ciudad de
Huesca. Estos nifos siguieron controles rutinarios de puericultura y
a los 18 meses se cumplimenté un formulario, de manera retrospec-
tiva, en el que se recogian aspectos demograficos y de inicio y man-
tenimiento de la lactancia materna. Se ha realizado un analisis
descriptivo en el que se estudian frecuencias, medias y desviacio-
nes estandar de las distintas variables.
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Resultados: De un total de 159 nifios, 75 eran varones y 84 muje-
res. Al alta hospitalaria, el 77% de los recién nacidos recibian lac-
tancia materna exclusiva y el resto se repartia por igual entre lac-
tancia mixta y artificial. Los motivos que dan las madres para dar
lactancia materna a sus hijos son: mejor alimento para el recién
nacido (n = 126) y el aumento de contacto madre-hijo (n = 34). La
duracion media de la lactancia materna fue de 6,7 meses (DE +5,7).
Al alta, el 90,5% de los recién nacidos reciben lactancia materna, a
los 3 meses el 61,8% la mantiene, el 40,8% a los 6 meses, el 15,1%
alos 12 meses y el 8,1% a los 18 meses. La razén que dan las ma-
dres para justificar el abandono de la lactancia materna son “el
nino no come lo suficiente” (n = 41), vuelta al trabajo materno
(n = 37) e hipogalactia (n = 30).

Conclusiones: Este estudio pone de manifiesto una mayor preva-
lencia de la lactancia materna con respecto a otros estudios recien-
tes. Sin embargo, estas cifras todavia estan lejos de la situacion
idonea, segln las ultimas recomendaciones de la OMS y UNICEF.

691 , , 16:40
SUPLEMENTACION CON ACIDO DOCOSAHEXAENOICO

Y/O 5-METILTETRAHIDROFOLATO DURANTE

EL EMBARAZO EN PAISES CON INGESTA BAJA,

MEDIA'Y ALTA DE ACIDO DECOSAHEXAENOICO

M.V. Escolano Margarit, M. Parrilla Roure, M. Cruz,
E. Marchal, H. Demmelmair, S. Kraus-Etschman,
E. Szabo, T. Decsi, B. Viktor Koletzko y C. Campoy Folgoso

Facultad de Medicina, Universidad de Granada, Granada,
Esparia; Departamento de Nutricion y Metabolismo,

Hospital Pedidtrico Dr. Von Hauner, Munich, Alemania,

y Departamento de Pediatria de la Universidad de Pécs, Hungria.

Introduccién: Es necesario un aporte adecuado de acido docosa-
hexaenoico (DHA), componente indispensable en el SNC, durante el
embarazo. En ocasiones son necesarias fuentes alternativas de DHA
como suplemento nutricional. El objetivo es evaluar el efecto de la
suplementacion con DHA y/o 5-metiltetrahidrofolato (5-MTHF) en
poblaciones con ingesta de DHA baja, media y alta.

Métodos: Estudio multicéntrico, aleatorizado y doble ciego.
311 mujeres embarazadas de 3 paises europeos con distintos habi-
tos en la ingesta de pescado (Espafa (E), Alemania (A) y Hungria
(H)), fueron asignadas a 4 grupos segun el suplemento que recibie-
ron (0,5 g de DHA + 0,15 EPA, 400 g de 5-MTHF, ambos o placebo)
desde la 22 semana de gestacion hasta el momento del parto. Las
variables resultado fueron la concentracion y la proporcion respec-
to al total de acidos grasos de DHA y acido araquidonico (AA) en
plasma materno en la 20, 30 semana de gestacion y en el momento
del parto y en sangre de cordon.

Resultados: En los grupos suplementados se produce un aumento
de la concentracion (p < 0,00001) y del porcentaje de DHA (p < 0,01)
en plasma materno a lo largo de la gestacion, siendo esta evolucion
similar en los distintos paises. En sangre de cordon la concentracion
de DHA es mayor en los grupos espafol y aleman que en el hingaro
(E: 5,36 £ 2,01, A: 5,15 £ 1,51, H: 4,15 + 1,35; p = 0,0001). El% de
DHA es significativamente mayor en el grupo espanol tanto en plas-
ma materno como en sangre de cordén (E: 9,57 + 2,05, A:
7,96 £ 1,99, H: 7,41 + 2,24; p < 0,0001). La concentracion y el por-
centaje de AA en plasma materno es significativamente mayor en el
grupo hingaro que en los grupos aleman y espafiol a lo largo de la
gestacion. En sangre de cordon el porcentaje de AA es significativa-
mente mayor en los grupos espaiol y hingaro que en el aleman (E:
9,90 + 1,20, A: 10,57 + 1,26, H: 10,93 + 1,64; p = 0,002). El% de AA
disminuye a lo largo de la gestacion (p < 0,0003) sin existir diferen-
cias entre paises.

Conclusiones: La suplementacion con 0,5 g/dia DHA, con o sin
5-MTHF, durante la gestacion produce un aumento del DHA en plas-
ma materno y fetal, este efecto es similar entre paises con una in-

gesta basal de DHA diferente. La suplementacion no altera el com-
portamiento del AA en ninguno de los paises.

692 , ) 16:47
SINDROME METABOLICO EN NINOS Y ADOLESCENTES
OBESOS

G. Bueno Lozano, S. Pinillos Pison, O. Bueno Lozano
y H. Corominola

Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza;
Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona, e Instituto Danone,
Barcelona, Espafia.

Antecedentes y objetivos: El sindrome metabélico (SM) es un
conjunto de alteraciones metabolicas y cardiovasculares relaciona-
das. El objetivo de este trabajo es valorar la prevalencia de SM en
nifos y adolescentes obesos.

Métodos: Se estudiaron 152 nifios obesos de ambos sexos, entre
6y 14 afos, que acudieron a los Departamentos de Pediatria de dos
centros hospitalarios. La obesidad se definio como un indice de
masa corporal (IMC) superior al percentil 95, segln valores de refe-
rencia de Hernandez et al. Se midi6 talla, peso, perimetro cintura,
perimetro cadera, pliegues cutaneos y tension arterial. Se conside-
ré resistencia a la insulina, cuando el indice HOMA fue superior a
3,5. Para el diagndstico de SM se consideraron los criterios de la
International Diabetes Federation (IDF, 2007): el SM no deberia ser
diagnosticado en nifilos menores de 10 anos; en los nifos con mas de
10 anos, el SM se diagnostica por la presencia de obesidad abdomi-
nal y 2 o mas alteraciones en, triglicéridos, HDL-C, tension arterial,
o glucosa.

Resultados: EL 89% de los nifos presentaban obesidad abdomi-
nal, el 6% hipertension arterial, 13% intolerancia a la glucosa, 55%
resistencia a la insulina. 38% de todos los nifos presentaban SM. En
los nifios menores de 10 afios, el 73% presentaban un perimetro de
la cintura elevado y al menos un antecedente familiar. 4% de los
nifios presentaban concentraciones de triglicéridos iguales o supe-
riores a 150 mg/dl, 20% niveles de colesterol HDL inferiores a
40 mg/dl, 4% cifras de TAS superiores a 130 mm Hg o TAD superiores
a 85 mm Hg, 13% glucosa basal igual o superior a 100 mg/dl. En
nifnos de mas de 10 afios, 38% de los diagnosticados de SM presen-
taban intolerancia a la glucosa y 100% resistencia a la insulina.

Conclusiones: En ninos obesos, la prevalencia de SM es elevada
(38% segun criterios IDF). La manifestacion mas frecuente fue la
presencia de obesidad abdominal.

*Grupo Estudio Instituto Danone: Prof. Manuel Serrano Rios (in-
vestigador principal), Prof. Manuel Bueno, Prof. Rafael Jiménez,
Prof. Luis A. Moreno, Sr. José Antonio Mateos.

693
DIETA MEDITERRANEA Y ADOLESCENTES

A. Ayechu Diaz, S. Souto Hernandez, N. Lecumberri Garcia,
T. Molins Castiella, A. Lavilla Oiz y T. Dura Travé

16:54

Servicio de Pediatria, Hospital Virgen del Camino,
Pamplona, Navarra, Espafa.

Objetivo: Determinar el indice de calidad de los habitos alimenta-
rios entre los alumnos de Educacion Secundaria Obligatoria (ESO).

Material y métodos: Distribucion de un cuestionario de 16 pre-
guntas (test KIDMED), con puntuaciones positivas y/o negativas, a
una muestra aleatoria de 1.956 alumnos de ESO (966 varones y
990 mujeres). La puntuacion final o indice KIDMED (de 0 a 12) indi-
ca si la adherencia a la dieta mediterranea es baja (de 0 a 3), me-
dia (de 4a 7)o alta (de 8 a 12).

Resultados: El 6,7 % de los alumnos de ESO tenian un indice
KIDMED bajo, el 50,4% medio y el 42,9% alto, sin que existieran
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diferencias significativas entre ambos sexos. El indice KIDMED dis-
minuia progresivamente con la edad (p < 0,05). A los 13 afos (1.°
ESO) el 49,5% tenian una puntuacion optima del indice KIDMED,
mientras que a los 16 afos (4.° ESO) esta puntuacion apenas la
alcanzaba un 37,2 %. Entre los alumnos de 1.°y 4.° de ESO existian
diferencias significativas (p < 0,05) respecto al consumo de frutas,
pescados, frutos secos, bolleria industrial y dulces; asi como en la
falta de regularidad del desayuno y la frecuentacion de hambur-
gueserias.

Conclusiones: Al terminar la ESO el 62,8 % de los alumnos presen-
taban una adherencia media-baja a la dieta mediterranea. Las nor-
mas dietéticas aplicables a estos adolescentes consistirian en incre-
mentar el consumo de frutas, verduras y hortalizas, frutos secos,
pastas y arroz, yogures y quesos, legumbres y pescados; y el consu-
mo de aceite de oliva como grasa culinaria. Seria conveniente de-
sarrollar programas de educacion nutricional durante la ensefanza
obligatoria.

694
QUE ALIMENTOS ANUNCIAN EN LA TELEVISION

N. Rodriguez Zaragoza, P. Genaré i Jornet, A. Suwezda,

I. Insausti Fernandez, S. Janer Ortuio, A. Cardona Barberan,
A. Sorni Hubrecht, J. Rosal Roig, J. Merce Gratacos

e |. Cortés Moskowich

17:01

Hospital de Tortosa Verge de la Cinta, Tarragona, Espafa.

Introduccion: La poblacion infantil esta sometida a una gran pre-
sion publicitaria. Diversos estudios confirman que los nifios eligen
con mas frecuencia los productos anunciados.

Objetivos: Describir la exposicion a anuncios alimentarios (AA)
de la poblacion infantil espaiiola.

Material y métodos: Durante el 5 y el 20 de octubre del 2007 se
grabaron un total de 833 horas de emision en horario infantil de siete
cadenas televisivas. Esto corresponde al 66,9% del share de audien-
cia estatal y al 85,2% en Catalunya. Dividimos los anuncios en veinte
categorias. Los datos fueron analizados mediante SPSS 15.0.

Resultados: De los 563 cortes publicitarios analizados obtuvimos
11.499 anuncios, y de ellos 1.430 (12,4%) fueron de alimentos. El
79,6 % de los cortes publicitarios contenian al menos un anuncio de
alimentos, con una media de 2,5 anuncios de alimentos por corte
publicitario (AA/CP). El martes fue el dia de la semana con mayor
frecuencia de AA, y el menor fue el miércoles. La relacion AA/CP
fue mayor en lunes y jueves. La cadena “Cuatro” fue la que mas AA
emitid. El horario con mayor nimero de CP, AT y AA fue de 9:30 a
15:00 horas. La mayor relacion AA/CP fue de 15 a 18 horas. La mar-
ca mas publicitada fue Kinder (5,7 % del total). Los cereales fueron
los mas publicitados (14,0% del total).

Conclusioén: Los alimentos son los protagonistas del 12,4% de los
anuncios televisivos. Lamentablemente, los productos mas publici-
tados estan lejos de ser lo mas adecuados para seguir una dieta
saludable. Los anunciantes apuntan a la presa mas facil: los nifios.

695 17:08
VALORACION DEL SOPORTE NUTRICIONAL EN PACIENTES
PEDIATRICOS CON CARDIOPATIA CONGENITA TRAS

LA CIRUGIA CARDIACA

M.T. Santos-Garcia Cuéllar, J.M. Moreno Villares, A. Pérez Diaz,
M. Barrios Lopez, N. Ureta Velasco y R. Casado Picon

Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid, Espafa.

Objetivos: Evaluar si la mayor preocupacion por el soporte nutri-
cional durante el Ultimo afo se relaciona con una mejoria en la si-
tuacion nutricional de los pacientes pediatricos con cardiopatia
congénita tras la cirugia cardiaca, durante su estancia en el hospi-
tal, en especial en la UCIP.

Material y métodos: Estudio prospectivo, observacional, realiza-
do durante dos meses en la UCIP. Poblacion de estudio 19 pacientes
intervenidos de diferentes cardiopatias congénitas. Datos recogi-
dos: edad, peso y talla previos a la cirugia, tipo de cardiopatia, ci-
rugia y tiempos quirdrgicos (tiempo de extracorporea y de clampa-
je de aorta), dia de inicio de la nutricion, forma y tipo, dia en que
se alcanzan los requerimientos nutricionales necesarios, peso y ta-
lla al alta, y tiempo total de ingreso. Analisis estadistico mediante
el programa SPSS 13.0 para Windows XP.

Resultados: El score Z para el peso previo a la cirugia fue de
—0,91y para la talla —0,19 y al alta —1,42 y —0,33 respectivamen-
te. Ganancia media de peso por dia en lactantes < 1 afo 10,46 y DE
20,77 g/dia. ELl 84% de los pacientes comenzo el soporte nutricional
tras la cirugia por via enteral, en todos ellos con sonda transpi-
lorica. Media de inicio del soporte nutricional 2,52 dia postopera-
torio, DE 0,67 y rango entre el 2.° y 4.° dia. Objetivo nutricional:
120 kcal/kg/dia, que se alcanza como media el dia poscirugia
6,52 con DE de 2,54 y rango entre el 3°y el 12.° dia. El porcentaje
medio de dias de ingreso que pasa sin que alcancen el objetivo es
del 43% con una DE del 25%.

Conclusiones: los resultados no permiten concluir que somos ca-
paces de evitar la malnutricion en estos pacientes, pero si que es-
tamos en el camino para conseguir este proposito. Es importante
brindar una atencion preventiva a los nifios con cardiopatia congé-
nita con el fin de evitar la escasa ganancia ponderal y conseguir que
lleguen a la cirugia en las mejores condiciones nutricionales posi-
bles. Una vez realizada la cirugia se debe comenzar cuanto antes el
soporte nutricional supervisado de manera conjunta por los inten-
sivistas y la unidad de Nutricion y Dietética del hospital.
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P696
TUMOR DESMOPLASICO DE CELULAS REDONDAS
PEQUENAS. A PROPOSITO DE UN CASO

N. Garcia de Andoain Barandiaran, M. Imaz Murgiondo,
A. Arrizabalaga Van Remoortere, S. Juaristi Irureta,
J.J. Uriz Monaut y A. Nogués Pérez

15:30

Unidad de Onco-Hematopatologia Pedidtrica,
Servicio de Pediatria y Seccion de Radiologia Pedidtrica,
Hospital Donostia, San Sebastidn, Guipuzcoa, Espana.

Introduccion: El tumor desmoplasico de células redondas peque-
fias es una neoplasia extremadamente rara y agresiva, tipica de
varones jovenes en la segunda década de la vida. Descrita por pri-
mera vez en 1989. Perteneciente al grupo de tumores de pequefas
células redondas azules, se presenta como una gran masa abdomi-
nal ampliamente extendida por peritoneo, con diseminacion linfa-
tica y metastasis pulmonares, hepaticas u 6seas. Otras localizacio-
nes menos frecuentes son la paratesticular, cavidad toracica o
intracraneal.

Caso clinico: Varon de 8 afios con cuadro de astenia de 2 meses,
junto con meteorismo y pérdida de apetito en las Gltimas semanas.
Exploracion fisica: Palidez cutanea y afectacion del estado general.
Abdomen globuloso con gran masa dura que ocupa todo el hemiab-
domen izquierdo y cruza la linea media. Hepatomegalia de 3-4 cm.
Multiples adenopatias axilares y supraclaviculares pequefas roda-
deras y axilar izquierda dura de 3 x 3 cm. Nddulos subcutaneos du-
ros en zona pectoral izda. Pruebas de imagen: gran masa intraperi-
toneal de 15 cm, homogénea y con multiples calcificaciones,
situada entre bazo y estomago, por delante del rifidon izquierdo, con
multiples implantes tumorales en mesenterio y que se expande has-
ta region sub y retrovesical Compresion de vena porta, arteria he-
patica y aorta. Adenopatias mesentérica, retroperioneales, junto a
tronco supraodrticos, mediastino anterior, hilio izquierdo, cadenas
mamarias internas, cervicales y axilares bilaterales. Implantes tu-
morales subcutaneos en pared anterosuperior de térax. Anatomia
patoldgica: tumor maligno de célula redonda pequefa desmoplasi-
co (CK + paranuclear, desmina + paranuclear, vimentina + paranu-
clear, miogenina—). Biologia molecular: translocacion especifica
t(11;22)(p13;q12), transcrito EWS-WT1. Inicia tratamiento con quimio-
terapia seglin protocolo EpSSG-NRSTS 2005 (régimen de Kushner Pé).

Comentarios: Tumor de mal pronéstico presentando mltiples fo-
cos y diseminacion al diagnéstico, lo que dificulta su reseccion com-
pleta. El tratamiento es multidisciplinar basandose en cirugia, qui-
mioterapia y radioterapia, sin disponer de protocolos estandares. La
supervivencia global es menor del 10%, reservandose a aquellos pa-
cientes con enfermedad localizada extirpable quirtrgicamente. Por
ello es sumamente importante el diagnostico precoz.

P697 ) 15:35
MASA SUPRACLAVICULAR EN UNA NINA: ;TUBERCULOSIS
Y/O LINFOMA HODGKIN?

E. Gonzélez’ Garcia, M. Muifos Vidal, P. Vazquez Tufas,
A. Moreno Alvarez, C. Diz-Lois Palomares e |. Rodriguez Sanchez

Servicio de Hematologia y Oncologia Infantil
y Servicio de Escolares, Hospital Materno-Infantil
Teresa Herrera, A Corufia, Espana.

Introduccién: El Linfoma Hodgkin (LH) clinicamente, suele pre-
sentarse con adenopatias cervicales o supraclaviculares, indoloras
y firmes. Produce un deterioro de la inmunidad celular que predis-
pone a infecciones: tuberculosis, varicela...

Caso clinico: Nifa de 11 anos diagnosticada de Tuberculosis Prima-
ria desde hace 1 mes, por cuadro de tos productiva de 15 dias de
evolucion, febricula vespertina, adenopatias paratraqueales y Man-
toux positivo. A tratamiento con cuadruple terapia antituberculosa
desde el diagnéstico con mejoria clinica. Varicela a los 15 dias. Desde
hace 2 meses, presenta una pequefia tumoracion a nivel de la union
esterno-clavicular derecha, que fue en aumento. Ultimamente aso-
cia ptosis y tumefaccion en hemicara derecha y parestesias en miem-
bro superior derecho (S. de Claude-Bernard-Horner). Pruebas com-
plementarias: Analiticas inespecificas. Cultivos de esputo: negativos.
Radiografia torax: engrosamiento mediastinico, pequefio infiltrado
en lobulo superior derecho. Ecografia de la masa y TAC toracico: tu-
moracion en pared anterior de torax, multiples masas adenopaticas
en todos los compartimentos mediastinicos. Biopsia de la masa com-
patible con un LH tipo esclerosis nodular. Estadio IlIA tras completar
estudio. Se inici6 quimioterapia segln el protocolo EH-SEOP.003. Tras
el segundo ciclo, exploracion fisica normal.

Discusion: Importancia del diagnostico diferencial entre TB y lin-
foma: clinica y radiolégicamente pueden presentarse de forma si-
milar. Pueden aparecer simultanea o sucesivamente, pues el LH
produce inmunodepresion celular. Su asociacion debe plantearse en
zonas endémicas de TB (Galicia). Ambas son potencialmente cura-
bles. Masa supraclavicular asociada al S. de Claude-Bernard-Horner:
sospechar la presencia de componente mediastinico y plantearse
como posible diagnostico el LH.

1695-4033/$ - see front matter © 2009 Asociacion Espaiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.
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P698 , 15:40
TUMORACION DE CRECIMIENTO RAPIDO EN LA MANO
DE LACTANTE DE 2 MESES: DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

M.J. Lobdn Iglesias, A. Fernandez Romero, F. Picchi Rodriguez,
A. Garcia Escudero, F. Romero de la Puerta
y A. Fernandez-Teijeiro Alvarez

Unidad de Onco-Hematologia Pedidtrica,
Servicio de Anatomia Patoldgica y Servicio de Cirugia Pldstica,
Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla, Espafa.

Introduccion: El diagndstico diferencial de las masas de partes
blandas durante el primer afo de vida incluye desde procesos be-
nignos como el hemangioma congénito hasta los sarcomas de partes
blandas.

Caso clinico: Lactante de dos meses y medio que ingresé por
crecimiento rapido de masa palmar de la mano izquierda objetiva-
da desde los quince dias de vida. Se trataba de una nifa con exce-
lente estado general y con tumoracion de 1 x 1 cm en cara palmar
de muieca izquierda no fluctuante y otra tumoracion lobulada en
la palma de la mano izquierda, de color violaceo, y que condicio-
naba deformidad de la mano “en garra”, sin compromiso del mo-
vimiento de las articulaciones de la mano. La ecografia doppler
descarto su origen vascular. La RNM con gadolinio descarté el he-
mangioma clasico. Ante el crecimiento llamativo y progresivo y con
la sospecha de malignidad se decidi6 programar la exéresis tumo-
ral no mutilante. Se completé el estudio inicial con marcadores
tumorales, radiografia de térax, ecografia abdominal y cerebral sin
hallazgos patologicos. Tras reseccion subtotal de la tumoracion, el
estudio anatomopatoldgico descartd otras entidades y oriento el
diagnostico de fibrosarcoma congénito que se confirmo ante el re-
sultado positivo del estudio de la traslocacion t(12;15), caracte-
ristica de esta entidad. Se complet6 el estadiaje con TC toracico
y gammagrafia dsea sin hallazgos patologicos. A pesar del buen
prondstico del fibrosarcoma congénito, la paciente completara
tratamiento con quimioterapia adyuvante segin protocolo
EpSSG-NRSTS-2005.

Conclusiones: Ante una tumoracion de partes blandas de creci-
miento rapido en un lactante se debe sospechar malignidad. La ci-
rugia no mutilante permite la confirmacion diagndstica y es la pie-
dra angular del tratamiento. Aunque el fibrosarcoma congénito es
el sarcoma de partes blandas mas frecuente en el primer afo de
vida, en el diagnodstico diferencial se deben considerar no sélo pro-
cesos benignos sino también sarcomas menos frecuentes.

P699

INFARTO ESPLENICO COMO FORMA DE DEBUT
DE HEMOGLOBINOPATIA C HOMOCIGOTA.

A PROPOSITO DE UN CASO CLINICO

M. Vazquez Ortiz, S. Rives Sola, J.M. Estella Aguado
y J. Pou Fernandez

15:45

Servicio de Pediatria y Seccion de Hematologia Pedidtrica,
Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona, Espania.

Introduccion: En los Gltimos afos ha aumentado la prevalencia
de hemoglobinopatias en nuestro medio, debido al fenémeno mi-
gratorio.

Caso clinico: Vardn de 15 afos que consulta por epigastralgia
punzante de 2 semanas de evolucion, sin mejoria con omeprazol.
Niega traumatismo y otros sintomas. Afebril. Antecedentes perso-
nales: Neumonia 1 mes antes. Antecedentes familiares: padres de
etnia gitana, consanguineos. A la exploracion se objetiva espleno-
megalia de 4 cm, sin otros hallazgos. En analitica sanguinea destaca
leve anemia microcitica hemolitica no inmune (Hb 12,3 g/dl, VCM
63 fl, haptoglobina < 40 mg/dl, LDH 6.27U/1, reticulocitos 4%, bili-
rrubina total 2 mg/dl y directa 0,8 mg/dl, test de Coombs directo
negativo). No presenta signos de infeccion. Serologias CMV y VEB

negativas. Funcion hepatica y renal normal. Morfologia eritrocita-
ria: anisopoiquilocitosis, hematies en diana y policromasia. Estudio
de hemoglobina: hemoglobina C 90%. La ecografia abdominal mues-
tra gran esplenomegalia de 17 cm, con lesion hipoecoica compati-
ble con infarto. El paciente mejora con analgesia e hidratacion.
Posteriormente presenta episodios recurrentes de dolor por infarto,
que motiva esplenectomia, con buena evolucion posterior.

Conclusiones: La hemoglobina C se origina por mutacion (cambio
de glutamico por lisina) en el aminoacido 6 de la cadena de betag-
lobina. Esta hemoglobina alterada cristaliza y deforma el hematie,
lo que provoca mayor viscosidad sanguinea y hemolisis cronica en
bazo. Los pacientes homocigotos para Hb C estan generalmente
asintomaticos o presentan hemolisis cronica leve con esplenomega-
lia. El dolor por infarto esplénico puede ser la forma de debut y
puede hacer necesaria la esplenectomia, como en nuestro caso. Se
debe pensar en hemoglobinopatia C ante esplenomegalia y anemia
hemolitica, especialmente en inmigrantes del oeste de Africa, Ma-
greb o Argelia, donde es mas prevalente. La combinacion de Hb C
con Hb S, da un cuadro de anemia falciforme, por lo que es impor-
tante el consejo genético.

P700 , 15:50
TOXICIDAD HEPATICA POR METOTREXATO EN UN NINO
AFECTADO DE LEUCEMIA LINFOIDE AGUDA HOMOCIGOTO
PARA METILENETETRAHIDROFOLATOREDUCTASA C677T

0. Muga Zuriarrain, U. Hernandez Dorronsoro, E. Rezola Arcelus,
R. Guerrero Pereda, N. Garcia de Andoain Barandiaran
y J.J. Uriz Monaut

Hospital Donostia, San Sebastidn, Guiptzcoa, Espana.

Introduccion: El polimorfismo C677T de la metilenetetrahidrofo-
latoreductasa (MTHFR) se asocia a mayor toxicidad hepatica por
metotrexate (MTX), asi como a mayor riesgo de recaidas en los
pacientes con leucemia linfoblastica aguda (LLA). Se presenta el
caso de un nifno de 4 anos afecto de LLA-T de alto riesgo con hepa-
totoxicidad durante el tratamiento con MTX a dosis bajas.

Caso clinico: Nifo de 4 afos, afecto de LLA-T de alto riesgo, que
durante las fases iniciales del tratamiento habia recibido MTX a
altas dosis (3 g/m?/dia iv) en 5 ocasiones sin evidenciarse toxicidad
hepatica y sin incidencias de interés. En la fase de mantenimiento
con MTX semanal a 20 mg/m?, refiere cuadro progresivo de varias
semanas de evolucion de rechazo del alimento, vomitos ocasionales
y deposiciones dispépticas hipocdlicas. En el estudio analitico se
objetiva elevacion progresiva de GGT (max 428 U/l); GOT (max
765 U/1) y GPT (max 380 U/l) con cultivos y serologias virales nega-
tivas. Ante la sospecha diagndstica se realiza estudio genético del
gen MTHFR siendo el paciente homocigoto (TT) para el polimorfis-
mo C677T. Tras la reduccion de la dosis de MTX im a 10 mg/m?y la
suplementacion con acido folinico oral los valores de las transami-
nasas se normalizaron en 4 semanas.

Comentarios: En pacientes homocigotos para la mutacion C677T
de la MTHFR, la buena tolerancia a MTX a altas dosis no descarta la
posibilidad do toxicidad hepatica durante la fase de mantenimien-
to, por lo que es importante la monitorizacion de la funcién hepa-
tica también durante éste periodo.

P701
ANEMIA HEMOLITICA AUTOINMUNE (AHAI)
EN LA INFANCIA, EXPERIENCIA DE NUESTRO HOSPITAL

A.L. Tully Quinn, J.M. Vagace Valero, M. Ramirez Arenas,
M.S. Casado Calderon, A. Romero Garcia, A.M. Grande Tejada,
N. Pérez Martin, M. Garcia Dominguez y J.J. Cardesa Garcia

15:55

Servicio de Pediatria y Servicio de Hematologia,
Hospital Materno Infantil, Badajoz, Espana.
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Edad/sexo 3a/M 4a/F 9a/F 14m/M 4a/F 18m/F
Coombs.D 1gG 1gG + C3d 18G (-) [{¢] C3d
Antecedent. No CVA Cardiop. CVA No CVA
Tipo de hemdlisis Extra vasc Extra vasc Extra vasc Intra vasc Extra vasc Intra vasc
Bazo +++ N N N N N

Hb 6,8 4,2 5,2 4,9 9 5,2
LDH 1328 1147 732 1327 691 3639
Bilirrubina 7,4 4 6,2 2,2 2 1,7
Transfusion No Si Si Si No Si
Respuesta corticoides C.D. Buena C.D. Sin trto C.D. Buena
Otros tratamientos IgS, Aza - - — Aza -
Esplenectomia No No Si No Si No

CVA: catarro de vias altas; CD: corticodependientes; Aza: azatioprina.

Introduccién: La AHAI es una enfermedad muy rara en la infan-
cia; hemos recopilado la experiencia de nuestro hospital en esta
patologia en los Ultimos 6 afios (tabla).

Material y método: La edad media de nuestros pacientes fue
3,6 anos (2 ninos y 4 nifas). Cuatro presentaron AHAI por Ac calien-
tes, dos de ellos precisaron esplenectomia por corticodependencia.
Los dos lactantes presentaron un cuadro clinico similar de hemdlisis
intravascular; uno fue diagnosticado de Hemoglobinuria paroxistica
ad frigore pero en el otro el diagnostico no pudo confirmarse, am-
bos evolucionaron bien. Cuatro casos precisaron transfusion. En la
actualidad estan todos en remision completa. Se discuten las carac-
teristicas de esta enfermedad en la edad pediatrica.

P702 , 16:00
ASPERGILOSIS DISEMINADA. A PROPOSITO DE DOS CASOS

M. Galan Mercado, V.G. Sanchez Fuentes, I. Pelaez Pleguezuelos,
J.A. Cozar Olmo, A.B. Lopez Garcia y J. de la Cruz Moreno

Unidad de Gestion Clinica Pedidtrica,
Complejo Hospitalario de Jaén, Jaén, Espana.

Introduccioén: La aspergilosis invasiva (Al) es una infeccion opor-
tunista grave y cada vez mas frecuente en inmunodeprimidos (ID).
El 29% aparecen en pacientes con leucemia/linfoma siendo poco
frecuente en pacientes con tumores solidos (1%).Para la resolucion
de la Al es muy importante la recuperacion de la ID junto con tra-
tamiento antifungico precoz.

Métodos: Analisis de 2 casos en pacientes oncologicos de nuestro
hospital.

Resultados: Caso 1: Nina 13 afios con osteosarcoma humeral
dcho. Tras ciclo de quimioterapia presenta neutropenia febril e ini-
cia tratamiento ATB. Al 5.° dia persiste la fiebre con cultivos y ga-
lactomanano(—) y se ahade anfotericina B liposomal. Aparecen
subcrepitantes. Rx tdrax: infiltrado pulmonar derecho. Se anade
TMP-SMZ + Macrolidos iv. Afebril en 48 h y se recupera de neutrope-
nia con G-CSF. TAC térax de evaluacion tumoral: lesiones pulmona-
res y hepato-esplénicas. Inicia fiebre no neutropénica, galactoma-
nano(+) comenzando tratamiento con anfotericina B liposomal. No
mejora: se anade caspofungina quedando afebril. Biopsia de lesio-
nes hepaticas con PCR(+) A. fumigatus. Inicia voriconazol vo con
buena respuesta. Caso 2: Nifia 8 afios con LLA-B. En induccion pre-
senta cuadro de fiebre neutropénica que responde a ATB. Presenta
distension y dolor abdominal difuso. Ecos abdominales compatibles
con mucositis generalizada. Inicia nuevo cuadro febril con galacto-
manano(+) y se afiade al tratamiento anfotericina B liposomal. No
mejoria y se asocia caspofungina. PCR suero: A. fumigatus (+), se
cambia a voriconazol. Eco abdominal: lesiones hepato-esplénicas
tras recuperacion de neutropenia. TAC torax: nodulos subpleurales
con derrame pleural y condensacion pulmonar izq. adyacente a de-

rrame pericardico. Progresion del derrame pericardico que precisa
drenaje.

Comentarios: La determinacion del antigeno galactomanano
sérico es de gran utilidad para el diagnodstico de aspergilosis debido
a su alta sensibilidad. Es importante sefalar el papel de la PCR
en suero y tejidos, ya que es de gran ayuda para el diagnostico
etiologico.

P703
SiNDROMI:: DE SWEET EN PACIENTE CON LEUCEMIA
MIELOBLASTICA AGUDA: A PROPOSITO DE UN CASO

M.T. Romero Rubio, M.J. Sala Langa, M. Florencia Guzzo,
S. Borraz Gracia, R. Fernandez-Delgado Cerda y O. Burgues Gasion

16:05

Seccion de Onco-Hematopatologia Pedidtrica,
Servicio de Anatomia Patoldgica y Facultad de Medicina,
Hospital Clinico Universitario, Valencia, Espaiia.

Introduccion: El sindrome de Sweet es una dermatitis aguda
neutrofilica febril de origen incierto que en un 10-20% de los casos
se asocia a enfermedades hematopoyéticas, entre ellas la leucemia
mielobastica aguda (LMA).

Caso clinico: Nifa de 9 afnos diagnosticada de LMA de alto riesgo,
que recibe quimioterapia de induccion segun protocolo LMA/SHOP
2007 con citarabina, idarrubicina y etoposido. A los 10 dias de trata-
miento, coincidiendo con aplasia febril, presenta exantema papular
folicular pruriginoso en miembros inferiores. Se inicia antibioterapia
habitual a la que se afaden antiflingicos por la persistencia de la
fiebre, con hemocultivos negativos. Progresivo empeoramiento de las
lesiones cutaneas, apareciendo placas sobreelevadas eritematosas y
dolorosas que se extienden también a miembros superiores. Los ana-
lisis revelan pancitopenia con aumento de PCR. Ante la torpida evo-
lucion se decide realizar biopsia cutanea, que muestra infiltracion
neutrofilica en dermis media y profunda que se extiende al tejido
adiposo subcutaneo ocasionando paniculitis supurativa, sin vasculitis
y se descarta la infiltracion blastica. En los dias sucesivos, coincidien-
do con la salida de aplasia y aumento del nimero de neutrdfilos to-
tales en sangre periférica se produce regresion espontanea de las
lesiones sin precisar tratamiento especifico.

Comentarios: El sindrome de Sweet se caracteriza por 1) fiebre,
2) placas cutaneas eritematosas y dolorosas, 3) infiltracion neutro-
filica dérmica sin vasculitis y 4) leucocitosis con neutrofilia, aunque
este dato puede faltar en los casos asociados a enfermedades ma-
lignas, debido a la pancitopenia. Se asocia a leucemia mieloblastica
aguda aunque los casos publicados referentes a la edad pediatrica
son limitados. Se postula su relacion con elevacion de factor esti-
mulante de colonias granulociticas (G-CSF), endbgeno o exdgeno,
que en nuestro caso no habia sido administrado. El tratamiento con
corticoides puede ser eficaz en casos refractarios.
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Conclusion: El sindrome de Sweet debe ser considerado en el
diagnostico diferencial de fiebre prolongada sin respuesta a la anti-
bioterapia habitual en pacientes oncoldgicos que presentan afecta-
cion cutanea.

P704 , 16:10
ANEMIA HEMOLITICA SECUNDARIA A MONONUCLEOSIS
INFECCIOSA

S. Gonzalez Gonzalez, P. Pernas Gomez, L. Ocampo Fontangordo,
A. Pellitero Marafia, M.E. Porta Dapena y F. Martinon Sanchez

Complexo Hospitalario, Ourense, Espana.

Introduccion: La mononucleosis infecciosa es una entidad fre-
cuente en la infancia, generalmente de curso benigno. Estan des-
critas, sin embargo, complicaciones neurologicas, respiratorias y
hematologicas. Aportamos el caso de una mononucleosis infecciosa
que present6 una anemia hemolitica severa con hiperbilirrubinemia
importante en su evolucion.

Caso clinico: Nifia de 14 afos sin antecedentes de interés que
consulta por fiebre, odinofagia, ictericia, astenia y dolor abdominal
de dos dias de evolucion. A la exploracion presenta aceptable estado
general, palidez cutaneomucosa, ictericia escleral, hepatomegalia
de 3 cm, esplenomegalia de 4 cm e hipertrofia amigadalar con exu-
dado bilateral. En la pruebas complementarias solicitadas destaca:
Hb: 7,2 g/dl. Hcto: 22,6%. Reticulocitos: 7,2%. Frotis periférico: Ani-
socitosis, anulocitos, ovalocitos e hipocromia en la serie roja. Bilirru-
bina total: 6 mg/dl (B. indirecta: 5,2 mg/dl). GOT: 70 Ul/l GPT:
140 UI/1 GGT: 39 Ul/L. LDH: 438 Ul/L. Prueba de Coombs directa: ne-
gativa. Ceruloplasmina: normal. Ac heterdfilos (Paul-Bunnell): positi-
vos. Serologias VEB: IgM e IgG positivas. Durante el curso clinico, la
hemoglobina desciende hasta valor de 5,7 g/dl, precisando transfu-
sion de concentrado de hematies. La evolucion posterior fue favora-
ble con desaparicion de las visceromegalias, atenuacion de la icteri-
cia mucocutanea y estabilizacion de las cifras de hemoglobina, sin
otros tratamientos concomitantes.

Comentarios: Destacar la posibilidad de complicaciones impor-
tantes durante el curso de una mononucleosis, especialmente en
aquellos pacientes que consulten por ictericia. Asimismo, se ha te-
ner en cuenta la infeccion por VEB en aquellos pacientes con crite-
rios de anemia hemolitica con prueba de Coombs negativa.

P705 ,

HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS
MULTISISTEMICA EN LACTANTES.
REVISION DE FORMAS DE PRESENTACION CLINICA

B. Alias Alvarez, V. Ruiz Dassy, M. Garcia de Paso Mora,
G. Lucia Ramirez Villar, C. Marquez Vega y E. Quiroga Cantero

16:15

Seccién de Oncologia Pedidtrica y Servicio de Pediatria,
Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla, Espana.

Antecedentes y objetivos: La histiocitosis de células de Langer-
hans multisistémica (HCLM) es una enfermedad poco frecuente del
sistema reticuloendotelial, muy variable en sus formas de presen-
tacion y clinica, las cuales hemos revisado.

Métodos: Estudio descriptivo retrospectivo de la forma de pre-
sentacion clinica de los pacientes que han presentado HCLM en
nuestro centro terciario durante el periodo 2003-2008.

Resultados: Cinco pacientes han presentado HCLM. Los sintomas
aparecen de 45 dias a seis meses previo al diagnostico. El diagnostico
se realizo entre los seis y los trece meses de vida. La forma de pre-
sentacion fue: Aspecto de enfermedad (5), hepato-esplenomegalia
(5), ictericia mucocutanea (4), astenia (4), lesiones dérmicas (4),
adenopatias (3), fallo de medro (3), hiporexia (3), desnutricion (2),
sindrome febril (2), deposiciones diarreicas (2), anorexia (1), edemas
(3). Se demostrd la presencia de células de Langerhans patoldgicas

en biopsia (médula 6sea, adenopatias, higado, lesiones dérmicas) en
los cinco casos. Se administré quimioterapia intravenosa intensiva
segln protocolos de alto riesgo en los cinco casos. Se produjo la in-
activacion de la enfermedad en dos de los casos (que actualmente
siguen en seguimiento), otros dos casos fueron éxitus por progresion
de la enfermedad y otro caso esta actualmente en tratamiento.

Conclusiones: Dada la sintomatologia tan inespecifica, la HCLM
debe formar parte del diagnéstico diferencial de los pacientes que
presentan hepatoesplenomegalia, poliadenopatias, sindrome febril
prolongado, entre otras, para evitar el importante retraso en el
diagnostico que suelen presentar estos pacientes. La mala evolu-
cion de la enfermedad a pesar del tratamiento, suele estar relacio-
nada con la afectacion de la funcion hepatica.

P706 , )
ANEMIA FERROPENICA. CARACTERIZACAO
DE UMA POPULACAO PEDIATRICA

M.J. Calix Augusto, M. Figueiredo, T. Melo, M. Bini-Antunes y J. Barbot

16:20

Servicio de Hematologia, Hospital de Criancas Maria Pia,
Porto, Portugal.

Introducéo: O défice de ferro constitui um dos mais comuns proble-
mas nutricionais podendo causar atraso de crescimento e psicomotor,
mau rendimento escolar e diminuicdo da tolerancia ao exercicio.

Objectivos: Caracterizacdo da populacéo pediatrica com anemia
ferripriva seguida numa consulta de Hematologia de um Hospital de
referencia.

Material e métodos: Andlise retrospectiva dos doentes de
Jan/94 a Ago/08, com avaliacao de: sexo, idade (1.2 consulta), mo-
tivo do envio, terapéuticas prévias com ferro, erros alimentares,
parametros hematoldgicos e bioquimicos de ferro, terapéuticas ins-
tituidas, documentac&o de resposta, investigacdo de défice de ab-
sorcao associado - doenca celiaca (DC), gastrite atrofica auto-imune
(GAAI) e infeccao por Helicobacter pylori (HP).

Resultados: Orientados 139 doentes (94 rapazes). Motivo de en-
vio: anemia microcitica hipocromica (61) e anemia resistente ao
ferro oral (44). Em 69 registo de tratamento prévio com ferro e em
72 referéncia a erros alimenta-res. Atitudes terapéuticas: ferro oral
com eventual ajuste da dose (106), ferro ev (8), transfusao de eri-
trocitos seguido de ferro oral (2), correccao exclusiva de erros ali-
mentares (5), suspensao de terapéutica (2), nenhuma atitude (16).
Em 113 comprovada anemia ferropénica e/ou ferropenia. Nos res-
tantes detectados: o talassemia minor (10), B talassemia minor (3),
esferocitose hereditaria (1) e traco de drepanocitose (2). Reava-
liacdo ao 3.° mes possivel em 96 casos documentando resolucao
(39), melhoria parcial (38), auséncia de resposta (21). Prova de
absorcao de ferro oral efectuada em 16 doentes, sendo positiva em
11. Diagnosticada DC (3), infeccao HP (14) e GAAI (3).

Comentarios: Situacdes de défice de ferro devem ser diagnosti-
cadas e tratadas eficazmente. Salienta-se a importancia de dete-
ccao de patologias que cursam com défice de absorcao em caso de
anemia nao responsiva a terapéutica oral. Desta casuistica ressalta
a percentagem elevada de criangas que mantém vigilancia e o fo-
llow-up prolongado das que tiveram alta, nimeros devem ser ava-
liados no contexto de um servico onde recorrem criancas que ja
revelaram resisténcia as terapéuticas efectuadas no ambito dos
cuidados de salde primarios.

P707 , 16:25
CRISIS APLASICA POR INFECCION POR PARVOVIRUS
B19 EN UN CASO DE ESFEROCITOSIS NO DIAGNOSTICADA

L. Garcia Arroyo, M. Vivas Moresco, P. Navas Alonso,
R. del Valle Pérez, M. Zamora Gomez y J.A. Alonso Martin

Complejo Hospitalario, Toledo, Espana.
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Caso clinico: Presentamos el caso de un nino de 5 afios que acude
al Servicio de Urgencias con un cuadro de fiebre de 3 dias de evolu-
cion, astenia, anorexia y artralgias de cadera y rodilla. En la explo-
racion destaca palidez mucocutanea intensa, ictericia conjuntival
discreta y esplenomegalia. Las pruebas complementarias objetiva-
ron una anemia severa con neutropenia y trombopenia leves. Se
ingresa para estudio y los principales hallazgos encontrados en los
examenes realizados son infeccion por parvovirus B19 con disminu-
cion de la serie roja en el aspirado de médula dsea, reticulopenia
en sangre periférica y esplenomegalia. Fue dado de alta al 8.° dia
con normalizacion de la serie blanca y plaquetar y persistencia de
anemia discreta sin repercusion clinica seguida en controles perio-
dicos. Ante esta clinica y datos serologicos, se realiza el estudio de
la anemia donde se halld una esferocitosis hereditaria por déficit de
a-espectrina (se realizé estudio a los padres descartandose que pa-
dezcan la enfermedad). En los antecedentes personales resultan de
interés una hiperbilirrubinemia no inmune neonatal y hepatitis agu-
da, a los 2 afos, con serologia negativa, discreto aumento de tran-
saminasas e hiperbilirrubinemia de predominio indirecto que per-
sistio discretamente elevada. Actualmente, a los 8 afnos, ha sido
esplenectomizado tras 2 transfusiones, crisis hemoliticas modera-
das continuas y esplenomegalia importante. La mayoria de los pa-
cientes con infeccion por parvovirus B19 estan asintomaticos o tie-
nen sintomas leves inespecificos de resfriado. Este virus puede
causar artropatia y cese de produccion de la serie roja causando
crisis aplasicas transitorias, aplasia cronica, hidrops fetalis o ane-
mia congénita. Es mas comun en pacientes con clinica de enferme-
dad donde el eritrocito tiene una vida media acortada (anemia fe-
rropénica, talasemia, virus de inmunodeficiencia humana,
esferocitosis). El diagndstico de laboratorio en inmunocompetentes
es por la deteccion de Ig My en inmunodeprimidos, DNA viral. El
tratamiento es de soporte aunque algunos pacientes requieren
transfusion o terapia intravenosa con inmunoglobulinas.

P708 , , 16:30
ACTITUD ANTE NODULOS SUBCUTANEOS EVOLUTIVOS
EN EL PRIMER ANO DE VIDA. A PROPOSITO DE UN CASO

R. Adan Pedroso, A. Echebarria Barona,
A. Urberuaga Pascual, I. Astigarraga Aguirre,
I. Cardenal Montero y M.A. Navajas Gutiérrez

Unidad de Hemato Oncologia Pedidtrica y Consulta de Atencion
Primaria, Hospital de Cruces, Barakaldo, Vizcaya, Espafa.

Objetivos: El objetivo de este trabajo es destacar la aparicion de
nodulos subcutaneos como senal de alarma en el diagnostico precoz
de los procesos malignos infantiles.

Caso clinico: Presentamos el caso de una lactante asintomatica
que debuta a los 7 meses de edad con 5 nodulos subcutaneos duros,
violaceos, no dolorosos de localizacion en tronco. Es evaluada por
su pediatra quien solicita una biopsia cutanea que confirma células
de neuroblastoma sin tumor primario. Se remite a nuestro centro
para completar estudio. Se realiza estudio de extension con ecogra-
fia abdominal que objetiva una masa solida suprarrenal izquierda
de 40,8 x 33,6 x 20,7 mm, no palpable en la exploracion fisica y
ademas una imagen nodular en higado. En la gammagrafia con me-
tayodobencilguanidina-1123 (MIBG) capta la masa suprarrenal e
imagenes nodulares en region central de ambos hemitdrax que no
coinciden con los nddulos de la exploracion ni adenopatias palpa-
bles. La TAC craneo-toraco-abdomino-pélvica demuestra que la
captacion de la MIBG esta en relacion con nddulos subcutaneos que
no eran visibles en la exploracion fisica previa. El aspirado de mé-
dula d6sea objetiva escasas células tumorales. La gammagrafia 6sea
es negativa. El estudio molecular confirma la delecion del 11qy
ausencia de amplificacion del gen N-MYC. Con el diagnostico de
neuroblastoma estadio 4S se programan controles analiticos, eco-
graficos e isotdpicos sin otro tratamiento.

Conclusiones: El neuroblastoma representa mas del 50% de los
canceres en el lactante. Las metastasis del tumor estan presentes
en la mitad de los nifios al diagndstico. Las metastasis subcutaneas,
tipicas del estadio 4S del lactante, se manifiestan como nodulos
subcutaneos duros, no dolorosos y a veces de coloracion azulada,
indistinguibles de infiltrados leucémicos y de otros tumores solidos.
Es importante llegar al diagndstico de neuroblastoma de forma pre-
coz ante la aparicion de nodulos subcutaneos en lactantes asinto-
maticos. En el caso de estudio molecular favorable, son recomen-
dables controles periddicos sin tratamiento alguno vigilando la
regresion espontanea del proceso tumoral.

P709 , 16:35
CITOPENIAS ALOINMUNES EN EL PERIODO NEONATAL

M.C. Miranda Herrero, M.C. Martinez Lopez,
M.1. Pescador Chamorro, C. Mata Fernandez,
E. Cela de Julian y E. Maderuelo Rodriguez

Hospital General Universitario Gregorio Marafdn,
Madrid, Espana.

Introduccion: Los trastornos aloinmunes se producen por el paso
trasplacentario de anticuerpos maternos frente a antigenos fetales
heredados del padre. Ademas de la enfermedad hemolitica del re-
cién nacido, la trombopenia y la neutropenia aloinmunes también
pueden ser responsables de importante morbi-motalidad en el pe-
riodo neonatal.

Caso clinico: 1) Neonato de 48 horas de vida que ingresa por sos-
pecha de onfalitis, con neutropenia persistente tras resolucion de
cuadro infeccioso. Serologias normales. La extension de sangre pe-
riférica confirma la neutropenia. Se realiza estudio de aloinmuni-
dad en ambos progenitores, detectandose anticuerpos antineutro-
filos en suero materno. Tras tratamiento con inmunoglobulina
inespecifica no efectivo, se trata con G-CSF con buena evolucion
del cuadro. 2) Neonato de 24 horas de vida con petequias generali-
zadas. Resto de exploracion normal. Madre afecta de hipotiroidis-
mo y vitiligo. Embarazo normal salvo plaquetopenia leve materna
en analitica del tercer trimestre. Parto eutdcico sin incidencias.
A las 24 horas de vida se objetiva en hemograma trombopenia seve-
ra. Ecografia transfontanelar sugestiva de hemorragias parenqui-
matosas. RM hematomas bifrontales y temporal derecho en evolu-
cion, con malacia severa del parénquima. Se comienza tratamiento
con transfusion de concentrado de plaquetas e inmunoglobulina G
inespecifica. En el estudio de inmunidad se confirma aloinmunidad
por incompatibilidad plaquetaria (Ag HPA 1a) padre-madre.

Discusion: La aplicacion de protocolos de deteccion precoz de
isoimnunizacién frente a antigenos eritrocitarios (ABO Rh) ha hecho
posible disminuir la gravedad y las complicaciones derivadas de
esta enfermedad. La deteccion precoz de otras citopenias aloinmu-
nes puede ser compleja puesto que la neutropenia y la trombopenia
son hallazgos frecuentes e inespecificos de otras patologias neona-
tales. Sin embargo no debemos olvidar que la etiologia aloinmune
es la causa mas frecuente de trombopenia y neutropenia en el re-
cién nacido sano. En ocasiones hallazgos sutiles en la exploracion
fisica o alteraciones en una analitica realizada por otro motivo de-
ben hacernos pensar en estos trastornos.

P710 , , 16:40
CARCINOMA NASOFARINGEO: REVISION DE NUESTRA
EXPERIENCIA

M.L. Matoses Ruipérez, J. Balaguer Guill, M. Hernandez Marti,
M.D. Badal Iranzo, F. Menor Serrano y V. Castel Sanchez

Servicio de Oncologia Pedidtrica, Servicio de Anatomia
Patoldgica y Servicio de Radiodiagndstico Pedidtrico,
Hospital Infantil Universitario La Fe, Valencia, Espanfa.
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Caso 1 Caso 2
Sexo Varon Varon
Edad diagnostico 13 afos 9 anos

Trismus. Tumoracion mandibular
Estadio 11l (T3NOMO)
Tipo Il (no queratinizante)

Sintomas al diagndstico
Estadio

Histologia (WHO)
Tratamiento
Evaluacion Tras 2 ciclos: RC tumor primario
VEB DNA-VEB— IgG VEG+

RT (64,8Gy) + QT concomitante (cisplatino, 5-FU)

Epistaxis de repeticion. Adenopatia laterocervical
Estadio Il (T1N2MO0)

Tipo Ill (indiferenciado)

IMRT (66Gy) + QT concomitante (cisplatino, 5-FU)
Tras 2 ciclos: RC tumor primario y RP adenopatias
PCR DNA-VEB+ (— a los 21 d).

Antecedentes: El CNF es un tumor raro en nifnos. Se suele pre-
sentar como enfermedad localmente avanzada o metastasica, sien-
do la histologia mas frecuente la tipo Ill de WHO. El virus Eps-
tein-Barr (VEB) participa en la etiopatogenia. El tratamiento se
basa en radioterapia concomitante con quimioterapia.

Objetivo: Descripcion de las caracteristicas clinicas y evolutivas
de 2 pacientes diagnosticados de CNF.

Método: Revision descriptiva retrospectiva pacientes entre
0-14 anos diagnosticados de CNF en nuestro hospital entre enero
1972 y enero 2009.

Resultados (v. tabla).

Comentarios: Es importante la sospecha clinica, para detectarlo
precozmente, ya que se suelen diagnosticar en estadios avanzados.
A pesar de ser area no endémica, también se ha observado la rela-
cion con el virus Epstein-Barr. El tratamiento concomitante con ra-
dioterapia y quimioterapia se ha mostrado eficaz. Es esencial el
tratamiento protocolizado en un hospital de referencia por un equi-
po multidisciplinar.

P711 o , 16:45
EPIDEMIOLOGIA, CLINICAY ETIOLOGIA DE LOS PROCESOS
DE FIEBRE Y NEUTROPENIA EN NINOS CON CANCER

EN LOS ANOS 2004-2007

S. Arias Alvarez, M. Vazquez Donsion,
M.A. Urisarri Ruiz de Cortazar, N. Garcia Sanchez,
F. Alvez Gonzalez y J.M. Couselo Sanchez

Complejo Hospitalario Universitario de Santiago
de Compostela, A Coruna, Espana.

Objetivo: Describir las caracteristicas epidemioldgicas de los
episodios de fiebre y neutropenia en los pacientes pediatricos con
cancer hospitalizados en nuestro Servicio durante el periodo junio
2004-diciembre 2007.

Material y métodos: Se realizo un estudio retrospectivo observa-
cional de los 63 episodios validos de fiebre y neutropenia de los
nifos con cancer hospitalizados en nuestro Servicio durante el pe-
riodo junio 2004-diciembre 2007.

Resultados: En los episodios estudiados existe una prevalencia
del sexo masculino. El paciente de menor edad presento fiebre y
neutropenia al mes de vida secundario a una leucemia congéni-
ta. El de mayor edad padeci6 una recaida de leucemia aguda a
los 18 afios. El diagnostico de base mas frecuente, asi como el
grupo que presenté mayor nimero de episodios por paciente fue
el de leucemia aguda, coincidiendo con la literatura en que es el
tipo de cancer con mas riesgo de producir infecciones. Los sinto-
mas en el momento de la presentacion son inespecificos, y pre-
domina la mucositis. Entre los agentes etioldgicos identificados
predominan las bacterias (80%), destacando las gram positivas
(63,6%).

Conclusiones: El diagnostico de base que conlleva mas riesgo de
padecer episodios de fiebre y neutropenia es la leucemia aguda. Los
sintomas que presentan los pacientes neutropénicos son normal-

mente inespecificos o sutiles. La mucositis se relaciona con los epi-
sodios de fiebre y neutropenia al reflejar la intensidad de la quimio-
terapia empleada y por ser una disrupcion de la barrera defensiva.
En los ultimos afnos ha habido un cambio en la etiologia, pasando a
predominar las bacterias gram-positivas frente a las gram-nega-
tivas.

P712
APLASIAS MEDULARES ADQUIRIDAS EN LA EDAD
PEDIATRICA

M. Ortiz Pérez, M.A. Vazquez Lépez, F. Lendinez Molinos,
J. Salvador Sanchez, L. Ruiz Tudela, M. Leyva Carmona,
S. Gomez Bueno, P. Oliva Pérez y A. Bonillo Perales

16:50

Hospital Torrecdrdenas del SAS, Almeria, Esparia.

Introduccién: La aplasia medular adquirida es una entidad rara
y potencialmente grave cuyas causas no estan perfectamente defi-
nidas. El prondstico depende de la intensidad de la aplasia y de
alcanzar la remision.

Objetivo: Describir la evolucion de las aplasias medulares adqui-
ridas diagnosticadas en nuestro servicio.

Material y métodos: Se realizd un estudio descriptivo mediante
revision de historias clinicas de pacientes diagnosticados de aplasia
medular adquirida en la unidad de hemato-oncologia pediatrica en-
tre enero de 1999 a octubre de 2008. Se analizaron las caracteristi-
cas clinicas y analiticas al diagnostico asi como la evolucion seguida
por los pacientes.

Resultados: Se incluyeron 6 pacientes (4 varones y 6 mujeres)
con edad media de 7,6 + 3,1 afos y seguimiento medio de 3 afos.
La clinica de presentacion mas frecuente fue el sangrado cuta-
neo (100%). Los valores hematoldgicos al ingreso fueron: Hb:
9,1+ 1,3 g/dl; neutrdfilos: 1.140 + 700; plaquetas 16.800 + 12.000;
reticulocitos < 50.000 en 5 casos. La biopsia de médula 6sea fue
compatible con aplasia medular en todos los casos. La serologia
infecciosa (TORCH, virus de la hepatitis, VIH y parvovirus) fue ne-
gativa en 5 casos. Se encontrd IgM positiva a VEB en 1 caso y otro
caso asocio patologia autoinmune mdltiple (tiroiditis y hepatitis).
El cariotipo y estudio de fragilidad cromosémica de medula dsea
fue normal en todos los casos. 5 pacientes presentaron criterios de
aplasia medular muy severa y 1 moderada. Todos siguieron el Pro-
tocolo de Diagndstico y Tratamiento de la Sociedad Espafiola de
Hematologia Pediatrica: 1 present6 remision espontanea, 2 recibie-
ron trasplante alogénico emparentado de progenitores hematopo-
yéticos y 3 tratamiento inmunosupresor. Todos recibieron transfu-
sion de hemoderivados. No se registraron complicaciones infecciosas
o hemorragicas graves. Una paciente se encuentra en remision par-
cial y 5 pacientes (83 %) han alcanzado la remision en un tiempo
medio de 7,4 + 4,2 meses.

Conclusiones: La evolucion de nuestros enfermos ha sido muy
favorable. Las complicaciones infecciosas y/o hemorragicas fueron
escasas. El trasplante con éxito ha sido curativo en el 100% de los
casos.
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P713 ,
OSTEOMA COROIDEO Y DEFICIT VISUAL
EN EL ADOLESCENTE

A. Pérez Aragon, M. Toribio Garcia, M.A. Mesas Arostegui,
E. Urrutia Maldonado, M.R. Sanchez Tallén y J.L. Santos Pérez

16:55

Servicio de Pediatria y Oftalmologia, Hospital Universitario
Virgen de las Nieves, Granada, Espana.

Introduccién: EL OC es un tumor benigno muy raro, capaz de
producir tejido dseo en coroides y afectacion visual severa. La inci-
dencia es mayor en el sexo femenino a edades jovenes y suele loca-
lizarse en la region yuxtapapilar. Generalmente unilateral de etio-
logia desconocida, mediante ultrasonografia y TAC se puede llegar
al diagnostico al mostrar placa calcificada correspondiente a la le-
sion. Una complicacion, la neovascularizacion coroidea, puede ser
evidente al diagndstico.

Caso clinico: Varon 12 a de edad, que acude por pérdida progre-
siva de vision en ambos ojos desde hacia 2 meses. Exploracion: AV
de 0,7 en OD y de 0,1 dificil en Ol. En FO se apreciaba una lesion
blanquecina que ocupaba todo su polo posterior con acimulos pig-
mentarios irregulares. Ampliado el estudio, se realizan serologias
viral, brucella, bordetella, TORCH, Mantoux y ECA, negativos. Me-
tabolismo P/Ca, y hepatico, hemograma, bioquimica, TAC y RNM
craneo, densitometria y ecografia abdominal normales. La ecogra-
fia mostro placa hiperecogénica con marcada sombra acUstica, que
correspondia con la lesion oftalmoscopica, diagnosticandose de OC.
La principal complicacion del OC es la neovascularizacion coroidea,
muchas veces presente al diagnostico, como en nuestro caso en el
Ol, apareciendo en el OD poco después. Esta neovascularizacion se
confirmo con AGI. Actualmente, el tratamiento de la NVC se realiza
con anti-VEGT consiguiendo de esta forma frenar la progresion de
la misma. En nuestro caso, la AV del OD bajo a 0,1 y la del Ol a
“cuentadedos”. EL Ol inicialmente no se trato por tener la MNV muy
desarrollada y no esperar mejoria visual. Se decidi6 tratar con Be-
vazicumab intravitreo el OD, de forma periodica y en la actualidad
nuestro paciente mantiene una AV 0.4, estando estable.

Comentarios: Actualmente, el tratamiento de la membrana
neovascular, son los anti-VEGT, con Ac monoclonales de nueva ge-
neracion, administrados a nuestro paciente, mostrandose eficaces
en el control del proceso. En cuanto al pronostico visual, va ligado
a la propia afectacion tumoral inicial y al control de la neovascu-
larizacion.

P714 , 17:00
CALCINOSIS TUMORALIS. A PROPOSITO DE UN CASO

M.S. Lopez Garcia, N. Arostegi Kareaga, N. Benito Guerra,
R.M. Areses Trapote, S. Juaristi Irureta y N. Pacho Beristain

Unidad de Escolares y Servicio de Pediatria,
Hospital Donostia, San Sebastidn, Guiptzcoa.

Introduccién: La calcinosis tumoralis es una enfermedad poco
frecuente, benigna, que consiste en el desarrollo de masas calcifi-
cadas extraodseas (en tejidos blandos) cerca de grandes articula-
ciones. Radiolégicamente masa calcificada yuxtaarticular con oca-
sional erosion mecanica 6sea circundante y espacio articular
adyacente siempre preservado. El tratamiento es quirGrgico con
posibilidad de recurrencia.

Caso clinico: Nifia de 9 afos remitida desde Cirugia Infantil para
valoracion por bultomas en pala iliaca izquierda (intervenida), bra-
zo derecho y rodillas. AP: sin interés. EF: cicatriz de intervencion
quirdrgica en region lumbar izquierda. Calcificaciones duras alrede-
dor de rodilla izquierda y region proximal de brazo derecho. Resto
normal. Exdmenes complementarios: hemograma, bioquimica ge-
neral, transaminasas, perfil férrico y lipidico, vitamina D1 25-(0OH),
inmunoglobulinas, factor reumatoide, complemento, ANA, an-
ti-DNA, VSG, CPK y funcion renal dentro de la normalidad, hipercal-
cemia leve (10,8 mg/dl) con calcio idnico en el limite inferior y
calciuria normal. Rx serie 0sea: calcificaciones periarticulares en
rodilla izquierda, cercania de codo izquierdo, parte blanda de bra-
zo derecho. RM: rodilla izquierda multiples imagenes en secuencia
T1y T2 de tejido celular subcutaneo periarticular en probable re-
lacion con depositos de calcio y edema celular subcutaneo sugeren-
tes de calcicosis tumoralis. La lesion de rodilla fistulizé expulsando
cristales calcicos a costa de disminuir su tamafo.

Comentarios: Enfermedad rara de buen pronéstico. Aunque pue-
de ser idiopatica, hay que descartar patologias subyacentes. El
diagnostico es clinico y radioldgico. El tratamiento escaso (excision
quirdrgica) y poco efectivo.
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715 , 16:45
TRES NUEVOS CASOS DE EMBRIOFETOPATIA
POR FENILCETONURIA MATERNA

M.J. Ballesta Martinez, V. Lopez Gonzalez, |. Gonzalez Gallego,
J.A. Mula Garcia y E. Guillén Navarro

Unidad de Genética Médica, Servicio de Pediatria, Seccion de
Metabolopatia, Centro de Bioquimica y Genética Clinica, Hospital
Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia, y y Servicio de
Pediatria, Hospital Dr. Rafael Méndez, Lorca, Murcia, Espaia.

Introduccioén: La fenilcetonuria (PKU) es una enfermedad gené-
tica autosomica recesiva en la que existen niveles elevados de fe-
nilalanina en sangre, con conocidos efectos teratogénicos fetales.
Los hijos de madre con PKU no controlada durante la gestacion
padecen una embriofetopatia caracterizada por microcefalia, re-
traso de crecimiento y psicomotor y cardiopatia. La gravedad clini-
ca depende de los niveles de fenilalanina maternos durante el em-
barazo. Hoy en dia se detecta a los individuos afectos de PKU
mediante el screening neonatal, pero existe una poblacion de mu-
jeres en edad reproductiva en las que puede no haberse realizado
el diagnostico.

Objetivo: Presentamos tres pacientes diagnosticados de embrio-
fetopatia por hiperfenilalaninemia materna en un periodo de 3 me-
ses en la consulta de Genética Médica.

Casos clinicos: Paciente 1: Mujer de 5 afos con microcefalia y
retraso psicomotor. No incidencias destacadas en embarazo y parto
salvo retraso de crecimiento prenatal. Evaluacion cardioldgica nor-
mal. Paciente 2: Hermano de la anterior, de 17 meses, con micro-
cefalia, fallo de medro y retraso psicomotor. Madre: 33 afnos, pelo
y piel claros, ojos azules, piel seca, con retraso psicomotor en in-
fancia y dificultades de aprendizaje. Estudio metabdlico a la ma-
dre: fenilalanina: 18,3 mg/100 ml, aumento de acidos organicos en
orina compatibles con PKU. Paciente 3: Varon de 2,5 afios con
microcefalia, retraso de crecimiento pre y posnatal y retraso psico-
motor. Estudio metabdlico, cariotipo, estudio metilacion region
15q11.2, resonancia cerebral y EEG normales. Evaluacion cardiol6-
gica normal. Niveles de fenilalanina maternos: 24,8 mg/100 ml.
Refiere dificultades en los estudios. En ambos casos se ha solicitado
estudio molecular, estudio proteinas en orina (BH4), se ha remitido
a las madres para control nutricional y se ha realizado asesoramien-
to para futuros embarazos.

Conclusiones: 1.-En la valoracion de nifios con retraso psicomo-
tor y microcefalia no debemos olvidar este diagnostico. 2. Es impor-
tante la valoracion de la madre para buscar signos fisicos sugestivos
de fenilcetonuria. 3. La identificacion de estos casos permite un
adecuado control dietético-nutricional estricto en futuras gestacio-
nes para prevenir la aparicion de un nuevo hijo afecto.

716 16:55
TERATOGENICIDAD DEL MICOFENOLATO

DE MOFETILO: UNA NUEVA EMBRIOPATIA

EN LA ERA DE LOS TRASPLANTES DE ORGANOS

A. Ledo Garcia, P. Sdez Gonzalez, M. Vento Torres y A. Pérez Aytés

Servicio de Neonatologia, Hospital Infantil Universitario La Fe,
Valencia, Espafa.

El micofenolato de mofetilo (MMF), comercializado bajo el nom-
bre de Cellcept©, y su metabolito activo el acido micofenolico
(Myfortic®©), son agentes inmunosupresores muy efectivos, amplia-
mente utilizados en la prevencion del rechazo en trasplantes de
organos y en el tratamiento de muchas enfermedades autoinmunes.
Recientemente nuestro grupo publico el caso de un recién nacido
(RN) de una madre con trasplante renal que quedo gestante bajo
tratamiento con MMF. EL RN presentaba labio y paladar hendidos,
microtia bilateral y atresia de conducto auditivo externo (atresia
aural), coloboma corioretiniano bilateral, hipertelorismo y microg-
natia. La revision de la literatura mostro otros casos con fenotipo
similar tras exposicion “in Gtero” a MMF lo que nos llevo a proponer
la existencia de un fenotipo caracteristico asociado a la exposicion
prenatal a MMF. Hasta la actualidad al menos 15 casos de teratoge-
nicidad por MMF han sido comunicados en la literatura, incluido
nuestro caso. De los quince, 9 han sido en madres con trasplante de
organo, 5 con lupus eritematoso, y 1 con eritema multiforme. En
todos los casos fue evidente la presencia de un patron malformativo
similar al de nuestro paciente. La existencia de una embriopatia
especifica por MMF, con afectacion en estructuras derivadas de pro-
minencia frontonasal y primer arco branquidgeno, parece pues muy
consistente. Por otra parte estudios en animales de experimenta-
cion han mostrado microftalmia y agnatia tras exposicion “in Gtero”
a MMF. El fenotipo caracteristico de la embriopatia por MMF inclui-
ria: Labio leporino con fisura palatina, microtia y atresia aural,
anomalias oculares (hipertelorismo, coloboma corioretiniano, cejas
arqueadas) y anomalias distales en extremidades (dedos/ufas hipo-
plasicos, polidactilia). Anomalias cardiacas, renales y de SNC tam-
bién formarian parte del espectro fenotipico de la embriopatia por
MMF. Las recomendaciones actuales sobre el uso del MMF en muje-
res en edad fértil son que debe administrase Unicamente si no hay
otra alternativa terapéutica posible y siempre tras haber iniciado
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tratamiento anticonceptivo. Una vez suspendido el MMF se reco-
mienda seguir la anticoncepcion al menos durante 6 meses mas.

717 , ~ 17:05
ESTUDIO POR MLPA DE DELECION EN LA REGION 3Q

EN 5 PACIENTES CON SINDROME DE BLEFAROFIMOSIS,
PTOSIS Y EPICANTO INVERSO (BPES)

R. Palomo Fraile, J. Nevado, S. Garcia-Minaur de la Rica,
R. Velazquez Fragua y P. Lapunzina Badia

Servicio de Genética y Servicio de Neurologia Pedidtrica,
Hospital Universitario La Paz, Madrid, Espafia.

Introduccioén: El sindrome de blefarofimosis, ptosis y epicanto
inverso (BPES) es un trastorno del desarrollo de origen genético
caracterizado por las anomalias oculares anteriormente menciona-
das, fallo ovarico precoz y en algunos casos un déficit intelectual y
trastornos del crecimiento. Esta causado por mutaciones intragéni-
cas o por la pérdida completa del gen dominante FOXL2, localizado
en 3g23. Este Ultimo mecanisno molecular representa un 10% de los
casos de BPES y puede implicar también en ocasiones la delecion de
otros genes contiguos como el gen ATR (gen recesivo asociado al
sindrome de Seckel).

Objetivo: Determinar si existe una correlacion entre las manifes-
taciones clinicas, el tamafo y los distintos genes incluidos en la
delecion en un grupo de cinco pacientes con BPES.

Material y métodos: Se realiza cariotipo convencional y estudio
molecular mediante técnica de MLPA de la region 3q23 en dichos
pacientes. El kit utilizado (SALSA p054 MRC-Holland) incluye tres
sondas que cubren el gen FOXL2 y cuatro sondas que cubren el gen
contiguo ATR.

Resultados: Tres de los pacientes muestran una delecion comple-
ta del gen FOXL2 (3 exones); dos de ellos presentan Unicamente
rasgos faciales tipicos de BPES, mientras que el tercero asocia mi-
crocefalia relativa y discreto retraso psicomotor. Los dos pacientes
restantes muestran una delecion mas amplia que ademas de incluir
al gen FOXL2 incluye completamente al gen ATR. Estos pacientes
presentan un grado de microcefalia, retraso psicomotor y altera-
cion del crecimiento mas severo.

Conclusiones: La delecion del gen ATR en pacientes con BPES se
asocia habitualmente a problemas del crecimiento y retraso psico-
motor en pacientes con BPES. Su integridad, sin embargo, no garan-
tiza la ausencia de dichos problemas, posiblemente debida a la
haploinsuficiencia de otros genes en la region por el momento des-
conocidos, como sugieren los hallazgos de nuestra serie.

718 ) 17:15
MICROCEFALIA: REVISAO DE 61 CASOS
DA CONSULTA DE GENETICA E METABOLISMO

J. Sales Marques, D. Pio y S. Figueiredo

Servico de Pediatria, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia, y
Servico de Pediatria, Hospital Infante D. Pedro, Aveiro, Portugal.

Introducdo: Microcefalia, define-se como diminuicdo do perime-
tro craneano inferior a dois desvios padrao. Pode ser classificado
em primario e secundario.

Objectivos: Identificar e classificar os casos de microcefalia na
consulta de genética e metabolismo.

Material e métodos: Foram estudados retrospectivamente um
total 61 doentes com critérios de microcefalia, valorizando os se-
guintes parametros: sexo, idade actual, idade do diagndstico de
microcefalia, tipo de microcefalia, causa da microcefalia, outros
sintomas associados, comorbilidades, exames efectuados e morta-
lidade.

Resultados: Foram diagnosticados 54 congénitas (88,5%) e 7 ad-
quiridas (11,5%). Trinta e trés (54 %) eram do sexo feminino e 28

(44%) do sexo masculino. A mediana da idade actual é de 7,1 anos
(6/12-22). A mediana da idade do diagnostico é 1,7 anos (1/12-7)
com 32 casos (52,4%) das causas de microcefalia diagnosticados
antes do primeiro ano de vida. Dos 61 casos, 28 (45,9%) era de
causa primaria e 33 (54,1%) era de causa secundaria. Da causa pri-
maria, o S.Down com 15 casos (53,6%), foi a causa mais frequente,
seguida de S. Angelman com 5 casos (17,8%). Da causa secundaria,
o défice da cadeia respiratoria, o S. alcodlico-fetal e a distrofia
miotodnica de Steinert, todos com 4 casos cada (12,1%), foram os
mais frequentes. Entre os outros sintomas associados, o mais fre-
quente foii atraso psicomotor em 53 casos (86,7 %), seguida de car-
diopatia congénita — 10 casos (16,4%). As comorbilidades mais fre-
quente foi o hipotiroidismo-6 casos e todos associados ao S. Down.
Dos exames efectuados, o caridtipo foi realizado em todos os casos
e o estudo metabdlico em 34 casos (55,3 %). A mortalidade detec-
tou-se em dois casos (3,2%) — na encefalopatia hipoxico-isquémica
e Nieman-Pick tipo A.

Conclusées: A microcefalias adquiridas surgiram no S. de Angel-
man e défice de creatina. Maior parte das microcefalias é no sexo
feminino, de causa primaria, estao associado ao atraso psicomotor
e as microcefalias foram na grande maioria diagnosticada antes dos
2 anos de idade. O doseamento de creatina na urina e 7 dihidroco-
lesterol devem fazer parte do rastreio inicial.

719 17:25
SINDROME DE BECKWITH-WIEDEMANN POR MUTACION
EN CDKN1C; A PROPOSITO DE UN CASO

A. Barcia Ramirez, V. Romanelli, R. Palomo Fraile,
P. Lapunzina Badia y S. Garcia-Minaur

Unidad de Dismorfologia, Hospital Infantil Universitario
Virgen del Rocio, Sevilla, y Unidad de Genética Humana,
Hospital Universitario La Paz, Madrid, Espafia.

Introduccién: El sd. de Beckwith-Wiedemann es un sd. de sobre-
crecimiento y predisposicion tumoral cuya etiologia es un compen-
dio de alteraciones genéticas y epigenéticas que afectan a la region
cromosomica 11p15.5. El gen CDKN1C es un gen de expresion ma-
terna, con funcion reguladora negativa del crecimiento fetal y su-
presora de tumores, cuya mutacion en el alelo materno predispone
a la aparicion de este sd. con unas caracteristicas especiales que se
exponen en el siguiente caso.

Caso clinico: Varon de 4 meses, sospecha de sd. Becwith-Wiede-
mann. Antecedentes personales: pretérmino 29 + 2 semanas, cesa-
rea urgente por HELLP materno, peso al nacer 1.930 g (> P97), on-
falocele, malrotacion intestinal y diverticulo de Meckel intervenidos,
hipospadia, paladar blando hendido, BDP 2.° a prematuridad. Ante-
cedentes familiares: aborto previo. Padres sanos no consanguineos.
Hermano de la madre falleci6 a los pocos dias de vida durante
intervencion de atresia anorrectal. Exploracion: peso y longitud
> P97 para su edad corregida, cara tosca, macroglosia, paladar
blando hendido, hendiduras en ambos lobulos auriculares, ACP con
roncus y sibilancias bilaterales, abdomen globuloso, con cicatriz de
intervencion, no masas ni megalias, genitales masculinos con hipos-
padia, no asimetrias corporales, extremidades normales, malfor-
macion capilar en cara. Estudio genético: estudio de region cromo-
somica 11p15.5 en nin”o y padres, buscando primero la mutacion
en CDKN1C, que se confirma en el paciente (mut c.2638delC, exon
2, S282fs, codon stop) y en la madre. Diagnostico: sindrome de
Becwith-Wiedemann por mutacion de CDKN1C en 11p15.5 de origen
materno.

Conclusiones: 1. El gen CDKN1C en 11p15.5 es de expresion ma-
terna, y tiene una funcion reguladora negativa del crecimiento fe-
tal y supresora de tumores. 2. La mutacion del alelo materno de
este gen es la causa del 5-10% de los casos de Becwith-Wiedemann
descritos en la literatura. 3. Este tipo de Becwith-Wiedemann aso-
cia frecuentemente onfalocele, hipospadia, paladar hendido y po-
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lidactilia, lo que debe orientar a priori a la causa genética del cua-
dro. 4. En los Beckwith-Wiedmann con historia familiar se encuentra
esta mutacion en el 40% de los casos. La transmision normalmente
es materna, con un riesgo de transmision del 50%.

720 , 17:35
EXPRESIVIDAD VARIABLE EN EL SINDROME

DE TREACHER COLLINS: FUNDAMENTAL

PARA EL ASESORAMIENTO GENETICO

M.J. Ballesta Martinez, V. Lopez Gonzalez y E. Guillén Navarro

Unidad de Genética Médica del Servicio de Pediatria,
Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia, Espana.

Introduccion: El sindrome de Treacher Collins es una entidad con
herencia autosémica dominante caracterizado por hipoplasia malar
y mandibular, anomalias de pabellones auriculares, coloboma de
parpado inferior, ausencia parcial o total de pestanas inferiores y
proyeccion del pelo del cuero cabelludo hacia la mejilla. En un
40-50% sordera de conduccion y en menor porcentaje fisura pala-
tina o estenosis de coanas. Las manifestaciones clinicas suelen
presentarse de forma bilateral y simétrica al nacimiento. La expre-
sividad es altamente variable existiendo casos graves con mal pro-
nostico neonatal por obstruccion de la via aérea hasta casos no

diagnosticados en los que puede observarse una hipoplasia del arco
cigomatico en una radiografia. El analisis del gen TCOF1 identifica
mutaciones en un 95% de los casos. El 60% son de novo.

Objetivo: Presentamos una familia con sindrome de Treacher Co-
llins y mutacion en TCOF1 realizando un analisis fenotipico en el
que puede observarse la amplia variabilidad intrafamiliar en la ex-
presion de este sindrome.

Caso clinico: Paciente de 5 dias de vida con anomalias craneofa-
ciales sugestivas de Treacher Collins: coloboma coroideo y retiniano
de ojo derecho, anomalias craneofaciales caracteristicas, hipopla-
sia malar. Desarrollo psicomotor y PEATC normales. Su hermana
presenta retraso psicomotor y dismorfia: asimetria craneofacial,
epicantus, hipoplasia malar y retrognatia. Audicion y valoracion of-
talmolodgica normales. Los padres se refieren sanos; en la madre se
evidencia hipoplasia de arcos cigomaticos que se comprueba en
radiografia occipitomentoniana. Se identifica la mutacion c.725del
en heterocigosis en el exon 7 del gen TCOF1 en los tres miembros
de la familia.

Conclusiones: 1. El sindrome de Treacher Collins presenta una
expresividad ampliamente variable, por lo que es imprescindible
una valoracion minuciosa de familiares en riesgo incluyendo explo-
raciones radiograficas para identificar individuos afectos. 2. La
identificacion de miembros afectos con manifestaciones clinicas
menores es imprescindible para poder ofrecer un asesoramiento
genético correcto y atencion multidisciplinar adecuada.
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729 17:15
ESTUDIO LONGITUDINAL DE LA DENSIDAD MINERAL

OSEA EN NINOS DIAGNOSTICADOS DE HIPERCALCIURIA
IDIOPATICA (HI)

0. Mesa Medina, Z. Coello Torres, M. Rivero Falero,
V.M. Garcia Nieto, E.M. Sanchez Almeida y M.I. Luis Yanes

Hospital Universitario Ntra. Sra. de Candelaria,
Santa Cruz de Tenerife, Espafia.

Introduccion: Los nifos con HI pueden tener una reduccion de la
densidad mineral 6sea (DMO) de origen resortivo. Se desconoce la
evolucion de la DMO a largo plazo en estos pacientes no sometidos
a tratamiento farmacologico. Este es el primer trabajo de la litera-
tura sobre el tema.

Pacientes y métodos: Se estudio la DMO de 104 nifios con HI
(43V, 60M) en dos ocasiones. El resultado se expreso en forma de
Z-DMO. Se definio la osteopenia cuando Z-DMO fue menor de —1. La
1.2 DMO (Z-DMO1) se realizé a los 10,7 + 2,6 afnos (6,1-16,9) y la 2.2
(ZDMO-2) a los 14,4 + 2,7 afos (8,2-22,1). Se us6 un densitometro
Hologic QDR-4500SL (DEXA).

Resultados: El valor de Z-DMO1 fue de —1,29 + 0,91 y el corres-
pondiente a Z-DMO2 de —1,1 + 0,98 (p < 0,001). En la 1.2 densito-
metria, 64 nifos (62,1%) tenian osteopeniay en la 22, 54 (52,4%).
62 pacientes (60,2 %) mejoraron el valor de Z-DMO (Grupo A) y 41
(39,8%) lo empeoraron (Grupo B). Con respecto a los ninos del Gru-
po B, los del Grupo A tenian valores mas elevados significativamen-
te del indice de masa corporal (IMC) y de los niveles de creatinina,
acido Urico y sodio. Entre esos grupos, no hubo diferencias en los
valores de calciuria, citraturia ni en la edad ni en el tiempo trans-
currido entre ambas densitometrias. El valor de Z-DMO2 se relacio-
no6 con el de IMC2 (r: 0,42; p < 0,001). En los pacientes que seguian
con osteopenia, persistia la hipercalciuria en el 17,6% y en aquellos
con Z-DMO2 normal, la calciuria continuaba elevada en el 35,4%
(p =0,02).

Conclusiones: Existe una cierta tendencia a mejorar esponta-
neamente la DMO en los nifos con HI. La mejoria de la DMO se re-
laciona con un incremento de la masa corporal. La calciuria se nor-
maliza en un porcentaje alto de casos. Creemos que, salvo en el
caso de fracturas, no esta indicado, inicialmente, el tratamiento
farmacologico con tiazidas o bisfosfonatos.

730
SINDROME DE FANCONI SECUNDARIO
ATIROSINEMIATIPO |

A. Rufach Garcia, C. Vique Garcia, N. Pericas Lopez,
A. Madrid Aris, M. del Toro Riera, J. Nieto Rey,
L.E. Lara Moctezuma, R. Vilalta Casas y A. Vazquez Reverter

17:25

Servicio de Nefrologia y Servicio de Neurologia,
Hospital Materno Infantil Vall d’Hebron, Barcelona, Espafia.

El sindrome de Fanconi se trata de una disfuncion generalizada
del tUbulo proximal que puede ser de causa primaria o secundaria.
Las enfermedades metabolicas como la tirosinemia tipo | o hepato-
renal (deficiencia de la enzima fumarilacetoacetato hidrolasa) son
una de las causas reversibles de esta tubulopatia. Hemos revisado
los casos diagnosticados de tirosinemia en el periodo 1989-2003 y
se han registrado 6 pacientes. El fallo hepatico agudo en el periodo
neonatal fue la forma de presentacion de la enfermedad en 5 de los
pacientes; momento en el cual fueron diagnosticados. El otro caso
se diagnostico a los 3 meses de vida a raiz de un estudio de raqui-
tismo hipofosfatémico y hepatomegalia. En cuanto a la afectacion
renal los pacientes con debut neonatal presentaban sindrome de
Fanconi completo con acidosis tubular proximal, fosfaturia, ami-
noaciduria y glucosuria. En el caso de diagnostico a los 3 meses la
afectacion renal fue mas insidiosa, presentandose como un raqui-
tismo con escasa respuesta al tratamiento con vitamina D. En todos
los casos las manifestaciones renales fueron reversibles con la in-
troduccion del tratamiento con NTBC y restriccion proteica de fe-
nilalanina y tirosina. Unicamente dos de los pacientes ya menciona-
dos presentaron reagudizacion de la tubulopatia asociada a
descompensacion metabodlica por transgresion dietética y incumpli-
miento del tratamiento con hiponatremia severa y complicaciones
neurologicas transitorias una vez corregidas las diselectrolitemias.
Todos los pacientes presentaron una buena evolucion clinica, tan
solo una de las pacientes desarrollé un hepatocarcinoma a los
17 aios del diagnodstico de la enfermedad por lo que se sometid a
trasplante hepatico.

Puesto que se trata de una enfermedad autosdmica recesiva en
todos los casos habia antecedentes de consanguinidad de primer o
segundo grado. Se realizé estudio genético que confirmé la muta-
cion en el cromosoma 15. La determinacion de los niveles de tirosi-
na en plasma y de succinilacetona en orina nos permite monitorizar
y ajustar el tratamiento que ha cambiado de manera muy importan-
te el pronostico de estos pacientes. También es muy importante la
determinacion periodica de a-fetoproteina por el elevado riesgo
que tienen estos pacientes de desarrollar carcinoma hepatocelular
(hasta un 37% de los pacientes).

1695-4033/$ - see front matter © 2009 Asociacion Espaiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.
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731 , ~ 17:35
NEFROPATIA LUPICA: REVISION DE LA CASUISTICA

Y. Armendariz Cuevas, A.M. Campos Bernal, L. Zandueta Pascual,
N. Clavero Montaiiés, V. Giménez Lopez, Y. Romero Salas,
M.L. Justa Roldan y C. Loris Pablo

Hospital Materno Infantil Miguel Servet, Zaragoza, Espania.

Antecedentes y objetivos: La enfermedad renal marca el pro-
nostico del lupus eritematoso sistémico. El objetivo de nuestro tra-
bajo es realizar un estudio de los pacientes diagnosticados de ne-
fropatia lUpica en la Unidad de Nefrologia Infantil de nuestro
Hospital.

Métodos: Se han revisado las historias clinicas de todos los pa-
cientes con este diagnostico desde el afo 1994 hasta enero del
2009. Se han evaluado aspectos clinicos, analiticos, anatomopato-
logicos y de tratamiento.

Resultados: Se estudian 8 pacientes (50% varones, 50% muje-
res), 3 de ellos diagnosticados en el Ultimo afo. La media de edad
al diagnostico fue 10,7 + 4,3 desviaciones estandar, siendo 5 de
ellos mayores de 13 anos. 5 de los pacientes presentaban afecta-
cion renal en el momento del diagnéstico de lupus. La mitad de los
pacientes presentaba afectacion dermatoldgica y articular ademas
de la afectacion renal. Otros dos pacientes presentaban, ademas de
lo anterior, clinica neurolégica (convulsiones en ambos casos). To-
dos los pacientes presentaban, al diagndstico, cifras disminuidas de
C3, C4y anticuerpos antinucleares y antiDNA positivos. 5 pacientes
presentaban asociados otros marcadores de autoinmunidad. Para el
diagnostico se realizo biopsia renal en todos los pacientes, resul-
tando grado IV de la antigua clasificacion de la OMSen 7 y en 1 gra-
do Il (aunque posteriormente evolucioné a grado IV). Los 3 Ultimos
pacientes han recibido tratamiento segun la pauta Eurolupus 2000 y
el resto pautas anteriores. Todos los pacientes entraron en remision
tras el tratamiento de induccion inicial. El filtrado glomerular re-
nal, disminuido previamente, aumento tras la induccion.

Conclusiones: La nefropatia lUpica es una entidad poco frecuen-
te en la edad pediatrica pero con un prondstico incierto. La inci-
dencia aumenta con la edad y es frecuente que ya exista afectacion
renal al diagnostico de lupus. El hallazgo anatomopatoldgico mas
frecuente es la glomerulonefritis difusa (clase IV de la OMS), que
es, junto a la clase Ill, la mas severa y que requiere un tratamiento
inmunosupresor mas agresivo. Durante el Gltimo afo se esta utili-
zando en nuestro Hospital la pauta Eurolupus 2000, con menor toxi-
cidad y con buenos resultados hasta el momento.

732
EVOLUCAO POS-NATAL DAS NEFRO-UROPATIAS
CONGENITAS COM DIAGNOSTICO PRE-NATAL

I. Maciel, A.C. Sousa, D.E. Silva Alves y A.C. Gomes

17:45

Centro Hospitalar Alto Minho, Viana do Castelo, Portugal.

As malformacdes nefro-urologicas congénitas sdo responsaveis
por 1/3 dos casos de insuficiéncia renal terminal em idade pediatri-
ca. A dilatagao piélica e/ou calicial ndo é uma entidade patologica
em sentido estrito pois pode ser sinal de malformacoes nefro-uro-
logicas ou representar uma variante fisioldgica com remissao espon-
tanea. O objectivo dos autores consistiu em verificar a evolucao a
médio prazo (de 2 a 8 anos) das dilatacoes piélicas e caliciais e
outras malformacdes uro-nefrolégicas diagnosticadas nas criancas
nascidas na maternidade da Unidade Local de Satde do Alto Minho
no periodo de 1 de Janeiro de 2001 a 31 de Dezembro de 2006. No
seguimento destes recém-nascidos foi aplicado o protocolo da So-
ciedade Portuguesa de Pediatria. Num total de 415 recém-nascidos
com alteracao ecografica foram excluidos 53 por abandono da con-
sulta. Dos 362 casos avaliados: 356 apresentavam dilatacao pielo-
calicial, 3 rim multiquistico, 1 caso de agenesia renal unilateral,
um de hipoplasia renal unilateral e finalmente um rim com 2 quis-

tos simples. Dos casos com dilatagao piélicocalicial, 318 (89,3 %)
tiveram remissao espontanea; em 27 casos (7,6 %) foi documentada
a existéncia de patologia nefro-urolédgica: 12 casos de refluxo-vesi-
co-ureteral, 6 casos de obstrucao pielo-ureteral, 1 megaureter nao
obstrutivo e nao refluxivo, 6 com duplicidade pielocalicial e 2 si-
tuacoes de hipoplasia renal, um deles com sindrome de juncdo no
rim contralateral. Em 11 casos persistiu a dilatacao pielocalicial
sem evidéncia de patologia nefro-urologica. Verificou-se uma maior
prevaléncia do sexo masculino (67 %). De referir que 13 dos casos
seguidos (3,6 %) foram submetidos a intervencao cirurgica: 3 por
rim multiquistico, 4 por duplicidade pielocalicial, 5 por obstrucdo
pielo-ureteral, 1 por refluxo vesico-ureteral. Os nossos resultados
estao de acordo com a literatura e corroboram a nocao de benigni-
dade associada a maioria das dilatacoes piélicas e/ou caliciais diag-
nosticadas no periodo pré-natal. Todavia parece-nos importante
uma vigilancia pos-natal.

733 17:55
ESQUISTOSOMIASIS COMO CAUSA DE MACROHEMATURIA

R. Romero Gil, A. De Arriba Munoz, I. Ruiz del Olmo Izuzquina,
N.D. Royo Pérez, Y. Romero Salas, M.L. Justa Roldan
y C. Loris Pablo

Hospital Miguel Servet, Zaragoza, Espana.

Introduccion: La esquistosomiasis es una parasitosis tipicamente
tropical, pero dado el aumento en el nimero de inmigrantes de
ésta zona a nuestro pais y el aumento del turismo a estas zonas,
debe ser tenida en cuenta como enfermedad emergente.

Objetivos: Presentar los casos clinicos atendidos en nuestro cen-
tro y repasar la literatura existente en este momento.

Material y métodos: Estudio de los pacientes diagnosticados de
esquistosomiasis vesical en nuestro centro en los Gltimos dos afos,
recogiendo datos acerca de edad, procedencia, sintomas principa-
les y acompaniiantes, tiempo de evolucion, datos analiticos, pruebas
de imagen y diagnostico de confirmacion, asi como el tratamiento
administrado.

Resultados: Durante los ultimos dos afios hemos atendido a 6 pa-
cientes con esquistososmiasis vesical. Todos presentaban hematuria
macroscopica de minimo 1 mes de evolucion, siendo éste el motivo
de consulta. Todos eran varones procedentes de Africa, de entre
10 y 14 afios, y los datos analiticos muestran una tendencia mar-
cada a eosinofilia periférica, con estudio de inmunidad y funcion
renal normal. En todos ellos se aislo Esquistosoma haematobium
en el urocultivo y fueron tratados con Praciquantel via oral, a
40 Mg/kg/dia, obteniéndose la resolucion en todos los casos.

Conclusiones: En el diagnéstico diferencial de hematuria ma-
croscopica de varios meses de evolucion en paciente procedente de
Africa, la esquistosomiasis vesical debe ser tenida en cuenta como
causa frecuente. La ecografia vesical es muy orientativa, mostran-
do un engrosamiento de la pared vesical. Los pacientes responden
de forma d6ptima a la administracion de Praciquantel via oral, en
una o dos dosis al dia.

734 18:05
ESTUDIO LONGITUDINAL DE LA CAPACIDAD DE
ACIDIFICACION RENAL TRAS ESTIMULO CON FUROSEMIDA

M. Rivero Falero, O. Mesa Medina, Z. Coello Torres,
V.M. Garcia Nieto, T. Alarcén Alacio y M.l. Luis Yanes

Hospital Universitario Ntra. Sra. de Candelaria, Santa Cruz
de Tenerife,y Hospital de Fuenlabrada, Madrid, Espaha.

Introduccién: Los nifios con anomalias metabolicas (AM) causan-
tes de calculos pueden presentar defectos de acidificacion progre-
sivos y evolucionar a una ATR incompleta. En ellos se desconoce la
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evolucion de la prueba de acidificacion con furosemida (PAF). Es el
1.° trabajo sobre el tema.

Paciente y métodos: Se estudio la PAF de 73 nifios con AM (38Y,
35M) en dos ocasiones. 28 tenian hipercalciuria, 29 hipocitraturia y
16 una combinacion. Se administré 1 mg/kg de furosemida por v.o.
y se determind el pH, la eliminacion urinaria de amonio (NH;) y la
acidez titulable (AT). La 1.° PAF se realizo a los 7,6 + 3,7 afios
(0,9-17) y la2. alos 11,4 + 4,2 anos (2-21).

Resultados: En la 1.° PAF, 57 nifos (78,1%) descendieron el pH por
debajo de 5,35y enla2°42 (57,5%). En la 1.° PAF, 41 pacientes (56,1%)
tuvieron una eliminacion urinaria de NH,* normal (> 30 wEq/min/1,73 m?)
yenla 2’62 (84,9%). Comparando ambas pruebas, el valor del pH
minimo paso6 de 4,8 +0,7 a 5,2+ 0,8 (p < 0,001) y la eliminacion de
NH," de 36,4 + 17,1 a 47,3 + 21,7 pEq/min/1,73 m? (p < 0,001). No
hubo cambios en la AT. No hubo diferencias en los parametros estudia-
dos seguin la AM presente.

Conclusiones: En nuestra muestra, los nifios portadores de AM
causantes de calculos mostraron incrementos de la excrecion de
hidrogeniones a expensas del NH,*. En cambio, existe una tendencia
a reducirse la concentracion de hidrogeniones libres (pH minimo).
La AT no se modifica.

735 , ) 18:15
SINDROME ENURETICO Y ESTRENIMIENTO;
¢{SINDROME DE HINMAN?

M.E. Molina Vazquez, M. Garcia Palacios, |. Somoza Argibay,
A. Lema Carril, J. Gomez Veiras y D. Vela Nieto

Hospital Materno-Infantil Teresa Herrera,
Complejo Hospitalario Universitario, A Corufa, Espafa.

Introduccién: En 1973 Hinman describi6é un sindrome que desde
el punto de vista clinico se caracteriza por un cuadro de disfuncion
de vaciado vesical que suele presentarse de forma inespecifica pu-
diendo pasar desapercibida su verdadera etiologia; la contraccion
activa del esfinter externo durante el vaciado. Su diagnostico se
basa en los resultados urodinamicos y el tratamiento esta enfocado
a mejorar la relajacion del esfinter durante la miccion.

Objetivo: Describir nuestra serie de casos para facilitar el diag-
nostico y determinar la eficacia de los diferentes tratamientos uti-
lizados.

Material y métodos: Presentamos 17 casos de Sd. de Hinman.
Hacemos un estudio retrospectivo valorando las caracteristicas al
diagnostico, patologia uroldgica asociada, flujometria pretrata-
miento, tratamiento utilizado y su eficacia.

Resultados: Presentamos 6 varones y 11 nifas. Edad media de
4,9 anos, 94% de los casos acuden por sindrome enurético, 52 %
presentan ITU de repeticion, 76% estrefiimiento y 41% tienen pro-
blemas psicosociales. Ninguno presenta enuresis nocturna simple.
En 100% de los casos la electromiografia pélvica presento falta de
relajacion. 7 pacientes asociaban otras patologias uroldgicas pre-
vias y secundarias con alteracion en la funcion renal. Todos los pa-
cientes fueron tratados al inicio con bloqueantes muscarinicos, 2 de
ellos mejoraron francamente en su sindrome enurético, 7 parcial-
mente. 10 pacientes siguieron recomendaciones de relajacion del
suelo pélvico, s6lo mejoraron francamente en EMG 2 de ellos, 2par-
cialmente. Utilizamos alfa bloqueantes en 7 pacientes, los 3 que
obtuvieron una mejoria completa fueron tratados con tamsulosina.
Comenzamos a utilizar biofeedback en 3 casos, dos de ellos han
obtenido una completa mejoria, otro de ellos esta pendiente de
reevaluacion.

Conclusiones: El sindrome de Hinman habitualmente pasa desa-
percibido siendo diagnosticada de simple hiperactividad vesical, y
tratada con anticolinérgicos con poca eficacia. Ante un sindrome
enurético y estrefiimiento es necesario descartar mala relajacion
del suelo. Existe riesgo de lesion renal por lo que es necesario tra-
tar la etiologia de base para lo que se presentan de gran utilidad la
tamsulosina y el biofeedback.

736 18:25
MANIFESTACIONES RENALES DE LA ENFERMEDAD

DE FABRY EN LA EDAD PEDIATRICA:

DATOS DE LA FOS — THE FABRY OUTCOME SURVEY

C. Herrero Hernando, G. Pintos Morell, U. Ramaswami,
R. Parini, R. Hartung y M. Beck

Hospital Universitari Germans Trias i Pujol, Badalona; Universitat
de Barcelona, Barcelona, Espafia, y Fabry Outcomes Survey (FOS).

Introduccion: La enfermedad de Fabry (EF) es un trastorno liso-
somal ligado al cromosoma X con manifestaciones multisistémicas
producido por un déficit de alfa-galactosidasa A. El debut temprano
de la enfermedad de Fabry ha sido recientemente bien documenta-
do, aunque las complicaciones severas que suceden en la edad
adulta (fallo renal, cardiomiopatia o enfermedad cerebrovascular)
no suelen presentarse en la infancia.

Material y métodos: Se han analizado datos recogidos de la FOS,
una base de datos internacional de pacientes afectos de EF, en
busqueda de la afectacion renal de los nifios con EF. Como parame-
tros de afectacion renal se han utilizado: microalbuminuria, protei-
nuria, hematuria y filtrado glomerular estimado mediante la
formula de Schwartz.

Resultados: En mayo de 2008, estaban registrados en FOS un
total de 257 pacientes afectos de EF menores de 18 afos. Se pudo
usar la informacion en cuanto a manifestaciones clinicas en 209
(105 nifas y 104 nifios). Las manifestaciones clinicas generales re-
gistradas mas frecuentes fueron: crisis de dolor, dolor crénico, do-
lor abdominal, hipohidrosis y angioqueratoma. Se constataron ma-
nifestaciones renales (incluyendo microalbuminuria, proteinuria
y/0 hematuria) en 46 de los 209 pacientes (22%), encontrandose
éstas presentes ya en edades tempranas de la vida. La proteinuria
fue la manifestacion renal mas frecuente, viéndose en 24 nifas y
11 nifos. Se hallé microalbuminuria en 14 nifas y 11 nifios, siendo
ésta la manifestacion mas precozmente encontrada (incluso en
menores de 4 afios). Se hallé hematuria en 10 nifias y 6 nifios. En
cuanto a la funcion renal, en 47 nifias y en 42 nifos, el filtrado
glomerular estimado (Schwartz) fue menor de 90 ml/min/1,73 m?,
predominantemente durante la adolescencia.

Conclusién: La afectacion renal en la enfermedad de Fabry pue-
de darse ya en edades tempranas de la vida, sobre todo en forma
de microalbuminuria/proteinuria. Cabe también destacar un des-
censo del filtrado glomerular estimado en un nimero importante de
adolescentes.

737

SINDROME NEFROTICO IDIOPATICO,
PARTICULARIDADES DE LA CASUISTICA
EN UN CENTRO DE TERCER NIVEL

A. Vazquez Reverter, C. Vique Garcia, I. Vives Ofios,

A. Madrid Aris, A. Casquero Cossio, Z. Ibars Valverde,

S. Chocron Gabizon, L.E. Lara Moctezuma, R. Vilalta Casas
y J. Nieto Rey

18:35

Hospital Universitario Vall d’Hebron, Barcelona, Espafia.

Antecedentes y objetivos: El sindrome nefrético idiopatico (SIN)
es la afectacion glomerular cronica mas frecuente en la infancia. El
patron histopatologico mas comun es el de enfermedad de cambios
minimos (ECM) y presenta una buena respuesta al tratamiento con
corticoides (80%). Un 40% de los casos corticosensibles presentan
recaidas frecuentes y muchos pasan a ser corticodependientes.
Nuestro objetivo fue analizar la casuistica en un centro hospitalario
terciario y la relacion entre la respuesta al tratamiento y el patron
anatomopatologico.

Material y métodos: Se reviso las historias de los pacientes in-
gresados o derivados a la consulta externa de nefrologia por SNI
entre enero de 2003 y diciembre de 2008.
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Resultados: Fueron incluidos 72 pacientes, 44 varones y 27 mu-
jeres. Presentaban SNI corticosensible 55, de los cuales un 58%
eran recaedores frecuentes o corticodependientes. 17 pacientes
eran corticoresistentes. El 100% de los pacientes recibi6 cortico-
terapia como primera linea de tratamiento. De los 43 pacientes
que recibieron un segundo tratamiento para el control de la en-
fermedad: en los corticodependientes el mas usado fue clorambu-
cil en el 64%; en los corticoresistentes con la misma frecuencia
ciclosporina y ciclofosfamida en el 33 % respectivamente. Se biop-
si6 a 27 pacientes, 17 por corticoresistencia, 7 por corticodepen-
dencia y 3 corticosensibles por edad de presentacion atipica. Los
hallazgos fueron: 59,3 % glomeruloesclerosis focal y segmentaria
(GS FyS), 25,6 % ECM, y 14,8% proliferacion mesangial. En el grupo
de corticoresistentes 8 pacientes desarrollaron enfermedad renal
cronica terminal (ERCT), recibiendo hemodialisis 7 y trasplante
renal los 8 casos. Todos los trasplantados presentaban GS FyS 'y
2 de ellos presentaron recidiva de la enfermedad en el injerto
renal que fue tratada con plasmaféresis y anticalcineurinicos a
dosis altas.

Conclusiones: nuestra casuistica presenta un porcentaje de pa-
cientes recaedores frecuentes o corticodependientes mayor al
encontrado en la literatura que puede deberse al sesgo de selec-
cion que se produce al tratarse de un centro de tercer nivel. Un
elevado porcentaje de GS FyS desarrollaron ERCT a pesar de todos
los tratamientos. La recidiva de la GS FyS en el injerto renal fue
tratada con éxito con plasmaferesis y anticalcineurinicos a dosis
elevadas.

ONCOLOGIA
Sala 11 (Planta 1)

738 17:15
PREVALENCIA DE FERROPENIA EN NINOS

DE 12-36 MESES. VALORES NORMALES

DEL RECEPTOR SERICO DE LA TRANSFERRINA

E. Lopez Ruzafa, M.A. Vazquez Lopez, M. Ortiz Pérez,
L. Ruiz Tudela, S. Torrico, F. Lendinez Molinos,
E. Garcia Garcia, M. Martin Gonzalez y A. Bonillo Perales

Hospital Torrecdrdenas del SAS, Almeria, Esparia.

Introduccion: Existen escasos estudios poblacionales que definan
los valores normales de Receptor sérico de la transferrina (RsTf) y
Hb reticulocitaria (Hbr) en preescolares, parametros ambos que
definen es estado del hierro funcional.

Objetivo: 1) Conocer la prevalencia del ferropenia en nifios de
12-36 meses. 2) Conocer los valores normales del RsTf y Hbr y su
relacion con el sexo, edad y otros parametros del hierro.

Material y métodos: Se incluyeron 205 prescolares normales en-
tre 12-36 meses seleccionados por muestreo probabilistico polieta-
pico, representativos de la poblacion de Almeria. Se les determino
hemograma completo, ferritina sérica y RsTf. Se defini6 la norma-
lidad del estado del hierro corporal siguiendo criterios establecidos
internacionalmente y se excluyeron los ferropénicos (22 nifos). Se
estudiaron las variaciones del RsTf y la Hbr seglin edad y sexo y su
relacion con el resto de parametros del hierro. Método estadistico:
Test t Student y regresion lineal multiple.

Resultados: La prevalencia global de ferropenia fue del 10,3 %.
Se analizaron 183 (53 % mujeres) con estado del hierro normal. En
ellos, los valores de RsTf fueron 1,34 + 0,28 mg/l (IC95%: 1,3-1,38;
Pys: 1,89), los de la Hr: 29,7 £ 2,2 pg (IC95%: 29,4-30; P,: 25,6). Los
varones presentaron valores de RsTf similares a las mujeres y de
Hbr significativamente mas bajos (29,3 + 2,4 vs 30 + 1,9 pg;
p < 0,04). Los valores de RsTf y Hbr no se modificaron en el rango
de edad estudiado. En el estudio de regresion lineal multiple sélo
la HCM y los reticulocitos pudieron explicar el 16% de la variabili-
dad del RsTf (p < 0,000), y la HCM y el ADE el 26 % de la variabilidad
de la Hbr.

Conclusiones: La prevalencia de ferropenia en prescolares es
similar a la descrita para paises desarrollados. Valores de RsTf > Py
y de la Hbr < P;pueden sugerir déficit de hierro en el rango de edad
considerado. La variabilidad del RsTf en preescolares normales de-
pende de parametros del hierro (HCM) y en menor grado de la acti-
vidad eritropoyética (n.° reticulocitos), y la de la Hbr de parametros
del hierro.

739 ) 17:25
EVALUACION DE ONCE ANOS DE EXPERIENCIA

EN INFECCIONES FUNGICAS INVASIVAS EN UNA UNIDAD
DE ONCOHEMATOLOGIA PEDIATRICA (1998-2009)

F. Valera Parraga, S. Alfayate Miguélez,

M. Cidras Pidre, M. Berm(dez Cortés,

M.E. Llinares Riestra, A.M. Galera Minarro,
P.A. Alvarado Reyes, J.M. Moraleda Jiménez
y J.L. Fuster Soler

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca,
Murcia, Espania.

Antecedentes y objetivos: Es escasa la informacion disponible
sobre infeccion fungica (IF) invasiva (IFl) en pacientes oncohemato-
logicos pediatricos. La incidencia de la IFI tiende a incrementarse
asi como la prevalencia de nuevas especies.

Métodos: Revisamos las muestras bioldgicas de pacientes pedia-
tricos en las que se aisl6 alguna especie de hongo entre enero de
1998 y 2009 y las historias clinicas de los pacientes oncohematolo-
gicos diagnosticados de IFI probada o probable segun los criterios
EORTC.

Resultados: Se identificaron 634 muestras procedentes de
556 pacientes. La especie mas frecuentemente aislada fue C. albi-
cans (45%) seguida de A. fumigatus (16%) y C. parasilopsis (14%);
295 muestras procedentes de 253 pacientes cumplian criterios mi-
crobioldgicos para el diagndstico de IFI. Se comprobd un incremen-
to estadisticamente significativo de la incidencia global de IF
(p < 0,05) asi como de la incidencia relativa de especies de candida
no albicans (p = 0,014). Se identificaron 17 IFl probadas y 2 proba-
bles en pacientes oncohematoldgicos (incidencia global de 4,78% y
8% en pacientes con leucemia aguda linfoblastica (LAL)). El agente
mas frecuente fue C. parasilopsis (32%) seguido de C. albicans
(28%). Destaco el aislamiento de G capitatum en tres pacientes
(17%). Fallecieron 7 pacientes (3 como consecuencia directa de la
IFl). La mortalidad por IFI ha supuesto un 4,9% de la mortalidad
global del servicio. La estimacion de la supervivencia global a los
5 afos fue de 60% para aquellos en los que se document6 IFl y 85%
para el resto. La IFl supuso un incremento de riesgo de mortalidad
(OR) de 3,67 (V, FUGYRA).

Conclusiones: Hemos comprobado un incremento de la inciden-
cia de IFl y de la prevalencia de especies distintas a C. albicans.
La mayor incidencia ha sido en LAL. La mejoria de los resultados
del tratamiento respecto a series historicas previas probablemen-
te obedece a la introduccion de nuevos farmacos antifingicos
(figura).
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ESTUDIO DE LAS CARACTERISTICAS CLINICO-BIOLOGICAS
Y EVOLUTIVAS DE 27 NINOS CON PURPURA
TROMBOCITOPENICA INMUNE CRONICA

M.I. Vega Martin, D. Garcia Urabayen, |. Astigarraga Aguirre,
i. Olazabal Eizaguirre, M.A. Pifan Francés,

A. Urberuaga Pascual, A. Etxebarria Barona,

R. Adan Pedroso y M.A. Navajas Gutiérrez

Unidad de Onco-Hematologia Pedidtrica,
Servicio de Pediatria y Servicio de Hematologia,
Hospital de Cruces, Barakaldo, Vizcaya, Espafia.

Objetivos: Describir las caracteristicas clinicas, analiticas y
evolutivas de los pacientes diagnosticados de Purpura Trombocito-
pénica Inmune (PTI) con evolucion cronica. Analizar posibles mar-
cadores clinicos o analiticos asociados a cronicidad. Valorar los re-
sultados de los diferentes tratamientos.

Pacientes y métodos: De un total de 96 nifios diagnosticados de
PTI con plaquetas al diagnostico < 50.000/ul, desde enero 95 a
junio 06, se analizan las caracteristicas de los 27 pacientes con
evolucion cronica (superior a 6 meses). Se realiza un estudio epide-
miologico, descriptivo y transversal, con analisis de variables epi-
demioldgicas, clinicas, analiticas, asi como de la terapia adminis-
trada y la evolucion con seguimiento > 2,5 afos.

Resultados: 12 hombres/15 mujeres. Edad media: 5,2 + 3,5 afos
(rango 9 meses-12,6 afios). Antecedente de infeccion leve previa
en 15 casos. Clinica cutaneo-mucosa como forma de presentacion
en 96,1%. Ningln caso presenté hemorragia intracraneal o visce-
ral. La cifra media de plaquetas al diagndstico fue de 11.370/pl
(rango 1.000-35.000/pul). El 35,7 % tuvo alguna determinacion se-
rolégica positiva. Se realiz6 mielograma al 96,5% de los casos
(92,6 % hiperplasia megacariocitica). La actitud terapéutica inicial
fue expectante en 1 nifio. La mayoria de los pacientes recibieron
corticoterapia (89,3%) y/o GGIV (78,6 %). En las formas mas seve-
ras se utilizaron Anticuerpos AntiD (2 pts), Rituximab (3 pts) y Aza-
tioprina (1 pt), sin respuesta. Se realizo esplenectomia en 4 pts
(14,8%), con normalizacion de plaquetas en todos ellos. Se com-
portaron como PTI cronica persistente 14 y recurrente 9 casos; En
la evolucion posterior destacan 1 caso de aplasia medular falleci-
do, 1 anemia de Fanconi con curacion tras trasplante y 1 macro-

trombopenia familiar. En la actualidad 3 nifios mantienen trombo-
penia.

Conclusiones: No se ha podido detectar ningin marcador predic-
tivo de PTI crénica. La repercusion clinica fue leve en 93%. La evo-
lucion fue favorable con curacion en el 81%. El mielograma inicial
no permitio diferenciar los 3 casos con patologia hematoldgica gra-
ve posterior, por lo que se aconseja completar los estudios en caso
de cronicidad o alteraciones asociadas.

741 . 17:45
FACTORES DE RIESGO DE INFECCION BACTERIANA

GRAVE EN EL MOMENTO DE PRESENTACION

DE LOS EPISODIOS DE FIEBRE Y NEUTROPENIA

EN NINOS CON CANCER

S. Arias Alvarez, M. Vazquez Donsion,
M.A. Urisarri Ruiz de Cortazar, N. Garcia Sanchez,
F. Alvez Gonzalez y J.M. Couselo Sanchez

Complejo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela,
A Coruha, Espafa.

Objetivo: Estudio de los posibles factores indicativos de infec-
cion bacteriana grave presentes en el momento de la presentacion
de los episodios de fiebre y neutropenia.

Material y métodos: Se realizo un estudio retrospectivo observa-
cional de los 63 episodios validos de fiebre y neutropenia en los ni-
fios con cancer hospitalizados en nuestro hospital durante el perio-
do junio 2004-diciembre 2007. Se analizé la probabilidad de tener
una sepsis confirmada segun la cifra de neutrofilos y monocitos ab-
solutos, la duracion de la neutropenia previa y el valor de los reac-
tantes de fase aguda (PCR y procalcitonina).

Resultados: No obtuvimos una relacion estadisticamente signifi-
cativa con las cifras de neutroéfilos ni monocitos absolutos en el
momento de la presentacion. Sin embargo, si existe una clara rela-
cion entre la duracion de la neutropenia previa y la probabilidad de
sepsis (p =0,0). En cuanto a los reactantes de fase aguda obtuvimos
una relacion estadisticamente significativa con la PCR, siendo la
relacion con la procalcitonina proxima a la significacion estadistica
con una p =0,06.

Conclusiones: En los Ultimos afios se ha intentado individualizar
el manejo y tratamiento de los pacientes con fiebre y neutropenia
dividiéndolos en grupos de riesgo. Numerosos estudios han intenta-
do definir los criterios de riesgo de infeccion grave para obtener
una clasificacion valida basada en la evidencia. La duracion de la
neutropenia es un factor clave que se demuestra en multiples estu-
dios. La severidad de la neutropenia y el recuento de monocitos
arrojan resultados contradictorios. Los reactantes de fase aguda
pueden ser de gran ayuda, siempre interpretados en el contexto de
cada paciente.

742
INGRESOS POR CRISIS VASOCLUSIVAS OSEAS
EN PACIENTES CON DREPANOCITOSIS

P. Berlanga Charriel, M.M. Peinador Garcia,
B. Argiles Aparicio, M.C. Carreras Gil de Santivafies,
M.A. Dasi Carpio y E. Monteagudo Montesinos

17:55

Unidad Hematologia Pedidtrica,
Hospital Infantil Universitario La Fe, Valencia, Espana.

Objetivo: Revisar las caracteristicas de las crisis vasoclusivas
oseas (CVO) de los pacientes con drepanocitosis que requirieron
ingreso en nuestro hospital desde 1977 hasta junio 2008.

Material y método: Estudio retrospectivo de los ingresos hospi-
talarios por CVO de los pacientes menores de 14 anos diagnostica-
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dos de drepanocitosis (27 pacientes) en un hospital terciario en el
periodo de tiempo resefado.

Resultados: Los 27 pacientes han motivado un total de 160 in-
gresos, siendo la CVO el motivo mas frecuente con un 31%. De los
ingresos por CVO, dos pacientes aglutinan el 36% del total, mien-
tras que por otro lado un 33% no ha ingresado por este motivo en
ninguna ocasion. La CVO fue la manifestacion clinica que motivo
el diagnostico de anemia drepanocitica en el 25% de los pacien-
tes. La mayoria de los ingresos corresponde a nifios mayores de
2 anos (75%) y a los meses de invierno (40%). En los menores de
6 anos la localizacion mas frecuente fue la “distal” en miembros
inferiores y superiores (50% y 35%); mientras que en los mayores
de 9 afos fue la “axial” en torax y pelvis-sacro (43%y 35%%). Los
episodios de dactilitis (n: 5) ocurrieron en menores de 4 anos sien-
do la primera manifestacion de la enfermedad y la motivo su diag-
nostico. Respecto a las manifestaciones clinicas, el 100% de los
casos presentaban dolor en grado variable, acompanado de fiebre
en el 31%, si bien este porcentaje aumenta hasta el 52% apare-
ciendo posteriormente con una mediana de 2 dias. Solo se ha re-
gistrado un caso de osteomielitis por Salmonella spp con buena
evolucion. En todos los casos se realizo tratamiento con hiperhi-
dratacion y analgesia, en el 46 % de los ingresos precisaron ademas
de al menos una transfusion y en 46 % de los ingresos se instaurd
tratamiento antibidtico.

Conclusiones: La CVO es la causa mas frecuente de ingreso hos-
pitalario en los pacientes con anemia drepanocitica, aunque un
tercio de los pacientes no llega a ingresar nunca por este motivo en
la edad pediatrica. La localizacion anatomica de las CVO varia se-
gun la edad. Aproximadamente en la mitad de los casos aparece
fiebre (al ingreso o a lo largo del mismo) lo que obliga a contemplar
en el diagnostico diferencial la osteomielitis.

743 18:05
RETINOBLASTOMA. MANEJO MULTIDISCIPLINAR
DENTRO DE UNA UNIDAD DE REFERENCIA

DE ONCOLOGIA OCULAR

S. Brunstein, P.J. Jiménez Parrilla, A. Fernandez Romero,
P. Solano Paez, F. Espejo Arjona, P. Fernandez Fischer,
F. Vela Casas, J. Alonso y A. Fernandez-Teijeiro Alvarez

Unidad de Onco-Hematologia Pedidtrica

y Unidad de Referencia de Oncologia Ocular,

Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla,

y ONCOLAB, Servicio de Gendémica, Instituto

de Investigaciones Biomédicas (CSIC-UAM), Madrid, Espaiia.

Introduccién: El retinoblastoma es el tumor maligno intraocular
mas frecuente de la infancia. En julio del afio 2006 inici6 su anda-
dura la Unidad de Referencia de Oncologia Ocular. Se revisa la ex-
periencia en el manejo multidisciplinar de los nifos afectos de re-
tinoblastoma en la Unidad de Referencia de Oncologia Ocular y la
Seccion de Onco-Hematologia Pediatrica.

Material y métodos: Estudio retrospectivo descriptivo. Revision
de las historias clinicas de 15 pacientes diagnosticados de retino-
blastoma y tratados conjuntamente por las secciones de Oftalmo-
logia y Onco-Hematologia Pediatrica desde julio 2006.

Resultados: 15 pacientes (p): 8 nifos (53,8%) y 7 ninas (46,2%).
Edad media al diagnostico: 9,92 meses (15 dias-38m). Clinica al
diagnostico: leucocoria 12/15 (80%), estrabismo 2/15 (13,3%), leu-
cocoria + estrabismo 1p. Antecedentes familiares de retinoblasto-
ma 4/15 (23 %).Presentacion unilateral 6/15 (40%); bilateral 9/15
(60%), 7/9 sincronicos (77,7 %). Estadiaje: RNM cerebral y ECO bio-
cular 15/15. En 2/15 LCR y médula dsea sin hallazgos. Tamaiio tu-
moral al diagndstico mayor de 1 cm: 15/15. Patron exofitico 2/15.
N.° total de globos oculares afectos: 24; Ol: 13/24; OD: 11/24. Es-

tadios: C (8/24), D (10/24). Estudio genético 11/15: 5 mutaciones
confirmadas en gen RB, 3 de novo, 2 heredadas. Pendientes 2/11.
Tratamiento: Enucleacion en 5/6 de los unilaterales y en compro-
miso macular de los casos bilaterales (9/9). Quimioterapia VEC
(vincristina, etopdsido y carboplatino): 12/15; no QT: 3/15.Tra-
tamiento local: crioterapia 4/15; termoterapia 1/15; braquiterapia
4/15; fotocoagulacion 1/15. RT externa 1/15. Mediana de se-
guimiento 12 meses (1-32 meses). Vivos: 14/15. Recidivas: 4/15.
Exitus: 1/15 por sepsis.

Comentarios: Se destaca la importancia de la atencion inte-
gral de los pacientes diagnosticados de retinoblastoma dentro de
un equipo multidisciplinar, integrado entre otros por oftalmoélo-
gos, radioterapeutas, genetistas, psicologos y oncélogos, con el
fin de proporcionar el adecuado consejo genético y garantizar el
tratamiento individualizado 6ptimo que ofrezca las mejores po-
sibilidades de conservacion de la vision y supervivencia a largo
plazo.

744
LESIONES PULMONARES EN PACIENTES
CON ANTECEDENTES DE SARCOMAS OSEOS
;METASTASIS?

I. Vera Arlegui, N. Alvarez Zallo, P. Prim Jaurrieta,

A. Largo Iglesias, J. Andueza Sola, M.T. NUfez Martinez,
A. Herranz Barbero, L. Garcia Blanco, M. Garraus Oneca
y L. Sierrasesimaga Ariznavarreta

18:15

Departamento de Pediatria, Clinica Universitaria
de Navarra, Pamplona, Navarra, Espana.

Introduccién: Los sarcomas 0seos son mas frecuentes en nifios y
adolescentes y suponen el 5% de los tumores a esta edad. Un ele-
vado porcentaje de los sarcomas 0seos presentan metastasis en
pulmén lo que reduce de forma importante la supervivencia.

Casos clinicos: Presentamos 3 casos clinicos de pacientes con
antecedente de sarcomas 6seos con diferentes diagnosticos tras
evidenciarse lesiones pulmonares. Caso 1: Nifo de 13 afos afecto
de osteosarcoma en fémur distal izquierdo tratado con cirugia y
quimioterapia. Tras 10 afios en remision y estando asintomatico se
evidencia en TAC de toérax de control nédulos pulmonares por lo
ante la sospecha de metastasis de realiza reseccion de estos. Ana-
tomia patoldgica compatible con inflamacion crénica granulomato-
sa. Diagnostico: sarcoidosis. No precisoé tratamiento. Caso 2: Nifio
de 12 anos afecto de sarcoma de Ewing en tibia izquierda tratado
con cirugia y quimioterapia, tras un afo en remision se evidencia en
TAC de torax imagenes de consolidacion parenquimatosa con densi-
dad heterogénea y eosinofilia en la analitica. Diagnostico: sindrome
de Loffler. Tratamiento: mebendazol y corticoides, posteriormente
se asocio corticoides inhalados y ciclosporina por la persistencia de
los infiltrados. Caso 3: Paciente de 12 anos afecto de sarcoma
de Ewing de fémur distal derecho tratado con reseccion tumoral y
quimioterapia. Cuatro meses tras la remision refiere astenia, fiebre
e hiporexia, se realiza TAC de toérax evidenciandose lesiones pul-
monares.

Conclusion: La localizacion mas frecuente de las metastasis en
sarcomas 6seos es el pulmon. Es necesario realizar revisiones perio-
dicas, incluyendo TAC de térax, tras finalizar el tratamiento para
asegurar que el tumor no reaparece. Las recidivas son mas frecuen-
tes durante los primeros 5 afios después del diagnodstico. La apari-
cion de metastasis supone una reduccion en las posibilidades de
curacion, por eso ante la presencia de lesiones pulmonares siempre
hay que descartar la presencia de metastasis ya que con un diag-
nostico precoz y un tratamiento adecuado se puede llegar a la cu-
racion, no obstante habra que tener en cuenta otros posibles diag-
nosticos como ocurre en nuestros casos.
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745
RELACION ENTRE OBESIDAD Y DEFICIT DE HIERRO
EN ADOLESCENTES

M. Ortiz Pérez, M.A. Vazquez Lopez, A.M. Ruiz Sanchez,
R. Galera Martinez, J. Salvador Sanchez,

E. Garcia Garcia, |. Saez, F.J. Mufoz Vico,

F. Lendinez Molinos y A. Bonillo Perales

18:25

Hospital Torrecdrdenas del SAS,
Almeria, Espafia.

Introduccion: La prevalencia de obesidad y déficit de hierro en
adolescentes es elevada, constituyendo un problema de salud pu-
blica. Escasos estudios que relacionen ambos procesos.

Objetivos: Determinar la prevalencia de obesidad y déficit de
hierro en adolescentes y valorar la relacion entre obesidad y ferro-
penia.

Métodos: Se incluyeron 251 adolescentes normales entre
12-16 afos representativos de la poblacion (muestreo probabilistico
polietapico). Se valoro el nivel educativo y socioeconémico de los
padres, desarrollo puberal, indice de masa corporal y encuesta die-
tética. Se les determind hemograma, ferritina, receptor sérico de
la transferrina (RsTf) y PCR. Se definieron 3 categorias para el esta-
do del hierro (normal, ferropenia sin anemia y anemia ferropénica)
y 3 para el IMC (normal < 25, sobrepeso 25-30 y obeso > 30). Estudio
estadistico: Test ANOVA y regresion logistica maltiple.

Resultados: El 56,6 % fueron varones. El 22,8% tenian sobrepeso
y el 9,3% fueron obesos. Un 13% tenian ferropenia sin anemia y el
1,6% anemia ferropénica. La prevalencia de ferropenia en obesos
fue similar a la de los no obesos. La comparacion entre adolescen-
tes normales, con sobrepeso y obesos en relacion a los parametros
del hierro estudiado fue la siguiente: hemoglobina (g/dl): 13,8 £ 1;
13,8 £ 1y 13,6 £ 1,3 (NS); reticulocitos (n.° x 103): 51,5 + 18,2;
61,06 + 19,3y 69,1 £ 23,8 (p < 0,0000); Hb reticulocitaria (pg):
31,3+1,7; 31,1 +1,8y 30,3+ 2,5 (p < 0,04); ferritina sérica (ng/ml):
33+20; 41 £33,6y 42,8 +24 (p <0,04); RsTf (mg/l): 1,47 £ 0,42;
1,48 + 0,43; 1,75 + 0,43 (p < 0,01) y PCR (mg/dl): 0,06 £ 0,07;
0,14+0,2y 0,2 +0,14 (p < 0,000). El analisis de regresion logistica
multiple no identificé a ninguna de las variables incluidas como
factores de riesgo independiente de ferropenia.

Conclusiones: En adolescentes, la prevalencia de ferropenia y
obesidad son elevadas, con cifras similares a otros estudios pobla-
cionales de paises desarrollados. Los valores mas altos de RsTfy
mas bajos de Hb reticulocitaria en obesos pueden traducir una si-
tuacion mas precaria de hierro. La elevacion de la ferritina sérica
en obsesos puede traducir un estado de inflamacion cronica, dificul-
tando el diagndstico de ferropenia.

746

RESULTADOS DE TRATAMIENTO DE HEMOPATIAS
MALIGNAS AVANZADAS EN UN PROGRAMA DE
COLABORACION CON PAISES EN VIAS DE DESARROLLO
DE SUDAMERICA

E. Martinez Carrasco, A.M. Galera Mifarro, M.E. Llinares Riestra,
M. Bermudez Cortés, P.A. Alvarado Reyes, J.M. Moraleda Jiménez,
D. Calle Jara, M.T. Olivé Oliveras, A. Lopez Bermejo y J.L. Fuster Soler

18:35

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia;
Hospital Universitario Vall d’Hebron, Barcelona, Espafia.
y Hospital Pablico Ycaza Bustamante, Guayaquil, Ecuador.

Antecedentes: Las tasas de curacion de los nifios con cancer en
el mundo desarrollado han mejorado drasticamente en las Ultimas
décadas, sin embargo se estima que s6lo 2 de cada 10 nifios onco-
logicos en los paises en vias de desarrollo tienen acceso a un diag-
nostico y tratamiento correctos.

Métodos: Hemos analizado los resultados del tratamiento de
20 pacientes con trastornos hematologicos malignos avanzados re-
mitidos a nuestro centro desde Sudamérica por un convenio de co-
laboracion entre nuestra Consejeria de Sanidad y una ONG.

Resultados: 26 pacientes fueron remitidos a nuestro centro proce-
dentes de Ecuador en su mayor parte. Se excluyeron 6 pacientes del
analisis (2 casos de anemia de Fanconi, 1 aplasia medular adquirida,
2 hepatoblastomas y 1 leucemia aguda linfoblastica (LAL) en primera
remision (RC1)). Quedaron 20 pacientes elegibles para el analisis:
4 casos de LAL alto riesgo en RC1 (incluyendo 2 LAL Phi+); 5 casos de
LAL en 2.° remision (RC2); 1 caso de LAL Phi+ en 1.° recidiva; 5 casos
de LAL en 2.° recidiva; 1 caso de LAL en RC3; 1 caso de LAL en 3.°
recidiva; 1 caso de LAM en RC1; 1 caso de LAM en RC2. Todos recibie-
ron quimioterapia intensiva, falleciendo precozmente 6 pacientes:
1 por aspergilosis, 2 por sepsis bacteriana 'y 3 por progresion tumoral.
2 pacientes siguen actualmente en remision sin trasplante. 3 pacien-
tes sobreviven tras someterse a un autotrasplante hematopoyético.
4 pacientes se sometieron a alotrasplante a partir de hermano com-
patible, de los que 2 fallecieron por progresion. 5 pacientes se some-
tieron a alotrasplante a partir de donante no emparentado, de los
que 2 fallecieron por causas relacionadas con el tratamiento. Tras
una media de seguimiento de 32,2 meses (rango 7-48 meses), la es-
timacion de supervivencia global a los 5 afios es del 46%.

Conclusiones: Los resultados obtenidos sugieren que la causa del
fracaso previo en el pais de origen obedecia a mal cumplimiento o
abandono del tratamiento mas que a refractariedad primaria de la
enfermedad y los programas de colaboracion con los paises en vias
de desarrollo pueden contribuir a rescatar a un grupo considera-
ble de pacientes.
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747
MANEJO DE LA PAROTIDITIS RECURRENTE JUVENIL

T. Vinambres Alonso, A.F. Gonzalez Posada, M.P. Areal Hidalgo,
0. Ordonez Saez, P. Espinosa Calleja, A.M. Marcos Oltra,
L. Portero Delgado e I. Amores Hernandez

17:15

Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid, Espafa.

Antecedentes y objetivos: La parotiditis recurrente juvenil es
una entidad rara en la infancia, pero constituye la segunda causa
mas frecuente de enfermedad a nivel de las glandulas salivales. Se
define como dos o0 mas episodios de inflamacion recidivantes de la
glandula parotida. Se trata de una patologia de resolucion esponta-
nea y evolucion favorable en un alto porcentaje de los nifios, aun-
que diversos estudios la han relacionado con alteraciones inmuno-
légicas de base, hipoalbuminemia y sindrome de Sjogren. El
tratamiento es fundamentalmente sintomatico, reservandose los
antibidticos s6lo en caso de sospecha de sobreinfeccion. En los Ul-
timos afos se ha desarrollado la sialoendoscopia como método
diagndstico, terapéutico y profilactico de nuevos episodios. Nuestro
objetivo es la revision de la posible patologia subyacente en casos
diagnosticados de parotiditis recurrente juvenil.

Método: Se presenta una revision de 7 casos detectados en los
4 (ltimos afos en el Servicio de Inmunodeficiencias del Hospital
12 de Octubre.

Resultados: De los 7 casos, 4 (57,1%) eran nifios y 3 nifas
(42,9%). La edad de presentacion fue de 3 a 5 afios en 6 de los
pacientes (85,7 %) y de 8 anos (14,3%) en 1. La media de episodios
al ano fue de 4,4, con un rango entre 9 y 2. Requirieron ingreso
5 episodios, 3 de ellos correspondieron al mismo paciente. Se rea-
lizé despistaje de patologia asociada en todos los casos, (serolo-
gias VEB, CMV y VIH, Mantoux, deteccion de autoanticuerpos), sin
encontrarse relacion en ninguno de los casos. La ecografia mostrd
en todos ellos la aparicion de sialoectasias. El 100% de los casos
fueron tratados de forma sintomatica, aunque casi todos los pa-
cientes recibieron antibidtico en alguno de los episodios. En nin-
guno se realizo sialendoscopia.

Conclusiones: En nuestro estudio encontramos datos similares a
los vistos en revisiones previas, como la edad de presentacion o el
numero de episodios afo. A pesar de no haberse encontrado pato-
logia asociada, es importante realizar siempre el despistaje y segui-

miento de la misma para corroborar el caracter benigno de esta
entidad.

748 ) 17:22
MONONUCLEOSIS INFECCIOSA: CLINICA POCO FRECUENTE

1.0. Alonso Rueda, G. Borja Urbano, P. Terol Barrero,
M. Muniain y J. Romero Cachaza

Servicio de Pediatria, Hospital Universitario Virgen Macarena,
Sevilla, Espana.

Objetivos: Comunicar la aparicion de poliserositis y otras mani-
festaciones infrecuentes en un adolescente afecto de mononucleo-
sis infecciosa por EBV.

Métodos: Adolescente de 14 anos presenta fiebre elevada, aste-
nia, anorexia y odinofagia de 20 dias de evolucion; diagnosticado de
mononucleosis infecciosa, ingresa por empeoramiento del estado
general y dolor costal izquierdo. Exploracion: Aspecto de enferme-
dad moderada, febril, ictericia, inflamacion parotidea y de glandu-
la sublingual, orofaringe hiperémica con exudados, adenopatias
axilares y cervicales, abdomen distendido, endurecido, no doloro-
so, hepatomegalia, dolor toracico izquierdo que mejora al flexionar
el tronco. Taquicardia sin soplos, hipoventilacion en ambas bases
pulmonares. Pruebas complementarias: Hemograma: 66.200 leuco-
citos/mm? con predominio linfocitico. Frotis de sangre periférica:
Abundantes linfocitos activados sin blastos. Serologia: EBV IgM po-
sitiva, CMV IgM negativa. Actividad protrombina: 60%, TP: 16,3 seg,
TPTA: 33,6 seg, GOT: 241 U/l y GPT: 233 U/, Bilirrubina total:
4,41 mg/dl, fraccion directa: 4,04 mg/dl. Rx de torax: derrame
pleural derecho moderado. Ecografia torax-abdomen: derrame
pleural bilateral moderado, hepatoesplenomegalia difusa y mode-
rada ascitis. Liquido pleural: turbio, glucosa 78,4 mg/dl, pH de
7,38, proteinas 4,3 g/dl y 4.000 leucocitos/mm?3 con un 95% de lin-
focitos y PCR positiva para VEB. Hemocultivo y cultivo del liquido
pleural negativos.

Resultados: Se confirma el diagndstico de mononucleosis in-
fecciosa por EBV con poliserositis y se instaura tratamiento con
corticoides, vitamina K, antitérmicos y antibioticos tras la tora-
cocentesis que se retiran al recibir el resultado del cultivo del
liquido pleural. Tras una semana de tratamiento desaparece el
derrame pleural, la ictericia y la distension abdominal con me-
joria de transaminasas y coagulacion al igual que de otros para-
metros analiticos.

Conclusiones: La mononucleosis infecciosa es una enfermedad
que puede tener una sintomatologia muy variada. Lo destacable de
nuestro caso es la evolucion torpida en un adolescente inmunocom-

1695-4033/$ - see front matter © 2009 Asociacion Espaiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.
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petente y con buen estado nutricional, la marcada leucocitosis, la
afectacion hepatica importante alterando incluso la coagulacion y
sobre todo la poliserositis. Resalta también la PCR positiva a EBV en
el liquido pleural.

749 ) 17:29
EPIDEMIOLOGIA DE LA ENFERMEDAD INVASORA

POR NEUMOCOCO EN NINOS EN UN AREA DE VALENCIA
(2006-2008)

A. Fernandez Calatayud, J.M. Sequi Canet,
J.A. Pefiuelas Ruiz, M. Artés Figueres
y M. Revert Gomar

Servicio de Pediatria, Hospital de Gandia;

Centro Especialidades Francesc de Borja, Valencia

y Unidad de Epidemiologia del Centro de Salud Publica
de Gandia, Valencia, Espafa.

Se trata de un estudio descriptivo retrospectivo realizado desde
el 2006 al 2008 sobre la epidemiologia del neumococo. En 2006 hubo
2 casos de enfermedad invasiva, en 2007 ascendi6 el nimero a 10 y
en 2008 a 12. Se consiguio el serotipo en 21 casos, de los cuales el
mas numeroso fue el 7f (5 casos) seguido del 1 (4 casos) y del 19-A
(3 casos) y 14 (2 casos). De todos los casos serotipados solo 4 sero-
tipos estaban incluidos en la vacuna Prevenar (19%). Por grupos de
edad 12 casos eran mayores de 2 anos, 7 casos estaban entre
1-2 afos y 5 casos eran menores de un ano. Por diagndsticos en
5 casos fueron meningitis y en 10 casos fueron neumonias. De los
5 casos de meningitis ninguno estaba vacunado y los serotipos fue-
ron en un caso vacunable (14) y el resto no vacunables. Hubo dos
exitus en este grupo de los cuales uno era el serotipo vacunable
(14) y el otro era no vacunable (8). De los 10 casos de neumonia,
4 estaban vacunados y 6 no vacunados. De los 4 vacunados, ningun
serotipo encontrado era vacunable. Mientras que de los 6 no vacu-
nados 2 serotipos eran vacunables, otro no tipificado y los otros
3 serotipos tampoco eran vacunables.

Conclusiones: 1. Parece existir un aumento de la enfermedad
invasiva por neumococo en los ultimos afnos.2 Se ha conseguido el
serotipo causante de la enfermedad pero s6lo el 19% de los seroti-
pos hallados estaban incluidos en la vacuna. Esto puede ser debido
a una alta cobertura de la vacuna prevenar en nuestra area que
elimina los serotipos incluidos o a que esta zona presente una me-
nor prevalencia de esos serotipos de forma historica. 3. De los diag-
nosticos de meningitis ninguno estaba vacunado, de estos casos solo
uno estaba incluido dentro de la vacuna y fue uno de los dos exitus
de este grupo.4. De los casos de neumonia el 40% habia recibido
vacuna y ningln serotipo de los encontrados en ellos estaba inclui-
do dentro de la vacuna, mientras que en los no vacunados el 33% de
los serotipos fueron vacunables. 5. En conclusion nos parece que el
Prevenar es (til para la prevencion de los serotipos incluidos en la
vacuna, debiéndose valorar con estudios mas amplios el impacto
sobre la evolucion epidemiologica.

750 17:36
GASTROENTERITIS AGUDA COMO CAUSA DE INGRESO:
ROTAVIRUS VS BACTERIAS

A. Segado Arenas, V. Roldan Cano, J.C. Flores Gonzalez,
M.A. Partida Solano, R. Corral Merino, A. Atienza Contreras
y T. Aguirre Copano

Unidad de Gestion Clinica, Hospital Universitario Puerta del Mar,
Cddiz, Espana.

Introduccion: Gastroenteritis aguda (GEA) es uno de los motivos
de ingreso hospitalario mas frecuentes en pediatria (6-11%), con

una estancia media de 4.8 dias. Casi el 95% de los nifos se infecta-
ran antes de los 5 afios.

Material y métodos: Estudio retrospectivo basado en la revision
de historias clinicas de nifios ingresados con el diagnostico al alta
de GEA en 2008.

Resultados: Hubo 43 ingresos (3% de los ingresos) en 2 picos:
enero-febrero y agosto-septiembre. Menores de 2 anos 29 (67.5%),
entre 2y 5 anos 9 (21%) y mayores de 5 afos 5 (11,5%). Edad media
de nifios con infeccion bacteriana: 6 anos; el 100% de los rotavirus
eran menores de 2. El 37% presentaba deshidratacion leve, 9% mo-
derada y 4,6% grave; un 50% no presentaba deshidratacion. Distri-
bucion de sintomas: diarrea acuosa (75%), vomitos (70%), fiebre
(65%), diarrea con sangre (11,6%), rechazo del alimento (21%), do-
lor abdominal (9%). Todos los nifios con sangre en heces tuvieron
infeccion bacteriana, si bien en éstos la diarrea acuosa y los vomi-
tos fueron menos frecuentes. Estancia media de 5,4 dias; 7,5 dias
en GEA bacteriana y 5,9 dias en rotavirus. Coprocultivo negativo en
12 casos (28%), positivo en 21 (49%): 13 rotavirus (30%), 6 Salmo-
nella (14%), 1 Campylobacter y una Yersinia; no solicitado en 10
(23%). PCR media fue: rotavirus 1, bacterianas 10 y coprocultivos
negativos 2 mg/dl. Recibieron sueroterapia el 70% (incluyendo ni-
fios con deshidratacion leve) y antibioterapia el 39 % (etiologia
constatada, factores de riesgo e infeccion concomitante). Hubo 2
(4,6 %) casos de infeccion nosocomial (rotavirus).

Conclusiones: Nuestra incidencia de ingresos es menor que la
publicada. La GEA por rotavirus es motivo de ingreso en pacientes
de menor edad que la ocasionada por infecciones entéricas bacte-
rianas. La presencia de sangre en heces y la PCR elevada fueron los
signos mas especificos de infeccion bacteriana. Destacamos que los
nifos ingresados reciben con excesiva frecuencia fluidoterapia in-
travenosa, incluso en casos de deshidrataciones leves, lo que no
parece acorde con las recomendaciones actuales. Insistir en el la-
vado de manos como medida fundamental para evitar infecciones
nosocomiales.

751 17:43
NEUMONIA ADQUIRIDA EN LA COMUNIDAD:
REVISION DE UN ANO

M. Cabo Pérez, M. Tallon Garcia, C. Granja Martinez,
E. Gonzalez Colmenero, C. Garcia Cendon y J.A. Couceiro Gianzo

Complejo Hospitalario Xeral-Cies, Vigo, Pontevedra, Espafia.

Objetivo: Conocer la epidemiologia de la neumonia adquirida en
la comunidad en nuestra area sanitaria. Revision de 185 casos.

Pacientes y métodos: Tipo de estudio: estudio restrospectivo.
Poblacion a estudio: edades comprendidas entre 1 mes y 14 afos,
diagnosticados de neumonia adquirida en la comunidad y hospitali-
zados en nuestro centro. Programa estadistico SPSS 15.0.

Resultados: No se identificé ningun antecedente familiar o per-
sonal como factor de riesgo. Una gran mayoria presentaban una
auscultacion patoldgica al ingreso (86,5%). Localizacion mas fre-
cuente: lobulo inferior izquierdo (36,2 %). La ausencia de leucoci-
tosis y de elevacion de los reactantes de fase aguda no descarta la
existencia de un proceso neumonico. El agente causal fue identi-
ficado en el 39,1%. El Streptococcus pneumoniae fue el mas fre-
cuentemente hallado (15,7 %). Presentaron una estancia mas pro-
longada, mayor nimero de complicaciones y PCR mas elevada las
neumonias neumococicas (p < 0,05). La presencia de derrame
pleural es superior a la de otros estudios (22,1%). No se hallo re-
lacion entre la demora en el diagndstico y el tratamiento antibio-
tico previo al ingreso y la presencia de derrame. Valores de PCR o
PCT al ingreso elevados (PCR > 100 y PCT > 2) se asocian a una
mayor probabilidad de presentar derrame pleural durante la evo-
lucion de la neumonia (asociacion estadisticamente significativa).
Precisaron drenaje pleural el 6,5% y uroquinasa el 4,9% de los
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casos. El antibiotico empleado con mayor frecuencia es la amoxi-
cilina-clavulanico, con evolucion satisfactoria en la mayoria de los
casos. En el 25% se modifico el tratamiento antibidtico, la combi-
nacion mas empleada fue cefalosporina de 3.2 generacion y vanco-
micina.

Conclusiones: 1. La presencia de reactantes de fase aguda ele-
vados al ingreso (PCR, PCT), se asocian a un mayor riesgo de pre-
sentar complicaciones durante la evolucion de la enfermedad. 2. Es
necesario realizar estudios contemplando todas las variables preci-
sas para confirmar o no el aumento de derrames pleurales en rela-
cién con la vacunacion antineumococica.

752 17:50
ENFERMEDAD INVASIVA POR STREPTOCOCCUS PYOGENES
(2006-2008)

M. Giménez San Andrés, A. Martinez Urgell, M. Tobena Rue,

F. Coll Usandizaga, |. Barber Martinez de la Torre,

R.M. Bartolomé Comas, C. Barcelo Cafellas, F.A. Moraga-Llop,
F. Soldado Carrera y A. Carrascosa Lezcano

Unidad de Pediatria General, Unidad de Enfermedades
Infecciosas Pedidtricas y Unidad de Microbiologias,
Hospital Universitario Vall d’Hebron, Barcelona, Espanfia.

Antecedentes y objetivos: Se define como enfermedad invasiva
por Streptococcus pyogenes o del grupo A (SGA) a la bacteriemia,
neumonia, fascitis necrotizante, miositis o cualquier otra infeccion
asociada al aislamiento de SGA en una localizacion habitualmente
estéril. Se revisan los aspectos epidemiologicos y clinicos, el trata-
miento y el prondstico de esta entidad a propdsito de 6 casos aten-
didos en nuestro centro en el periodo 2006-2008.

Métodos: Revision de 6 historias clinicas de pacientes con enfer-
medad invasiva por SGA ingresados entre 2006 y 2008.

Resultados: Los 6 casos (4 nifias, 2 nifos) tenian una mediana
de edad de 12.5 meses (rango 8 meses-5 afnos). Tres de ellos ocu-
rrieron durante el periodo invernal. Cuatro pacientes presentaban
el antecedente previo de varicela. Los diagnodsticos fueron los si-
guientes: 4 infecciones de partes blandas (1 celulitis con bacterie-
mia, 1 miositis y 2 fascitis necrosantes) y 2 pleuroneumonias. La
estancia mediana en el hospital fue de 12,5 dias (rango 6-20 dias).
La mediana de la duracién de la fiebre fue de 6 dias (rango
2-18 dias). La mediana del nimero maximo de leucocitos fue de
20,5 x 10°/1 (rango 10,5-63,7) y de la proteina C reactiva de
28,5 g/dl (rango 3-44). La mediana de la duracion del tratamiento
intravenoso fue de 11,5 dias. En todos los casos se utlilizo inicial-
mente un penicilina G sédica o amoxicilina-acido clavulanico y en
4 casos se asocid clindamicina. Cuatro enfermos precisaron trata-
miento quirdrgico: en 2 colocacion de drenaje toracico y en 2 des-
bridamiento quirdrgico.

Conclusiones: La enfermedad invasiva por SGA suele ser secun-
daria a una infeccion, generalmente de piel y partes blandas, sien-
do frecuente el antecedente previo de varicela. El abordaje quirar-
gico precoz resulta con frecuencia necesario para asegurar la
completa curacion. En los casos graves la asociacion de penicilina y
clindamicina parece mejorar la evolucion clinica de esta entidad.

753 , , 17:57
MANEJO DIAGNOSTICO-TERAPEUTICO

DE LA HIDATIDOSIS CON MALA RESPUESTA

AL TRATAMIENTO ANTIPARASITARIO:

REVISION DE 3 CASOS

J. Huerta Aragonés, F. Gonzalez Martinez,
A. Berroya Gomez, V. Luengo Herrero,
M.M. Santos Sebastian y J.L. Rodriguez Cimadevilla

Hospital Materno Infantil Gregorio Marandén, Madrid, Espaia.

Antecedentes y objetivos: La hidatidosis continGa causando
una importante morbimortalidad a nivel mundial, siendo una pa-
tologia endémica del area mediterranea. En esta revision descri-
bimos el manejo diagnostico-terapéutico de los 3 casos de hida-
tidosis diagnosticados en nuestro centro hospitalario en los
Gltimos tres afios.

Resultados: Caso 1. Varon peruano de 9 afos, residente en Es-
pana. Referia tos seca con esputo hemoptoico ocasional y dolor en
region escapular izquierda de meses de evolucion. Afebril, sin as-
tenia ni anorexia. Radiografia de torax: consolidacion basal iz-
quierda. TAC toracico: masa en ldbulo inferior izquierdo (LIl) con
gas en su interior, sin calcificaciones. Se realiza puncion-aspira-
cion guiada por TAC, con una anatomia patologica inconcluyente.
Ante la persistencia de la lesion pulmonar se amplia el estudio
microbioldgico, en el que destaca una serologia frente a Echino-
coccus positiva. Se administré tratamiento con albendazol durante
5 meses, sin mejoria, por lo que finalmente se realiza lobectomia
del LIl y tratamiento posterior con albendazol mas prazicuantel
durante un mes. Caso 2. Paciente espanol de 5 anos con dolor
abdominal intermitente y masa en hipocondrio derecho. Mediante
ecografia y RM abdominal se observé quiste hepatico Unico de
11 cm. Tenia una serologia positiva frente a Echinococcus. Se rea-
liz6 quistectomia y tratamiento con mebendazol. Caso 3. Paciente
rumana de 6 afos con dolor abdominal recurrente de 2 ahos de
evolucion y plenitud postprandial. En ecografia abdominal: lesion
hepatica multiquistica de 3 x 2 cm, heterogénea. Tenia titulos
elevados de IgE total y frente a Echinococcus. La imagen persistio
tras tratamiento con dos ciclos de albendazol, indicandose exére-
sis quirdrgica de la masa.

Conclusiones: La hidatidosis es una patologia infrecuente en la
infancia. Su curso es insidioso y requiere del uso de pruebas de
imagen y serologia, precisando un tratamiento multidisciplinar
médico-quirlrgico. Se debe sospechar en todo paciente con una
lesion quistica hepatica o pulmonar, especialmente si procede de
un area endémica.

754
LACTANTES FEBRILES MENORES DE 3 MESES:
ANALISIS ETIOLOGICO

M. Arroyo Hernandez, J. Mayordomo Colunga,
M. Sarmiento Martinez, J. Fernandez, M. Garcia Gonzalez,
S. Suarez Saavedra, P. Toyos Gonzalez y J. Rodriguez Suarez

18:04

Hospital Universitario Central de Asturias, Oviedo,
Asturias, Espana.

Introduccion: Los menores de 3 meses son un grupo de riesgo de
infeccion bacteriana potencialmente grave. Esto conlleva la reali-
zacion de multiples pruebas complementarias. Sin embargo, en
muchas ocasiones los procesos febriles son autolimitados y no aisla-
mos patogenos.

Objetivos: Conocer la implicacion de los virus en la fiebre en
nifios menores de 3 meses, asi como su manejo y evolucion.

Material y métodos: Estudio prospectivo descriptivo en menores
de 3 meses que consultan por fiebre > 38 °C (en domicilio y/o Ur-
gencias) durante 18 meses. Se recogieron datos clinicos y analiticos
(hemograma, proteina C reactiva, procalcitonina, hemocultivo, de-
teccion de virus en sangre y exudado nasofaringeo; otros cultivos
bacterianos segln procediese). Se realizo consulta telefonica o re-
vision del informe de alta.

Resultados: Se incluyeron 88 nifios (53,9 % varones), con una
edad media de 57,5 dias (+ 23,7). Fiebre en Urgencias de 12,2 horas
(£ 14,4) de evolucion. Tenian foco en la exploracion el 19,1%. En el
52,27% de pacientes hubo Unicamente aislamientos viricos y en el
9%, aislamientos viricos y bacterianos. Por edad, sélo un nifio me-
nor de un mes presentd aislamiento bacteriano; entre los 31y
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60 dias de edad, el 20%, mientras que entre los 61 y 90 dias, hubo
aislamiento bacteriano en el 25,6 %, fundamentalmente infecciones
del tracto urinario (ITU) y gastroenteritis. S6lo un hemocultivo fue
positivo en un nifio con ITU. En el 27,27 % se aislaron 2 o mas virus.
En exudado nasofaringeo se aislaron un 24,6 % de virus respiratorios
y un 12,2% de virus de la familia herpes. En el 53 % se aislaron virus
en sangre: 25% virus de la familia herpes y un 20,2 % adenovirus. No
hubo diferencias significativas en la analitica sanguinea entre aque-
llos con aislamiento virico o bacteriano. Ingresaron el 51,68 %
(39,13% Unidad de Observacion).

Conclusiones: La mayoria de los menores de 3 meses en nuestro
medio presentaban fiebre de probable etiologia viral. Dada la es-
casez de aislamientos bacterianos en nifnos con fiebre sin focali-
dad aparente y buen estado general podria valorarse una actitud
expectante inicialmente evitando asi el empleo innecesario de
antibiodticos.

755 , 18:11
TUBERCULOSIS Y AFECTACION DEL SISTEMA NERVIOSO
CENTRAL: CASUISTICA 1989-2009

M.1. Montes Cidad, R. Cuesta Gonzalez,

J.H. Ramirez Cuentas, M. Sanchez Moreno,

A. Pascual Bonilla, A. Jorda Lope, C. Flores Rodriguez,
M.T. Leonardo Cabello, A. Orizaola Ingelmo

y A. Pérez Puente

Servicio de Pediatria, Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla, Santander, Cantabria, Espania.

Antecedentes y objetivos: La afectacion del sistema nervioso
central (SNC) en contexto infeccion tuberculosa (TBC) extrapulmo-
nar, es poco frecuente en nuestro medio (de baja incidencia). Se
pretende estudiar las caracteristicas clinico-epidemioldgicas de los
pacientes diagnosticado de “meningitis tuberculosa” de un hospital
terciario.

Pacientes y métodos: Estudio retrospectivo de los ninos menores
de 16 afios ingresados en este centro con diagnostico final de me-
ningitis tuberculosa (se incluyen pacientes con aracnoiditis y me-
ningitis) entre enero 1989 y enero 2009.

Resultados: Total 8 pacientes. Sexo: 4 nifnos, 4 nifias. Edad
media: 4 anos/10 meses. Nacionalidad: Espafola. No anteceden-
tes personales de interés. Motivo de consulta: fiebre-febricula
(87 %); cefalea, vomitos, pérdida ponderal y/o alteracion del
comportamiento (37 %); dos presentaron tos y/o asteniay 1 exan-
tema. Exploracion: afectacion del estado general (37%), hepato-
megalia y adenopatias (25 %) y signos meningeos positivos (12%).
Pruebas complementarias: aumento de VSG y PCR en 50%, radio-
grafia de toérax patoldgica en 100%; Mantoux positivo en 75%;
PCR a Mycobacterium tuberculosis positiva en jugo gastrico 1 de
6 realizados; LCR (7 ninos) con pleocitosis linfomonocitaria
(75%), ADA elevado (57 %), un cultivo positivo; EEG: actividad de
fondo enlentecida en 87 %; TAC craneal: aracnoiditis en 1y dila-
tacion ventricular en 2; Fondo de ojo normal. La mayoria reci-
bieron cuadruple terapia y corticoides. Contacto: 3 casos fami-
liares con TBC conocida al ingreso, hallazgo de otros 2 casos tras
el diagnostico. Secuelas: 1 exitus, 1 alteracion del comporta-
miento y crisis comiciales.

Conclusiones: La TBC del SNC comprende tres categorias clinicas
(meningitis, granuloma y aracnoiditis tuberculosa) con distintas
manifestaciones y cuyo diagndstico diferencial incluye patologias
mas habituales como encefalitis y meningitis viricas o bacterianas
(con evolucion subaguda). La forma mas frecuente encontrada, la
meningitis, tiene distinto prondstico segun la fase evolutiva pudien-
do mostrar secuelas neuroldgicas (epilepsia, retraso mental) o in-
cluso la muerte. El diagnéstico en nifios puede servir como guia
para localizacion de adultos infectados.

756
ABSCESO CEREBRAL. EXPERIENCIA
EN LOS ULTIMOS 10 ANOS

L. Garcia Hidalgo, M. Rivera Cuello, D. Moreno Pérez,
E. NUfez Cuadros, B. Ros Lépez y A. Jurado Ortiz

18:18

Unidad de Infecciosos Pedidtricos, Hospital Regional
Universitario Carlos Haya, Mdlaga, Espafia.

Introduccion: Los abscesos cerebrales son infecciones muy infre-
cuentes en pediatria. Hasta en un 70% de las ocasiones se encuen-
tran factores predisponentes. El diagnostico precoz y los avances
médico-quirdrgicos han disminuido su mortalidad por debajo del
10% en las Ultimas décadas.

Material y método: Estudio retrospectivo sobre las caracteristi-
cas clinicas, diagnosticas, terapéuticas y evolutivas de los casos de
absceso cerebral en nuestro servicio en los Gltimos 10 afios.

Resultados: Se han diagnosticado 9 casos, con edades comprendi-
das entre 6 dias de vida y 13 afios. Se encontro factor predisponente
en 8 de ellos: pansinusitis (2), seno dérmico infectado (1), cuerpo
extrano intracraneal (1), otomastoiditis (1), meningitis (1), bacterie-
mia por Enterobacter cloacae (1) y bacteriemia secundaria a onfalitis
(1). Predominaron sintomas neuroldgicos, presentes en 8 de los 9 pa-
cientes: crisis convulsivas (2), disartria con debilidad hemicuerpo (1),
vomitos proyectivos (1) y cefalea con datos de organicidad (4): nivel
de conciencia alternante (1), diplopia (1), fotofobia y vomitos persis-
tentes (1), hemiparesia izquierda (1). La TC fue el método diagnéstico
en siete: abscesos cerebelosos (2), occipital (1), frontales (2), fronto-
parietales (2); y la RM en dos, cerebrales (1) y cerebelosos (1), ambos
multiples. Se obtuvo aislamiento bacteriolégico en 6 pacientes: en
sangre y LCR (2) Streptococcus pneumoniae y Proteus, en sangre (1)
Enterobacter, exudado del absceso (3), Streptococcus salivarum (1),
Peptostreptococcus anaerobius (2). Se uso6 antibioterapia de amplio
espectro con media de duracion de 6 semanas en neonatos y de
3,6 semanas en el resto, asociandose ademas dexametasona en ocho
y anticonvulsivantes en cuatro. En 7 de los 9 pacientes se realizd
abordaje quirdrgico. Se obtuvo el dato del momento de la interven-
cion en 5 pacientes, siendo la media de 3,4 dias. No hubo fallecimien-
tos y dos presentaron secuelas neurologicas.

Conclusiones: Es imprescindible descartar presencia de absceso
cerebral en todo paciente con sintomas neuroloégicos y focalidad
y/o hipertension endocraneal aun en ausencia de datos de infec-
cion. Observamos mejores resultados de morbimortalidad en nues-
tra serie respecto a otras mas antiguas, atribuible a la rapidez diag-
nostica y la pronta actuacion terapéutica.

757
TROMBOSIS VENOSA ASOCIADA A OSTEOMIELITIS
POR MRSA ADQUIRIDO EN UNA COMUNIDAD

J.M. Siurana Rodriguez, J.V. Sotoca Fernandez,
A. Vidal Company, O. Garcia Mialdea,
M. Doyle Sanchez y A. Castillo Serrano

18:25

Complejo Hospitalario Universitario, Albacete, Espafa.

Introduccién: La trombosis venosa (TV) es infrecuente en la in-
fancia. Se han publicado muy pocos casos asociados con osteomie-
litis por estafilococo. Presentamos a una paciente diagnosticada de
osteomielitis por MRSA complicada con TV superficial y tromboem-
bolismos pulmonares.

Caso clinico: Nifia de 7 afos procedente de Bulgaria que residia
en Espana desde 2 meses antes de acudir al hospital comarcal por
fiebre y tumefaccion de extremidad inferior izquierda con el an-
tecedente de traumatismo banal el dia anterior. Tras objetivar TV
superficial infrapatelar izquierda con conservacion del sistema
profundo y MRSA en hemocultivo es trasladada a nuestro centro.
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Exploracion fisica: suficiencia cardiorrespiratoria. Tumefaccion
dolorosa en MII con corddn eritematoso en la parte interna desde
la rodilla hasta el tobillo. No existian lesiones de puerta de entra-
da ni alteraciones de la perfusion sanguinea. Pruebas complemen-
tarias: leucocitos 24.810/ul; PCR 175,5 mg/|; estudio de trombo-
filia normal; dimero D 4082 wg/l. La Rx de la pierna fue normal.
En la TC toracica se hallaron tromboembolismos sépticos mientras
que la gammagrafia con Galio 48 horas diagnosticé una osteomie-
litis en la region distal tibial izquierda con celulitis acompaiiante,
que se confirmo posteriormente mediante RMN. Recibid trata-
miento intravenoso con vancomicina y clindamicina durante 6 se-
manas. Preciso terapia con heparina BPM durante 3 semanas e
intervencion quirurgica para drenaje de la region tibial afectada
y colocacion de rosario de gentamicina durante 18 dias. No se
hallé otro foco para la infeccion estafilococica y el cultivo de la
zona afectada fue negativo. Se completo el tratamiento con clin-
damicina oral durante 18 semanas.

Conclusiones: En los ultimos afos han aumentado los casos de
MRSA adquiridos en la comunidad, ahondando en la disyuntiva de
utilizar la vancomicina como terapia inicial en aquellas patologias
donde el MRSA suele estar presente. Se ha documentado la existen-
cia de una cepa americana (USA300) portadora del gen para la exo-
toxina LPV (leucocidina Panton-Valentine), que por su agresividad
se relaciona frecuentemente con la asociacion de TV y osteomielitis
aguda.

758 18:32
DIARREA ENTEROINVASIVA POR SHIGELLA

I. Vives Onos, B. Lorenzo del Pino,
F. Coll Usandizaga, M. Tobena Rue,
F.A. Moraga-Llop y A. Carrascosa Lezcano

Servicio de Pediatria General del Area Materno-Infantil
y Unidad de Inmunologia y Enfermedades Infecciosas
Pedidtricas, Hospital Universitari Vall d’Hebron,
Barcelona, Espafa.

Antecedentes y objetivos: Shigella es un bacilo gram negativo
causante de diarrea enteroinvasiva poco frecuente en nuestro me-
dio. Se transmite via fecal-oral o persona-persona y es extremada-
mente contagioso.

Método y resultados: Presentamos dos casos de disenteria por
Shigella flexneri ingresados en nuestro centro en enero de 2009. Se
realizd estudio de contactos y tratamiento de los mismos.

Casos clinicos: Caso 1: Nifia de 2 afos que es visitada en Urgen-
cias por convulsion febril. Reingresa a las 36 horas por persistencia
de la fiebre, diarrea muco-sanguinolenta, dolor abdominal célico y
tenesmo rectal. Presenta deshidratacion hiponatrémica moderada.
En el coprocultivo se aisla Shigella flexneri. Estudio de contactos
(6 convivientes): 2 positivos. Madre (25 anos) diarrea acuosa leve.
Tia materna (30 afos) con disenteria grave que precisa ingreso hos-
pitalario. Caso 2: Nifa de 4 afios ingresa por disenteria 3 dias des-
pués del caso 1. Se aisla Shigella flexneri en el coprocultivo. Estu-
dio de contactos (4 convivientes): 1 positivo. Padre (31 afos)
diarrea acuosa leve. La paciente comparte aula con la hermana
mayor del caso 1. Se realizo estudio epidemioldgico sin notificarse
ningln nuevo caso. El antibiograma mostro resistencia a cotrimoxa-
zol, por lo que todos los casos fueron tratados con amoxicilina-aci-
do clavulanico (50 mg/kg/dia) durante 7 dias. Se negativizaron los
cultivos y la clinica remitio en cuatro de ellos. El caso 1 prosiguio
con clinica durante 21 dias, persistiendo positivo el coprocultivo.
Se realizo segunda tanda de antibiotico consiguiendo la curacion.

Conclusiones: 1. La shigellosis produce una diarrea enteroinva-
siva que puede ir acompanada de sintomas neuroldgicos, siendo el
mas frecuente la convulsion febril. A veces ésta precede al inicio de
la clinica intestinal. 2. La transmision puede ocurrir tras la ingesta

de un inéculo pequefio, por lo que constituye un problema impor-
tante en comunidades cerradas (domicilio, guarderia, colegio...).
3. Ante un paciente con diarrea enteroinvasiva por Shigella debe
realizarse estudio de contactos.

759 18:39
ESTUDIO DESCRIPTIVO RETROSPECTIVO

DE LOS CASOS DE MALARIA COMPLICADA

EN UN HOSPITAL DE LA COMUNIDAD DE MADRID

M. de Salas Villalba, M. Llorente Romano, M. Penin Antén,
M. Retamosa Rodriguez, S. Rodriguez Martin y E. Garcia Frias

Hospital Universitario Principe de Asturias,
Alcald de Henares, Madrid, Espania.

Objetivo: Revision de los casos de paludismo severo en los Ulti-
mos 12 afios. Variables: edad, origen, viajes a zonas endémicas,
profilaxis, clinica, especie, grado de parasitemia pre y post-trata-
miento, datos de laboratorio y tratamiento.

Resultados: Recogimos 7 casos de paludismo severo, de entre 1y
5 anos. En todos los casos los padres procedian de Guinea Ecuato-
rial, habiendo nacido en Espana 3 de los pacientes. Todos excepto
2 residian en Espana y realizaron un viaje a zonas endémicas. Solo
uno referia haber realizado correctamente la profilaxis. El motivo
de consulta en todos los casos fue la fiebre, asociando 3 de ellos
decaimiento. En la exploracion fisica se objetivo hepatoesplenome-
galia en 3 casos e ictericia conjuntival en uno. Todos los casos fue-
ron producidos por P. falciparum, presentando uno de ellos parasi-
temia mixta. El porcentaje de parasitemia fue > 20% en 5. Todos
presentaron anemia, presentando 3 de ellos cifras de hemoglobi-
na<7ydos<5. Enb5 casos se detecto trombopenia. Cuatro pacien-
tes presentaron hipoglucemia. En un paciente se observo hipona-
tremia, hipoalbulinemia, edemas, oliguria, ascitis y derrame pleural
izquierdo. En 2 pacientes se produjo alteracion de la coagulacion.
Un paciente presento alteracion del nivel de conciencia y hemorra-
gias retinianas. El tratamiento inicial fue sulfato de quinina oral y
clindamicina o pirimetamina-sulfadoxina. Un paciente recibio qui-
nina iv. Todos respondieron bien al tratamiento. No se observaron
complicaciones derivadas del mismo.

Conclusiones: La mortalidad de la malaria severa es muy eleva-
da, por ello es fundamental un diagndstico precoz y la instauracion
de un tratamiento adecuado. Los nifilos menores de 5 anos son una
poblacion especialmente vulnerable a presentar malaria severa,
ademas los nifos que residen en Espana pierden la inmunidad que
les confiere el vivir en una zona endémica. Por ello es importante
que los ninos que residen en Espafa reciban una profilaxis adecuada
cuando viajan a zonas endémicas.

760

OSTEOMIELITIS MULTIFOCAL CR(:)NICA
RECURRENTE DEBIDA A INFECCION

POR COXIELLA BURNETTI. ;QUE PAPEL TIENE
EL TRATAMIENTO CON INTERFERON GAMMA?

E. Peromingo Matute, D. Falcon Neyra, M.S. Camacho Lovillo,
0. Neth e |. Obando Santaella

18:46

Servicio de Infeccioso e Inmunodeficiencias,
Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla, Espana.

Introduccién: La fiebre Q es una zoonosis causada por Coxiella
burnetti, una bacteria intracelular obligada. Es rara en la infancia
y la afectacion osteoarticular cronica sélo se ha descrito en 6 nifios.
No hay acuerdo en cuanto a cual debe ser el tratamiento optimo y
seguimientol de estos pacientes.
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Caso clinico: Presentamos el caso de una nifa de 3 afos de
edad con una historia de un afo de evolucion de inflamacion de
mufeca derecha, seguida de seudoparalisis del brazo, absceso
cronico de pared costal y finalmente dolor de espalda. En la reso-
nancia de columna se apreciaba una lesion con destruccion verte-
bral en T10 y afectacion extradural. La radiografia mostraba lesio-
nes liticas en himero y femur. La anatomia patoldgica de la
biopsia humeral fue normal. Hemocultivos y cultivo de biopsia
negativos. Realizo tratamiento con cloxacilina con buena respues-
ta clinica. Si embargo 3 meses despues de finalizar el tratamiento
antibiotico, desarroll6 una nueva lesion en el calcaneo. En este
momento se diagndstico mediante serologia de fiebre Q (titulo de

IgG anti fase | 1/32.000) y PCR de biopsia 6sea. Se inicio trata-
miento con rifampicina y ciprofloxacino. Los estudios inmunoldgi-
co, incluidos la via de interleukina-12 e INFy fueron normales. Dos
anos despues, la enfermedad no estaba adecuadamente controla-
da, por lo que se decide iniciar tratamiento con INFy (12.5 pg/m?
s.C. 3 veces por semana) para favorecer la eliminacion de C. bur-
netti de monocitos/macrofagos; desde entonces no ha presentado
nuevas lesiones.

Conclusiones: La infeccion por C. burnetti debe considerarse en
pacientes pediatricos con osteomielitis multifocal cronica recurren-
te. El tratamiento 6ptimo aun no ha sido establecido. Podria con-
sistir en tratamiento antibi6tico e inmunoterapia adyuvante.
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P761 ) 17:15
REVISION, EN 5 ANOS, DE INGRESOS POR HEPATITIS
EN HOSPITAL TERCIARIO

J. Morata Alba, C. Martinez Costa, |. Mialdea Lopez,
M.T. Romero Rubio, A.M. Gonzalez Fernandez
y C. Balaguer Yébenes

Unidad de Gastroenterologia y Nutricién Pedidtrica,
Hospital Clinico Universitario de Valencia, Espafia.

Objetivos: Conocer la prevalencia (en los Ultimos 5 afnos) de in-
gresos por hepatitis en nuestro servicio.

Material y métodos: Revision de historias clinicas con diagnosti-
co de hepatitis en los ultimos 5 afos (1-01-03 al 31-12-08). Analisis
estadistico.

Resultados: El nimero de pacientes con el diagndstico de hepa-
titis fue de 20. El 35% eran nifas y el 65% nifios. Respecto a la edad
destaca un 15% de lactantes, 20% preescolar, 20% escolary 5%
adolescente. Mencion especial a un 40% de recién nacidos (8 pa-
cientes, 2 de ellos RNPT y 6 RNAT) hijos de madre VHC y VIH positi-
vas, destacando que ninguno de estos Ultimos presento transamina-
sas elevadas. La nacionalidad fue predominantemente espafola
(65%) y en un 35% otras como Pakistan, China y Rumania. Un 55%
estaban vacunados frente a la hepatitis B. EL 40% correspondiente
a RN hijos de madres VHC+, no estaban vacunados, como es logico,
al nacimiento. Un Unico paciente de los estudiados (5%), no estaba
vacunado, era de Rumania y fue el Unico diagnosticado de hepatitis
VHB. El 75% de los pacientes no presentaban antecedentes
epidemioldgicos de interés. En cambio el 15% habian realizado un
viaje a otro pais y el 10% referian camping o consumo de agua no
potable. El mes del afno en que ingresaron no fue concluyente. La
media de dias de ingreso fue de 10 dias, estando ingresados en Sala
el 85%y el 15% en UCI. En un 40%, los sintomas fueron vomitos,
diarrea, dolor abdominal y fiebre. Hijos de madre VHC+ en un 35%.
Acolia/coluria en un 15% y decaimiento en un 10%. Los diagndsticos
fueron: 35% hijos de madre VHC+ y VHC+/VIH+; 30% hepatitis no
tipadas; 15% hepatitis A; 10% hepatitis fulminante; 5% hepatitis por
CMV; 5% VHB. Bilirrubina elevada en el 40% y ictericia en el 50%. La
ecografia abdominal fue normal en 55% de los casos, hallando he-
patomegalia en un 30%. La coagulacion resulto alterada en los 2 pa-
cientes (10%) con hepatitis fulminante.

Conclusion: Mayor prevalencia futura de ingresos por hepatitis
debido a los movimientos migratorios, siendo estos los de mayor
duracion. Importancia de la vacunacion. Mayor afectacion hepatica
equivale a mayor alteracion de la coagulacion, hiperbilirrubinemia,
hipoglucemias...

P762
MALFORMACIONES CRANEOFACIALES:
SINDROME DE GOLDENHAR

T. de Miguel Serrano, T. Alonso Jiménez,
M. Junco Pifieiro y T. Carrizosa Molina

17:20

Hospital Clinico San Carlos, Madrid, Espana.

Introduccion: El sindrome de Goldenhar o displasia 6culo-auricu-
lo-vertebral, se caracteriza por un espectro de malformaciones
faciales (especialmente oculares y auriculares) que afectan gene-
ralmente a una hemicara.

Caso clinico: Se presenta el caso clinico de un RNPT de 31 + 3 se-
manas de edad gestacional. Embarazo gemelar bicorial biamnioti-
co. Inicio de dinamica uterina con fracaso de tratamiento tocoliti-
co. Parto eutocico. Apgar 9/10. Peso, talla y perimetro craneal al
nacimiento dentro de percentiles normales. A la exploracion fisica
destaca: Microsomia craneofacial derecha. Pabellon auricular dere-
cho malformado. Apéndices preauriculares bilaterales. Hipoplasia
malar y mandibular derecha. Escotadura bucal derecha mas amplia.
Fosita sacra. Resto de la exploracion fisica normal. Pruebas comple-
mentarias: estudio oftalmoldgico: dos quistes dermoides en conjun-
tiva bulbar. Fondo de ojo con vasos hasta area Il. Serie 6sea: imagen
compatible con hemivértebra Cé6. Trece arcos costales izquierdos,
articulandose dos arcos en la vértebra D3. PEATC alterados. Resto
de pruebas de imagen (ecografia y RMN cerebral) normales. Pen-
diente de cariotipo.

Conclusiones: El sindrome de Goldenhar tiene una frecuencia
muy baja y de ocurrencia esporadica, transmitido genéticamente
en ocasiones. Se manifiesta en el momento del nacimiento, por lo

1695-4033/$ - see front matter © 2009 Asociacion Espaiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.
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que es muy importante sospecharlo ante malformaciones craneofa-
ciales por defecto del 1.°y 2.° arco branquial. Puede comprometer
otros 6rganos y es causa de sordoceguera en nifos.

P763
EDEMAS GENERALIZADOS EN UN LACTANTE
CON DERMATITIS ATOPICA

A.L. Martinez Jiménez, MA Arias Consuegra,
J. Rodriguez Calleja e I. Alvarez

17:25

Servicio de Pediatria, Hospital del Bierzo, Ledn, Espana.

Introduccion: La dermatitis atdpica enfermedad que afecta a
10-20% < de 5 anos.

Caso clinico: lactante de 9 meses de edad admitido por lesiones
cutaneas ezcematosas generalizadas, hipoalbuminemia y edemas.
Madre alérgica al marisco. Padre urticaria “idiopatica”. Dos herma-
nas sanas. Las lesiones de dermatitis atopica aparecen a los 15 dias.
Lactancia materna suplementada con hidrolizado de caseina. Tra-
tada con emolientes, corticoides topicos y antihistaminicos, evolu-
ciona de forma desfavorable, con ingresos por lesiones impetigini-
zadas a los 5y 6 meses. Las 4 semanas previas a la admision recibe
secuencialmente varias medicinas homeopaticas (mercurios corro-
sivo, aconitun, violeta tricolor ch 30), abandonando el tratamiento
convencional. Peso 6.480 g. T2 36,5 °C. Edematoso, lesiones cuta-
neas ezcematosas generalizadas con exudado amarillento y costras
melicéricas, mucosas secas. Resto normal. Concentracion de sodio
en plasma (129 mol/ml) y orina (50 mol/ml) disminuidos, con pro-
teinas totales de 2,6 g/dl. Albumina 67,8%.(1,76 g/dl). No protei-
nuria. Plaquetas 734.000/ml. Transaminasas urea normales. Protei-
nas de exudado lesion cutanea (13,2 g/dl). En sangre y cultivo de
piel crecid S. aureus, sensible a cloxacilina. IgE 94,3 Ul/ml. Prick a
leche de vaca y fracciones negativo. Tratado con albumina, furose-
mida y medidas del brote agudo se corrige la oliguria y mejoran
progresivamente las lesiones cutaneas.

Conclusiones: El edema e hipoalbuminemia son debidos a la pér-
dida cutanea de albimina. Las medidas homeopaticas no son utiles
en el tratamiento de la dermatitis atopica y no deben utilizarse
como Unico tratamiento de esta enfermedad. La dermatitis atopica
severa debe tratarse cuidadosamente para evitar los riesgos de hi-
poproteinemia, trombocitosis y retraso del crecimiento.

P764
OSTEOGENESIS IMPERFECTA TIPO II:
¢{UNA FORMA LETAL PERINATAL?

M. Monsalve Saiz, E. Rubin de la Vega, M.J. Caldeiro Diaz,
M.L. Bertholt, J.H. Ramirez Cuentas e I. de las Cuevas Teran

17:30

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla,
Santander, Cantabria, Espafa.

Introduccion: La osteogénesis imperfecta es un trastorno gené-
tico que se caracteriza por desmineralizacion 6sea causando frac-
turas patoldgicas. La triada clasica consiste en fragilidad 6sea, es-
clerdticas azules y sordera. Se clasifica en 4 tipos segun Sillence,
existiendo una gran heterogeneidad genética, clinica y de pronos-
tico entre ellas, aunque todas las formas tienen una similitud histo-
logica vy fisiopatoldgica debido a una deleccion de los genes del
colageno tipo 1. El tratamiento es sintomatico aunque en la actua-
lidad se esta investigando el uso de bifosfonatos con resultados
prometedores.

Caso clinico: Neonato varon de 34 + 6 semanas. AP: embarazo
gemelar por FIV. Sospecha de acondroplasia en ecografias prena-
tales. EF: somatometria p < 10, fontanela amplia, dehiscencia de
suturas con craneotabes, pabellones de implantacion baja, extre-

midades cortas con multiples deformidades y actitud en libro
abierto. Escleroticas grisaceo-azuladas. PC: serie dsea: fracturas
multiples consolidadas en fémures y tibias y fractura transversa
diafisaria en fémur derecho, ambas tibias y himeros. Microfractu-
ras costales y platiespondilia de cuerpos vertebrales de D3 a D12.
Ecografia cerebral y abdominal normal. Ecocardiografia: foramen
oval permeable, ductus arterioso permeable y aceleracion de ar-
teria pulmonar izquierda. Test otoemisiones: hipoacusia izquier-
da. Evolucion: ante el diagndstico de osteogénesis imperfecta tipo
Il se inicia tratamiento paliativo. A pesar del prondstico fatal el
paciente presenta buena evolucion clinica, es dado de alta a los
79 dias de vida. Actualmente tiene 11 meses y sigue controles
periodicos en un hospital de referencia, en tratamiento con bifos-
fonatos.

Conclusiones: La osteogénesis imperfecta tipo Il es la forma mas
grave con mortalidad perinatal en la mayoria de los casos debido a
malformaciones o hemorragias en el sistema nervioso central, ex-
trema fragilidad de las costillas o hipoplasia pulmonar. La mayoria
de los casos es de herencia autosémico dominante debido a muta-
ciones de novo. A pesar de su gravedad algunos pacientes consiguen
sobrevivir algunos afnos.

P765 , 17:35
CASO CLINICO: ASOCIACION VACTER,
ESTENOSIS DEL SENO PIRIFORME Y SINDROME 47XYY

M. Alvarez Fuente, C. Garriga Braun, E. Lopez Varela,
D. Lopez de Lara, F. Rivilla Parra y A.L. Luis Huertas

Hospital Clinico San Carlos, Madrid, Espafa.

Introduccion: La asociacion VACTER es una entidad poco fre-
cuente que se puede presentar de forma muy variable, dando lugar
a multiples complicaciones.

Caso clinico: Varon de actualmente 7 meses, padres sanos, no
consanguineos. Diagnosticado intraltero de hidronefrosis renal
obstructiva derecha con megauréter y rindn izquierdo hipoplasico.
Al nacimiento se objetiva un soplo cardiaco sistélico lI/VI multifo-
cal y atresia anal. Asocia leve distrés respiratorio con predominio
de la respiracion bucal y dificultad para el paso de la sonda naso-
gastrica por coanas. Peso, talla y perimetro craneal en percentiles
normales. Pruebas complementarias: Ecografia renal (6.° dia de
vida): rifon izquierdo compatible con displasia y rindn derecho con
ectasia piélica y ureteral de 1 cm. Cistouretrografia miccional se-
riada (13.° dia): sin reflujo vesicoureteral, con trayecto fistuloso de
la cara posterior de la uretra prostatica a recto. Ecocardiografia
(10.° dia): comunicacion interventricular perimembranosa, fosa
oval permeable y arco aortico sin obstruccion. Cariotipo: 47XYY. Se
diagnostica de Asociacion VACTER, sospecha de estenosis de coa-
nas y sindrome 47XYY. Evolucion: colostomia de descarga a las
20 horas de vida. Ingresos multiples por infecciones del tracto uri-
nario (de origen bacteriano y flingico), subsidiarias de drenaje qui-
rdrgico en 2 ocasiones. Cuadros reiterados de dificultad respirato-
ria alta, con varios ingresos en UCI-P para ventilacion no invasiva
con CPAP nasal. TC facial por sospecha de insuficiencia respiratoria
de causa obstructiva, observando estenosis moderada del seno pi-
riforme asociada a megaincisivo Unico central y paladar triangular.
RMN cerebral, espinal y abdominal sin observar defectos de linea
media craneal ni otras alteraciones cerebrales; otros hallazgos:
rifidn en herradura, hidronefrosis derecha con megauréter y mal-
formaciones vertebrales.

Conclusiones: En nuestro paciente encontramos tres entidades
que no guardan relacion entre si, VACTER, estenosis del seno piri-
forme y sindrome 47XYY. Genéticamente no existe asociacion entre
ellas, no habiendo sido descritas juntas en la literatura. Todo pa-
ciente con VACTER requiere un estudio exhaustivo y un abordaje
multidisciplinar.
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P766
HEPATITIS B EN PREESCOLAR INMIGRANTE

J. Morata Alba, C. Martinez Costa, P. Ibafiez Clemente,
C. Balaguer Yébenes, |. Mialdea Lopez y S. Borraz Gracia

17:40

Unidad de Gastroenterologia y Nutricion Pedidtrica,
Hospital Clinico Universitario de Valencia, Espafia.

Introduccion: Se espera una mayor frecuencia de diagndstico de
hepatitis por los movimientos migratorios. Importancia de la anam-
nesis y exploracion.

Caso clinico: Nifio de 2 afhos remitido por haber sido diagnostica-
do en su pais (Rumania) de: hepatitis VHB, hipogammaglobulinemia
y sindrome malabsortivo. Vive en Espafna desde dos meses antes de
la consulta. No antecedentes de interés salvo no vacunacion. A la
exploracion destaca un buen aspecto general y de nutricion (peso
p10; talla p25). Ligera palidez cutanea y de mucosas. Auscultacion
cardiopulmonar y abdomen normal. En las pruebas complementa-
rias se objetiva coagulacion, screening celiaquia, inmunoglobulinas
y cloruros en sudor normales. Hemograma y quimica normal con
GOT 377 Ul/L; GPT 1.065 Ul/L; bilirrubina (Bl) total 0,5 mg/dl; Bl
directa 0,1 mg/dl; PCR 19 mg/dl. Ecografia abdominal normal con
discreta esplenomegalia. Serologia negativa para VHA, CMV, VEB,
VHC y VIH. Ag HBs+, Ac anti HBsAg 1,12 mUI/ml, Ac antiHBc+, Ac
IgM anti HBc—, Ag HBe+, Ac antiHBe—. Con estos datos se diagnos-
tica de hepatitis VHB cronica activa en fase replicativa. El paciente
permaneci6 asintomatico, pero GOT/GPT en aumento. Dada la
edad del nifio y la normalidad clinica se decidié esperar 6 meses
para valorar la seroconversion (si no existiese se iniciaria trata-
miento con interferon y/o lamivudina). 5 meses mas tarde se con-
firmd la seroconversion (AgHBs+, Ac anti-HBsAg 13,84 mUI/ml, Ac
anti-HBc+, Ac IgM anti-HBc—, Ag HBe+, Ac anti-HBe+) y el descenso
de carga viral progresiva (copias DNA VHB 91.200.000/ml al inicio
hasta 113.506/ml). Se decidi6 actitud expectante sin tratamiento
pero con controles sucesivos hasta la negativizacion completa.

Genotipo B D

Resistencia
Mutante Precore
Biopsia

Subtipo Ag ayw2
(A1752C + G1757A)
Grado I, estadio Il

Conclusion: Importancia de la vacunacion. La hepatitis B cronica
se trata si existe alta replicacion viral (DNA-VHB > 10° copias/ml) y
elevacion notable, persistente de transaminasas. No se trata en
menores de 2 afnos, ausencia de clinica o biopsia hepatica con afec-
tacion leve.

P767 ) . 17:45
DOBLE TRISOMIA 48, XXX + 13. APROPOSITO DE UN CASO

N. Lecumberri Garcia, D. Morales Senosiain, M. Oscoz Lizarbe,
C. Mendivil Dacal, J. Guibert Valencia y E. Rupérez Garcia

Hospital Virgen del Camino, Pamplona, Navarra, Espana.

Introduccion: La trisomia 13 o Sd. de Patau es una patologia
congénita y polimalformativa con una prevalencia de 1/12.000 re-
cién nacidos vivos. El pronostico es grave, siendo la esperanza de
vida menor de un afo en la mayoria de los casos. La trisomia X se
observa en 1/1000 recién nacidas vivas y por lo general, las conse-
cuencias son benignas, presentando raramente anormalidades fisi-
cas. Presentamos a continuacion el caso de una doble trisomia
48XXX + 13, habiéndolo elegido por ser excepcional.

Caso clinico: Recién nacido de 40 + 5 semanas de edad gestacio-
nal, producto del tercer embarazo de una mujer de 47 afos de
edad. La madre no presenta antecedentes de interés ni tampoco
sus dos gestaciones anteriores. Durante los controles del embarazo

se detectan hallazgos clinicos y ecograficos sugestivos de cromoso-
mopatia por lo que se recomienda la realizacion de amniocentesis
siendo rechazada por la madre. El parto fue mediante cesarea ur-
gente por riesgo de pérdida de bienestar fetal, siendo el Apgar de
4y 9 al nacimiento. En la exploracion del recién nacido destaca:
trigonocefalia, raiz nasal ancha, filtrum corto con labio superior
fino, hendiduras palpebrales oblicuas, hipotelorismo, fisura central
de paladar blando y tercio posterior del duro. Coloboma de iris en
ojo derecho. Térax normoconformado con mamilas separadas. Aus-
cultacion cardiopulmonar normal. Hexadactilia de ambas manos y
de pie derecho. Surco horizontal en ambas manos con desviacion
cubital. Genitales femeninos. SNC Hipertonia generalizada e hipo-
rreactividad. Pruebas complementarias: ecografia abdominal y ce-
rebral normales. Ecocardiografia: persistencia de ductus arterioso
sin repercusion hemodinamica. EEG: normal. Ante el fenotipo anor-
mal se realiza estudio genético que informa de dotacion cromoso-
mica hiperploide, con cromosomas 13 y X en triploidia. La paciente
fallece por parada cardiorrespiratoria provocada por aspiracion.
Conclusiones: Actualmente la incidencia de recién nacidos con
este tipo de cromosomopatias ha descendido debido al diagnostico
prenatal. En la actualidad, la trisomia 13 es una de las causas legales
de interrupcion del embarazo debido a sus consecuencias fatales.

P768
DUPLICACAO DA PARTE DISTAL DO BRAGO LONGO
DO CROMOSSOMA 8: CASO CLINICO

J.M. Costa, S. Martins, H. Reis, A. Pereira, N. Teles e I. Maia

17:50

Servicio de Pediatria, Hospital de Sao Marcos, Braga e Instituto
de Genética Médica Dr. Jacinto Magalhdes, Porto, Portugal.

Introducgdo: O atraso do desenvolvimento psico-motor (ADPM)
tem multiplas etiologias possiveis. Podem contribuir, entre outros,
factores ambientais, infecciosos, metabdlicos e genéticos. As tris-
somias da parte distal do braco longo do cromossoma 8 sao extre-
mamente raras. As criancas afectadas tém ADPM de gravidade mo-
derada a grave e caracteristicas fenotipicas peculiares.

Caso clinico: Crianca de 9 anos, sexo masculino, orientada para a
consulta por ADPM, alteracoes do comportamento e hiperactividade.
Nos antecedentes pessoais salienta-se epilepsia diagnosticada aos
4 anos. Antecedentes familiares de mae com ADPM. Sem irmaos. Pais
nao consanguineos. Ao exame objectivo: Irrequieto, comportamento
obsessivo. Facies peculiar com fronte proeminente, sobrancelhas es-
pessas e base nasal alargada. Sem défices motores aparentes, ra-
zoavel destreza manual, atraso cognitivo. Linguagem pouco compre-
ensivel. Baixa estatura (P < 5). Exames efectuados: RMN cerebral:
hipoplasia do rostrum do corpo caloso; EEG: actividade paroxistica
focal em centro-temporo-parietal esquerdo; Potenciais evocados
auditivos:normais. Cariotipo de alta resolucao: 46,XY,dup(8)
(q24.2q24.3)mat. Cariotipo dos familiares: mae com a mesma dupli-
cacdo; pai e avos maternos: normal.

Discussao: O ADPM pode ser justificado e causado pela interaccao
de varios factores etiologicos, o que leva a que muitas vezes nao se
consiga definir com precisao a sua causa. No entanto, é extrema-
mente importante e Gtil a investigacao etioldgica pois permite em
alguns casos estabelecer um plano terapéutico e prevenir novos
casos. Neste caso, a investigacdo etiologica foi realizada tardia-
mente. Apos o diagnostico procedeu-se a orientacao dos pais para
aconselhamento genético.

P769
TRISOMIA 19

G. Lopez Belmonte, M.A. Salmeron Ruiz, A. Naranjo Gomez,
C. Medina, M.J. Miras Baldd y E. Narbona Lopez

17:55

Unidad de Gestion Clinica y Servicio de Oftalmologia,
Hospital Clinico Universitario San Cecilio, Granada, Espafia.
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Introduccién: La trisomia parcial del brazo largo del cromosoma
19 es una alteracion cromosomica poco comUn. Se han comunicado
en la literatura cientifica 18 casos; cuatro de ellos fueron duplica-
ciones puras, una de duplicidad 19q en anillo. Sélo dos fueron re-
cién nacidos vivos. El fenotipo descrito incluye microcefalia, mal-
formaciones cardiacas, urinarias, gastrointestinales, falta de medro
y el retraso psicomotor.

Caso clinico: Recién nacida, de 38 semanas de edad gestacional.
Primer hijo de padres menores de 25 afos, sanos, no consangui-
neos. Embarazo controlado, normoevolutivo. Antecedentes familia-
res: abuelo paterno con enfermedad ocular degenerativa sin filiar.
No antecedentes de retraso mental ni consanguinidad.

Cesarea programada por nalgas. Nace mujer, Apgar 7/9 R-Il. Se
ingresa en nuestra unidad de cuidados medios para estudio de sin-
drome dismorfico. Exploracion y somatometria al nacimiento: peso:
1.680 g (< p3); T: 40 cm (p < 3); PC: 32 cm (p < 3). PT: 25 cm (p).
BEG, aspecto pequefo para edad gestacional. Microftalmia, leuco-
coria bilateral, raiz nasal ancha, pabellones auriculares de implan-
tacion baja y rotados hacia atras, micrognatia, cuello corto, fosita
presacra. Hipotonia de cintura escapular. Resto de la exploracion
compatible con la normalidad. Pruebas complementarias: Hemo-
grama y bioquimica seriados normales, salvo anemia que precisod
transfusion de concentrado de hematies en una ocasion. Cultivos
centrales y periféricos y serologia TORCH negativa. Estudio cardio-
logico: foramen oval permeable. Ecografia transfontanelar, renal y
caderas: normal. Ecografia canal raquideo: hoyuelo sacro en region
sacroccigea baja comunicado con sinus piloidal, siendo cono medu-
lar y canal raquideo normales. RMN cerebral y ocular: camara ante-
rior derecha de menor grosor que izquierda y ausencia de cristali-
no. Cariotipo de alta resolucion: trisomia 19 en mosaico. En
seguimiento en atencion temprana presenta buena potencialidad
neuromotora, déficit visual. Test psicométrico de Brunet Lezine: a
los seis meses 84, a los doce meses 70. Exploracion oftalmoldgica
bajo narcosis. OD: leucoma anular central de gran extension y den-
sidad que impide ver polo posterior, en zona periférica externa se
observa ausencia de camara anterior. Ol: Leucoma central difuso
con fronda de vascularizacion a 11 horas que impide ver fondo de
ojo. Camara anterior bien formada.

Conclusiones: Se ha encontrado en la literatura cientifica con-
sultada 18 casos de trisomia 19q pero ninguna trisomia 19 en mosai-
co. Las caracteristica fenotipicas de la paciente no coinciden con
las descritas siendo lo mas llamativo la afectacion ocular y el retra-
so cognitivo actual leve.

P770
SINDROME DE AXENDFELD-RIEGER. DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL DE COLOBOMAS BILATERALES

F. Climent Alcala, L. Osona Bris, J. Guerrero Fernandez,
S. San Roman Pacheco, J. Gutiérrez Juarez
y R. Gracia Bouthelier

18:00

Hospital Universitario La Paz, Madrid, Espafa.

Introduccion: El sindrome de Axenfeld-Rieger es una patologia
de herencia autosomica dominante muy rara en nuestro medio,
con una incidencia aproximada de 1/200.000 recién nacidos vi-
vos. Las alteraciones iridianas representan su principal caracte-
ristica.

Caso clinico: Nifla de 18 meses de edad remitida para valora-
cion de rasgos dismarficos asociados a la presencia de coloboma
de iris bilateral. Vista previamente en el Servicio de Oftalmologia
de nuestro hospital donde se objetivaron colobomas bilaterales
de iris y ligera hipoplasia iridiana, en ausencia de otros defectos
oculares. Dada la asociacion del coloboma iridiano con otras ma-
nifestaciones sistémicas se realiz6 un exhaustivo estudio que in-
cluyo cariotipo (46XX), estudio de CATCH-22 (sin alteraciones) y
ecografias cardiaca, abdominal y cerebral (sin hallazgos significa-

tivos), descartandose otras anomalias como la asociacion CHAR-
GE. Durante su evolucion ha presentado un desarrollo ponde-
ro-estatural y psicomotor rigurosamente normales. A los 18 meses
se constata acentuacion de ciertos rasgos como raiz nasal plana,
filtrum amplio, labio superior fino y, sobre todo, la existencia de
anomalias en la denticion con incisivos y colmillos hipoplasicos y
de forma conica. Con estos datos se sospecha sindrome de Rieger
y se procede al estudio genético.

Discusion: La presencia de colobomas bilaterales exige un am-
plio diagnostico diferencial que incluye patologias como la aniri-
dia congénita tipo | y tipo Il, sindrome de WARG, iridodisgenesia
y colobomas aislados, CHARGE, sindrome braquiooculofacial, sin-
drome de Goltz, sindrome de Marfan, delecion del 4p o 13q, tri-
somia 13, etc. En el sindrome de Axenfeld-Rieger la alteracion
mas habitual es el embriotoxdn posterior y otras alteraciones iri-
dianas. Tiene un amplio espectro fenotipico, siendo la alteracion
de la denticion otra anomalia caracteristica. Son cuatro los genes
relacionados con él, localizados en los locus 4p25 (RIEG1/PITX2),
6p25 (FKHL7), 10g25 (PITX3) y 1314 (RIEG2). Es importante des-
tacar que el 50% de los casos desarrollan glaucoma durante la
adolescencia.

P771
COMPLICACIONES EN PACIENTES CON SINDROME
DE MARFAN. A PROPOSITO DE TRES CASOS

I. Mialdea Lopez, F. Nifez Gomez, N. Martinez Pastor,
J. Mqrata Alba, M. Marhuenda Bano
y M.A. Requena Fernandez

18:05

Hospital Clinico Universitario, Valencia, Espaia.

Introduccion: El sindrome de Marfan (SM) es una enfermedad
sistémica del tejido conectivo de herencia autosémica dominante,
aunque en un 25% de los casos se debe a nuevas mutaciones. La
prevalencia es de 1-3/10.000 individuos. Las manifestaciones clini-
cas son principalmente esqueléticas, oculares y cardiovasculares,
siendo estas Ultimas la primera causa de morbimortalidad en estos
pacientes. En la actualidad, gracias a los avances en el tratamiento
médico y quirtrgico la esperanza de vida ha aumentado considera-
blemente. Presentamos tres casos de SM con sus complicaciones.

Casos clinicos: Caso 1: Varon de 14 aios. Padre afecto de SM.
Aspecto marfanoide con aracnodactilia, pies planos valgos, pectus
carinatum, escoliosis lumbar, subluxacion de cristalino bilateral in-
tervenido a los 8 afios, astigmatismo, miopia; episodio de neumoto-
rax espontaneo a los 13 afos sin identificarse bullas subpleurales en
tomografia; sindrome de Wolff-Parkinson-White, prolapso mitral,
insuficiencia mitral y tricuspidea leves, y dilatacion de anillo valvu-
lar adrtico (en la actualidad 27 mm) y porcion sinusal (37 mm). En
tratamiento con atenolol desde los 7 afos. Caso 2: Nifio de 12 afios.
Padre afecto de SM. Aspecto marfanoide con pectus excavatum,
subluxacion de cristalino bilateral y dilatacion de raiz aértica
(31 mm). En tratamiento con atenolol desde los 8 anos. Caso 3:
Varoén de 16 anos, procedente de Colombia. Abuela materna diag-
nosticada de SM. Aspecto marfanoide con pectus carinatum; su-
bluxacion de cristalino unilateral intervenido a los 9 afios. En trata-
miento con propanolol desde los 4 afios. Dilatacion de raiz adrtica
(64 x 59 mm) y aorta ascendente, con aneurisma fusiforme, por lo
que a los 14 afos se realiza sustitucion valvular con protesis meca-
nica y sustitucion de raiz y aorta ascendente. Posteriormente tra-
tado con atenolol y acenocumarol, con buena evolucion hasta la
actualidad.

Conclusiones: En pediatria es importante conocer las manifesta-
ciones del SM para realizar un diagnodstico precoz, un manejo mul-
tidisciplinar e iniciar tratamiento con betabloqueantes para inten-
tar retrasar la progresion de la dilatacion adrtica, mejorando
notablemente el prondstico. Actualmente, el tratamiento con lo-
sartan también parece ser eficaz.
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P772
TRISOMIA 8 EN MOSAICO CON FENOTIPO
SPRINTZEN-GOLDBERG

A. Gonzalez-Meneses Lopez, J. Sanchez y A. Barcia Ramirez

18:10

Unidad de Dismorfologia y Servicio de Genética Humana
y Reproduccion, Hospital Universitario Virgen del Rocio,
Sevilla, Espafia.

Introduccion: El sindrome de Sprintzen-Goldberg es una altera-
cion dismorfoldgica con retraso mental asociado y con un origen
poco claro. Se caracteriza por talla baja, dismorfias craneofacia-
les con alteraciones esqueléticas y retraso mental en grado varia-
ble. El origen del proceso no esta claro pero en algunos pacientes,
se han encontrado alteraciones asociadas al gen de la fibrilina 1.
Las cromosomopatias en mosaico son alteraciones genéticas de
dificil diagndstico en ocasiones, pudiendo requerirse la realiza-
cion de un cariotipo en la piel ya que en sangre periférica éste
puede ser normal.

Caso clinico: Presentamos el caso de una paciente afecta de re-
traso mental, talla baja, alteraciones esqueléticas tipo escoliosis,
aracnodactilia contractural, proptosis, y pectus carinatus, con un
fenotipo muy sugestivo de sindrome de Sprintzen-Goldberg. El ca-
riotipo de sangre periférica muestra una formula 46 XX. El diagnds-
tico de sospecha fue este sindrome pero, la presencia de estrias
longitudinales en los pies de la nifa nos hizo pensar en la posibili-
dad de una trisomia en mosaico del cromosoma 8, que se confirmd
tras la realizacion de un cariotipo en piel.

Conclusiones: La adecuada clasificacion etiologica de los proce-
sos dismorfologicos permite agrupar adecuadamente a los pacien-
tes sin un diagndstico claro para poder realizar un correcto consejo
genético. Sin embargo, existen algunos de estos procesos, cuya
etiologia no esta convenientemente definida. La asociacion del un
fenotipo tan especifico en este paciente con un diagndstico de cro-
mosomopatia en mosaico nos indica la importancia de completar
adecuadamente el estudio preciso a los pacientes con retraso men-
tal y malformaciones congénitas. Creemos que este caso aporta
cierta luz en la etiologia del sindrome de Sprintzen-Goldberg.

P773
SINDROME DE SAETHRE-CHOTZEN,
A PROPOSITO DE UN CASO

V. Jiménez Serrano, N. Lecumberri Garcia, A. Martinez Ortiz,
M.E. Yoldi Petri, M. Ortigas Lopez y J. Elso Tartas

18:15

Servicio de Pediatria (Seccion de Neonatologia) y Servicio de
Genética, Hospital Virgen del Camino; y Servicio de Neurocirugia,
Hospital de Navarra, Pamplona, Navarra, Espana.

Introduccion: El sindrome de Saethre-Chotzen, también denomi-
nado acrocefalosindactilia tipo Ill, que consiste en una craneosinds-
tosis de herencia autosomica dominante con baja prevalencia
(1:25000 y 1:50000). La alteracion genética mas frecuente se loca-
liza en el gen TWIST (cromosoma 7p21.1). Es debido a una calcifica-
cion intrautero de las suturas coronales provocando dismorfia cra-
neofacial. De manera secundaria al cierre de suturas puede
producirse hipertension intracraneal, provocando retraso en el de-
sarrollo y alteraciones en la vision, ademas de problemas psicologi-
cos en la adolescencia.

Caso clinico: Presentamos el caso de un neonato fruto de un
primer embarazado controlado, EG: 40 + 6 nacido mediante cesa-
rea por parto estacionado. Durante la exploracion del recién nacido
se objetiva diastasis de la sutura sagital y suturas coronales palpa-
bles con frente prominente, sin asimetria facial, hendiduras palpe-
brales inclinadas hacia abajo e hipoplasia de maxilar. Indagando en
los antecedentes familiares se descubre que el padre habia sido
sometido a neurocirugia a los 9 meses de vida, y que la tia y abuelas
paternas poseian un fenotipo similar. Tras consultar con el Servicio

de Genética clinica se establece el diagnostico clinico de sindrome
de Saethre Chotzen. Durante su estancia fue necesario un estudio
neonatal amplio, con pruebas de imagen normales. Asi mismo fue
valorado por otros Servicios como el de Genética, Oftalmologia,
Otorrinolaringologia, Neurologia pediatrica y Neurocirugia. Actual-
mente paciente se encuentra asintomatico y esta pendiente de re-
vision por Neurocirugia para intervencion.

Conclusion: Ante alteraciones en la formacion craneal se ha de
tener en cuenta el sindrome de Saethre-Chotzen y el resto de las
craneosinostosis. Es importante el trabajo de un equipo multidisci-
plinar, que debe evaluar y tratar a estos nifos preferiblemente an-
tes del ano de vida para evitar complicaciones en el desarrollo pos-
natal.

P774
ASOCIACION VACTERL: PRESENTACION DE 3 CASOS

B. Castillo Gomez, A.M. Rivera Figueiras,
J. Frontela Losa, N. Gilabert Martinez,
M. Gonzalez Santacruz y M.R. Garcia Martinez

18:20

Hospital General Universitario, Alicante, Espana.

Introduccion: La asociacion VACTERL se caracteriza por la coin-
cidencia de malformaciones vertebrales, atresia anal, atresia eso-
fagica y/o fistula traqueo-esofagica, defectos cardiacos, renales y
de extremidades. Para poder realizar el diagndstico han de presen-
tarse, al menos, 3 de las 6 caracteristicas mayores descritas. Ade-
mas, pueden presentarse otras caracteristicas menores. Aunque la
etiologia es desconocida, existen varias cromosomopatias cuyas ca-
racteristicas pueden solaparse con las de VACTERL, por lo que es
necesario realizar un diagnostico diferencial. Se describen 3 casos
clinicos que cumplian criterios tipicos de VACTERL.

Casos clinicos: Caso 1: RN de 27 + 5. Ingresa en UCI neonatal por
distrés respiratorio. Exploracion fisica: desviacion radial de la mano
izquierda, con dedos en rafaga y agenesia del pulgar izquierdo.
Asocia atresia esofagica con fistula distal, CIV perimembranosa res-
trictiva y agenesia renal izquierda. Cariotipo normal. Caso 2: RN de
34 + 2. Ingresa por atresia anal sin fistula. En los estudios de imagen
se detecta: agenesia coxigea, agenesia renal derecha, doble siste-
ma pielocalicial izquierdo y cono medular a nivel L3-L4. Foramen
oval permeable. Cariotipo normal. Caso 3: RN de 41 + 6. Ingresa por
atresia anal con fistula. En estudios complementarios se objetivan
malformaciones vertebrales (vértebra L5 en mariposa, fusion C3-C4,
falta de fusion del arco posterior S1 y escoliosis dorsal), anomalias
costales derechas, cono medular anclado a nivel del sacro y cardio-
patia congénita (ductus persistente). Cariotipo pendiente.

Conclusion: Ante un neonato con alguna de las malformaciones
descritas es preciso realizar un estudio completo para descartar
otras posibles malformaciones asociadas, tipicas del VACTERL.
Igualmente, para poder establecer un correcto diagndstico dife-
rencial, resulta imprescindible estudiar el cariotipo en estos pa-
cientes.

P775
SINDROME DE NOONAN: GEMELOS
MONOCORIAL-BIAMNIOTICO

A.L. Martinez Jiménez, C. Mosquera Villaverde,
M.T. Prada Pereira, M.A. Arias Consuegra,
J. Rodriguez Calleja e I. Fidalgo Alvarez

18:25

Servicio de Pediatria, Hospital del Bierzo, Ledn, Espana.

Introduccioén: Trastorno genético autosomico dominante, descri-
to en 1963 por Noonan frecuencia: 1:2.500 nifios, cromosoma
12424 causado por anomalias en los genes KRAS y PTPN11.El cuadro
clinico presenta anomalias faciales, esqueléticas, retraso puberal,
talla baja y enfermedad cardiaca. Se presenta retardo mental leve
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en aproximadamente el 25% de los casos y pérdida auditiva variable
y problemas sociales. Se recomienda el asesoramiento genético y el
tratamiento especifico de las manifestaciones.

Caso clinico: Varon de 13 anos con anomalias faciales (hipertelo-
rismo, parpados gruesos, exoftalmos, ptosis palpebral, fisuras pal-
pebrales antimongoloides y orejas displasicas), malformaciones
esqueléticas (torax en quilla), talla baja, patologia cardiaca (taqui-
cardia supraventricular neonatal y miocardiopatia hipertrofica, re-
traso mental leve, con cariotipo normal. Padres sanos no consangui-
neos, dos hermanas sanas, un hermano pretérmino muerto al nacer,
procede de embarazo gemelar (monocorial-biamniotica) otro her-
mano varon sano. Segln los criterios de Van del Burgt, la presencia
de cara tipica, un signo mayor y dos menores se establece el diag-
nostico de sindrome de Noonan. El paciente lleva una vida normal.
Se solicita estudio genético y consejo familiar, seguimiento endo-
crinoldgico (control de talla y valoracion puberal) e integracion
escolar y social. La presencia de rasgos faciales no valorados, la
ausencia de patologia cardiaca en la infancia y la normalidad en
gemelo ha retrasado el diagnostico.

Conclusiones: El sindrome de Noonan se define por los rasgos
fisicos y malformaciones asociadas. El estudio y consejo genético es
importante en todos los casos y de especial interés en gemelos. La
terapia hormonal esta documentada pero no aprobada.

P776 , 18:30
DIAGNOSTICO GENETICO DE LA DISCONDROSTEOSIS

DE LERI-WEILL, DISPLASIA MESOMELICA DE LANGER

Y TALLA BAJA IDIOPATICA EN UN HOSPITAL

§. Benito Sanz, E. Barroso Ramos, R. Gracia,
A. Campos Barros y K.E. Heath

Instituto de Genética Médica y Molecular (INGEMM), Hospital
Universitario La Paz, Madrid, y Centro de Investigacion Biomédica
en Red de Enfermedades Raras (CIBERER), Barcelona, Espana.

Introduccién: La discondrosteosis de Leri-Weill (DLW) es una dis-
plasia esquelética caracterizada por una talla baja disarménica en
conjuncion con la deformidad de Madelung: curvatura del radio,
dislocacion distal del clbito y triangulacion de los huesos del carpo.
La displasia mesomélica de Langer (DML) representa una forma fe-
notipicamente mas severa de DLW. La talla baja idiopatica (TBI)
engloba un grupo heterogéneo de pacientes con una talla < —2 DE
con respecto a edad y sexo, de origen desconocido. Hasta el mo-
mento se conocen dos regiones en la region seudoautosomica 1
(PAR1) de X e Y, implicadas en estas patologias: el gen SHOX y el
flanco distal 3’ del mismo, donde se han descrito elementos regula-
dores de la transcripcion de SHOX. Aln asi, en ~ 30% de los casos de
DLW se desconoce la base molecular de su patologia. Requerimien-
tos: Para el estudio genético de SHOX/PAR1 se requiere sangre en
tubo EDTA para la extraccion de ADN de pacientes con un diagnos-
tico clinico previo de DLW, DML o TBI y un informe clinico completo
que incluya un estudio radioldgico del antebrazo y de la mano,
donde se puedan observar las caracteristicas principales de la de-
formidad de Madelung. Asimismo se requiere de un consentimiento
informado firmado por el paciente o su representante legal, en caso
de menores.

Métodos: Las deleciones y duplicaciones del gen SHOX y PAR1 se
detectan mediante MLPA. Las mutaciones puntuales, inserciones y
deleciones pequenas del gen SHOX son detectadas mediante HRM
(“High-Resolution Melting analysis”) o dHPLC y posterior secuen-
ciacion.

Conclusion: Nuestro servicio para la DLW, DML y TBI ofrece la
deteccion de mutaciones en las dos regiones de PAR1 implicadas en
estas patologias. Este estudio permite llegar al diagnostico genéti-
co de ~ 70% de los casos con DLW y de 2% de los casos de TBI.
Aquellos casos en los que no se encuentren alteraciones en las re-
giones estudiadas pueden formar parte del estudio de investigacion

que realizamos para la busqueda de nuevas regiones o genes impli-
cados en estas patologias.

P777 , 18:35
HEMIHIPERTROFIA. SINDROME DE BECKWITH-WIEDEMANN

L. Arranz Arana, E. Blarduni Cardon, E. Zuazo Zamalloa,
M.A. Pérez Saez, M. Palacios Lopez y J. Calzada Barrena

Hospital de Zumdrraga, Guipuzcoa, Espafia.

Introduccion: El sindrome de Beckwith-Wiedemann se caracteri-
za por un elevado peso al nacer y sobrecrecimiento. Un porcentaje
pequefio puede mostrar retraso en la maduracion neurolégica y/o
anomalias cromosomicas de la region 11p. Existe mayor susceptibi-
lidad a desarrollar tumores embrionarios. Incidencia 1:13.700 re-
cién nacidos.

Caso clinico: Varon de 16 m que consulta por presentar extremi-
dad inferior derecha de mayor tamano. Clinica sugestiva de SAHOS
(sindrome de apnea/hipopnea obstructiva del suefio). AF: padres y
2 hermanos sanos. AP: 3.° gestacion con diabetes gestacional. Parto
inducido (38 s) por macrosomia y polihidramnios. Apgar 9. Peso
4,560 g (> P97); Talla 53 cm (> P97); P 40 cm (> P97). Periodo neo-
natal: glucemias limites. Exploracion: peso: 12.250 g (P90-75). Ta-
lla: 85,6 cm (> 97); PC: 50,5 cm (P97). Muslo D contorno: 30 cm; I:
28 cm. Brazo D:17, 5 cm; I: 16,2 cm. Fenotipo peculiar. BEG. Nevus
flameus facial. ACP normal. Abdomen normal. Amigdalas hipertrofi-
cas y macroglosia. Torpeza motora. Deambulacion con apoyo. Datos
complementarios: Hematimetria, bioquimica: normal. Alfafetopro-
teina 6,9 Ul/ml (0-7)-B-hCG < 0,6 mU/ml. Rx térax; ecografia ab-
dominal: normales. Ecocardiograma normal. Edad 6sea = cronologi-
ca. Cariotipo 46 XY. Estudio molecular. Multiplex ligation-probe
amplificacion (MLPA) de dosis y metilacion de la region de Imprin-
ting del cromosoma 11p: Hipometilacion anormal en la region del
centro imprinting centromérico (IC2).

Comentarios y conclusiones: La sospecha puede ser prenatal
debido a polihidramnios, onfalocele y macrosomia pero en ocasio-
nes los sintomas no son demasiado evidentes. El interés de su diag-
nostico precoz radica en la posibilidad de instaurar un programa de
seguimiento con examenes clinicos (peso, talla, PC, desarrollo sico-
motor, deteccion de SAHOS) analiticos (alfa-fetoproteina, gonado-
tropina coridnica, catecolaminas) y radiologicos (ecografia abdomi-
nal y Rx térax) a fin de detectar tumores (S. Wilms), instaurar
tratamiento y ofrecer soporte educacional oportuno.

P778 18:40
DEFICE DE SHORT-CHAIN L-3-HYDROXYACYL-COA
DEHYDROGENASE: A IMPORTANCIA DO DIAGNOSTICO
PELO TANDEM-MASS

J. Sales Marques, A.P. Vieira, C. Valongo, D. Quelhas y L. Vilarinho

Servicio de Pediatria, Centro Hospitalar de Vila Nova
de Gaia e Instituto de Genética Médica Dr. Jacinto Magalhaes,
Porto, Portugal.

Introducdo: O défice de short-chain L-3-hydroxyacyl-CoA de-
hydrogenase (SCHAD) é uma doenca metabdlica rara do defeito de
Boxidacao dos acidos gordos, de transmissdo autossomica recessi-
va. Provoca hiopoglicemia hipocetoética recorrente secundaria a
hiperinsulinismo. Ao contrario do hiperinsulinismo congénito, estas
criangas apresentam niveis elevados de hidroxibutirilcarnitina em
jejum e apds refeicao.

Caso clinico: Lactente do sexo masculino, primeiro e Unico filho
de pais jovens, primos de 3.° grau que no periodo neonatal foi de-
tectado no tandem — mass, aumento de C40H no rastreio-1,22 uM
(N: <0,57) e nas duas confirmacoes — 0,74 pM e 1,03 pM (N: <0,34).
0 perfil dos acidos organicos revelou um aumento de acido 3-hi-
droxi-glutarico — 113 wmol/mmolcreatinina (N: < 4,2) compativel
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com défice de SCHAD. O estudo molecular do gene HADH revelou a
presenca da mutacao missense p.G303S, em homozigotia, ainda nao
descrita na literatura. Apresentava média baixa de glicemia —
50 mg/dl desde o nascimento. O exame objectivo, era normal, com
parametros antropométricos no percentil 75 para peso e estatura.
Iniciou tratamento com diazoxido oral — 8 mg/kg/dia, 3x/dia de e
refeicdesde 3/3 horas com suplemento de maltodextrina—8 mg/kg/dia.
Cerca de 7 dias depois foi feito monitorizacao de 24 horas da gli-
cemia durante 3 dias, com registos sempre normais, com excepcao
de um valor baixo — 48 mg/dl, 40 minutos apos a refeicao da meia
noite.

Discussao: Este é o primeiro caso de défice de SCHAD diagnosti-
cado apo6s 300.000 recém-nascidos rastreados pelo tandem-mass.
Habitualmente estes lactentes apresentam quadro clinico grave,
podendo ser uma das causas de sindrome de morte sUbita no lac-
tente de causa metabdlica. O tratamento precoce com diazoxido,
(um inibidor de hiperinsulismo), ird melhorar o progndstico desta
doenca, habitualmente fatal, quando nao diagnosticada atempada-
mente.

P779
EVOLUCION DE LOS RECIEN NACIDOS PRETERMINO
DE UN HOSPITAL TERCIARIO

J. Morata Alba, |. Mialdea Lopez, A.M. Gonzélez Fernandez,
S. Borraz Gracia, M.T. Romero Rubio y C. Balaguer Yébenes

18:45

Centro Neonatal, Hospital Clinico Universitario, Valencia, Espana.

Objetivos: Revisar la evolucion, a la edad escolar, de los neona-
tos pretérmino (< 37 semanas) ingresados en el Centro Neonatal de
nuestro hospital terciario en el aho 2000.

Material y métodos: Se realiza una encuesta a todos los padres
de los nifos prematuros nacidos en el ano 2000. En el momento de
la encuesta los nifios tenian 8-9 afios. Se analiza informacion sobre
la gestacion, prematuridad y la evolucion de salud posterior.

Resultados: De los 115 pacientes se obtuvo informacion de 81. El
60% eran nifos y 40% ninas. Gemelaridad en el 21%. La edad gesta-
cional (EG) del 49,38% era igual o inferior a 34 semanas; el 50,6 %
restante naci6 con 34-37 semanas. Todas las gestantes, con parto a
EG inferior de 34 semanas, recibieron dos dosis de corticoides pre-
vias al parto. Consumieron tabaco durante la gestacion el 15,4%.
Durante la gestacion presentaron sangrado el 20%, malos tratos 2%,
preeclampsia 2%. Parto vaginal en 58%. El peso al nacimiento fue
en 14,8% igual o superior a 2500 gramos (g), en 61,7 % bajo peso
(2.500 a 1.500 g), en 19,7% muy bajo peso (menor de 1.500 g) y
extremado bajo peso (menor de 1.000 g) en 3,7%. La duracion del
ingreso fue de 7 a 20 dias en el 44% (7 dias en el 7,7%, 1-2 meses en
el 11,6%, 3 meses en el 7,7%, 4 meses en el 2%). En todos los casos
el diagnostico principal fue de prematuridad y bajo peso. Diagnos-
ticos secundarios: hemorragia intraventricular grado | 3,7 %; hiper-
bilirrubinemia 2,5%; sepsis 1,2%; cardiopatia congénita 1,2%; ente-
rocolitis necrosante 1,2%. En la edad escolar presentan secuelas
22 pacientes (27 %): Pérdida de audicion 9%. Déficit de agudeza vi-
sual 4,5%. Retraso psicomotor leve-moderado en el 13,6%. Diagnos-
ticados de TDHA el 27 %, (83 % hiperactividad, 17 % subtipo inaten-
to). Estaban tratandose con metilfenidato en el momento del
estudio el 33% de los diagnosticados de TDHA. Problemas de apren-
dizaje en el 13,6%. Dislalia el 4,5%. Falta de relacion social 4,5%.
Ureterohidronefrosis 4,5%. Talla baja 18,1 %.

Conclusiones: La mayoria de nuestros prematuros tienen buena
calidad de vida, pero en general necesitan una atencion médica y
docente mayor. Las secuelas son neuro-psicoldgicas en el 63% de los
casos, pero en todos los casos leves o moderadas.
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780
AFTAS ORALES RECURRENTES EN PEDIATRIA:
¢PATOLOGIA BANAL?

D. Velilla Antolin, M. Marhuenda Bano, J.M. Martinez Pons,
R. Lucas Sendra, M. Teresa Palacio y N. Martinez Pastor

18:00

Hospital Clinico Universitario, Valencia, Espafia.

Introduccioén: Las aftas orales son lesiones inflamatorias con ten-
dencia a la recidiva. Suponen un motivo de consulta muy frecuente
con gran deterioro de la calidad de vida. Las causas pueden ser muy
diversas, siendo la mas frecuente la traumatica.

Caso clinico: Paciente varon de 11 afos de edad que acude a
consulta de atencion primaria en repetidas ocasiones y desde hace
1 afno por aftas orales multiples. No hay antecedentes familiares ni
personales de interés y presenta un buen desarrollo pondero-esta-
tural y psicosocial para su edad. En primer lugar se descartaron las
causas mas frecuentes como son los traumatismos, déficits nutricio-
nales, alergias a alimentos o materiales dentales, infeccion herpé-
tica o la celiaquia. Durante el periodo de estudio presenta episodios
de fiebre y amigdalitis de presentacion regular cada 4-6 semanas
con una duracion de 3 a 5 dias cada uno. Asintomatico entre episo-
dios. Escasa respuesta a paracetamol y antibiotico. Se realiza diag-
nostico diferencial con déficit inmunologico, causa infecciosa y
sindrome de PFAPA. Ante la sospecha de esta Gltima entidad se
trata con prednisona sin obtener respuesta. Posteriormente apare-
ce Ulcera perianal, no asociada a hemorroide o fisura, y 2 episodios
de artralgias en rodillas, asociados a las aftas orales. Se plantean
nuevos diagnosticos, descartandose en primer lugar, la enfermedad
de Crohn. La sospecha se centra en la enfermedad de Behcet y la
fiebre mediterranea familiar ya que se cumplen criterios diagnosti-
cos en ambos. Finalmente se realiza estudio genético que confirma
diagnostico de fiebre mediterranea familiar.

Conclusion: Es fundamental estudiar las causas subyacentes de
la estomatitis aftosa recurrente ya que puede esconder patologias
de gran relevancia. Para ello nos basaremos en la presencia de
sintomas y signos asociados mediante una buena anamnesis y explo-
racion fisica.

SiNDRQME DE MARFAN Y MUTACIONES EN EL GEN FBNT:
REVISION DE NUESTRA CASUISTICA

A. Barcia Ramirez y A. Gonzalez-Meneses Lopez

Unidad de Dismorfolgia Infantil, Hospital Infantil Universitario
Virgen del Rocio, Sevilla, Espafia.

Introduccioén: El sd. de Marfan se encuentra dentro del espectro
de las fibrilinopatias tipo 1, debidas a mutaciones en el gen de la
fibrilina 1 (FBN1). La probabilidad de hallar una mutacién en un
paciente con fibrilinopatia es mayor en aquellos que cumplen a
priori criterios clinicos de Marfan, segun los criterios de Gante,
siendo la mutacion un criterio mayor mas.

Objetivos: 1. Valorar el porcentaje de mutaciones de FBN1 halla-
do en nuestros pacientes con criterios clinicos de Marfan/fibrilino-
patia y comprobar si se hallan mas mutaciones en los pacientes que
cumplen a priori mas criterios de Gante. 2. Comprobar la correla-
cion fenotipo-genotipo en los pacientes con mutacion de FBN1.

Material y método: Se revisan 12 pacientes con criterios clinicos
de fibrilinopatia/Marfan y a los que se les solicito el estudio del gen
FBN1. Datos recogidos: sexo, edad, hallazgos mayores y menores
segun criterios de Gante (oftalmologicos, cardioldgicos, esqueléti-
cos, cutaneos, pulmonares y familiares 1er grado con Marfan), re-
sultado del estudio genético y diagndstico.

Resultados: Cumplen criterios clinicos de Marfan 8/12 pacientes.
En 6 de ellos se ha hallado una mutacion de FBN1 descrita en Mar-
fan. En los otros 2, se ha hallado una mutacion en homocigosis
descrita como SNP (polimorfismo de nucledtido Unico) y otra en
heterocigosis no descrita como Marfan ni como SNP. No cumplen
criterios de Marfan pero si de fibrilinopatia 4/12 pacientes, de los
que 2 no presentan ninguna mutacion y otros 2 presentan una mu-
tacion en homocigosis descrita como SNP. Un paciente tiene una
mutacion tipo codon de stop y presenta muchas manifestaciones
osteoarticulares. El 60% de los que tienen subluxacion del cristalino
tienen una mutacion tipo missense con sustitucion de una cisteina.
El 36% de los pacientes con dilatacion de raiz adrtica tienen una
mutacion que implica una cisteina.

Conclusiones: 1. El diagnostico de sd. de Marfan es clinico,
segln los criterios de Gante. 2. En nuestra serie se hallan mas
mutaciones en los pacientes que cumplen a priori criterios de Mar-
fan (75% vs 0%). 3. En cuanto a relacion fenotipo-genotipo, la
presencia de mutacion con sustitucion de cisteina en 60% pacien-
tes con luxacion de cristalino, la asociacion mutacion codon stop
con mas manifestaciones osteoarticulares y la asociacion muta-

1695-4033/$ - see front matter © 2009 Asociacion Espaiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.
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cion en exones 24-32 con Marfan neonatal se corresponde con lo
descrito en la literatura. 4. El no hallar una mutacion de FBN1 no
implica que un paciente con Marfan/fibrilinopatia no sea tratado
y seguido como tal.

782 , 18:20
NUESTRA EXPERIENCIA EN OSTEOGENESIS IMPERFECTA:
REVISION CLINICA 'Y RESPUESTA A BIFOSFONATOS

V. Lopez Gonzalez, M.J. Ballesta Martinez, C. Vicente Calderon,
S. Gracia Manzano y E. Guillén Navarro

Unidad de Genética Médica, Unidad de Nefrologia Infantil
y Servicio de Pediatria, Hospital Universitario Virgen
de la Arrixaca, Murcia, Espafia.

Introduccion y objetivo: La osteogénesis imperfecta (Ol) es una
enfermedad caracterizada por fragilidad dsea. Se debe a mutacio-
nes en los genes (COL1A1, COL1A2, CRTAP y LEPRE1) implicados en
la sintesis del colageno tipo I. Incidencia estimada: 1/20.000 recién
nacidos vivos. Su gran variabilidad fenotipica ha dado lugar a una
subclasificacion en 8 tipos, con diferentes patrones de herencia.
Los tratamientos con bifosfonatos han sido eficaces en el aumento
de la densidad mineral dsea (DMO), reduccion del nimero de frac-
turas y mejora de la calidad de vida. El objetivo es revisar el feno-
tipo clinico, genotipo y respuesta al tratamiento de nuestros pa-
cientes.

Pacientes: 6 pacientes con Ol. Sexo: 2 hombres y 4 mujeres;
edad: entre 1y 30 anos. Fenotipo clasico con subclasificacion en
tipos Il y IV. Fracturas multiples al nacimiento en 4 pacientes y a
partir del afo de vida en 2. Hipoacusia de transmision en 2. Retraso
motor secundario a fracturas de repeticion. Estudio molecular del
gen COL1A1: mutacion patogénica en 3 pacientes, pendiente en 2y
normal en 1 (en estudio de COL1A2). Diagndstico ecografico prena-
tal en 3.° trimestre en 4 pacientes. Parto vaginal en 5y cesarea en
1. Antecedentes familiares positivos en 2. Seguimiento multidisci-
plinar en todos los pacientes. Tratamiento con Pamidronato intra-
venoso (iv) en 4 pacientes segiin protocolo de Glorieux FH et al, con
inicio del mismo al 4.° mes, 10.° mes, 4 afos y 9 afos de vida. Tiem-
po en tratamiento: de 8 a 40 meses. Control en cada ciclo: ecogra-
fia renal, analitica sanguinea y calciuria pre y post-tratamiento. Se
constata aumento en la DMO e importante descenso en los marca-
dores de resorcion 6sea; 3 de los 4 pacientes no han presentado
nuevas fracturas. Mejoria del dolor en un Unico paciente aquejado
del mismo. Efectos secundarios del tratamiento: fiebre en primer
ciclo en 2 pacientes e hipercalciuria transitoria.

Conclusién: El tratamiento con bifosfonatos iv resulta eficaz en
la Ol. Su inicio precoz puede condicionar un mejor prondstico en los
casos mas graves. La duracion optima del tratamiento esta por de-
terminar. El estudio molecular y asesoramiento genético es funda-
mental para proporcionar opciones reproductivas seguras a los
afectados.

783 ) 18:30
TRATAMIENTO ENZIMATICO SUSTITUTIVO

EN ENFERMEDAD DE HUNTER EN PACIENTES

MENORES DE 5 ANOS

A. Sanchez Garcia, N. Campos Fernandez, F. Centeno Malfaz,
J.L. Fernandez Arribas, C. Alcalde Martin, J.M. Muro Tudelilla,
L. Gonzalez Gutiérrez-Solana, G. Pintos Morell,

P. Munguira Aguado y M. Marti Herrero

Hospital Universitario del Rio Hortega, Valladolid,
y Grupo Colaborativo de Hunter Outcome Survey, Espafa.

Antecedentes y objetivos: La enfermedad de Hunter, mucopoli-
sacaridosis tipo I, es un sindrome metabélico por un déficit de en-

zima lisosomal la Idursulfasa 2. Encargada de catabolizar los gluco-
saminoglicanos. Se traduce en el depdsito de estos en los tejidos de
los diversos 6rganos del organismo, corazon, articulaciones, via
aérea, sistema nervioso central, 6rganos de los sentidos, higado y
bazo. Causando la clinica y el fenotipo caracteristico. Tiene una
expresividad clinica muy variable. El prondstico es muy variable de
unos a otros. Los glucosaminoglicanos se eliminan por orina, y a
través de ellos se puede realizar el diagndstico. Se transmite de
forma autosémica recesiva ligada al cromosoma X.

Métodos: El Gnico tratamiento disponible hasta hace 3 afos era
el sintomatico. Tras el fracaso del trasplante de médula dsea. En el
2006 se aprobo el tratamiento enzimatico sustitutivo con Idursulfa-
sa, para mayores de 5 afos. Como protocolo terapéutico de uso
compasivo se viene utilizando en nuestro pais en menores de
5 anos. En este trabajo presentamos los resultados recogidos de
6 pacientes tras 1 ano de tratamiento incluidos dentro del protoco-
lo de seguimiento multicéntrico a nivel nacional.

Resultados: Los resultados han sido similares a los encontrados
en los grupos de mayor edad, mejoria en la prueba de la marcha, la
disminucion de GAGs en orina, disminucion de megalias, sin presen-
tas efectos adversos significativos.

Conclusiones: Por lo que consideramos que el tratamiento en
menores de 5 anos es efectivo, seguro y consideramos que el trata-
miento temprano podria mejorar el pronostico y calidad de vida de
estos pacientes.

784 18:40
DIFERENTES PERFILES DE APOPTOSIS Y ACTIVACION

EN CEREBRO DE NINOS CON ENCEFALOPATIA

ASOCIADA A VIH

A. Blanco Miranda, R. Nardacci, F Del Nonno, F. Callea,
P. Francalanci, M. Piacentini y M.A. Mufoz Fernandez

Laboratorio de Inmunobiologia Molecular, Hospital General
Universitario Gregorio Maranén, Madrid, Espana; National
Institute for Infectious Diseases IRCCS “L. Spallanzani”

y Departamento de Patologia del Children’s Hospital
Bambino Gesu, Roma, Italia.

Antecedentes: La encefalopatia asociada (EP) a VIH es una en-
fermedad neuroldgica que afecta a un alto porcentaje de los indi-
viduos VIH+, mas aun si son nifios.

Objetivos: A partir de 15 muestras de corteza frontal, analizar
las poblaciones celulares con distintos marcadores para observar
tanto la apoptosis como la activacion del tejido, en respuesta al
VIH.

Métodos: Analisis mediante técnicas inmunohistoquimicas de
muestras de tejido de corteza cerebral de 15 pacientes pediatricos
VIH+ (infectados verticalmente) diagnosticados de EP estatica (for-
ma menos severa) o EP progresiva (forma mas grave).

Resultados: Todas las muestras analizadas mostraron resultados
positivos para la técnica TUNEL (visualizacion de apoptosis), se
observo incremento a su vez en marcadores apoptoticos como el
factor p53, en su forma activa, siendo mas intensos ambos en los
casos progresivos. También se observo positividad con respecto al
marcador GFAP (incrementado en las gliosis reactivas), pero en
este caso la mayor intensidad del marcaje se detectd en los casos
EP-estaticos.

Conclusiones: En ambas manifestaciones de la enfermedad se
observa pérdida celular por apoptosis, ademas en este mecanismo
esta implicado p53, en mayor medida en el caso de los enfermos
EP-progresivos, se observa también gliosis reactiva e todos los
casos analizados, siendo esta mas prominente en el caso de los
enfermos con EP-estética. Por tanto se deduce que el VIH influye
de un modo muy negativo en el desarrollo y funcion del Sistema
Nervioso infantil.
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APROXIMACION CLINICA'Y GENETICA EN UNA SERIE

DE 37 CASOS CON SINDROME DE MICRODELECION
22Q11.2

L. Herrero Garcia, J.M. Garcia Martinez,

M.A. Lopez Ariztegui, M. Luis Garcia, G. Gonzalez Landa,
M.C. Lopez Herrera, M.J. Martinez Gonzalez,

A. Garcia Naveda y B. Gener

Hospital de Cruces, Barakaldo, Vizcaya, Espafia.

Introduccion y objetivos: El sindrome de microdelecion del cro-
mosoma 22q11.2 afecta a 1/4.000 recién nacidos y se caracteriza
por cardiopatia congénita, anomalias palatinas, trastornos inmuno-
logicos, dificultades del aprendizaje y rasgos dismorficos caracte-
risticos. El objetivo de nuestro estudio es conocer la variabilidad
clinica y genética de este sindrome para valorar las necesidades de
seguimiento especificas de estos pacientes.

Pacientes y métodos: Se han incluido 37 pacientes de nuestro
hospital, con el diagnostico genético obtenido mediante hibrida-
cion fluorescente in situ (FISH) durante el periodo 1980-2008. Se ha
obtenido informacion de las historias clinicas y del seguimiento des-
de la consulta de genética.

Resultados: Del total de los 37 pacientes, 12 (32%) han fallecido
antes del ano de vida debido a la cardiopatia o a sus complicaciones
quirdrgicas. En el momento actual se ha realizado estudio a los
progenitores en 26 casos (70%). Todos son esporadicos excepto uno,
en el que la microdelecion ha sido heredada de la madre. Existe
una discreta predominancia del sexo femenino (59%). Mas del 50%
de los casos fueron referidos desde la Unidad Neonatal y la sospe-
cha diagnostica se realiz6 en la primera semana de vida en el 38%.
La media de edad al diagndstico fue de 98 dias (1 dia-4 afos). En
nuestra serie, la cardiopatia estaba presente en 32 casos (86 %),
siendo las mas frecuentes la coartacion de aorta y la tetralogia de
Fallot. Un tercio de los pacientes presentaron hipocalcemia y en
4 se objetivo ausencia de timo. La presencia de fisura palatina y/o
insuficiencia velofaringea se detect6 en 12 (32%). El retraso psico-
motor y/o la presencia de dificultades en el aprendizaje es varia-
ble. Los 25 pacientes vivos tienen una edad media de 10 afos
(0,2-28) y son seguidos en nuestro hospital por una media de 4,2 es-
pecialistas.

Conclusiones: El estudio de nuestra serie de casos con microde-
lecion 22q11.2 permite profundizar en la variabilidad clinica y fe-
notipica de este cuadro, establecer las bases para un protocolo
optimo de seguimiento multidisciplinar y ofrecer un adecuado ase-
soramiento genético.



