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Sabado, 4 de junio (15:30-17:00 h)

NEUMOLOGIA, INMUNOLOGIA
Y ALERGIA Y URGENCIAS

SALA A (PLANTA PRIMERA DEL AUDITORIO)
667 15:30 h
PREVALENCIA ACTUAL DE ASMA EN ESCOLARES
MEDIANTE PRUEBAS DE RENDIMIENTO FiSICO
Y CUESTIONARIO ISAAC

Eider Onate Vergara, Itziar Sota Busselo,

Alicia Figueroa de la Paz, Eduardo Gonzalez Pérez-Yarza,
Ane Aldasoro, Javier Mintegui, José Aramendi,

José Ignacio Emparanza Knorr

Hospital Donostia, San Sebastidn (Guiptzcoa) y Osasunkirol-Salud
y Deporte, Hondarribia (Guiptzcoa).

Antecedentes: El diagnostico epidemioldgico de asma se basa
en cuestionarios validados y en la medida de la hiperrespuesta
bronquial.

Objetivos: Describir la prevalencia actual de asma en escola-
res, mediante cuestionario ISAAC y test de esfuerzo, comparan-
do carrera libre (CL) y prueba de rendimiento fisico course na-
vette (CN).

Material y métodos: Estudio transversal, ciego para el ob-
servador, en ninos y ninas de 6 a 12 afios de edad, escolari-
zados en Guipuizcoa. Métodos: cuestionario ISAAC, prueba de
la course navette de 20 m con paliers de 1 minuto, test de ca-
rrera libre con esfuerzo maximo durante 6 min, medida del
flujo espiratorio maximo (FEM) mediante mini-wright (Cle-
ment Clark Internacional®) a los 5-10-15-20 min, telemetria
para FC (sport tester P-300 polar electro Oy®). Se ha estimado
CN y CL positivos si el descenso es = 15%. Los datos obteni-
dos se introdujeron en una base en soporte Access (Micro-
soft Windows®): anlisis estadistico descriptivo y comparativo
para estudiar diferencias entre subgrupos. Para la compara-
cién de variables cualitativas se emplearon la prueba de x
cuadrado y la prueba exacta de Fisher. Se consideraron signi-
ficativos los valores de p < 0,05. Se ha considerado diagnos-
tico de asma a los que respondieron afirmativamente al cues-
tionario (pitos en los 12 Gltimos meses y/o diagnostico
médico) y CL positivo.

Resultados: Se distribuy0 el cuestionario ISAAC a 919 nifios
[460 nifios (50,1%) y 459 nifias (49,9%)], de 6 a 12 anos de edad
(mediana, 8 anos; DE 1,87). Completaron todas las pruebas
8206 nifos y se han considerado vilidas 758. Signos y sintomas
compatibles con asma, en el Gltimo afo, 85 ninos (25%). CL po-
sitivo, 177 (23%). CN positivo, 160 casos (20,9%). Hay asocia-
cion entre ISAAC y CL (x? 13,5; p < 0,05) con escaso acuerdo
(kappa 0,22; EE 0,06). No hay asociacién entre ISAAC y CN (x?
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2,5; p=0,11). Entre CL y CN hay asociacion (x> 5,6; p < 0,01)
sin acuerdo (kappa 0,09; EE 0,04). La prevalencia actual de
asma ha resultado 6,54 %.

Conclusiones: La prevalencia actual de asma en la muestra
analizada es similar a otros estudios. La prueba course navet-
te no es vilida para estudios poblacionales de asma en esco-
lares.

668 15:40 h
SINDROME DE APNEAS-HIPOAPNEAS DEL SUENO.
RESULTADOS DE’ 400 ESTUDIOS REALIZADOS

CON POLIGRAFIA CARDIORRESPIRATORIA

EN NINOS HOSPITALIZADOS

Olaia Sardon Prado, Ane Aldasoro, Andrea Bordoy Riera,

Javier Mintegui, Ainhoa Iturrioz Mata,

José Ignacio Emparanza Knorr, Eduardo Gonzalez Pérez-Yarza

Hospital Donostia, San Sebastian (Guiptzcoa).

Objetivo: Describir una cohorte de nifios con sindrome de ap-
neas-hipoapneas del suefio (SAHS), diagnosticado por poligra-
fia cardiorrespiratoria (PCR) durante el sueno nocturno.
Material y métodos: Estudio transversal en ninos de 2-14 afos
remitidos por presentar ronquidos y/o apneas durante el sue-
flo, entre octubre-1998 y diciembre-2004. Pruebas complemen-
tarias: radiografia de torax y cavum, PCR en suefio nocturno con
poligrafos Sibelhome 300® y ApnoeScreen Pro® con 7 canales.
Variables cualitativas: sexo, motivo consulta, procedencia, ex-
ploracion ORL, resultado y cirugia. Variables cuantitativas: edad,
SpxO2 mdximo y minimo, total apneas (TA), total hipopneas
(TH), apneas centrales (AC), A/H supino, A/H lateral, indice
A/hora (IA/h), indice H/hora (IH/h), indice de AH/h (IAH/h),
n? ronquidos e indice ronquidos/hora (IR/h). Anilisis estadisti-
co: t-Student para medir asociacion entre IAH/h, n® ronquidos
e IR/h y sexo. Regresion lineal para medir asociacién entre
edad, motivo de consulta, procedencia, SpxO2 maximo y mini-
mo e IAH/h y entre IAH/h, TA, TH, n? ronquidos, IR/h y moti-
vo de consulta.

Resultados: Se realizo estudio de PCR en 400 pacientes; 242
(60,5%) nifos, 158 (39,5%) nifias, con edad media 4,95 afios
(desviacion estindar; DE 2,3), remitidos por apneas (47,87 %),
ronquido (21,80 %) o ambos (25%). Se objetivod hipertrofia
adenoidea (18,25%), amigdalar (21,75%) y ambas (52,75 %).
Se diagnostico SAHS en 298 (74,5 %) de los casos; leves 96
(24%), moderados 148 (35,75%) y graves 54 (13,5%). Los re-
sultados de la PCR (en medias y DE) son: TA 21,38 (24,47),
TH 19,81 (20,74), AC 3,42 (11,32), AH/supino 11,06 (16,24),
AH/lateral 22,06 (24,71), TA/h 2,58 (2,93), IH/h 2,37 (2,40),
IAH/h 5,29 (7,10), SpxO2 medio 94,60 (11,80), SpxO2 minimo
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83,14 (13,45), n? ronquidos 98,27 (254,55) e IR/h 5,68 (6,59).
No existen diferencias significativas entre edad, procedencia,
motivo consulta, SpxO2 medio e IAH/h. Si hay diferencias en-
tre JAH/h y SpxO2 minimo (p = 0,042); motivo de consulta y
TA (p =0,02), TH (p =0,001), n? ronquidos (p = 0,0001) e
IR/h (p =0,0001). No existen diferencias en IAH/h, n? ron-
quidos e IR/h entre sexos.

Conclusiones: El sindrome de apneas-hipoapneas del sueno,
secundario a hipertrofia adenoamigdalar, es una entidad muy
prevalente en nifos.

669 15:50 h
FUNCION MUSCULAR EN NINOS ASMATICOS
TRATADOS CON CORTICOIDES INHALADOS

Josefina Diaz Ledo, Oscar Garcia Algar, Alba Ramirez Sarmiento,
Montserrat Alvaro Lozano, Mauricio Orozco Levi,

Rosa M. Busquets Monge

Hospital del Mar, Barcelona.

Objetivo: Evaluar la funcion de los muasculos respiratorios (dia-
fragma y musculos accesorios de la respiracion) y de los miscu-
los no respiratorios en nifios asmaticos tratados con corticoides
inhalados. Nuestra hipotesis es que el tratamiento con corticoi-
des inhalados o la presencia de mediadores inflamatorios sisté-
micos puede tener un efecto deletéreo sobre los musculos res-
piratorios.

Meétodos: Se estudia una muestra piloto de 10 nifios asmati-
cos clinicamente estables de = 7 anos de edad, en tratamiento
con corticoides inhalados a dosis altas (budesonida = 400 pg
o fluticasona = 200 ng) durante al menos 2 afios (casos).
También se estudian ninos sanos de = 7 anos de edad que
nunca han presentado asma ni han recibido corticoides
(control).

Ademis de un cuestionario sobre datos diagnosticos y terapéu-
ticos referidos a la enfermedad de base, se realizan pruebas de
funcion pulmonar (espirometria forzada, determinacion de vo-
lamenes pulmonares estaticos, oscilometria de impulsos, prue-
ba broncodilatadora), bioimpedanciometria corporal y fuerza
muscular tanto inspiratoria (PImax), como espiratoria (PEmax)
y de los musculos periféricos (dinamometria de las manos), asi
como capacidad de ejercicio (walking test), y resistencia anae-
robica de las manos (Rlim).

Resultados: Las variables antropométricas, nutricionales y es-
pirométricas no mostraron diferencias entre ambos grupos. Los
nifios asmdticos presentaban signos de atrapamiento aéreo-hi-
perinsuflacion pulmonar (VR, 147 % frente a 103%; CPT 137 %
frente a 104 %; p < 0,05 en ambos casos). Sorprendentemente
tenian valores superiores de PImax que los controles (64 % fren-
te a 49% (% dif del 30%), p <0,05). La PEmax y la fuerza de las
manos estaban conservadas.

Conclusiones: Los nifios con asma bronquial en fase clinica es-
table y que reciben tratamiento cronico con corticoides inhala-
dos no muestran afectacion (debilidad) de la musculatura res-
piratoria. Por el contrario, el estudio sugiere que existen
cambios adaptativos en el diafragma y otros musculos inspira-
torios accesorios en relacion con la existencia de la enfermedad
(probable efecto entrenamiento).

(Estudio financiado en parte por las becas MSD de la SENP y
UE-ENIGMA in COPD.)
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670 , 16:00 h
HIPERTENSION PULMONAR IDIOPATICA EN NINOS:
TRATAMIENTO MEDICO VERSUS TRASPLANTE
PULMONAR

Carolina Mendoza Mayor, Paula Sinchez Pintos,

Antonio Moreno Galdo, Joan Balcells Ramirez,

Angela Maria Cardona Gallego, Santos Lifidn Cortés,

José Maestre, Claudia Marhuenda Irastorza,

Nicolau Cobos Barroso, Silvia Gartner Tizziano

Hospital Materno-Infantil Vall D’Hebron, Barcelona.

La introduccién de nuevos tratamientos médicos ha modifi-
cado la supervivencia en la hipertension pulmonar idiopatica
(HTPD vy las indicaciones para realizar un trasplante pulmo-
nar.

Objetivo: Valorar la influencia de los nuevos tratamientos en la
supervivencia y en la indicacion del trasplante en nifios.
Metodologia: Se revisan 9 nifios con HTPI tratados en el pe-
tiodo 1999-2004.

Resultados: La edad al diagnostico oscilé entre 4 meses y
7 anos. Tres de los pacientes se encontraban en clase funcional
II, 2 en clase Il y 4 en clase IV. La supervivencia actual es del
78% (7/9), con un tiempo de seguimiento entre 7 meses y
4,5 anos. En los 3 pacientes en clase II se pauto tratamiento mé-
dico con buena respuesta: nifedipino (1), iloprost y sildenafilo
(1), iloprost y bosentan (1). Un paciente en clase III fallecié du-
rante el proceso de evaluacion inicial, mientras recibia trata-
miento con iloprost inhalado. Se incluyeron en lista de tras-
plante pulmonar 1 paciente en clase III, tras fracaso del
tratamiento con epoprostenol, y 4 pacientes en clase IV (3 en
ventilacion mecanica y 1 dependiente de oxigeno al 100%). De
los 5 pacientes en lista de trasplante, el paciente en clase III fa-
lleci6 en la lista, 1 de los pacientes en ventilacion mecanica
pudo ser retirado de la lista tras pasar a clase I con tratamiento
con Oxido nitrico, epoprostenol y sildenafilo, y 3 recibieron un
trasplante pulmonar bilateral. Los 3 viven tras un seguimiento
de 2 a 18 meses. En ellos se utilizd como medicacién puente
hasta el trasplante Oxido nitrico, epoprostenol, sildenafilo y/o
bosentan.

Conclusiones: La aparicion de nuevos tratamientos médicos
ha mejorado de forma considerable la supervivencia de los
nifios afectos de HTPI. En los casos que no responden el
trasplante pulmonar constituye la Gnica alternativa terapéu-
tica.

671 16:10 h
TRASPLANTE PULMONAR PEDIATRICO.
EXPERIENCIA A LOS 7 ANOS DE FUNCIONAMIENTO
DEL PROGRAMA

Asuncion de la Fuente Juarez, Antonio Moreno Galdo,

José Maestre, Joan Balcells Ramirez,

Claudia Marhuenda Irastorza, Nicolau Cobos Barroso,

Santos Linan Cortés, Silvia Gartner Tizziano,

Gerardo Vizmanos Lamotte, Jordi Roqueta Mas

Hospital Materno-Infantil Vall D’Hebron, Barcelona.

El trasplante pulmonar constituye la Gnica alternativa terapéuti-
ca para los niflos con enfermedad pulmonar terminal.
Objetivo: Valorar los resultados de un programa de trasplante
pulmonar pediatrico tras 7 afos de funcionamiento.
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Metodologia: Se revisan los trasplante pulmonares realiza-
dos en nifos con edad inferior a 16 afios en el periodo
1997-2004.

Resultados: Se han trasplantado 17 nifios, con una edad en-
tre 5 meses y 15 afios. Nueve de los pacientes estaban afectos
de fibrosis quistica, 5 de hipertension pulmonar (3 idiopatica
y 2 secundaria), y 3 de neumonia intersticial idiopatica del
lactante. Cinco de los pacientes tenfan menos de 2 anos de
edad; de ellos 4 precisaron ventilacion mecdnica antes del
trasplante con una duracion entre 2 y 11 meses. En todos los
casos se realizo un trasplante pulmonar bilateral. El tiempo
medio en lista de espera fue de 71 dias para los nifios entre
5 meses y 2 anos de edad, 60 dias para los nifos entre 3 y
9 anos de edad y 146 dias para los nifos entre 10 y 15 afos
de edad (p =0,068). La supervivencia actual es del 71%
(12/17), con un tiempo de seguimiento entre 2 meses y
7 afos. La supervivencia en el grupo de menos de 2 afios de
edad es del 100%. Tres pacientes fallecieron en el postopera-
torio inicial (1 hemorragia, 2 sepsis fingica por Scedospo-
rium prolificans) y 2 fallecieron por bronquiolitis obliterante
a los 10 meses y 2 anos tras el trasplante. Entre los pacientes
vivos 3 se encuentran en situacion de rechazo crénico y
2 han presentado un sindrome linfoproliferativo asociado a
infeccion por virus de Epstein-Barr.

Conclusiones: El trasplante pulmonar, aunque no exento de
morbimortalidad, representa una opcion terapéutica adecuada
para los nifos con enfermedades pulmonares en estadio ter-
minal.

672 16:20 h
LOS VALORES PLASMATICOS DE INTERLEUCINA-7
ANTES DE LA TARGA PUEDEN PREDECIR

LA RECUPERACION DE LAS CELULAS T CD4+

EN NINOS INFECTADOS POR EL VIH

Alicia Pérez Arroyo, Salvador Resino Garcia,

Alejandro Alvaro-Meca, Juan Antonio Ledn Leal,

M. Dolores Gurbindo Gutiérrez, M. Angeles Mufioz Fernindez

Hospital General Universitario Gregorio Marainon, Madrid y Hospital
Virgen del Rocio, Sevilla.

Antecedentes: El incremento en el nimero de células T
CD4+ virgenes en el timo se ha propuesto como el principal
mecanismo en la regeneracion de CD4+ en nifos infectados por
el VIH-1. En este mecanismo, la interleucina-7 (IL-7) juega un
papel importante. Los pacientes VIH tienen anormalmente in-
crementados los valores plasmdticos de IL-7 y se asocian con
bajos valores de CD4+; esto podria estimular a las células den-
driticas periféricas y a los ganglios linfaticos para producir IL-7,
en un intento de activar los mecanismos que permitan la repo-
blacion celular.

Objetivo: Establecer el papel de la IL-7 plasmitica pre-TARGA
como marcador pronéstico de la recuperacion de CD4+ en ni-
fios VIH+ en primera linea de TARGA.

Poblacion de estudio y disefio: En un estudio longitudinal
retrospectivo (1996-2002), se estudiaron 27 nifios VIH+. Crite-
rios de inclusion: @) comenzar TARGA con un inhibidor de la
proteasa; b) CD4+ = 20% a la entrada del estudio; ¢) segui-
miento de al menos 6 meses; d) mas de un afio de edad. Se hi-
cieron 2 grupos con los nifios VIH+ de acuerdo con su per-
centil 75 de IL-7 plasmatica pre-HAART (momento basal)
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(P75 =11,97 pg/mD: a) baja IL-7: 21 nifilos VIH+ en tratamien-
to con TARGA con IL-7 = P75 en el momento basal; b) alta
IL-7: 6 niflos VIH+ en tratamiento con TARGA con IL-7 > P75 en
el momento basal.

Métodos: Cada 3 meses, se midieron %CD4+, %CD8+ y carga vi-
ral (CV); la funcion timica se estudié mediante la cuantificacion
de TREC en CMSP, por PCR cuantitativa a tiempo real; la IL-7 se
midi6 mediante un ensayo ELISA.

Resultados: El grupo con baja IL-7 (= 11,97 pg/ml) tuvo va-
lores de TREC significativamente mas altos que el grupo con
alta IL-7 (> 11,97 pg/mD). Por otro lado, los nifios VIH+ con
IL-7 > 11,97 pg/ml alcanzaron un porcentaje de células T
CD4+ = 25% mas rapido (en 10,6 meses; IC 95%: 0; 23,1) que
los nifos VIH+ con IL-7 = 11.97 pg/ml (en 37,1 meses; IC 95 %:
4,7; 69,49 (p=0,017). Ademas, la PR de alcanzar mas del 25%
de CD4+ fue de 3,24 (IC 95%: 1,16; 9,0) para el grupo con alta
IL-7.

Conclusiones: La IL-7 antes del inicio de la TARGA puede ser
un buen marcador prondstico en la reconstitucion de CD4+ en
ninos VIH+ en TARGA.

673 16:30 h
PARADA CARDIORRESPIRATORIA
EXTRAHOSPITALARIA EN NINOS

Cristina Garcia Sanz, Jesus Lopez-Herce Cid,

Antonio Rodriguez Nunez, Pedro Dominguez Sampedro,

Angel Carrillo Alvarez, Miguel Angel Delgado Dominguez

Grupo Espanol de Estudio de la PCR.

Objetivo: Analizar las caracteristicas y evolucion de las paradas
cardiorrespiratorias (PCR) extrahospitalarias en nifios en Espafia.
Pacientes y métodos: Se realizé un estudio prospectivo mul-
ticéntrico de 18 meses de duracion siguiendo las recomenda-
ciones del estilo Utstein de las PCR en niflos. Se analizaron
solo los 95 nifios de edades entre 7 dias y 16 anos que pre-
sentaron una parada respiratoria o cardiorrespiratoria fuera
del hospital y que fueron reanimados en el lugar de la para-
da. Se analizaron los factores relacionados con la superviven-
cia inicial (recuperacion de la circulacion espontinea) y final
(supervivencia al ano). El estado clinico y neuroldgico fue
evaluado mediante las escalas POPC (Pediatric Overall Per-
formance Category) y PCPC (Pediatric Cerebral Performance
Category). Se realizo un estudio de regresion para analizar los
factores prondsticos.

Resultados: La mortalidad inicial fue de 52,7% y la mortalidad
final de 73,6%. La mortalidad fue mis elevada en los ninos en-
tre 1y 12 meses de edad. La mortalidad de la parada respirato-
ria fue significativamente menor (17,9 %) que la de la parada
cardiorrespiratoria (85,6%). Los pacientes reanimados inicial-
mente por poblacion general o paramédicos tuvieron una mor-
talidad menor (46,4 %) que los que no recibieron reanimacion
hasta llegar los servicios sanitarios (84,8%) (p < 0,01). La mor-
talidad de los pacientes que presentaban ritmos lentos (asisto-
lia, bradicardia severa), 90% en el momento del primer diag-
nostico electrocardiografico, fue significativamente mis elevada
que la de los que presentaban fibrilacion ventricular, 77 %
(p <0,00D). El estudio de regresion multivariante mostroé que el
mejor indicador prondstico de mortalidad fue la necesidad de
reanimacion cardiopulmonar mayor de 20 min. La mayoria de
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los pacientes supervivientes presentaron una buena evolucion
funcional y neurologica.

Conclusiones: La mortalidad de la PCR extrahospitalaria en ni-
fos es elevada. Los pacientes que reciben reanimacion cardio-
pulmonar precoz por poblacién general o paramédicos tienen
un mejor pronostico. Por tanto es esencial insistir en la forma-
cion en reanimacion cardiopulmonar de la poblacion general.
La duracion de la reanimacion cardiopulmonar es el mejor in-
dicador prondstico de la mortalidad inicial y final. La mayor par-
te de los supervivientes tiene un buen prondstico neurologico.

674 16:40 h
TEST RAPIDO DE INFLUENZA: ;ES UTIL

EN EL ESTUDIO DE LA FIEBRE SIN FOCO EN MENORES
DE 36 MESES?

Elvira Morteruel Arizkuren, M. Elena Garcia Ojeda,

Estibaliz Barcena Fernandez, Nerea Trebolazabala Quirante,
Jests Sanchez Etxaniz, Javier Benito Ferniandez,

Miguel Angel Vizquez Ronco

Hospital de Cruces, Baracaldo (Vizcaya).

Objetivo: Determinar la utilidad de un test de deteccion rapido
del antigeno de influenza mediante enzimoinmunoandlisis, en
la toma de decisiones en el lactante (0-36 meses) con fiebre sin
focalidad.

Pacientes y método: Estudio prospectivo de los nifios a los
que se realizo el test de influenza (BD Directigen Flu A + B®),
entre los meses de noviembre y diciembre de 2003. El test se
realizo en nifios con edades entre 0 y 36 meses con fiebre sin
focalidad, en los que previamente se decidio la realizacion de
exdmenes complementarios. Se recogioé informacion epidemio-
logica, pruebas complementarias realizadas y evolucion del pro-
ceso.

Resultados: Se realizo el test a un total de 72 ninos. Edad me-
dia: 7,22 £ 8 meses (8 dias-36 meses). El test fue positivo para
influenza A en 28 ninos (38,8 %).

Test + (28) Test — (44) P
Edad (meses) 8,46 + 10 (0-36) 6,43 =6 (0-32) NS
Epidemiologia familiar 16 (57,1%) 13 (29,5 %) 0,02
Temperatura 39,2+0,75 39,32 +£0,8 NS
Analitica 12 (42,92 %) 44 (100 %) < 0,001
Radiografia de torax 3 (10,7 %) 16 (36,4 %) 0,01
Puncion lumbar 2 (7,1%) 10 (22,7 %) 0,07
Alta/evolucion-ingreso 27/1 (0-1) 18/26 (20-6) < 0,001
Antibi6tico al alta-ingreso 0 17 (38,6 %)
Reconsultas 2 (7,1%) 7 (11,7 %) NS

Se siguio telefonicamente a los 27 niflos con resultado del
test + que no ingresaron en el hospital, no produciéndose
cambio en el diagnostico, salvo en 3 ocasiones en que se
prescribio antibidtico, por presencia de otitis media como
complicacion. El mayor porcentaje de test positivos se objeti-
v6 cuando la tasa de incidencia de gripe en la poblacion ge-
neral fue = 200/100.000 habitantes.

Conclusiones: Durante la epidemia gripal, conocer el resulta-
do positivo del test de influenza condiciona un menor nimero
de pruebas complementarias, un menor porcentaje de ingresos
y permanencia en observacion y una menor administracion de
antibioticos en los niflos entre 0-36 meses que consultan por fie-
bre sin focalidad.

245

GENETICA Y DISMORFOLOGIA,
NEONATOLOGIA Y DIAGNOSTICO
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675 15:30 h
DEFICE DO TRANSPORTADOR DA CREATINA
SECUNDARIO A NOVA MUTACAO NO GENE SLC6A8
Jorge Sales Marques, Susana Aires Pereira, Helena Santos,

Carla Valongo, Ligia Almeida, Maria Luis Cardoso,

Laura Vilarinho, Gajja Salomons, Cornelis Jakobs

Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia, Portugal, Instituto de Genética
Meédica Dr. Jacinto Magalhaes, Porto (Portugal) y University Medical
Center, Amsterdam (Holanda).

O défice transportador da creatina, € uma nova doenga meta-
bolica ligada ao x, descrita recentemente em 2001 e secundaria
a mutagdes no gene SLCOAS localizado no cromossoma Xq28.
Os autores apresentam um caso clinico de uma crianca de
5 anos, sexo masculino com atraso psicomotor e da fala, com-
portamento autista e fenétipo de Angelman-like. Os pais sdo
saudaveis e ndo consanguineos. Tem uma irmd de 18 anos com
dificuldade na aprendizagem e um irmido que faleceu aos
5 anos por epilepsia e paralisia cerebral. O ADN molecular para
cromossoma 15 foi normal. O electroencefalograma revelou ac-
tividade basal irregular. A ressonancia magnética cerebral de-
monstrou a presencga de hipersinal na regido frontoparietal e
peri-trigonal, com ventriculos laterais dilatados e corpo caloso
fino. Na ressonidncia magnética por espectroscopia confirmou
auséncia de creatina. No estudo metabolico, os aminoacidos uri-
narios apresentavam valores elevados para serina, aspargina,
isoleucina, leucina, fenilalanina e 1-metil-histidina. A creatina
urindria estava elevada: 11.987 pmol/1 (146-8.560) com a relagcao
creatina/creatinina aumentada: 3,33 (0,04-1,07). No estudo mo-
lecular do caso index, revelou uma muta¢io que consistia na
transversdo de G para C (¢.1261G > ©), que resulta da substi-
tuicdo da glicina por arginina (p. Glic 421 Arg) no exon 9 do
gene SLCOAS, uma nova mutacao nao descrita até a data na li-
teratura. Nos fibroblastos da crianca foi detectado um valor de
1/6 do transportador da creatina em relacdo ao grupo controlo.
No rastreio familiar, tanto a mde como a irma eram portadoras.
Os niveis da creatina na urina estavam normais, mas na irma, a
relagdo creatina/creatinina encontrava-se elevada: 0,98.
Sugerimos que sejam rastreados creatina na urina em criangas
com fendtipo de Angelman e estudo molecular do cromossoma
15 negativo.

676 15:40 h
ESTUDIO CLINICO Y MOLECULAR

DE LA ENFERMEDAD DE DENT: 2 NUEVAS
MUTACIONES EN EL GEN CLCN5

Carmen Vicente Calder6n, Encarnacion Guillén Navarro,
Salvador Gracia Manzano, Antonio Vicente Santos,

Hilaria Gonzdlez Acosta, Elena Ramos Trujillo,

Félix Claverie Martin

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia y Hospital
Universitario Ntra. Sra. de Candelaria, Santa Cruz de Tenerife.

Introduccion: La enfermedad de Dent es una tubulopatia li-
gada a X caracterizada por la presencia de proteinuria de bajo
peso molecular, hipercalciuria, nefrocalcinosis o nefrolitiasis, ra-
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quitismo y fallo renal progresivo. Se origina por inactivacion del
gen CLCN5(Xp11.22) que codifica un canal del cloro.
Objetivo: Caracterizar a nivel bioquimico y molecular cuatro
pacientes con proteinuria tubular e hipercalciuria procedente de
dos familias diferentes.

Material y métodos: Se solicitaron estudios bioquimicos y ra-
diologicos a los cuatro pacientes. Ante la sospecha de enfer-
medad de Dent se analiz6 el gen CLCN5 mediante secuencia-
cion directa de los exones codificantes y sus regiones intronicas
flanqueantes. Se realiz6 estudio familiar de cada una de las mu-
taciones identificadas.

Resultados: De los cuatro pacientes tres presentaban nefrocal-
cinosis, dos osteopenia y solo uno insuficiencia renal leve. To-
das las madres presentaban proteinuria de bajo peso molecular.
A nivel molecular se han identificado dos nuevas mutaciones en
el gen CLCN5: W547G en una familia y 976delG en la otra, que
predicen alteraciones importantes a nivel proteico con pérdida
de funcion del canal del cloro.

Conclusiones: 1) El diagnostico de enfermedad de Dent debe
plantearse ante todo vardn con proteinuria de tipo tubular e hi-
percalciuria. 2) Se identifican por primera vez mutaciones del
gen CLCN5 en pacientes con enfermedad de Dent en nuestra
comunidad. 3) Las mutaciones W547G y 976delG no se han
descrito hasta la fecha y expande el espectro mutacional aso-
ciado a esta enfermedad. 4) El estudio genético permite: la con-
firmacion de la enfermedad, la deteccion y tratamiento precoz
de otros enfermos en la familia, asi como la identificacion de
portadoras, que posibilitara asesoramiento genético adecuado
y la prevencion de nuevos casos.

677 15:50 h
ENFERMEDAD DE FABRY: AFECTACIQN
MULTISISTEMICA EN LA EDAD PEDIATRICA.
ACTUALIZACION DEL REGISTRO EUROPEO FOS

Agusti Rodriguez-Palmero Seuma, Noemi Contreras Balada,
Guillem Pintos, Julia Garcia-Consuegra Molina, Manuel Garcia,
Carmen Herrera, Uma Ramaswami, Catharina Whybra,

Rossella Parini, Mickel Beck

Hospital Germans Trias i Pujol, Badalona (Barcelona), Hospital
Universitario La Paz, Madrid y Hospital Juan Ramon Jiménez, Huelva.
Fundamento y objetivo: La enfermedad de Fabry es un tras-
torno congénito del metabolismo, provocado por el déficit de
actividad del enzima lisosomal alfa galactosidasa A. Se transmi-
te de forma recesiva ligada al cromosoma X, pero puede afec-
tar tanto a varones hemicigotos como a mujeres heterocigotas,
provocando como manifestaciones principales disfuncion renal,
cardiaca y neurologica.

Aunque la mayoria de los casos son diagnosticados en la edad
adulta, cuando la afectacion organica puede ser ya irreversible,
los sintomas aparecen tipicamente en la infancia. Esto hace im-
prescindible establecer un diagnéstico e iniciar el tratamiento
sustitutivo de forma precoz.

Pacientes y método: Presentamos los datos de 98 pacientes en
edad pediatrica recogidos en el FOS (Fabry outcome survey),
una base de datos europea para personas con esta enfermedad.
Resultados: El 50% de los pacientes menores de 18 afios re-
gistrados en FOS son diagnosticados antes de los 10 anos de
edad, la mayoria a partir de una historia familiar de enfermedad
de Fabry. No se aprecian diferencias significativas de afectacion

An Pediatr (Barc) 2005;62(Supl 2):1-263

orgdnica entre nifos y nifias. El 20% de los enfermos presentan
signos de afectacion renal, y casi el 40% de afectacion cardiaca.
Actualmente el 63% de los nifios estdn recibiendo tratamiento
enzimatico sustitutivo, mientras que solamente lo hacen un 35%
de las nifias. De los pacientes que no estin recibiendo trata-
miento sustitutivo en la actualidad, el 30% tienen afectacion car-
diaca y el 10-15% renal.

Conclusiones: Un tercio de los ninos con enfermedad de
Fabry presenta sintomatologia clinica antes de los 10 afios de
vida, y de estos, una proporciéon importante manifiesta ya sig-
nos de afectacion renal y/o cardiaca, componentes que mar-
cardn el prondstico evolutivo. La afectacion multisistémica pa-
rece ser mds importante en aquellos pacientes con afectacion
cardiaca o renal. Existe un porcentaje significativo de pacien-
tes en Europa con afectacion renal y/o cardiaca que no estin
recibiendo tratamiento enzimatico sustitutivo en la actualidad.
Este tratamiento, del que se dispone hace poco tiempo, ha
demostrado ser eficaz y seguro, aunque queda por demos-
trar su capacidad para modificar la evolucion natural de la en-
fermedad.

678 , , 16:00 h
ATRESIA DE PILORO Y EPIDERMOLISIS AMPOLLOSA:
FORMA LETAL ASOCIADA A LA MUTACION C61Y

EN HOMOCIGOSIS DEL GEN ITGB4

Moisés Sorli Garcia, Juan José Quesada Lopez,

Angel B. Brea Lamas, Encarnacion Guillén Navarro,

Juan José Agtiera Arenas, José Luis Alcaraz Leon,

Manuel Cidras Pidre, Vicente Bosch Jiménez

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia.

Introduccion: La epidermdlisis ampollosa (EA) con atresia pi-
l6rica (sindrome de Carmi; OMIM 226730) es una enfermedad
genética autosdémica recesiva poco frecuente, caracterizada por
fragilidad mucocutdnea y atresia pilérica congénita. Suele ser le-
tal en las primeras semanas de vida, aunque se han descrito ca-
sos no letales. Recientemente se ha asociado a mutaciones en
los genes ITGAG e ITGB4.

Caso clinico: RNPT de 30 semanas de edad gestacional,
cuarto hijo de padres consanguineos de etnia gitana. Herma-
nos sanos. Embarazo controlado sin incidencias. Parto vagi-
nal, eutdcico. Apgar 9/10. Al nacer presenta erosién en mu-
cosa labial y alrededor de narinas, con resto de exploracion
fisica normal. Aparicion de erosiones cutdneas y ampollas en
zonas de manipulacion, asi como intolerancia digestiva con
vomitos no biliosos. Radiografia de abdomen: burbuja gastri-
ca Unica (sugestivo de atresia de piloro). Se interviene al
quinto dia de vida realizindose gastroduodenostomia. Ingresa
en UCI-Neonatal donde continta la aparicion progresiva de
lesiones cutdneas. Se realiza biopsia de piel, observindose
ampollas subepidérmicas ulceradas, compatible con EA juntu-
ral o de la unién. Destacan como incidencias Hiponatremia
severa con cuadro convulsivo, sepsis por C. albicans tratada
con anfotericina B, y a los 23 dias de vida deterioro brusco
del estado general, distrés respiratorio y shock séptico secun-
dario a neumonia por P aeruginosa, siendo éxitus a los
25 dias de vida. Estudio molecular del gen ITGB4 en el pa-
ciente: C61Y/CO61Y. Estudio molecular en los padres: C61Y
en heterocigosis. La pareja tiene un nuevo embarazo reali-
zandose estudio molecular y de expresion de integrinas por
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inmunofluorescencia en biopsia de vellosidad corial, com-
probando el estado de portador sano del feto.
Conclusiones: 7) La importancia de diagnosticar este sindro-
me para proporcionar asesoramiento genético correcto. 2) La
identificacion de las mutaciones genéticas permite realizar diag-
nostico prenatal o preimplantatorio en proximos embarazos.
3) La determinacion del mecanismo molecular de la enferme-
dad aumenta nuestro conocimiento de la misma y permite rea-
lizar correlacion genotipo-fenotipo (asociacion de C61Y/C61Y
en el gen ITGB4 a la forma letal).

679 16:10 h
ESTUDIO DE FACTORES MODIFICADORES

DE LA INESTABILIDAD GENETICA INDUCIDA

POR TABACO DETERMINADA MEDIANTE ENSAYO

DE MICRONUCLEOS EN CORDON UMBILICAL

Marta Zalacain Diez, Ana Patifio Garcia,

Carlos Larranaga Azcarate, Luis Sierrasesimaga

Universidad de Navarra, Pamplona (Navarra), Clinica Universitaria de
Navarra, Pamplona (Navarra) y Hospital Virgen del Camino, Pamplona
(Navarra).

Antecedentes: Los micronucleos (MN) se corresponden con
material genético no incorporado correctamente a los nicleos
de la célula hija durante la division celular originados por ex-
posicion a agentes genotoxicos (compuestos del tabaco). Se
consideran como un biomarcador de dano genotdxico y pue-
den ser modificados por factores de variabilidad como el sexo
de los recién nacidos, la edad materna, la exposicion ambiental
y/o familiar a humo del tabaco y los genotipos asociados a po-
limorfismos genéticos implicados en el metabolismo de inter-
mediarios toxicos del tabaco.

Objetivo: Estudiar la relacion entre los factores modificadores
del indice de MN en muestras de sangre fetal procedentes de
madres fumadoras y no fumadoras durante la gestacion.
Métodos: Se han incluido 143 participantes de las que se dis-
ponia de consentimiento informado (102 muestras de madres
no fumadoras y 41 de fumadoras durante el embarazo). Se con-
siguieron cultivos de linfocitos de los que se obtuvieron células
binucleadas y se calcul6 el indice de MN que se relaciond con
polimorfismos del gen TP53 (R72P) y de las enzimas metaboli-
zadoras de fase I (gen CYP1A1: 1462V, T405C) y de fase 11 (gen
GSTM y GSTT).

Resultados: El indice de MN de las muestras procedentes de
madres fumadoras durante el embarazo era estadisticamente su-
perior al de las no fumadoras (p = 0,016). El sexo de los RN
(p=0,578), la edad materna (p = 0,203), la exposicion ambien-
tal laboral (p =0,748) y familiar (p = 0,224), el polimorfismo
R72P del gen TP53 (p =0,269) y de las enzimas implicadas en
el metabolismo (I462V, p = 0,489; T405C, p = 0,979) y detoxifi-
cacion de compuestos toxicos (GSTM, p =0,922; GSTT,
p =0,610) no modificaban estadisticamente el nimero de MN
detectados.

Conclusiones: Las muestras de sangre fetal procedentes del
grupo de madres fumadoras presentan una inestabilidad ge-
nética estadisticamente incrementada. El género, la edad
(> 35 anos) y las variantes polimorficas de los marcadores ge-
néticos analizados resultaron ser factores modificadores pero sin
influir significativamente en el nimero de MN.
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680 ©16:20 h
EXPERIENCIA EN EL TRATAMIENTO QUIRURGICO

DE LA HIPOPLASIA DE VENTRICULO IZQUIERDO
CON LA TEQNICA DE NORWOOD MODIFICADA

Y EVOLUCION INTERESTADIOS

M. Teresa Cantero Tejedor, Ana Siles Sanchez-Manjavacas,

Teresa Alvarez, Fernando Ballesteros, Manuela Camino Lépez,
Luis Zunzunegui Martinez, Carlos Maroto Monedero,

Gustavo Brochet, Rubén Greco Martinez, Enrique Maroto

Hospital General Universitario Gregorio Maran6n, Madrid.

Antecedentes y objetivos: El sindrome de hipolasia de ven-
triculo izquierdo (SHVD sigue siendo una patologia para la que
muchos médicos espafioles recomiendan la abstencion tera-
péutica. Presentamos la experiencia en el tratamiento quirGrgi-
co del primer estadio del sindrome de hipoplasia de ventriculo
izquierdo (Norwood I modificado, con interposicién de un con-
ducto entre ventriculo derecho y arteria pulmonar), la evolucion
interestadios, y los resultados del segundo estadio con la co-
rreccidn quirargica tipo Glenn bidireccional.

Material y método: Entre junio de 2002 y febrero de 2005, he-
mos intervenido 51 pacientes con la técnica modificada de Nor-
wood, de los cuales 34 presentaban un SHVI clasico y 17 for-
mas similares. Edad: 5 dias (3-30), Peso: 3.128 g (1.800-4.000).
Diagnostico prenatal en 21 casos. Estudio ecocardiografico: aor-
ta ascendente de 4 mm (1-7), Insuficiencia valvula AV modera-
da: 5. Técnica quirtrgica: Reconstruccion del arco adrtico sin
parche suplementario y conducto VD-AP de 4-6 mm de didme-
tro. Cierre esternal diferido. Para el segundo tiempo de la co-
rreccion quirargica se utilizo la cirugia de Glenn bidireccional.
Resultados: Cirugia de Norwood modificada: Supervivencia
hospitalaria 40/51 (79%). Reoperacion en 3 pacientes (cambio
de conducto por hipoxia en 2, y plastia AP en 1). Apoyo car-
diorrespiratorio (ECMO), en 5 casos. La mortalidad interestadio
(I-ID fue del 10% (3/29), en dos casos por hipoxia y en uno por
estenosis de las arterias coronarias. En 3 casos fue necesario la
realizacion de angioplastia y/o stent por estenosis proximal o
distal del conducto. En dos casos los pacientes fueron tratados
con propranolol. Cirugia de Glenn bidireccional: En 22 pacien-
tes se realizo el II estadio. Edad media: 4,5 meses (2-6). Peso:
5 kg (6,7-3,7). Mortalidad 0%. Ningn paciente de este grupo a
alcanzado la edad para el tercer tiempo.

Conclusiones: Nuestros resultados demuestran que es posible al-
canzar una supervivencia en el tiempo I de la cirugia modificad de
Norwood proxima al 80% y practicamente del 100% en el tiempo
II. Creemos que en estos momentos no esta justificada la actitud
abstencionista y que este tipo de pacientes deberfan ser enviados
a unos pocos centros de referencia, ya que estd demostrado que
una de las claves, aunque no la Gnica, para alcanzar unos resulta-
dos aceptables, esta en concentrar la experiencia y los recursos.

681 16:30 h
HALLAZGOS RADIOLOGICOS DE LA HIPERPLASIA
NODULAR FOCAL EN PEDIATRIA

Silvina Alejandra Novak, Amparo Castellote Alonso,

Goya Enriquez Civicos, Celestino Aso Puértolas,

Marta Fité Méndez, Elida Vizquez Méndez, Javier Lucaya Layret

Hospital Materno-Infantil Vall D’Hebron, Barcelona.

Antecedentes y objetivo: Describir las caracteristicas radiol6-
gicas de la hiperplasia nodular focal (HINF) en nifios, en espe-
cial las caracteristicas de la RM.
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Métodos: Se estudiaron en forma retrospectiva 9 nifos, 4 varo-
nes y 5 mujeres, de entre 10 meses y 17 anos. De los 9 ninos,
en 5 se presentd como estudio por hepatomegalia, 2 por dolor
abdominal recidivante y 2 por estudio de hepatopatia (caver-
nomatosis portal). El diagnostico de HNF se confirmo anato-
mopatologicamente en 6 pacientes tras puncion biopsia, y los
3 restantes con diagnostico presuntivo, se controlan con eco-
grafias y eventual RM. Fueron estudiados con ecografia (Dop-
pler color, power Doppler), gammagrafia con IDA, TC con con-
traste y RM (T1, T2 y angio-RM).

Resultados: La HNF es en el 88% (n=7) de nuestros pacien-
tes una lesion Gnica, de gran tamano (5 a 13 cm), localizada mas
frecuentemente en l6bulo hepatico derecho (n=5) y 2 en el iz-
quierdo. En 2 pacientes fueron lesiones multiples, asociadas a
lesiones atipicas. Por eco-Doppler demostraron ser lesiones al-
tamente vascularizadas y que presentan una arteria hepatica au-
mentada de tamafio, hecho que podria corresponderse con el
origen vascular arterial de esta lesion. En los casos en que se
practico gammagrafia con IDA (n =4), se observo una lesion
muy vascularizada, intensamente hipercaptante. La TC mostro
imdgenes variables, confirmando la alta vascularizacion lesio-
nal. Por RM las caracteristicas visualizadas son: masa discreta-
mente hipointensa (n=4) o isointensa (n=75) con respecto al
parénquima hepdtico en T1-W, y discretamente hiperintensa
(n=4) o isointensa (n = 4) en T2-W, llamando la atencion en un
paciente que es hipointensa. De los 9 pacientes, en 5 se obser-
vO una cicatriz central estrellada hipointensa en T1-W, no vi-
sualizindose en 3 casos en T2-W, y en los 2 casos restantes es
hiperintensa en esta secuencia. Esta cicatriz aumenta de inten-
sidad con contraste. En todos se observa un halo hipointenso
que brilla tras administracion de contraste. Todos presentan va-
sos que rodean la lesion y vasos centrales, con una arteria he-
patica aumentada de tamano, que determinan los hallazgos ob-
servados radiologicamente.

Conclusion: La RM es el método de eleccion para el diagnos-
tico de HNF que presenta un aspecto caracteristico y debe ser
tenida en cuenta en el diagnostico diferencial de lesiones no-
dulares hepaticas en nifos.

CUIDADOS INTENSIVOS,
REUMATOLOGIA,
GASTROENTEROLOGIA
Y HEPATOLOGIA, ONCOLOGIA
Y ATENCION PRIMARIA

SALA 10 (PLANTA SOTANO DEL CENTRO

DE CONGRESOS)

682 , 15:30h
ESTUDIO GENETICO MOLECULAR EN EL SINDROME
DE GILBERT

Honorio Miguel Armas Ramos, Ana Sancho Pascual, Cristina Leon
Quintana, Angelines Concepcion Garcia, Radl Cabrera Rodriguez,
Antonio Milena

Hospital Universitario de Canarias, La Laguna (Santa Cruz de Tenerife) y
Universidad de La Laguna, Santa Cruz de Tenerife.

El sindrome de Gilbert (SG) es una enfermedad genética be-
nigna caracterizada por una reduccion de la actividad de la en-
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zima hepatica UDP-glucuronosiltransferasa que provoca un in-
cremento de los niveles de bilirrubina, a expensas de indirecta.
Actualmente es posible su diagnostico genético molecular iden-
tificando la mutacion genética del gen responsable UGTAL.
Material y método: Se han estudiado 8 pacientes procedentes
de nuestra consulta hospitalaria de gastroenterologia, cuyas
edades, sexo, motivos de consulta y parimetros analiticos he-
paticos convencionales se constatan en la tabla 1.

El estudio molecular se practico tras extraccion de ADN de san-
gre periférica por el método de Bertina y cols. modificado, con
amplificacién y secuenciacion mediante cebadores especificos
de un fragmento de la region promotora del UGTA1 compro-
bando la presencia de dos bases extras (TA) en el motivo TA-
TAA en homocigosis.

Resultados:

TABLA 1

Edad Sexo Antecedentes Clinica B.T. B.I. GOT GPT GTP TA7/7
12 Vv aF Ictericia 2,69 2,14 20 11 10 aF
7 H 1r Asintom 1,42 1,2 28 20 12 4F
8 H + Ictericia 4,8 4,4 31 4 9 +
17* A% aF PTI+HP 22 1,7 21 13 12 aF
18* H 4F Subicter 1,6 12 25 20 10 4F
12 H ? Celiaca 1,2 098 20 12 9 4F
15 H ? Celiaca 14 1,1 18 16 9 +
135 V ? Prutito 26 21 23 17 7 +

Conclusiones: Todos los pacientes estudiados presentaron dos
o cuatro bases extras (TA) en el motivo TATAA de la region pro-
motora del gen UGTA homocigosis, lo que dificulta el inicio de
la transcripcion del gen y justifica una reduccion de la actividad
enzimatica de la UDP-glucuronosil transferasa.

El estudio genético molecular permite precisar el diagnostico
del Sindrome de Gilbert.

683 15:40 h
FACTORE§ DETERMINANTES DEL EFECTO
NATRIURETICO DEL TRATAMIENTO

CON FUROSEMIDA

Bibiana Riano Méndez, Andrés Alcaraz Romero,

Elena Cidoncha Escobar, Francisco Canizares Hernandez,

Raul Roberto Borrego Dominguez, Ayoub Bennami,

Patricia Aparicio Garcia

Hospital General Universitario Gregorio Maranon, Madrid y Hospital
Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia.

Objetivos: Estudiar la eficiencia de la furosemida (F) en orina
en el efecto diurético y natriurético, y su relaciéon con el aclara-
miento de creatinina (Ccr) y balance de Na.

Métodos: Estudio prospectivo, observacional, descriptivo y
analitico. Se incluyeron nifios mayores de 1 mes intervenidos
con CEC durante el afio 2003 (se excluyeron los que tuvieron
depuracion extrarrenal). Los dias 22 a 82 de postoperatorio: se
determinaron en orina de 24 h (sistema protegido de la luz): Cr,
Na, proteinas y F; y se calculé Ccr y FENa. Diariamente se re-
gistraron: aportes y pérdidas de Na (diuresis, drenajes y naso-
gastricas), calculando el balance de Na, dosis de F y forma de
administracion (bolos o perfusion). El tratamiento se inicié y
ajustd segun estado clinico. La eficiencia de la F se evalu6 rela-
cionando la diuresis y la natriuresis con la excrecion de F en ori-
na. También se calcul6 el% de dosis de F excretada por orina.

248



AEP 2005 - 54 Congreso de la Asociacién Espaiola de Pediatria

Se desarroll6 un método por HPLC para medir las concentra-
ciones urinarias de F (0,01 mg/l a 100 mg/l; coeficiente varia-
cién intraensayo 0,36-1,04% e interensayo 0,79 %-2,78%). Da-
tos presentados como medianas (P25-P75), y analizados con
correlacion de Spearman y correlaciones parciales, y las com-
paraciones entre grupos se realizaron con el test de Mann-Whit-
ney.

Resultados: Se incluyeron 74 nifios: 36 recibieron perfusion de
F, 30 F en bolos y 8 no tuvieron F. Se estudiaron 184 dias de tra-
tamiento con perfusiéon de F, 58 con F en bolos y 15 sin F.
La eficiencia diurética de F en perfusion fue 77,3 ml/mg
(49,8-133,9 ml/mg) y la natriurética 6,10 mmol Na/mg F
(3,57-13,26 mmol/mg). La FENa fue diferente segin F (p < 0,001):
en perfusion (3,47 %), bolos (1,79%) y sin F (0,63%). E1% de do-
sis de F eliminado en orina fue mayor (p = 0,022) en los nifios
con bolos (29,1%) que en los de perfusion (18,5%). El balan-
ce diario de Na fue negativo, menor en los nifos sin F
(1,1 mmol/kg), y similar en los tratados con perfusion
(4,25 mmol/kg) o bolos (-3,62 mmol/kg). Hubo correlacion de
balance de Na, FENa y natriuresis con dosis y excrecion de F
solo en los tratados con perfusion, que no se modifican contro-
lando el efecto del Ccr y proteinas en orina.

Conclusiones: La diuresis y natriuresis del tratamiento con F
en perfusion continua depende de la cantidad de F en la orina.
Con la administracion de F en perfusion se elimina menos % de
F, pero mas Na que con bolos de F, aunque el balance de Na es
similar por diferente aporte de Na.

684 15:50 h
SENSIBILIDAD DIAGNOSTICA DE LA CISTATINA C

EN EL DESCENSO DEL FILTRADO GLOMERULAR

Gema Arriola Pereda, Andrés Alcaraz Romero,

Jesus Cecilio Lopez-Menchero Oliva, Carlos Romero Romin,

M2 del Mar Santos Sebastian, M. de las Mercedes Farinas Salto,
Elena Cidoncha Escobar

Hospital General Universitario Gregorio Maranén, Madrid.

Objetivo: Determinar la sensibilidad y capacidad de la cistati-
na C (Cis C) para detectar descenso del filtrado glomerular (FG)
en niflos ingresados en cuidados intensivos (UCIP).

Métodos: Estudio prospectivo, observacional y analitico, en el
que se incluyeron los nifios mayores de 1 mes intervenidos por
cardiopatias e ingresados en UCIP. En los dias 22 y 42 de post-
operatorio se determind la creatinina (Cr) en orina de 24 h, y en
plasma Cr y Cis C (mediante inmunonefelometria). Estos valo-
res se emplearon para estimar el FG mediante: aclaramiento de
creatinina (Ccr) con orina de 24 h (CCr 24 h), féormula de Sch-
wartz (CCrFS) (Cer = (K *talla)/Cr s) y valores plasmaticos de Cis
C (FGcisc =-4,32 4+ 80,35/Cis C). Se registraron la diuresis, do-
sis de furosemida (F) y necesidad de depuracion extrarrenal. Se
evalud la disfuncion renal postoperatoria como un descenso del
FG < 50% del basal (estimado con CCrFS), necesidad de trata-
miento con dosis altas de F (> 0,5 mg/kg/h) o necesidad de he-
mofiltracion (HF). Para evaluar la sensibilidad en el diagnostico
de la disfuncion renal definida se construyeron curvas COR con
los valores de Cr, Cis C, CCr 24 h, CCrFS y Fgcisc, y se compa-
raron las dreas bajo la curva obtenidas.

Resultados: Se incluyeron 64 nifios (1 mes a 16 afios), en los
que realizaron 128 determinaciones de Cis C y estimaciones del
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FG. La media £ dt de los valores de Cr fue 0,51 £+ 0,30 mg/dl
(rango 0,16-2,40 mg/dD) y de Cis C de 0,99 £ 0,48 mg/1 (rango
0,29-3,11 mg/D. La media £ dt de CCr 24 h fue 71 £ 42, CCrFS
94 + 49 y de FGcisc 92 £ 41 ml/min/1,73m?. La Cis C (drea 0,90)
mostrd una sensibilidad similar a CCr 24 h y CCrFS (area 0,84)
para la deteccion de descenso de FG < 50%, y para la necesi-
dad de dosis altas de F (0,87 vs 0,85). Sin embargo, Cis C fue
mis sensible (area 0,90) para predecir la necesidad de HF que
CCr 24 h (4rea 0,75) y CCrFS (drea 0,70).

Conclusiones: La Cis C es un marcador con una alta sensibili-
dad y especificidad para detectar disfuncién renal postoperato-
ria en nifios. La Cis C es un parimetro util y fiable para la esti-
macion del FG en nifos ingresados en UCIP, y no precisa de la
recogida de muestras de orina.

685 16:00 h
TACROLIMUS EN EL TRATAMIENTO

DE LA DERMATOMIOSITIS JUVENIL SEVERA

Andrea Martin Nalda, Basilio Rodriguez Diez,

Merce Boronat Rom, Cristina Arnal Guimera,

Consuelo Modesto Caballero

Hospital Materno-Infantil Vall D'Hebron, Barcelona.

Antecedentes y objetivos: En la dermatomiositis juvenil se
han ensayado distintos inmunosupresores con el fin de ahorrar
glucocorticoides. El objetivo de este estudio ha sido valorar la
eficacia de tacrolimus sobre el componente muscular y cutaneo
de la enfermedad.

Métodos: Se ha evaluado de forma retrospectiva la evolucion
clinica de seis pacientes pediatricos afectos de dermatomiositis
y tratados con tacrolimus por un periodo minimo de un ano. La
dosis utilizada fue de 0,1 mg/kg/dia repartido en dos o tres do-
sis. La valoracion de la fuerza muscular se realiz6 mediante la
escala de Kendall (0-80) (80 = fuerza normal) y la evolucion cu-
tinea mediante le escala MDAA (myositis disease activity as-
sessment) (0-44) (44 = maxima afectacion). Se recogieron los
posibles efectos secundarios. Se compararon los valores de los
diferentes enzimas musculares al inicio, seis y doce meses de
tratamiento.

Resultados: La afectacion muscular al inicio del tratamiento
presentod una media en la puntuacion del test de Kendall de 55,3
(rango 16-80), siendo al cabo de un ano de 79,3 (rango 78-80),
objetivaindose fuerza muscular normal en 5 de los pacientes. En
cuanto a la afectacion cutdnea la puntuacion media del MDAA
al comienzo del tratamiento fue de 5,6 (2-12), disminuyendo
hasta 1,1 (0-2) a los doce meses. Las manifestaciones cutineas
que mas mejoraron fueron las papulas de Gottron, el eritema en
heliotropo y las tlceras vasculiticas. Los niveles sanguineos de
tacrolimus se mantuvieron entre 5,3 y 6,9 ng/ml. No se obser-
varon efectos secundarios clinicos. Las funciones renal y hepa-
tica se mantuvieron estables. La dosis media de prednisona dis-
minuy6 de 1,9 mg/kg/dia al inicio hasta 0,3 mg/kg/dia.
Conclusiones: Tacrolimus es una buena alternativa en la der-
matomiositis juvenil, cuando no hay respuesta o hay toxicidad
a otros inmunosupresores. Comparado con ciclosporina A y
metotrexato, tacrolimus alcanza una mayor mejoria de los sin-
tomas cutdneos. Se muestra como un verdadero ahorrador de
corticoides. A las dosis prescritas (dosis de mantenimiento del
postrasplante) no presenta efectos secundarios.
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686 16:10 h
FK-506 (TACROLIMUS) EN EL TRATAMIENTO

DE LA DERMATOMIOSITIS JUVENIL REFRACTARIA
Berta Lopez Montesinos, M. Carmen Milldn Olmo,

Ana Lopez Montes

Hospital Infantil Universitario La Fe, Valencia.

Introduccion: La Dermatomiositis Juvenil (DM]) es una enfer-
medad multisistémica de etiologia no aclarada, que se mani-
fiesta principalmente por debilidad muscular simétrica (FM),
rash cutineo y aparicion tardia de calcinosis. Los corticoides si-
guen siendo los farmacos de eleccion seguidos de los inmuno-
supresores en aquellos casos de refractariedad o dependencia.
La eficacia de la ciclosporina en el tratamiento de la DM] con
resistencia o dependencia corticoidea ha sido considerada en la
literatura, mientras que la utilidad clinica del tacrolimus ha sido
escasamente documentada.

Objetivo: Describir la eficacia y seguridad del tacrolimus en
cuatro pacientes con DMJ.

Pacientes y métodos: Paciente 1: Nino de 11,3 anos de edad,
con 2.7 anos de evolucién de la enfermedad y sin mejoria de
las lesiones cutaneas y con FM 3/5 (Kendall 55 y CMAS 35), tra-
tado con altas dosis de corticoides, metotrexato, ciclosporina A
y gammaglobulina.

Paciente 2: Nino de 9,8 anos de edad, con 5,25 anos de evolu-
cion de la enfermedad, con persistencia de la afectacion cuta-
nea, calcinosis y FM 3/4 (Kendall 59 y CMAS 50), tratado con
corticoides, metotrexato y ciclosporina A.

Paciente 3: Nifia de 7,5 anos de edad, con 5,6 afios de evolu-
cion de la enfermedad con calcinosis, y FM 4/5 (Kendall 70,
CMAS 40), tratada con altas dosis de corticoides.

Paciente 4: Nina de 4,3 anos con 2,7 afios de evolucion de la
enfermedad, tratada con corticoides, azatioprina y gammaglo-
bulina con FM 3/5 (Kendall 61, CMAS 30).

En todos se administr el tacrolimus a 0-1 mg/kg/dia con monito-
rizacion de los niveles entre 5-10 ng/ml cada tres meses. El con-
sentimiento de los padres fue realizado para iniciar el tratamiento.
Resultados: Los cuatro pacientes respondieron al tratamiento
con tacrolimus. La FM fue normalizada en todos los pacientes
entre los 6-12 meses de tratamiento. Las lesiones cutineas dis-
minuyeron en el 1y 4 pacientes persistiendo aunque en menor
intensidad en el paciente 2. En todos los pacientes permitioé
el descenso de corticoterapia (1: 10 mg/dia, 2: 5 mg/dia, 3:
7,5 mg/alterno, 4: 0). Las enzimas musculares todos los pacien-
tes las normalizaron después de 6 meses de tratamiento. No se
detectaron efectos secundarios.

Conclusiones: El tratamiento con Tacrolimus es una alternati-
va terapéutica en aquellos pacientes con DMJ no respondedo-
res a altas dosis de corticoides o ciclosporina A.

687 , 16:20 h
ESTUDIO FARMACOCINETICO DE LA FUROSEMIDA
EN PERFUSION CONTINUA

Itziar Marsinyach Ros, Andrés Alcaraz Romero, Ayoub Bennami,
Patricia Aparicio Garcia, M. de las Mercedes Farinas Salto,

Elena Cidoncha Escobar, Francisco Canizares Hernandez,

Hospital General Universitario Gregorio Maraiion, Madrid y Hospital
Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia.

Objetivos: Estudiar la farmacocinética de la furosemida (F) ad-
ministrada en perfusion continua (pc) en nifos, e investigar la
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relacion entre concentracion plasmitica (Fplasma) y excrecion
urinaria de F (eForina) con natriuresis y diuresis, asi como va-
lorar el riesgo de ototoxicidad (Fplasma > 50 mg/D.

Métodos: Estudio prospectivo, observacional, descriptivo y
analitico. Se incluyeron los nifos intervenidos por cardiopatias
en el ano 2003, que recibieron F en pc, indicada segln criterio
clinico, inicidndose con bolo de 0,3 mg/kg seguido de pc ajus-
tada segln respuesta. Se excluyeron los que recibieron F en
bolos o pc durante menos de 72 h y aquellos con depuracion
extrarrenal. Entre los dias 22 a 82 de postoperatorio se determi-
naron creatinina (Cr), Na y F en plasma y orina de 24 h (prote-
gida de la luz). Se calcularon el aclaramiento de Cr (Ccr), y de
forma horaria y por peso, la diuresis y la excrecion de Na y F.
Se desarrolld un método de HPLC para determinar F en plasma
y orina (0,01 a 100 mg/l; coeficiente de variacion intra e inte-
rensayo menor del 3%). Datos presentados como medianas
(P25-P75), y analizados con correlacion de Spearman y correla-
ciones parciales; las comparaciones entre grupos se realizaron
con el test de Mann-Whitney.

Resultados: Fueron incluidos 36 nifios (1 mes a 8 afios, me-
diana 6 meses), en los que se estudiaron 184 dias de tratamien-
to. La dosis de F fue 0,30 mg/kg/h (0,20-0,50 mg/kg/h) (rango
0,06 y 2 mg/kg/h). La Fplasma fue 2,08 mg/! (1,45-4,97 mg/D.
La eForina fue 59,5 ng/kg/h (32,4-95,3 wg/kg/h), siendo un
18,5% (11,3-27,5%) de la dosis administrada. El aclaramiento
plasmatico de F fue 0,12 I/kg/h (0,08-0,22 I/kg/h). Hubo corre-
lacion de la dosis con Fplasma y eForina, y negativa con el Ccr
(ninos con Ccr menor recibieron dosis mayor). La diuresis y la
natriuresis solo correlacionaron con la eForina y negativamen-
te con el Cer. Controlando el efecto del Cer persistieron las co-
rrelaciones. En 9 muestras se encontro Fplasma > 26 mg/1 (P95),
estando 3 en rango ototdxico, y se asociaron con mayor dosis
(1,07 s 0,30 mg/kg/h) y menor Ccr (20,1 vs 49 ml/min/1,73 m?)
(P<0,00D).

Conclusiones: La natriuresis y la diuresis relacionadas con la
administracion de F en pc dependen de la eForina. La eForina
no se relaciona de forma directa con el Ccr. Dosis mayores de
1,35 mg/kg/h pueden alcanzar concentraciones ototdxicas, so-
bre todo si se asocian con un Cer < 30 ml/min/1,73 m2.

688 ) 16:30 h
SUPERVIVENCIAY SECUELAS DEL CANCER INFANTIL.
NUESTRA CASUISTICA

Moisés Leyva Carmona, Ratl Sinchez Pérez, Pedro Cortés Mora,
Francisco Lendinez Molinos, M. Angeles Vizquez Lopez,

Juan Lopez Munoz

Hospital Torrecardenas del SAS, Almeria.

Objetivos: Describir la evolucion de los nifios diagnosticados
de cancer en nuestro hospital y analizar las secuelas en los su-
pervivientes.

Material y Métodos: En el periodo comprendido entre ene-
10-1972 y junio-2003 se han registrado en nuestro centro 235 ni-
fos (138 varones y 97 mujeres) entre 0 y 14 afios con diagnos-
tico de cancer. Desconocemos la situacion actual de 27 (11%
pérdidas) y en los 208 restantes hemos recogido datos en rela-
cion a la edad al diagnostico, sexo, tipo de neoplasia, trata-
miento recibido, aparicion de recidiva, éxitus y causa del mis-
mo. Analizamos la supervivencia global y aparicion de secuelas,
tipo y gravedad de las mismas. El periodo de seguimiento me-
dio ha sido de 6,8 + 4,6 afios (minimo 15 meses).
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Resultados: La edad media al diagnostico fue de 5,59 £ 4,2 afos.
La distribucion segin tipos de neoplasias fue: leucemias
(41,7 %), tumores del SNC (14,5 %), neuroblastomas (7,7 %) re-
nales (5,1%), sarcomas (6%), 6seos (5,1%), y retinoblastomas,
histiocitosis y germinales (2,1%), respectivamente. Recibieron
quimioterapia un 69 %, radioterapia un 30 %, cirugia 41,6% y
trasplante de médula 6sea un 12,6 %. Recidivaron 47 casos
(22,6%). Fueron eéxitus 59 casos (28,4%), producidos por causa
infecciosa (36,4%), hemorragica (12,7 %), enfermedad progre-
siva (29,1%), neurologica (20%) y 22 neoplasia (1,8%). La su-
pervivencia global obtenida a los 10 afos del diagnostico fue
71,6%. Han presentado secuelas 68 pacientes (45,6%), de las
cuales 37 (24,8%) fueron consideradas graves. De estas, las mas
frecuentes fueron las neurologicas observadas en 9 ninos
(24,3%), seguidas por las endocrinas 7 ninos (18,9 %), senso-
riales 5 casos (13,5%), 22 neoplasia 5 (13,5%), renales 4
(10,8%), hepaticas 4 (10,8%), muasculo-esqueléticas 2 (5,4%) y
psicologicas 1 (2,7%) y 4 tuvieron como complicacion un 22 tu-
mor (10,8%). 7 niflos presentaron mas de una secuela (11,9%).
Conclusiones: El cincer pediatrico se cura en una alta pro-
porcion. La elevada proporcion de secuelas graves es preocu-
pante, no solo por la incapacidad y la necesidad de atencion
médica continuada que lleva consigo, sino también por la re-
percusion en la proyeccion profesional y personal de los pa-
cientes. Debe promoverse la creacion de equipos multidiscipli-
narios y la vigilancia continua.

689 , 16:40 h
HABITOS DE ALIMENTACION Y ACTIVIDAD FISICA.

UN ANO DE INTERVENCION EN LA ESCUELA

M. Pilar Espejo Garcia, M? Dolores Vazquez Garcia,

M2 del Valle Benedi Curiel, M2 Antonia Ballesta Cabrero,

M2 del Mar Barrancos Heredia, Francisco Luis Alcazar Manzanera,
Beatriz Guerrero Diaz, M? Dolores Espinosa Nunez,

José Carlos Lopez Lacoma, Angel Luis Garcia Gonzilez

Centro de Salud Barrio Peral, Cartagena (Murcia) y Asociacion en Defensa
de la Atencion A la Anorexia Nerviosa y Bulimia (ADANER), Cartagena
(Murcia).

Objetivos: Valorar la modificacion de los habitos de alimenta-
cion y actividad fisica tras un ano de educacion sanitaria en dos
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colegios de nuestra zona basica de salud (ZBS) durante el cur-
so escolar 2003-2004. Metodologia: Diseno. Ensayo controlado
de intervencidén comunitaria, analitico, longitudinal y prospec-
tivo. Poblacion a estudio: nifios escolarizados en septiembre de
2004 en dos colegios de la ZBS del Centro de Salud Barrio Pe-
ral (N =501). Mediciones principales: cuestionario de habitos de
alimentacion y de actividad fisica. Realizado en octubre de 2004
(tras la fase de intervencion). Fase de intervencion: A los esco-
lares: realizada por el profesorado durante el curso 2003-2004
en horario lectivo y a partir del temario suministrado por el per-
sonal sanitario del EAP. A los padres y profesores: mediante
charlas educativas impartidas por el EAP.

Resultados: Indice de respuesta 77,24 % claramente superior a
la obtenida al comienzo del estudio (50,78 %). Edad: 3-15 anos.
Sexo: hombres 44,18 %; mujeres 55,8 %. Habitos de alimenta-
cion: encontramos las siguientes diferencias significativas: de-
sayunan el 87,9% de los nifios frente al 94,9 % del afio anterior,
no almuerzan el 3,9% (9,5% en el 2003), merienda el 80,2%
(92,8% en enero 2003). Los lacteos contintan siendo el ali-
mento mas consumido en el desayuno, desciende la frecuencia
de ingesta de bolleria industrial y continua siendo escasa la
toma de fruta. En el almuerzo el 77% de los ninos llevan boca-
dillo cifra similar al ano anterior, destacando la bajada impor-
tante en el consumo de patatas fritas (snacks). Encontramos un
descenso importante de bolleria, refrescos y snacks a la hora de
la merienda. Actividad fisica: los nifios que con mayor frecuen-
cia realizan actividades extraescolares regladas son los de ma-
yor edad. Es elevado el n? de horas que dedican a la TV y vi-
deoconsola/ordenador (TV 70% mas de 2 h diarias); atin asi
hemos constatado un descenso significativo de dichas horas res-
pecto al 2003.

Conclusiones: 7) Tras un ano de educacién sanitaria en la es-
cuela encontramos escasas mejoras en los hibitos de alimenta-
cion. 2) Es necesario fomentar la actividad fisica a edades mas
tempranas y disminuir las horas dedicadas a la TV/videoconso-
la/ordenador. 3) Para educar en salud se necesitan largos pe-
riodos de tiempo, por lo que nos encontramos actualmente di-
senando un proyecto a 4 anos que comenzara el préximo curso
escolar.
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