POSTER MODERADO

Viernes, 1 de junio (16,30 - 17,30 h)

ENDOCRINOLOGIA

SINDROME ALCOHOLICO FETAL.

PRESENTACION EN DOS GENERACIONES

M.C. Uran Moreno, O. Serrano, A. Rodriguez Sianchez,
M.D. Rodriguez Arnao y J. Rodriguez Arnao

Hospital General Universitario Gregorio Maranén, Madrid.

Introduccion: El sindrome alcohdlico fetal (SAF) se produce por
ingesta endlica excesiva durante la gestacion y puede cursar
con un amplio espectro sintomatico, desde las formas comple-
tas de embriopatia alcohdlica (talla y peso bajos, anomalias fa-
ciales, defectos cardiacos, anomalias de las articulaciones y de
las extremidades y deficiencia mental), a un retraso de creci-
miento aislado. Entre los mecanismos etiopatogénicos se en-
cuentran alteraciones en la transferencia placentaria de amino-
acidos esenciales y del zinc, el efecto antiproliferativo del etanol
sobre las células gliales y la induccion de apoptosis en las cé-
lulas neuronales, alterando estimulos de crecimiento mediados
por factores dependientes de insulina. Presentamos 6 pacientes
con SAF, en los que destaca la presencia de una madre afecta,
asi como sus dos hijos. Todas las gestaciones fueron no contro-
ladas, y los nifios se encuentran actualmente en centros de aco-
gida.

Caracteristicas clinicas:

N Sexo EG.(s) PN(s) Edad Peso(kg)(p) Talla(cm)(p) Dismorfias

1 H - 1700 8a9m 34 (+2DS) 1225 (2DS) SI

2 \ 38 1190 7a3m 16 (-2DS) 106 (-3DS) NI

3 H 34 1870 7a 23(M,+IDS) 117 (M, 1DS) NI

4 H - - 38a 44 (-2DS) 146 (-2DS) ~ SI Madre
de2y3

5 N - - 6a3m 158(2DS) 1065 (1,8DS) NI

6 H 36 2100 6a7m 137(2DS) 99 (-3,5DS) NI

Comentarios: En los casos descritos la ingesta de alcohol por la
madre durante el embarazo fue masiva y continuada. Existe co-
rrelacion entre el grado de afectacion neurofisiologica y la con-
centracion de etanol durante el periodo fetal. Sin embargo el
SAF también puede aparecer en casos de exposicion del em-
brién a cantidades minimas y esporadicas, por lo que se debe
evitar en absoluto la ingesta de alcohol durante la gestacion. En
esta serie se demuestra la existencia de SAF en sucesivas gene-
raciones. Los hijos de madres alcohdlicas tienen mayor riesgo
de alcoholismo, debido a comportamientos maladaptativos re-
lacionados con factores bioldgicos, psicolégicos y conductua-
les. Es fundamental prevenir la aparicion de etilismo en estos
ninos.

AFECTACION DE ADENOHIPOFISIS EN DOS PACIENTES
CON HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS

Y DIABETES INSIPIDA

M. San José Romero, M. Brito, F. Garcia Sanchez-Montejo,

A. Belanger-Quintana, C. Codesal Julidn, R. Barrio Castellanos
y M. Alonso Blanco

Hospital Ramén y Cajal, Madrid.

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL) es una enfer-
medad infrecuente que puede complicarse con diabetes insipi-
da (DD e hipopituitarismo debido a la invasion del drea hipo-
talamo-hipofisaria. Existen pocos estudios que evalien los
déficits hormonales de la adenohipdfisis en la HCL, que son
mas frecuentes cuando se asocia DI.

Material y métodos: Presentamos dos casos con HCLy DI a los
que se les realizo estudio endocrinolégico completo de la fun-
cién hipofisaria al diagnéstico de la enfermedad y uno de ellos
-con un seguimiento de 21 meses y criterios clinicos de cura-
cion- fue reevaluado. Los datos auxologicos y resultados hor-
monales se exponen en la siguiente tabla.

Caso 1 Caso 2
Edad (anos) 12 6/12 14 3/12 78/12
Talla (DS) 18 +0,12 +03
Estadio de Tanner II I I
Test de Hipogluc. Insul. ~ Basal ~ Pico Basal Pico Basal Pico
GH (ng/ml) 0,6 0,7 05 19 038 38
Cortisol (pg/dl) 16,1 157 98 224 53 138
IGF-1 (ng/ml) 1274 91,7 112,57
Test Gn-RH Basal ~ Pico Basal Pico Basal Pico
FSH (UI/L) 0,002 020 059 25 028 51
LH (UI/L) 01 03 01 148 061 33
Testosterona (ng/dl) 183 29,2
Test TRH Basal  Pico Basal Pico Basal Pico
TSH (uU/ml) 33 79 144 - 0,96
PRL (ng/ml) 172 313 2 43 233 515

T4 L (ng/dD 1 11 1,15

Resultados y comentarios: En el caso 1 los datos auxolégicos
evolutivos y las determinaciones hormonales demostraron dé-
ficit permanente de GH y gonadotropinas, iniciandose terapia
hormonal sustitutiva. El segundo, de diagndstico reciente, reve-
laba déficit de GH y parcial de ACTH. Ambos han sido tratados
segun el protocolo SEOP HCL 96. Dado que el tratamiento de
HCL puede hacer revertir parcial o completamente los déficits
hormonales asociados se precisa realizar nuevas valoraciones
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clinicas y analiticas para descartar o confirmar la permanencia
de las alteraciones y proceder, en ese caso, a su tratamiento. La
R.M. de silla turca mostré en ambos casos engrosamiento del
tallo hipofisario con realce tras la administracion de gadolinio y
ausencia de la sefial normal de la neurohipdfisis.

Conclusion: La asociacion de DI y HCL necesita una evaluacion
completa de la funcién de la adenohipdfisis en el momento del
diagndstico y durante el primer afno de seguimiento incluso si
no se evidencian sintomas o signos de déficit.

TRATAMIENTO DEL DEFICIT IDIOPATICO DE HORMONA

DE CRECIMIENTO. ANALISIS DE RESULTADOS A MEDIO

Y LARGO PLAZO

G. Carlone Martin, R. Garcia Sanchez, 1. Corral Carabias,

AM. Herndndez Alberca, J.A. Garcia Martin, E. Alvarez Aparicio,
J. Cedeno Montano y J. Prieto Veiga

Hospital Clinico Universitario, Salamanca.

Objetivo: 7) Evaluar la respuesta al tratamiento de pacientes
con déficit selectivo de GH. 2) Analizar retrospectivamente los
beneficios de dicho tratamiento a medio y largo plazo.
Casuistica: 36 pacientes elegidos al azar entre los que habian fi-
nalizado el tratamiento. Todos catalogados de idiopaticos: 24
con déficit clasico (67%) y 14 con disfuncién neurosecretora
(33%). Varones: 22 (61%) y mujeres 12 (39%). Edad media al
inicio del tratamiento: 10,5 anos. Edad en el momento de la
evaluacion: 12,2 a 23 anos, media 17,8 anos.

Metodologia: Se tienen en cuenta al inicio del tratamiento, las
tallas familiares (media paterna: 166,3 cm, media materna: 156
cm); la talla diana-genética (167,2 cm en varones 'y 154,1 cm en
mujeres); desviaciones estindar (media: -2,73 DS); velocidad de
crecimiento (media: 3,1 cm/ano); maduracion 6sea de Tanner
(media: -1,57 afos) y la talla adulta prevista (varones 160,4 cm
y mujeres 153,3 cm). Se evalda la edad de inicio puberal. Se va-
loran los pardmetros auxologicos en anos sucesivos durante el
tratamiento, y entre 1y 3 afos después de concluirlo.
Resultados:

Afios de tratamiento (5,35 afios)

Medias de: Pretratamiento 1° 2° final

3,1 cm/afo 8,93 7,6 -

V. de crecimiento:

Talla en DS: -2,73 DS - - -1,18 DS
"Edad 6sea: -1,57 anos - - 0,57 anos
"Prondstico de

talla adulta: varones:  160,4 cm - - 171,4 em
mujeres:  153,3 cm - - 158,1 cm

Conclusiones: 7) La velocidad de crecimiento se triplica en el
primer ano de tratamiento. 2) La talla final en los varones su-
pera en 11 cm la prevista antes del tratamiento y en las mujeres
en 4,8 cm. 3) Solo en 4 de los casos (11%), la talla final no su-
per6 a la talla diana. 4) Al analizar la serie de casos, se ve cémo
el diagnéstico e inicio del tratamiento es cada vez mas precoz.
Por este motivo, y por ser mayor en estos momentos la talla
diana, se alcanza una talla final mayor, aunque la pubertad se
anticipe.
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CETOACIDOSIS AL DIAGNOSTICO DE LA DIABETES TIPO 1
EN NINOS Y ADOLESCENTES

L. Blasco Gonzalez, R. Arino Huerta, E. Simén Gurumeta,
G. Gutiérrez Alonso y C. Casanova Matutano

Hospital de Sagunto, Sagunto.

Objetivos: Conocer la frecuencia de cetoacidosis al diagnéstico
de la diabetes tipo 1, e investigar los factores relacionados con
la misma en nuestra area.

Método: Revision de las historias clinicas de los nifios diagnosti-
cados de diabetes tipo 1 entre enero de 1990 y diciembre del
2000. Se recogen los siguientes datos: edad, sexo, consulta pre-
via con el médico y recomendacion de éste, persona que lo en-
via al hospital, sintomas y duracion de éstos hasta el diagndstico,
estado clinico, glucemia, electrolitos y equilibrio dcido-base al
ingreso, necesidad de traslado a la unidad de cuidados intensi-
vos (UCD), duracion de la insulinoterapia intravenosa, tiempo de
normalizacion del pH y complicaciones. Realizacion de un cues-
tionario a los médicos de atencion primaria del drea sobre: fre-
cuencia, cronologia de los sintomas y pautas de actuacion ante
la sospecha diagnostica de diabetes tipo 1 en los nifios.
Resultados: Durante el periodo de estudio 26 nifios fueron
diagnosticados de diabetes tipo 1 (10 M/16 V), la edad media
fue de 9,06 + 3,71 anos (1,2-14,2). Doce (46%) tenian cetoaci-
dosis, tres de ellos muy grave (pH < 7,1). Dieciocho habian
consultado con anterioridad, catorce con el pediatra. Todos re-
ferfan sintomas caracteristicos de la enfermedad, a pesar de lo
cual en ocho se solicité analitica no urgente y tres fueron en-
viados a su domicilio sin instrucciones concretas; al resto se rea-
liz6 analitica urgente y se les remitié al hospital con el diagnos-
tico de diabetes. Tres ninos precisaron traslado a UCI y uno
presento en las primeras 6 horas del tratamiento sintomas de hi-
pertension endocraneal, que desaparecieron con la administra-
cion intravenosa de manitol. En el area de cobertura del hospi-
tal existen 19 centros de salud en los que trabajan 76 médicos
de familia y 14 pediatras, a todos se les envia el cuestionario;
los datos obtenidos en ellos estan pendientes de analisis.
Conclusiones: La frecuencia de cetoacidosis al diagndstico de
la diabetes tipo 1 en nifios y adolescentes es inaceptablemente
alta, casi la mitad de los casos. En mas de la mitad de los nifos
que consulta al médico y a pesar de la existencia de sintomas
muy caracteristicos, se opto por solicitar analitica no urgente lo
que conllevé un retraso en el diagnéstico y por tanto aumento
el riesgo de cetoacidosis. Creemos es necesario llevar a cabo
medidas de difusion de los sintomas precoces de diabetes tipo
1y pautas de actuacion en los nifos, en la poblacion general y
en los profesionales sanitarios.

ANALISIS COMPARATIVO DE LA MINERALIZACION OSEA
EN UN GRUPO DE PACIENTES DE TALLA BAJA FAMILIAR,
FRENTE A UNA POBLACION CONTROL SANA

L.F. Lopez-Canti Morales, J.A. Bermidez de la Vega,

A. Vazquez Gamez y J. Gonzilez Hachero

Hospital Militar Universitario de Sevilla, Sevilla, Hospital Universitario
Virgen Macarena, Sevilla.

Antecedentes: La talla baja familiar (TBF) se incluye en el grupo
de talla baja idiopatica en la que en su etiopatogenia pueden
participar factores genéticos, nutricionales y hormonales, que
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afecten también al proceso de mineralizacion 6sea, por lo que
la TBF puede constituir una poblacion de riesgo de presentar
osteopenia.

Objetivo: Estudiar la densidad mineral 6sea (DMO), medida
mediante densitometria radiologica de doble energia (DEXA) a
nivel de columna lumbar, 12-L4, de un grupo de ninos afectos
de TBF y comparar los valores obtenidos con los de una po-
blacion sana de referencia del mismo entorno geografico.
Método: Forman parte de este estudio 49 sujetos diagnostica-
dos de TBEF. Las edades oscilaron entre 4,05 y 10,98 afios, media
7,51 aflos. 28 pacientes eran varones y 21 mujeres; de ellos 32
casos eran prepuberales y 17 se hallaban en fase puberal. En
todos los pacientes se obtuvo, talla, peso, velocidad de creci-
miento, relacion peso/talla, superficie corporal, indice de masa
corporal. A todos lo pacientes se les determiné hemograma,
bioquimica sanguinea, hormonemia tiroidea, IGF-I, GH basal y
tras estimulo con hipoglucemia insulinica y clonidina. Ac. anti-
gliadina. A las ninas se les realiz6 cariotipo. Para la obtencion
de los valores de DMO se utiliz6 el densitometro Hologic QDR-
1000 X-ray. Para la posterior comparacion de la DMO se han
utilizado como parametros de referencia los obtenidos en una
poblacién control de ninos sanos del mismo drea geografica.
Resultados: En la Tabla I se comparan la media y la desviacion
estindar de los valores estudiados entre la muestra problema
total y la poblacion control. Se encuentran diferencias estadisti-
camente significativas en los parimetros antropométricos peso,
talla y superficie corporal. La DMO, expresada en gHA/cm? se
halla disminuida significativamente respecto a la poblacion de
referencia, (p < 0,001).

Tabla I: Comparacion de parametros antropometricos y
DMO entre el grupo de TBF y el grupo control.

Variable Talla baja Grupo Significa. Interv.
familiar control stadist conf. (95%)

Caso % Media DS Caso % Media DS Min Max

Edad

cronol6gica 49 100 7,74 2,09 282 100 81 34 NS.

Edad 6sea 49 100 7,52 223 267 94 81 35 NS

Peso 49 100 2039 4,65 282 100 29 12 P<0,001 -12 -519

Talla 49 100 111,8 10,83 282 100 126 21 P<0,001 -202 -81

Superficie

corporal 49 100 0,79 0,13 282 100 099 0,28P<0,001 -0,28 -0,12

Densidad

ineral Gsea 49 100 0,578 0,05 282 100 0,6380,12P <0,001 -

Densidad

ineral 6sea

DS 49 100 0,75 0,75 282 100 0 1 P<0,001 -1,04 -0,455

(Unidades: Edad cronoldgica y edad ésea en anos decimales. Peso en kg.

Talla en cm. Superficie corporal en m?. Densidad mineral 6sea en ghA/cm?)

Conclusiones: Existe una disminucion de la DMO, medida por
DEXA, a nivel de 12-14, en ninos de TBF frente a una poblacion
control sana, de similar edad, sexo y entorno geografico, por lo
que es posible que los pacientes de TBF puedan representar un
grupo de riesgo de desarrollar osteopenia en épocas posterio-
res de la vida adulta.

ESTUDIO DE LAS CORRELACIONES DE LA DENSIDAD
MINERAL OSEA Y VARIABLES ANTROPOMETRICAS

EN UNA POBLACION DE TALLA BAJA FAMILIAR

L.F. Lopez-Canti Morales, J.A. Bermidez de la Vega,

A. Vazquez Gamez y J. Gonzalez Hachero

Hospital Militar Universitario de Sevilla, Sevilla, Hospital Universitario
Virgen Macarena, Sevilla.

Antecedentes: En la poblacion pediatrica sana, los valores de la
densidad mineral 6sea (DMO) medida en columna lumbar, se
incrementan continuamente desde la infancia hasta la edad
adulta y se correlacionan con la edad, el peso y la talla.
Objetivos: Establecer si existen correlaciones entre la DMO, me-
dida a nivel de L2-L4 obtenida en sujetos de talla baja familiar
(TBF) y las variables independientes: edad cronoldgica, edad
6sea, peso, talla, superficie corporal e indice de masa corporal.
Métodos: Se estudiaron 49 sujetos, diagnosticados de talla baja
familiar, en edades comprendidas entre 4,05 y 10,98 afos, me-
dia 7,51. De ellos, 28 fueron varones y 21 mujeres. 32 casos eran
prepuiberes y 17 se hallaban en fase puberal, estadio II de Tan-
ner. Se obtuvo en todos ellos: Peso, talla, velocidad de creci-
miento, relacion peso-talla, indice de masa corporal. Se realizé
una evaluacion de la maduracion sexual. Se realiz6 hemograma,
bioquimica sanguinea, hormonas tiroideas, IGF-I, determinacion
de GH basal y tras estimulo con hipoglucemia insulinica y tras
clonidina. Se midieron anticuerpos antigliadina y a las nifias se
les practicé cariotipo. Para la obtencién de los valores de DMO
se utilizo el densitémetro Hologic QDR-1000 x-ray.

Resultados: Se ha encontrado entre la variable fundamental,
DMO, vy el resto de las variables consideradas, Tabla I, un ele-
vado grado de correlacion en cada uno de los analisis con unos
valores de p < 0,001. En la Tabla II se recoge la ecuacién de re-
gresion correspondiente a cada una de estas relaciones que re-
sultaron ser estadisticamente significativas, definiéndose leyes
que permiten predecir el valor de una variable dependiente,
DMO, en funcién de otras.

Tabla I. Estudio de correlacion entre las variables

Variables r/P R/P  Tolerancia Covarianza
DMO/edad 0,71/*** 0,51/*** 1000 6,014-06
DMO/Eo 0,70/*** 0,49/** 1000 6,099-06
DMO/IMC 0,47/*+ 0,22/n.s. 1000 2,089-05
DMO/peso 0,80/*** 0,65/+** 1000 8,674-07
DMO/S.C. 0,80/*** 0,64/ 1000 1,141-03
DMO/talla 0,75/*** 0,56/** 1000 1,993-07

1: coeficiente de correlacion de Pearson. P: nivel de significacion (posibili-
dad de error). *p < 0,05; **p < 0,01; ***p < 0,001; n.s.: no significativo

Tabla Il. Estudio de regresion lineal entre las variables

Variables Ecuacion de regresion ~ ANOVA para la regresion
DMO/edad Y = 0,44 + 1,724-02X F = 19,40/
DMO/EO Y = 0,453 + 1,699-02 F = 45,68/
DMO/IMC Y = 0,30 + 1,685-02 F = 13,590*
DMO/peso Y = 0,40 + 8,765-03 F = 88,58/**
DMO/S.C. Y = 0,33 + 0,31X F=851/"*
DMO/talla Y = 0,18 + 3,505-03X F = 61,6/**

F: Estadistico F de la distribucién de Snedecar. Modelo lineal de la evaluacién
de regresion Y = a + bx
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Conclusiones: En la poblacion pediitrica estudiada de TBF exis-
te un alto grado de correlacién entre la DMO, medida por
DEXA, en columna lumbar con los parimetros edad, edad 6sea,
peso, talla, supertficie corporal e indice de masa corporal.

FORMAS DE PRESENTACION CLINICA DE HIPOPLASIA
HIPOFISIARIA EN LA INFANCIA: A PROPOSITO DE DOS CASOS
A.M. Pastor Gomez, P. Cocho Gémez, A. Gonzalez Laguillo,

T. de Santos, A. Moreno Juara, M.L. Herreros Fernandez

y R. Diez Garcia

Clinica Moncloa, Madrid.

Las alteraciones del desarrollo hipofisiario pueden ser multiples
y no siempre se correlaciona el defecto anatémico con el défi-
cit hormonal. Presentamos dos pacientes que acudieron a nues-
tro centro afectos de hipoplasia hipofisiaria con muy diferente
manifestacion clinica.

Caso 1: Varén de 2 anos que acude por vomitos. Refiere desde
el periodo de lactante gran avidez por el agua, bebiendo 2,5
1/dia con poliuria de 6 cc/kg/h, la polidipsia es de predominio
nocturno llegando a beber 600 cc/noche. Desarrollo psicomo-
tor y pondoestatural normal. Exploracion fisica por aparatos
normal con un peso de 12,6 kg (P: 10) y una talla de 93 cm (P:
50). En la analitica: la serie roja y plaquetaria fueron normales
pero presentaba una neutropenia con 500 neutrofilos absolu-
tos. Na: 137 mOsn/1; K: 4,8 mOs/1; osmolaridad plasmatica: 284
mOms/l; osmolaridad urinaria: 166 mOsm/I; fraccion de excre-
cion de Na: 1%; resto de valores de bioquimica sanguinea nor-
males. T4 libre, TSH, cortisol, testoterona, ACTH e IGF1: nor-
males. RNM: hipogenesia de la adenohipdfisis, con un tallo
hipofisiario muy adelgazado y en su aspecto proximal ausente,
neurohipdfisis de tamafio normal. Test de restriccion hidrica a
las 8 h: t*: 37,6 con osmolaridad plasmatica de 310 mOsm/l y
osmolaridad urinaria 350, tras 10 mg de vasopresina la osmola-
ridad urinaria fue de 650. La neutropenia se recupero a los po-
cos dias de forma espontdnea. Se llega al diagnéstico de diabe-
tes insipida central con déficit parcial de ADH, sin alteracién de
las hormonas dependientes de la adenohipdfisis. Se inicia tra-
tamiento con vasopresina con lo que se consigue un control de
la poliuria y la polidipsia, asi como una normalizacién del Na,
osmolaridad plasmdtica y urinaria.

Caso 2: Nina de 3 anos remitida a nuestro centro para estudio
de retraso pondoestatural desde el aio de edad. Aporta una T4
baja: 0,37 ng/ml; TSH normal: 3,19 mU/ml y IGF1 baja: 21
ng/ml. Test del sudor y Ac antigliadina negativos. En los ante-
cedentes destaca una hipoplasia facial dcha. con microoftalmos
dcho desde el nacimiento. El desarrollo psicomotor era normal.
A la exploracion se observa un retraso pondoestatural impor-
tante con un peso de 10,4 kg (p: 3) y una talla de 81,5 cm (p <
3 DS); no otras alteraciones del fenotipo; genitales femeninos
normales. Tanner 1. Se realiza test de la Clonidina: GH basal
0,53 ng/ml y pico 0,8 a los 120 minutos. Test de hipoglucemia
insulinica: pico GH de 1,9 ng/ml a los 120 minutos. Cortisol:
14,8 mcg/dl a los 120 minutos y TSH 16,3 mU/ml a los 90 mi-
nutos. RX de mano izda: 1 ano y 6 meses. RNM: silla turca pe-
quena con hipdfisis hipoplésica; neurohipdfisis ectépica. Se lle-
ga al diagnostico de panhipopituitarismo con déficit hormonal
multiple (TSH; ACTH y GH) y se inicia tratamiento con hidro-
cortisona, hormona del crecimiento y levotiroxina.
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Conclusiones: 7) En los casos de hipoplasia hipofisiaria no exis-
te una correlacién entre el defecto anatémico y el déficit hor-
monal. 2) En la infancia la polidipsia psicogena es excepcional
y por tanto ante una clinica sugestiva siempre hay que descartar
diabetes insipida. 3) Ante una talla baja con IGF1 normal o baja
y un patrén de hormonas tiroideas con T4 baja y TSH normal
hay que sospechar un panhipopituitarismo.

DEeBUT DE DIABETES MELLITUS TIPO 1 EN NUESTRO
CENTRO DURANTE EL ANO 2000.

EPIDEMIOLOGIA DESCRIPTIVA

EJ. Fernindez Hernandez, G. Ramirez Villar, A. Gémez Gila
y J. del Valle Niunez

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccion: El nimero de nuevos casos de diabetes mellitus
tipo 1 (DM 1) esta aumentando sensiblemente en los tltimos
anos, siendo en la actualidad la enfermedad cronica mas fre-
cuente en la infancia, junto con el asma.

Objetivo: Analizar las caracteristicas epidemioldgicas de los
nuevos casos de DM 1 diagnosticados en nuestro hospital du-
rante el ano 2000.

Pacientes y método: Se diagnosticaron de DM 1 un total de 31
nifios segun los criterios de la American Diabetes Asociation
(ADA). Se han revisado los siguientes pardmetros: Edad, sexo,
incidencia mensual, tiempo de evolucién desde la aparicion del
primer sintoma hasta el diagnéstico, nimero de casos que de-
butaron con cetoacidosis diabética, niveles de hemoglobina gli-
cosilada (Hb Alc) y péptido C al ingreso asi como de anticuer-
pos antiinsulina (AAD), antidecarboxilasa del acido glutimico
(GADA) y contrainsulares (ICA e 1A2).

Resultados: El 58% de los pacientes fueron nifios y el 42% fue-
ron nifas. 9 casos tenian una edad inferior a los 5 anos, 10 ca-
sos entre los 5y los 10 aflos y 13 eran mayores de 10 afos. Nin-
gun caso era menor de 1 ano. Se diagnostico un mayor nimero
de casos en el mes de marzo (6 casos; 19,35%) y en el mes de
septiembre (6 casos; 19,35%), seguidos de noviembre (4 casos;
12,9%) y febrero (3 casos; 9,67%). El tiempo de evolucion has-
ta el diagnéstico oscilo entre 3 y 154 dias, siendo inferior a 7
dias en 3 casos (9,67%), inferior a un mes en 27 (87,09%) y su-
perior a un mes en otros 4 (12,9%). 10 pacientes presentaron
cetoacidosis como forma de comienzo de la enfermedad
(32,25%). La Hb Alc media fue de 9,6%, presentando niveles
entre el 8 y el 10% un total de 9 casos (34,6%) y entre el 10 y el
12% otros 8 casos (30,7%). Dato no disponible en 5 casos. Por-
centajes referidos a casos con datos disponibles. El péptido C
fue inferior a 0,2 ng/ml en 9 casos (34,6%) y entre 0,2 y 1 ng/ml
en 13 casos (50%). Dato no disponible en 5 casos. El GADA fue
positivo en 17 casos (63%). Dato no disponible en 4 casos. El
AALI fue positivo en 15 casos (55,5%). Dato no disponible en 4
casos. El IA2 fue positivo en 21 casos (77,7%). Dato no dispo-
nible en 4 casos. El ICA fue positivo en 24 casos (85,7%). Dato
no disponible en 3 casos.

Conclusiones: 7) El grupo de edad en el que se diagnosticé un
mayor nimero de casos fue en los mayores de 10 afos. 2) La
incidencia de cetoacidosis en el momento de comienzo de la
enfermedad sigue siendo muy elevada. 3) En el 100% de los ca-
sos se detectd al menos un autoanticuerpo (GADA, AAT; 1A2 o
ICA) positivo.
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DEFICIT CLASICO DE 21-HIDROXILASA (FORMA PIERDE-SAL).
ESTUDIO GENETICO FAMILIAR

I. Correa Ruiz, J. Aguayo Maldonado, B. Ezquieta,

G. Rédenas Luque, M. Ruiz Romanos y G. Cruz Guerrero

Hospital Universitario de Valme, Sevilla, Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Introduccion: El déficit de 21-hidroxilasa es la forma mds fre-
cuente de hiperplasia suprarrenal congénita de herencia autosé-
mica recesiva. Presentamos el caso clinico de un lactante con dé-
ficit de este enzima y los resultados del estudio genético familiar.
Caso clinico: Lactante de 34 dias de vida que presenta cuadro
de hipotonia generalizada de aparicion brusca y rechazo del ali-
mento de varias horas de evolucion. Antecedentes personales:
pretérmino de 36 semanas, parto espontineo. Apgar 9/10. An-
tecedentes familiares: padres sanos. Madre un aborto tardio pre-
vio. Hermanos: varén de 8 anos sano y mujer de 3 aflos sana.
Exploracion fisica: aspecto de enfermedad grave, hipotonia glo-
bal, cutis marmorata y cianosis periférica. Fontanela normoten-
sa. Resto de la exploracion por aparatos normal. Exdmenes
complementarios: hemograma: normal; hemocultivos: negati-
vos; estudio de LCR (citologia, bioquimica y cultivo) normales;
EAB: acidosis respiratoria; bioquimica general: intensa hipona-
tremia (129 mEq/D e hipercaliemia (5,8 mEq/D. Estudios de
imagen (Rx de térax, ecografia abdominal y cerebral): norma-
les. Ante la gravedad clinica se instaura ventilacién mecanica,
fluidoterapia y antibioterapia por sospecha de cuadro séptico.
A pesar de aportes elevados de sodio (6 mEq/kg/d) persiste la
hiponatremia en los dias sucesivos. Deteccion de niveles de
cortisol: bajos (2,87 mcg/dD e hidroxiprogesterona muy elevada
(> 60 nmol/D. Ante el diagnéstico de hiperplasia adrenal con-
génita se realiza un estudio genético familiar (andlisis directo
del gen CYP21B) en el que se encuentra la mutacion responsa-
ble del trastorno: Gln 318 Stop; siendo portadores de la misma
el enfermo, el padre y la hermana. La evolucion ha sido favo-
rable tras la instauracion de tratamiento con hidrocortisona, 9-
alfa-fluorhidrocortisona y cloruro sédico.

Conclusiones: 7) La HSC pierde-sal puede ser una enfermedad
dificil de reconocer en clinicamente que precisa un diagnéstico
y tratamiento urgente. 2) En la actualidad es posible el diag-
nostico prenatal de la forma clasica mediante biopsia de vello-
sidades coriales lo que permite el tratamiento prenatal con glu-
cocorticoides. 3) Es preciso el estudio genético familiar para
conocer la incidencia y gravedad de estas alteraciones. Asimis-
mo, debe tenerse en consideracion para un adecuado consejo
genético. 4) La mutacién Gln 318 Stop se ha asociado con for-
mas severas de la enfermedad, que en heterocigosis puede pre-
sentarse en formas tardias.

CAMBIOS SECULARES EN LA EDAD DE LA MENARQUIA.
RELACION DEL iNDICE DE MASA CORPORAL CON LA EDAD DE
LA MENARQUIA

C. Fernandez Ramos, A. Bilbao Gonzilez, B. Sobradillo Ruiz, H.
Lorenzo Garrido, A. Aguirre Conde y I. Ruiz Garcia

Hospital de Basurto, Bilbao.

Introduccion: En la primera mitad del siglo XX se produjo un gran
avance en los fendmenos madurativos. En algunas poblaciones en-
contraron adelantos en la edad de la menarquia (EM) de hasta 4,5
meses por década. En los paises mas desarrollados esta tendencia

se estd parando e incluso invirtiendo en las ultimas décadas. Una
de las teorfas que se propugnan es la influencia del peso sobre los
mecanismos que controlan el inicio de la pubertad.

El objetivo de este estudio es analizar los cambios ocurridos en
la edad de la menarquia en los dltimos afos en nuestra pobla-
cion y la relacion entre el indice de masa corporal IMC) pre-
puberal y la edad de la menarquia.

Sujetos y método: Hemos analizado los datos obtenidos de 3
grupos de ninas: A: 150 nacidas entre 1968-70 seguidas longi-
tudinalmente desde los 8 a los 18 anos. B: 93 nifas nacidas en-
tre 1978-80 seguidas longitudinalmente desde el nacimiento
hasta los 18 anos. C: Estudio transversal realizado en el ano
2000 de 1.132 ninas entre 9 y 18 anos. Las ninas de los grupos
Ay B fueron medidas semestralmente (+ 15 dias) y se recogio
la fecha exacta de la menarquia. En el grupo C se pregunté si
ya habian tenido la menarquia en el momento de la explora-
cién (método “status quo™) calculando la edad media de la mis-
ma mediante regresion logistica. Con los casos afirmativos que
aportaron mes y ano (n = 552) se transformé en edad decimal
usando el dia 15 del correspondiente mes para calcular por este
método la edad media de la menarquia, compardndola con los
grupos A 'y B mediante la t Sudent. En el grupo B se establecen
2 subgrupos en funcién de la EM. Grupo Bl: EM entre -2 y -1
desviaciones estandar (DE) y grupo B2: entre +1 y +2 DE, com-
parando el IMC (kg/m?) que tenfan a los 6, 7 y 8 afios.
Resultados: De las 1.132 ninas del grupo C un 59,45% (673) ha-
bian tenido la menarquia en el momento de ser encuestadas,
siendo las medias + DE: EMc (fechas referidas) = 12,60 £ 1,19y
EMc (status quo): 12,80; EMa: 13,02 + 1,38; EMp 12,76 + 1,01.
Encontrando diferencias estadisticamente significativas entre
EMa y EMc (p < 0,0005). E1 IMC a los 6 anos fue: B1 = 16,12 +
1,52, B2 = 16,10 + 1,19; a los 7 afios: B1 = 16,84 + 1,73, B2 =
16,20 £ 1,22 y a los 8 afios: B1 = 17,33 + 2,34 B2 = 16,51 + 1,50
no siendo estas diferencias estadisticamente significativas.

No hemos encontrado correlacion entre el IMC a los 6, 7 y 8
anos y la EM: r Spearman = -0,10, -0,20, -0,18 respectivamente.
Conclusiones: 7) Encontramos una clara tendencia secular en la
aparicion de la menarquia, siendo la edad media de la menarquia
3 meses mis precoz en el grupo B que en el A y 5 meses antes
en el grupo C. La menor diferencia encontrada entre el grupo B
y C se explicaria en parte por una estabilizacion en la tendencia
secular y porque las diferencias generacionales son menores en-
tre estos dos grupos. 2) Al igual que otros autores, no encontra-
mos una relacion causal entre el IMC en edades prepuberales y la
edad de la menarquia, estando quizds relacionado con el por-
centaje de materia grasa mis que con el peso y/o IMC.

INFECTOLOGIA

ONFALITIS PARASITARIA. UNA FORMA EXCEPCIONAL

A. Villares Porto-Dominguez, M.I. Vera Dominguez, G. Novoa Goémez,
C. Garcia Rodriguez, J.L. Garcia Rodriguez y P. Casado Cembreros

Complejo Hospitalario de Ourense, Ourense.

Introduccion y justificacion: La miasis como causa de onfalitis
es excepcional, y puede ser olvidada en el diagnéstico etiolo-
gico, por lo que aportar una nueva observacion puede contri-
buir a su recuerdo.
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Caso clinico: Recién nacido varon de 15 dias de vida remitido
al Departamento de Pediatria de nuestro hospital con el diag-
nostico de onfalitis, y tratado anteriormente con ampicilina y
gentamicina parenterales. En la exploracion clinica, como Gnico
dato patolégico existe supuracion intensa umbilical e infiltra-
cion y edema moderados del tejido cutineo periumbilical. Tras
la observacion con lupa se extraen directamente, mediante pin-
zas finas, cuatro larvas de moscas. A continuacion se procede
al lavado de la zona con agua estéril tibia, sin que se obtengan
mas ejemplares. La supuracion y los signos inflamatorios remi-
ten en 48 horas, sin otro tratamiento. Las larvas aclaradas con
potasa y lavadas son identificadas como “Chrysomya Bezziana”.
Discusion: Las hembras del género Chrysomya ponen sus hue-
vos sobre materiales en descomposicion, en los orificios natu-
rales del hombre y en las heridas, donde permanecen o emi-
gran en profundidad con capacidad para destruir tejidos
blandos, cartilagos y huesos, o desempenando el papel de vec-
tores de infecciones, por lo que el retraso del diagndstico pue-
de tener consecuencias graves.

Conclusiones: La exploracion clinica cuidadosa que incluya ins-
peccién mediante lupa es obligatoria en el diagndstico diferen-
cial de las onfalitis de los recién nacidos, lo que permite deter-
minar las miasis umbilicales, sobre todo cuando las condiciones
ambientales e higiénicas son inadecuadas.

NEUMONIA POR KINGELLA KINGAE.

A PROPOSITO DE UN CASO

M. Villares Alonso, M.S. Albi Rodriguez, M.A. Roa Francia,
M.J. Cenal Gonzilez-Fierro y P. Puyol Buil

Hospital de Méstoles. Mostoles, Madrid.

Introduccion: Kingella Kingae es un patégeno poco frecuente.
Descrito por primera vez en 1966, inicialmente se consider6 un
microorganismo no patégeno; sin embargo, en los tltimos 15
anos se han comunicado cada vez mas casos de infecciones por
dicho germen. La afectaciéon pulmonar por K. Kingae sigue
siendo excepcional, de forma que s6lo hemos encontrado un
caso publicado de neumonia por K. Kingae. Presentamos el
caso de una nina de 10 afios ingresada por una neumonia, en
la que creci6 K. Kingae en el hemocultivo.

Caso clinico: Nina de 10 afios con fiebre alta (39,8), tos pro-
ductiva y odinofagia de 5 dias de evolucion. A pesar de trata-
miento con amoxicilina oral y antitérmicos no aprecia mejoria
de los sintomas y presenta malestar general progresivo y apari-
cién de dolor tordcico en costado dcho. Por este motivo acude
a urgencias, donde se le realiza una radiografia de térax en la
que se aprecia condensacién neumoénica en LID con pinza-
miento del seno costofrénico dcho (compatible con derrame
pleural) e imagen lineal en base dcha compatible con derrame
de cisura mayor. En la exploracion fisica estaba febril, sin apre-
ciarse aumento del trabajo respiratorio. Buena perfusion perifé-
rica sin aspecto séptico, no exantemas ni petequias. ORL: oro-
faringe eritematosa con otoscopia normal ACP: taquicardica, sin
soplos; buena ventilacion bilateral con crepitantes a la auscul-
tacion en base derecha. Abdomen depresible, no masas ni vis-
ceromegalias. No rigidez nucal. Signos meningeos negativos.
Como pruebas complementarias se realiz6 hemograma: Leuco-
citos 7.710 (S:68 C:3 L:21 M:8), Hb:13,2 (VCM:77,8) plaque-
tas:195.000; bioquimica de urgencias (glucosa, urea, creatinina,
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sodio y potasio) dentro de la normalidad y se recogié hemo-
cultivo. Al ingreso se inicia tratamiento con Cefotaxima. Pre-
senta fiebre alta inicial, con buena evolucion posterior. Al sexto
dia confirman hemocultivo positivo para K. Kingae sensible, en-
tre otros, a Amoxi-clavuldmico, completando con dicho anti-
bidtico 10 dias de tratamiento. Se realiza analitica de control
que no mostré alteraciones significativas. Acude a revision un
mes después, encontrindose asintomadtica y con buen estado
general. Se realiza radiografia de térax que es normal.
Discusion: K. Kingae coloniza habitualmente la orofaringe de
ninos sanos. Las infecciones descritas por este germen suelen ir
precedidas de una infeccion virica de via respiratoria superior,
son mds frecuentes en otofio e invierno, y afectan mds fre-
cuentemente a ninos entre los 6 meses y los 5 anos. Sélo cono-
cemos un caso comunicado de neumonia por K. Kingae como
sobreinfeccion bacteriana de un sarampioén, en un varén de 17
anos; presentaba condensacion neumonica y crecié K. Kingae
en las muestras obtenidas por puncion transtraqueal. Las infec-
ciones mas frecuentes causadas por K. Kingae son artritis y 0s-
teomielitis. Afectan a niflos menores de 5 aflos, con una pre-
sentacion clinica tipica aunque a veces pueden afectar a
articulaciones inusuales (astragalo, calcineo sin lesion pe-
netrante previa, y clavicula). En todos los casos descritos la evo-
lucion fue favorable. Como agente etiolégico de endocarditis se
engloba dentro del grupo HACEK. Produce endocarditis de cur-
so subagudo, con vegetaciones de gran tamano. Afecta tanto a
nifos sin patologia cardiaca previa como a nifos con cardiopa-
tias congénitas. Se asocia con una elevada tasa de complicacio-
nes. Existen descritos dos casos de afectacion ocular por K. Kin-
gae (una Ulcera corneal y una endoftalmitis) y dos casos de
meningitis. Los avances ocurridos en las técnicas de diagnéstico
micribiolégico, y el mejor control de ciertos patégenos me-
diante el desarrollo de las vacunas, hacen que vayan surgiendo
nuevos gérmenes inicialmente considerados no patégenos en-
tre los que se encuentra la K. Kingae.

HIDROPS DE LA VESICULA BILIAR Y ENGROSAMIENTO

DE SU PARED EN LA MONONUCLEOSIS INFECCIOSA.

A PROPOSITO DE DOS CASOS

M.S. Albi Rodriguez, J. Avilla Hernandez, J. Torres Mohedas,
A. Diez Sdenz, C. Ramos Navarro y P. Puyol Buil

Hospital de Mostoles. Mostoles, Madrid.

Introduccion: El hidrops agudo de la vesicula biliar, definido
como la dilatacion masiva y aguda de la misma, en ausencia de
infeccion, malformaciones congénitas, o litiasis biliar, junto con
el engrosamiento de su pared, es una entidad poco descrita en
la infancia. Se asocia a una gran variedad de patologias, princi-
palmente a la enfermedad de Kawasaki. Presentamos dos casos
de mononucleosis infecciosa que desarrollaron un cuadro de
hidrops y engrosamiento de la pared de la vesicula biliar.

Caso 1: Nina de 7 anos, diagnosticada de faringoamigdalitis que
acude a urgencias por persistencia de fiebre, astenia, anorexia
y aparicion de distension abdominal con dolor en hipocondrio
derecho. Exploracion fisica: adenopatias laterocervicales y sub-
mandibulares bilaterales, orofaringe eritematosa, abdomen con
dolor difuso a la palpacién, hepatomegalia (10 cm) y espleno-
megalia (7-8 cm). En la analitica presenta linfocitosis (37% lin-
focitos atipicos) y aumento de transaminasas y fosfatasa alcali-
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na. Serologias: Monotest e IgM (VCA) VEB positivas; CMV (+),
interpretada como probablemente cruzada con VEB,; resto de
virus hepatotropos negativos. Ecografia abdominal: hepatoes-
plenomegalia, un bazo accesorio, hidrops biliar, con una pared
muy engrosada (1 cm), y litiasis biliar. Evolucion: se inicia anti-
bioterapia i.v. durante 7 dias, presentando picos febriles oca-
sionales, desapareciendo el dolor abdominal, normalizindose
las transaminasas y en ecografia de control la vesicula biliar pre-
senta litiasis en su interior, con tamano y pared normal.

Caso 2: Nifia de 22 meses con cuadro catarral y adenopatia cer-
vical derecha tratada con Azitromicina que consulta por apari-
cion de fiebre y aumento de la adenopatia. AP: ectopia renal
cruzada derecha, con rinén en herradura y funcién renal nor-
mal. Exploracion fisica: adenopatias laterocervicales (derecha 5
X 3 cm; izquierda 2 x 1 cm); amigdalas hipertréficas sin exuda-
do y palpacion abdominal no dolorosa, con hepatomegalia (3
cm) y esplenomegalia (5 cm). Analitica: linfocitosis, con un 21%
de linfocitos atipicos y aumento de transaminasas. Serologias:
Monotest negativo; IgM (VCA) VEB positiva; CMV (+), y virus
hepatitis A, B y C negativas. En la ecografia abdominal se ob-
serva esplenomegalia y una vesicula biliar dilatada, con pare-
des engrosadas (6,2 mm) y en la Rx de térax adenopatias hilia-
res bilaterales. Es tratada con cefalexina hasta resultados de
serologias. Evolucion: presenta fiebre ocasional, disminucion
progresiva de las adenopatias, normalizacion de transaminasas
y Rx de térax; en ecografias posteriores se evidenci6 inicial-
mente desaparicion del engrosamiento de la pared de la ve-
sicula, y posteriormente del hidrops vesicular.

Discusion: La incidencia de hidrops y engrosamiento de la pa-
red de la vesicula biliar en la infancia se desconoce, aunque
desde el uso de la ecografia como método diagnostico de esta
patologia se han descrito mas casos. En su etiologia se descri-
ben multiples causas infecciosas, siendo la mas frecuente la en-
fermedad de Kawasaki y en segundo lugar la mononucleosis
infecciosa. La patogenia en el caso de la mononucleosis infec-
ciosa se relaciona probablemente con un infiltrado de células
mononucleares en la pared vesical y una reaccion inflamatoria.
El tratamiento recomendado es conservador por ser un proceso
autolimitado, con fluidoterapia, dieta absoluta, y posteriormen-
te baja en grasas. La evolucion es favorable y la cirugia solo esta
indicada en caso de aparicion de complicaciones (perforacion
de la vesicula biliar y peritonitis). Pensamos que en los dos ca-
sos presentados el hidrops de la vesicula biliar y el engrosa-
miento de su pared se debié a la mononucleosis infecciosa
como esta descrito en la literatura. Aunque en el primer caso se
asocia a litiasis biliar, por la evolucion (normalizacion de la pa-
red vesical con persistencia de la colelitiasis), ésta probable-
mente estaba presente previamente.

Conclusiones: 7) En todo paciente con mononucleosis infec-
ciosa que presenta dolor abdominal estarfa indicada la realiza-
cién de una ecografia abdominal para confirmar la existencia
de hidrops de la vesicula biliar y/o engrosamiento de su pared
e incluso serfa planteable su realizacion en todos los nifos diag-
nosticados de MI. 2) Es importante realizar un diagnéstico dife-
rencial con la colecistitis acalculosa, perforacion de la vesicula,
apendicitis, peritonitis e invaginacion, dado que la actitud tera-
péutica es distinta. 3) La evolucién en general es satisfactoria
con un tratamiento conservador, aunque la posibilidad de com-
plicaciones obliga a una monitorizaciéon mas estrecha del pa-
ciente.

ASPERGILOSIS CEREBRAL. A PROPOSITO DE DOS CASOS
C. Veciana, M. Raspall, V. Campos, E. Vara, R. Cebridn,

P. Rodriguez, M. Arroyo, M. Boronat, C. Figueras Nadal

y J.M. Bertran Sangés

Hospital Materno-Infantil Vall d'Hebrén, Barcelona.

Introduccion: La aspergilosis cerebral tiene lugar en un 10-20%
de todos los casos de aspergilosis invasiva y muy raramente
constituye su Unica manifestacion. Su forma de presentacion
suele variar de paciente a paciente.

Objetivos: Queremos llamar la atencion sobre esta grave mani-
festacion de la aspergilosis invasiva en el paciente inmunode-
primido.

Material y métodos: Presentamos dos casos de aspergilosis ce-
rebral en dos pacientes inmunodeprimidos. El primer caso es
un paciente de 11 anos afecto de Enfermedad Granulomatosa
Cronica que presenta aspergilosis pulmonar invasiva y osteo-
mielitis femoral por A. fumigatus. Al 4° dia de tratamiento con
Anfotericina B presenta una crisis comicial practicindose una
TAC craneal que demuestra la presencia de mdltiples lesiones
hipodensas bien delimitadas en el parénquima cerebral con hi-
drocefalia supratentorial y colapso del 4° ventriculo. Aunque si-
gue un curso torpido, requiriendo de la colocacion de un shunt
ventriculo-peritoneal, la evolucion posterior es favorable pu-
diéndose dar el alta tras haber recibido una dosis total de 6 gra-
mos de Anfotericina B. En la actualidad, nueve anos después,
se encuentra asintomadtico realizando tratamiento con gamma-
interferon y profilaxis secundaria con Itraconazol. El segundo
caso es una nina de 17 anos afecta de una inmunodeficiencia
combinada con hepatopatia y tiroiditis autoinmunes que, bajo
tratamiento con ciclosporina y corticoides a altas dosis, presen-
ta un cuadro de aspergilosis pulmonar invasiva por Aspergillus
sp. Tras 14 dias de tratamiento con Anfotericina B liposomal
presenta cuadro convulsivo en forma de crisis tonica, realizan-
dose TAC craneal que evidencia la presencia de mdltiples le-
siones cerebrales con captacion anular de contraste sugerentes
de aspergilomas. Si bien la respuesta al tratamiento antifingico
es favorable, manteniéndose asintomdtica desde el punto de
vista neurolégico y con evidencia de regresion de las lesiones
cerebrales, la paciente fallece meses después a consecuencia de
otro proceso infeccioso intercurrente.

Conclusiones: A pesar de que la incidencia de afectacion cere-
bral en la aspergilosis invasiva descrita en la literatura no es ele-
vada, creemos que el estudio por imagen debe ser obligado en
todos los casos, atin en ausencia de sintomatologia neurologica.

VARIABILIDAD EN EL MANEJO DE LA BRONQUIOLITIS
éESTAMOS SOBRETATANDO A LOS PACIENTES?

M. Sanchez Palomares, A. Bernal Ferrer, P. Martinez Pastor,

J. Lopez Such, L. Cortés Fabregat, L. Santos Serrano, F. Calvo Rigual,
M. Tomas Vila, M. Ferriol Camacho y J.M. Paricio Talayero

Servicios de Pediatria, Hospitales comarcales de Denia, Gandia, Jativa
y Sagunto. Comunidad Valenciana.

Introduccidn: Existe controversia en la literatura médica acerca
de la eficacia de los diversos tratamientos para la bronquiolitis.
Para algunos autores lo Gnico realmente eficaz sigue siendo la
correccion de la hipoxia, el manejo cuidadoso y la monitoriza-
cién no invasiva de los pacientes.
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Objetivo: Analizar las variabilidad en el tratamiento de bron-
quiolitis ingresadas en 4 hospitales comarcales.

Material y métodos: Revision de pacientes ingresados por bron-
quiolitis (Criterios de McConnockie) durante 4 epidemias (93-
94, 94-95, 96-97 v 97-98) en 4 hospitales comarcales de la Co-
munidad Valenciana. Se analiza la situacion clinica al ingreso y
los tratamientos administrados. Como variable resultado se
mide la estancia media.

Resultados: Ingresaron un total de 516 pacientes con una edad
media de 4,8 + 4,1 meses (0,4 a 23,6 meses, el 71% menores de
6 meses), un Downes medio de 2,4 + 1,1 y 55% de VRS +.

Tratamientos administrados (%):

Hospital A B C D Todos Signif.
Fisioterapia 18,4 39,1 944 583 56,0 P <0,0001
SondaN-G 32 106 0 215 87 P<0,0001
Fluidosiv 144 381 488 30,0 337 P <0,0001
Beta 2 312 552 550 272 425 P <0,0001
Brom.Iprat. 4,4 629 925 865 650 P <0,0001
Corticoides iv 48 152 10,6 138 109 P =0,048
Antibidticos 14,4 27,6 481 224 295 P <0,0001
Ribavirina 0 19 0 08 06 P=017
Estancia media:
Hospital A B C D Todos Signif.
Estancia media 4,56 547 7,38 0,05 6,13
+ + + + + + P < 0,0001
Desv.Est 215 240 327 297 299
Rango 1-15 1-14 2-24 330 1a30

Discusion: Con excepcion de la Ribavirina, hay una gran variabi-
lidad en el porcentaje de empleo de todos y cada uno de los tra-
tamientos, inexplicable dada la ausencia de diferencias clinica-
mente significativas en la situacion inicial de los pacientes de
cada hospital, la proximidad geografica de los mismos y la uni-
formidad de formacion de sus pediatras. El mayor uso de trata-
mientos no acortd la estancia media, observindose por el con-
trario que los hospitales mis intervencionistas (el Cy el D) tenfan
estancia media significativamente mayor que las del A y el B.

INFECCION PERINEAL POR ESTREPTOCOCO DEL GRUPO A.
UN DIAGNOSTICO A TENER EN CUENTA

M.G. Sorribes Molina, M. Sanchez Palomares, B. Beseler Soto,

L. Santos Serrano, M.J. Benlloch Muncharaz, M. Grieco Burucua,
M.L. Lucas Abad, C. Serrat Pérez y J.M. Paricio Talayero

Hospital Marina Alta, Denia.

Introduccion: Tras 35 anos desde que fuera descrito el primer
caso de infeccion perineal por estreptococo B hemolitico del
grupo A, la entidad sigue infradiagnosticada por falta de sospe-
cha clinica, tratindose erroneamente como candidiasis, derma-
titis atopica, estrenimiento cronico o incluso abuso sexual y de-
morandose el diagnostico un promedio de 6 meses desde la
aparicion de los primeros sintomas.

Caso Clinico: Nifio de 3 afios y medio que presenta balanitis eri-
temato-costrosa, acompanada de lesion perianal eritematosa y
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exudativa de 5 meses de evo-
lucién. Dolor a la defecacion-
estrefiimiento, rectorragias, fi-
suras anales, disuria, y
secrecion purulenta en zona
de glande. Tratado con dieta
laxante, banos de asiento y
pomadas con corticoides y
anestésicos sin mejoria clinica.
Antecedentes: No contributorios.

Exploracion: Buen estado general, Faringe hiperémica. Glande
eritematoso, con costras y punteados sanguinolentos. Ano y
zona perianal de unos 3 cm
de diametro intensamente hi-
perémica, exudativa y muy
dolorosa a la exploracion. No
lesiones dérmicas. No adeno-
patias. Resto normal. Analitica:
Rapitest para estreptococo po-
sitivo. Sedimento y urocultivo
normales, pardsitos y cultivo
de heces negativos. Cultivo de
exudado perianal: estreptoco- !
co B hemolitico grupo A, sen-
sible a penicilinas.
Evolucién: Con amoxicilina
oral 60 mg/k/dia y mupiroci-
na toépica durante 10 dias
quedd asintomdtico a partir
del 4° dia con desaparicion
total de lesiones.

Discusion: La infeccion perineal por estreptococo del grupo A
es una entidad muy molesta y dolorosa para nifios y ninas. No
es infrecuente, pero el no conocerla o no sospecharla acarrea
diagnésticos y tratamientos erréneos con gran retraso en el
diagnéstico. Son frecuentes sus recurrencias, por lo que debe-
remos pensar en ella mas de una vez, ante todo cuadro de ba-

S

lano-perianitis o vulvovagintis-perianitis que no cura tras trata-
miento topico. Las pruebas rapidas de deteccion de antigenos
de estreptocococos confirman rapidamente el diagnéstico.

LINFOMA DE HODGKIN E INFECCION VIH

EN UNA ADOLESCENTE

S. Herrero Pérez, E. Esteban Torné, M. Vinolas Tolosa,
N. Lopez Segura, C. Pedro Olivé y A. Mur Sierra

Hospital del Mar de Barcelona, Barcelona.

Introduccién: Los avances de la terapia antirretroviral en la in-
feccion por VIH en pediatria han conseguido alargar la super-
vivencia de los nifios infectados y por tanto aumentar el riesgo
de presentar nuevas patologias.

Caso clinico: Nina de 14 anos ingresada para estudio de tumo-
racion supraclavicular derecha de 4 dias de evolucion. Refiere
sudoracién nocturna desde hace un mes sin fiebre, prurito ni
pérdida de peso.

Antecedentes familiares: Padres ADVP con infeccion VIH. Ma-
dre éxitus. Antecedentes patologicos: infeccion VIH diagnosti-
cada a los 5 anos de vida, actualmente en tratamiento con Es-
tavudina, Lamivudina y Nelfinavir. Ultimo recuento de CD4:
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19%, (total: 611/ml). Carga viral: 250 ¢/ml (log 2,4). Estadio A2.
Exploracion: ACR normal. Abdomen blando y depresible sin
masas ni megalias. ORL: normal excepto tumoracion laterocer-
vical y supraclavicular derecha de 4 x 4 cm de didmetro y ade-
nopatia axilar derecha de 2x2 cm de didmetro. No adenopatias
a otros niveles.

Exploraciones complementarias: Serologias Toxoplasma, CMV,
Herpes virus y VEB negativas. Estudio TBC y sensitinas a mico-
bacterias atipicas: negativas. Rx térax normal. Analitica: VSG 99
(previa: 46). Bioquimica, ionograma e inmunoglobulinas nor-
males. Hb 12,5 g/dl, Hto 37%, VCM 93 fl, Leucocitos 12,1 x 10%/1
(61N, 2E, 1B, 29L, 8M), Plaquetas 253,0 x 10%/1, LDH: 410 UI/L.
PAAF: citologia compatible con enfermedad de Hodgkin. TAC
cervicotoracoabdominal: adenopatias laterocervicales, supra-
claviculares y axilares bilaterales. Dos adenopatias en mediasti-
no anterior derecho. Spect con %’Ga: varias imégenes de confi-
guracion nodular en region supraclavicular y mediastinica
derecha. Biopsia ganglionar: linfoma de Hodgkin, esclerosis no-
dular. Biopsia 6sea: negativa.

Tratamiento: Previa supresion hormonal de la ovulacion se ini-
cia tratamiento quimioteripico ABVD (Adriamicina, Bleomici-
na, Vinblastina, DTIC) en ciclos mensuales, estando previsto
realizar 6 ciclos sin supresion de la terapia antirretroviral.
Evolucion: Como complicacion presentd una toxicidad hema-
toldgica grado IV (neutrdfilos < 500) que ha obligado a admi-
nistrar G-CSF en cada ciclo quimioterapico. La valoracion tras 3
ciclos de tratamiento muestra una importante disminucioén de
las adenopatias laterocervicales con desaparicion de las adeno-
patias mediastinicas.

Conclusiones: Aunque en los nifios infectados por VIH los lin-
fomas son las neoplasias mas frecuentes, el 90% de éstos son lin-
fomas del tipo no Hodgkin. En adultos infectados por VIH con
linfoma de Hodgkin es mis frecuente la presencia de sintomas B
(fiebre, pérdida de peso y sudoracion nocturna) y la anatomia
patologica predominante es la celularidad mixta. Respecto a la
evolucion el tGnico caso descrito en un nifo infectado por VIH
se mantenia en remision completa 20 meses después de finali-
zar la quimioterapia. En adultos hasta el 79% de los pacientes
pueden tener una remisién completa aunque la supervivencia
media, a consecuencia de las recaidas, es de unos 18 meses. Las
complicaciones hematoldgicas e infecciosas son muy frecuentes.
El mayor tiempo de exposicion a virus con potencial oncogéni-
co u otros factores atin no conocidos pueden hacer que, a me-
dida que mejoran los tratamientos y por tanto, la supervivencia,
aparezcan nuevas patologias que eran infrecuentes hasta ahora
en estos ninos. Este caso puede servirnos de alerta ya que aun-
que la evolucion clinico-inmunoldgica de esta paciente desde el
diagnostico de su infeccion VIH habia sido muy buena la apari-
cion de esta neoplasia ensombrece su prondstico.

PATOLOGIA INFECCIOSA OSTEOARTICULAR EN LA INFANCIA.
REVISION DE 8 ANOS

A.M. Carrasco Torres, P. Sevilla Ramos, J.A. Gémez Carrasco,

P. Gonzilez Santiago, A. Lassaletta Atienza y E. Garcia de Frias

Hospital Universitario Principe de Asturias, Alcald de Henares.

Introduccidn: Las infecciones osteoarticulares (I0) no son co-
munes, pero son causa de importante morbilidad pediatrica. Su
importancia radica en la dificultad para el diagndstico precoz y

en el riesgo potencial de secuelas graves a largo plazo. Presen-
tamos un estudio descriptivo de los pacientes ingresados con el
diagnéstico de infeccién osteoarticular en nuestro servicio en
un periodo de 8 anos.

Metodologia: Anilisis retrospectivo de los casos de IO hospita-
lizados en nuestro servicio de pediatria en el periodo com-
prendido entre Enero de 1993 y Julio de 2000. Fuente: historias
clinicas de estos pacientes. Analizamos, entre otros parimetros:
edad y sexo, sintomas al diagndstico, historia previa de trau-
matismo o puerta de entrada, pruebas complementarias reali-
zadas, tratamiento y dias de ingreso.

Resultados: Se recogieron 22 casos de IO en nifios de 0 a 15
anos: 13 casos de osteomielitis,7 de artritis séptica, 1 caso de ar-
tritis tuberculosa y 1 caso de brucelosis osteoarticular. La media
de edad fue 8 anos (3 casos < 1 ano, 4 entre 2y 5 afos y 15 >
5 afos). El 68% fueron varones. La localizacién mis frecuente
fue la rodilla. En 8 casos se identifico puerta de entrada. Mayor
incidencia en los meses calidos (17 casos en el periodo de
Mayo a Octubre). El tiempo medio hasta el diagndstico fue de
11 dias. En 11 casos se lleg6 al diagndstico microbilégico: he-
mocultivo positivo en 8, el liquido articular en dos y el exudado
6seo en otros 2 casos. El microorganismo hallado con mais fre-
cuencia (70%) fue el Staphilococcus aureus (7 casos), otros gér-
menes hallados fueron Escherichia coli (1 caso), Haemophilus
influenzae (Hib) (1 caso), y Samonella grupo B (1 caso). La se-
rologia para Brucella fue positiva en un caso y hubo un caso
de artritis tuberculosa. Al diagndstico se encontré leucocitosis
en 4 casos (18%) y elevacion de los reactantes de fase aguda en
el 95% de los nifos; se observé una relacion positiva entre edad
y niveles de PCR (p = 0,015), asi como entre éstos y el tiempo
hasta la remision de la fiebre (p = 0,015). La radiologia simple
fue patoldgica en sélo 2 casos. En 7 pacientes se realizé Reso-
nancia Magnética, todas ellas patoldgicas y se realizaron 11
Y-grafias 6seas, 10 de ellas patologicas. El tiempo medio de tra-
tamiento fue 38 dias; el tiempo medio de ingreso 20 dias (ran-
go: 7-44). Tres casos precisaron tratamiento quirtrgico. Un caso
presenté como secuela fractura del cuello del fémur.
Conclusiones: Las infecciones osteoarticulares son una patolo-
gia importante como causa de estancia hospitalaria prolongada y
riesgo potencial de secuelas. Se ha observado una mayor inci-
dencia en los meses cilidos del ano. No se ha encontrado nin-
gln caso de artritis gonocdcica en los adolescentes. Se observa
una escasa incidencia del Hib, probablemente en relacién con
la vacunacion generalizada. Destacamos que, en nuestra serie,
son los niftlos de mis edad quienes demostraron unos reactan-
tes de fase mis elevados y una mas tardia remision de la fiebre.

PERICARDITIS REACTIVA EN EL CONTEXTO

DE ENF. MENINGOCOCICA AGUDA

P. Gémez Cabanillas, M.A. Apilanez Urquiola, B. Azkunaga
Santibanez, J. Mintegui Aramburu, E. Pérez Ruiz y A.M. Ruiz Benito
Hospital Nuestra Senora de Arinzazu, San Sebastidn.

Introduccion: La enfermedad meningocdcica aguda (EMA)
muestra un gran espectro de manifestaciones clinicas; desde in-
fecciones de vias respiratoria altas (10-20% de la poblacién son
portadores), hasta sepsis y meningitis meningocécica. En nues-
tro medio 85% son serotipo B y s6lo un 10% tipo C. La pericar-
ditis en el curso de una EMA se da con escasa frecuencia (2-
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4%). Se distinguen varios tipos: @) EMA con pericarditis: derra-
me purulento, cultivo positivo, se presenta dentro de los 6-7
primeros dias del inicio de los sintomas. &) Pericarditis menin-
gocdcica aislada, similar a la anterior pero sin afectacion de
otros 6rganos. ¢) Pericarditis reactiva: derrame estéril debido a
un mecanismo inmunolégico, transcurridos 6-7 dias desde el
inicio de los sintomas.

Caso 1.- Nino de 2 afnos con fiebre de 18 horas de evolucion,
empeoramiento del estado general, y exantema purpurico. Cul-
tivos de LCR y sangre positivos a N. meningitidis tipo C. Nuevo
brote febril al 7° dia de hospitalizacion, manteniendo buen es-
tado general y exploracion fisica normal. Rx de térax: cardio-
megalia. ECG patoldgico. Ecocardiograma: derrame pericardi-
co. Se anade al tratamiento aspirina 80 mg/kg/dia, sin
respuesta, por lo que se sustituye por corticoides orales 2
mg/kg/dia. Mejoria clinica, con desaparicion del derrame al 10°
dia de corticoterapia.

Caso 2.- Nina de 10 meses con fiebre de 3 dias de evolucion,
bajo tratamiento antibiético domiciliario y aparicion de lesiones
equimoticas. Cultivo del LCR positivo a N. meningitidis tipo C.
Nuevo episodio febril al 5° dia de hospitalizacién con dificultad
respiratoria y roce pericardico. Ecocardiograma: derrame peri-
cardico. Respuesta favorable clinica y ecografica al 3° dia de as-
pirina.

Conclusiones: 7) Ante un nuevo brote febril en el curso de una
EMA consideramos necesario el despistaje de derrame pericar-
dico. 2) Ante una pericarditis aguda, que no responde a trata-
miento antibidtico, valorar la posibilidad de P. reactiva e iniciar
tratamiento con antiinflamatorios.

COMPLICACIONES DE LA OTITIS MEDIA AGUDA

J.C. Flores Gonzilez, M.T. de Benito Guerra, M.T. Guerra Pérez,
A. Romero Romero y M.C. Outon Lubidn

Hospital Universitario Puerta del Mar, Cadiz.

Introduccion: Desde el inicio de la era antibidtica, las compli-
caciones de la otitis media aguda han disminuido su incidencia
considerablemente. Sin embargo diversos estudios concluyen
que el tratamiento antimicrobiano sistematico no obtiene mejo-
res resultados en el proceso agudo ni en las complicaciones,
atribuyendo ese descenso de la incidencia a cambios de viru-
lencia, de curso clinico o de resistencias en el huésped.

Casos clinicos: Presentamos los casos de dos ninas de 2y 3
anos de edad respectivamente que comienzan con un cuadro
febril de 4-7 dias de evolucién, acompanado de otalgia y odi-
nofagia, cefalea y vomitos. Considerandose otitis media aguda
reciben tratamiento con cefalosporina de segunda y tercera ge-
neracion durante dos dias. En la exploracion destaca ptosis pal-
pebral izquierda, discreto despegamiento del pabellén auricu-
lar izquierdo y leve rigidez cervical y espinal, con resto de
exploracion fisica y neurologica normal.

Durante su ingreso en planta de pediatria se realizaron exdme-
nes complementarios que incluyen principalmente fondo de
ojo, estudio de coagulacion, consulta a otorrinolaringologia y
oftalmologia, TAC craneal, RNM y angiografia craneal. Estos
confirman el diagnéstico de otitis media aguda complicada con
mastoiditis bilateral y trombosis de los senos sigmoide y trans-
verso izquierdo en fase aguda, sin alteraciones parenquimato-
sas.
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El tratamiento antibiético se realizd por via intravenosa con ce-
fotaxima y vancomicina durante 21 dias. En el curso de este
aparecié un SIADH que se resolvi6 a las pocas horas en una de
las ninas. La evolucion de la febricula y la rigidez espinal y cer-
vical fue hacia la desaparicion a los 5 dias de iniciado el trata-
miento. A los 7 dias inicia una paresia del VI par craneal iz-
quierdo sin afectacion de la motilidad intrinseca ocular ni de
otros pares craneales y con exploracion neurolégica normal.
En la RNM y angiografia de control existe una repermeabiliza-
cion parcial de ambos senos, con un proceso inflamatorio en
ambas cajas timpanicas y celdillas mastoideas y etmoidales que
precisaran nuevo control.

Comentarios: Comunicamos estos casos clinicos por la escasa
frecuencia de complicaciones tanto intracraneales como intra-
temporales de las otitis medias desde la disponibilidad de anti-
microbianos efectivos asi como para recordar la dificultad de su
diagnéstico por el uso de dichos antibidticos.

- Asi mismo debemos resaltar que ambas nifias recibian una
pauta antibidtica al debutar las complicaciones de la otitis.

- Tras tratamiento antimicrobiano intravenoso adecuado ambas
niflas han evolucionado bien, y sin secuelas, no requiriéndose
en ningliin momento una intervencion quirurgica.

DIAGNOSTICO DE INFECCION DEL TRACTO URINARIO

EN LACTANTES: éDEPENDE DEL METODO DE RECOGIDA

DEL UROCULTIVO?

N. Gracia Gutiérrez, M.T. Penela Vélez de Guevara, A.l. Jiménez
Moya, D. Romero Escés, R. Gracia Remiro, S. Jiménez Casso,

M. Hortelano Lopez, S. Alonso Rodrigo y P. Cuadrado Bello

Hospital General de Segovia, Segovia.

Objetivo: La infeccién del tracto urinario (ITU), es una de las
patologias mas frecuentes en pediatria, siendo fundamental
para su diagnostico el método de recogida del urocultivo. Nues-
tro objetivo ha sido conocer nuestra casuistica en (ITU) en lac-
tantes, antes y después del cambio del método en la recogida
del urocultivo: Bolsa perineal (BP) vs puncion suprapuibica
(PSP) o sondaje vesical estéril (SVE).

Material y métodos: Nuestro servicio pertenece a un hospital
general que atiende una poblacién de 23.000 nifios menores de
14 anos. Hemos hecho un estudio retrospectivo que incluye a
los ninos menores de 2 anos diagnosticados de ITU e ingresa-
dos en nuestro servicio, dividiéndolos en dos grupos: nifios in-
gresados por ITU durante los aios 1994 - 1995 (grupo D y ni-
flos ingresados durante 1999-2000 (Grupo II). Se han elegido
estos anos por ser en los anos intermedios cuando se fue im-
plantando progresivamente la recogida de urocultivos median-
te SVE y PSP a los ninos sin control de esfinteres, sustituyendo
al método habitual de recogida por BP. Se valora en cada grupo
el nimero de nifios ingresados por ITU, la edad, sexo, clinica
por la que consultan, germen responsable, resistencias, y resul-
tado de las pruebas de imagen: Ecografia renal (ECO), Cistou-
reterografia miccional (CUMS), y DMSA. El andlisis estadistico
se realiza mediante Epi Info 2000.

Resultados: En el grupo I el nimero de ninos diagnosticados
de ITU es de 32 de los 1099 ingresos de menores de 24 meses
en esos anos (2,9%), frente a 17 niflos de los 1020 ingresos en
el grupo 11 (1,6%) (p < 0,05). No hay diferencia entre los dos
grupos respecto a la mediana de la edad que es de 3 meses
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(rango 1dia-22meses). En los dos grupos hay predominio de
sexo masculino (3,1/1 en el grupo I'y 2,8/1 en el grupo ID. La
mayoria de las consultas las hacen por fiebre, seguido de vo6-
mitos, rechazo de las tomas e irritabilidad (similar en los dos
grupos). En el grupo I el 84% de los cultivos se recogié por BP
extremando la asepsia, y el 16% se hizo por PSP (todos neona-
tos). En el grupo II se recogi6 el urocultivo en el 59% por SVE,
y en el 41% por PSP (se han descartado 3 nifos en los que se
recogio por BP). El germen mis frecuente en los dos grupos
fue el E. Coli (84%), seguido por la Klebsiella pneumoniae (8%)
y el Proteus mirabilis (7%).Se encontraron resistencias a la Am-
picilina (63%), Cefazolina (20%) y Cotrimoxazol (16%). En el
grupo I el nimero de ECOs normales frente a patoldgicas fue
15/1, y en el grupo II: 2,6/1 (p < 0,05). La diferencia entre los
dos grupos de las otras pruebas de imagen no fue significativa.
Conclusiones: Se constata una disminucion significativa del na-
mero de diagnosticos de ITU desde que la recogida de orina
para cultivo se hace mediante SVE y PSP, por los falsos positi-
vos que pueden darse con la recogida del urocultivo por BP.
Esto supone un menor nimero de ingresos, tratamientos, y
pruebas de imagen innecesarios, con la consecuente disminu-
cion del coste, y lo mis importante, la disminucion de la an-
gustia paterna por tener un nifio enfermo que necesita contro-
les repetidos durante afos sin que el diagnostico de ITU sea
seguro.

La gran mayoria de las ITU fueron por E. Coli. Tenemos un ele-
vado nimero de resistencias a la Ampicilina, y menos a la Ce-
fazolina y Cotrimoxazol.

NEUROLOGIA

FACTORES IMPLICADOS EN LAS ALTERACIONES

DEL DESARROLLO EN NINOS QUE PRECISARON INGRESO

EN UNA UNIDAD DE CUIDADOS INTENSIVOS NEONATALES
C. Robles Vizcaino, M.T. Salvatierra Cuenca, E. Ocete Hita,

A. Benitez Feliponi, C. Ldiznez, F. Cruz, A. Ruiz Extremera,

J.L. Santos Pérez, A. Goicoechea Vera y R. Avila Villegas
Hospital Universitario San Cecilio, Granada.

Objetivo: Conocer los factores perinatales y evolutivos relacio-
nados con el desarrollo neurosensorial adverso a los dos anios.
Pacientes y métodos: Se incluyeron 412 recién nacidos (RN) que
precisaron ingreso en la UCIN y que cumplieron al menos tres
visitas de forma reglada durante dos anos. Al nacimiento se es-
tudié la somatometria; peso (P), talla (T) y perimetro cefélico
(PO), edad gestacional (EG) y adecuacion del peso a la edad
gestacional (AEG), parto Gnico o multiple, dias de estancia en
UCIN y Hospital, dias de ventilaciéon mecanica (VM). En el se-
guimiento a los 6, 12, 18 y 24 meses; se analizo el P, T, PC, ex-
ploracion neuroldgicamente (valorando 5 grados, 1,2 Normal, 3
moderado, 4 grave, 5 profundo) y el coeficiente de desarrollo
mediante el test de Brunet-Lezine (B-L), (se consideré patolégi-
co #85. Se corrigio segin edad gestacional en los prematuros).
Resultados: Los resultados adversos se relacionaron con un peso
al nacimiento < 1.500 g (40% vs 20%), p < 0,05. Con un puntaje
del test de B-L mas bajo a los 6, 12, 18 y 24 meses (p < 0,01),

con un P, T, Y PC inferior a los 6 meses (p < 0,01), alos 12 (p <
0,05) y a los 18 y 24 meses solamente el PC mas bajo mostré di-
ferencias estadisticamente significativas (p < 0,01). La diferencia
entre los nifos con resultados neuroldgicos adversos y norma-
les no se relacioné con la media del peso, T, PC al nacimiento,
EG, adecuacion del P a la EG, embarazo multiple, VM, dias de
VM, dias de estancia en UCIN o dias de estancia en el hospital.
Conclusiones: En nuestra serie encontramos que el riesgo de
lesion neuroldgica se incrementa en los menores de 1500 g. Un
niflo con valoracién baja en el test de B-L, unido a un retraso
en el crecimiento somatico en el primer ano de vida debe ser
enviado a una Unidad de Atencién Temprana para un segui-
miento vigilado.

SECUELAS NEUROLOGICAS A LOS DOS ANOS DE VIDA

EN NINOS QUE PRECISARON INGRESO EN LA UNIDAD

DE CUIDADOS INTENSIVOS NEONATALES

C. Robles Vizcaino, M.T. Salvatierra Cuenca, A. Ruiz Extremera,
E. Ocete Hita, C. Laiznez, F. Cruz, A. Benitez Feliponi, J.L. Santos
Pérez, A. Goicoechea Vera y FJ. Garrido Torrecillas

Hospital Universitario San Cecilio, Granada.

La incidencia de lesion neuroldgica y parlisis cerebral infantil
(PCD permanece estable, aunque estamos asistiendo a un cam-
bio epidemiolégico.

Objetivo: Conocer el desarrollo neurosensorial a los dos afios
de vida de una cohorte de recién nacidos que precisaron in-
greso en UCIN.

Pacientes y métodos: Se incluyeron 412 recién nacidos que pre-
cisaron ingreso en la UCIN y que cumplieron al menos tres vi-
sitas de forma reglada durante dos anos. Se exploraron neuro-
l6gicamente (valorando 5 grados, 1,2 Normal, 3 moderado, 4
grave, 5 profundo) y el coeficiente de desarrollo mediante el
test de Brunet-Lezine (se consider6 patologico #85. Corregido
segin edad gestacional en los prematuros). De ellos 275 fueron
prematuros (106 con un peso inferior a 1.501 g) y el resto naci-
dos a termino.

Resultados: 43/412 (10,5%) nifos a los dos anos presentaron al-
teraciones neurologicas (Grado 3-4-5). La patologia neurolégi-
ca por grupos de peso al nacimiento fue: 2/15 (13,3%) en los
menores de 1.001 g, 15/74 (20%) entre 1.001-1.500, 7/71 (10%)
entre 1.501-2.000 g, 4/76 (5,3%) entre 2.000-2.500 g y 15/177
(8,5%) con un peso superior a 2.500. En los menores de 1.500 g
la incidencia global fue del 19,1% (IC del 95% entre 11,8 ;
29,1%). 32 pacientes tuvieron una evaluacion neurologica grado
3y la media del test de Brunet-Lezine fue de 77”17 (entre 55 y
104), 9 pacientes grado 4 (Brunet-Lezine de 67”19. entre 40-91),
2 pacientes fueron considerados grado 5. Solamente 11 (2,7%)
de los nifos fueron considerados con secuelas graves (Grado
4-5): 1 (6,5%) en los menores de 1.000 g, 3 (4%) entre 1.001-
1.500 g, 1 (1,4%) entre 1.501-2.000 g, 2 (2,7%) entre 2.001-2.500
gy 4 (2,3%) en los mayores de 2.500 g. La prevalencia de PCI
por grupos de peso al nacimiento fue de 13/89 (14,6%) en los
nifios nacidos con menos de 1.500 g, 6/147 (4%) entre 1500-
2.500 gy 9/ 177 (5%) fueron mayores de 2.500 g.
Conclusiones: La mayoria de los RN encamados en NICU en la
década de los noventa tienen un desarrollo normal. Deberfan
ser vigilados en los primeros anos de vida, los menores de
1.500 g y todos los que presenten algln riesgo neurosensorial.
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CEROIDO-LIPOFUSCINOSIS INFANTIL TARDIA:

A PROPOSITO DE UN CASO

C. Montero Luis, G. Dominguez Ortega, M.L. Ruiz Falcé,
L.G. Gutiérrez Solana, J.J. Garcia Penas y M. Martin Endrinal
Hospital del Nino Jests, Madrid.

Introduccién: La ceroido-lipofuscinosis (CL) es la enfermedad
heredodegenerativa mis frecuente en nifios de paises occiden-
tales. Constituyen un grupo de enfermedades metabdlicas pro-
gresivas con acimulo de lipofuscina en neuronas y otros tipos
celulares.

Objetivos: Presentamos un caso de CL infantil tardifa (Enferme-
dad de Jansky-Beielschowsky) para destacar la importancia de
su diagndstico que haga posible el consejo genético.

Caso clinico: Paciente de 7 afios diagnosticada a los 3 anos de
TDAH que comienza con crisis convulsivas generalizadas. Ini-
cia tratamiento con acido valproico. Posteriormente manifiesta
mioclonias parcelares y globales, asi como temblor de reposo
e intencional. En la exploracion neuroldgica destacan dificulta-
des para la expresion verbal con disartria, ataxia truncal, afasia,
dismetria bilateral y disdadococinesia. Temblor de reposo e in-
tencional.

Pruebas complementarias: Bioquimica general normal. No pre-
sencia de linfocitos vacuolados en extension de sangre perifé-
rica. Alteracion de potenciales evocados visuales y somatosen-
soriales. Estudio Video-Poligrafia-EEG con evidencias de
epilepsia mioclénica progresiva. Abolicion de electrorretino-
grama (ERG). Biopsia muscular: leve atrofia de fibras tipo II. Es-
tudio enzimdtico de cadena respiratoria normal. Resonancia
Magnética: atrofia cerebelosa y alteracion de la sustancia blanca
periventricular, de centros semiovales y cdpsulas internas. Me-
gacisterna magna. Fondo de ojo: atrofia papilar bilateral. Oligo-
sacaridos en orina, estudio de dcidos organicos, actividad bio-
tinidasa y carnitina normal. Biopsia de piel: vacuolas
lisosomales formando cuerpos curvilineos.

Se llega al diagnostico de CL con acimulo de cuerpos curvilineos.
Evolucion: deterioro progresivo del psiquismo y de la vision,
aumento de la afectacion cerebelosa con control parcial del
temblor.

Actualmente se encuentra en tratamiento con acido valproico,
clonazepam, lamotrigina, piracetam y carnitina.

Conclusiones: Hasta el momento no existe ningln tratamiento
especifico que detenga la enfermedad. La terapia fisica y trata-
miento anticonvulsivante ayudan a enlentecer el deterioro de la
calidad de vida.

La identificacion de los genes especificos para algunos tipos de
CL permite la identificacion a través del ADN de portadores asi
como el diagndstico prenatal.

COMPLICACIONES POCO FRECUENTES DE LA OBESIDAD EN LA
INFANCIA: PSEUDOTUMOR CEREBRI. A PROPOSITO DE UN CASO
A. Cunarro Alonso, M.J. Cenal Gonzilez-Fierro,

J. Torres Mohedas, N. Lopez Garcia y P. Puyol Buil

Hospital de Mostoles, Mostoles.

Introduccion: Es poco frecuente la aparicion de complicacio-
nes secundarias a la obesidad en la edad pediatrica aunque se
describen entre otras el pseudotumor cerebri y el sindrome del
ovario poliquistico (SOP). Presentamos el caso de un nifa de
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12 anos que desarrolla ambas patologias durante su adolescen-
cia.

Caso clinico: Nifia de 12 afios estudiada por sospecha de obe-
sidad de origen suprarrenal.

Antecedentes familiares: Abuela materna fallecida por tumor ce-
rebral. Resto sin interés.

Antecedentes personales: Embarazo, parto, periodo perinatal y
de lactancia sin incidencias. Psicomotor normal. Vacunacion se-
gun calendario. Sobrepeso desde su infancia mas temprana,
con aumento de peso a pesar de seguir varios regimenes dieté-
ticos. Estudiada en mayo de 1995 por sospecha de obesidad se-
cundaria a patologia suprarrenal, presentando estrias rojo-vino-
sas en raiz de miembros superiores e inferiores junto a
hirsutismo en linea infraabdominal, region sacra e inguinal (Fe-
rriman 2). Se extrae analitica que resulta dentro de limites nor-
males, y se realiza radiografia de mufieca izquierda que es com-
patible con su edad cronoldgica.

Historia actual: Durante revision trimestral por obesidad en
consulta (1I/1996) refiere la aparicion de cefaleas y vomitos oca-
sionales asociadas a vision borrosa y dificultad para la lectura.
En este momento la talla se sitia entre p 10-25 y el peso > p97.
Se revisa fondo de ojo evidenciando papiledema bilateral, y una
exploraciéon neurologica que no objetiva focalidad. Con la sos-
pecha de hipertension intracraneal se realiza una TAC craneal
sin contraste que Unicamente muestra una disminucion del ta-
mano ventricular, seguida de una RM siendo esta normal. Pos-
teriormente se lleva a cabo una puncién lumbar que demues-
tra una presion de apertura del liquido cefalorraquideo (LCR)
por encima de 400 milimetros de agua, con citologia, proteinas
y bioquimica normales. Se extrae liquido suficiente como para
bajar esta presion a cifras normales, y se inicia tratamiento con
acetazolamida con respuesta clinica parcial.

Evolucion: En posteriores revisiones continua con episodios de
cefaleas y visién borrosa, presentando una campimetria con
afectacion periférica del campo visual del ojo derecho. Se ana-
den corticoides a su medicacién y se continua con la prictica
de punciones lumbares semanales (hasta 4 en total), siendo la
presion de apertura del liquido de esta Gltima normal. Un mes
mds tarde tiene un fondo de ojo, campimetria bilateral y explo-
racion neuroldgica normales, motivo por lo que comienza a re-
bajarse la dosis de esteroides paulatinamente.

Un ano mds tarde acude al servicio de urgencias por dolor hi-
pogastrico, con analiticas normales y realizindose ecografia gi-
necolégica que evidencia patologia compatible con sindrome
del ovario poliquistico. Se sigue a la nifia en consulta cada tres-
seis meses con analiticas normales (hemograma, bioquimica,
hormonas tiroideas, anticuerpos antitiroideos, insulinemia, cor-
tisol basal y de 24 horas, FSH, LH, S-DHEA, androstendiona, 17-
OH progesterona, testosterona y 17 beta estradiol). En revisio-
nes posteriores se llevan a cabo diversas dietas entre 1200-1500
calorfas con irregular cumplimiento. En la Gltima cita en con-
sulta (mayo de 2000) se pauta dieta de 1200 calorias y se reco-
mienda revisiones por su pediatra de zona ante normalizacion
de estudios oftalmolégicos y ecogrificos ginecologicos.
Conclusiones: Aunque las complicaciones de la obesidad son
poco frecuentes en la edad pediatrica, pueden aparecer altera-
ciones del crecimiento, ortopédicas, respiratorias, metabdlicas,
cardiovasculares, etc; y no conviene olvidarse de la posible apa-
ricién de dichas complicaciones, e incluso de varias de estas en
un mismo paciente; como sucedioé en el caso presentado. Si
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bien no es extrano el seudotumor cerebri asociado a factores
etiologicos como el referido segin apunta la literatura; si lo es
la asociacion con el SOP, lo que hace de este un caso excep-
cional.

ACCIDENTES CEREBROVASCULARES EN LA INFANCIA.

A PROPOSITO DE UN CASO CLiNICO

O. Manrique Moral, M. Belda Anaya, M.C. Vicent Castell6,
L. Sanguino Lopez, P. Garcés Cabello, A. Hernandez Mora,
E. Martinez Salcedo, J. Flores Serrano y L. Ruiz Pérez

Hospital General Universitario, Alicante.

Introduccion: Los ACV son poco frecuentes en la infancia (1-
3/100.000 afio), mas en el grupo de 0-4 afios, aunque los avan-
ces en las técnicas de neuroimagen han mejorado su capacidad
de diagnostico, incrementiandose la incidencia (13/100.00 afio)
en los trabajos mas recientes). Los estudios mis antiguos pre-
sentan un 50% de casos idiopdticos, pero actualmente se estin
describiendo factores de riesgo presentes en muchos de ellos
(enfermedad febril, traumatismos, alteraciones de la coagula-
cién, anomalias cardiacas y cerebrovasculares). Debido a la es-
casa incidencia y ausencia de protocolos, su estudio y trata-
miento carece de pautas establecidas.

Caso clinico: Varon de 14 meses que acude por sindrome febril
40°C, tos, vomitos de 3 dias de evolucion y deposiciones blan-
das los dos 1os dias. Padres y hermano sintomas gastrointesti-
nales. Antecedentes no destacables de enfermedad cardio-
vascular. Exploracién: distrés respiratorio, hipoventilacion
izquierda y crepitantes difusos. Evolucion: A su ingreso presen-
ta leucocitosis, neutrofilia, elevacion de reactantes de fase agu-
da e infiltrado difuso de bordes mal definidos que borra toda la
silueta cardiaca izquierda. Se pauta tratamiento antibiético (Ce-
falosporina + Macrélido). Necesita Oxigeno del 2° al 4° dia de
ingreso. Al 6° dia de ingreso, estando afebril y sin necesidades
de O2 sufre un empeoramiento clinico con convulsioén parcial
secundariamanente generalizada, quedando hemiparesia dere-
cha y paralisis facial central. Se anade Fenitoina, Vancomicina y
Aciclovir. Se realiza puncién lumbar (normal), TAC craneal (in-
farto del territorio de la cerebral media izquierda) y EEG (lenti-
ficacion difusa severa en el lado izquierdo), retirindose tras esto
el Aciclovir. En su convalecencia presenta edema doloroso del
miembro inferior derecho donde habia llevado previamente
una via central. Ecografia vascular con signos de trombosis en
venas femoral comin y superficial derechas. Se instaura trata-
miento con Fraxiparina sc. Dos meses después presenta reper-
fusion del sistema venoso femoral, mejoria considerable de su
cuadro neurolégico, persistiendo hemiparesia derecha, retiran-
dose Fraxiparina, suplementindose con Acido Félico y Vitami-
na B. Se realizé estudio de ACV siguiendo las recomendaciones
de la propuesta de protocolo del H. Sant Joan de Deu (Abril-
2000): Coagulacion basica normal, factores procoagulantes: en
el niflo heterocigoto MTHR termolabil, homocisteina 2,5
Umol/L, en la madre heterocigoto MTRH termolabil, homocis-
teina 5,8 Umol/L, en el padre heterocigoto Protrombina 20210A.
Estudio metabolopatias, inmunoglobulinas y autoanticuerpos
negativo. Cultivos en sangre, LCR vy frotis faringeos negativos.
Serologia en LCR negativa, en plasma (x3) sugerente de infec-
cién reciente por Mycoplasma Pneumoniae y VRS. Pruebas de
imagen TAC, RNM y Angioresonancia con infarto de la cerebral

media izquierda, no malformaciones vasculares. Mantoux ne-
gativo.

Discusion: El protocolo de estudio citado nos parece una bue-
na pauta a seguir. Como estd descrito en la literatura, los pro-
cesos vasculares de nuestro paciente parecen obedecer a una
sumacion de factores. Aunque los estudios mas recientes aso-
cian independientemente los niveles de Homocisteina y la pre-
sencia de MTHR termolabil homocigota con ictus, no estd esta-
blecido el papel de los heterocigotos ni el tratamiento con
Folico y Vitamina B en estos casos. La evolucion clinica ha sido
favorable y el tratamiento con Fraxiparina no ha presentado
complicaciones.

LEUCEMIA CONGENITA DE PRESENTACION NEONATAL

E. Ocete Hita, R. Avila Villegas, A. Goicoechea Vera,

E. Pérez Bonilla, F. Javier Garrido Torrecillas, J.A. Lopez Torres,
J.L. Santos Pérez, R. Bayes Garcia y A. Ruiz Extremera

Hospital Universitario San Cecilio, Granada.

Introduccién: La leucemia aguda congénita es excepcional y
el tipo mas frecuente es la mieloide, a diferencia de lo que
ocurre a otras edades. La clinica puede ser muy llamativa al
nacimiento: petequias, equimosis, visceromegalias, masas no-
dulares tipo fibroma por la infiltraciéon por células leucémi-
cas. El dato analitico mas frecuente es la hiperleucocitosis (ci-
fras de > 150.000) con predominio de células bldsticas que
pueden contener bastones de Auer y se consideran patogno-
monicos de ésta enfermedad. El prondstico es muy malo, fa-
lleciendo los neonatos fundamentalmente por hemorragias e
infecciones.

Caso clinico: Recién nacido mujer de 39 semanas de edad ges-
tacional con peso al nacimiento de 3.315 gr. y 51 cm. Apgar a
los 1, 5 y 10 minutos de 4-5-9 respectivamente y reanimacion
tipo III. Antecedentes obstétricos: madre de 34 anos, secundi-
gesta. Embarazo controlado que cursa con diabetes gestacional.
Parto: cesdrea urgente por sufrimiento fetal agudo. Exploracion:
mal estado general con hematomas y elementos purpuricos ge-
neralizados. Auscultacién C-R: hipoventilacion bilateral y taqui-
cardia de 180 I/m. Abdomen globuloso con hepatomegalia de
3,5 cm y esplenomegalia de 2 cm.

Exploraciones complementarias: hemograma: hematies
2.880.000, Hb 10,3, Hto 31,6, leucocitos 219.200 con blastos en
sangre periférica de > 200.000, plaquetas 166.000. Coagulacion:
actividad de protrombina 6, T.P.T.A 2 minutos y 17 segundos,
fibrinégeno 22, dimero D 5.491. Bioquimica: GOT 329, resto
normal. Cultivos centrales y periféricos negativos. Serologia
TORCH ampliada: negativa.

Evolucion: se traslada el neonato a la UCIP y N con la sospecha
de coagulacion intravascular diseminada (CID). Se instaura ven-
tilacion mecanica convencional por dificultad respiratoria pro-
gresiva y canalizacion de arteria y vena umbilical. A la media
hora de vida se produce hemorragia digestiva y respiratoria,
siendo necesaria la reexpansion de la volemia con cristaloides y
posteriormente con hemoderivados. El S. de hematologia nos
informa de la presencia de abundantes blastos, sugerentes de
leucemia neonatal. No se consigue la estabilizacion clinica, pro-
duciéndose el exitus de la paciente a las 6 horas de vida. La ne-
cropsia confirma el diagnéstico de leucemia aguda congénita
mieloide (promielocitica M3).
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Comentarios: La leucemia congénita neonatal mieloide pro-
mielocitica M3, cuando debuta como una C.I.D. tiene un pro-
nostico fulminante.

TEST DE DESARROLLO. VALIDACION DEL BRUNET-LEZINE
M.T. Salvatierra Cuenca, C. Robles Vizcaino, C. Liiznez,

E. Ocete Hita, E. Pérez Bonilla, A. Goicoechea Vera,

J.A. Lopez Torres, J.L. Santos Pérez y A. Ruiz Extremera
Hospital Universitario San Cecilio, Granada.

Los test de desarrollo ayudan a detectar desviaciones de la nor-
malidad en nifnos en situaciones de riesgo.

Objetivo: Conocer a que edad el test de B-L predice mejor la
situacion de los nifos a los dos afos.

Pacientes y métodos: Se incluyeron 122 nifios que precisaron
ingreso en la UCIN y a los que se les realizo el test de B-L jus-
tamente a los 6, 12, 18 y 24 meses (se consider6 patologico
< 85, corregido segiin edad gestacional en los prematuros) y se
analiz6 la sensibilidad (S), Especificidad (E), valor predictivo
positivo (VPP) y negativo (VPN).

Resultados: La S a los 6, 12 'y 18 meses fue del 33%, 60% y 75%.
La E fue muy alta 94%, 97% y 98%. El VPP fue del 25%, 66%,
75% y VPN del 96%, 96% y 97%.

Conclusiones: El test discrimina mejor a los pacientes que van a
ser normales que a los que van a tener un desarrollo anormal,
los niflos con test de B-L superior a 85 tienen una elevada pro-
babilidad de tener un desarrollo normal a los dos anos, mien-
tras que una proporcién importante de los pacientes con resul-
tados bajos a los seis meses, serin normales, aunque la
capacidad del test para diagnosticar alteraciones del desarrollo
mejora a los 12 y 18 meses.

COMPLEJO CHIARI I/SIRINGOMIELIA
C. Navas Heredia, E. Gémez Santacristina, J.L. Pérez Navero, E.
Castuera Jurado, I. Ibarra de la Rosa y M.J. Velasco Jabalquinto

Hospital Universitario Reina Soffa, Cérdoba.

Introduccion: La malformacion de Chiari I, consiste en un des-
censo caudal de las amigdalas cerebelosas por debajo del fora-
men magnum. Se asocia con frecuencia variable a siringomie-
lia, hidrocefalia, anomalias 6seas de la charnela craneocervical,
aracnoiditis de la fosa posterior y escoliosis. Los sintomas mas
frecuentes son cefaleas, cervicalgia, sensacion de mareo y vér-
tigo. El diagndstico se realiza mediante RMN. El tratamiento es
quirdrgico.

Caso clinico: Presentamos el caso de una nina de 12 afios de
edad que consulta en Urgencias por presentar cefalea inespeci-
fica mas localizada en regién occipitocervical, sensacion de
“mareo”, acifenos nduseas. AP: Traumatismo frontal sin pérdida
de conciencia ni vomitos 24 horas antes y cefalea recurrente
inespecifica. Exploracion al ingreso: BEG, consciente, oritenta-
da, GCS 15/15, pupilas isocéricas y normorreactivas, marcha
inestable, dismetria ocular a la derecha, en posicién decubito-
supino con cabeza en extension aparece vértigo rotatorio y na-
dseas sin nistagmus objetivable. ROT en piernas: normales;
ROT en MSD disminuido. Hipoalgesia C5-C8 MSD y C5-Tlen
MSI, percibiendo el frio. Marcha ataxica severa. Hematoma
frontal. Fondo de ojo: Normal. Estudios complementarios: Rx
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craneo y TAC sin contraste: Normal; RNM crineo: Hematoma
subgaleal frontal; RNM columna cervical: Amigdalas cerebelo-
sas mas de 1 cm por debajo del foramen magno. Médula cervi-
cal cavitada desde C3 al menos hasta D6 compatible con diag-
néstico de malformacion de Chiari tipo I/Siringomielia. Se
practico craniectomia suboccipital, reseccion 6sea de margenes
posterolaterales de foramen magnum y del arco posterior del
atlas con laminectomia de ldminas de C2, apertura de durama-
dre con plastia de injerto de duramadre liofilizada, la interven-
cion posterior de la siringomielia dependera de la evolucion
neurolégica

Conclusiones: Ante un cuadro en urgencias de cefalea, cervi-
calgia y vértigo de origen central hay que descartar mediante
RMN la malformacion de Chiari I e indicar en su caso trata-
miento quirdrgico precoz para descompresion de la fosa poste-
rior.

FiSTULA ARTERIO-VENOSA GIGANTE DE LA VENA DE GALENO
D. Fernando de la Cerda Morén, A. Beaudoin Perron,

M.A. Pérez Parras, L. Marroqui Yanez, S. Jaraba Caballero,

M.A. Frias Pérez y F. Delgado Acosta

Hospital Universitario Reina Sofia, Cérdoba.

Introduccién: La malformacion de la vena de Galeno es una
entidad poco frecuente, caracterizada por una comunicacion
anormal directa entre una o varias arterias cerebrales y la vena
de Galeno. La sintomatologia es variable segin la edad de pre-
sentacion, siendo frecuente la asociacion con insuficiencia car-
diaca congestiva en el periodo neonatal. En la mitad de los ca-
sos es posible auscultar un soplo en la fontanela anterior. El
diagnéstico definitivo se obtiene por arteriografia o angiogra-
fia. La cirugia o embolizacién de la fistula es el tratamiento de
eleccion.

Caso clinico: Recién nacido a término de peso adecuado que
ingresa a las doce horas de vida con quejido respiratorio, ta-
quipnea y taquicardia. Presenta buena ventilacion bilateral, to-
nos cardiacos ritmicos, fuertes, sin soplos, latido hiperdinami-
co, pulsos periféricos llenos, sin hepatomegalia. Se ausculta
soplo llamativo en fontanela anterior. En el estudio cardiol6gi-
co destaca importante cardiomegalia en la radiografia de térax,
eje derecho en el electrocardiograma, asi como dilatacion de
cavidades derechas en la ecocardiografia. Ante la sospecha de
malformacion vascular se realiza angiografia cerebral obser-
vandose la presencia de fistula arterio-venosa de la vena de
Galeno de gran tamafo irrigada por ramas de ambas perica-
llosas y de coroideas de cerebrales posteriores. Se realiza em-
bolizacion percutinea con implantacion de diez coils en la re-
gion venosa del lado derecho, no siendo posible la
embolizacion completa por el gran tamano de la fistula. Ini-
cialmente mejoran los signos de insuficiencia cardiaca, permi-
tiendo descenso del apoyo inotropico. Tras dos semanas apa-
rece empeoramiento hemodindmico precisando una segunda
embolizacion con dieciocho coils. Desde entonces se contro-
lan los signos de insuficiencia cardiaca, aunque precisa dialisis
peritoneal por fallo renal secundario a nefropatia por contras-
te. En la evolucion posterior presenta cuadro séptico de origen
pulmonar con fallo multiorganico, aislindose Neumococo en
broncoaspirado y Pseudomona aeruginosa multirresistente en
hemocultivo, siendo finalmente éxitus.
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Comentarios: Aunque la fistula arterio-venosa de la vena de
Galeno es una patologia poco frecuente, supone el 30% de to-
das las malformaciones vasculares pediatricas.

El tratamiento mediante embolizacién se asocia con menor
morbi-mortalidad que el quirdrgico, aunque ambos presentan
alta tasa de recurrencia.

En este paciente el gran tamano de la fistula hizo necesaria la
embolizacion en dos tiempos con multiples coils, hasta contro-
lar la insuficiencia cardiaca.

ENCEFALOMIELITIS AGUDA DISEMINADA SECUNDARIA
A VARICELA
A.L Curcoy Barcenilla, M. Pons Odena y A.M. Vernet Bori

Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona.

Introduccion: La encefalomielitis aguda diseminada (ADEM) es
una enfermedad inflamatoria y desmielinizante del SNC que
aparece mds frecuentemente en la infancia. Generalmente vie-
ne precedida por una infeccion virica o una administracion va-
cunal. El diagnéstico de sospecha es clinico y la confirmacion
se realiza por resonancia magnética. El tratamiento se basa en
terapia corticoidea y en recientes trabajos se postula el benefi-
cio de la administracion de inmunoglobulinas ev. Presentamos
un caso clinico de una paciente tratada con IGIV.

Caso clinico: Nifia de 4 anos, sin antecedentes personales de
interés remitida de otro centro, en el contexto de una varicela
de 7 dias de evolucion, por cefalea y vomitos desde hacia 4 dias
y en las Gltimas 24 horas presenta ataxia, incontinencia de es-
finteres e irritabilidad. En la exploracion fisica destaca un regu-
lar estado general, afebril, con lesiones cutineas de varicela en
fase costrosa. A nivel del sistema nervioso central el sensorio
esta conservado, hipotonia axial con reflejos osteotendinosos
presentes, ataxia al sentarse, habla disartrica y pares craneales
normales. Resto de exploracion fisica normal. A las 4 horas ini-
cia episodios convulsivos con posterior descenso del Glasgow a
6 que requiere intubacion. Se realiza una analitica mostrando
discreta leucocitosis, una TC craneal con notable captacion del
contraste subaracnoidal y una puncién lumbar con incontables
hematies, leucocitos 140/mm?3, proteinas 41 mg/dl, glucosa 77
mg/dl. PCR virus herpes varicela negativo. El EEG demuestra
una ausencia de reactividad a estimulos dolorosos y los poten-
ciales evocados de tronco anormales. Ante la sospecha de en-
cefalitis aguda varicelosa se instaura tratamiento con aciclovir
durante 10 dias. Transcurridos 6 dias no se objetiva mejoria por
lo que se anaden corticoides endovenosos y a los 10 dias se
realiza una RMN craneal que muestra focos de desmielinizacion
diseminados orientindose como encefalomielitis aguda disemi-
nada. Se instaura tratamiento con inmunoglobulinas ev 2 gr/kg
en 24 horas. A las 3 semanas inicia una recuperacion progresi-
va y completa de las funciones cerebrales superiores y mejoria
de las motoras.

Comentarios: La ADEM presenta un cuadro clinico inespecifi-
co por lo que requiere un alto indice de sospecha y la reali-
zacion de una resonancia magnética para confirmar el diag-
nostico.

Creemos (til la realizacion precoz de la resonancia magnética
dado que es una patologia tratable con corticoides y posible-
mente también con inmunoglobulinas endovenosas, aunque en
nuestro caso la respuesta no fue evidente tras su introduccion.

NEONATOLOGIA

OSTEOGENESIS IMPERFECTA.

EVIDENCIA EN EL PERIODO NEONATAL

M.T. Cantero Tejedor, I. Diez Lopez, J.M. Bartolomé Porro,
R. Grande Alvarez, MJ. Gallego Fuentes y E. Burén Martinez
Hospital Universitario de Valladolid, Valladolid.

La osteogénesis imperfecta es una enfermedad genética produ-
cida como consecuencia de mutaciones en los genes COL 1A1
(cromosoma 17) y COL 1A2 (cromosoma 7) que codifican las
cadenas pro alfa (1 y 2) del colageno tipo Su caracteristica cli-
nica fundamental es la fragilidad 6sea con mayor susceptibili-
dad para las fracturas a nivel de huesos largos ante minimos
traumatismos. Clasicamente se diferencian 4 tipos, siendo la for-
ma tipo II la que frecuentemente se diagnostica en el periodo
neonatal.

Presentamos un caso de diagnostico precoz, a los 7 dias de
vida. Se trata de un varén ler hijo de padres sanos. Embarazo
por inseminacién artificial. Parto por cesirea. T.Apgar 9/10. Se
ingresa en la Unidad de Neonatologia por irritabilidad llamati-
va, dificultad para las tomas y pérdida ponderal. A la explora-
cién se observa menor movilidad de pierna derecha con ligero
edema. Se realiza Ecografia de cadera que fue normal y en la
R.X.de extremidades inferiores se aprecia una linea de fractura
en tibia derecha. Se instaura tratamiento con yeso y se realiza
R.X. de esqueleto no apareciendo fracturas a otros niveles. A los
12 dias de vida se detecta en la exploracion un reflejo de Moro
asimétrico,con dificultad para movilizar la extremidad superior
izquierda y gran irritabilidad a la exploracion. No se detectan
fracturas a nivel de himero del mismo lado, y la movilidad me-
jora en los dias siguientes.El paciente es dado de alta del Hos-
pital advirtiendo a los padres la conveniencia del manejo cui-
dadoso del nino. A los pocos dias consultan por un cuadro de
llanto inconsolable, efectuandose un exploracion cuidadosa sin
encontrar el posible lugar de la fractura. El paciente era porta-
dor de un yeso en la pierna derecha. Se solicita estudio radio-
l6gico completo de esqueleto en el cual se detecta un callo de
fractura en la 11 costilla izquierda, asi como una fractura en fé-
mur derecho coincidente con el limite superior del yeso. Cree-
mos que la fractura costal fue la causa de los sintomas en el
miembro superior izquierdo y que probablemente un minimo
traumatismo con el yeso fue lo que produjo la fractura de fé-
mur. En la actualidad el paciente tiene 3 meses de edad y no ha
presentado nuevas fracturas.

Dada la edad del paciente no es posible desde un punto de vis-
ta clinico determinar el tipo de OI, si bien otras caracteristicas,
parecen orientar hacia el tipo I o IV. Si consideramos la inci-
dencia tipo I, 1:30.000, tipo II de 1:40-60.000, y los tipos Il y IV
menos frecuentes cabria esperar que nuestro paciente sea una
Ol tipo I.En estos casos se ha visto que no hay alteraciones es-
tructurales del coldgeno sino mis bien una reduccion a la mi-
tad de su produccion. La confirmacion de la forma tipo I por
estudio del colageno en cultivos de fibroblastos no es de uso
clinico habitual.

La OI es una enfermedad autosémica dominante. En nuestro
caso no existen antecedentes familiares de enfermedad por lo
que podria tratase de una mutacion “de novo” o bien un mo-
saicismo a nivel de células germinales de uno de los progeni-
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tores, siendo la probabilidad de un segundo hijo afecto del 5-
7%.

El hallazgo de una fractura, en el periodo neonatal, en una lo-
calizacion poco frecuente es sugerente de diagnéstico de Oste-
ogénesis Imperfecta (OD.

CITRULINEMIA CONGENITA FULMINANTE

AE. Aldea Romero, S. Gallego Fernandez, M. Sdenz de Pipaon,
A. Garcia-Alix, J. Pérez Rodriguez y J. Quero

Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Introduccion: La citrulinemia congénita se presenta como un
cuadro de encefalopatia neonatal, caracterizada por trastorno
progresivo de la capacidad para despertar, acompanado de v6-
mitos e hiperpnea. La clinica neuroldgica y la alteracion EEG se
relaciona con el nivel de amonio plasmatico, y el pronéstico vi-
tal y el desarrollo neurolégico se relacionan con la reduccion
rapida del amonio. La hemodiilisis es la técnica de aclaramien-
to mds efectiva. Presentamos un caso fulminante con fracaso
para aclarar el amonio y revertir el com en un recién nacido
con citrulinemia congénita.

Caso clinico: Nina de 3 dias que ingresa en UCIN por presentar
desde 24 horas antes, decaimiento, hipertonia y disminucién
progresiva del nivel de conciencia. Presenta ademas, respira-
cién irregular y pausas de apnea, precisando entubacion y ven-
tilacion mecanica. Antecedentes familiares: no historia de con-
sanguinidad. Madre de 34 anos, tercigesta y con historia de un
aborto previo y un hijo anterior sano. El embarazo fue contro-
lado y de curso normal, el parto vaginal eutécico, y el Apgar
9/10.

Exploracion al ingreso: Mal estado general, color ictérico. No
rasgos dismorficos. La auscultacion cardio-pulmonar y el exa-
men de abdomen no mostraron hallazgos relevantes. El exa-
men neurolégico mostré una incapacidad absoluta para des-
pertar, ausencia de respuestas motoras y del tronco encefilico;
ausencia de respuestas oculocefilicas, de reflejo corneal y de
nausea. Las pupilas eran midridticas y arreactivas.
Exploraciones complementarias: Hemograma: Hb 15,6 g/dL,
Hto 47,7%, Leu 12.000/mm3, sin desviacion izquierda, Plaque-
tas 299.000 mm3. La concentracién de amonio fue de 3.044
pg/dL. La determinacion de aminodcidos en sangre mostré va-
lores muy elevados de glutamina y citrulina, y en orina, de aci-
do ordtico, estableciéndose el diagnéstico de citrulinemia con-
génita. El EEG al ingreso mostré un trazado de “burst
suppression”. El examen ultrasonogrifico cerebral no mostré al-
teraciones.

Evolucion: A las 7 h del ingreso se inicié hemodidlisis a través
de la vena umbilical durante 4 horas, disminuyendo los niveles
de amonio a 744 pg/dL. Tras finalizar la hemodialisis, y a pesar
de iniciarse tratamiento con fenilbutirato y benzoato, presenta
un rapido ascenso, siendo los valores de amonio de 1964 pg/dL
a la hora, y de 3310 pg/dL. a las 5 h de la hemodidlisis. En nin-
gin momento antes, durante o después de la hemodialisis, re-
vertio el cuadro de coma profundo, y el EEG posterior a la he-
modidlisis mostré un trazado isoeléctrico. A las 12 h comienza
con hipotension refractaria al soporte inotropico. La nifa falle-
ci6 a las 24 h del ingreso.

Comentario: La citrulinemia congénita (déficit de arginino suc-
cinico-sintetasa) cursa con concentraciones de amonio muy ele-
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vadas y suele ser letal, y los supervivientes muestran retraso
mental. En el caso presentado, la reduccién del amonio plas-
mitico fue transitoria y no se consiguié en ningiin momento re-
vertir el coma profundo, ni mejorar el EEG. Aunque la hemo-
dialisis es el procedimiento de eleccion en el tratamiento agudo
de la hiperamoniemia severa, este paciente muestra lo fulmi-
nante de estos cuadros, a pesar de lo precoz del diagnéstico y
de las modernas técnicas de aclaramiento del amonio.

3 INFLUYE EL TRATAMIENTO ANTIRRETROVIRAL DURANTE EL
EMBARAZO DE MUJER VIH (+), EN EL DESARROLLO FETAL?
M.A. Apilanez Urquiola, J. Landa Maya, J.J. Larraz Soravilla,
J.A. Iribarren Loyarte y J. Echeverria Lecuona

Hospital Nuestra Senora de Arinzazu, San Sebastidn.

Objetivo: Valorar el desarrollo fetal en hijos de madre VIH (+)
que durante el embarazo han recibido tratamiento antirretrovi-
ral (TAR).

Métodos: Se analiza edad materna, primera gestacion, abortos
previos, duracién del embarazo (SG), modalidad de parto,
peso, talla y perimetro craneal del recién nacido (RN), presencia
de malformaciones y transmision vertical (TV), en hijos de ma-
dres VIH (+).

Se comparan los resultados de: 1- Grupo estudio (GE): madres
VIH (+) TAR en el embarazo y 2- Grupo control (GC): madres
VIH (+) no TAR en el embarazo.

Resultados: Total madres VIH (+) n-170; total de hijos n-173
(tres gemelares). GE: madres 46, hijos 47; GC: madres 124, hi-
jos 126

Resultados GE frente a GC:

GE GC p
Edad materna 30,5 + 2,87 26,4 + 4,10 0,000
Primera gestacion 13% 42,9% 0,000
Abortos previos 67,4% 39,8% 0,003
SG <37 21,7% 11,4% 0,074
Cesirea 50% 9,4% 0,000
REBA > 4 h 314% 40,4% 0,414
Peso RN 280043 + 607,34 295597 + 480,47 0,121
Talla RN 47,47 £ 3,02 48,39 + 2,41 0,065
P. Craneal RN 33,11+ 1,76 33,75+ 1,7 0,031

Peso RN < 37 SG 2008 + 415,11 234923 £309,74 0,111

Talla RN < 37 SG 448 +239 45,62 £ 1,89 0,372
P. Craneal RN < 375G 32+2 31,77 + 1,64 0,764
Malformaciones Gastrosquisis (1) Sd Down (1)

Hamartoma tordcico (1)
v 0 22,8% -

Conclusiones: 7) El tratamiento antirretroviral durante el emba-
razo de la mujer VIH (+) no ha influido en el crecimiento fetal.
2) No se ha observado mayor incidencia de malformaciones en
el grupo que ha recibido TAR en el embarazo. 3) Se aprecia
mayor incidencia de abortos anteriores y edad materna supe-
rior, en el grupo tratado. 4) Ningtn hijo de madre VIH (+) tra-
tada durante el embarazo en nuestra serie se ha infectado.



POSTER MODERADO

ANOMALIAS TRAQUEOESOFAGICAS. A PROPOSITO

DE UN CASO DE FiSTULA TRAQUEOESOFAGICA AISLADA
DE DIAGNOSTICO NEONATAL

R. Garcia Pérez, M. Gastesi Larranaga, P. Gortazar Arias,
J.A. Pérez Garcia, A. Cotero Lavin y L. Roman Echevarria
Hospital de Cruces, Baracaldo.

Introduccion: La fistula traqueoesofigica (FTE) es una comuni-
cacion entre el esofago y la triquea que aparece de forma ais-
lada en un bajo porcentaje (4%) de los RN que presentan
anomalias traqueoesofagicas.

Caso clinico: Presentamos el caso de una RNT de 39 semanas
de bajo peso (2.530 g) que ingresa en la Unidad Neonatal a las
24 horas de vida por vomitos, distension abdominal y distrés
respiratorio. Al ingreso presenta una PCR de 3,2 mg/dl y en la
Rx torax-abdomen se observa aerofagia y una condensacion en
el l6bulo superior derecho (LSD), por lo que se instaura dieta
absoluta, antibioterapia y sueroterapia iv. En los intentos suce-
sivos de inicio de alimentacion oral y mediante sonda nasogas-
trica presenta crisis de tos, atragantamiento y cianosis, por lo
que se realiza un esofagograma en el que se objetiva una FTE
aislada a nivel de T3, reflujo gastroesofagico y una neumonia
aspirativa (LSD). Se interviene quirdrgicamente, ligando y sec-
cionando la fistula. Es dada de alta al 11° dia postoperatorio tras
haber reiniciado la alimentacion oral con éxito.

Comentario: La FTE aislada es una entidad rara que hay que
sospechar en los RN que presentan problemas de tos, cianosis y
atragantamiento al iniciar la alimentacién oral o en nifilos ma-
yores que presentan infecciones respiratorias recurrentes.

DEFICIT DE GLUCOSA-6-FOSFATO DESHIDROGENASA
(G6PDH). A PROPOSITO DE 2 CASOS DE DEBUT NEONATAL
M. Gastesi Larranaga, R. Garcia Pérez, P. Gortazar Arias

y A. Cotero Lavin

Hospital de Cruces, Baracaldo.

Introduccién: El déficit eritrocitario de la enzima G6PDH es un
trastorno ligado al cromosoma X que aparece mds frecuente-
mente en determinados grupos étnicos. Clasicamente, se pre-
senta como anemia hemolitica aguda inducida o episddica o
como anemia hemolitica crénica no esferocitica. En el recién
nacido puede presentarse en forma de ictericia.

Casos clinicos: Caso clinico 1: RNT varén de peso adecuado
para la edad gestacional que ingresa por ictericia a las 54 horas
de vida (bilirrubina total (BRT) 25 mg/dl; hematocrito (Hto)
55%). A.F: Madre mulata, ictericia neonatal e ictericia conjunti-
val ocasional. Se instaura fototerapia continua intensiva. Du-
rante las primeras 48 horas, el nivel de BRT alcanza un maximo
de 27,7 mg/dl y el Hto desciende hasta 35%. Al alta BRT 3,5
mg/dl y Hto 38%. El estudio hematolégico demostro la existen-
cia de una anemia hemolitica con componente intravascular
por déficit parcial de la enzima G6PDH.

Caso clinico 2: RNT varén de peso bajo para la edad gestacio-
nal que ingresa por ictericia a las 5 horas de vida (BRT 8,8
mg/dl; Hto 65%). A.F: 2 tio maternos diagnosticados de déficit
de G6PDH. Es tratado con fototerapia intensiva, alcanzando
una cifra maxima de BRT de 9,5 mg/dl a las 6 horas de ingreso
y el Hto minimo de 42%. El estudio hematoldgico determiné un
déficit total de la enzima G6PDH. En seguimiento por Hemato-

logia Infantil durante estos 10 dltimos anos, habiendo precisa-
do varias transfusiones sanguineas por crisis hemoliticas.
Comentario: El déficit de GGPDH es una causa de ictericia neo-
natal poco frecuente en nuestro medio.

TROMBOSIS DE SENOS VENOSOS INTRAUTERO

EN UN NEONATO SIN FACTORES DE RIESGO PRENATALES

E. Esteban Torné, N. Castillo, M.D. Salvia Roiges, .M. Rodriguez
Miguélez, J. Figueras Aloy y X. Carbonell Estrany

Hospital Clinic y Provincial, Barcelona, Hospital del Mar de Barcelona

Antecedentes y objetivos: Presentamos un caso de trombosis de
senos venosos intrattero en un neonato sin factores predispo-
nentes prenatales conocidos.

Material: Recién nacido varén a término de peso adecuado que
ingresa en la unidad de cuidados intensivos por presentar depre-
sién neuroldgica severa. Madre sana de 32 anos y primigesta, sin
antecedentes familiares de interés. Los dias previos al nacimiento
refiere una disminucién de movimientos fetales. Parto por cesa-
rea urgente por ritmo silente. Apgar 1-5-6 requiriendo intubacion
y ventilacion inmediata que se mantiene durante todo el ingreso.
Gasometrias arterial y venosa de cordon normales. A la explora-
cion destaca hipertonia de extremidades y pupilas midriaticas
arreactivas. Ausencia de reflejos sin repuesta a estimulos doloro-
s0s. Se palpa masa en hipogastrio compatible con vejiga urinaria.
A las 24 horas de vida presenta episodio de convulsion que se re-
pite poco después a pesar de tratamiento anticomicial. Analitica
sanguinea normal. En el electroencefalograma destaca ausencia
de actividad eléctrica y la resonancia magnética muestra la pre-
sencia de trombosis de senos venosos. Estudio de coagulacion en
el nifo y en los padres normal. El nifo fallece a los cinco dias de
vida. En la necropsia se confirma la presencia de trombosis en to-
dos los senos venosos cerebrales y en vena umbilical. Vejiga neu-
rogena. No hay mas hallazgos significativos.

Discusion: Los procesos trombéticos son raros en la edad pe-
didtrica y dentro de ésta predominan en el periodo neonatal.
Suelen existir factores predisponentes adquiridos (gran patolo-
gia con intervencionismo, lupus eritematoso materno, anticuer-
pos aniticardiolipina) o congénitos y hereditarios. Dentro del
screening basico es preciso descartar déficits en Antitrombina,
Proteinas C y S, Factor V Leiden y mutacién del gen de la Pro-
trombina 20210. En el caso que presentamos la disminucion de
movimientos fetales antes del parto y la gran alteracion neuro-
l6gica precoz sin evidencia de asfixia ni traumatismo perinatal
apoya el origen prenatal de la trombosis. El screening de trom-
bofilias tanto neonatal como familiar fue normal y desconoce-
mos la causa del evento.

COLESTASIS NEONATAL COMO DEBUT DE ENFERMEDAD

DE NIEMANN Pick TipO C

1. Correa Ruiz, E. Sinchez Martinez, M.A. Carrasco Azcona,

A. Gutiérrez Benjumea, G. Cruz Guerrero, M.A. Aguilera Llovet
y M. Ruiz Romanos

Hospital Universitario de Valme, Sevilla.
Introduccién: La colestasis neonatal continda siendo hoy en dia

una enfermedad de dificil diagnéstico. Es un sindrome secun-
dario a multiples etiologias entre las que se incluyen como cau-
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sas poco frecuentes las enfermedades por trastornos genéticos y
metabdlicos. Presentamos el caso clinico de un lactante con en-
fermedad de Niemann-Pick tipo C que se manifest6 inicialmen-
te como colestasis neonatal.

Caso clinico: Varon de 42 dias de vida que presenta ictericia
leve de tres dias de evolucion acompanada de distension ab-
dominal y regurgitaciones. Antecedentes personales: gestacion
controlada, parto espontidneo. Antecedentes familiares: Padre
y tio paterno episodios de hiperbilirrubinemia sin filiar. Madre
sana. Exploracion fisica: buen estado general. Tinte ictérico.
Llama la atencion hepatomegalia de 6 cm y esplenomegalia de
4 cm. Resto de la exploracion normal. Se observan heces hi-
pocdlicas. Eximenes complementarios: 1) Estudio de funcion
hepitica: Bilirrubina total elevada (8,2 mg/dl) con aumento de
la bilirrubina directa (6,9 mg/dD). AST y ALT muy elevadas.
GGT vy FA elevadas. Alfa-1 antitripsina: normal. 2) Pruebas he-
matologicas: Hemograma y frotis periférico normal. TTP (70%).
3) Pruebas infecciosas: Hemocultivos y urocultivos: negativos.
Serologia de virus hepatotropos: normal. 4) Pruebas metaboli-
cas: Sustancias reductoras en orina: negativo. Ligero aumento
de niveles de metionina en sangre y orina. Hormonas tiroideas:
normales. 5) Estudios de imagen: Ecografia abdominal confir-
ma la hepatoesplenomegalia. Gammagrafia con Tc-99m de hi-
gado y vias biliares descarta la existencia de atresia de vias bi-
liares. Con el diagnostico de colestasis neonatal es seguido en
las consultas de Pediatria, persistiendo la elevacion de enzimas
hepdticas mas de seis meses. Se propone la realizacion de
biopsia hepdtica rechazada por la familia. A los 21 meses de
vida se aprecia retraso madurativo motor y del lenguaje. Se
amplia el estudio con determinaciones de carbohidratos, oli-
gosacaridos y mucopolisaciridos en orina: normales. Cerulo-
plasmina: normal; amonio: normal; CK.normal; lactato: normal.
Cariotipo: normal. Estudios de imagen (TAC y RMN cerebral):
normales. Fondo de ojo: normal. Potenciales evocados de tron-
co cerebral y EEG: normales. Cultivo de fibroblastos para estu-
dio de metabolopatias: Descubre una actividad esfingomieli-
nasa disminuida. Acimulos de colesterol libre perinuclear,
hallazgos compatibles con el diagnéstico de enfermedad de
Niemann-Pick tipo C (ENPC).

Conclusiones: 7) La evaluacion de un lactante con colestasis
precisa un protocolo de evaluacion 16gico y bien organizado;
en el que las enfermedades por depdsito no deben considerar-
se en la evaluacion inicial. 2) El primer diagnostico a descartar
ante una colestasis neonatal es la atresia de vias biliares debido
a la urgencia de su tratamiento. 3) La ictericia colestdsica es una
forma poco frecuente de presentacion de ENPC, y 4) Reciente-
mente se ha localizado el defecto responsable de la enferme-
dad en el cromosoma 18.

PERFIL DE NEONATOS TRANSPORTADOS DURANTE
LOS ULTIMOS 5 ANOS EN EL HOSPITAL DE VALME
L. Correa Ruiz, J. Aguayo Maldonado, M.A. Carrasco Azcona,
C. Garcia Arqueza, E. Sinchez Martinez y M. Ruiz Romanos

Hospital Universitario de Valme, Sevilla.

Introduccién: La mejora de las unidades neonatales (UN) en
todos los hospitales ha supuesto un descenso significativo de
los neonatos trasportados. A pesar de ello, un porcentaje de re-
cién nacidos presenta algin tipo de problema que requiere el
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traslado en condiciones 6ptimas a UN mds especializadas para
invertir adecuadamente en el aprovechamiento de recursos.
Método: Se han revisado las historias clinicas de los recién na-
cidos (RN) que han sido trasladados a nuestro hospital de refe-
rencia. Se valoran la edad gestacion de los RN transportados, el
peso al nacimiento, la media de edad en el momento del trans-
porte, los motivos que llevaron al traslado y los requisitos que
precisaron durante el transporte.

Resultados: La poblacion fue de 44 RN (51% RN término y 49%
pretérmino). Peso de los RN transportados: < 1.000 gr 2 (5%);
1.001-1.500 gr 7 (16%); 1.501- 2.500 gr (12%); > 2.500 gr 29
(56%). El 53% de los nifos fueron transportados en las prime-
ras 24 horas de vida, el 47% pasadas las primeras 24 horas, sien-
do la edad media al traslado de 10 dias. Las causas del traslado
fueron las siguientes: quirdrgicas 62% (28); cardiologicas 21%
(9); técnicas diagnésticas no disponible en nuestra UN 5% (2);
saturacion de la UN 7% (3) y a peticion familiar 5% (2). Los re-
quisitos que precisaron para el TN fueron los siguientes: Moni-
torizacion 86% (37); drogas vasoactivas 23% (10); canalizacion
via central 35% (15) y via periférica 82% (35); ventilaciéon me-
canica 37% (16); oxigenoterapia 56% (24) e incubadora 100%
(43). Uno de los pacientes afecto de hipertension pulmonar se-
vera fallecié en el momento del traslado.

Conclusiones y comentarios: 7) Las causas mds frecuente de
TN en nuestra unidad neonatal son necesidades quirdrgicas y
cardiologicas. 2) La poblacién neonatal que se traslada a los
hospitales de tercer nivel son de un manejo muy complejo, lo
que nos lleva a reflexionar sobre las necesidades de mejorar y
cualificar a los profesionales que se encarguen del transporte
neonatal.

PERSISTENCIA DE LA ARTERIA HIALOIDEA EN EL RECIEN
NACIDO: A PROPOSITO DE UN CASO

1. Correa Ruiz, A. Almuedo Paz, G. Albi, M.A. Carrasco Azcona,
E. Sanchez Martinez y A. Gutiérrez Benjumea

Hospital Universitario de Valme, Sevilla.

Introduccion: La persistencia de la Arteria Hialoidea (PAH) tam-
bién denominada Persistencia del Vitreo Primario Hiperplasico
(PVPH) y cuya nueva denominacion integradora es Persisten-
cia de la vascularizacion fetal, es una causa infrecuente de leu-
cocoria en el recién nacido. Presentamos el caso clinico de un
neonato diagnosticado de PAH de tipo mixto.

Caso clinico: Recién nacido en el que se detecta en la explora-
cion fisica rutinaria leucocoria en ojo derecho. Antecedentes
personales: Embarazo controlado sin patologias, parto eutocico
a las 41 semanas de gestacion. Antecedentes familiares: Padres
sanos. Abuela paterna catarata congénita sin filiar. Un hermano
Sindrome de Down. Exploracion fisica: Normal salvo leucocoria
en ojo derecho y masa parduzca sobreelevada por detrds del
iris. Exdmenes complementarios: Fondo de ojo imposible la vi-
sualizacion en ojo derecho. Ojo izquierdo: normal. Tonometria
de aplanamiento: normal. Limpara de hendidura: Se aprecia ru-
beosis de iris, ausencia total de reflejos fotomotor y de fondo;
presencia de membrana opaca retroiridiana con vasos en su su-
perficie. Ecografia: Aumento de la densidad del cristalino, se vi-
sualiza una cinta de tejido desde el polo posterior de la retina
atravesando el vitreo y llegando hasta cristalino que correspon-
de al Canal de Cloquet con una Arteria Hialoidea en su interior.
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Se establece el diagnostico de PAH de tipo mixto. Evolucion:
Realizacion de cirugia con tres vias de entrada en el limbo es-
clero-corneal con lensectomia, coagulacion de vascularizacion
aberrante y vitrectomia. En el postoperatorio presento elevacion
de la PIO que requiri6 fotocoagulacion transescleral con nor-
malizacion posterior. El estado final fue el de buftalmia con am-
bliopia total.

Conclusiones: 7) La deteccion precoz de la PAH es de vital im-
portancia para la realizacion de un tratamiento quirdrgico pre-
coz que permita mejorar el prondstico visual del paciente, y 2)
El diagnéstico diferencial de esta patologia debe realizarse con
las muchas las causas de leucocoria en el recién nacido entre
las que se encuentran la catarata congénita, el retinoblatoma y
la retinopatia de la prematuridad.

DEFICIT DE ALFA-T-ANTITRIPSINA. COLESTASIS NEONATAL
S. Pinillos Pis6n, A.I. Curcoy Barcenilla, C. Maninou Cid,

S. Martinez Nadal, A. Noguera Julidn, F. Camarasa Piquer

y J. Caritg Bosch

Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona, Universidad de Barcelona,
Barcelona.

Introduccioén: El déficit de alfa-1-antitripsina, la hepatitis neo-
natal y la atresia de vias biliares constituyen las causas mds fre-
cuente de las ictericias colestaticas del recién nacido o lactante,
siendo el déficit de alfa-1-antitripsina la causa mis frecuente de
enfermedad metabdlica hepatica. El fenotipo ZZ del alfa-1-an-
titripsina es el que produce la enfermedad hepatica con mayor
frecuencia, siendo necesario en ocasiones recurrir al trasplante
hepatico. Presentamos el caso de un lactante que acudio a ur-
gencias de nuestro centro por presentar ictericia y estanca-
miento ponderal.

Caso clinico: Lactante de 1 mes y 24 dias de vida fruto de se-
gunda gestacion de madre sana, sin antecedentes gestacionales
ni perinatologicos de interés. En la exploracion fisica destaca la
ausencia de fiebre, buen estado general con ictericia cutdneo-
mucosa, acompanado de hepatomegalia de 3 cm y esplenome-

galia de 2 cm. Siendo el resto de la exploracion normal. Las
pruebas de funcion hepitica revelan: bilirrubina total 4,7mg/dl,
bilirrubina conjugada 4,2mg/dl, ALT 93UI/L, AST 134UI/L, GGT
1335U1I/L, FA 872UI/L. Ante patrén de colestasis se decide rea-
lizar una ecografia abdominal que mostraba una discreta hepa-
tomegalia sin asimetrias en la ecogenicidad. Una gammagrafia
con PIPIDA resultando compatible con una colestasis intrahe-
patica con una funcién hepatocitica conservada. Como pruebas
de laboratorio se realizan aminodcidos en sangre y orina, ce-
rruloplasmina-cobre, inmunoglobulinas, que resultaron norma-
les, y determinacion de alfa-1-antitripsina de 481 mg/L siendo
lo normal entre 740-1.500 mg/L Ante este diagnostico se reali-
za un estudio fenotipico de la glicoproteina; resultando fenotipo
ZZ en el paciente, madre MZ, padre MZ, hermana MM. La evo-
lucién durante el ingreso es favorable, precisando suplementos
de vitaminas liposolubles. Tras 2 meses de evolucion la icteri-
cia cutineo-mucosa ha desaparecido y los pardmetros analiti-
cos de colestasis han mejorado ostensiblemente.
Comentarios: 7) Ante una ictericia neonatal colestitica es im-
portante descartar un déficit de alfa-1-antitripsina; 2) Es impor-
tante determinar el fenotipo para el pronéstico, siendo el ZZ el
mds grave, y para el consejo genético, y 3) El riesgo acumulati-
vo de mortalidad o de necesidad de transplante en ninos con
deficiencia de alfa-1-antitripsina con inicio colestasico neonatal
alcanza un 70% a los 15 anos de edad.

INMIGRACION Y RECIEN NACIDOS: COMPARACION ETNICA DE
DIFERENTES CARACTERISTICAS NEONATALES

EN UN HOsSPITAL COMARCAL DE LA REGION DE MURCIA
J.D. Gutiérrez Sanchez, V.M. Bosch Giménez, C. Contessotto
Spadetto, P. Diez Lorenzo, E. Gonzilez Sanchez y J. Valverde

Hospital Los Arcos, Murcia, Hospital Virgen de la Arrixaca, Murcia.

Antecedentes y objetivo: La inmigracion es un tema de plena
actualidad, sobre todo por los constantes acontecimientos so-
ciales que conlleva. Dicha poblaciéon inmigrante, en nuestra
area de referencia, ha ido en aumento progresivo en los dltimos

Espaiiol Africano Sudamericano Europeo K, x2 P
(n=5.218) (n =237) (n=108) (n=72)

Variables relacionados con la madre
Edad (anos) 28,7 (5,1 28,1 (6,2) 26,74(5,25) 28,57 (5,19) F = 6,45 < 0,0001
N° hijos* 1,84 (0,98) 2,36 (1,50) 1,97 (1,31) 2,00 (1,20) F =209 < 0,0001
HBs Ag+** 1,1% 3,3% 0,92% 1,3% x? =125 NS
Variables relacionadas con el parto
Cesareas™ 20,8% 18,9% 22,2% 29,1% x2 =255 <0,05
Anestesia* 38,0% 24,8% 40,7% 48,6% X2 =244 =0,003
Variables relacionadas con el RN
Edad gestc* 39,0 (1,5 39,0 (1,7 39,0 (1,5 38,9 (1,6) F=0,29 NS
Peso (g)* 320606,98 (470,73)  33806,09 (562,47)  3290,14 (430,09) 3219,31 (430,75) F=6,1 = 0,002
Talla (cm)* 49,5 (2,0 50,1 (1,9 49,5 (1,7 49,4 (2,0) F=06,83 < 0,0001
P.C. (cm)* 34,3 (1,3) 35,0 (1,4) 34,4 (1,1 34,2(1,2) F = 21,59 < 0,0001
Apgar 1™* 8,8 (1,1 8,8 (1,3) 9,0 (1,0) 8,9 (0,9) F = 0,686 NS
Ingresaron** 25,6% 31,6% 26,8% 26,3% x2 =421 NS
*Las variables cuantitativas se expresan mediante la media y desviacion tipica, esta tltima entre paréntesis.
*Las variables cualitativas se representan mediante el porcentaje.F: Estadistico F de la distribucién de Snedecar. Modelo lineal de la evaluacion de regresion Y = a + bx
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anos. Se realiza un analisis prospectivo para estudiar si existen
diferencias entre los recién nacidos (RN) espafoles y no espa-
foles, comparando diferentes variables, neonatales y relaciona-
das con el parto.

Sujetos y método: La muestra se compone de 5635 neonatos
nacidos en el Hospital Los Arcos de Santiago de la Ribera entre
los anos 1995-2000. Se dividio esta muestra en 4 grupos: Espa-
fol, Europeo no espanol, Africano y Sudamericano.

Se estudian las siguientes variables en cada caso: edad, grupo
étnico, ano de nacimiento, nimero de hijos vivos, antigeno de
superficie en la madre (HBs Ag), tipo de parto, si fue o no anes-
tesiado y tipo de anestesia, edad gestacional (segiin FUR), sexo
del RN, somatometria del RN (peso, talla, perimetro cefilico
(PC)), Apgar al minuto y 5 minutos, si ingresé o no y tipo de
lactancia al alta.

Para el estudio estadistico se empled el programa estadistico
SPSS para Windows 9.0. La relacion entre variables cualitativas
se realiz6 por la prueba chi cuadrado con analisis de residuos,
y las cuantitativas con mas de dos categorias por la prueba de
ANOVA si las varianzas eran homogéneas, y si no lo eran, por la
prueba no paramétrica de Kruskal-Wallis. Se aceptaba en todos
los casos la diferencia estadisticamente significativa con p < 0,05.
Resultados: Un 7,4% (n = 417) eran hijos de madres extranjeras.
Se observa un constante y ripido aumento de poblacion africa-
na durante los 6 anos, y en la Sudamericana en el dltimo ano,
manteniéndose el resto de poblaciones constantes. El estudio
comparativo se representa en la siguiente tabla donde se mues-
tran las variables mas importantes: (véase tabla pagina anterior)
Conclusiones: No se observan diferencias significativas entre los
grupos estudiados en cuanto a la morbilidad, estudiada ésta a
través de los ingresos de los RN y apgar al 1’, y si en cuanto a
las caracteristicas somatométricas de los RN, siendo los RN affi-
canos mayores en cuanto a peso, talla y PC que los RN espa-
foles. También se observa un menor porcentaje de mujeres
africanas a las que se les administrd anestesia raquidea o epi-
dural durante el parto en relacion con el resto de los grupos es-
tudiados.

HEMORRAGIA INTRAPARENQUIMATOSA EN EL RECIEN
NACIDO A TERMINO

M. Garcia Bernal, M.D. Ortega Gutiérrez, J. Badia Barnusell,
C. Figar6 Volta, T. Gili Bigata, 1. Lorente Hurtado y C. Duran
Feliubadalo

Corporacion Sanitaria Parc Tauli, Sabadell.

Introduccion: Las hemorragias intraparenquimatosas son un he-
cho infrecuente en el periodo neonatal, con mayor prevalencia
en ninos a término. Su etiologia es desconocida y en su etiopa-
togenia se han implicado diversos factores: traumatismos, infar-
tos hemorragicos, alteraciones de la coagulacion, trastornos
vasculares y el uso de ECMO. La clinica es inespecifica y de-
pende de la localizacion, predominando las convulsiones, sig-
nos oculares y la hemiparesia.

Objetivo: Describir los casos de hemorragias intraparenquima-
tosas diagnosticados en nuestro centro en los Gltimos 2 anos.
Material y métodos: Tres pacientes (2 nifios y una nifia) hospi-
talizados en nuestra unidad entre Noviembre de 1998 y No-
viembre del 2000. Todos los pacientes incluidos eran neonatos
a término.
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Resultados: No habia antecedentes gestacionales relevantes. En-
tre los antecedentes perinatales destacaba un Apgar al minuto
<5 (casos 2y 3), que requirié reanimacién con bolsa de resu-
citacién (Apgar > 8 a los 5 minutos en ambos casos). En el caso
1 se registré un Apgar de 9-10-10 tras un parto instrumentado
con férceps. Los pH de arteria/vena umbilical fueron: 7,15/7,30
(caso 2) y 6,95/7,18 (caso 3). Caso 1 (nacida en otro centro): pH
normales.

La clinica fue de apnea, cianosis y bradicardia (caso 1) a los 6
dias de vida, irritabilidad y convulsiones a las 20 horas de vida
(caso 2) e hipertonia-hiperreflexia a las 3 horas de vida (caso
3). La localizacion fue: temporal izquierda (caso 1), territorio sil-
viano izquierdo (caso 3). El caso 2 presentd hemorragias en re-
gion cortico-subcortical parietal derecha y en otras multiples lo-
calizaciones (subdural, subaracnoidea, epidural bilateral y
céfalohematoma). El diagnostico inicial se realizé por ecografia
cerebral, completandose el estudio con tomografia axial com-
puterizada (TAC) y/o resonancia magnética (RM).

No se identifico la etiologfa en ningtn caso. El estudio de trom-
bofilia mostré déficit de proteina C y/o proteina S en todos los
casos, considerindose poco concluyente este hallazgo por tra-
tarse de un primer estudio y quedando pendiente de controles
posteriores. En el paciente del caso 1 se detecté también un dé-
ficit del complejo de la protrombina y positividad débil de los
anticuerpos antifosfolipidicos.

La exploracion neurolégica al alta mostraba hipotonia y signos
oculares en el caso 1, y era normal en los otros dos casos. La
evolucion posterior (media:12 meses) muestra seguimiento ocu-
lar deficiente (en dos casos), e hipertonia-hiperreflexia con ten-
dencia a la lateralizacion (en un caso).

Comentarios: La hemorragia intraparenquimatosa, aunque poco
frecuente, debe sospecharse e investigarse en neonatos a térmi-
no con clinica sugestiva. La ecografia cerebral puede ser falsa-
mente normal al inicio, por lo que se recomienda completar el
estudio con TAC y/o RM. El anilisis de la hemostasia basica y la
trombofilia puede determinar la etiologia en algunos casos. Es
obligatorio un seguimiento evolutivo a largo plazo por la posi-
ble aparicion de epilepsias y/o alteraciones motoras posteriores.

EVALUACION DE MORTALIDAD EN EL SERVICIO DE
NEONATOLOGIA EN 1999
B. Nufez de la Torre, E. Varela Rubio y A. Mudarra Judrez

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Antecedentes y objetivos: La mortalidad perinatal es el princi-
pal indicador de calidad asistencial obstétrica y neonatal. El ob-
jetivo es comparar las tasas de nuestro hospital con las de otros
centros, asi como conocer las diferentes causas de muerte y los
factores de riesgo.

Métodos: Se analizaron los 61 éxitus que se produjeron en el
Servio de Neonatologia en 1999, de los cuales 38 habian nacido
en nuestro centro maternal (Total de recién nacidos vivos en
1999 = 6886), con los que se calcularon los Indices de Mortali-
dad Perinatal 1y II e Indices de Mortalidad Neonatal Precoz y
Tardia. Estos se compararon con los de anos anteriores y con
los datos publicados por la SEN en 1995.

De los 61 éxitus se analizaron las siguientes variables: peso al
nacimiento, edad gestacional, tipo de embarazo, sexo, edad de
éxitus y causa de la muerte.
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Resultados:

Las tasas de mortalidad son:

HVR 1990 HVR 1998 HVR 1999 SEN 1995

IM Fetal 9,11 7,14 5,95 5,9
IM Perinatal I 14,18 9,34 9,59 —
IM Perinatal IT 15,9 12,10 10,6 9,4
IM Neonatal Precoz 5,11 3,78 4,38 —_—
IM Neonatal Tardio 6,85 5 4,67 35

La causa de muerte mis frecuente es la gran inmadurez, peso
menor de 1.000 gr (25%), seguido de las malformaciones letales.
El mayor nimero de éxitus se produce en la primera semana
de vida (60%), 40% entre el primer y séptimo dia y el 20% en
las primeras 24 horas.

Excluyendo las cardiopatias congénitas y las malformaciones, la edad
gestacional y el peso al nacimiento son claros factores de riesgo.
Conclusiones:

Descenso evidente en el dltimo ano de todas las tasas de mor-
talidad.

La gran inmadurez es la principal causa de muerte.

ABANDONO PRECOZ DE LACTANCIA MATERNA:

UN INDICADOR DE CONTROL DE CALIDAD

DE LA ATENCION PERINATOLOGICA

M. Sanchez Palomares, B. Beseler Soto, L. Santos Serrano,

M.J. Benlloch Muncharaz, M. Grieco Burucua, M.L. Lucas Abad
y J.M. Paricio Talayero

Hospital Marina Alta, Denia.

Introduccién y objetivo: Mientras que el porcentaje de intencion
de amamantar en las mujeres de una poblacién esta influido por
factores socioculturales complejos y en menor medida por la in-
formacion sanitaria ofertada, el porcentaje de abandono de lac-
tancia en los primeros dias depende mis del grado de prepara-
cion técnica de los sanitarios que atienden todo el periodo
perinatal al binomio madre hijo. Un registro sistematico de inten-
cion inicial de lactancia y de lactancia real al alta en la maternidad
permite conocer el porcentaje de abandono precoz de la misma.
Material y métodos: En la dltima década se ha recogido en un
fichero informatizado los datos principales de los recién nacido
en nuestra maternidad (media de 800 anuales). Entre ellos, se
registro la intencion inicial y la lactancia al alta (media 3 dias).
Se ha medido el porcentaje de abandono precoz (en los 3 pri-
meros dias de vida) de la lactancia materna.

Resultados:

Lactancia materna exclusiva
Frecuencia inicial, al alta y % de abandono precoz
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Discusién y conclusiones: Mientras que la intencion inicial de
lactancia se ha mantenido en torno al 85%, los esfuerzos reali-
zados de actualizacion de conocimientos y los cambios de pro-
tocolos y rutinas erréneas, han permitido disminuir el porcen-
taje de abandono inicial a la mitad, aumentando la frecuencia
de lactancia al alta en casi 10 puntos en la dltima década. El re-
gistro de estos parametros, lactancia inicial y al alta, permite co-
nocer el porcentaje de abandono precoz, siendo un buen indi-
cador de control de la calidad ofertada a las mujeres y ninos
que atendemos.

MIOCARDIOPATIA DE DEBUT EN EL PERIODO NEONATAL:
ESTUDIO EPIDEMIOLOGICO

M. Martinez Ruiz, M. Sdenz de Pipaon, P. Gutiérrez Marti,

D. Elorza Fernandez, J. Pérez Rodriguez, J. Quero Jiménez,
M. Burgueros Valero, J.I. Rodriguez y D. Val

Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Antecedentes y objetivo: La miocardiopatia (MC) es una altera-
cion estructural o funcional del miocardio. Generalmente apa-
rece después del periodo neonatal, aunque también puede apa-
recer en este periodo y en la vida intrauterina, causando
importante morbimortalidad. El objetivo es revisar la epidemio-
logia de la MC de debut en el periodo neonatal en los dltimos 8
anos en un Hospital Terciario para conocer la prevalencia, etio-
logia y factores prondsticos.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de neonatos con MC
desde el ano 1993 hasta el ano 2000, a partir de historias clini-
cas del Servicio de Neonatologia. Se recoge: edad gestacional
(EG), sexo, peso recién nacido (PRN), tipo de MC, etiologia,
soporte inotropico, presencia de cardiopatia estructural, hidrops
o fibroelastosis endocardica (FEE) y mortalidad.

Resultados: Desde el 1-1-1993 hasta el 31-12-2000, se diagnos-
ticaron 18 casos de MC neonatal con una prevalencia de 1/3207
RN vivos. No hay diferencias de sexo (M 8/18, V 10/18). EG: 35
+ 4 semanas (media = DS) y PRN: 2.732 + 1.091 g (media + DS).
La MC es dilatada (D) en 3 casos e hipertréfica (H) en 15. De
los 3 casos de MCD, 2 presentaron hidrops y FEE y fallecieron,
un caso, hipoxia-isquemia perinatal con resolucion posterior. La
etiologia mas frecuente en la MCH es la de madre diabética
(MD) 7/15, siendo macrosémicos 5/7, con desaparicion de la
MCH en el ler anio de vida en 6/7 casos. La clinica mas fre-
cuente fue soplo sistélico 3/6, hipoglucemia 3/6, hiperbilirrubi-
nemia 3/6, trastornos neuroldgicos 3/6 'y distrés respiratorio 2/6.
Otras causas de MCH son: idiopatica 4/15, corticoides postna-
tales 2/15, glucogenosis 2/15, hiperinsulinismo y corticoides
postnatales 1/15, miopatia mitocondrial 1/15 y S. de glicoprote-
ina deficitaria en carbohidratos1/15. 10/18 pacientes precisaron
de soporte inotropico y de los que no lo necesitaron, 5/6 son
hijos de madre diabética. 2/18 presentaron cardiopatia estruc-
tural asociada. Fallecieron 7/18 casos (2/3 de mortalidad en
MCD).

Conclusiones: La MCD es menos frecuente y de peor prondsti-
co que la MCH. La etiologia mis frecuente y de mejor evolu-
cion en la MCH es la de MD. La idiopatica es la 2* mas fre-
cuente. La existencia de cardiopatia estructural, errores
congénitos del metabolismo, hidrops o FEE ensombrece el pro-
nostico.
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Comentario: A pesar de la alta incidencia de miocardiopatias
idiopdticas, recomendamos excluir etiologias potencialmente
tratables y realizar estudio genético y ecocardiograma a la fa-
milia. Nuevas técnicas de diagnostico genético permitirdn esta-
blecer otras causas de miocardiopatia.

LINFANGIOMA INTESTINAL.
PRESENTACION DE UN CASO

M.L. Calderén Fedriani, M.A. Murillo Pozo,
A. Pérez Sanchez y J. de Abajo Rodriguez

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Los linfangiomas son malformaciones compuestas por ca-
nales linfaticos dilatados de diversos tamanos, revestidos
por epitelio normal. Los 4 tipos principales observados
(simple, circunscripto, quistico o higroma, difusos o caver-
nosos) suelen ser evidentes antes de los tres anos de edad,
siendo en algunos casos diagnosticados prenatalmente por
ecografia.

El linfangioma quistico o higroma, se localiza con mayor fre-
cuencia en cuello y axilas, aunque puede observarse en regio-
nes inguinales, popliteas, retroperitoneal y como quistes me-
sentéricos.

Suelen manifestarse Ginicamente como masa localizada, no sien-
do frecuentes los sintomas compresivos.

A diferencia de los hemangiomas no suelen regresar esponta-
neamente, por lo que el tratamiento apropiado es la reseccion
completa necesaria para lograr la curacion.

Caso clinico: Recién nacido varén, término normosoma, pro-
ducto tnico de tercera gestacion que curso sin incidencias. Par-
to cesdrea por estancamiento, polihidramnios con liquido cla-
ro, Test de Apgar 10.

Ingresa el primer dia de vida por diagndstico prenatal de mal-
formacion intestinal con buen estado general, normohidratado,
normocoloreado y con exploracion por aparatos normal salvo
abdomen con distension moderada sin masas ni visceromega-
lia y meteorizado; emision de meconio en las primeras 6 horas
tras el parto.

Pruebas complementarias: Radiografia de abdomen simple: ai-
reacion intestinal hasta porcion distal con centralizacion de asas
intestinales. Ecograffa abdominal: multiples quistes de gran ta-
mano, resto normal. TAC abdominal: a nivel de ambos vacios y
regién pélvica coleccion liquida que rodea las asas intestinales
colocandolas en el centro del abdomen, extendiéndose a nivel
pélvico y ambos recesos superiores de la vejiga

Juicio clinico: Linfangioma quistico con predominio de compo-
nente higroma de localizacion intraperitoneal.

Se decide intervencion quirdrgica practicando laparotomia con
reseccion de masa compatible con linfangioma y de 10 cm. de
ileon. El postoperatorio cursé sin complicacionesnsiendo
dado de alta a los 14 dias de la intervencién con buena tole-
rancia enteral y sin alteraciones intestinales. El estudio histo-
patolégico confirmé el diagnéstico de linfangioma quistico-
mesentérico.

Discusion: Presentamos este caso de linfangioma por su locali-
zacion poco habitual, asi como por la dificultad del diagndsti-
co prenatal. Como en la mayoria de los caso el tratamiento ha
sido exclusivamente quirdrgico, no precisando reintervencion
hasta el momento actual.
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PERITONITIS QUIMICA. UNA FORMA DE PRESENTACION
DE LA FIBROSIS QUISTICA EN EL PERIODO NEONATAL
M.I. Vera Dominguez, A. Villares Porto-Dominguez,

G. Novoa Gémez y B. Lopez Abel

Complejo Hospitalario de Ourense, Ourense.

La mucoviscidosis constituye la forma mds frecuente de morta-
lidad de origen genético en la raza blanca. En el periodo neo-
natal la forma de presentacion tipica es el ileo meconial, no
obstante puede debutar como una perforacion colénica con la
consecuente peritonitis quimica de la que comunicamos una
nueva observacion.

Se trata de una recién nacida fruto de primer embarazo. Edad
gestacional: 39 semanas. Cesdrea electiva. Present6 al ingreso
afectacion del estado general, gran distensién abdominal con
abdomen duro, dificultad respiratoria, leves edemas palpebra-
les. Resto de la exploracion en limites normales.

Pruebas complementarias: EAB al ingreso: acidosis mixta que me-
joro tras el drenaje de liquido ascitico. Hemograma: 6100 leucoci-
tos (47% neutrofilos, 40% linfocitos), Hemoglobina: 14,5 g/dl, He-
matocrito: 42%, Plaquetas: 189.000. Frotis periférico:2-3% células
de aspecto blastico. Eritroblastos: 63%. Bioquimica: iones norma-
les. GOT: 141 Ul/ml. Alfa-amilasa: 45U1/1. LDH: 4380 UI/1. Liquido
ascitico: leucocitos: 1890 (98% PMN, 2% MN), glucosa: 37 mg/dl,
proteinas: 2,9¢%, bilirrubina: 4,7 mg%, alfa-amilasa: 212 UI/], co-
lesterol: 68 mg%. Cultivo de liquido ascitico: negativo. Radiogra-
fia de térax: térax comprimido por liquido ascitico. Radiografia de
abdomen: normal. Ecograffa abdominal: sin alteraciones. Cloro en
sudor: primera determinacion: 112 mmol/], segunda determina-
cién: 113 mmol/l, tercera determinacion: 72 mmol/l.

Se intervino quirdrgicamente con el diagndstico de peritonitis
meconial y perforacion de colon transverso, realizindose co-
lostomia.

Posteriormente, el estudio genético revel6 mutaciones delta F-
508y R 1162 X.

Conclusién: La peritonitis quimica en el periodo neonatal es
una forma infrecuente de presentacion de la fibrosis quistica.

SENSIBILIDAD Y RESISTENCIA EN SEPSIS NEONATAL PRECOZ
POR ESTREPTOCOCOS GRUPO B EN LOS ULTIMOS DIEZ ANOS
J.C. Flores Gonzilez, E. Alvarez Garcia, M.T. de Benito Guerra,
A. Maria Lechuga Sancho, FJ. Caro Contreras y S. Lubian Lépez

Hospital Universitario Puerta del Mar, Cadiz.

Antecedentes: El uso protocolario de antibidticos profilacticos
intraparto para prevenir la infeccion estreptocdcica del grupo
B, el agente patégeno neonatal mis frecuente, se adopté ofi-
cialmente en 1996 en nuestro Hospital. Esta estrategia ha dado
lugar a numerosos estudios sobre la influencia de estos anti-
bidticos en la evolucién de la sepsis precoz por dicho germen.
Nuestro objetivo principal es averiguar si la administracién de
estos antibidticos a la madre ha conseguido modificar la sensi-
bilidad del estreptococo del grupo B con respecto a los afos en
que no recibian dicha prevencion.

Métodos: Estudio retrospectivo de las historias clinicas de la po-
blacién de recién nacidos vivos en el Hospital Universitario
Puerta del Mar de Cadiz que han presentado una sepsis por es-
treptococo del grupo B de comienzo precoz (menor de 6 dias),
bacteriemia o sospecha clinica de infeccion.
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En dichas historias un grupo de neonatélogos analizaron el an-
tibiograma de los hemocultivos positivos a ese germen de los
neonatos cuya madre estaba incorporada en el programa de
prevencion de sepsis precoz por estreptococo del grupo B a
partir del ano 1996 en relacion con los seis afos anteriores a la
incorporacion de este programa.

Resultados: Sobre una poblacion de 23.453 recién nacidos vi-
vos durante los ailos 1990-2001 se han identificado 52 casos de
sepsis confirmada microbiologicamente, 5 casos de bacteriemia
y 9 casos de sospecha clinica de infeccion estreptocdcica del
grupo B. La sensibilidad de dicho germen a permanecido inal-
terada desde que se inici6 el protocolo de prevencion del ries-
go de infeccion por SGB precoz. En todos los casos de sepsis,
este germen ha sido sensible a la penicilina, la ampicilina, eri-
tromicina y vancomicina. La gentamicina ofrece ciertas resis-
tencias. En todos los casos fue resistente a tetraciclinas. Res-
pecto a la cefotaxima hay un caso aislado de resistencias.
Conclusiones: El uso de la pauta de antibi6ticos intraparto en
madres con factores de riesgo de que el nino desarrolle una
sepsis por estreptococo del grupo B no ha modificado la sensi-
bilidad a los antibidticos utilizados empiricamente.

La utilizacion conjunta de ampicilina y cefotaxima, protocolo
que se sigue en nuestro Hospital en las sospechas de sepsis cu-
bre de forma fiable todos los casos aparecidos esta revision, no
habiendo aparecido resistencias estadisticamente significativas
que justifiquen el cambio de los antibidticos usados en nuestro
Servicio.

ENDOCARDITIS FUNGICA EN EL PERIODO NEONATAL.
PRESENTACION DE UN CASO

FJ. Caro Contreras, M.C. Jerez Zamudio, E. Alvarez Garcia,
M.T. Guerra Pérez y A. Maria Lechuga Campoy

Hospital Universitario Puerta del Mar, Cadiz.

La endocarditis en el periodo neonatal es una complicacion rara
de la candidiasis sistémica que suele acontecer en determina-
das situaciones de riesgo (catéteres centrales y sobreinfeccion
de endocarditis bacteriana).

Caso clinico: Recién nacida a término, con peso adecuado, fe-
notipo Down diagnosticada mediante ecografia a los pocos dias
de vida de hipertrofia septal severa, CIA ostium secundum 2-3
mm, CIV basal posterior pequena e hipertension pulmonar mo-
derada sin repercusion hemodinamica.

Al nacimiento presenté un cuadro clinico compatible con sepsis
que requirié tratamiento intravenoso (mediante catéter central
de acceso periférico) con ampicilina y cefotaxima en un primer
ciclo y amikacina y ceftazidima en un segundo ciclo.

Antes de finalizar dicho tratamiento, se detecta tinte verdinico,
con hepatoesplenomegalia y colestasis creciente (bilirrubina di-
recta hasta 13,7 mg/dl, serologia virus hepatotropos negativa,
vias biliares en ecograffa normales), y mantenimiento de los sig-
nos analiticos de infeccion (PCR elevada, trombopenia y ane-
mia). Ante la sospecha de sepsis flingica (se recibieron poste-
riormente 3 hemocultivos positivos a Candida albicans), se
inicia tratamiento con fluconazol iv de forma aislada hasta la de-
teccion (8 dias después) de cardiomegalia radioldgica y hallaz-
go ecogrifico de una masa mévil ecorrefringente de 17 mm de
diametro adherida a la valvula tricispide, momento en el cual
se aflade anfotericina B lisosomal durante 20 dias mads.

Por todo ello, se puede diagnosticar de endocarditis fingica ya
que la paciente cumplia los 2 criterios mayores (3 hemocultivos
positivos separados por mas de 12 horas y evidencia de afecta-
cién endocirdica) y 2 menores (Cardiopatia predisponente y
fiebre mayor de 38° C) en la clasificacion de Durack (1994),
ademas de 3 criterios menores adicionales (PCR elevada, esple-
nomegalia de nueva aparicion y catéter central) segin la clasi-
ficacion de Duke.

A pesar del tratamiento antifingico combinado durante 4 se-
manas, la persistencia de la vegetacion tricispide, sin apreciar-
se cambios en su tamano, atn en presencia de hemocultivos
negativos (2), obligd a plantear el tratamiento quirdrgico como
necesario para la correcta evolucion de la enfermedad.

En la revision bibliografica se ha constatado la alta mortalidad
y baja frecuencia de este tipo de patologia infecciosa, asi como
la necesidad en muchos casos de realizar tratamiento quirdrgi-
co para la resolucion del proceso.

SINDROME DE MARFAN CON MANIFESTACIONES

EN PERIODO NEONATAL. DOS CASOS CLINICOS

DE DISTINTA PRESENTACION

A.L Usano Carrasco, L. Llana, E. Garrido Borreguero, L. Aybar Garcia,
M.S. Albi Rodriguez y L. Sinchez de Leon Arenas

Hospital de Mostoles, Mostoles.

Introduccion: El sindrome de Marfan es un trastorno del tejido
conectivo de herencia autosoémica dominante, aunque se esti-
ma que alrededor del 30% de los afectados se deben a muta-
cioén espontdnea. Estos dltimos son mds frecuentemente diag-
nosticados en el periodo neonatal y tienen un curso clinico mas
severo.

El sindrome de Marfan se caracteriza por malformaciones ocu-
lares, musculo-esqueléticas y cardiovasculares de aparicion en
distintos momentos de la vida del individuo y con afectacion en
grado y progresion variables. En el periodo neonatal las mani-
festaciones son raras y suponen peor prondstico que depende
fundamentalmente de la afectacion cardiaca. Presentamos dos
casos clinicos de S. de Marfan con manifestaciones diferentes
en el periodo neonatal.

Caso 1: Recién nacido a término, de padres sanos; hermana de
9 anos con fenotipo marfanoide, sin afectacion cardiaca, ocular
ni esquelética; Embarazo controlado, diagnéstico prenatal de
pies zambos. Parto normal. Apgar 9/9. Exploracion fisica: Peso:
3,315 gr (p75); Talla: 53 cm (p > 90); PC: 33,5 cm (p50-75);
BEG, buen color, facies aplanada, estrabismo divergente bilate-
ral, fisura de paladar blando; AP: normal; AC: normal, pulsos
periféricos simétricos; Abdomen: normal; Extremidades supe-
riores hiperextensibles con subluxacién del 5° dedo de ambas
manos, aracnodactilia, luxacion de caderas, pies zambos, resto
normal.

Pruebas complementarias realizadas ante la sospecha de una
conectivopatia:

Serie 6sea: normal salvo alteracién en la alineacion de ambas
manos con subluxacion de la articulacion metacarpofalingica
del 5° dedo. Ecocardiografia-doppler: dilatacion de la raiz adrti-
ca a nivel de senos de Valsalva; valvula aértica sin estenosis ni
insuficiencia, valvula mitral normal, resto de estructuras cardia-
cas normales. ECG y Rx de torax normales. Examen oftalmolo-
gico: exotropia intensa sin otros hallazgos. Cariotipo: 46XX., Po-
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tenciales evocados auditivos normales. Resto de pruebas inclu-
yendo ecografias cerebral y abdominal normales. Evolucion: en
primeros dias de vida se colocan yesos correctores y un arnés
de Paulik. Tras la objetivacion de la dilatacion de aorta se inicia
tratamiento con betabloqueantes (propanolol). Después de un
mes de seguimiento no ha aumentado la dilatacion adrtica y la
nina ha permanecido asintomatica.

Caso 2: Recién nacido a término, padres sanos, embarazo y par-
to normal Apgar 9/10. Peso 2.340 gr, Talla 48,5 cm, P.C. 34 cm.
Exploracion fisica: fenotipo normal, pectus excavatum. Explo-
racion neurolégica: hipotonia generalizada con afectacion pre-
dominante de cintura escapular, ROT normales. Pruebas com-
plementarias incluyendo ecocardiografia normales. Con
diagndstico de hipotonia idiopdtica se hizo el seguimiento en
consulta de neuropediatria. Evolucién favorable con desarrollo
psicomotor normal. A los 2 afios presenta un hdbito marfanoide
con cara fina, aracnodactilia e hiperlaxitud articular. Se realiza
ecocardiografia objetivindose un prolapso mitral con minima
insuficiencia. Aorta normal, no dilatacion. Actualmente tiene 3
anos y permanece asintomatica. Se hizo estudio oftalmolégico
que fue normal.

Se hizo un estudio cardioldgico a la madre viéndose un aneu-
risma de aorta.

Conclusiones: 7) E1 S. de Marfan es infradiagnosticado en el pe-
riodo neonatal. Ante un recién nacido con patologia osteoarti-
cular es necesario descartarlo. 2) Aunque los casos esporadicos
suelen ser los de inicio en periodo neonatal se debe hacer un
screening familiar del mismo. 3) El seguimiento cardiolégico es
necesario durante toda la vida.

QuISTE DE COLEDOCO: UNA CAUSA INFRECUENTE

DE COLESTASIS NEONATAL

J.E. Pollina, M. Ruiz de Temifio Bravo, C. Pueyo Gil, R. Escartin
Villacampa, N. Gonzilez Martinez-Pardo y J.A. Esteban Ibarz

Hospital Materno Infantil Miguel Servet, Zaragoza.

Introduccion: Si bien la ictericia neonatal es un cuadro enor-
memente frecuente, la producida a expensas de bilirrubina di-
recta es menos frecuente y a esta edad el debut por un quiste
de colédoco es aiin mas raro. Asi, de nuestros 8 casos de dila-
tacion quistica de la via biliar, s6lo uno se present6 en periodo
neonatal como un cuadro de ictericia obstructiva. El prondstico
depende de un diagndstico y tratamiento precoz antes de que
pueda producirse lesion hepitica, colangitis o perforacion del
quiste.

Caso Clinico: Recién nacida de 48 horas de vida producto de
gestacion de 38 semanas, con peso al nacimiento de 2.845 g.,
sin antecedentes familiares u obstétricos de interés, remitida a
nuestro Hospital por cuadro de ictericia obstructiva. A la explo-
racién presenta buen estado general, ictericia amarillo-verdosa
en piel y mucosas con heces hipocélicas y hepatomegalia de 2
traveses de dedo. La ecografia abdominal muestra discreta he-
patomegalia con imagen de colestasis intrahepdatica y masa de
contornos nitidos de contenido seroso con detritus en su pared
declive con didmetros de 53 x 46 x 42 mm., sugestiva de quiste
de colédoco en comunicacion con vias biliares proximales. En
la gammagrafia hepatobiliar se observa obstruccion de colédo-
co sin signos de alteracion funcional del hepatocito. Bilirrubina
Total: 22,26 mg/dl; Directa: 9,61 mg/dl; Gamma GT: 1.035 U/L;
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GOT: 134 U/L. Se interviene encontrando un gran quiste de co-
lédoco tipo I, con permeabilidad del conducto hepatico comutn
y vias biliares intrahepaticas en la colangiografia peroperatoria.
Se realiza diseccion y exéresis del quiste y hepaticoyeyunosto-
mia en Y de Roux. La evolucion es absolutamente satisfactoria,
estando en la actualidad, 8 meses después, completamente nor-
mal.

Conclusiones: La ecografia es un método efectivo y no inva-
sivo que permite el diagnéstico diferencial con otras causas
estructurales de colestasis, visualizando el quiste y la dilata-
cién proximal de vias biliares, incluso en periodo prenatal. La
reseccion del quiste y hepaticoyeyunostomia es el tratamien-
to de eleccién y debe realizarse de forma precoz antes de
que surjan complicaciones inflamatorias. Los resultados de
esta cirugia en el periodo neonatal son satisfactorios, aunque
el seguimiento se debe prolongar de por vida por el riesgo
de estenosis, litiasis intrahepatica, colangitis o colangiocarci-
noma.

EPIDERMOLISIS AMPOLLOSA ASOCIADA A ATRESIA PILORICA
Y COLICA. APORTACION DE UN NUEVO CASO

F. Alonso Molleja, P. Jaraba Caballero, J.I. Garrido Pérez,

M.J. Parraga Quiles, J. Guzman Cabanas, M.D. Ruiz Gonzilez,
M.D. Huertas Mufoz, M. Zapatero Martinez y J.M. Ocana Losa

Hospital Universitario Reina Soffa, Coérdoba.

Introduccion: La epidermolisis ampollosa letal (tipo herlitz) es
un trastorno autosémico recesivo que pone en peligro la vida
del paciente, falleciendo, la mayorfa, en los primeros tres afnos
de vida. Ademas de las lesiones cutdneas desde el nacimiento,
es caracteristica la asociacion con atresia pildrica, siendo ex-
cepcional la presencia de atresias a otros niveles.

Aportamos un nuevo caso de epidermolisis ampollar letal aso-
ciada a atresia pildrica y colica, asi como una revision de la li-
teratura.

Caso clinico: Recién nacido pretérmino de 36 semanas, hijo
de padres sanos, no cosanguineos. Antecedente prenatal de
polihidramnios. Lesiones ampollosas cutineas generalizadas
con desprendimiento de epidermis, dejando indemnes pal-
mas y plantas. Unas distroficas. Afectacion de la mucosa oral.
Voémitos gastricos desde las 48 horas de vida asi como au-
sencia de eliminacién de meconio, con radiografia y enema
opaco compatibles con atresia pilérica y célica, por lo que
se decide intervencién quirtrgica que confirma sospecha
diagnostica. Se realiza reseccion de areas atrésicas, gastro-
duodenostomia y colostomia de descarga. Sepsis por Candi-
da que persiste a pesar de tratamiento con anfotericina B li-
posomial. Deterioro progresivo con extension de las lesiones
a casi la totalidad de la superficie corporal, siendo éxitus a
los 43 dias.

Conclusiones: La epidermolisis ampollar letal es la forma mas
grave de epidermolisis ampollosa, con manifestaciones clinicas
presentes desde el nacimiento. Esta forma se asocia caracteris-
ticamente a atresia pildrica, y a la mutacion en el gen de la
beta4 integrina ITGB4). Ademds de las infecciones, la caque-
xia y el fracaso circulatorio son causa frecuente de la muerte de
estos pacientes. Destacamos la importancia del consejo genéti-
co asi como la posibilidad de diagnéstico prenatal de éste gra-
ve trastorno hereditario.
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CARDIOLOGIA

VALORES NORMALES DE GASTO CARDIACO

MEDIO MEDIANTE ECOCARDIOGRAFIA 2D-DOPPLER

EN EL PERIODO NEONATAL

M.T. Charlo Molina, J. Santos de Soto, J.L. Gavilan Camacho,
J. Grueso Montero, M.T. Alonso y A. Descalzo Senorans

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Objetivos: Dado el gran nimero de neonatos afectos de pato-
logias criticas cardiopulmonares, desarrollamos un método in-
cruento de medida del Gasto Cardiaco mediante Ecocardiogra-
fia 2D-Doppler, determinando sus valores normales en el
neonato sin patologia cardiorrespiratoria.

Material y métodos: Estudiamos 119 neonatos ingresados en el
Servicio de Neonatologia del Hospital Infantil Virgen del Rocio
de Sevilla, con una edad media de 11,5 + 6,6 dias y un peso
medio de 2.966 + 655 g. La media de edad gestacional en este
grupo de ninos fue de 38,5 semanas.

En todos los ninos calculamos en primer lugar el Gasto Car-
diaco Sistémico y en segundo lugar el Gasto Cardiaco Pulmo-
nar mediante la férmula: GC = A x IVT x FC, siendo “A” el
area de la seccion de corte transversal del vaso, “IVI” la inte-
gral de velocidad-tiempo y “FC”, la frecuencia cardiaca. La me-
dida de la velocidad adrtica se determiné en la Aorta Ascen-
dente mediante Doppler Pulsado, desde una posicion
supraesternal, transformando la velocidad instantinea en ve-
locidad promedio durante todo el ciclo cardiaco (IVT) y el
area se midié mediante Ecocardiografia Bidimensional, desde
una posicién paraesternal, proyeccion de eje lago, determi-
nando el didmetro interno del anillo adrtico midiendo la dis-
tancia entre los puntos bisagra de ambas valvas adrticas, en
sistole.

Para la medida del didmetro pulmonar y de la velocidad de flu-
jo pulmonar, se utilizé desde la posicion paraesternal, la pro-
yeccion de eje corto transversal, a la altura de corte de los gran-
des vasos, midiendo la velocidad y el diametro de la misma
forma que en la Aorta.

Los nifios incluidos en el estudio fueron divididos en 2 y en 4
grupos de peso, comparando las distintas medidas realizadas
entre los distintos grupos. También determinamos los coefi-
cientes de correlacion existentes entre las medidas sistémicas y
pulmonares, asi como entre ambos Gastos Cardiacos y las dis-
tintas medidas antropométricas.

Resultados y conclusiones: El didmetro adrtico medio en el gru-
po total de nifios fue de 0,75 * 0,07 c¢m, siendo éste algo menor
que el didmetro pulmonar medio, de 0,79 + 0,07 cm.

La IVT Adrtica presentd un valor medio de 9,38 + 1,66 cm y la
Pulmonar, de 11,25 + 2 cm. La Frecuencia Cardiaca fue similar
durante la determinacién de ambos flujos, Sistémico y Pulmo-
nar.

El GCS medio en el grupo total de neonatos fue de 628 + 141
ml/m, siendo el valor medio en funcién del peso de 216 + 45
ml/kg/m. El Indice Aértico medio fue de 3,30 + 0,65 I/m/m?. El
GCP present6 un valor medio de 824 + 189 ml/m, siendo el va-
lor medio en funcién del peso de 287 + 76 ml/kg/m y el Indice
Pulmonar de 4,36 + 1,01 I/m/m?.

Todas las medidas aérticas y pulmonares, excepto la IVT y la
Vmix, variaban al aumentar el peso del nino con diferencias
significativas entre los distintos grupos comparados.

Aunque en ausencia de cortocircuitos ambos Gastos Cardiacos
deberian ser iguales, en nuestro estudio el GCP fue ligeramen-
te mayor que el GCS, a diferencia de lo que cabia esperar.

RESCATE CARDIOPULMONAR CON OXIGENACION CON
MEMBRANA EXTRACORPOREA Y ASISTENCIA VENTRICULAR EN
PEDIATRIA

J.L. Zunzunegui Martinez, E. Maroto Alvaro, J.I. Zabala Argiielles,
C. Maroto Monedero, R. Greco, M. Sianchez Luna, B. Arias Nova,
B. Bernardo, M.L. Franco y J.C. de Agustin

Hospital General Universitario Gregorio Maranén, Madrid.

Introduccién: Las técnicas de soporte vital ECMO vy los dispo-
sitivos de asistencia ventricular (DAV) suponen la posibilidad de
recuperar algunos pacientes con cardiopatias congénitas que de
otra forma fallecerfan. Como “rescate cardiopulmonar” enten-
demos aquellos pacientes portadores de cardiopatia congénita
que presenta un fracaso cardiopulmonar refractario a las medi-
das terapéuticas y que precisan estas técnicas de soporte para
sobrevivir, bien antes de la entrada en Circulacién Extracorpo-
rea (CEC) o una vez que han salido de CEC en la unidad de
cuidados intensivos. Excluimos por tanto aquellos pacientes
que han precisado soporte cardiopulmonar por imposibilidad
de salir de bomba.

Material y métodos: Desde octubre de 1997 a diciembre del
2000 de un total de 42 ECMO vy 4 asistencias ventriculares se ha
realizado rescate cardiopulmonar es de 12. La edad fue de 9
dias a 7 anos y el peso desde 2.500 g a 22 kilos.

- En 3 de los pacientes el rescate se realizo antes de la cirugfa: 2
miocardiopatias dilatadas con fallo ventricular refractario y 1
atresia pulmonar con hipoplasia extrema de ramas pulmonares
e hipoxia extrema.

- En 9 pacientes se realizé en el postoperatorio: 3 D-TGA con
correccion anatémica; 3 Norwood realizados en una hipoplasia
de VI y en 2 ventriculos Gnicos con hipoplasia adrtica; 2 ven-
triculos Gnicos uno con fistula de BT y el otro con banding de
arteria pulmonar y una dilatacién de una estenosis bronquial
congénita; 1 ventriculo derecho de doble salida con correccién
quirtrgica completa. Los motivos de precisar el soporte cardio-
pulmonar fueron; 1 hemorragia pulmonar; 1 taquicardia auto-
matica de la unién con acidosis lactica; 2 hipoxemias refracta-
rias; 2 paradas cardiacas; 1 rotura bronquial; 1 fallo de VI; y una
crisis de hipertensién pulmonar.

Las técnicas aplicadas fueron:

- ECMO Venoarterial; 5 pacientes, duracion 7 dias (2-12), deca-
nulacion en 4 (80%), alta hospitalaria en 3 (60%).

- ECMO Venovenoso; 5 pacientes, duracion 5,4 dias (1-19), de-
canulacion en 3 (60%), alta hospitalaria en 2 (40%).

- DAV (Asistencia Ventricular Izquierda); 2 pacientes, duracion
8,5 dias (5-12). Ninguno fue decanulado (0%) y no se consiguio
el alta en ninguno (0%).

Las causas de mortalidad fueron en todos los casos fallo mul-
tiorgdnico y/o mal pronéstico neurolégico con interrupcion de
la asistencia.

Conclusion: El 58% de los pacientes son rescatados (decanula-
cién) con éxito y el 42% de los pacientes recibieron el alta hos-
pitalaria (superponibles a los resultados de la literatura). La
ECMO y los DAV son recursos eficaces que consiguen rescatar
algunos pacientes criticos.
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FORMAS ETIOLOGICAS DE TAQUICARDIA SUPRAVENTRICULAR
EN EL RECIEN NACIDO

Z. Lobato Salinas, E. Toral Rodriguez, J.M. Rodriguez Miguélez,
M.D. Salvia Roiges y J. Figueras Aloy

Hospital Clinic y Provincial, Barcelona, Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona.

Introduccion: Las taquicardias son las disritmias mas frecuentes
en el recién nacido (RN), predominando las taquicardias supra-
ventriculares (TSV) caracterizadas por una aceleracion del ritmo
superior a 220 latidos por minuto y la presencia de un QRS es-
trecho en el ECG. La taquicardia supraventricular paroxistica
(TSVP) es la forma de presentacion mas habitual y suele ser
idiopatica, aunque también puede asociarse a un cortocircuito
en uno de los sindromes de pre-excitacion (Wolff-Parkinson-
White (W-P-W) o Lown-Ganong-Levine) o a una cardiopatia
congénita. El fliter auricular, cuya aparicion de forma aislada es
excepcional, en la mayoria de los casos se relaciona con de-
sencadenantes agudos, asocidndose tanto a patologias cardia-
cas como extracardiacas. Presentamos tres casos clinicos de TSV
en el RN: un caso de TSVP idiopitica, otro de TSVP asociada a
W-P-W, y un tercero excepcional de flater auricular, que han
presentado una buena evolucion.

Caso 1: RN prematuro moderado, que ingresa en Unidad de
Cuidados Intensivos por anoxia neonatal y distrés respiratorio
grave que requiere reanimacion enérgica, intubacion y ventila-
cién mecinica. Se practica cateterizacion de vena y arteria um-
bilical. Durante su ingreso presenta hipotension que requiere
cargas de volumen e inotrépicos y enfermedad de las membra-
nas hialinas tratada con una dosis de surfactante. A los 15 dias
de vida presenta TSV con FC 300 Ipm que cede con maniobras
vagales. Cuatro dias mas tarde repite episodio que requiere tra-
tamiento con adenosina, revirtiendo a ritmo sinusal tras 2 dosis.
Por orden de Cardiologia se inicia tratamiento con propranolol
a 1mg/kg/dia. Posteriormente presenta varios episodios simila-
res que requieren ingreso, inicidndose digitalizacion. En con-
troles posteriores no presenta mas crisis.

Caso 2: RN de 15 dias de vida, sin antecedentes perinatologicos
ni familiares de interés, que presenta episodio de taquicardia
(FC 280 lpm) que inicialmente cede con maniobras vagales, si
bien reaparece a las pocas horas del ingreso precisando ami-
nistracion de adenosina, cediendo tras 3 dosis y nuevas manio-
bras vagales. Tras ceder la taquicardia el ECG es compatible con
W-P-W. Se da el alta debiendo seguir tratamiento con propra-
nolol.

Caso 3: RN hijo de madre con diabetes mellitus pregestacional e
hipotiroidismo en tratamiento con hormona tiroidea, afecto de
embriofetopatia diabética y poliglobulia patologica (Hematocri-
to central 74%) que ingresa para realizacién de exanguino-
transfusion parcial mediante cateterizacion de vena umbilical.
Tras la insercion del catéter presenta episodio de TSV (FC 230-
240 lpm) catalogado inicialmente de TSVP, y descartindose or-
ganicidad cardiaca por ecocardiografia. Inicialmente se realiza-
ron maniobras vagales y se traté con adenosina en dosis
crecientes no revirtiendo. Posteriormente se valoré por cardio-
logia diagnosticindose de flater auricular 2/1, que revirtio a rit-
mo sinusal tras administracion de digoxina. En controles poste-
riores no ha presentado nuevos episodios.

Conclusiones: 7) Las taquiarritmias son una patologia infre-
cuente en el RN, generalmente de buen pronéstico, y sin pro-
ducir compromiso hemodindmico, como se muestra en nues-
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tros tres casos clinicos; 2) Las TSVP son las mas frecuentes,
siendo de aparicion excepcional el fldter auricular. El diagnos-
tico, en ocasiones dificil, se realiza por ECG, y es importante
para su correcto tratamiento; 3) Entre las complicaciones de la
cateterizacion de la vena umbilical se encuentra la arritmia car-
diaca que habitualmente se manifiesta como TSVP, aunque ex-
cepcionalmente, y como ocurre en nuestro caso, puede pre-
sentarse en forma de flater auricular; 4) Cuando existe
repercusion hemodinamica, el tratamiento de eleccion es la car-
dioversion eléctrica independientemente del tipo de TSV, y 5)
En el caso de TSVP debida a W-P-W, si aparece recurrencia o
mala tolerancia al tratamiento farmacolégico, se puede realizar
la ablacion por radiofrecuencia, con resultados satisfactorios a
largo plazo.

CORRECCION ANATOMICA DE LA TRANSPOSICION

DE LOS GRANDES VASOS CON SEPTO iNTEGRO.

ANALISIS DE LOS RESULTADOS

M. Gil-Fournier Carazo, A. Alvarez Madrid, J. Santos de Soto,
A. Descalzo Senorans, A. Parreno, J.A. Garcia Hernandez,
J.L. Gavilan Camacho, J. Toro Ortega, A. Pacheco

y J. Grueso Montero

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Objetivo: Analizar los resultados de la correccion de la Traspo-
sicién de los Grandes Vasos (TGV) con septo integro (SD) me-
diante la técnica de correccién anatémica.

Material y método: Estudio de 71 nifios diagnosticados de
TGA+SI, en el que estan incluidos los que presentan comuni-
cacion interventricular pequefa y a los que se ha hecho co-
rreccion en dos tiempos.

Entre las malformaciones asociadas 2 presentaban coartacién
de aorta, 1 estenosis subpulmonar y 1 insuficiencia tricuspidea.
La cirugia previa a la correccion, fue en 2 casos banding vy fis-
tula sistémico-pulmonar para preparacion del ventriculo iz-
quierdo (VD), en 1 caso banding y Blalock-Hanlon por insufi-
ciencia tricuspidea, y en 2 casos aortoplastia de Waldhausen por
coartacion de aorta. Esta cirugia previa no presenté mortalidad.
La correccion se realiza a una edad de 15 + 98 dias (4-660), con
un peso 3,4 + 1,1 kg (2,1-10) con un tiempo de by-pass de 200
+ 28 (142-281) minutos y un tiempo de anoxia de 91 + 16 (62-
126) minutos y tiempo de parada circulatoria de 15 + 20 (5-90)
minutos.

Para la reconstruccion de la arteria pulmonar se ha empleado
una tira rectangular de pericardio en 16 casos, 14 parches en
pantalon y 41 parches sueltos.

Se describe la anatomia de las coronarias.

Resultados: Se hace un anilisis de la mortalidad precoz que fue
de 8 ninos, siendo la mortalidad tardia de 2 pacientes (2,5%).
Se relaciona la mortalidad con la edad, peso, tiempos quirtrgi-
cos y la anatomia coronaria.

De las complicaciones tardias las alteraciones del ritmo cardia-
co no representan una incidencia significativa. Tampoco se
aprecian alteraciones importantes sobre la aorta ascendente,
valvula adrtica y ventriculo izquierdo. Si que representa una in-
cidencia significativa la aparicién de estenosis suprapulmona-
res que en la actualidad han requerido de correccion quirdrgica
10 nifios. De estos pacientes la correccion evolucioné sin mor-
bilidad en 9, siendo la técnica relativamente sencilla y sola-
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mente en 1 caso evolucion6 mal, por asociarse a insuficiencia
tricuspidea severa siendo uno de los casos de mortalidad tardia.
Conclusiones: A pesar de las complicaciones aparecidas sobre
la anastomosis de la arteria pulmonar, seguimos considerando
a esta técnica la de eleccion para el tratamiento de la TGA+SI
en neonatos.

CIRUGIA PALIATIVA DEL VENTRICULO UNICO ANATOMICO
O FUNCIONAL MEDIANTE LA TECNICA DE GLENN
BIDIRECCIONAL

A. Alvarez Madrid, A. Pacheco, J. Santos de Soto,

J. Grueso Montero, J.L. Gavilin Camacho, A. Romero Parrefo,
J.A. Garcia Hernandez y M. Gil-Fournier Carazo

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

En los ultimos anos esta cobrando relevancia la derivacion cavo-
pulmonar parcial (Glenn bidireccional) como alternativa en el tra-
tamiento quirdrgico en situaciones de ventriculo Gnico anatomi-
co o funcional. Analizamos nuestra experiencia con esta técnica.
Desde octubre de 1993 a diciembre del 2000 se les ha practica-
do la técnica de Glenn bidireccional, en nuestro hospital, a 44
pacientes, 28 nifios (63,6%) y 16 nifas (36,3%), con edades com-
prendidas entre los 5 y los 120 meses, con corazén univentricu-
lar con hipoaflujo pulmonar, que precisaban cirugia y no reuni-
an los criterios para una derivacion cavo-pulmonar total.

Las cardiopatias se definian, basicamente, como: Atresia tricis-
pide 15 (34%), Atresia mitral 7 (15,9%), Ventriculo Gnico de do-
ble entrada 11 (25%), Atresia pulmonar con septo integro 5
(11,3%), Trasposicion de las grandes arterias con comunicacion
interventricular y estenosis pulmonar 2 (4,5%), Canal A-V com-
pleto 2 (4,5%), Criss-cross con tricispide cabalgante 1 (2,2%) y
sindrome del corazén izquierdo hipoplasico 1 (2,2%).

Treinta y dos paciente (72,7%) habian sido sometidos a una o
varias intervenciones previas.

La intervencion se realizé con circulacion extracérporea, en
normoternia y con el corazon latiendo, salvo en aquellas oca-
siones en que se realizé cirugia intracardiaca asociada.

En 17 pacientes se dej6 una fuente adicional de flujo pulmonar.
Cuando existia una vena cava superior izquierda, se anastomo-
s6 cada cava superior a la rama correspondiente de la arteria
pulmonar. La vena 4cigos se seccioné cuando esta permanecia
permeable.

Resultados: Tres pacientes (6,8%) fallecieron en el postopratorio
inmediato. Dos en relacion con insuficiencia de la valvula A-V'y
un tercero intervenido de emergencia tras fibrindlisis fallida de
una fistula sistémico-pulmonar trombosada.

La saturacion percutdnea de oxigeno se incremento, tras la in-
tervencion, una media de 12 puntos (72% a 82%).

Durante el seguimiento dos pacientes fallecieron de forma su-
bita al mes y los 45 meses de la intervencion.

A seis pacientes se les ha completado la derivaciéon cavo-pul-
monar. El resto de los pacientes se encuentran en grado fun-
cional I-II, dos de ellos con episodios de grado III.
Conclusiones: La derivacion de Glenn bidireccional es una bue-
na alternativa en el tratamiento quirdrgico de cardiopatias con-
génitas con ventriculo Gnico anatémico o funcional.

La descarga de volumen del ventriculo tnico que supone la de-
rivacion de Glenn bidireccional, puede preservar la funcion de
este y facilitar una futura derivacion cavo-pulmonar total.

3 DIAGNOSTICAMOS CORRECTAMENTE LA COARTACION
AORTICA?

M. Belén Roldan Rodriguez, L. Garcia-Guereta Silva

y G. Cordovilla Zurdo

Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Antecedentes y objetivos: La coartacion adrtica (CoA0) consis-
te en un estrechamiento de la luz de la Aorta generalmente lo-
caliza a nivel de la aorta tordcica descendente en la zona opues-
ta a la insercion del ductus arterioso. La exploracion del recién
nacido puede ser normal, pero una vez que se cierra el ductus
arterioso se produce una obstruccion al flujo sanguineo que se
manifiesta por un gradiente de tensiones entre miembros supe-
riores e inferiores que se detecta ficilmente por la disminucién
de pulsos femorales. Es importante el diagnéstico precoz de la
coartacion de aorta para evitar los efectos perjudiciales a largo
plazo (HTA y complicaciones derivadas).

El objetivo de este trabajo es detectar los ninos diagnosticados
de coartacién de Aorta tardiamente (por encima de los 3 afios
de vida) a fin de definir cual es la sintomatologia mas frecuen-
te, la exploracion fisica que llevé al diagnostico de CoAo, el tra-
tamiento previo a la cirugia, la evolucion y complicaciones de
esta.

Metodologia: Estudio retrospectivo en el que se recogen los pa-
cientes diagnosticados de coartacion de Aorta e intervenidos
por el servicio de Cirugia Cardiovascular del Hospital Infantil La
Paz, desde al ano 1970 hasta el 1999, ambos inclusive. Se revi-
saron las historias de los nifios operados con mdas de tres afnos
desde 1989 hasta 1999.

Resultados: Desde 1970 al 1999 se operaron de CoAo 541 pa-
cientes en el H. Infantil La Paz de los cuales el 30,5% eran ma-
yores de 3 anos (38% mujeres y 62% varones). Un 57% tenia en-
tre 3 y 6 anos, un 28% entre 7 y 10 anos y solo un 15% mds de
10 anos. Estudiando el porcentaje de pacientes diagnosticados
antes y después de los tres anos se observa a lo largo del pe-
riodo en estudio una tendencia a la disminucion del grupo de
pacientes diagnosticados después de los tres anos. De entre los
pacientes mayores de 3 afios un 60% se encontraban asintoma-
ticos en el momento del diagnéstico, siendo los sintomas mas
frecuentes: HTA, cefalea, disenia y dolor precordial. En el 100%
de los pacientes se habia constatado la existencia de un soplo
sistolico, mientras que solo en un 68% se habia objetivado de-
bilidad de pulsos femorales. El gradiente de presiones entre era
< 40 mmHg en el 18%, entre 40 y 70 en el 70% y > 70 en el
10%, en el 2% restante no consta el gradiente. Un 78% tenian
otros defectos cardiacos asociados (vilvula aortica bicaspide
54%, alteraciones de la vélvula mitral 16%, ductus arterioso per-
sistente 10%, CIV 8%, insuficiencia aortica 8%..). Los 50 pacien-
tes se trataron mediante angioplastia con parche de ptfe, sien-
do la mortalidad encontrada nula. La complicacién
postoperatoria mis frecuente fue la HTA precisando tratamien-
to antihipertensivo el 65%. La incidencia de recoartacion adrtica
ha sido del 30%, la mayoria en grado leve, precisando dilata-
cién con balén solo uno de ellos. Dos pacientes han fallecido
(por su patologia mitral y por un shock hemorrigico ajeno a la
enfermedad). Fl resto ha evolucionado favorablemente encon-
trindose asintomatico en la actualidad.

Discusion y conclusiones: Los recién nacidos pueden estar asin-
tomdticos con estenosis severas y cuando el ductus se cierre
producirse una obstruccion importante al flujo adrtico y esta-
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blecerse una insuficiencia cardiaca severa. Los casos menos se-
veros pueden no manifestarse en el recién nacido pero la evo-
lucién natural es al incremento de la obstruccion con el paso
del tiempo.

El reto de la atencion primaria es detectar a los pacientes asin-
tomaticos con coartacion de Aorta significativa mediante la ex-
ploracion fisica para evitar los efectos perjudiciales de la CoAo
a largo plazo (HTA, insuficiencia cardiaca...). La edad mas re-
comendable para la cirugia programada es objeto de debate.

ENFERMEDAD TUBERCULOSA EN LOS NINOS:

2ES EVITABLE? QUIMIOPROFILAXIS DE CONTACTOS.
REVISION DE NUESTRA CASUISTICA

M.S. Albi Rodriguez, M. Villares Alonso, S. Martinez Regueira,
F. Guerra, R. Jadraque y P. Puyol Buil

Hospital de Mostoles, Mostoles.

Introduccion: La tuberculosis en los nifios sucede como pro-
gresion hacia enfermedad desde la infeccion, tras una exposi-
cion cercana a un enfermo bacilifero. Con mayor probabilidad
cuanto menor sea la edad del nifo, particularmente para enfer-
medades graves (meningitis y tuberculosis diseminada). Frente
a un 40% de progresion a enfermedad en un lactante, sélo un
5-10% de los infectados en la poblacion general desarrollard en-
fermedad a lo largo de la vida (la mitad del riesgo en los 2 pri-
meros anos). Las dltimas recomendaciones de la ATS y el CDC
desaconsejan la prueba de la tuberculina como despistaje ge-
neral. Basan el control de la enfermedad en la profilaxis de los
contactos (Como parte de esta profilaxis, los nifios < 5 aflos y
los inmunocomprometidos deben recibir quimioprofilaxis las
primeras semanas aunque no se demuestre infecciéon), y en la
vigilancia del tratamiento de los enfermos baciliferos.

Material y métodos: Revisamos las historias clinicas de los ni-
fos < 14 anos diagnosticados de tuberculosis con el siguiente
protocolo: Edad; motivo de PPD (screening; grupo de riesgo;
contactos; sospecha de enfermedad); cultivos; diagndstico; nor-
malizacion radioldgica; efectos secundarios de la medicacion;
epidemiologia (tiempo desde el contacto con el caso indice;
grupo de riesgo; profilaxis de exposicion previa posible (com-
pleta, incompleta, ausente); seguimiento; notificacion.

Resultados: Se revisan 37 historias entre los afios 1990 y 2000.
24 de los ninos tenfan una edad < 5 anos y de ellos 11 < 2 anos.
A 20 de los nifos se le realiz6 el mantoux por sospecha de in-
feccion y a 12 por contactos familiares; un caso como scree-
ning. A 29 nifos se le realizo BAAR en jugo gistrico siendo po-
sitivo en 11; s6lo 2 antes de las 3 semanas. 35 ninos fueron
diagnosticados de tuberculosis pulmonar, 29 de los cuales te-
nian infiltrados al diagnéstico y 6 ninos solamente adenopati-
as;un caso de meningitis y otro con eritema nodoso con man-
toux y BAAR positivos. S6lo uno de los nifios presentaba
anomalis radioldgicas al terminar el tratamiento.4 nifos presen-
taron elevacion de las transaminasas en un solo control sin te-
ner que retirar el tratamiento; un caso de hiperuricemia. En 27
de los 37 niflos consta caso indice y de ellos 7 con intervalo de
ultimo contacto < 3 meses. 15 de los nifos tenfan < 5 afos al
contacto. La profilaxis de exposicién habia sido posible en 20
de los nifos (en 15 indicada quimioprofilaxis). No se ajusté a
las nuevas pautas ninguno de los 20 casos. A 9 no se le realiz6
estudio; a 11 no se le realizé segundo mantoux; y a ninguno se
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le administré quimioprofilaxis. En s6lo 8 casos consta la notifi-
cacién a Sanidad.

Comentarios: Se constata que la edad de mayor riesgo en los
nifios son los primeros afios (64% < 5 afios), edad en la que se
aconseja quimioprofilaxis de exposicion. Se inicia el estudio de
tuberculosis generalmente por sospecha de infeccion (54%), o
estudio de contactos (32%); s6lo un caso por screening apo-
yando la recomendacién de la ATS y el CDC que desaconseja
esta practica. El BAAR en jugo gistrico fue positivo en el 38%
de los nifos a los que se le realizo;aunque no modifico el tra-
tamiento es técnica aceptable si no se dispone de caso indice.
Tras el tratamiento, la Rx de térax habitualmente es normal (34
de 35), y los efectos secundarios de la medicacion leves y tran-
sitorios. Los errores mds frecuentes y con mayores implicacio-
nes clinicas son: Olvidar la quimioprofilaxis de los contactos en
los niflos < 5 afos entre las dos posibles tuberculinas y la reali-
zacion del segundo mantoux. A ninguno de los 20 nifos con
posibilidad de estudio de contactos se le realizé segundo man-
toux y ninguno de los 15 nifios susceptibles de quimioprofila-
xis la recibi6.

Conclusiones: Es necesario insistir en la realizacion de un co-
rrecto estudio de contactos: Un segundo mantoux si el primero
es negativo en todos los casos. Aplicar quimioprofilaxis a los ni-
fos < 5 anos aunque el primer mantoux sea negativo.

DIAGNOSTICO PRENATAL DE LAS CARDIOPATIAS
CONGENITAS: EXPERIENCIA DE 7 ANOS DE LA UNIDAD
DE CARDIOLOGIA FETAL

C. Miguez, N. Dominguez Garrido, J.L. Zunzunegui Martinez,
J.I. Zabala Arguelles, R. Pérez-Fernandez Pacheco, C. Maroto
Monedero, P. Dobén y E. Maroto Alvaro

Hospital General Universitario Gregorio Maranén, Madrid.

Se presentan los resultados de los dltimos 7 afios una unidad
de cardiologia fetal. Se comentan las limitaciones diagndsticos
de la técnica y el aumento de la sospecha de cardiopatia en los
estudios realizados en los ultimos anos.

Material y métodos: Entre enero de 1994 y diciembre de 2000
se han realizados 2641, ecocardiograficos doppler. Los estudios
se hicieron con ecocardiografo HP y se registraron video. En to-
dos los casos se realizo un estudio anatémico del corazén y
grandes arterias en los planos estandar (4 camaras, longitudinal,
arco aértico y arco ductal). La contractilidad miocardica se va-
loro con modo M. El estudio del ritmo cardiaco se hizo con
modo M y doppler pulsado. Por ultimo se realizo un estudio
con doppler color para la valoracion hemodinamica de la pato-
logia valvular, la presencia de shunt y la existencia de gradien-
tes vasculares periféricos a nivel del arco ductal adrtico. El es-
tudio se realizo a partir de las 16 semanas degestacion. En todos
los casos (con o sin sospecha de cardiopatia congénita) se rea-
lizo una ecocardiografia de control postnatal.

Resultados: En 82 casos el estudio se realizo por sospecha de
cardiopatia (3,1%), de estos casos en 6 el estudio se realizo an-
tes de las 22 semanas. En 46 estudios se confirmo la sospecha
de cardiopatia. Ademds se hizo diagnostico de cardiopatia con-
génita en otros 34 pacientes en los que no existia sospecha de
malformacion cardiaca. En 10 casos el diagnostico se hizo an-
tes de las 22 semanas. El diagnostico prenatal solo no 9 casos
porque la familia decidi6 interrumpir el embarazo. En todos los
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casos se trataban de gestaciones < de 22 semanas. En el resto
de los estudio se hizo una valoracién postnatal confirmandose
la presencia de cardiopatia en todos los recién nacido excepto
en 3 que no tenfan cardiopatia y fueron diagnosticados de CIV
(1) y coartacion de aorta (2). En 4 casos los pacientes presenta-
ron una cardiopatia que no fue diagnosticada intrautero 1 caso
con una anomalia completa del retorno venoso pulmonar al
seno coronario, en 2 casos presentaron una coartacién de aor-
ta y en un caso una coartacion de aorta con inima civ y esteno-
sis adrtica ligera. De estos 4 pacientes en dos casos se trataban
de embarazos gemelares.

Comentarios: La frecuencia de IVE una vez diagnosticado fue
del 90%, cuando el diagnostico se realizo antes de las 22 sema-
nas. Siempre se trato de cardiopatias muy graves. Los falsos ne-
gativos se produjeron en tres casos de coartacién de aorta, to-
dos ellos sin afectacion del VD y en dos de ellos con embarazo
multiples situacién que hace muy dificil el diagnostico. En un
caso no se diagnostico un drenaje anémalo que retrospectiva-
mente no presentaba una dilatacion significativa del seno coro-
nario. Los falsos positivos se debieron a sospecha de obstruc-
cién arco adrtico por dilatacion del VD y a CIV. Los errores en
el tipo de cardiopatia se refirieron a la relacién anatémica de las
grandes arterias. La s limitaciones diagnosticas mas importantes
las encontramos en el diagnostico de coartacion de aorta y en
las anomalias del retorno vebosos sistémico

Ademds se mantien la limitacion pronostica de ciertas cardio-
patias al no poder valorar adecuadamente el tamano de las ar-
terias pulmonares (t fallot, atresia tricispide etc).

CuUIDADOS INTENSIVOS

HEMATOMA EPIDURAL
A. Munoz Mellado, E. Castejon Ponce, R. Cabrerizo de Diago
y J. Melendo

Hospital Materno Infantil Miguel Servet, Zaragoza.

Introduccioén: Se denomina hematoma epidural a la coleccion
de sangre en el espacio extradural. Se presenta en el 2-8% de
los traumatismos craneales que precisan ingreso hospitalario,
siendo mas frecuente en niflos mayores de 2 anos.

Se produce generalmente tras traumatismo directo, por lacera-
cién de la arteria meningea media, seno venoso o venas diploi-
cas. Esta urgencia neuroldgica pone en peligro la vida del nifo,
precisando con frecuencia tratamiento quirdrgico inmediato, si
bien los pequenos hematomas asintomaticos pueden tratarse de
modo conservador.

Objetivo: Analizar las caracteristicas clinicas y epidemiologicas
de los casos ingresados en una UCI Pediitrica durante el ano
2000.

Material y métodos: Estudio retrospectivo, analizando los casos
de hematoma epidural que han precisado ingreso en UCI du-
rante el dltimo ano.

Resultados: Durante este periodo se diagnosticaron 5 nifios de
hematoma epidural, de edades comprendidas entre 6 meses y
7 anos, siendo 3 de ellos menores de un ano. En estos lactan-
tes el traumatismo fue vanal, por caidas de alturas inferiores a
un metro. S6lo en un caso se constaté pérdida de conciencia

inicialmente, presentando intervalo libre de sintomas durante
3-5 horas en tres nifnos. Se asociaba a fractura temporal en tres
casos y precisaron intervencion quirdrgica urgente tres pa-
cientes objetivindose en dos de ellos lesion en arteria meni-
gea media. Dos nifios presentaron convulsiones, uno de ellos
antes de la intervencion y otro 48 horas después. Precisaron
trasfusion de concentrado de hematies tres pacientes y en dos
casos fue necesario intubarlos a su ingreso. Ningtn enfermo
tuvo secuelas.

Comentarios:

- A diferencia de otras series donde el hematoma epidural es
mas frecuente en nifios mayores de dos aflos, en nuestro caso,
tres de los cinco son lactantes menores de un ano.

- En los lactantes, la causa mas frecuente ha sido un traumatis-
mo vanal, a pesar de lo cual en dos de los tres casos fue nece-
sario tratamiento quirdrgico.

- Se ha observado mayor porcentaje de intervalo libre de sinto-
mas tras el traumatismo que en otras series.

- El tratamiento quirdrgico precoz marca la baja morbi-mortali-
dad en esta patologia.

- El tratamiento conservador esta indicado en los hematomas de
pequeno tamano asintomaticos.

LINFANGIOMATOSIS DISEMINADA.

APORTACION DE UN CASO

N. Sanchez Fernandez, E. Sinchez Valderrabanos,

M.T. Alonso Salas, M. Fernandez Elias, ].S. Parrilla Parrilla,
MJ. Sinchez Alvarez, J. Cano Franco, J.A. Le6n Leal,

J.P. Gonzilez Valencia y M. Carranza Conde

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

La linfangiomatosis diseminada es una rara enfermedad debida
a malformacion del sistema linfatico. La forma de presentacion
habitual es un quilotorax. La terapia aplicada va destinada a
mejorar la sintomatologia, disminuyendo el cuadro de dificul-
tad respiratoria, con toracocentesis primero, y si es preciso con
pleurodesis quirtrgica o medicamentosa, a mantener la nutri-
cion y la inmunocompetencia compensando las pérdidas, y se
ha intentado hasta ahora sin éxito frenar la progresion de la en-
fermedad, con medicacion inmunosupresora (corticoides, clo-
rambucil, ciclofosfamida, azatriopina) y recientemente con in-
terferén-alfa-2b. El pronéstico depende de la extension de la
enfermedad y de la edad del paciente y es habitualmente fatal.
Presentamos el caso de un nifio varon de 13 afos de edad y 34
Kg de peso con antecedentes de asma extrinseco desde los 5
anos y diabetes mellitus desde los 8 anos que debuté en el
transcurso de una pericarditis por neumococo. Ingresa en el
Hospital por presentar dificultad respiratoria y tos de 15 dias de
evolucién comprobandose en la radiografia de térax derrame
pleural bilateral. Se practicé toracocentesis bilateral y se diag-
nostico bioquimicamente de quilotérax precisando drenaje
pleural bilateral continuo por episodios de descompensacion
de la insuficiencia respiratoria y con pérdidas muy abundantes
(hasta 3 1/24 h) que se intentaron compensar con alimentacién
enteral hiperproteica e hipercaldrica, exenta de LCT; y después
por via parenteral. Se lleg6 al diagnostico por estudio anato-
mopatolégico de muestras de mediastino, pericardio, pleura y
pulmén tomadas por biopsia mediante toracostomia. Tras el
diagnéstico se someti6 a tratamiento con interferon-alfa-2b,
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siendo necesario mientras tanto fibrinolisis intrapleural con uro-
quinasa (100.000 U/Kg) para conseguir drenar liquido pleural y
mejorar la dificultad respiratoria. Fue éxitus tres meses después
del inicio de los sintomas por cuadro de sepsis con CID y pa-
rada cardiorrespiratoria.

Presentamos el caso ante su rareza para recordar la existencia
de esta entidad, que debe incluirse siempre en el diagndstico
diferencial de un quilotérax, la necesidad de su diagndstico
anatomopatoldgico y la posibilidad de tratamiento con interfe-
ron-alfa-2b, que si bien en nuestro caso no fue de utilidad, si
se ha descrito en la literatura enlentecimiento del proceso en
algunos casos, sobre todo si se acompana de proliferacion
vascular.

CAMBIOS EPIDEMIOLOGICOS EN LA ENFERMEDAD
MENINGOCOCICA TRAS LA INTRODUCCION DE LA VACUNA
CONJUGADA FRENTE A MENINGOCOCO C

J.S. Parrilla Parrilla, N. Sinchez Fernindez, M. Fernindez Elias,
J.A. Soult Rubio, M. Munoz Séaez, J.D. Lopez Castilla,

E. Sanchez Valderrdbanos, M.T. Alonso Salas, A. Romero Parreno
y A. Tovaruela Santos

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccién y objetivo: La enfermedad meningocdcica supo-
ne un importante problema de salud por sus caracteristicas
epidemiologicas y gravedad. Las nuevas medidas de preven-
cién incluyen la vacuna conjugada frente a meningococo C,
mucho mas eficaz que las anteriores vacunas bivalentes. El
objetivo de nuestro trabajo es determinar los cambios epide-
mioldgicos de la enfermedad meningocdcica en nuestra po-
blacién infantil tras la introduccién de la nueva vacuna conju-
gada.

Pacientes y método: En julio de 2000 se inicia la vacunacion
sistemdtica de la poblacion infantil menor de 6 anos en nues-
tro medio con la vacuna conjugada frente a meningococo C.
Realizamos un estudio prospectivo de los casos de enferme-
dad meningocdcica diagnosticados en nuestro hospital entre
los meses de julio y diciembre de 2.000, ambos inclusive. Se
comparan con los casos diagnosticados desde enero de 1996
a junio de 2000. Se consideran solo los casos demostrados
mediante aislamiento del germen e identificacién del sero-
grupo. Se analizan pardmetros epidemiologicos y bacteriolo-
gicos.

Resultados: Se han diagnosticado un total de 165 casos de en-
fermedad meningocécica. La edad oscil6 entre 7 dias y 14
anos. El 56% era menor de 2 afios y el 86% menor de 5 anos.
La tasa de masculinidad fue de 1,5. Fallecieron 16 ninos. La
tasa de letalidad fue del 10% para el meningococo Cy del 11%
para el serogrupo B. En el afio 1996 se diagnosticaron 14 ca-
sos, el 86% por serogrupo B. En 1997 se registran 28 casos,
siendo el 64% por serogrupo C. Durante 1998 se diagnostican
25 casos, el 60% C. En 1999 se produce un incremento de la
incidencia con 49 casos, 71% C. En los primeros 6 meses de
2000 se diagnostican mas casos que en el mismo periodo de
anos anteriores: 41 casos, 76% por serogrupo C. Sin embargo
durante los 6 meses restantes del afo, tras la introduccion de
la vacuna frente a meningococo C, solamente se han diagnos-
ticado 8 casos, de los cuales s6lo uno fue por serogrupo C, en
un nifio no vacunado.
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Conclusiones: La nueva vacuna conjugada frente a meningoco-
co C supone un extraordinario avance en las medidas de pre-
vencion de esta enfermedad. La vacunacion sistemdtica de la
poblacion infantil menor de 6 afnos en nuestro medio ha su-
puesto un descenso significativo en la incidencia de enferme-
dad meningocdcica por serogrupo C. Sin embargo, esta actua-
cion sanitaria deberfa incluir a todos los grupos de poblacion
en riesgo de padecer la enfermedad. Por este motivo, debemos
permanecer alerta y continuar con una estrecha vigilancia epi-
demioldgica, valorando la necesidad de establecer campanas de
vacunacion generalizada ante aumentos de incidencia de la en-
fermedad en grupos de poblacién no vacunada.

TRATAMIENTO DE LA INFECCION SEVERA POR VIRUS
RESPIRATORIO SINCITIAL CON VENTILACION DE ALTA
FRECUENCIA OSCILATORIA

F. Martinon-Torres y A. Rodriguez Nunez

Hospital Clinico Universitario de Santiago, Santiago de Compostela.

Introduccion: Los lactantes hospitalizados con infeccion respi-
ratoria por el virus respiratorio sincitial (VRS) presentan una ele-
vada incidencia de fracaso respiratorio (8-20%). Como conse-
cuencia, es necesaria la hospitalizacion prolongada, el uso de
ventilacién mecinica, y en casos refractarios, la oxigenacion de
membrana extracorporea (ECMO).

La ventilacion de alta frecuencia oscilatoria (VAFO) constituye
una alternativa terapéutica eficaz en el tratamiento del fracaso
respiratorio refractario a terapias convencionales. Sin embargo,
su papel en el infeccion refractaria por VRS es motivo de con-
troversia: mas aceptado cuando predomina el patron restrictivo
de la enfermedad, y mas discutido cuando predomina el patron
obstructivo.

Presentamos dos lactantes con fracaso respiratorio hipoxico e
hipercdpnico secundario a infeccién por VRS y refractario a
ventilacion mecanica convencional, tratados exitosamente con
VAFO.

Método y pacientes: Entre noviembre y marzo de 2001 dos lac-
tantes ingresaron en nuestra UCIP con fracaso respiratorio por
infeccion severa por VRS, refractario al tratamiento habitual y
posteriormente a la ventilaciéon mecinica convencional (VMC)
y que fueron tratados con VAFO.

Estrategia de VAFO en infeccion por VRS: Nuestro protocolo de
VAFO incluye las siguientes particularidades de programacion
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del ventilador en estos casos: 1) Paw solo 1-2 cm H2O por en-
cima de la Paw de VMC; 2) Frecuencia 2 Hz por debajo de la
correspondiente a su peso; 3) Bias flow 5-10 lpm por encima
del correspondiente para peso/Paw deseada con reajuste de
“adjust” a la baja; y 4) Delta-P minimo que proporcione PCO3
50 £ 5 mmHg con PH > 7,25.

Paciente 1: Varon. 30 dias. 3.120 g. Antecedentes de prematuri-
dad (32 sem.). Al ingreso en UCIP score respiratorio 7/10. Pa-
trén clinico-radiolégico predominantemente obstructivo. Antes
de iniciarse la VAFO: PIP 37 cm HO, PEEP 5 cm HO, Paw 18
cm Hy0, PO art 40,2 mmHg, PCO2, 150 mmHg, FiO2 0,7, in-
dice de oxigenacion (I0) 31,3. A la hora de iniciada la VAFO
normalizacion gasométrica e IO 11,5. Tiempo de VAFO: 7 dias.
Transicion a espontinea 24 horas. Desarrollé bronquiolitis obli-
terante sensible a corticoides. En el momento actual no secuelas
evidentes.

Paciente 2: Muijer. 26 dias. 3.700 g. Sin antecedentes de interés.
Al ingreso en UCIP score respiratorio 8/10. Patron clinico-ra-
diologico predominantemente restrictivo. Recibié dos dosis de
surfactante, con mejoria gasométrica y radiologica transitorias.
Antes de iniciarse la VAFO: PIP 40 cm H2O, PEEP 8 cm H»0,
Paw 20 cm HO, PO; art 35 mmHg, PCOz,¢ 120 mmHg, FiO»
1,0, indice de oxigenacion (I0) 57,1. A la hora de iniciada la
VAFO normalizaciéon gasométrica e IO 20,4. Tiempo de VAFO:
4,5 dias. Transicion a espontanea 36 horas. No secuelas evi-
dentes.

Conclusiones: La VAFO constituye una opcion eficaz en el tra-
tamiento de la insuficiencia respiratoria refractaria inducida por
VRS. La estrategia de VAFO propuesta parece adecuada para
minimizar el riesgo de barotrauma. Deberia considerarse la
VAFO en la infeccion severa por VRS cuando se precise VMC
con parametros toxicos y siempre antes de iniciarse ECMO.

NEUMONITIS ALVEOLO-INTERSTICIAL POR MYCOPLASMA
PNEUMONIAE EN EL CURSO DE UNA PURPURA DE
SCHONLEIN-HENOCH

M.C. Llopis Garrido, A. Bernal, A. Colino Garcia, C. Chaves
Gonzilez, J.I. Munoz Bonet, F. Ninez Gomez y J. Brines Solanes

Hospital Clinico Universitario, Valencia, Hospital de Gandia y Centro de
Especialidades de Borja, Gandia.

Introduccion: En la purpura de Schonlein-Henoch el signo mas
evidente es la lesion cutinea, aunque las lesiones viscerales
marcan el prondstico de esta enfermedad.

Presentamos el caso de un nifio de 4 aios con una puarpura de
Schonlein-Henoch complicada con una neumonitis alveolo-in-
tersticial.

Caso clinico: Nifo de 4 anos que cinco dias previos al ingreso
inicia fiebre de 39 °C y asocia 24 horas después dolor en extre-
midades inferiores y lesiones purpuricas. Acude al Hospital y
queda ingresado con el diagnéstico de Parpura de Schonlein-
Henoch, inicidndose tratamiento con analgesia y reposo.

A las 48 h del ingreso inicia edema hemorragico escrotal, facial
y palpebral con aparicién de nuevo brote purpurico. 24 horas
después presenta vomitos con sangre roja, dolor abdominal y
anemizacién (Hb 8,1 mg/dD. Al mismo tiempo inicia taquipnea,
tiraje subcostal y aleteo nasal con accesos de tos hemoptoica,
objetivindose en Rx Térax importates infiltrados alveolo-inters-
ticiales bilaterales, que hacen sospechar vasculitis pulmonar y/o

neumonia atipica grave. Se inicia tratamiento con corticoides y
eritromicina iv, trasladdndose a UCIP. A su ingreso se objetiva
hepatomegalia, edemas periféricos, tendencia a hipertension,
oliguria, microhematuria y significativo aumento de la uremia.
Se inicia tratamiento con dobutamina (miximo 7 mg/Kg/min),
furosemida, restriccion hidrica y oxigenoterapia. Se realizan he-
mogramas seriados observando un descenso en la cifra de he-
moglobina (minimo 6,2 g/dl a las 24 horas del ingreso) que re-
quiere transfusion de concentrado de hematies. Se produce
mejoria clinica y radiologica progresiva. Es dado de alta a los 12
dias persistiendo Ginicamente minimo infiltrado en base dere-
cha y microhematuria. Se obtuvo serologia positiva Ig M para
Mycoplasma pneumoniae.

Discusion: La Parpura de Schénlein-Henoch es una vasculitis
que puede presentarse clinicamente como una purpura banal
o con una afectacion variable en intensidad de otros 6rganos y
sistemas. Aunque el pronéstico a largo plazo lo marca la afec-
tacion renal, el prondstico inmediato viene determinado por la
afectacion digestiva y pulmonar, siendo altamente recomenda-
do el tratamiento corticoideo precoz y el ingreso en UCIP ante
cuadros de afectacion grave de estos 6rganos. El hallazgo sero-
logico de Mycoplasma pneumoniae, frecuentemente asociado
a la parpura de Schonlein-Henoch, no nos permite excluir el
origen infeccioso del cuadro pulmonar descrito.

FORMAS DE PRESENTACION DE LA MENINGITIS TUBERCULOSA
EN NINOS: REVISION DE 15 CASOS

M.T. Moya Diaz-Pintado, M. Nieto Moro, R. Jiménez Garcia,

A. Martinez-Azagra y J. Casado Flores

Hospital del Nifio Jests, Madrid.

Introduccion: La forma mas grave de la enfermedad tuberculo-
sa es la afectacion del SNC. Aparece en el 0,3% de las primoin-
fecciones no tratadas en nifos, siendo mas frecuente entre los 6
meses y los 4 afios de edad.

Objetivo: Conocer las formas de presentacion clinica de la me-
ningitis tuberculosa en nifos.

Tipo de estudio: Revision retrospectiva de los casos de menin-
gitis tuberculosa en un hospital pediatrico terciario en los ulti-
mos 10 anos (1991-2000).

Material y método: Se incluyeron los siguientes pacientes: 1-Pa-
cientes con clinica de meningitis, confirmada por aislamiento
en LCR de M. tuberculosis. 2-Pacientes con clinica y citoquimi-
ca del LCR compatibles con meningitis tuberculosa, cultivo de
sangre y/o LCR negativos para bacterias y virus, y mejoria clini-
ca y del LCR con tratamiento antituberculoso.

Resultados: Se estudiaron 15 pacientes, con una edad media de
4,32 anos (10 meses-15,5 anos). En 5 de ellos (33%) se encon-
traron antecedentes familiares de infeccion tuberculosa (Man-
toux positivo, Rx térax o tratamiento antituberculoso). El sinto-
ma previo mis frecuente fue la fiebre, en14 pacientes (93%),
con una duracién media de 9,3 dias (1-20 dias); 11 pacientes
presentaban vomitos (73%), nueve (60%) presentaron convul-
siones, ocho (53%) deterioro del nivel de conciencia y cuatro
(26%) afectacion de pares craneales, principalmente los moto-
res oculares; en 5 pacientes (33%) los signos meningeos eran
claramente positivos. Estadio al ingreso: Estadio I un paciente
(6%), Estadio 11 7 pacientes (47%) y Estadio III 7 pacientes
(47%).
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Pruebas complementarias: Cifra media de leucocitos 13415
(5800-23700), con neutrdfilos totales 9858 (5220-18248). Valo-
res medios en LCR al ingreso: células 184, glucosa 48 mg/dl,
proteinas 125 mg/dl, ADA 5,8 mg/dl. El Mantoux fue positivo
en 11 (73%) pacientes y la radiografia en dos (12%). En el TAC
se apreciaba hidrocefalia en 11 pacientes (73%), y afectacion de
ganglios basales (TAC y/o RMN) en 9 (60%).

Conclusiones: La sintomatologia inicial de la meningitis tuber-
culosa es muy inespecifica, lo cual dificulta el diagndstico pre-
coz y aumenta el riesgo de sintomatologia neurolégica grave y
secuelas.

INSUFICIENCIA SUPRARRENAL EN EL SHOCK SEPTICO
MENINGOCOCICO

J. de la Cruz Moreno, M.C. Martinez Padilla, L. Millan Miralles,
C. Sierra Corcoles, A. Solas Beltrin y G. Gomez Lopez
Hospital General de Especialidades Ciudad de Jaén, Jaén.

Introduccién: La concentracion de cortisol suele aumentar en
la sepsis grave y es poco frecuente que se produzca una insufi-
ciencia suprarrenal absoluta. La respuesta esteroide a la sepsis
parece ser esencial para la supervivencia.

Se define el Sindrome de Waterhouse-Friderichsen como la in-
suficiencia suprarrenal aguda en el contexto de una sepsis gra-
ve. Suele producirse por hemorragia aguda de las glandulas su-
prarrenales por coagulopatia, o por isquemia durante el shock.
Histéricamente se ha llegado a este diagndstico por necropsia
y el clinico es dificil, porque no estd clara cual es la cifra de cor-
tisol basal normal en situacion de infeccion grave.
Presentamos un paciente con hipotension refractaria a drogas
vasoactivas e hipoglucemia, diagnosticado de insuficiencia su-
prarrenal por test de estimulacién con corticotropina con res-
puesta favorable al Tt esteroideo.

Material y métodos: Paciente de 1 afo, que consulta en nuestro
Servicio de Urgencias por fiebre de 12 horas de evolucion, aso-
ciandose en las ultimas horas decaimiento general, lesiones pe-
tequiales y tendencia al suefo.

A su ingreso presenta FC 200 Ilpm, FR 60 rpm, TA 60/30. Mal es-
tado general, palido-ciandtico, mala perfusion periférica, frial-
dad distal. Petequias aisladas en abdomen. Tendencia al suefio.
Ingresa en UCI donde se procede a expansion de volumen y
soporte inotropico. En hemocultivo se aisla Neisseria Menin-
gitidis serogrupo C. En las horas siguientes precisa ventilacién
mecdnica y perfusion de 3000 cc de cristaloides/coloides. A
las 12 horas de su ingreso se detecta glucemia de 52 mg/dl a
pesar de perfusion de glucosa a 6 mg/kg/min. e hipotension
refractaria a drogas vasoactivas (Dopamina a 40 mcg/kg/min.,
Dobutamina 20 mcg/kg/min y Noradrenalina a 2
mcg/Kg/min). Se practica cortisol basal obteniéndose una ci-
fra de 6,35 ug/ml y ACTH 72,1 pg/ml. Se procede a test de
estimulacién suprarrenal con 250 mcg de Corticotropina i.v.
con cifras maximas de Cortisol de 6,65 ug/ml a los 60 min.
Con el diagnéstico de Insuficiencia suprarrenal se inicia tra-
tamiento con Hidrocortisona a 250 mg/m?/dia en 4 dosis frac-
cionadas, normalizindose las cifras de glucemia y la hipoten-
sion en las siguientes 6 horas, permitiendo reducir el soporte
ionotrépico. La evolucion fue favorable y tras el alta a planta
se procedio a la retirada progresiva de los esteroides. Tras la
supresion total presenta febricula, vomitos e inapetencia, pre-

ANALES ESPANOLES DE PEDIATRIA. VOL. 54, SUPLEMENTO 5, 2001

sentando ACTH de 304,7 pg/ml y cortisol basal de 6,28
ug/ml, que asciende a un maximo de 12,67 tras estimulaciéon
con 250 mcg de Corticotropina iv. Se reinstaura el tratamien-
to con Hidrocortisona oral precisando 20 mg/m?/dia en dos
dosis diarias para mantener ACTH inferior a 100 pg/ml. No se
detecté hemorragia suprarrenal en la ecograffa ni tampoco al-
teraciones electroliticas siendo normales las cifras de renina
y aldosterona.

Conclusiones: 7) La insuficiencia suprarrenal es una entidad
a tener en cuenta en pacientes sépticos graves que presen-
tan hipotension arterial refractaria a drogas vasoactivas, pues
sin su diagnostico la mortalidad es muy elevada. 2) El diag-
nostico no puede hacerse con cifras de cortisol basal, pues
no estd establecida claramente la cifra en situacién de estrés
maximo. Una concentracion inferior a 5 ug/ml es diagndsti-
ca, pero con niveles superiores a estos, es necesaria la prac-
tica de un test de estimulacién suprarrenal con corticotropi-
na. 3) El tratamiento con esteroides no se ha mostrado eficaz
en enfermos sépticos en los que no se demuestra insuficien-
cia suprarrenal.

POSTOPERATORIO DE TRASPLANTE HEPATICO EN UCIP

A. Beaudoin Perron, D. Fernando de la Cerda Morén,

J.L. Pérez Navero, M.J. Velasco Jabalquinto, E. Ulloa Santamaria,
J. Jiménez Goémez y P. Lopez Cillero

Hospital Universitario Reina Sofia, Cérdoba.

Introduccion: El trasplante hepitico constituye actualmente el
tratamiento de eleccion en los pacientes con enfermedad he-
patica terminal. La supervivencia ha aumentado importante-
mente, pero las complicaciones postoperatorias son numerosas.
Objetivo: Determinar cudles son los problemas postoperatorios
mis frecuentes en los pacientes pedidtricos sometidos a un tras-
plante ortotépico de higado (TOH).

Material y método: En el periodo del 30-06-90 al 31-12-00, se
han practicado 39 TOH pediatricos (convencional, reducido y
split) que corresponden a 36 pacientes de edades comprendi-
das entre 4 y 14 afos. Se ha llevado a cabo un estudio retros-
pectivo de estos pacientes, centrindose en los problemas post-
operatorios.

Resultados: La supervivencia en UCIP fue del 82% (electivos:
22/39, FHF/FHSF: 14/39, retrasplante: 3/39). La estancia media
en UCIP de estos pacientes fue de 13,4 dias. Se explica por la
complejidad del proceso y los multiples problemas postopera-
torios que presentan. Destacan entre ellos: hipertension arterial
(59%), derrame pleural y otras patologias respiratorias (78%),
insuficiencia renal aguda (62%), hiperglucemia (58%) (de los
cuales la mitad precisarén insulina) y otras alteraciones meta-
bolicas, coagulopatia (57%) y trombopenia (81%), infecciones
(40%) (germenes aislados: Candida, Aspergillus, Enterococo, S.
Epidermidis, Enterobacter y Pseudomonas) y problemas qui-
rargicos (23%) (principalmente obstruccion biliar, trombosis de
arteria hepatica y trombosis portal).

Discusion: Los pacientes sometidos a TOH sufren numerosos
problemas postoperatorios. La supervivencia estd en relacion
con la mejora de las soluciones de preservacion, la sofisticacion
de las técnicas quirtrgicas, el diagndstico y tratamiento precoz
de las infecciones y del rechazo, asi como en el manejo en
UCIP. La evaluacion estrecha durante el postoperatorio, con un
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seguimiento orientado por problemas permite diagnosticar pre-
cozmente las diversas alteraciones que surgen en practicamen-
te todos los sistemas organicos.

Conclusion: 7) La mayoria de los pacientes sometidos a TOH
presentan multiples complicaciones postoperatorias. 2) A pesar
de todas las posibles complicaciones post-TOH, la superviven-
cia de nuestros pacientes fue alta.

CLINICA Y EVOLUCION DE LACTANTES CON BRONQUIOLITIS
INGRESADOS EN CUIDADOS INTENSIVOS

M.A. Martin Sobrino, A. Pérez Hernandez, C. Diaz Buschman,
M. Monledn, A. Serrano y J. Casado Flores

Hospital del Nifo Jesus, Madrid, Universidad Auténoma. Centro de
Diagnéstico de Enfermedades Moleculares., Cantoblanco.

Objetivo: Estudiar las caracteristicas clinicas, tratamiento y evo-
lucién de nifios con bronquiolitis ingresados en cuidados in-
tensivos.

Material y método: Estudio retrospectivo de pacientes con
bronquiolitis durante un periodo de 6 anos. Se recogieron da-
tos de 113 casos de bronquiolitis (Edad, sexo, procedencia, fac-
tores de riesgo, apnea, VRS, ventilacion mecanica, radiografia
de térax, complicaciones y tratamiento)

Resultados: La edad media fue de 2,6 meses + 2 ds (0,23 - 14
meses), siendo el 29% menores de un mes. No hubo diferen-
cia en cuanto al sexo. El 51% de los casos procedian de otros
hospitales, el 30% de urgencias, y el 20% de salas de hospita-
lizacién. En cuanto a los factores de riesgo, treinta pacientes
(26,5%) tenian el antecedente de prematuridad, 5 pacientes
(4,4%) tenian una cardiopatia, y 2 (1,7%) alguna malforma-
cion. Presentaron pausas de apnea 26,5%, siendo éstas mds
frecuentes en los menores de un mes, en los que tenfan an-
tecedente de prematuridad, y en los VRS +. Precisaron venti-
lacion mecinica 16 pacientes, (14,2%), durante una media de
7,1 dias + 4,6 ds. Se objetivo hiperaireacion en la Rx de térax
en 51 pacientes (45%), condensacion en 24 (21%), y atelecta-
sia en 16 (14%). Sesenta nifnos (53%) presentaron alguna
complicacion (sobreinfeccion respiratoria 41%, sepsis en 5,
parada respiratoria en 4, episodios convulsivos en 2, e ines-
tabilidad hemodindamica en 2). Recibieron tratamiento bron-
codilatador el 85% (independientemente de la edad), trata-
miento antibiético el 60% (ante sospecha de sobreinfeccion
respiratoria), corticoides el 26,5% (en los casos de mala evo-
lucién), y ribavirina el 11,5% (sobre todo en prematuros y en
pausas de apnea). Fallecieron 2 pacientes (uno presentaba
una miocarditis y otro una hernia diafragmatica). La inciden-
cia de ingresos en cuidados intensivos fue cuatro veces ma-
yor el Gltimo ano respecto al primero. La duracion de la es-
tancia fue mayor en los casos que presentaron pausas de
apnea, y en los casos VRS +.

Conclusiones: 7) La bronquiolitis es una causa de ingreso cada
vez mas frecuente en nuestra unidad de cuidados intensivos.
2) El tratamiento broncodilatador se usa con mucha frecuen-
cia, independientemente de la edad del paciente, mientras que
el tratamiento con corticoides es poco frecuente (sobre todo
en casos de mala evolucién), y la ribavirina se emplea muy
poco. 3) La mortalidad fue muy baja, falleciendo s6lo dos pa-
cientes (uno presentaba miocarditis y otro una hernia diag-
fragmatica).

INFECCION RESPIRATORIA GRAVE

TEMPRANA INFANTIL.

BRONQUIOLITIS VS. TOS FERINA

1. Martinez Fernandez de Pinedo, M.S. Holanda Pena,
J.L. Teja Barbero, A. Castellanos Ortega,

J.P. Santidrian Miguel, T. Obeso Gonzilez

y M.J. Lopez Mendia

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander.

La bronquiolitis es la causa mis frecuente de infeccién res-
piratoria en el primer ano de vida. Su evolucién a menudo
requiere ingreso en UCI para su manejo. Por otra parte la tos
ferina durante el periodo inmunosensible (menos de 8 se-
manas de vida) tiene una gravedad superior a la habitual
pero con una clinica que se asemeja mucho a la de la bron-
quiolitis.

Aportamos 2 casos de infeccion respiratoria grave en dos her-
manos mellizos recientemente vistos en nuestra Unidad de Cui-
dados Intensivos Pediatricos.

Caso 1: Lactante de 29 dias de vida, ingresado por sospecha
de bronquiolitis. Desarroll6 insuficiencia respiratoria con ac-
cesos de tos severos que agravaban su insuficiencia respirato-
ria. Ingresé en UCI tras 48 horas en planta de Pediatria. La cli-
nica se agravo tras 6 dias de estancia en UCI y preciso
intubacion endotraqueal y conexion a ventilacion mecanica.
Su evolucién posterior fue mala, con taquicardia (190x7), hi-
poxemia e hipercapnia hasta que tras 18 horas de ventilacién
mecinica presentd disociacion electromecanica y fallecié pese
a las maniobras de RCP aplicadas. Todos los resultados mi-
crobioldgicos fueron negativos, incluyendo VRS y Bordetella
Pertussis.

Caso 2: Lactante de 40 dias de vida, ingresado por sospecha de
bronquiolitis. Desarrollé insuficiencia respiratoria con accesos
de tos severos que agravaban su insuficiencia respiratoria y que
precisaron intubacion endotraqueal y conexion a ventilacion
mecdnica. Presenté como complicaciones convulsion, hipona-
tremia e importante leucocitosis (61.000). Un cultivo positivo de
Bordetella Pertussis permitio el diagndstico a los 19 dias de es-
tancia en UCI. Se habia iniciado tratamiento empirico con eri-
tromicina pocas horas después del ingreso. A los 22 dias, fue
dado de alta.

Comentarios: La tos ferina en los recién nacidos reviste una es-
pecial gravedad, con sintomas atipicos, comparados con los de
los niflos mayores.

Todos los hallazgos del caso 2 fueron consistentes con el diag-
néstico de tos ferina. En este contexto, el caso 1 probable-
mente también fuera otra infeccion por Bordetella Pertussis
pese a que nuestra primera opcion diagnéstica fué la de bron-
quiolitis. Por este motivo, es preciso hacer el diagnéstico dife-
rencial dada la similitud clinica. Las especiales caracteristicas
de estos 2 casos consisten en que el primero fallecié etiqueta-
do como bronquiolitis, con una elevada sospecha de que en
realidad se tratara de una tos ferina, dada la aparicion de un
cuadro practicamente idéntico en su hermano mellizo pocos
dias después. En éste el diagnostico microbiolégico fue de tos
ferina.

Resaltamos la presentacion especialmente grave de la infeccion
por Pertussis en el periodo inmunosensible y para cuyo diag-
nostico se requiere un elevado indice de sospecha, ademds de
requerir tratamiento antibiotico especifico.
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INFECCION MENINGOCOCICA INFANTIL.
MORBIMORTALIDAD HOSPITALARIA 1994-1999

1. Martinez Ferniandez de Pinedo, A. Castellanos Ortega,
J.I. Arndez, J.L. Teja Barbero, E. Miflambres, M. Gandarillas,
X. Antolinez y E. Tejerina Alvarez

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander.

Introduccion: La infeccién meningocdcica sigue siendo la cau-
sa mas frecuente de sepsis y de meningitis en Espafa originan-
do una morbimortalidad significativa.

Objetivos: Determinar la frecuencia de los distintos serogrupos
de N meningitidis y su morbimortalidad en los nifios ingresa-
dos en un hospital de primer nivel durante un periodo de 6
anos.

Métodos y pacientes: Estudio prospectivo de cohortes. Se re-
gistraron 40 variables clinicas y de laboratorio obtenidas en el
momento del ingreso en todos los nifios con edades com-
prendidas entre 30 dias y 14 anos admitidos en el hospital du-
rante el periodo comprendido entre enero de 1994 y diciem-
bre de 1999 con un diagnéstico de presuncion de infeccion
meningocdcica aguda basado en la presencia de puarpura cu-
tinea de aparicion sibita en un niflo previamente sano. Aque-
llos casos en los que no se consiguié la confirmacion bacte-
riolégica (cultivo positivo en sangre o en LCR), fueron
excluidos del estudio.

Resultados: Durante el periodo de estudio ingresaron en el
hospital 123 nifilos con un diagnéstico confirmado de infec-
cién meningococica. Fueron 61 nifios y 62 nifias con una
mediana de edad de 37 meses (rango 30 d-14 anos). El 22%
eran menores de 12 meses. En el momento del ingreso Gni-
camente el 4% no presentaba signos de sepsis, el 47% pre-
sentaba sepsis, el 35% sepsis grave y el 14% shock séptico.
El 72% presentaron meningitis (> 20 cels. y/o cultivo positi-
vo en LCR). La mortalidad global fue del 4% debida a un
shock séptico refractario en todos los casos. Las secuelas en
los supervivientes fueron minimas: 2% requirieron amputa-
ciones menores y 3% cirugia plastica reconstructiva. Se cul-
tivo el serogrupo B en el 58%, serogrupo C en el 38% y no
serotipado en el 4%. La incidencia del serogrupo C aumen-
t6 progresivamente desde el 29% de los aislamientos en
1994 hasta el 62,5% en 1997, para decaer posteriormente al
22% (4 casos) en 1999 tras la vacunacion masiva realizada
en 1997 en la poblacién infantil de Cantabria. La infeccién
por el serogrupo C se asocié con una mayor gravedad me-
dida por el Pediatric Risk of Mortality (PRISM) aunque no
hubo diferencias significativas en la mortalidad entre sero-
grupos.

Conclusiones: La gran mayoria de los nifios afectos de infeccion
meningococica presentaron signos de sepsis en el momento del
ingreso en el hospital.

La vacunacion masiva de la poblacién infantil en Cantabria
frente al meningococo realizada en marzo de 1997 has sido efi-
caz.

Los ninos infectados por el serogrupo C presentaron mayor gra-
vedad que el resto de los serogrupos, aunque las diferencias en
la mortalidad y en la frecuencia de complicaciones no fueron
estadisticamente significativas.

La mortalidad hospitalaria de la infeccion meningocdcica se si-
tud en el 4%. Siendo la presencia de shock al ingreso el factor
pronostico mas determinante.
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UN cASsO DE PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH ASOCIADO
A DEFICIT DE FACTOR VII

O. Salvado, J.S. Escribano, A. Feliu, R. Jiménez, F. Pagone

y J.M. Barroso

Hospital Universitario Sant Joan de Reus, Reus.

Introduccion: La purpura de Schonlein-Henoch es la vasculitis
mas frecuente en la infancia. El 75% de los casos se presenta en
niflos de 2 a 11 anos. La patogenia es la de una vasculitis leu-
cocitoclastica de pequenos vasos mediada por IgA. Las mani-
festaciones clinicas son purpura cutinea asociada a manifesta-
ciones sistémicas. Ante todo paciente con purpura cutdnea ha
de descartarse alteracion de la coagulacion y existencia de
trombocitopenia. Presentamos un caso de purpura de Schon-
lein-Henoch con alteracion de la coagulacion, mantenida des-
pués de la resolucion del cuadro cutidneo.

Caso clinico: Nina de 8 afios, sin antecedentes de interés, que
consulta por la aparicion de lesiones cutineas a nivel de extre-
midades inferiores y nalgas. No fiebre ni otros sintomas acom-
panantes.

A la exploracion fisica presenta a nivel de extremidades infe-
riores purpura palpable, lesiones petequiales y equimaticas.
Resto de exploracion normal.

En la analitica inicial presenta hemograma y bioquimica normal,
destacando Gnicamente alteracion de la pruebas de coagula-
cion: Quick: 54%, TTPA normal.

Posteriormente asocia hematuria aislada y dolor abdominal, por
lo que ante la sospecha de Purpura de Schonlein-Henoch se
inicia tratamiento con corticoides, con correcta evolucion.

En controles posteriores se observa una coagulopatia manteni-
da con alteracién de los valores del tiempo de protrombina a
pesar de la remision de la clinica asociada. En estudios poste-
riores se detectd déficit parcial de Factor VII.

Conclusiones: Aunque la alteracion de las pruebas de coagula-
cién en la vasculitis de Schonlein-Henoch no es un dato fre-
cuente, se han descrito casos de deficiencia de factor VIII, de-
ficiencia de vitamina K e hipoprotrombinemia. Una alteracion
de las pruebas de coagualacion mantenida después de una vas-
culitis de Schonlein-Henoch puede sugerir un déficit de base de
algin factor de coagulacion.

HIPERCALCEMIA Y LEUCEMIA AGUDA LINFOBLASTICA

F. Lendinez Molinos, M.A. Viazquez Lépez, J.L. Gémez Llorente,
J. Momblan de Cabo, M.R. Jiménez Liria, J. Aguirre Rodriguez,
M.M. Sanchez Gutiérrez, R. Bernabeu Camacho, T. Rubi Ruiz

y J. Lopez Munoz

Hospital Torrecardenas, Almeria.

Antecedentes: La hipercalcemia en la infancia suele estar liga-
da al diagnostico de trastornos metabdlicos y endocrinos, es-
tando poco descrita en neoplasias. En nifilos con neoplasia, se
estima que solo el 0,4% de los nifios desarrolla hipercalcemia
en el curso de su enfermedad. Se consideran distintos factores
humorales implicados en la patogenia de la hipercalcemia aun-
que el factor PTHrP (proteina relacionada con la PTH) se des-
cribe con mayor frecuencia. Se presenta un caso de leucemia
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aguda linfobldstica que cursé con hipercalcemia detectada al
diagnostico.

Caso clinico: Nino de 5 afos sin antecedentes familiares y per-
sonales de interés que ingresa por impotencia funcional a la de-
ambulacion tras traumatismo lumbar. La exploracion es normal
a excepcion del dolor lumbar. Hemograma vy frotis de sangre
periférica sin alteraciones. VSG:88 mm 1? hora. Calcio: 15,6
mg/dl, fésforo: 3,8 mg/dl, creatinina: 0,8 mg/dl, urea: 23 mg/dl,
LDH: 520 U/I. Niveles de PTH, 1-25 hidroxi-vitamina D, T4,
TSH, enzima convertidor de angiotensina y PTHrP en rangos
dentro de la normalidad.

Rx torax - abdomen y ecografia abdominal: normales. Mapa
6seo, TAC y RNM de columna dorso lumbar: normal. Gamma-
grafia osea: leve hipercaptacion a nivel de L2.

Evolucion: tras excluir causas metabolicas y endocrinas se rea-
liza aspirado de médula 6sea mostrando infiltracién por 80% de
linfoblastos de morfologia L2 con inmunofenotipo preB. Cito-
genética: 46XY. El LCR no estaba infiltrado por células blasticas.
Para el control de la hipercalcemia fue necesario la hiperhidra-
tacién y el empleo de bifosfonatos via intravenosa junto con tra-
tamiento especifico quimioterapico (protocolo SHOP-99 de alto
riesgo). En la actualidad el paciente se encuentra en remision
completa con lesiones a nivel lumbar (desaparicion del disco
intervertebral entre L2-L1)

Comentarios: 7) La necesidad de realizar un diagnéstico dife-
rencial amplio en el estudio de todo hipercalcemia presente en
el nifo. 2) El debut de leucemia linfobldstica aguda como hi-
percalcemia estd poco descrito en la literatura pediatrica 3) Co-
nocer los niveles de PTHrP, considerado uno de los factores hu-
morales mas frecuentemente implicado en la hipercalcemia de
la LAL. 4) La importancia del seguimiento de las lesiones 6seas
detectadas al diagnéstico con el objeto de evitar secuelas per-
manentes.

ANEMIA HEMOLITICA POR ANTICUERPOS FRIOS

F. Lendinez Molinos, M.A. Vazquez Lépez, F. Giménez Garrido,
J.L. Gémez Llorente, J. Momblan de Cabo, M.R. Jiménez Liria,
J. Aguirre Rodriguez, M.M. Sanchez Gutiérrez, R. Bernabeu
Camacho y J. Lopez Munoz

Hospital Torrecardenas, Almerfa.

Antecedentes: La anemia hemolitica por anticuerpos frios re-
presenta el 20% de las anemias hemoliticas producidas por au-
toanticuerpos. En al infancia suele ser de curso autolimitado y
estar asociadas a infecciones por Mycoplasma o virus de Eps-
tein Barr. Se presenta un caso de anemia hemolitica de curso
grave, etiologia desconocida y de dificil control terapéutico.

Caso clinico: Nino de 10 meses sin antecedentes personales ni
familiares de interés que ingresa para estudio de anemia. No in-
gesta de medicamentos, habas ni guisantes crudos. Exploracion:
afebril, palidez e ictericia en piel y mucosas. Térax: taquicardia
con latido cardiaco hiperdindmico. Abdomen: higado 1 cm.
Polo de bazo. Orinas oscuras Resto de exploracion: normal.

Hemograma: hemoglobina: 6,1 gr/dl, VCM: 106 fl, serie blanca
y plaquetas normales. Reticulocitos: 52%. Frotis de sangre peri-
férica: anisopoiquilocitosis, esferocitos 50%. Estudio metabolis-
mo férrico normal. Receptor serico transferrina: 8,3 mg/L (ele-
vado). Bilirrubina total: 4,7 mg/dl, Bilir. indirecta: 4,2 mg/dLl.
Haptoglobina: 0 mg/dl. Electroforesis de hemoglobinas normal.

Dosificacion de GOPD vy estudio de resistencia osmatica eritro-
citaria: normal. Estudio de CD55 y CD59: normal. Test de Co-
ombs directo (TCD): negativo, Coombs indirecto (TCD): negati-
vo. TCD extraido y mantenido a 37°C: positivo a C3d. TCI
realizado con suero a 4°C: positivo anti i. Amplitud térmica: 4°C
hasta 35°C. Serologia TORCH, Epstein-Barr, micoplasma, virus
hepatitis A, B 'y C, parvovirus B19, VIH: negativa. Orina con he-
moglobinuria intensa.

Evolucién: Con el diagnostico de anemia hemolitica por anti-
cuerpos frios se inicia tratamiento esteroideo a 4 mg/kg/dia,
gammaglobulina a 1g/kg / x 3 dias y 4cido félico 5 mg/dia. Se
establecieron medidas de calentamiento ambiental y perfusion
de liquidos a 37°C iniciando recuperacion de serie roja al 14°
dia de tratamiento. Por anemia extrema (Hb < 5g/dl) y reper-
cusién hemodindmica fue necesario la transfusion de concetra-
do de hematies en pequenas cantidades (5cc /kg) en seis oca-
siones, transcurriendo sin incidencias, aunque con escasa
supervivencia media de los hematies transfundidos. La retirada
del tratamiento esteroide a los 45 dias provocé una reagudiza-
cién de la crisis hemolitica que obligd de nuevo al ingreso.
Comentarios: 7) La importancia de la clinica en el diagndstico:
la refractariedad a la terapia transfusional hizo reconsiderar la
etiologia inmunologica como causa de la hemolisis, adecuando
la técnica de realizacion del TCD y TCI. 2) La importancia de las
medidas coadyuvantes (aumento temperatura ambiental y flui-
dos intravensosos, transfusion de hematies en pequeio volu-
men). 3) El dificil control terapéutico con medidas convencio-
nales de forma mantenida (estroides y gammaglobulinas) que
puede hacer plantear la utilizacion de terapia inmunosupresora.

DESARROLLO SOMATICO DE NINOS QUE PRECISARON INGRESO
EN CUIDADOS INTENSIVOS EN EL PERIODO NEONATAL

A. Ruiz Extremera, C. Robles Vizcaino, M.T. Salvatierra Cuenca,
E. Ocete Hita, E. Pérez Bonilla, R. Avila Villegas,

FJ. Garrido Torrecillas, J.A. Lopez Torres y R. Bayes Garcia

Hospital Universitario San Cecilio, Granada.

El crecimiento de los nifios en los dos primeros afios de vida
puede estar afectado por factores perinatales; prematuridad,
bajo peso o acontecidos adversos como sepsis, sufrimiento fe-
tal, entre otros.

Objetivo: Conocer la evolucion del desarrollo somdtico hasta
los dos afios de vida de una cohorte de recién nacidos que pre-
cisaron ingreso en UCIN.

Pacientes y métodos: Se incluyeron 492 recién nacidos que pre-
cisaron ingreso en la UCIN. De ellos 275 fueron prematuros
(106 con un peso inferior a 1.501 @) y el resto nacidos a termi-
no. Se evalud la somatometria; peso (P), talla (T), perimetro ce-
falico (PC) segin edad gestacional (EG), al nacimiento, 6, 12,
18 y 24 meses.

Resultados: A los dos afios de vida los < 1.000 g alcanzan una
media de peso al 95% de IC entre (8098; 10.126 @), la T (76,9;
84,8 cm) y PC (44,59; 49,07). En los < 1.500 g el P fue (10732 ;
11683) g, 1a T (82,11; 84,53) y el PC (47,1; 48,38), resultados su-
periores fueron obtenidos en los grupos de peso 1.501-2.000,
2.001-2.500 y > 2.500 g. En los menores de 1.000 y 1.500 g se
evidencia que a los dos afos no alcanzan los rangos de creci-
miento y desarrollo somitico de los otros grupos de peso, ob-
servando igualmente mayores rangos de variabilidad del incre-
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mento de peso, talla y perimetro cefilico, aunque este ultimo
pardmetro es el mds normal. Asi mismo se aprecia que el P-50
de todos los grupos de pacientes estudiados se encuentra por
debajo del P-50 de una poblacién normal de nuestro pais a lo
largo de todo el periodo de estudio. Conclusiones. Los RN que
precisan ingreso en UCIN tienen un crecimiento somatico mas
lento que los RN normales, siendo este hallazgo mas evidente
en los nacidos con menor peso al nacimiento.

TROMBOSIS VENOSA PROFUNDA Y DEFICIT DE PROTEINA S
TRAS VARICELA

C.M. del Aguila Grande, A. Goicoechea Vera, E. Ocete Hita, E.
Pérez Bonilla, A. Ruiz Extremera, R. Avila Villegas, FJ. Garrido
Torrecillas, J.L. Santos Pérez y R. Bayes Garcia

Hospital Universitario San Cecilio, Granada.

Describimos un caso de trombosis venosa profunda debida a
déficit de proteina S que se desarrollé después de una varicela,
que fue tratada con heparina de bajo peso molecular seguida
de warfarina y que tuvo una evolucién favorable.

Caso clinico: Nifia de 13 anos que consulta por dolor en region
lumbar izquierda, febricula y disuria detectindose leucocituria
en el sedimento y pautindose tratamiento con amoxicilina-cla-
vuldmico al ser catalogada de infeccion del tracto urinario. El
Gnico antecedente personal y familiar de interés fue la presenta-
cién de lesiones compatibles con varicela que se iniciaron ocho
dias antes de esta consulta. Dos dias después comienza con do-
lor intenso en pantorrilla izquierda y molestias en gluteo dere-
cho asociado a febricula. En la exploracion presenta buen esta-
do general con mdltiples lesiones de varicela en fase costrosa sin
signos de sobreinfeccién bacteriana en ninguna de ellas. Se
apreciaba dolor intenso a la palpacién de gemelo izquierdo con
empastamiento y signo de Hoffman positivo. El dolor a la pal-
pacion en gluteo era poco intenso. Ante la sospecha de trom-
bosis venosa profunda se le practicé de urgencias un Eco Dop-
per color que detecté una vena femoral comin y porcion
proximal de la superficial izquierda permeable, apreciandose en
la vena poplitea izquierda ecos en su interior, no colapsables a la
presion y con escaso flujo periférico, hallazgos sugestivos de
trombosis femoro-poplitea izquierda subaguda. Se realiza flebo-
grafia de miembro inferiores mediante abordaje de venas del
dorso de los pies, apreciandose una ausencia de opacificacion
de venas del sistema profundo sural izquierdo, con defecto de
repleccion que corresponde a la cabeza del trombo semifresco
asomando a la primera porcion de la ploplite izquierda, con de-
fecto de repleccion en ambas iliacas comunes que llegan hasta
la confluencia de ambas iliacas sugerentes de trobos semifres-
cos, lo que conduce al diagnéstico de trombosis subaguda sural
izquierda y de ambas venas iliacas. Se realiza un estudio biol6-
gico de trombosis que mostré valores normales para todos los
pardmetros analizados a excepcion de la proteina S (Tabla D). Se
inici6 tratamiento con heparina de bajo peso molecular ajustada
para mantener el TPTA entre 1,5-2,5 los valores basales. En el
tercer dia se anadié warfarina. La evolucioén fue favorable no
apreciandose complicaciones con el tratamiento.

Discusién y conclusiones: La varicela es una enfermedad exan-
temdtica viral muy frecuente en los nifios que suele cursar sin
complicaciones. Los fendmenos trombéticos son raros en la in-
fancia. Sin embargo, se han descrito una variedad de complica-
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ciones trombdticas, tales como purpura fulminante, coagulacion
intravascular diseminada, tromboembolismo pulmonar y trom-
bosis venosa profunda en nifios con varicela.

Se han barajado multiples hipétesis etiolégicas para explicar la
aparicion de fenémenos trombdticos en nifos con varicela,
siendo las dos mds cominmente citadas las deficiencias en los
inhibidores fisidlogicos de la coagulacion e infeccion por es-
treptococo. En nuestro caso no hubo lesiones de aspecto puru-
lento sospechosas de sobreinfeccion bacteriana y si un déficit
de la proteina S.

La proteina Cy su cofactor la proteina S son sintetizadas por los
hepatocitos en presencia de vitamina K. Este sistema puede inac-
tivar el factor Va y el factor VIIIa. Estas proteinas estan habitual-
mente bajas en el nacimiento y permanecen en el rango inferior
de la normalidad hasta los seis meses. Los pacientes con déficit
de proteina C homocigotos presentan habitualmente complica-
ciones trombdéticas extremadamente severas durante el periodo
neonatal, mientras que los pacientes deficientes de proteina S ho-
mocigotos suelen tener manifestaciones menos severas. Las de-
ficiencia heterocigotas de proteinas C y S se han relacionado con
fenémenos trombdticos que raramente aparecen antes de los 15
anos. La deficiencia adquirida y transitoria de las proteinas Cy S
también se han descrito asociadas a multiples estados patologi-
cos, entre ellos la varicela. Algunos autores, relacionan este défi-
cit con la aparicion de anticuerpos especificos frente a la protei-
na S. En nuestro caso no se pudo demostrar la presencia de estos
anticuerpos asociados al déficit de proteina S.

La ecografia Doppler es de eleccion en la sospecha de trobosis
venosa esplenoportal, de la cava inferior o del sistema iliaco,
siendo de menor utilidad en la afectacion distal por lo que Gni-
camente con la sospecha clinica parece indicada la realizacion
de una venografia urgente.

El tratamiento con heparina de bajo peso molecular seguida de
la introduccion temprana de warfarina es un régimen simple y
efectivo utilizado por la mayoria de los autores en estos pa-
cientes con déficit de proteina S aunque en algin caso la ripi-
da introduccion inicial de la terapia con warfarina se ha asocia-
do a un empeoramiento clinico.

La posibilidad de complicaciones trombdticas son raras en los
ninos con varicela pero dada la gravedad del cuadro y la im-
portancia del diagnostico precoz debe tenerse siempre presen-
te ante la mas minima sospecha clinica. La deficiencia de protei-
na S es uno de los factores etiol6gicos que con mds frecuencia
se describe en la literatura asociado a esta complicacion.

TABLA I: Principales hallazgos de coagulacion.

Test de laboratorio Valor obtenido ~ Valores normales
Plaquetas (n®/mm?3) 259.000 130.000-400.000
Actividad de protrombina (%) 93 85-100

TPTA (segundos) 30 30-40
Fibrin6geno (mg/dl) 371 200-350
Proteina C (U/ml) 0,9 0,6-1,2

Proteina S libre (U/ml) 0,2 0,65-1,3
Antitrombina IIT (%) 121 80-120
Mutacion factor V Leiden Negativo Negativo

Factor XII (%) 118 606-150
Anticoagulante lipico Negativo Negativo
Anticardiolipina IgG (U/ml) 8,77 <13
Anticardiolipina IgM (U/ml) 6,66 <11
Plasmindgeno (%) 110 80-120

Alfa 2 antiplasmina (%) 120 80-120
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PURPURA TROMBOPENICA ALOINMUNE.

UN DIAGNOSTICO POCO FRECUENTE

M. Sianchez Palomares, B. Navarro Cubells, B. Beseler Soto,

A. Abad Gonzilbez, L. Santos Serrano, M.J. Benlloch Muncharaz,
M. Grieco Burucua y J.M. Paricio Talayero

Hospital Marina Alta, Denia.

Introduccién y objetivo: La putrpura neonatal aloinmune es una
causa poco frecuente de hemorragia en el recién nacido que
puede producir sangrado grave y precoz. La severidad clinica
que presente depende en gran medida del diagnéstico tempra-
no y correcto tratamiento. Presentamos el caso de un nino con
purpura petequial tras naci-
miento secundaria a trombo-
penia severa por paso de alo-
anticuerpos maternos que
evoluciono satisfactoriamente
y sin complicaciones con tra-
tamiento con Inmunoglobuli-
na intravenosa (IGIV) y corti-
coides. (Ver fotografia 1)
Caso Clinico (ver fotografia | \
2): Recién nacido varén que a
las 2 horas de haber nacido
presenta exantema petequial i
generalizado y sangrado en el
punto de inyeccion de la vita-
mina K. Resto de exploracion o
normal.
Antecedentes: Embarazo de |+
37 semanas sin incidencias,
Ca oral, Hierro y ocasionalmente antidcido (Almagato), no in-
gesta de AAS. Parto eutdcico, amniorrexis 17 horas, LA claro.
Peso al nacer: 2.400 gr. Apgar 9/10. Madre 31 anos sana, 5G 2A.
No historia de diatesis hemorragica en la familia.
Exploraciones complementarias: Trombopenia severa (0 pla-
quetas), con pruebas de coagulacién, glucemia e iones nor-
males y PCR y hemocultivo negativos. Ecografias cerebrales
normales (inicial y final). Analitica materna durante gesta-
cion y previa al parto (incluidas plaquetas y coagulacion):
normal.

Estudio inmunobematologico: Presencia de Ac anti-PLA1 en
suero materno, con Ag PLA1 negativo. El nino y el padre eran
PLA1 positivo. Estd pendiente el estudio de cigosidad en los pa-
dres y el estudio de los hermanos.

Evolucion: Con sospecha diagnéstica de purpura neonatal
aloinmune se inicia tratamiento con IGIV a dosis de 400 mg/dl
y prednisona (2 mg/K/d) con aumento progresivo de la cifra de
plaquetas, normalizindose éstas a los 3 dias de vida.
Discusién y conclusiones: Aunque la trombopenia neonatal
aloinmune es rara, puede dar lugar a complicaciones hemorra-
gicas graves, incluso intrattero. Es importante pensar en ella
cuando tengamos un recién nacido sano con trombopenia se-
vera y cifras de plaquetas normales en la madre. El Ag plaque-
tario mas comunmente implicado es el HPA-1a, aunque puede
haber otros. El tratamiento se basa en el empleo de IGIV y cor-
ticoides y, en los casos de hemorragia activa, se pueden trans-
fundir plaquetas maternas lavadas. Es obligado el estudio de los
hijos y hermanas de la madre afectada para prevenir problemas
en futuros embarazos.

RECEPTOR SERICO DE LA TRANSFERRINA EN RECIEN NACIDOS
A TERMINO Y PRETERMINOS

M.A. Vazquez Lépez, M.R. Jiménez Liria, F. Lendinez Molinos,

R. Rodriguez Lopez, FJ. Munoz Vico, M.D. Calvo Bonachera,

R. Morcillo Llorens, M.J. Belmonte Martin,

M.M. Sanchez Gutiérrez y J. Lopez Munoz

Hospital Torrecardenas, Almeria.

Antecedentes: El Receptor Sérico de la Transferrina (RsTf) es un
pardmetro que se correlaciona con el estado del hierro tisular y
la actividad eritropoyética. Son escasos los trabajos publicados
en RN en orden a establecer su papel en la hematopoyesis fetal
y neonatal.

Objetivo: Conocer los niveles de RsTf en RN y su relacion con
los parametros del hierro y la eritropoyetina.

Material y métodos: Se analizaron los valores hematolégicos,
pardmetros del hierro (indice de saturacion de transferrina, fe-
rritina y protoporfirina intraeritrocitaria), eritropoyetina y RsTf
en sangre de cordon en 130 recién nacidos, 100 a término
(edad gestacional 37-42 semanas) y 30 pretérminos (edad ges-
tacional 26-36 semanas). Salvo el trabajo prematuro de parto en
pretérminos, los embarazos transcurrieron sin complicaciones
y los recién nacidos fueron asimismo normales. Se observo la
influencia del sexo, peso al nacer, edad gestacional y pardme-
tros hematoldgicos y bioquimicos analizados sobre los niveles
de RsTf. En el método estadistico se utilizo el test “t” de Student
para comparacién de variables cuantitativas y la r de Pearson
para la asociacion de variables.

Resultados: Los valores de RsTf en el grupo total correspondie-
ron a 2,34 + 1 mg/L (IC95%: 0,38-4,3 mg/L). Obtuvimos corre-
lacion entre el RsTf y edad gestacional (1: 0,33, p < 0,007), he-
moglobina (1:0,37, p < 0,000), hematocrito (r:0,38, p < 0,000),
hematies (1:0,3 p < 0,000), IST (1:-0,37, p < 0,000) y eritropoye-
tina (1:0,37, p < 0,000). Los valores de RsTf en varones (2,17 +
0,85 mg/L) fueron similares a los obtenidos en mujeres (2,1 +
0,79 mg/L). Los RN pretérmino (< 37 semanas de edad gesta-
cional), presentaron valores de RsTf (2,5 + 0,5 mg/L) mds altos
que los a término (2,3 + 1,1 mg/L) y mas bajos de ferritina séri-
ca (167,7 + 124 ng/ml versus 146,2 + 117,7 ng/ml, respectiva-
mente), aunque la diferencia no fue significativa. Los valores de
EPO en cambio fueron significativamente mis elevados en RN a
término (25,1 + 20 mU/L) que en pretérminos (16,2 + 12,1
mU/L), con p < 0,02.

Conclusiones: Los valores de RsTf son altos al nacer en conso-
nancia con el grado de actividad eritropoyética y parecen inde-
pendientes del estado del hierro corporal.

HIERRO INTRAVENOSO Y ERITROPOYETINA:

UNA ALTERNATIVA TERAPEUTICA PARA LA ANEMIA

DE LA EPIDERMIOLISIS AMPOLLOSA

M.C. Munoz Yribarren, P. Delgado Abela, I.M. Palma Fuentes,
F. Vela Casas, J. Sanchez Calero y J. Gonzilez Hachero

Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla.

Objetivos: Numerosos pacientes de epidermiolisis bullosa pre-
sentan anemia crénica de causa no aclarada, pero probable-
mente de origen multifactorial: pérdidas sanguineas a través de
las lesiones dérmicas, inadecuada ingestion de nutrientes y de-
ficiente absorcion de hierro. Dicha anemia en algunos casos es
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refractaria a hierro oral y precisa de transfusiones periddicas.
El objetivo de nuestro estudio es analizar la respuesta clinica y
analitica de estos pacientes al tratamiento con hierro intraveno-
SO y eritropoyetina.

Material y método: Hemos analizado la evolucion de dos pa-
cientes, de 8 y 12 afos de edad, diagnosticados de epidermio-
lisis ampollosa desde los dos anos de vida, que habian recibi-
do transfusiones periddicas y tratamiento continuado con hierro
oral durante dos anos, sin mejoria de los parimetros analiticos.
Fueron realizadas determinaciones previas de hemoglobina, he-
matocrito, TIBC, ferritina, indice de saturacion de transferrina.
Posteriormente durante el tratamientos estos parimetros se de-
terminaron semanalmente. El tratamiento de realizé con dosis
de hierro intravenoso (10 mg/kg de peso) cada 7 dias. Tras dos
meses con dicho tratamiento se asocié eritropoyetina subcuta-
nea en dosis de 75 u/kg tres veces por semana.

El tratamiento se mantuvo hasta la normalizacion de los para-
metros referidos (7 meses). Tras el mismo se han realizado nue-
vos controles mensuales.

Resultados: Los valores fueron: Hb 6,75 + 0,05 mg%; Hctro
21,65 + 1,05%, VCM 59,5 + 7,5 fl., sideremia 10 + 1 pg%.

Se observo a los 45 dias de comenzado el tratamiento un incre-
mento de los valores de Hb 6,9 + 0,03 mg%, Hcto 23,2 + 1,0%,
VCM 65 + 6,3 fl. Al final del tratamiento: Hb: 11,3 + 0,6 mg%,
Hcto: 32,9 + 1,3%, VCM: 80,4 + 1,45 fl, Sideremia 90 + 6 ng%,
existiendo significacion estadistica.

En los controles realizados en los meses posteriores, los para-
metros citados se mantienen en valores normales.

Los pacientes toleraron bien el tratamiento, sin presentar reac-
ciones adversas.

Discusion: La anemia de los pacientes con epidermiolisis am-
pollosa a menudo es refractaria al tratamiento con hierro oral,
probablemente debido a defectos en la absorcién del mismo,
por lo que habitualmente precisan transfusiones periodicas,
dado que la administracién intramuscular no esta indicada en
estos nifos por su escasa masa muscular Los hallazgos de nues-
tro estudio, a pesar de lo limitado del nimero de casos, de-
muestran una mejoria ostensible de la anemia de estos pacien-
tes.

Conclusiones: La administracion de hierro intravenoso y de eri-
tropoyetina subcutdnea puede ser una eficaz alternativa a las
transfusiones en la anemia de los nifos con epidermiolisis am-
pollosa, evitando el uso de las mismas y el riesgo que conlle-
van.

ESCALA DE LUBCHENCO

iES ADECUADA EN LA ACTUALIDAD?

A. Ruiz Extremera, E. Ocete Hita, C. Robles Vizcaino,

M.T. Salvatierra Cuenca, FJ. Garrido Torrecillas, R. Avila Villegas,
E. Pérez Bonilla, J.A. Lopez Torres y J.A. Molina Font

Hospital Universitario San Cecilio, Granada.

Las tablas de Lubchenco sobre crecimiento intrauterino, aunque
publicadas en la década de los sesenta, atiin contindan vigentes
en la practica clinica.

Objetivo: Conocer la idoneidad de ésta préctica.

Pacientes y métodos: Se incluyeron 492 recién nacidos que pre-
cisaron ingreso en una Unidad de Cuidados Intensivos Neona-
tales (UCIN). De ellos 275 fueron prematuros (106 con un peso
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inferior a 1501g.) y el resto nacidos a termino. Al nacimiento se
estudi6 la somatometria; peso (P), talla (T), perimetro cefilico
(PO) y edad gestacional (EG).

Resultados: La relacion entre la EG y el P al nacimiento demos-
tré que el incremento de peso esperado por semana de EG fue
de 8,56%, que corresponde a 175g/semana (164;186 g) [Log10
(peso) = 2,0788+0,0357 x EG; [0,03357;0,03780] al 95%, r = 0,83
(p < 0,001]. La relacién entre la EG y la T fue Log 10 (T) =
1,3049 + 0,0099467xEG, [0,009216;0,010677] al 95%, r = 0,81 (p
<0,00D). El incremento de T/semana de EG fue de 1%, que co-
rresponde a 1 cm/semana (0,94;1,08 cm). El PC al nacimiento
en relacién con la EG fue, Log 10 (PC) = 1,15628 +
0,0097236xEG, [0,009107;0,010340] al 95%, r = 0,84 (p < 0,001).
El incremento del perimetro cefilico esperado por semana de
EG fue del 1%, que corresponde a 0,71 cm (0,64 ; 0,73 cm). Al
valorar los percentiles 50 para P, T y PC de la escala de Lub-
chenco, se observo una curva igual salvo en los pesos en los
menores de 36 semanas que fue discretamente superior en
nuestros pacientes y en los mayores de esta EG discretamente
inferior. En nuestra serie también encontramos un centimetro
superior en la mediana de la T al nacimiento y entre 1y 2 cm
en la mediana del PC a partir de la semana 37 de gestacion.
Conclusion: Aunque la poblacion estudiada no es una pobla-
cién normal, las variaciones encontradas, salvo el PC sugieren
que las tablas de Lubchenco pueden seguir siendo aplicadas en
la prictica clinica.

INMUNOLOGIA Y ALERGIA

URTICARIA CRONICA IDIOPATICA EN EL NINO,

A PROPOSITO DE UN CASO

A. Remesal Escalero, O. Gonzalez Calderéon, M.S. Gonzalez
Garcia, M. Bueno Fincias, E. Laffond, E. Moreno, 1. Davila
y E. Lorente

Hospital Clinico Universitario, Salamanca.

Introduccion: La urticaria es una enfermedad eruptiva cutdne-
omucosa cuya lesion elemental es el habén. Aproximadamente
el 20% de la poblacion padece esta enfermedad alguna vez en
su vida. Se describe un nifo con urticaria cronica en el que no
ha sido posible encontrar una causa etioldgica.

Caso clinico: Nifio de 11 afios de edad, que consulta en Aler-
gologia a los cuatro anos por presentar desde un afo antes le-
siones eritematohabonosas, muy pruriginosas generalizadas, de
diferentes tamanos, evanescentes de aparicion diaria y sin le-
sion residual no relacionadas con la toma de alimentos o medi-
camentos, ni con infecciones.

Estudios complementarios: Hemograma con recuento diferen-
cial de leucocitos. Normal. Inmunoglobulinas séricas: Normal.
VSG a la 1% hora 23; PCR: 2,4. Estudio de pardsitos: Negativo.
Serologia antiequinococcus: Negativo. RX senos: Sin alteracio-
nes. IgE total: 29,6 KU/1. Estudio alergologico “in vivo” negati-
vo para alergenos inhalados como alimentarios. Se realiza tra-
tamiento con antihistaminicos, antimicrobianos y antiparasitario.
Evolucion: Irregular persistiendo las lesiones con aparicion casi
a diario, respondiendo al tratamiento con antihistaminicos para
reaparecer al suspenderlos. Los estudios complementarios re-
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petidamente realizados anadiendo complemento sérico, hor-
monas Tiroideas, anticuerpos ANA, Anti DNA, antitiroideos,
fueron normales. Tan solo se aprecia a los cinco afios una T3
de 1,9 ng/ml. (N 0,8-1,8) con una T4 y TSH normales. La T3 se
observa normal en la siguiente revision.

Comentarios: La urticaria es una enfermedad compleja en la
que una presentacion clinica similar posiblemente englobe di-
ferentes enfermedades que de una forma un tanto elemental se
han clasificado de “agudas” o “crénicas” en atencion a su dura-
cion. Las urticarias agudas, las mas frecuentes en el nifo, son
episddicas y de corta duracion. Si bien la clinica no ofrece nin-
guna duda al Pediatra, mas dificil resulta la identificacion de la
causa responsable de las lesiones. En el nino algunos cuadros
parecen ser de causa alérgica a alimentos o a medicamentos o
estar relacionados con procesos infecciosos, especialmente vi-
ricos. En muchas ocasiones no se llega a conocer la causa, sien-
do considerados como casos “esenciales”. En cualquier caso
son excepcionales, en pediatria, procesos de una duracion tan
prolongada.

FACTORES DE RIESGO DE ASMA, ALERGIA E HIPERRESPUESTA
BRONQUIAL EN NINOS DE 6-8 ANOS

J. Fuertes Fernandez-Espinar, J. Meriz Rubio, C. Isanta Pomar,
C. Pardos Martinez, V. Lopez Cortés y E. Gonzilez Pérez-Yarza

Centro de Salud Perpetuo Socorro, Huesca, Complejo Hospitalario
Donostia, San Sebastian.

Objetivo: Determinar los factores de riesgo asociados a asma
(sintomas relacionados con asma el Gltimo afno junto con hipe-
rrespuesta bronquial positiva [HRB)), rinitis (sintomas de rinitis
el dltimo ano junto con prick-test positivo) e HRB (test de ca-
rrera libre positivo) en el grupo de ninos de 6 a 8 anos de edad
de Huesca capital.

Material y métodos: Estudio transversal de asma, rinitis y der-
matitis-eczema por encuesta (ISAAC), prick test e HRB en una
muestra representativa (n = 309) de la poblacion infantil de 6-8
anos de edad (n = 1.051). La espirometria (n = 30) y el test de
carrera libre (n = 37) se validaron previamente segin la norma-
tiva ATS. Se ha considerado HRB un descenso del FEV; post-
ejercicio igual o mayor al 15% con respecto al FEV; previo al
ejercicio. El prick-test se realizé con extractos antigénicos indi-
viduales estandarizados a aeroalergenos, con lanceta de Mo-
rrow-Brown, considerando la prueba positiva cuando la papula
inducida por uno o mis antigenos fuese igual o superior al in-
ducida por la histamina. Como anlisis estadistico se realiz6 un
andlisis bivariante para valorar las diferencias de cada parame-
tro entre asmaticos y no asmdticos, riniticos y no riniticos y entre
HRB positivos y negativos, utilizando la prueba de Chi cuadra-
do y la exacta de Fisher. Se aplico la regresion logistica multiple
para estudiar la asociacion entre las condiciones de asma, rinitis
e HRB vy las variables del estudio. Los coeficientes B y sus co-
rrespondientes errores estindar se calcularon segin el método
de maxima verosimilitud mediante el programa SPSS®.
Resultados: Considerando el tamafio muestral teérico (305), se
solicitd el consentimiento informado a 357 padres o tutores.
Tasa de participacion 86,55% (n = 309). Prevalencia actual de
asma del 5,5%, rinitis del 6,6% y de HRB del 5,3%. Factores de
riesgo asociados a asma: antecedentes familiares de asma en
primer grado (OR 5,17; IC 95% 21,82-1,23), sensibilizacion cu-

tinea a aeroalergenos (OR 8,49; IC 95% 30,52-2,37) y bronquitis
recurrente antes de los dos anos de edad (OR 4,68; IC 95%
17,76-1,24). Factores de riesgo asociados a alergia: diagnéstico
de rinitis (OR 108,13; IC 95% > 40-10,47), sintomas de dermati-
tis-eczema (OR 10,87; IC 95% 38,63-3,006), antecedentes familia-
res de asma en primer grado (OR 6,11; IC 95% 27,68-1,38) y
sexo-varon (OR 4,53; IC 95% 19,55-1,05). Factores de riesgo
asociados a HRB: bronquitis recurrentes antes de los dos anos
de edad (OR 4,56; IC 95% 20,24-1,02), sintomas anteriores de
dermatitis- eczema (OR 4,15; IC 95% 16,28-1,06) y sensibiliza-
cién cutdnea a aeroalergenos (OR 3,43; IC 95% 10,91-1,08).
Conclusiones: Se ha establecido los factores de riesgo asocia-
dos a asma, alergia e HRB, en ninos de 6-8 afios de edad en la
poblacion estudiada.

HIPOGAMMAGLOBULINEMIA ESPORADICA.

A PROPOSITO DE UN CASO

O. Gonzilez Calderén, A. Remesal Escalero,

M.C. Sanchez Jiménez, M. Matilla Barba, C. Rubio Alvarez,
E. Moreno, E. Laffond, I. Davila, G. Fontan y F. Lorente

Hospital Virgen de la Vega, Salamanca, Hospital Clinico Universitario,
Salamanca, Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Introduccion: Las inmunodeficiencias congénitas son enferme-
dades causadas por defectos cuantitativos o cualitativos en la
respuesta inmune. Generalmente se manifiestan por una clinica
en la que predominan las infecciones de repeticion con una ex-
presion y gravedad variables, dependiente del defecto de que se
trate. Se presenta el caso de una nifia, portadora de una hipo-
gammaglobulinemia esporadica, que padece repetidos procesos
infecciosos, siempre acompanados de lesiones de urticaria.
Caso clinico: Nina de 12 meses que nace de un embarazo de 7
meses de gestacion. Alimentacion con leche de vaca modifica-
da desde la semana. A los 6 meses padece un cuadro de fiebre
elevada junto con lesiones eritematohabonosas redondeadas en
extremidades. Ingresada durante una semana es dada de alta
con el diagndstico de urticaria. Quince dias mas tarde padece
un cuadro similar, siendo de nuevo ingresada. Un nuevo pro-
ceso de fiebre, urticaria y otitis requiere nuevo ingreso hospita-
lario detectdndosele una disminucién de inmunoglobulinas sé-
ricas. Por este motivo es referida a la Unidad de Inmunoalergia
infantil con la sospecha de inmunodeficiencia, donde se inicia
tratamiento con Gammaglobulina intravenosa. Entre los ante-
cedentes familiares destaca consanguineidad de los padres en
segundo grado, primo materno fallecido a los 6 anos de saram-
pion, y padre alérgico a Amoxycilina. No se aprecia otra pato-
logia infecciosa o autoinmune.

Estudios complementarios: Hemograma con 9.300 leucocitos
(13,8% Linfocitos); VSG: 25. IgG: 81,5 mg% ml, IgA: < 5,8 mg%
ml, IgM: 42 mg% ml. IgGl: 21,5 mg ml, IgG2: < 4,34 mg% ml,
IgG3: < 2,13 mg% ml, IgG4: < 4,13 mg% ml. C3: 118 mg% ml, C4:
37 mg% ml; Isohemaglutninas: Titulo anti B: 1/4. Hipersensibili-
dad retardada frente a antigeno de cdndida albicans, PPD, Der-
matophitos: Negativas. Toxoide tetdnico 7/8 mm de induracion.
Subpoblaciones de linfocitos en sangre periférica: CD3: 41%;
CD4: 29%; CDS: 19%; células NK: 23%; CD7: 61%; CD20: 28%; cé-
lulas CD19 que expresan CD23%; células CD3 que expresan DR
7%; CD18: 90%; MHC de clase-1: 98%; Linfocitos T con receptor
alfa-beta: 36%; Linfocitos T con receptor gamma-delta: 3%. Culti-
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vo de linfocitos con mitégenos PHA, Con A; PWM y el monoclo-
nal OKT3; La respuesta a PHA, normal mientras que estan dis-
cretamente disminuidas las respuestas con Con-A, PWM y el mo-
noclonal OKT-3. Exploracion de metabolismo oxidativo de
neutréfilos. Normal. Anticuerpos Anti IgA: negativos

Evolucion: Se recomienda Gammaglobulina intravenosa 400 mg
cada 15 dias. Desde entonces ha presentado un proceso febril
con nuevas lesiones de urticaria que cede con antibidticos y
una cuadro de conjuntivitis por estafilococos aureus.
Comentarios: Las deficiencias en la formacion de anticuerpos
son los cuadros mis frecuentes dentro de las inmunodeficien-
cias congénitas, representando aproximadamente el 50% de to-
das ellas. El espectro de estas inmunodeficiencias es muy va-
riable lo que justifica una distinta expresion clinica.
Generalmente en las inmunodeficiencias por déficit de anti-
cuerpos predominan las infecciones por gérmenes encapsula-
dos. Como cuadros, no infecciosos, asociados, destacan las en-
fermedades autoinmunes y alérgicas. A pesar de esto ultimo no
es frecuente observar, como en la nina presentada, un predo-
minio tan evidente de lesiones de urticaria aguda, que se inter-
preta relacionada con los procesos infecciosos.

ASMA INFANTIL.

VACUNA ORAL CON EXTRACTO DE ALTERNARIA

A. Criado Molina, J.C. Daza Munoz, J. Torres Borrego,
J. Tejero Garcia, E. Munoz Gomariz y F. Guerra Pasadas

Hospital Universitario Reina Sofia, Cérdoba, Facultad de Medicina
de Cérdoba, Cérdoba.

Objetivo: Valorar la eficacia y seguridad de un extracto estan-
darizado de Alternaria por via oral en pacientes pediatricos.
Metodologia: Se realiz6 un ensayo clinico con 32 pacientes as-
maticos (7-17 anos de edad), alérgicos a Alternaria. La actividad
alergénica se expresé en PNU/ml, cuantificindose el alergeno
principal Alt al en 34,2 ng/pg de proteina. Se analizaron los si-
guientes parametros: sintomas, medicacion, prick test punto fi-
nal, test de broncoprovocacién especifico (TBPE), pico de flujo
(PP), IgE total, IgE e 1gG4 especificas.

Dieciséis pacientes recibieron tratamiento activo con medica-
cioén e inmunoterapia oral (ITO) y otros dieciséis (grupo con-
trol) tratamiento médico exclusivamente. Se alcanzé la dosis
maxima en tres meses, manteniéndose durante un ano (dosis
media acumulada 288.000 PNU)

Resultados: Se hallaron diferencias significativas en la disminu-
cion de sintomas y medicacion en el grupo tratado con ITO,
pero no en el grupo control. Fue bien tolerada con reacciones
adversas de cardcter leve-moderado exclusivamente. Se encon-
tré disminucion significativa del tamano de la papula en el gru-
po tratado. El TBPE expresado mediante la PD 20 mostro cifras
significativamente mds altas en el grupo con ITO. El PF no mos-
tré cambios en ninguno de los dos grupos. Los valores de 1gG4
fueron significativamente mas altos en el grupo con ITO. Los
niveles de IgE total y especifica no mostraron cambios signifi-
cativos en ambos grupos.

Conclusiones: La ITO con extracto de Alternaria ha demostra-
do eficacia clinica en pacientes pediatricos, modificando la reac-
tividad especifica a nivel cutdneo y bronquial, e incrementando
los niveles de 1gG4 especifica implicados en la respuesta hu-
moral, siendo por otro lado bien tolerada.
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INFLUENCIA DE LA UTILIZACION DE UN ACARICIDA

EN EL CONTROL CLINICO DEL ASMA Y/O RINITIS ALERGICA
EN PACIENTES EN EDAD PEDIATRICA.

ESTUDIO PROSPECTIVO OBSERVACIONAL

M.C. Murio, M. Pérez y S. Lopez

Pharma Consult Services, Barcelona.

Objetivos: Unos de los acroalergenos mas frecuentemente im-
plicados en el desarrollo de asma vy rinitis alérgica son los 4ca-
ros. El objetivo de este estudio es analizar la influencia de la uti-
lizacion de medidas acaricidas en el domicilio sobre la
presencia de sintomas de estas dos patologias.

Método: Los datos que se presentan derivan de pacientes en
edad pediatrica afectos de asma leve y/o rinitis alérgica con
prick cutineo positivo a dcaros, incluidos por especialistas en
pediatria, alergologia y médicos de cabecera en el ambito ex-
trahospitalario del Estado Espanol. Los datos se recogieron
mediante un cuestionario estandarizado que incluia variables
demogrificas, clinicas, presencia de fuentes antigénicas en el
domicilio, tratamiento y seguimiento en los seis meses pre-
vios. El estudio constaba de una primera visita de inclusién
(periodo nov/99-sep/00), y dos visitas de seguimiento, a los
tres y seis meses, tras el empleo de un acaricida (Composi-
cion: esbiol, benzoato de bencilo, butoxido de piperonilo y 2-
fenilfenol).

Resultados: Han participado en el estudio 198 médicos que
han aportado datos de 368 pacientes, 100% prick cutaneo a
dcaros positivo. Sexo: 59,9% masculino, 40% femenino; X
edad: 9,6 anos (DE 2,7). Los grupos por patologias: rinitis alér-
gica (n = 95), asma leve (n = 93) y asma leve+rinitis alérgica
(n = 180).

114 pacientes (31%) convivian con animales domésticos. La ma-
yoria de pacientes tenfan en su dormitorio objetos que acumu-
lan polvo (cortinas 87,2%; alfombras/moquetas 44,8%; juguetes
peluche 53,5%). 149 (41%) eran fumadores pasivos. El 95,4% de
los pacientes no utilizaban previamente productos acaricidas.
Otras medidas antidcaros (fundas de colchén/almohada) sélo
las utilizaba un 15%. La media de ndmero de limpiezas al mes
del dormitorio fue de 25 (DE 8,7). La media de lavado de las sa-
banas al mes fue de 7,1 (DE 6,4).

Se dispone del control evolutivo de 260 pacientes (70,6%). La
cumplimentacion del tratamiento acaricida fue del 87,3% (= 4
aplicaciones/6meses). El n° de dias con sintomas al final del es-
tudio descendi6 globalmente en una media de 29,2 dias (DE
49,5) y el de episodios en 11 (DE 33,4), ambos descensos sig-
nificativos para los tres grupos (p < 0,001). La evolucién del ni-
mero de dias con sintomas y el nimero de episodios (6 meses
previos-6 meses de seguimiento después de la utilizacion de un
acaricida) se expone en las tablas 1 y 2 respectivamente, por
patologias.

Tabla 1: Evolucién del n° dias con sintomas por patologias.

PATOLOGIA X n° dias sintomas X descenso n°

(6 meses previos)  dias sintomas

Rinitis (n = 95) 55,3 (DE 52,3) 40,6 (DE 53,2)
Asma leve (n = 93) 25,9 (DE 26,6) 15,8 (DE 29,5)
Asma leve+rinitis (n = 180) 60 (DE 62) 29,8 (DE 54,7)
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Tabla 2: Evolucién del n° episodios agudizacion
por patologias.

PATOLOGIA X n° dias sintomas X descenso n°

(6 meses previos) dias sintomas

Rinitis (n = 75)

Asma leve (n = 67)

22,4 (DE 45,2)
8,3 (DE 13,5)
Asma leve + rinitis (n = 118) 25,8 (DE 53,9)

12,3 (DE 39,2)
4,7 (DE 10,8)
13,8 (DE 37,8)

Conclusiones: La utilizacion de un acaricida descendi6 signi-
ficativamente la sintomatologia (n° de dias con sintomas y n°
de episodios sintomaticos) de pacientes sensibilizados a dca-
ros afectos de rinitis alérgica y/o asma leve. La exposicion a
sustancias potencialmente causantes de inflamacién bron-
quial y de vias superiores en pacientes con rinitis alérgica y/o
asma leve es elevada (humo de tabaco, objetos que acumu-
lan polvo).

DERMATITIS ATOPICA. ESTUDIO EPIDEMIOLOGICO

Y CLINICO DE 224 PACIENTES EN EDAD PEDIATRICA

A. Villares Porto-Dominguez, G. Novoa Gomez,

M.I. Vera Dominguez, C. Garcia Rodriguez, P. Casado Cembreros
y E. Martindén Sanchez

Complejo Hospitalario de Ourense, Ourense.

Introduccién: La Dermatitis Atopica constituye la dermatosis
mis frecuente en la edad pediitrica, afectando hasta el 10% de
la poblacion infantil. Su diagnostico es esencialmente clinico, lo
que unido a la gran dispersion asistencial dificulta la evaluacion
y terapéutica de la enfermedad. Los aspectos senalados unidos
a una casuistica en la que se siguieron criterios uniformes justi-
fican esta aportacion.

Material y métodos: El material objeto de este estudio fue-
ron 224 ninos, seleccionados entre 17300 pacientes menores
de 14 anos procedentes de una consulta externa pedidtrica.
Se utilizaron los criterios diagnoésticos de Haniffin y Lobitz.
En el protocolo de estudio se recopilaron los siguientes da-
tos: incidencia, edad de comienzo, edad de consulta, in-
fluencia genética,sexo, factores desencadenantes, asociacion
con otras enfermedades, evolucién, complicaciones y pro-
nostico.

Resultados: Supone un elevado porcentaje de consultas pe-
didtricas con incidencia mdxima entre 1y 3 afios. Historia fa-
miliar en el 80% y coexistencia con otra alergopatia en el 60%.
Agravamiento en el otofo, invierno y periodos de cambio es-
tacional. Formas clinicas coincidentes con lo descrito en la li-
teratura. Manifestaciones asociadas caracteristicas, desde el
pliegue de Dennie-Morgan (68%) hasta alopecia areata (5%).
Curso evolutivo con remisiones totales en 30%, persistencia de
la enfermedad en el 60% de formas leves y 35% de modera-
das. Desarrollo de asma bronquial en el 31% vy rinitis alérgica
en 28%.

Conclusiones: La Dermatitis Atopica presenta unas caracteristi-
cas definidas en cada periodo de edad, lo que permite un diag-
néstico precoz y el establecimiento de un prondstico agravado
por la severidad de la forma, la historia familiar, la coexistencia
con otras enfermedades alérgicas y el desarrollo posterior de és-
tas, que supera el 38% en la patologia respiratoria de este ori-
gen.

MENINGITIS BACTERIANAS DE REPETICION COMO
MANIFESTACION DEL DEFICIT DE C5

A.B. Nunez Aceves, M.P. Sinchez Miranda, R. Velasco Bernardo,
E. Zambrano Pérez, M.J. Rincon Marcos y J. Cobas Pazos
Toledo.

Introduccidn: El sistema de complemento y mds concretamen-
te las fracciones terminales (C5, C6, C7, C8 y C9), llamado tam-
bién complejo de ataque desempenan un papel muy importan-
te en las lisis de las membranas de polisaciridos bacterianos.
Cualquier déficit de estos factores puede significar un aumento
de la susceptibilidad a infecciones bacterianas de gérmenes
capsulados (Neumococo, Meningococos, etc.)

Caso clinico: Nifo de 10 anos que ingresa en nuestro Servicio
por presentar desde unas horas antes fiebre, cefalea y vomitos
de contenido gastrico. Exploracion fisica: buen estado general,
buena coloracion, buena perfusion periférica. ORL: faringe dis-
cretamente hiperémica. Torax: Auscultacion Cardio-pulmonar
normal. Abdomen: normal. Neuroldgico: dudosa rigidez de
nuca, no meningeos. Exploraciones complementarias: Sistema-
tico de Sangre y bioquimica normales. LCR: Leucos 89% (N
100%), glucosa 78, proteinas 28. Cultivo de LCR: crece Neisse-
ria meningitidis tipo B. Entre los antecedentes del paciente des-
taca un cuadro de meningitis bacteriana a los tres anos de edad,
y antecedentes familiares de meningitis bacterianas en sus dos
hermanos. Los tres hermanos estdn vacunados en ese momen-
to de Neisseria meningitidis tipo C. Se realiza determinacién de
capacidad hemolitica del complemento con valores menores de
20, por lo que se determinan fracciones de complemento pre-
sentando el paciente valores de C5, menores de 0,2 mg/dl. Se
realiza estudio familiar comprobdandose valores minimos o in-
detectables de C5, en los hermanos y parcialmente disminuidos
en los padres. A los tres hermanos se les ha vacunado de: Neis-
seria meningitidis A'y C, Haemophilus Influenzae tipo B y
Streptococo Neumoniae.

Conclusiones: Ante pacientes con infecciones bacterianas de re-
peticiéon y mds aln si se trata de meningitis, es fundamental
descartar defectos inmunolégicos y, en concreto, defectos en la
cadena del complemento, para vigilar y en lo posible evitar di-
chos cuadros con la utilizacion de vacunas.

ALERGIA ALIMENTARIA: NUESTRA CASUISTICA
C.M. Reina Ferragut, M. Fiol Jaume, M. Mambié, S. Zibetti
y J.M. Roman Pinana

Hospital Son Dureta, Palma de Mallorca.

Introduccidn: La alergia alimentaria es una enfermedad impor-
tante, tanto por su frecuencia como por la gravedad de los sinto-
mas que produce, ademis del impacto social que la acompana.
Presentamos un estudio retrospectivo realizado para determinar
nuestra casuistica con relacion a los pacientes que acudieron a
la Consulta Externa de Neumo-Alergologia Pediatrica de nues-
tro centro, desde el 1 de Enero de 2000 al 31 de Diciembre de
mismo ano.

Material: Se revisaron 264 historias clinicas, en 32 de las cuales
obtuvimos el diagnostico de alergia alimentaria, en pacientes de
edades comprendidas entre los 0 y 14 anos.

Resultados: Edad: 0-13 anos. Edad media de diagndstico: 6,5
anos. Edad mediana 5 anos. Sexo. Varones: 24 casos, mujeres: 8

ANALES ESPANOLES DE PEDIATRIA. VOL. 54, SUPLEMENTO 5, 2001

177



50 CONGRESO NACIONAL DE PEDIATRIA

178

casos (Relacion V/M: 3/1). Manifestaciones clinicas: 20 pacien-
tes presentaron urticaria/angioedema (62,5%), 7 Dermatitis at6-
pica (21,8%) y 3 pacientes presentaron rinitis/asma (9,3%). Ali-
mentos relacionados: huevo (14), leche (11), pescado (10),
frutos secos (19). 7 pacientes presentaron polisensibilizacion.
Diagnostico mediante prick en el 100% de los casos, realizando
RAS%T en el 50% de los pacientes. Se realizo prueba de provo-
cacion en 50% de los pacientes. Tolerancia: 16 pacientes tole-
raron tras prueba de provocacion controlada.

Discusion: Coincidiendo con la literatura, en esta muestra en-
contramos mayor frecuencia en varones (3/1). La causa mas fre-
cuente de sensibilizacion es el huevo, seguida de la leche. La
causa varia segun la edad, siendo en menores de 1 ano, la le-
che, en pacientes entre 1-4 anos, el huevo, y en los pacientes
mayores de 5 afos, se han identificado los frutos secos como el
agente etiologico mas frecuente. Independientemente de la
edad y la causa, la manifestacion clinica mas frecuente ha sido
la cutanea. Se realizé prueba de provocacion oral controlada a
los 2 anos de edad en los pacientes con sensibilizacion a huevo
y leche, presentando tolerancia al huevo, el 75% de los pacien-
tes a los 4 afos, y tolerancia a la leche el 50% de los pacientes
a los que se realizé provocacion. A pesar del pequeio tamano
de la muestra, los datos obtenidos son muy semejantes a los
publicados en la bibliografia con relacion a la alergia alimenta-
ria en nuestro pais.

PEDIATRIA SOCIAL

MALTRATO INFANTIL. ESTADISTICA DEL ANO 2000 EN EL
HosPITAL UNIVERSITARIO VIRGEN DEL ROCIO DE SEVILLA
A. Gonzilez-Meneses Lopez, ].M. Malo Aragon,

A. Lopez Anchade, A. Victoria Jiménez Girdn,

M. Gayan Guardiola e I. Gémez de Terreros

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Antecedentes: El maltrato infantil es un problema complejo que
se presenta bajo variadas formas, ya sea como maltrato fisico o
abuso sexual, pero también como incapacidad para satisfacer
adecuadamente las necesidades del menor o como formas mas
sutiles de desamparo o abandono que incluyen el hospitalismo
o el sindrome de Munchausen por poderes.

Material y método: Se han revisado todos los casos de maltrato
infantil atendidos por las unidades de Pediatria Social y Trabajo
Social de nuestro Hospital, recogiendo los datos correspon-
dientes a los nifos y el tipo de maltrato inflingido. En los casos
de abuso sexual hemos recogido aquellos casos denunciados
como tal o sospechosos de serlo aunque no se demostrase fi-
nalmente su existencia ante la dificultad de este diagndstico en
ocasiones.

Resultados: Se han atendido 60 nifios con diferentes tipos de
maltrato, 31 mujeres y 29 varones.

El maltrato mds frecuentemente detectado ha sido la inatencién-
desamparo del menor, que afecté a 49 menores, 33 de los cua-
les eran hijos de padres toxicomanos, uno hijo de alcohdlico, y
2 hijos de enfermos mentales. De los hijos de toxicomanos-al-
coholicos, 24 fueron neonatos detectados en el momento del
parto, 5 eran menores de un ano, 3 tenian entre 1y 5 anos 'y 2
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eran mayores de 5 afnos. De entre los no hijos de toxicémanos,
3 eran neonatos, 5 tenian menos de un ano, 4 entre 3 y 5 afnos
y 3 mayores de 5 anos.

4 menores fueron atendidos por sospecha de malos tratos fisi-
cos, dos varones y dos mujeres con edades entre el ano y los 5
anos. Cuatro ninas fueron atendidas por sospecha de abusos
sexuales entre el ano y los 6 afios de edad, todas por familiares
cercanos.

Se detectaron y atendieron ademads, un caso de rechazo del
hijo, un caso de hospitalismo por abandono de los padres y un
caso de Munchausen por poderes.

Discusion: Como vemos en los datos anteriormente expuestos,
son muchos los ninos afectos de maltrato infantil en sus mds va-
riadas formas, especialmente aquellos en relacién con la inca-
pacidad de atender adecuadamente las necesidades del menor,
muy frecuentemente unidos a toxicomania en los padres. Los
casos mas llamativos de maltrato fisico o abuso sexual son me-
nos frecuentes. Es importante la concienciacion de los pediatras
para la deteccion de estas situaciones de abuso de menores
para una rapida actuacion de los mecanismos legales necesa-
rios para la proteccion del menor. Nuestro Hospital tiene ela-
borado un protocolo de actuacion en los casos de maltrato in-
fantil consensuado con la direcciéon médica y los servicios
sociales provinciales.

INFLUENCIA DE LAS CONDICIONES DE VIVIENDA

EN EL RIESGO DE HOSPITALIZACION INFANTIL

EN LOS DOS PRIMEROS ANOS DE VIDA

M.R. Pardo Crespo, R. Pérez Iglesias, E. Rodrigo Calabia,
L. Alvarez Granda y M. Delgado-Rodriguez

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander, Universidad de
Cantabria. Citedra de Medicina Preventiva y Salud Publica, Santander,
Universidad de Jaén. Catedra de Medicina Preventiva y Salud Puablica. Jaén.

Objetivo: Evaluar si las condiciones de vivienda del nicleo fa-
miliar se comportan como factores de riesgo de hospitalizacién
infantil en los dos primeros anos de vida.

Material y métodos: Estudio de casos-referencia en el que los
casos estuvieron formados por el 40% de los nifios menores de
dos anos hospitalizados en plantas de neonatal o pediatricas (n
= 392). La poblacion de referencia fue el 15% de los recién na-
cidos vivos en dicho hospital (n = 493). La recogida de infor-
macion se realizé mediante entrevista personal a ambas pobla-
ciones y entrevista telefénica o por carta, a lo largo del siguiente
ano a haber sido entrevistados por primera vez, a la poblacion
de referencia. El periodo de estudio abarco de abril de 1995 a
mayo de 1996 y la segunda entrevista hasta 1997. Se calcularon
riesgos relativos (RR) y sus intervalos de confianza (IC) al 95%,
crudos y ajustados mediante regresion logistica.

Resultados: El lugar de residencia habitual, la distancia al hos-
pital o la densidad de poblacion del lugar de residencia no
mostraron asociacion significativa en el analisis ajustado. Tam-
poco se observé asociacion en el andlisis ajustado con el no te-
ner teléfono, las condiciones de humedad, luminosidad, sol o
antigtiedad del domicilio. La propiedad del domicilio, vivir s6lo
la familia o los metros de superficie no mostraron asociacion.
El no tener calefaccion en el domicilio se comporté como fac-
tor de riesgo de hospitalizacion en los dos primeros anos de
vida (RR ajustado = 1,53; IC 95% = 1,10-2,14). No se observé
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relacion significativa entre el riesgo de hospitalizacion y un ha-
cinamiento < 10 o > 20 m? / persona, apreciandose un au-
mento del riesgo de hospitalizacién en hacinamientos de 11-
20 m?/persona tras haber ajustado por los posibles factores de
confusion (edad progenitores, etnia, nivel educativo, tabaco,
lactancia materna o ingreso al nacimiento) (RR ajustado = 1,46,
IC 95% = 1,00-2,13).

Conclusion: Las inadecuadas condiciones de vivienda influyen
en la hospitalizacion infantil en los dos primeros afos de vida,
destacando el hacinamiento y la falta de calefaccion en el do-
micilio.

SOSPECHA DE ABUSOS SEXUALES EN LACTANTE

DE CUATRO MESES

A. Rodriguez Varela, E. Pérez Monjardin, C. Tomas Rates,
C. Lecuona Lopez, J. Ardit Lucas y V. Alvarez Angel

Valencia.

Introduccion: Los abusos sexuales en ninos estin emergiendo
en la sociedad actual; pocos diagnésticos resultan tan compli-
cados de asegurar ya que implican graves consecuencias psi-
quicas y sociologicas para la victima y su entorno.

Caso clinico: Lactante varon de 4 meses, ingresado en nuestro
hospital por presentar legiones vesiculosas de base eritematosa
sugestivas de VHS en escroto, perianales, y surco intergliteo;
asi como lesiones fisuradas en esfinter anal compatibles con
desgarro traumatico, visualizindose a través de ano la mucosa
rectal con supuracion blanco-amarillenta espesa. Cabe destacar
problema social, somotometria con percentil 3 y habito estreni-
do. Durante su ingreso se realizan cultivos de exudado genital y
serologia de gérmenes implicados en ETS hallindose en sangre
VHS IgG positivo con IgM negativa; asi como cultivo exudado
rectal positivo para E. coli, B. y S. Aureus. Evoluciona favora-
blemente con aciclovir oral y tratamiento tépico con sulfato de
cobre y antisépticos locales. Mejoria progresiva de las fisuras
anales hasta su desaparicion en los dos meses o posteriores, re-
pitiendo serologias con idénticos resultados y curva pondoes-
tatural dentro de la normalidad.

Conclusiones: Consideramos de interés la presentacion de este
caso a fin de concienciar a los pediatras de que los casos de
abuso sexual no solo afectan a nifos mayores, sino que des-
graciadamente y cada vez con mayor frecuencia, se comunican
casos de nifos menores de 1 ano, como el caso que nos ocu-
para establecer el diagndstico presuntivos se requiere de la co-
laboracion de un equipo multidisciplinar y ante la minima sos-
pecha ponerlo en conocimiento de las autoridades judiciales y
servicios sociales.

DROGADICCION Y EMBARAZO.

REPERCUSION EN LA MORBILIDAD NEONATAL

F. Jiménez Parrilla, P.J. Jiménez Parrilla e I. Gomez de Terreros
Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Antecedentes: El abuso de drogas en mujeres gestantes com-
porta una alteracién en el estado de salud de las mismas, que
unido a una problemitica social importante y a una escasa vi-
gilancia prenatal, puede comprometer seriamente el bien estar
fetal. El objetivo de este estudio es identificar a las madres que

utilizan drogas durante la gestacion y someterlas a un trata-
miento adecuado y a unas medidas de soporte personal.
Método: Hemos estudiado a una poblacion de 42 madres adic-
tas a drogas. La Heroina es la droga mas utilizada (62%), la ma-
yoria esnifada. El 43% eran adictas a Cocaina, esnifada. Y el
38% consumieron Cannabis (hachis, marihuana). Es frecuente
la politoxicomania: tabaco, alcohol, narcéticos, anfetaminas.
Resultados: El petfil de la gestante drogadicta en nuestro estudio,
fue: Edad media de 28,5 afos; solteras y separadas (50%); perte-
necientes a una zona marginal; sin estudios o primarios incom-
pletos; en situacion de paro laboral (ella y/o la pareja) con mala
situacion econdmica; con estilo de vida marginal y malos tratos;
compafiero toxicomano la mayoria; con problemas psicolégicos;
gestacion no deseada y carencia de cuidado pre natal; tabaquis-
mo y alcoholismo; mayor incidencia de SFA y alteraciones del li-
quido amnidtico; elevada patologia infecciosa (ITU, TBC,ETS); ta-
sas elevadas de AgHBs+, ACVHC+, VIH+); aumento del indice de
pretérminos y bajo peso; aumento de la morbilidad neonatal
(DR, Neumonia intrattero, Sepsis neonatal, etc.)

Conclusiones: El embarazo es una buena ocasion para concien-
ciar a las drogodependientes de la necesidad de realizar un tra-
tamiento adecuado que incluya asistencia multidisciplinaria inte-
gral, desintoxicacion, apoyo psicosocial y seguimiento prenatal.

MADRES ADOLESCENTES, UN EMBARAZO DE ALTO RIESGO.
REPERCUSION EN EL RECIEN NACIDO

F. Jiménez Parrilla, M J. Sinchez Alvarez,

A. Gonzalez-Meneses Lopez, P.J. Jiménez Parrilla,

J.M. Lopez Corona e I. Gomez de Terreros

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

El embarazo en la mujer adolescente se considera de alto riesgo de-
bido a los frecuentes problemas maternofetales que conlleva. Se-
gun el dltimo cuestionario de la CIE-10, basandose en directrices de
la OMS, se considera madre adolescente a la menor de 19 anos.
Objetivo: Identificar los factores psicosociales que rodean los
embarazos en mujeres adolescentes, y su repercusion sobre el
recién nacido.

Método: Estudiamos una poblacion de 44 madres adolescentes
atendidas en el H. Maternal V. del Rocio durante un periodo de
9 meses. Se plante6 un estudio de Casos y Controles, conside-
rando Caso, la madre adolescente cuyo recién nacido precisé
ingreso en la Unidad Neonatal, y Control la madre adolescente
cuyo recién nacido no precisé ingreso hospitalario. Se realizé
una encuesta en ambos grupos basindonos en el cuestionario
CIE-10, para determinar los factores psicosociales que rodean
estos embarazos en mujeres adolescentes.

Resultados: De las 44 madres, 26 pertenecieron al grupo caso y
18 al grupo control (59% vs 27%,No significativo). Dentro de los
Factores Psicosociales estudiados, caben destacar, los estadistica-
mente significativos: Embarazo mal controlado (65,3 vs 27%), Pro-
blemas con la educacion/bajo nivel de estudios (69,2% vs 22,2%),
Problemas con el grupo primario de apoyo (100% vs 34,6%), prin-
cipalmente con los padres (100% vs 23%), Embarazos no desea-
do (73% vs 55,5%), Presencia de estrés (73% vs 22,2%).

El peso medio del recién nacido de madre adolescente-caso fue
de 2429 grs; mientras que en el grupo control fue de 3252 grs.
La presencia de partos pretérminos fue del 46% en los casos
frente al 5,5% en los controles.
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Conclusiones:

- Las madres adolescentes por se, no fueron un grupo signifi-
cativo de alto riesgo en cuanto al resultado del embarazo y su
repercusion en el recién nacido, aunque si presentan un entor-
no psicosocial patologico.

- La madre adolescente, segun el cuestionario de la CIE-10 ma-
nejado, no debe ser considerada un grupo de alto riesgo sim-
plemente por su edad, sino que debemos valorar su entorno
psicosocial de manera cuidadosa, para determinar de una for-
ma mas precisa un embarazo de alto riesgo.

ADECUACION DE INGRESOS HOSPITALARIOS. INFLUENCIA
DE LA EDAD DEL PACIENTE Y DEL DiA DE HOSPITALIZACION
J.L. Goémez Llorente, A. Bonillo Perales,

M. Gonzalez-Ripoll Garzén, J. Momblan de Cabo,

F. Lendinez Molinos, M.R. Jiménez Liria, M.M. Sinchez Gutiérrez,
J. Aguirre Rodriguez, B. Chamizo Moreno y J. Lopez Muiioz

Hospital Torrecardenas, Almeria.

Justificacion y objetivos: La hospitalizacion del paciente pedia-
trico depende de factores clinicos, sociales, familiares y de de-
ficiencias en los circuitos asistenciales. Nuestro objetivo es ana-
lizar si existe influencia de la edad del paciente y del dia de la
semana en la adecuacion o no de los ingresos pediatricos
Material y métodos: Estudio prospectivo de 158 ingresos hos-
pitalarios de paciente entre 1 mes y 14 aios de edad. Analiza-
mos si existe relacion entre la adecuacion o no del ingreso hos-
pitalario (Pediatric Appropiateness Evaulation Protcol: pAEP)
con el dia de la semana de hospitalizacion y la edad del pa-
ciente, para lo cual realizamos un andlisis de regresion logisti-
ca. También determinamos si el fin de semana o la edad menor
de 12 meses influyen en dicha adecuacion del ingreso.
Resultados: El 40,3% de los pacientes analizados eran menores
de 12 meses. En base a la clasificacion utilizada, el 13,9% de los
ingresos hospitalarios en nuestro hospital eran inadecuados. La
edad del paciente (OR: 1,03, IC 95%: 0,91-1,10) ni ser lactante
(OR: 0,68, IC 95%: 0,26-1,81) influyeron en la adecuacion o no
de la hospitalizacién. El porcentaje de ingresos inadecuados fue
de lunes a miércoles del 14%, entre el jueves y sibado del 9% y
los domingos del 31,8%; existiendo asociacion del dia de la se-
mana con el porcentaje de ingresos inadecuados (OR 1,25, IC
95%: 1-1,5), siendo 3,78 veces mds frecuente el domingo que
cualquier otro dia de la semana (IC95%: 1,32-10,7, p = 0,0013).
Conclusiones: 7) La edad del paciente no es un factor asociado
a la adecuacion o no de los ingresos hospitalarios; 2) Debemos
analizar las razones que motivan el alto porcentaje de ingresos
inadecuados que se producen durante los domingos.

SIFILIS PRIMARIA ADQUIRIDA COMO CONSECUENCIA
DE ABUSO SEXUAL

E. Sanchez Martinez, J. Gil Arrones, G. Cruz Guerrero

y M.A. Carrasco Azcona

Hospital Universitario de Valme, Sevilla.

Introduccion: El pediatra puede encontrar dos formas de sifilis:
la sifilis congénita, como consecuencia de la transmision tras-
placentaria de la espiroqueta, vy la sifilis adquirida, consecuen-
cia casi exclusiva de contactos sexuales en edad prepuberal.
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Caso Clinico: Nino varén de 12 anos de edad que ingresa por
lesion ulcerada en drea genital de 15 dias de evolucion, sin otra
sintomatologia acompanante.

Antecedentes personales: ocupa el séptimo lugar de nueve her-
manos. Resto, sin interés.

Antecedentes familiares: familia disociada. Ambiente delictivo
familiar. Nivel higiénico-social de riesgo.

Exploracion fisica: buen estado general. Afebril. Normal desa-
rrollo pondero-estatural. Desarrollo puberal: Estadio IIT de Tan-
ner. No patologia articular. No lesiones bucales. Lesiones indu-
radas, de morfologia circular, de 0,5 cm de didmetro, ulceradas
e indoloras, una en glande y otra en prepucio, compatibles con
chancro duro. Adenopatia inguinal izquierda.

Exdmenes complementarios: hemograma, VSG y bioquimica
sanguinea completa normales. Cultivo de exudado uretral: flo-
ra comensal habitual. Deteccion de Chlamidya trachomatis en
exudado de glande: negativo. Serologia VIH, VHB, VHC y VHS
Iy II: negativas. Serologia luética: VDRL, FTA-ABS, TPHA posi-
tivas.

Evolucion: favorable tras recibir tratamiento con penicilina-G-
benzatina, con desaparicion de la lesioén genital al alta hospita-
laria.

Conclusion: En la actualidad, la sifilis adquirida tiene su maxi-
ma importancia como enfermedad de la adolescencia y la pu-
bertad, ligada a comportamiento sexual de riesgo, con parejas
poco estables y sin métodos de proteccion, y como indicador
del abuso sexual en nifos. El abuso sexual en la infancia puede
traer, como una de sus consecuencias, la transmision de enfer-
mades venéreas; de ahi que el pediatra, ante una ETS en un
nino, debe considerar la alta probabilidad de que ese nifno esté
padeciendo o haya padecido una situacién de abuso, por lo
que debe comunicarlo a otros profesionales para iniciar medi-
das de proteccion.

ATENCION A INMIGRANTES DE ORIGEN DIVERSO
J. Garcia Pérez, J.A. Diaz Huertas, G. Dominguez Ortega
y A. Pérez Martinez

Hospital del Nifno Jesus, Madrid, Instituto Madrileno del Menor y la
Familia, Madrid.

Objetivos: Programa de salud al nifio inmigrante. Conocer la in-
cidencia y morbilidad de esta poblacion en nuestro medio.
Métodos: Anilisis retrospectivo de pacientes desde enero 1997
a enero 2000. Se estudié procedencia, anamnesis, situacion fa-
miliar, exploracion fisica y complementaria, protocolo y diag-
nostico de salud.

Resultados: La procedencia de los 845 casos se distribuye de la
siguiente manera: el 223 (26%) africana; 127 (22%) marroquies;
94 (11%) de Guinea Ecuatorial; 36 (4%) saharauis; y 6 (0,7%)
procedentes de otros paises africanos: Angola (1), Nigeria (2),
Sierra Leona (1) y Egipto (2). El origen de 313 (37%) fue de los
paises andinos y América del Sur: 42 (5%) peruanos; 65 (8%)
bolivianos; 114 (13%) ecuatorianos; 80 (9%) colombianos; el
resto 12 (1,4%) son originarios de Venezuela (3), Brasil (2), Mé-
xico (7). Del Caribe 50 (6%), de los que 29 (3,4%) eran de la Re-
publica Dominicana; 21 (2,5%) eran de otros paises: Nicaragua
(2), Cuba (10), El Salvador (9). Del subcontinente asiatico 19
(2,29%), de los 16 (2%) eran de la India y 3 de Pakistin. De Ex-
tremo Oriente 143 (17%), de los que 93 (11%) eran chinos; 27
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(3% filipinos; 2 de Corea y 1 de Vietnam. Del Medio Oriente y
Mediterrdaneo fueron 97 (11%) de los que 37 (4,3%) eran rusos;
18 (2%) ucranianos; 11 (1,3%) rumanos; 26 (3%) polacos; 5
(0,6%) de Turquia (1);Grecia (1) y Bulgaria (3). En cuanto a la
morbilidad se encontré 101 (12%) hepatitis B; 17 (2%) hepatitis
A; 25 (3%) hepatitis C;93 (11%) PPD positivos;17 (2%) micosis
cutdneas; 304 (36% parasitosis; 59 (7%) paludismo; 68 (8%) dre-
panocitosis; 3 (0,3%) VIH; 7 (0,8%) lues;1 (0,1%) neurofibroma-
tosis; 37 (4%) hipotiroidismo; 7 (6,8%) tracoma; 46 (5%) altera-
ciones visuales;37 (4%) escabiosis; 128 (15%) A. ferropénica;7
(0,8%) malnutricion; 21 (2,5%) bocio; 186 (22%) retraso ponde-
ro-estatural. En la historia destaca la dificultad en la comunica-
cién a veces idiomadtica y a veces la falta de empatia del médi-
co y resto del personal sanitario. Las vacunaciones eran
incorrectas en el 481 (57%).

Conclusién: Existe un aumento considerable de poblacion in-
migrante que requiere una asistencia médica adecuada. La exis-
tencia de un protocolo de salud para estas poblaciones, asi
como el conocimiento de las enfermedades de su zona de pro-
cedencia, es fundamental para su diagnéstico y tratamiento ade-
cuados. La vacunacion debera seguir la normativa segun la le-
gislacion vigente en nuestro pais, independientemente de la
situacién inmunologica del pais de procedencia.

ENCUESTA SOBRE HABITOS TABAQUICOS EN EL HOGAR

DE ESCOLARES DE 10 Y 11 ANOS DE UNA CAPITAL DE
PROVINCIA

J. Momblan de Cabo, M. Gonzalez-Ripoll Garzon,

F. Lendinez Molinos, J. Aguirre Rodriguez, B. Chamizo Moreno,
J.L. Gémez Llorente, M.R. Jiménez Liria, M.M. Sanchez Gutiérrez,
M.B. Medina Magna y J.L. Lopez Munoz

Hospital Torrecardenas, Almeria.

Introduccién: El consumo de cigarrillos es un tema en cons-
tante discusion. Se tiene claro que este consumo debe ser eli-
minado de toda la poblacion, pero existe todavia mas consenso
en la prohibicién durante el embarazo y la lactancia.
Objetivo: Conocer los habitos tabdquicos en el momento ac-
tual, durante la lactancia y el primer afio de vida de los nifios
en familiares de escolares de 10-11 afios en nuestra capital.
Material y métodos: Se estudiaron 508 escolares de 10 y 11
anos de nuestra capital. Para nuestro estudio se utiliz6 una en-
cuesta validada internacionalmente que forma parte del Estudio
Internacional del Asma y Alergia en la Infancia (I.S.A.A.C.). Fue-
ron cinco las preguntas: habito de fumar de la madre en el mo-
mento actual (si/no); habito de fumar en el embarazo (si/no),
habito de fumar durante el primer afio de vida del nifio (si/no),
habito de fumar actualmente en el hogar del nifio (si/no) y nu-
mero de cigarrillos consumidos en el momento actual en la casa
del nifo (< 10, 10-20, > 20 cigarrillos/dia).

Estudio descriptivo transversal.

Resultados: El porcentaje de madres fumadoras era en el mo-
mento del estudio del 48,3%. En cuanto al porcentaje de ma-
dres que fumaban durante el embarazo fue del 19,08%.

Si preguntamos por el consumo de cigarrillos durante el primer
ano tras el nacimiento del nifio el 40,6% afirmaba consumir ci-
garrillos.

En el hogar de los nifios del estudio en el 62,1% de los hoga-
res, fumaba alguno de la familia.

La cantidad de cigarrillos consumidos al dia en el hogar era el
siguiente: < 10: 48,2%, entre 10-20: 46,6% y > 20: 5,2%.

Conclusién: 7) El habito de fumar desciende durante el emba-
razo, pero empieza a aumentar durante el primer ano de vida
del nifio y sigue aumentando posteriormente; 2) En mas de la
mitad de los hogares estudiados se fuma, y 3) El consumo glo-
bal de cigarrillos es moderado (hasta 20 cigarrillo/dia).

TRASTORNO POR SOMATIZACION EN NINA CON SOSPECHA
DE ABUSOS SEXUALES

I. Anquela Sanz, N. Pardo Garcia, M.J. Elizari Saco, R. Morales
Prieto, J. Nadal Amat, M. Daniel Llach y J. Cubells Rieré

Hospital Sant Pau, Barcelona.

Introduccion: Un 20% de las nifias y un 9% de los nifios son
victima de algin tipo de abuso sexual. Los varones denuncian
menos los abusos. Las victimas mas probables son preadoles-
centes (8-12 anos).

La sospecha de que un niflo ha sido victima de abuso sexual
puede surgir de tres formas: cambios en la conducta, trastornos
clinicos o revelacion especifica del contacto sexual.

Caso Clinico: Nina de once anos que acude por dolor en fosa
ilfaca e ingle derechas y fiebre.

Antecedentes patologicos:

— Hernia inguinal derecha intervenida a los 5 afos.

— Controlada por psicélogo en otro centro por trastornos de
conducta.

En la exploracion fisica destaca cuadro catarral leve y dolor a la
flexion y adduccion de cadera derecha contra resistencia. Rx ca-
deras, sedimento de orina y analitica sanguinea normales.
Orientada como tendinitis, recibe el alta con tratamiento antiin-
flamatorio y reposo.

En sucesivas visitas en Urgencias por persistencia de los sinto-
mas se realiza valoracion ginecoldgica, ecografia abdominal, Rx
columna lumbar y nuevos controles analiticos que resultan nor-
males.

Ingresa en sala de hospitalizacion para completar estudio. Se
practica ecografia de partes blandas de muslo derecho, RMN de
pelvis, caderas y muslos, y gammagrafia 6sea que son norma-
les. Presenta mejoria de los sintomas con analgesia endovenosa,
pero también con la administracion de placebo. En la valora-
cién por Psicologia infantil se detecta entorno familiar proble-
matico.

Ante la discordancia entre clinica y exploraciones complemen-
tarias, recibe el alta y acude a control ambulatorio tres dias des-
pués. Contindan los mismos sintomas y, tras reinterrogar a solas
a la paciente, explica que sufre abusos sexuales por parte del
actual companero sentimental de la madre.

Conclusiones: Los factores de riesgo familiares asociados re-
trospectivamente con abuso sexual son malos vinculos pro-
genitor-hijo y entre los padres, falta de un progenitor protec-
tor y presencia en el hogar de un varén sin parentesco
biolégico.

El nifio que identifica a un adulto como causante de los abusos
suele decir la verdad. El 90% de los adultos que abusan de los
niflos pertenecen al circulo de personas que los cuidan.

La mayoria de veces los signos orginicos no bastan para con-
firmar el diagnostico y la informacién adicional necesaria brin-
dada por la familia puede no ser fiable.
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Los errores de juicio pueden tener graves consecuencias para
el acusado falsamente, mientras que un diagnostico falso nega-
tivo deja desprotegido al nifio. La prioridad del pediatra siem-
pre ha de ser el bienestar fisico y emocional del nifo.

ABUSO SEXUAL INFANTIL. EXPERIENCIA EN UNA UNIDAD
FUNCIONAL DE ABUSOS DE MENORES

J. Garcia Pérez, J.A. Diaz Huertas, G. Dominguez Ortega

y A. Pérez Martinez

Hospital del Nifno Jesus, Madrid, Instituto Madrileno del Menor
y la Familia, Madrid.

Objetivo: Clasificacion diagnostica de los hallazgos clinicos y
valorar las caracteristicas del abuso sexual infantil.

Métodos: Estudio retrospectivo de sospecha de abuso sexual
infantil (ASD en ninas y ninos desde enero 1997 hasta enero
2001. Se valoraron la edad, sexo, procedencia, anamnesis, si-
tuacion familiar, exploracion fisica y complementaria. Se clasi-
fic6 en cuatro grupos: normal, compatible, probable y seguro.
Resultados: De los 104 casos estudiados, 65 (62%) fueron nifias. La
edad media fue de 4-6 afios. El 16% fueron enviados por esta-
mentos oficiales, seguidos del 34% por iniciativa familiar y por pro-
fesionales el 22%. El agresor era del sexo masculino en el 86% de
los casos y en el 78% se hallaba en el entorno proximo de la victi-
ma. A destacar que en el 31% el ofensor fue el padre biologico. La
anamnesis se revelé como uno de los apartados mis fiables.
Conclusién: La mayoria de las veces el diagnostico es dificil. La
historia clinica es fundamental. El agresor se halla en torno a la
victima, y que, casi con seguridad ordena un “secreto” median-
te distintas amenazas. El equipo asistencial debe tener en cuen-
ta la posibilidad de enfrentarse a una falsa acusacién de abuso.

SINDROME DE DOWN.

DISFUNCION TIROIDEA EN NINOS Y ADOLESCENTES
J. Garcia Pérez, J.A. Diaz Huertas, G. Dominguez Ortega
y A. Pérez Martinez

Hospital del Nifno Jesus, Madrid, Instituto Madrileno del Menor
y la Familia, Madrid.

Objetivos: La prevalencia de la disfuncion tiroidea en el Sindro-
me de Down (SD) ha sido evaluado en un estudio retrospecti-
vo con el propésito de valorar la incidencia en nuestro medio.
Métodos: 284 nifios y adolescentes de edades comprendidas
entre 0,5y 18 afos con Sindrome de Down, fueron estudiados
desde enero 1997 a enero de 2000, siguiendo el protocolo de
salud del SD. Se estudiaron anualmente el peso, talla y funcion
tiroidea. La disfuncion tiroidea fue definida: 1) cuando TSH > 8
pu/ml y FT 4 > 0,8 ng/ml. El hipotiroidismo se diagnosticé
cuando TSH > 20 y 2) hipertiroidismo cuando TSH < 0,08
pu/mly FT4 > 2 ng/ml.

Resultados: La disfuncion tiroidea se diagnostico en 92 (32,8%)
(M/33,H/59), 7 tenian hipotiroidismo (1M,6H) y una nifia tenia
hipertiroidismo. Los mds afectados fueron los nifios (64%) que
las nifas (36%) sin significacion estadistica. No historia familiar
de enfermedad tiroidea 63/92, fueron diagnosticados antes de
los 8 anos. Ninguno present6 velocidad de sedimento lenta, a
excepcion de un caso que se asocié con diabetes, un caso con
bocio, un caso macroglosia y talla corta, uno con exoftalmos,
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taquicardia e hipertiroidismo, tres casos con alopecia como en-
fermedad cutdnea.

Conclusiones: 7) En el Sindrome de Down es frecuente la dis-
funcion tiroidea y en algunos casos se necesita tratamiento. 2)
se debe diagnosticar esta disfuncion tiroidea mediante contro-
les sistematicos de rutina, ya que las consecuencias pueden ser
desastrosas para la calidad de vida del paciente.

PSIQUIATRIA

SINDROME DE MUNCHAUSEN POR PODERES.

A PROPOSITO DE UN CASO CLINICO

R. Santiago Gomez, M. Dominguez Salgado, C. Fresno Calle,
M.L. Jiménez Alamo, B. Jiménez Esteban y J.L. Ruibal Francisco
Hospital Clinico Universitario San Carlos, Madrid.

Introduccion: El Sindrome de Munchausen (SM) es un tipo de
maltrato fisico con graves consecuencias psicosociales. Es fun-
cion del pediatra sospechar esta grave enfermedad y romper el
mecanismo de retroalimentacion familiar que la perpetua.
Caso clinico: Presentamos el caso de una adolescente de 15
anos de edad que ingresa en nuestro servicio por medio de un
médico estrechamente relacionado con su familia, para llevar a
cabo el diagnostico del cuadro clinico iniciado dos afos antes.
La paciente habia sido valorada en diez centros previamente,
en los cuales, se llevaron a cabo costosas pruebas diagnosticas,
todas ellas con resultados negativos. La nina presenta algias ge-
neralizadas, permanece encamada en posicion fetal, ha aban-
donado la escolarizacion y mantiene una conducta asocial. La
madre se dedica exclusivamente al cuidado de la nifa y recha-
za los cuidados de enfermeria, asi como el estudio psiquidtrico.
El resto de los contactos familiares estdn anulados. Ante la sos-
pecha de un SM se envia una notificacion al Defensor del Me-
nor, con el fin de reunir a todos los profesionales que han par-
ticipado en el caso. Diez meses después, habiendo sido
informada la familia de dicha investigacion, la nifia acude a
nuestro centro recuperada de su supuesta enfermedad.
Conclusion: La amenaza psicoldgica que supone una investiga-
cion con caracter legal, en busca del origen del cuadro clinico,
puede suponer una ruptura de la retroalimentacion de los me-
canismos psicopatologicos que se encuentran en la génesis del
SM. Cabe estudiar si las secuelas psicologicas de la paciente son
lo suficientemente importantes como para originar en un mo-
mento futuro un SM en su propia persona o en la de sus des-
cendientes, en este tipo de casos en los que se aborta la casca-
da etiopatogénica.

EFICACIA DEL TRATAMIENTO DE LA ENCOPRESIS
Z. Lobato Salinas, S. Garcia-Tornel Florensa y E. Camacho Diaz

Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona.

Introduccion: La prevalencia de la encopresis es del 1-2% de
escolares sanos, es la causa de casi el 5% de todas las consultas
ambulatorias de pediatria, y supone el 25% de todas las deriva-
ciones a gastroenterélogos pediatricos. Habitualmente el pe-
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diatra tiene dificultades para su correcto manejo y tratamiento,
dado que requiere la atencion multidisciplinaria de diversos es-
pecialistas (pediatra, psic6logo, psiquiatra, dietista, asistente so-
cial, gastroenterélogo) siendo de gran importancia la educacion
de la familia y del paciente para lograr un tratamiento exitoso.
El DSM 1V la define segtiin dos criterios: A) emision repetida de
heces en lugares inadecuados (ropa, suelo) y B) el hecho debe
ocurrir por lo menos una vez al mes durante 3 meses como mi-
nimo, y la edad cronoldgica del nifio debe ser por lo menos de
4 anos (o, para los nifios con retraso del desarrollo, una edad
mental minima de 4 afnos).

En el 90% de los casos la encopresis (denominada también
como ensuciamiento o “soiling”) es debida a la retencion fecal
funcional, generalmente a consecuencia de la filtracién de ma-
teria fecal semiliquida o del rebosamiento de un recto que ha
estado crénicamente distendido por materia fecal retenida.
Objetivos: Determinar la efectividad del protocolo de actuacion
habitual recomendado por las revisiones bibliogrificas en una
consulta externa de pediatria de un hospital infantil.

Métodos: Se revisan 32 casos de encopresis en un estudio re-
trospectivo realizado en el periodo de 1991-2000, en los que se
realiza una pauta consistente en la combinacién de: A) trata-
miento médico a base de: 1) enemas de limpieza para la de-
simpactacion fecal, 2) laxantes, dieta y medidas preventivas
para evitar la reimpactacion y conseguir un hdbito de defeca-
cién regular, 3) suspension progresiva de la medicacion; y B)
tratamiento psicolégico para asesoramiento y adecuada modi-
ficacion de la conducta. Se consider6 encopresis primaria cuan-
do el nino no ha adquirido el control esfinteriano, encopresis
secundaria tras un afo de continencia fecal y estrefiimiento fun-
cional al estrenimiento no debido a una causa organica. La cu-
racion se definié como el cese de la enconpresis y no recaida
en un periodo de un afno, la mejoria parcial cuando presenta
encopresis como maximo una vez al mes, la tasa de recaida
cuando reaparece la encopresis tras haber estado al menos un
ano asintomdtico, y el fracaso si no existe modificacion del rit-
mo deposicional.

Resultados: La mayoria eran varones (81,2%), con una media-
na de edad en la primera visita, en los ninos de 6 a 8 m (rango
3a4m-14 a7 m)y en las ninas de 6 a 6 m (rango 3 a 10 m-10
a 4 m). De los 32 pacientes, el 65,5% presentaban encopresis
secundaria (65,3% de los nifnos y 33,3% de las ninas). En el
68,7% del total, la encopresis estaba precedida por un estreni-
miento funcional. La enuresis nocturna conconmitante se en-
contr6 exclusivamente en el 31,2% de los pacientes varones.
Solo en 2 casos de los 32 pacientes con encopresis y estrefi-
miento funcional, el enema no mostraba anomalias, en 6 casos
no se realizo y en el resto se objetivaba dolicomegacolon con
estreflimiento proctogenético y disquecia evacuadora. Ademas
el 34% fueron examinados en la seccién de Gastroenterologia
cuyo estudio (Manometria anorrectal, defecograma y ecografia
endoanal) no objetivé patologia organica. En todos los casos de
encopresis sin estreflimiento (31,2%) se relacionaron: sociopatia
familiar en 4 casos (padres separados, adictos a drogas por via
parenteral, alcohdlicos, o patologia psiquiatrica), problemas de
comportamiento en 3 casos, 2 de celotipia (inicio de encopre-
sis a raiz del nacimiento de un hermano menor) y un caso de
encopresis tras el fallecimiento de un familiar muy allegado. Se
objetivé una curacién en un 50% de los casos (excluyéndose
dos casos pendientes de seguimiento): 26,6% en < 3 meses y en

7 casos (23,3%) en un periodo de seguimiento con una media
de 2 a 8 m (rango de 10 m-6 a 2 m). El tratamiento fracasé en 4
pacientes (13,3%), los cuales presentaban una problematica fa-
miliar grave, y 2 recayeron (6,2%). De los pacientes restantes, a
pesar de evidenciarse una mejoria, esta fue intermitente, en par-
te condicionada por el entorno familiar, y en parte por el aban-
dono del seguimiento en el hospital, con una tasa media de se-
guimiento de 1 a 7 m (rango de 1 m-5 a 10 m).

Conclusiones: 7) El protocolo de actuacion se muestra efectivo
en la desaparicion y reduccion de los sintomas de la encopresis,
siendo la tasa de curacion de nuestra muestra del 50%, la de fra-
caso del 13,3%, algo inferior a la descrita en la literatura (20%),
y la tasa de recaidas fue baja. 2) Nuestros resultados concuer-
dan con los publicados en la literatura. 3) En nuestra serie las
niflas presentan encopresis con menor frecuencia que los nifios
Y NO se asocia con enuresis nocturna en ningin caso. 4) La tasa
de asociacion entre encopresis y enuresis nocturna de nuestra
muestra resultd ser menor que datos publicados previamente.
5) La tasa de abandonos demuestra que la encopresis es una
entidad dificil de manejar y frustante para los padres. 6) Todos
los casos de encopresis primaria presentaban un trastorno psi-
colégico de base.

SiINDROME DE MUNCHAUSEN POR PODERES:

A PROPOSITO DE UN CASO

O. Blanco-Barca, M. Bravo-Mata, L. Monasterio, N. Gonzailez
Alonso, M. Fernandez-Sanmartin, J.M. Iglesias Meleiro,

A. Urisarri Ruiz y P. Cabanas Rodriguez

Hospital Clinico Universitario de Santiago, Santiago de Compostela.

Paciente de 7 aflos que acude a urgencias por presentar equi-
mosis diseminadas de instauracién aguda. Antecedentes fami-
liares: no otros familiares con alteraciones hematolégicas. Una
hermana present6 un episodio de pérdida de conocimiento (es-
cala de coma Glasgow 5) con sospecha de intoxicaciéon medi-
camentosa. Sociopatia familiar. El matrimonio estd separado en
la actualidad. Refiere la familia alcoholismo del Padre e historia
familiar de malos tratos.

Antecedentes del paciente: a los 3 aios intoxicacion por digoxi-
na (firmaco que utilizaba la abuela) por el que preciso ingreso
en la UCI pediatrica. Enuresis nocturna continua. Ingresado en
este Centro en con sospecha de sepsis meningocdcica sin con-
firmacion bacterioldgica, por la aparicion de fiebre y una erup-
cién purpurica unas horas antes de acudir a este Centro. Rein-
gres6 7 meses antes del dltimo ingreso en este Servicio por
lesiones purptricas “espontaneas” de las mismas caracteristicas
que las de éste dltimo ingreso, y tras un amplio estudio se es-
tableci6 el diagnoéstico de purpura vascular (angiopatica) valo-
randose los sindromes de Meadow y de Ulises. Asintomatico
desde el dltimo episodio.

Cuadro actual: Cinco horas antes del ingreso tuvo un vomito y
la madre observo lesiones cutdneas similares al ingreso anterior,
en la espalda y mentén y cuello, sin fiebre ni otra sintomatolo-
gia. A la exploracion se observa buen estado general,presen-
tando lesiones cutdneas purpuricas (24), distribuidas por el
menton, cuello y térax (cara anterior y posterior); se trata de le-
siones petequiales y equiméticas recientes, de coloracion rojiza
y vinosa oscura, no pruriginosas; su configuracion es circular y
el tamano variable (la mdxima de 3 cm de didmetro, que no de-
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saparecen a la presion. Test de fragilidad vascular (Rumpell-Le-
ede) negativo. No sangria por mucosas, no presenta hemato-
mas sobre crestas 6seas ni signos de hemartrosis. Escaso pani-
culo adiposo. Resto del examen general sin alteraciones.
Pruebas: Iconografia médica al ingreso. Hemograma y estudio
completo de coagulacion normales.

Conclusion: Ante las caracteristicas de las lesiones, la normali-
dad de las pruebas realizadas en los dos dltimos ingresos, la so-
ciopatia familiar coincidente, y la aparente despreocupacion de
la madre, se interroga al paciente sin la presencia de su familia,
confesando que las equimosis eran sugilaciones realizadas por
su madre por las noches. Existe el antecedente en este mismo
paciente de un cuadro similar 7 meses antes, y a los 3 anos de
edad un ingreso en la UCI Pedidtrica por intoxicacién por Ti-
clopidina, que pudo ser provocado. Se diagnostica de sindro-
me de Meadow (Munchatisen por poderes). Revisando la his-
toria materna médica, se observa que existe acude en multiples
ocasiones a los Servicios de Urgencias, con historia de multiples
ingresos. Se realiza una valoracion del entorno, y ante el peli-
gro que representaba la vuelta del paciente a su entorno, se de-
cide enviar un parte Judicial y con caricter de urgencia se soli-
cit6 asistencia médico-forense con notificacion al Serv. de
Proteccion de Menores, quienes decidieron la suspension cau-
telar de la custodia materna.

Se aporta iconografia del caso.

ONCOLOGIA PEDIATRICA

OPSOCLONUS-MIOCLONIA-ATAXIA:

2CUANDO PENSAR EN NEUROBLASTOMA?

A.M. Rio Bartolomé, I. Asla Elorriaga, 1. Astigarraga Aguirre,
A. Fernidndez-Teijeiro y A. Navajas Gutiérrez

Hospital de Cruces, Baracaldo.

El sindrome opsoclonus-mioclonia-ataxia (OPMA) es una for-
ma rara (4%) de presentacion del neuroblastoma. Describimos 4
€asos con esta asociacion.

Caso 1: Nina de 19 meses con OPMA vy despistaje negativo para
neuroblastoma en 1974, con seguimiento por neurologia infan-
til debido a persistencia de sintomas neurologicos y retraso
mental evolutivo. En 1983 se detecta por ecografia abdominal
masa ecogénica con calcio en su interior en suprarrenal izda
con adenopatias positivas. Tras cirugia, quimioterapia y radio-
terapia presenta recaida multiple en 1987 con posterior exitus.
Caso 2: Nino de 20 meses con inestabilidad en la marcha, op-
soclonus y temblor intencional. Al mes empeora el OPMA y se
evidencia tumoracion mediastinica a nivel D5- D7 en TAC, con
area hipercaptante en MIBG-1123. Tras extirpacion, el diagnoés-
tico anatomopatoldgico es de ganglioneuroma localizado. Los
sintomas neurologicos se exacerbaban con cuadros febriles y
respondieron mal a diversos tratamientos. Durante los 13 anos
de seguimiento no presenta recidiva tumoral, persistiendo sin-
drome cerebeloso residual y déficit cognitivo.

Caso 3: Nifio de 18 meses que ingresa por opsoclonus y ataxia
de 3 dias de evolucion. En las exploraciones complementarias
destaca: NSE 73 ng/ml; TAC y MIBG-I1123 masa hipercaptante
de 1 cm en suprarrenal izda. Durante el ingreso asocia mioclo-
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nias que se tratan con esteroides y clonazepan. El diagnostico
anatomopatoldgico del tumor extirpado es de neuroblastoma
estadio II por la presencia de adenopatias. Recibe quimiotera-
pia con evolucion favorable y lenta mejoria neuroldgica. A los 8
afnos de seguimiento no presenta sintomas.

Caso 4: Nina de 3 meses con opsoclonus de un mes de evolu-
cion. Las exploraciones complementarias realizadas para des-
pistaje de neuroblastoma han sido normales salvo captacién pa-
tolégica paravertebral izda en MIBG- 1123. Tras dos meses de
seguimiento persiste el opsoclonus y esta pendiente de ver la
evolucion de la masa para decidir cirugia programada.
Comentarios: La asociacion de opsoclonus-mioclonia-ataxia
con tumores de cresta neural obliga a su despistaje. Este sin-
drome suele aparecer en neuroblastomas localizados, peque-
fos y dificiles de detectar sin metodologia diagnéstica especifi-
ca (MIBG-D. La extirpacion quirrgica es necesaria, aunque no
implica control de los sintomas neurolégicos. La evolucion neu-
rologica puede ser lenta a pesar del tratamiento, con exacerba-
ciones y posibilidad de secuelas.

PROPTOSIS DOLOROSA UNILATERAL COMO MANIFESTACION
DE PSEUDOTUMOR ORBITARIO

A.M. Miarquez Armenteros, H. Gomez Martin

y M.C. Ruiz Lomas

Hospital Comarcal de Llenera, Llenera, Hospital Materno-Infantil,
Badajoz.

Introduccion: El Pseudotumor orbitario es un cuadro provoca-
do por inflamacion idiopatica de la orbita, tanto de ella como
de un musculo extraocular aislado. Suele presentarse con do-
lor, edema palpebral, proptosis y fiebre. Puede ser la expresion
de otros cuadros clinicos.

Caso clinico: Nifia de 10 afos que acude a Urgencias por cua-
dro de cefalea pulsitil a nivel fronto-orbitario izquierdo, edema
palpebral e hiperemia conjuntival de 4 dias de evolucién. No
fiebre. A la exploracién destaca exoftalmos de ojo izquierdo y
limitacion del movimiento de abduccion del mismo; fondo de
ojo normal. Exploracién neurolégica y por aparatos sin datos
destacables. En imagen (TAC orbitario y RMN craneal) se evi-
dencia aumento fusiforme del musculo recto interno del ojo iz-
quierdo, y componente de celulitis. Se consulta con el Servicio
de Oftalmologia de Santiago de Compostela, confirmando el
diagnéstico de Pseudotumor orbitario por miositis. Se inicia tra-
tamiento corticoideo y antibioterapico.

Evolucion: La evolucion posterio es torpida, con recidiva en el
mismo musculo y en el recto externo del mismo ojo. Presenté
neuralgia que no cedi6 al tratamiento analgésico habitual, sien-
do controlado con Gabapentina (maximo 1200 mg/d). A los 15
meses de seguimiento la paciente estd asintomdtica (desde los
10 meses de iniciado el cuadro) con exploracién normal.
Comentarios: El Pseudotumor orbitario es una entidad a tener
en cuenta en el diagnostico diferencial del exoftalmos doloro-
so unilateral agudo. El diagnéstico se realiza por imagen, aun-
que a veces precisa biopsia, sobre todo en el caso de afectacion
muscular aislada (diferenciar del Rabdomiosarcoma). El trata-
miento es basicamente con corticoides. Puede cursar con evo-
lucion torpida y recidivas; es rara la recidiva en otro muisculo
distinto, lo que obliga a descartar otras causas del cuadro (pa-
tologia sistémica).



POSTER MODERADO

SINDROME FEBRIL PERSISTENTE EN PACIENTE CON LEUCEMIA
LINFOBLASTICA AGUDA
M. Mambié, N. Nieto del Ricon, M. Guibelalde del Castillo y J.M. Roman

Hospital Son Dureta, Palma de Mallorca.

Introduccién: Presentamos el caso de una paciente con Leuce-
mia Linfoblastica Aguda (LLA) e infeccion por Plasmodium vivax.
Caso clinico: Nina de 6 anos diagnosticada de LLA y recidiva pre-
coz intratratamiento en su pais de origen (Colombia), que es tras-
ladada a nuestro centro donde se continua el tratamiento qui-
mioterapico segin protocolo SHOP-94R. Actualmente se
encuentra en segunda remision completa y en busqueda de do-
nante no emparentado para transplante de médula 6sea. Rein-
gresa por presentar fiebre elevada (40°C), cefalea, tos, sudoracion
y escalofrios, 48 horas después del primer ciclo de consolidacién.
No presenta hepatoesplenomegalia y el resto de la exploracion
fisica es normal. Se realiz6 hemograma: Leuc: 6.300/ul (neutrofi-
los 3654), Hb:9,6 gr/dl, plag: 401000/ul. La Rx térax y el sedi-
mento de orina fueron normales y se realizaron cultivos de san-
gre y orina. Con el diagndstico de Sindrome Febril sin foco se
inicia tratamiento con Teicoplanina (portadora de via central tipo
Porth-a-cath). Dado el buen estado general, la remision de la fie-
bre y la negatividad de los cultivos, fue iniciado el siguiente ciclo
de quimioterapia. Present6 3 nuevos episodios de fiebre elevada
(hasta 41°C) intermitente con periodos afebriles de 48-72 horas
entre los episodios. Por la persistencia de la fiebre se modificé el
tratamiento antibiético por uno de amplio espectro (Cefotaxima)
y se realizaron hemocultivos seriados que resultaron negativos.
Sospechiandose malaria, dado el origen de la paciente, se solicitd
una extension de sangre periférica (gota gruesa) en la cual se
identifico la existencia de Plasmodium, confirmado posterior-
mente por técnica de PCR e identificado como P. vivax. La pa-
ciente ha recibido tratamiento inicial con quinina (30 mg/kg/dia,
8 dias) y posteriormente primaquina (0,3 mg/kg/dia, 14 dias) tras
la identificacion de la especie de Plasmodium, con evolucion fa-
vorable y resolucion de la parasitemia.

Conclusiones: 1) El tratamiento empirico antibiético de amplio
espectro empleado habitualmente en nuestro medio deja al
descubierto enfermedades parasitarias como el paludismo. 2)
La infeccion por malaria debe ser incluida en el diagnéstico di-
ferencial de los episodios febriles que no remiten con la cober-
tura antibiética habitual, en aquellos casos en los que existe el
antecedente de viaje o estancia prolongada en zonas geografi-
cas endémicas. 3) Se debe realizar un estudio especifico de ma-
laria en aquellos donantes voluntarios de médula 6sea con fac-
tores de riesgo geogrificos, ya que se han descrito casos de
transmision de la enfermedad a través de transplantes de mé-
dula alogénicos e incluso autélogos.

HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS.
GRANULOMA EOSINOFILO

E. Aguilar Humanes, A. de la Riva Aguilar, A.M. Molina Jurado,
A.M. Bello Luque, E. Castuera Jurado, M.D. Simarro Bravo,

M. Rodriguez Priego, F. Barcones Mingueza y J.L. Pérez Navero

Hospital Universitario Reina Soffa, Coérdoba.

Introduccion: Enfermedad relativamente rara, el 80% de los ca-
s0s ocurre en nifos entre 2 y 10 afos, con una incidencia de
1/200.000 casos ano en este grupo de edad. La presentacion cli-

nica es extremadamente variable y en algunas ocasiones se tra-
tard de un hallazgo anatomopatolégico. La afectacion Gsea Gni-
ca o multiple es la forma mas frecuente de Histiocitosis de cé-
lulas de Langerhans localizada, y es caracteristica su aparicion
en ninos y adultos jovenes. Puede tratarse de un hallazgo ra-
diologico casual en un joven asintomatico aunque con fre-
cuencia el paciente consulta por dolor con o sin otros signos in-
flamatorios. La localizacion preferente de las lesiones es en el
craneo y huesos largos.

Caso clinico: Paciente de 7 afos de edad, sin antecedentes de
interés, acude a urgencias por hematoma frontal en relacion
con un traumatismo craneal por caida accidental al suelo sin
pérdida de conciencia ni otro sintoma acompanante. La explo-
racién neuroldgica fue normal siendo dado de alta. Un mes
después comienza con aumento progresivo del hematoma, ce-
falea y edema palpebral izquierdo, asociandose a diplopia en
los tltimos dias por desplazamiento ocular.

Se le practicé una TAC simple objetivindose un defecto 6seo
frontal con masa de partes blandas de origen extracraneal y
afectacion 6sea de la parte izquierda de la pirimide nasal y de
la parte interna del techo de la érbita izquierda

A la vista de estos hallazgos se realiza una RNM de crineo con
y sin contraste, visualizindose una tumoracion sélida de creci-
miento fundamentalmente extracraneal y discretamente intra-
craneal, de 4 x 2 cm de tamano, de bordes lisos, que destruye
la cortical del hueso frontal izquierdo en su porcion mis basal y
medial, y ocupa el seno frontal extendiéndose hacia celdillas et-
moidales izquierdas, destruyéndolas igualmente. La tumoracion
impronta sobre la grasa orbitaria izquierda. Ademas se objetiva
un discreto aumento de partes blandas del parpado superior iz-
quierdo. No se observa alteraciones intracraneales.

Con el diagnéstico de proceso expansivo con destruccion ésea
en base anterior se ingresa para programar cirugia. Cuatro dias
mas tarde es intervenido quirtrgicamente, extirpando todo el
tejido tumoral. La biopsia intraoperatoria describe proceso in-
flamatorio con astrocitos y células de apariencia histioide que
pudieran corresponder a c€lulas de Langerhans. Posteriormen-
te, se realizo un estudio ultraestructural que incluyé prolifera-
cién de células histiocitarias con granulos de Birbenck, confir-
mindose el diagnostico histologico definitivo de Histiocitosis de
células de Langerhans.

La evolucion fue favorable

Comentarios: 7) La persistencia de dolor y tumefaccion local en
el craneo sin que pueda justificarse por otros motivos nos debe
llevar a practicar una exploracion radiolégica de crineo. 2)
Ante cualquier imagen litica, sobre todo en crineo, debemos
sospechar el diagnéstico de esta patologia.

INCIDENTALOMA EN LACTANTE DE 6 MESES DE EDAD

D. Martinez, J. Molina Garicano, E. Aznal Sainz,

M.E. Palacios Lopdez, T. Herndandez, A. Gonzilez Alfageme,
L. Bento Benito, C. de Miguel y M. Chueca

Hospital Virgen del Camino, Pamplona.

Introduccion: Actualmente los estudios de ultrasonografia y to-
mografia se utilizan con frecuencia como exploraciones com-
plementarias casi rutinarias. La deteccion de tumores descu-
biertos de forma casual es lo que se denomina universalmente
como “Incidentaloma”. Hay estudios en que de forma global el
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indice de estos incidentalomas llega a ser de un 0,43% en las
exploraciones antes comentadas.

Caso Clinico: Paciente de 6 meses de edad remitido a urgencias
de pediatria para descartar invaginacion intestinal por cuadro
de llanto y sensacion de dolor en la exploracion abdominal. Se
practica ecograffa abdominal donde se detecta una imagen de
aspecto tumoral a nivel de region suprarrenal izquierda. Los an-
tecedentes personales y familiares del paciente son negativos.
La exploracion fisica muestra un lactante normoconstituido con
percentiles de talla y peso normales y sin ningln signo externo
de patologia.

Se remite a la unidad de Pediatria Oncolégica donde se llevan a
cabo los siguientes estudios complementarios:

Hematimetria y bioquimica generales: normal.

Gammagrafia con MIBG: normal.

Gammagrafia con Tc: normal.

TAC abdominal: normal a excepcion de la masa referida.

Ante la negatividad de la exploraciones complementarias y de
la exploracion fisica, se decide cirugia, practicindose una extir-
pacion de toda la tumoracion incluida la suprarrenal izquierda.
El informe anatomopatoldgico muestra un adenoma corticosu-
prarrenal sin ningin signo de malignidad.

Los controles practicados posteriormente desde el punto de vis-
ta endocrinologico (ionograma, corticotropina, cortisol en ritmo
circadiano, cortisoluria en 24 horas, aldosterona y renina plas-
mdticas) son normales encontrandose el nifio asintomatico a los
6 meses de la cirugia.

Conclusiones: En la edad pediatrica, y por debajo del afio de
edad, es extremadamente infrecuente encontrar tumores ge-
nuinos de la corteza suprarrenal, si exceptuamos los neuro-
blastomas.En nuestra experiencia se trata del primer caso de-
tectado casualmente coincidiendo que evidentemente era un
tumor no secretante.

Gracias a la generalizacion del uso de las técnicas de imagen,
el hallazgo casual de masas asintomaticas puede ser cada vez
mis frecuente.

Uno de los procesos a tener en cuenta en el diagnéstico dife-
rencial de dichas masas, son los tumores de corteza suprarre-
nal.

Puede ser de utilidad la inclusion de las pruebas hormonales
previas a su estudio.

BrONQuIOLITIS OBLITERANTE NEUMONIA ORGANIZADA
(BOOP) EN PACIENTE NEUTROPENICO

J. Elorz, N. Trebolazabalaga, 1. Goikoetxea, 1. Astigarraga Aguirre,
A. Navajas Gutiérrez y C. Vazquez

Hospital de Cruces, Baracaldo.

Los infiltrados pulmonares son frecuentes en los pacientes neu-
tropénicos, especialmente en los que van a ser sometidos a
transplante de médula 6sea. En estos pacientes la resolucion de
los infiltrados suele ser lenta. Dada la baja sensibilidad del la-
vado broncoalveolar en estos pacientes, muchas veces es nece-
sario recurrir a la biosia pulmonar a cielo abierto, para llegar a
un diagnostico y tratamiento etiolégico de los infiltrados persis-
tentes que no mejoran con antibiéticos de amplio espectro y
antifingicos. En las series antiguas el agente causal era de in-
dole infeccioso. Ultimamente, las alteraciones mds frecuente-
mente encontradas son de naturaleza inflamatoria. La Brongio-
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litis Obliterante Neumonia Organizada (BOOP), se caracteriza
por infiltrados parcheados de tejido de granulacién que ocupa
los espacios alveolares y bronquiolos terminales. Su patron ra-
dilégico es dificil de distinguir de otras entidades infecciosas,
especialmente la aspergilosis invasiva. Su diagnostico es impor-
tante, pues tanto la clinica como la radiologia mejoran rapida-
mente con corticoides sistémicos. Presentamos un lactante en
tratamiento inmusosupresor por leucemia que desarrolla una
Bronquiolitis Obliterante Neumonia Organizada.

Caso clinico: Lactante de 19 meses en tratamiento inmunosu-
presor por leucemia aguda no linfoblastica. En el contexto de
una neutropenia intensa y de larga evolucion, presenta un in-
filtrado neuménico en el LSD que posteriormente se cavita. En
el TAC son visibles también infiltrados parcheados en ambos 16-
bulos inferiores. Persisten fiebre e infiltrados a pesar del trata-
miento con antibiéticos de ampleo espectro y anfotericina. El
lavado broncoalveolar es positivo para pseudomona. Por la no
mejoria se realiza biopsia por puncién y posteriormente lobec-
tomia del LSD. Ambas biopsias son compatibles con BOOP. La
fiebre cede espontaneamente. Dos meses mds tarde reinicia fie-
bre y dificultad respiratoria. En la Rx y TAC se ven imdgenes de
infiltrados parcheados en ambos 16bulos inferiores. La fiebre
persiste a pesar de tratamiento antibiético y antifingico. El la-
vado broncoalveolar es negativo. Se inicia tratamiento con
prednisona a 2 mg/K con rapida desaparicion de la fiebre y de
la dificultad respiratoria.

Conclusion: La Bronquiolitis Obliterante Neumonia Organiza-
da puede ser la causa de la persistencia de un infiltrado en un
paciente neutropénico.

Es importante su diagnostico por mejorar con corticoides sisté-
micos, evitando el gasto farmacéutico y posibles efectos toxicos
de un tratamiento prolongado con antibiéticos de amplio es-
pectro y antifingicos.

PAPULOSIS LINFOMATOIDE EN LA INFANCIA:

A PROPOSITO DE UN CASO

F. Lendinez Molinos, M.A. Viazquez Lopez,

J. Momblan de Cabo, J. Aguirre Rodriguez, M.R. Jiménez Liria,
B. Chamizo Moreno, M.M. Sanchez Gutiérrez, R. Cabrera,

P. Infantes y J. Lopez Munoz

Hospital Torrecirdenas, Almerfa, Hospital Universitario Virgen del Rocio,
Sevilla, Hospital de Poniente, Almeria.

Antecedentes: La papulosis linfomatoide se encuadra actual-
mente dentro de los sindromes linfoproliferativos cutdneos
CD30+. Descrita por Macaulay en 1968, en general es de cur-
so clinico benigno pero histolégicamente con signos de ma-
lignidad. Afecta mas frecuentemente en la 3* -4* década sien-
do excepcional su presentacion en nifos. Se presenta en
forma de brotes formando pdpulas-nédulos eritematosos
Gnicos o multiples. El prondstico es incierto, describiéndose
casos con resolucién espontinea o bien con evolucion a lin-
foma.

Caso Clinico: Paciente de 2 anos y medio que desde los 7 me-
ses presenta lesiones papulo-nodulares, eritemato- violaceas no
descamativas con leve depresion central distribuidas por toda
la economia corporal. Son de tamano variable (0,5 a 5 cm) con
prurito ocasional. Evoluciona dejando lesion residual hiperpig-
mentada. Resto de exploracion por 6rganos y aparatos normal.
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Las siguientes examenes complementarios son normales o ne-
gativos: hemograma, bioquimica renal y hepdtica, estudio in-
munoldgico, enzimas musculares, despistaje infeccioso (inclu-
yendo VIH y Mantoux). LDH: 982 U/L.

Biopsia cutdnea: infiltrado perivascular y perianexial de células
mononucleares de morfologia atipica con positividad para CD3,
CD7 y CD30, con disposicion liquenoide en la porcion superior
de la dermis.

Estudio citologico e inmunofenotipo de medula 6sea (aspirado
y biopsia): sin evidencia de infiltracion linfomatosa. Citogenéti-
ca normal.

Radiologia de térax y ecografia abdominal normales.
Evolucion: Las lesiones han cursado en brotes, cada vez mas in-
tensos, con tendencia a la generalizacion, con buena respuesta
aunque transitoria a los esteroides orales.

Comentarios: 7) La presentacion inusual y precoz en la edad
pediatrica de una variedad linfoma cutaneo de linfocitos T. 2)
El fracaso terapéutico en controlar los sintomas. 3) La incerti-
dumbre prondstica en relacion a los procesos malignos relacio-
nados.

NODULOS PULMONARES NO METASTASICOS

EN NINOS CON TUMORES SOLIDOS

R. Roldan Guerrero, R. Cabello Laureano, L. Falcon Neyra,
C. Marquez Vega, F. Jiménez Parrilla, J. Alfaro Gutiérrez

y A. Alvarez Silvin

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccion: En el cincer infantil destaca la escasa utilidad de
las técnicas de deteccion precoz y su diagnostico tardio, siendo
en su mayoria hallazgos casuales y en Estadio avanzado. Las
metéstasis mds frecuentes son las pulmonares. El objetivo de
nuestro estudio es demostrar la existencia de lesiones benignas
en ninos con sospecha de diseminacion pulmonar del tumor
primario.

Material y método: Se estudian 8 pacientes con edades al diag-
nostico de cancer comprendidas entre 0,1 y 12.4 aios. Periodo
de estudio: 1-1-95 al 1-9-00. Técnica de deteccion de lesiones:
Rx torax y TC térax. Diagnostico de confirmacion: histologico
por biopsia (2 casos). Tumores primarios: osteosarcoma (3),
neuroblastoma (1), E. De Hodgkin (1), T. De Wilms (1), plexo-
sarcoma (1), teratoma (1).

Resultados: Se llego al diagndstico histolégico de los nddulos
pulmonares (NP) en 2 casos (granuloma inflamatorio y neumo-
nia focal); diagnéstico de metastasis por TC en 5 casos (62%);
regresion espontianea de los NP monitorizado por TC en 87,5%;
en 2 casos se asociaron a proceso febril; se demostré la benig-
nidad de los NP por biopsia (2 casos), respuesta a tratamiento
antibidtico (1 caso) y regresion espontdnea monitorizado por
TC (7 casos); en 6 casos NP multiples (1 unilateral/5 bilatera-
les), en 2 casos NP Gnicos.

Conclusiones: La aparicion de NP en nifios con cancer puede
ser secundaria a procesos intercurrentes independientes de la
enfermedad de base. Actitud expectante ante la deteccion de
NP durante el tratamiento del tumor primario. El TC no es vali-
do en la diferenciacion entre las lesiones benignas y malignas,
si en el seguimiento y en la indicacion de procedimientos inva-
sivos.

NEUROBLASTOMA EN LACTANTES: REVISION DE 5 CASOS

L. Soriano Guillén, M.T. Moya Diaz-Pintado, R. Martin Ramos y T.
Contra Garcia

Hospital del Nifo Jests, Madrid.

Introduccion: El neuroblastoma es un tumor derivado de la
cresta neural, de localizaciéon habitualmente abdominal, sobre
todo en la glindula suprarrenal, o en cualquier punto de la ca-
dena simpdtica paravertebral, desde el cuello hasta el sacro. El
36% de los casos se diagnostican durante el primer afo, y el
79% en los primeros cuatro anos de vida. En los dltimos afios
ha habido un aumento en el nimero de casos, debido al uso
de ecografia intrattero y de técnicas de screening en los pri-
meros meses de vida.

Objetivo: Revision de casos de neuroblastoma en nifios meno-
res de 1 ano durante el anio 2000 en nuestro Centro.
Resultados:

CASO1 CASO 2 CASO 3 CASO 4 CASO 5

Edad 4 meses 4 meses 6 meses 2meses 3 semanas

Localizacién ~ Suprarrenal Mediastino ~ Suprarrenal
derecha  posteriory  izquierda  Sacrococcix  Suprarrenal

superior derecha
Sintomas Hallazgo  Dificultad ~ Nefromegalia ~ Masa Masa
ecograffa  respiratoria hipocondrio
derecho
Ferritina Normal Normal Normal Elevada
Catecolamina No Dopamina AVM AVM NA,
levada orina yAHVA  ydopamina Dopamina,
AVM y AHVA
MIBG Captacion limitada a la zona inicial del tumor
Amplific -myc ~ No Pendiente No No No

Cirugfa Reseccion ~ Reseccion ~ Reseccion — Reseccion — Incompleta.
completa  completa  completa  completa Restos
adheridos
acava
Estadio 1 1 1 1 2A

Conclusiones: La realizacion de ecografia abdominal en re-
cién nacidos constituye un buen método de screening para el
neuroblastoma, y nos permite tratar el tumor en una fase tem-
prana.

NEFROBLASTOMA EXTRARRENAL:

REVISION DE LA LITERATURA A PROPOSITO DE UN CASO
M.A. Martin Sobrino, C. Diaz Buschman, T. Contra Gémez,
N. Martin Ramos y L. Madero Lopez

Hospital del Nifo Jests, Madrid, Universidad Autonoma. Centro de
Diagnostico de Enfermedades Moleculares. Cantoblanco.

Introduccién: El nefroblastoma o tumor de Wilms es el tumor
renal maligno mis frecuente de la infancia, pero la forma extra-
rrenal es extremadamente rara. El Wilms deriva del blastema me-
tanéfrico y posee los tres tipos de tejido: blastematoso, epitelial
y mesenquimatoso. Parece que el Wilms extrarrenal deriva de
una masa ectépica de blastema metanéfrico. Se han descrito
unos 50 casos de Wilms extrarrenal, pero muchos de ellos no se
han “probado histologicamente”. Los métodos utilizados para el
diagnéstico, estadiaje y tratamiento del Wilms intrarrenal pare-
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cen ser aplicables al Wilms extrarrenal, aunque la radioterapia
se reserva para tumor residual irresecable y metastasis.

Caso clinico: Nifio de 3 anos, en el que se encuentra una masa
abdominal de forma casual. En TAC abdominal se ve una ima-
gen con componente quistico a nivel retroperitoneal. Se realiza
cirugia, extirpando la masa de forma aparentemente completa,
encontrindose un tumor quistico de unos 15 ¢cm, con varias ca-
vidades, algunas con sangre en su interior. Histolégicamente, se
diagnostica de nefroblastoma trifdsico extrarrenal con areas
anaplasicas: tumor embrionario polimorfo, con zonas de me-
sénquima, blastema indiferenciado, y tejido epitelial diferencia-
do (con glomérulos, tibulos, formas papilares y dilataciones
quisticas), presentando en algunas zonas atipias sarcomatosas
con elevado nimero de mitosis. El estudio ultraestructural es
compatible con el diagndstico, presentando abundantes com-
plejos de unién y desmosomas, y ocasionales haces de fila-
mentos de queratina. En liquido peritoneal aparecen células
con caracteristicas tumorales. Se realiza TAC toricico y serie
6sea, no encontrindose metastasis. Se inicia tratamiento segin
protocolo SIOP-93 estadio III, con regimen vincristina, actino-
micina D, epirrubicina, realizindose TASPE a los 7 meses del
diagnéstico. Dos anos después del diagnostico se encuentra li-
bre de enfermedad.

Comentarios: 7) Pese a ser una patologia muy poco frecuente,
el nefroblastoma extrarrenal debe ser tenido en cuenta en el
diagnéstico diferencial de masa abdominal. 2) El enfoque diag-
nostico y terapéutico es el empleado para el Wilms intrarrenal.

SINDROME MIELODISPLASICO. A PROPOSITO DE UN CASO
C. Serrano, C. Miguez, P. Dobdn, A. Megias, R. Rodriguez,
M.A. Cantalejo, E. Cela y P. Galaron

Hospital General Universitario Gregorio Maranén, Madrid.

Introduccion: Los sindromes mielodisplasicos son alteraciones
hematologicas caracterizadas por una proliferacion de células
con anomalias estructurales y funcionales que coexisten con cé-
lulas hematopoyéticas normales y conducen a una hematopo-
yesis ineficaz, incluso en ocasiones pueden llegar a producir
leucemias agudas.

Caso clinico: Paciente varén de 4 anos que acude al servicio de
urgencias por presentar fiebre de 38°C de predominio vesperti-
no, astenia, anorexia y palidez de 6 dias de evolucion. Los an-
tecedentes personales carecen de interés excepto diarrea de 4
meses de evolucion y estancamiento de la curva ponderal.

En la exploracion fisica destacaba una temperatura de 38,8°C,
frecuencia cardiaca de 190 Ipm, tension arterial de 86/65, peso
de 11,980 kg (P 10-25) y talla de 84 cm (P50), con mal estado
general, quejumbroso, intensa palidez de piel y mucosas aun-
que buena perfusion periférica; abdomen blando y depresible
con higado a 5 cm y bazo a 6 cm de reborde costal. No se ob-
jetivaron adenopatias y el resto de la exploracion se encontraba
dentro de la normalidad.

Analitica al ingreso: Hb 4 gr/dl, Hto 12%, plaquetas 75000, leu-
cocitos 9300 (G 28,3%, M 37,6%), bioquimica: LDH 599, bilirru-
bina 1,2 mg/dl, resto normal. PCR3, VSG 125, coagulacién nor-
mal, sedimento de orina normal. Rx térax normal. Urocultivo y
hemocultivos negativos.

Estudio posterior: Serologia a VIH, CMV, VEB, HSV,TXP, VHB,
VHC, Leishmania negativa, cultivo de heces para bacterias, ro-
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tavirus, huevos y pardsitos negativos. PPD negativo. Sangre
oculta en heces negativa. Rx térax: infiltrado intersticial y con-
densacién en LSD. Eco abdominal: hepatoesplenomegalia sin
focalidad y adenopatias en hilio hepatico. Serie 6sea: osteopo-
rosis de huesos largos sobre todo en metifisis y ensanchamien-
to de la cavidad medular. Aminoacidos, dcidos organicos y ca-
tecolaminas en orina negativo. Test de Coombs directo e
indirecto negativos. Haptoglobina y proteinograma normales.
Estudio de médula 6sea: citologia con < 2% de blastos, anisoci-
tosis con esferocitosais, monocitosis con vacuolizacion y neu-
trofilia periférica; inmunofenotipo normal; citogenética: mono-
somia del cromosoma 7; biopsia: mielofibrosis y mielodisplasia.
HLA no compatible con familiares de primer grado.
Inmunoglobulinas, HbF, cultivo de progenitores GM pendien-
tes.

Se diagnostica de sindrome mielodiaplasico del tipo leucemia
mielomonocitica juvenil, se administran medidas de soporte y
se decide tratamiento con transplante de médula dsea.
Conclusiones: 1) Los sindromes mielodisplasicos son entidades
poco frecuentes en la infancia, aunque se deben tener en cuen-
ta cuando la clinica es compatible. 2) Aparece mas frecuente-
mente en varones, nifnos menores de 5 anos, y en el contexto
de la neurofibromatosis tipo 1. 3) Aunque no es una enferme-
dad maligna el 30% evolucionan a leucemia aguda. 4) El trata-
miento de eleccion es el transplante de médula 6sea con una
supervivencia del 40%.

MASA ABDOMINAL COMO FORMA DE PRESENTACION

DE UN SARCOMA DE EWING DE PARTES BLANDAS

M.C. Munoz Yribarren, I.M. Palma Fuentes,

D.F. de la Cerda Morén, M.A. Gémez Llorente, P. Abela Delgado,
F. Vela Casas, J. Sinchez Calero, J.J. Rios y J. Gonzalez Hachero

Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla.

Objetivos: Presentacion de un caso clinico donde se intentan
reflejar las caracteristicas de un sarcoma de Ewing de localiza-
cion atipica.

Material y métodos (caso clinico): Anamnesis: Nifia de 12 afios
sin antecedentes de interés, que consulta por febricula de un
mes de evolucion, disuria, polaquitria, dolor en ambas fosas
iliacas y cadera izquierda, a la que se le diagnostica de infec-
cién urinaria y sinovitis de cadera izquierda, no mejorando con
el tratamiento antibidtico y antiinflamatorio.

Exploracion: Buen estado general. Cardiorespiratorio sin ha-
llazgos patologicos. Dolor a la presion de dltimas vertebras dor-
sales y a la movilizacion de cadera izquierda. Se palpa masa
dura, dolorosa y adherida a planos profundos de unos 15 cen-
timetros en hipocondrio izquierdo.

Pruebas complementarias: Hb 10,5 mg%, Hcto 30%, sideremia
25, VSG 75 fl, LDH 1642 U/], ASLO 1600 U/l y PCR 232 U/L. Rx
de caderas: imdgenes osteoliticas en cuello femoral y porcion
supraacetabular izquierdos. Rx columna: acufamiento anterior
en D-11. Rx de crineo: imagen osteolitica temporal sin borde
escleroso. Rx abdomen: Borramiento de psoas izquierdo. Eco/
RMN abdomen: masa solida retroperitoneal de 20 x 18 x 16 cm
en hipocondrio izquierdo que desplaza caudalmente el rifdén
izquierdo. TAC de pelvis: lesion bien delimitada en cuello y ter-
cio proximal de fémur izquierdo; quiste de minimas dimensio-
nes en extremidad proximal de fémur derecho. Gammagrafia
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osea: Aumento de captacion en cadera izquierda y depdsitos
patolégicos temporooccipital izquierdo y en D-11. Biopsia de
masa abdominal, tras laparotomia: sarcoma de partes blandas
(sarcoma de Ewing).

Diagnostico: Sarcoma de partes blandas (sarcoma de Ewing)
con metastasis 6seas multiples.

Resultados: Tratamiento: Quimioterapia segin protocolo MMT-
98 de la Sociedad Internacional de Oncologia pedidtrica en su
estrategia de alto riesgo, actualmente en fase de mantenimiento.
Monoterapia a altas dosis. Transfusiones de concentrado de he-
maties y plaquetas; factor estimulador de leucocitos.
Evolucion: Fiebre mantenida con afectacion del estado general,
persiste masa abdominal de igual tamano, fractura patologica
de fémur izquierdo consolidada. No respuesta al protocolo an-
terior por lo que se aplica el de sarcoma de Ewing refractarios
(SEOP). En la actualidad, tras dos meses de iniciar dicho trata-
miento persiste la afectacion del estado general y las caracteris-
ticas de la masa.

Comentar: El Sarcoma de Ewing es un tumor de origen histo-
l6gico en hueso o tejidos blandos, extraordinariamente agresivo
y con alta frecuencia de metéstasis.

Puede ser 6seo o extradseo, segun se origine en hueso o en te-
jidos blandos.

La forma atipica de su presentacion, su localizacion, su tamano,
su gran agresividad y la presencia de metastasis al diagnostico
justifican la mala evolucion del caso y su escasa respuesta al tra-
tamiento.

ENFERMEDAD DE HODGKIN EXTRAPULMONAR PRIMARIA
M. Fernandez Fernandez, M. los Arcos Solas,

LJ. Ferrero de la Mano, S. Campuzano Martin,

N. Garcia Lopez, 1. Malaga, M. Galbe Sada y M.J. Antuna Garcia

Hospital Central de Asturias, Oviedo.

Introduccion: La enfermedad de Hodgkin pulmonar primaria
sin afectacion ganglionar, es una forma rara de presentacion de
dicha enfermedad que es mas frecuente en mujeres, y afecta ti-
picamente a los l6bulos superiores. Para su diagndstico se re-
quiere toracotomia abierta con toma de biopsia.

Caso clinico: Mujer de 15 anos con cuadro de 2 meses de evo-
lucion de tos, fiebre y sindrome general sin disnea ni dolor to-
racico. Diagnosticada de neumonia en LID, se inici6 tratamien-
to con amoxicilina-clavuldnico. Ante la ausencia de mejoria con
el tratamiento y la continua negatividad de los hemocultivos, asi
como en la baciloscopias y cultivos de esputo, es remitida a
nuestro servicio para estudio.

Exploracion al ingreso: palidez cutanea, adenopatias laterocer-
vicales menores de 1 cm, disminucién del murmullo vesicular,
soplo tubdrico y matidez a la percusién en campo medio e in-
ferior derecho.

Pruebas complementarias: hemograma (leucocitosis, anemia,
trombocitosis, VSG: 100 mm/1° hora). Cultivos y estudios
bacteriologicos (incluyendo bacterias, mycobacterias, hongos
y virus) negativos. TAC tordcico: consolidacion de 16bulo me-
dio e inferior derechos, derrame pleural discreto homolateral,
sin adenopatias hiliares ni mediastinicas. Broncoscopia y
biopsia transbronquial sin alteraciones. Citologia del liquido
pleural de caracteristicas inflamatorias con predominio linfo-
citario.

Empiricamente se inicio tratamiento con tuberculostiticos y
posteriormente con antimicoticos sin éxito, por lo que se reali-
76 biopsia pulmonar por minitoracotomia con diagnéstico ana-
tomopatologico de Enfermedad de Hodgkin tipo celularidad
mixta. En los estudios de extension se encontré una formacion
redondeada de 2,3 x 2,7cm en mesogastrio, que se identifico
como adenopatia. Su diagnéstico definitivo es de Enfermedad
de Hodgkin estadio IV-B. Actualmente se encuentra en trata-
miento segln protocolo SEOP-003.

Conclusiones: Nos parece interesante destacar la importancia
del diagnéstico diferencial en nifos con neumonia refractaria al
tratamiento antibiético convencional y cultivos negativos, valo-
rando en cada caso, la necesidad de realizar técnicas invasivas.

NEFROLOGIA

REFLUJO VESICO-URETERAL PRIMARIO.
DARO RENAL EN LOS DOS PRIMEROS ANOS DE VIDA
B. Orive Olondriz e 1. Hualde Tapia

Hospital Txagorritxu, Vitoria.

Objetivo: Comparar las caracteristicas del reflujo vesicoureteral
primario en los pacientes diagnosticados por alteraciéon de la
ecografia prenatal con los descubiertos por un episodio docu-
mentado de pielonefritis aguda.

Material y métodos: Revision retrospectiva de 172 pacientes (67
varones,96 hembras) diagnosticados entre enero 1990 y junio
1998. El primer grupo (1) incluye 37 pacientes diagnosticados
por ecografia prenatal patolégica. El grupo (2) incluye 135 pa-
cientes cuyo reflujo se diagnosticé por un primer episodio de
Pielonefritis Aguda ocurrido antes de los 2 anos. El protocolo
de estudio fue igual para ambos grupos. Ecografia Renal,
DMSA, Cistografia morfoldgica, reservandose la cistografia iso-
topica directa para el control del reflujo.

Resultados: Grupo (1) Se realiz6 estudio a todos los nifos diag-
nosticados de hidronefrosis por ecografia prenatal. Los didme-
tros AP de las pelvis renales en dicha ecografia tuvieron una
media de 11,4 mm (el intervalo de confianza para la media del
95%,0scil6 entre 10 y 13 mm); observandose que el grado de
dilatacién de la pelvis, no predijo el grado de reflujo.

De los 37 pacientes 25 (68%) eran varones y 12 (32%), eran
hembiras, siendo la relacién v/h de 2. Se encontr6 reflujo de alto
grado (grados 4 y 5 de la clasificacion internacional) en 12 pa-
cientes (un 32%), 11 pacientes tenian lesiones de Nefropatia de
reflujo a pesar de no haber tenido episodios de infeccién uri-
naria, ya que estaban con profilaxis antibiética desde el naci-
miento.

Evolucion: 14 pacientes recibieron tratamiento quirdrgico
(37%), bien por reimplantacién o cirugia endoscépica. El resto
recibi6 tratamiento conservador. 15 de ellos se han curado sin
secuelas (40%), persistiendo con reflujo vesicoureteral 10 pa-
cientes. Un paciente estd con insuficiencia renal cronica severa
(varén).

Grupo (2): 135 pacientes, 84 hembras (62%) y 52 varones
(38%). Relacion varones/hembras 0,6. Los reflujos de alto gra-
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do estuvieron presentes en 20 pacientes (15%). En la fase agu-
da de la infeccion, el 41% tenfan un DMSA alterado. Con pos-
terioridad solo la mitad de ellos tenfan lesiones de nefropatia
de reflujo (21%), observiandose en el resto curacion “gamma-
grafica”. 38 pacientes (28%) recibieron tratamiento quirdrgico,
el resto, 98 (72%), han recibido tratamiento conservador. 89 pa-
cientes se han curado sin secuelas, 9 contintan con reflujo y un
paciente esta en insuficiencia renal crénica moderada (varén)
Conclusiones: 1) El reflujo vesicouereal diagnosticado por eco-
grafia prenatal es mas frecuente en varones (68%), mientras que
el diagnosticado por pielonefritis aguda es mas frecuente en
hembras (62%). 2) Existe un porcentaje mayor de reflujos de
alto grado en el diagndstico prenatal (32%) que en el grupo
post pielonefritis aguda (14%). 3) Las cicatrices renales son mas
frecuente en el grupo de diagndstico prenatal (30%) que en el
grupo PNA (21%). 4) La resolucion espontanea del reflujo se
observa en ambos grupos pero es mas frecuente en el grupo
post pielonefritis aguda.

EVALUACION DE LA CALIDAD FORMAL DE UN PROTOCOLO
DE ACTUACION CLiNICA EN LA INFECCION DEL TRACTO
URINARIO (ITU) EN EL NINO

M. Cuadrado Martin, C. Loris Pablo, M.I. Justa Roldan,

R. Cabrerizo de Diago y P. Betrian Blasco

Hospital Materno Infantil Miguel Servet, Zaragoza.

Objetivo: Evaluar la calidad formal de un protocolo de actua-
cion de utilizacion frecuente.

Material y métodos: Estudio descriptivo de la revision de pro-
tocolos de actuacién en ITU en diferentes unidades de Nefro-
logia pedidtrica que voluntariamente accedieron a su andlisis.
La evaluacion de la calidad de los mismos se hizo segln crite-
rios del Grupo para la Evaluacion y Mejora de Protocolos Clini-
cos, programa EMCA (Murcia), siguiendo criterios modificados
de Institute of Medecine, analizando 25 atributos referentes a:
Aplicabilidad, Flexibilidad, Reproductibilidad, Documentacion,
Validez (Evidencia cientifica), Manejabilidad, Claridad del texto
y estructural, Registro de datos, Revision e identificacion de par-
ticipantes.

Asimismo se estudiaron otros aspectos asistenciales: Criterios de
localizacion definidos, Priorizacion de método de recogida de
orina, Estudios por imagen, Valoracion estudio prenatal, Des-
cripcién terapéutica y Criterios de hospitalizacion.

Resultado: Se recibieron 25 protocolos de Unidades de Nefro-
logia y 5 de centros de AP. El 30% cumplia criterios de aplica-
bilidad. Un 4% hacia referencia a Evidencia cientifica. El 33%
describia los beneficios que podrian esperarse, mientras que el
6% informaba de los posibles riesgos de aplicacion. El 33% te-
nia criterios de manejabilidad. El1 80% era legible, y un 36% con-
tenfa diagramas de flujo o algoritmos. El 10% contaba con re-
gistro de datos. La fecha de edicion aparecia en el 30% y la de
revision en el 4%. En el 30% constaban los responsables del
protocolo. El 56% describia criterios de localizacion. El 40%
priorizaba la forma de recogida de orina. El 90% definia y se-
leccionaba el estudio por imagen. Solo el 10% tenfa en cuenta
el estudio ecografico prenatal. El 86% especificaba la terapéuti-
cay el 46% indicaba criterios de hospitalizacion.
Conclusiones: Del estudio realzado se desprende que los pro-
tocolos analizados estan orientados al resultado final de la ac-
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tuacion clinica, es decir, el procedimiento de estudio por ima-
gen y tratamiento. Sin embargo, se dejan otros aspectos que dan
como resultado una gran heterogeneidad de los protocolos ana-
lizados, que podrian influir en la Calidad Asistencial Total. En
este sentido la Asociacion Espanola de Nefrologia Pediatrica de-
beria realizar un esfuerzo en materia de formacién continuada
en protocolizacion, asi como de coordinar y homogeneizar los
protocolos de actuacion mas importantes teniendo en cuenta las
caracteristicas de las distintas unidades y recursos disponibles.

ARTRITIS SEPTICA BILATERAL: A PROPOSITO DE UN CASO
S. Raggio Pérez, E. Torres Eguia, P. Bastero Minon,
J. Luis Beguiristain y V. Alzina de Aguilar

Clinica Universitaria de Navarra, Pamplona.

Introduccion: La artritis séptica es una infeccion pidgena agu-
da y grave que requiere ser tratado con antibioterapia parente-
ral y en ocasiones con cirugia. Afecta a una articulacion, gene-
ralmente rodilla y cadera. En su patogenia intervienen la
diseminacién hematégena, invasion local de estructuras adya-
centes infectadas y la inoculacion directa quirtrgica o traumati-
ca. El reconocimiento de la infeccion puede ser dificil y las ma-
nifestaciones clinicas incluyen dolor, enrojecimiento, hinchazon
y limitacion de la movilidad siendo todos ellos inespecificos al
igual que los datos de laboratorio. La ecografia es una herra-
mienta de gran utilidad en el diagndstico aunque la ausencia de
hallazgos radiolégicos no excluye el diagnéstico. No existe mu-
cha literatura acerca de la sensibilidad de los métodos de ima-
gen para el diagnostico de la artritis de cadera.

Caso clinico: Varén de 5 anos y 11 meses que acude a consul-
ta por presentar coxalgia referida a nivel del trocinter mayor y
cojera izquierda asociada a fiebre de 10 dias de evolucién. No
se asocia a edema, eritema ni aumento del tamano de la extre-
midad. Presenta imposibilidad para la deambulacion. sin otra
sintomatologia acompanante. Antecedentes personales y fami-
liares sin interés. A la exploracion fisica destaca dolor a la mo-
vilizacion pasiva de la cadera izquierda con dificultad para la
abduccion. La analitica general: muestra una leucocitosis con
neutrofilia. En la ecografia de caderas: se aprecia un leve au-
mento del liquido articular en ambas caderas con discreto au-
mento en la izquierda. La gammagrafia con tecnecio 99 pone
de manifiesto una hipercaptacion de moderada actividad a ni-
vel del trocianter mayor izquierdo extendiéndose al cuello fe-
moral. Con todos estos datos fue diagnosticado de una artritris
séptica. Se ingreso para la realizacion de tratamiento quirdrgico
presentando en las siguientes horas una clinica similar a nivel
de la cadera derecha decidiéndose por tanto realizar una artro-
tomia con limpieza bilateral de ambas caderas. En el liquido ar-
ticular obtenido se aisl6 estafilococo aureus. Al paciente se le
mantuvo con traccion cutanea, sistema de lavado de articula-
ciones en ambas extremidades y antibioterapia endovenosa con
vancomicina. La evolucion fue satisfactoria tanto clinica como
ganmagraficamente.

Comentarios: 7) Destacar la importancia de realizar un diag-
nostico y tratamiento precoz incluyendo el drenaje articular
para evitar la aparicién de posibles secuelas posteriores. 2) Ha-
cer hincapié en realizar una valoracion clinica continua para la
deteccion de la afectacion de otras articulaciones. 3) Resenar la
infrecuente afectacion bilateral.
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SINDROME DE DENT EN LA INFANCIA

P. Betrian Blasco, R. Cabrerizo de Diago, M. Cuadrado Martin, E.
Ledn Ang6ds, A Ramirez Gomara, M.I. Justa Roldan y C. Loris
Pablo

Hospital Materno Infantil Miguel Servet, Zaragoza.

Objetivo: Presentar la evolucion de 4 casos de Sde. de Dent
controlados en nuestro servicio.

Introduccion: La enfermedad de Dent se puede considerar una
expresion clinica o etapa de un sindrome que englobaria tam-
bién al Raquitismo hipofosfatémico ligado al X, la Proteinuria
idiopatica de bajo peso molecular y la Nefrolitiasis recesiva li-
gada al X. Todos estos cuadros son debidos a alteraciones del
gen CLCN5 (Xp 11,22), que codifica la sintesis del canal del clo-
ro 5, siendo su herencia recesiva ligada al X. Los hallazgos mas
frecuentes son: proteinuria de bajo peso molecular, nefrolitia-
sis, hiperfosfaturia, hipercalciuria, nefrolitiasis. También pode-
mos encontrar otros defectos del tibulo proximal (aminoacidu-
ria, glucosuria...), y una evolucion a insuficiencia renal, en
relacion posiblemente con la nefrocalcinosis.

Casuistica:

CASO 1 CASO 2 CASO3 CASO4
AL DIAGNOSTICO
Edad de inicio 2a.3m. 8a.3m. 2a l1llm  10a.
Sexo Varon Varon Varon Varon
B2 microglobulina + + + +
Hipercalciuria + + + 3
Hiperfosfaturia + + + +
EN LA ACTUALIDAD
Edad actual 21 a. 19 a. 14 a. 14 a.
Nefrocalcinosis + + 3 .
ILR.C. + + . .
Osteoporosis A 1 dF o
DMSA Alterada  Alterada  Alterada  Normal

Conclusion: En el seguimiento de nuestros 4 casos de Sindro-
me de Dent hemos observado la aparicién de nefrocalcinosis
en 2 de los 4 casos, LR.C. en 2 de los 4 casos, y osteoporosis en
3 de los 4, lo que nos hace considerar el esta patologia como
un proceso de mal prondstico.

CICATRICES RENALES EN PIELONEFRITIS AGUDA:
RELACION CON LA PROTEINA C REACTIVA Y EL TIEMPO
DE INICIO DEL TRATAMIENTO ANTIBIOTICO

AM. Hernandez Alberca, J. Blizquez Garcia,

D. Fernindez Alvarez, C. Encabo Jiménez, 1. Corral Carabias
y M.S. Gonzalez Garcia

Hospital Clinico Universitario, Salamanca.

Introduccién: La proteina C reactiva (PCR) es un reactante de
fase aguda no especifico de infeccion bacteriana, aunque en es-
tos procesos su produccion es muy intensa. Ciertos estudios
han demostrado que una PCR alta (50 mg/1) es caracteristica de
enfermedades graves, permitiendo identificar infecciones del
tracto urinario complicadas, con riesgo de dano renal.

Material y métodos: Se realiza un estudio retrospectivo de 42
casos diagnosticados de pielonefritis aguda (PNA), a lo largo de

un periodo de 3 anos. Edad comprendida entre 2 meses y 14
anos. Datos analizados: gammagrafia renal (DMSA), valor de la
PCR al ingreso y tiempo transcurrido hasta el inicio del trata-
miento antibiético. Realizamos 2 grupos en relacion con la exis-
tencia o no de cicatrices renales en el DMSA: grupo A, forma-
do por 17 casos con DMSA +y grupo B, formado por 25 casas
con DMSA-. A su vez se realiza dentro de cada grupo una sub-
divisién segin que el valor de la PCR sea > o < de 50 mg/1. Para
el método estadistico se utilizo6 ANOVA.

Resultados: Los valores medios de la PCR fueron para el grupo
A 11,36 £ 5,99 y para el grupo B 11,3 £ 5,46 (no significativo).
Al analizar los subgrupos encontramos que no existia diferen-
cia significativa, en la aparicion de cicatrices renales, entre
aquellos que tenian valores de PCR > 50 mg/l, ni entre los que
tenfan valores de PCR < 50 mg/1.

Cuando se analiza el tiempo transcurrido hasta el inicio del
tratamiento se comprueba que existe una diferencia significa-
tiva (p < 0,05) para el subgrupo de PCR > 50 mg/l y DMSA +
con respecto al subgrupo de PCR > 50 mg/l y DMSA -, asi
como también en los de PCR < 50 mg/l y DMSA + o -respecti-
vamente.

Conclusion: Al igual que en otros estudios ya publicados, ve-
mos que no existe relacion entre el valor de la PCR inicial y la
existencia de cicatrices renales en el DMSA. En cambio si au-
menta el riesgo de dano renal cuando se retrasa el inicio del tra-
tamiento antibiético, de ahf la importancia de un diagndstico y
tratamiento precoz de la pielonefritis aguda.

SiINDROME DE PROTEUS Y REFLUJO VESICOURETERAL.

A PROPOSITO DE DOS CASOS

E. Le6n Angos, A.l. Ramirez Goémara, R. Cabrerizo de Diago,
M. Cuadrado Martin, P. Betrian Blasco, M.I. Justa Roldan

y C. Loris Pablo

Hospital Materno Infantil Miguel Servet, Zaragoza.

Introduccién: El sindrome de Proteus es un desorden comple-
jo que comprende malformaciones y supercrecimiento de mul-
tiples tejidos. El desorden es variable y puede obedecer a un
mosaicismo somadtico. Las anomalias de las vias urinarias son
excepcionales. Se presentan dos casos de sindrome de Proteus
asociados a reflujo vesicoureteral bilateral e infecciones urina-
rias de repeticion.

Casos clinicos: Caso 1 Caso 2
Diagndstico prenatal Si Si
Hemimegalencefalia Si (izquierda) Si (derecha)
Hemihipertrofia facial St (izquierda) St (izquierda)
Hemihipertrofia toracoabdominal ~ Si (izquierda) Si (derecha)
Hipertrofia de extremidades Si (izquierda) Si (bilateral)

Malformaciones de pies Si (Bilateral) Si (Bilateral)

Infecciones urinarias y reflujo Si St

VesicoureteralEvolucion Fallecido (6 meses) Satisfactoria

Conclusion: En nuestros casos, coexiste la presencia de anoma-
lias del tracto urinario con hemihipertrofia del mismo lado. Los
escasos hallazgos en la literatura a cerca de la asociacion del
sindrome de proteus a reflujo vesicoureteral podrian estar en
relacion con la carencia de un estudio nefrologico en ausencia
de sintomatologia.
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INFLUENCIA DEL SEXO SOBRE LOS NIVELES SERICOS

Y LA EXCRECION URINARIA DE INTERLEUQUINA 6 EN NINOS
SANOS Y EN NINOS CON INFECCION URINARIA

J. Mallo Castano, J.M. Marugin de Miguelsanz,

M.A. Suarez Rodriguez, L. Castanon Lopez, A. Diaz Moro

y L.M. Rodriguez Fernandez

Hospital de Leon, Leén.

Objetivo del estudio: Conocer si los niveles séricos (sIL-0) y la
excrecion urinaria (0IL-6) de interleuquina 6 dependen del sexo
en los nifios sanos, y en aquellos que presentan una infeccion
urinaria (ITU).

Material: El estudio fue realizado en dos grupos de pacientes:
- Grupo de nifios sanos sin patologia infecciosa, inflamatoria ni
alérgica: 52 nifios (12 mujeres) con una edad media de 51,3 +
47,0 meses (rango: 1-149).

- Grupo de pacientes con ITU: 35 nifios (25 mujeres) con una
edad media de 47,6 £ 52,5 meses (rango: 0,6-153). Dentro de
este grupo, 18 ninos (14 mujeres) tenfan un gammagrafia renal
compatible con pielonefritis aguda (PNA), y su edad media era
de 55,6 + 50,2 meses (rango: 2-144).

Métodos: La determinacién mediante ELISA de sIL-6 (pg/ml) y
oIL-6 (pg/ml) fue realizada durante un control rutinario en los
nifos sanos, y en el momento del diagndstico en los ninos con
ITU. Para la comparacion entre los grupos de pacientes de los
niveles determinados se utilizo el test de la “t” de Student, mien-
tras que para la comparacion de niveles entre sexos se utilizé
el test de Mann-Whitney.

Resultados: Tanto sIL-6 como olL-6 fueron significativamente
mas elevados en los pacientes con ITU (especialmente con
PNA) que en los nifos sanos, siendo el valor de p < 0,01 en to-
dos los casos:

Nifios sanos ITU PNA
SIL-6 (pg/ml) 0,49 £ 1,73 11,40 + 10,96 16,44 + 9,62
oIL-6 (pg/ml) 0,17 +£0,83 13,05+ 19,33 20,33 £ 23,30

En cada uno de los tres grupos de pacientes, los niveles de IL-
6 fueron similares en los dos sexos:

Varones Mujeres Valor de p
Nifios sanos ~ SIL-6 0,60 + 1,91 0,0 0,60
“ oIL-6 0,0 0,57 + 1,51 0,62
ITU sIL-6 10,74 +12,83 11,67 £ 10,38 0,75
« oll-6 15,65+ 26,72 12,01 £ 16,06 0,70
PNA SIL-6 16,11 £10,01 16,53 +9,89 0,64
« olL-6 37,53 +32,65 15.41+18,62 0,08

Conclusiones: No se observaron diferencias entre nifos y nifias
sanos en los niveles séricos ni en la excreciéon urinaria de IL-6
y, aunque estos niveles se elevaron significativamente durante
las ITU, especialmente en las PNA, dicha elevacion es similar
para los dos sexos.
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QUIMIOTERAPIA EN PACIENTE CON TUMOR DE WILMS
BILATERAL METACRONICO EN INSUFICIENCIA RENAL CRONICA
DEPENDIENTE DE HEMODIALISIS

M. Mambié, M.D. Rodrigo, M. Guibelalde del Castillo,

F. de la Prada, N. Nieto del Ricon y J.M. Romin

Hospital Son Dureta, Palma de Mallorca.

Introduccioén: El carboplatino es eliminado en su mayoria por via
urinaria, por lo que en pacientes con insuficiencia renal cronica
(IRC) debe realizarse ajuste de la dosis inicial segtn el filtrado glo-
merular residual, modificando las dosis posteriores segun la tole-
rancia del paciente determinada por el grado de toxicidad. La for-
ma ultrafiltrable del carboplatino es eliminada eficazmente hasta
en un 20% por hemodidlisis (HD). Segtn la farmacocinética del
carboplatino se ha establecido el area bajo la curva en 6
mg/ml/min como la deseada para mantener niveles de carbopla-
tino en sangre en un rango Optimo libre de toxicidad. El etoposi-
do (VP16) tiene un metabolismo fundamentalmente hepitico y se
elimina (tanto sus metabolitos como su forma primaria) en un
55% por orina. Debe ajustarse la dosis segin el grado de insufi-
ciencia renal, teniendo en cuenta que no se elimina por HD.
Caso clinico: Ninia de 11 afios con IRC secundaria a nefrectomia
bilateral por tumor de Wilms bilateral metacronico, actualmente
dependiente de HD y que ha recibido tratamiento quimioterapi-
co con carboplatino (dia 1) y VP16 (dia 1-5) cada 28 dias, duran-
te 6 ciclos. Basindonos en la farmacocinética y farmacodinamia
de los farmacos, la dosis administrada ha sido ajustada para su
insuficiencia renal y la HD. En el caso del VP16, para un aclara-
miento de creatinina < 10 ml/min se debe ajustar la dosis al 50%
de la dosis estandar, que en nuestro caso corresponde a 50
mg/dia. En el caso del carboplatino, la dosis ha sido ajustada por
la férmula propuesta para pacientes pediatricos por English y
cols: Dosis (mg) = AUC x (GFR + (0,36 x Peso) asumiendo un
GRF = 0y el AUC = 6mg/ml/min. En nuestro caso la dosis admi-
nistrada corresponde a 75 mg/dia. Se ha realizado la didlisis 24 h
tras su administracion. Actualmente la paciente ha completado el
tratamiento quimioterapico y se encuentra en remision comple-
ta de su enfermedad. Ha presentado toxicidad hematoldgica gra-
do IV, sin necesidad de modificacion posterior de la dosis.
Conclusiones: 1) El tratamiento con carboplatino y VP16 es po-
sible en pacientes en IRC con el soporte adecuado de HD. 2)
Gracias al conocimiento de la farmacocinética y farmacodina-
mia del carboplatino y el VP16 es posible la modificacion de la
dosis y el ajuste para insuficiencia renal y HD. 3) El carboplati-
no es eficazmente eliminado por la HD cuando se realiza 24
horas tras su administracion reduciendo su toxicidad. 4) Dado
que el VP16 no se elimina por HD el ajuste de dosis debe rea-
lizarse segin el grado de insuficiencia renal.

POLIMORFISMOS GENETICOS DEL SISTEMA RENINA-
ANGIOTENSINA-ALDOSTERONA EN LA NEFROPATIA

POR REFLUJO Y SU RELACION CON LOS NIVELES SERICOS
DEL ENZIMA CONVERTIDOR DE ANGIOTENSINA (ECA)
R. Pardo de la Vega, S. Milaga, V. Martinez, S. Alvarez,

R. Alvarez y E. Coto

Hospital Central de Asturias, Oviedo.

En los Gltimos anos ha despertado creciente interés la posible
relacion entre los polimorfismos del sistema renina-angiotensi-
na-aldosterona (SRAA) y diferentes enfermedades, entre ellas la
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nefropatia por reflujo (NR), si bien con resultados contradicto-
rios.

Los objetivos de este estudio son: 1) Describir la distribucion de
los diferentes polimorfismos génicos del SRAA en nifios con re-
flujo vesicoureteral (RVU) y NR y su comparacion entre ellos y
con un grupo control. 2) Determinar si los diferentes genotipos
constituyen un factor pronéstico en los pacientes con NR que
evolucionan a insuficiencia renal crénica (IRC). 3) Estudiar la
relacion de cada genotipo ECA con los niveles plasmaticos del
enzima.

Metodologia: Se estudiaron 31 nifios portadores de RVU, 26
con NR, 5 con IRC secundaria a NR, 10 con infeccion urinaria y
estudios de imagen normales. El grupo control se componia de
200 jovenes sanos. La presencia de NR se determiné mediante
gammagrafia renal DMSA. Se practicé una extraccion de sangre

para determinacion de los polimorfismos génicos (polimorfis-
mos I/D del gen ECA, A1166C del receptor AT1 de la angioten-
sina II, A3123C del receptor AT2, M235T del antiotensinégeno
y polimorfismo del gen de la 6xido nitrico sintetasa endotelial)
y los niveles plasmaticos de ECA. Los datos fueron procesados
mediante programa informdtico, realizando como estadisticos
test de chi-cuadrado y analisis de la varianza.

Resultado: La distribucion del polimorfismo 1/D del gen ECA no
present6 diferencias significativas en los grupos estudiados, ni
tampoco el resto de polimorfismos estudiados. Se observo aso-
ciacion entre la presencia del alelo D y mayores niveles de ECA
en sangre.

Conclusiones: En nuestra muestra, ninguno de los genotipos es-
tudiados constituye un factor predictivo de evolucién a IRC en
pacientes con NR.
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