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esplenomegalia y afectacion multiorgdnica. La no evidencia de
hemofagocitosis no descarta el cuadro y puede implicar la rea-
lizacién de aspirados medulares seriados o biopsia de higado,
bazo o ganglio linfatico.

P437 , ,
SINDROME DE RUBEOLA CONGENITA,
DISGAMMAGLOBULINEMIA Y FENOMENOS
AUTOINMUNES EN NINA DE 16 ANOS

Paula Garzon Lorenzo, Yolanda Castilla Fernandez, Pere Soler
Palacin, Teresa Espanol Boren

12:40

Hospital Universitario Vall d'Hebron, Barcelona.

Se ha descrito en la literatura la asociacién de rubéola congéni-
ta, disgammaglobulinemia y fenémenos autoinmunes tanto en
la edad pediatrica como en adultos. Presentamos el caso de una
nina de 16 anos con diagndstico correctamente realizado de ru-
béola congénita a los ocho meses de edad a raiz de cuadro de
diarrea cronica intratable y vasculitis, que presenta disgamma-
globulinemia con hiperIgM (descartindose otras causas de ele-
vacion de IgM). Durante su infancia presenta diversas manifes-
taciones autoinmunes cutaneas (esclerodermia localizada o
morfea) y tiroideas (tiroiditis de Hashimoto). Como complica-
ciones de rubéola congénita presenta sordera neurosensorial,
trastornos de comportamiento y calcificaciones en los ganglios
de la base del encéfalo. A pesar de la instauracion del trata-
miento sustitutivo con gammaglobulinas endovenosas en el mo-
mento del diagndstico, que supuso un descenso en la inciden-
cia de procesos infecciosos que sufria la paciente, el defecto
inmunolégico de regulacion persistio, lo que explica la presen-
tacion de manifestaciones autoinmunes. A los 18 afios presenta
tumoracion tiroidea por lo que se realiza biopsia por PAAF que
no puede descartar malignidad, realizindose tiroidectomia total
con anatomia patologica negativa compatible con tiroiditis y au-
sencia de células neoplasicas. El presente caso pretende poner
énfasis en la posibilidad de apariciéon de manifestaciones au-
toinmunes en pacientes con rubéola congénita y su asociacion
con disgammaglobulinemia, debiéndose valorar en cada caso la
idoneidad del tratamiento con gammaglobulina endovenosa.
No debe olvidarse en el seguimiento de estos pacientes su ma-
yor propension a la aparicion de procesos neoplasicos.

P438 12:45
LOS NINOS CON INTESTINO CORTO TIENEN ALTA
PREVALENCIA DE SENSIBILIZACION FRENTE A LATEX,
LECHE DEVACAY HUEVO

Eva Solera Navarro, Noemi Alentado Morell, Fernando Oliver
Jiménez, Rafael Pamies, Luis Caballero, Jaime Dalmau Serra,
Antonio Nieto, Angel Mazén

Servicio de Alergia y Servicio de Nutricién del Hospital Infantil
Universitario La Fe, Valencia.

Objetivo: Evaluar la prevalencia de sensibilizacion a latex, le-
che y huevo en ninos con intestino corto.

Métodos: Se realizaron tests prick e IgE sérica especifica frente
a latex, leche de vaca, y huevo en 6 nifios y 8 nifias con intesti-
no corto, de 11 meses a 13,8 anos de edad (mediana: 2,23
anos). Se considero6 sensibilizacién si habia resultado positivo
en cualquiera de las dos pruebas.

Resultados: Seis de los pacientes habian padecido enterocolitis
necrotizante, cinco malformaciones intestinales, uno peritonitis

meconial, uno perforacién intestinal y uno enfermedad de
Hirschprung. Estaban sensibilizados frente a latex 10 (71,4%) ni-
flos, que mostraban niveles de IgE especifica entre 0,5 y 33 kU/L
(mediana: 6,7). Los nifios sensibilizados tenian un nimero de
operaciones con latex y unos niveles de IgE sérica total signifi-
cativamente mas altos que los no sensibilizados. En los sensibi-
lizados existia una correlacion significativa entre los niveles de
IgE especifica frente a litex y el nimero de operaciones con la-
tex. Ocho pacientes (57,1%) estaban sensibilizados frente a pro-
teinas de vacuno, con IgE especifica entre 0,5 y 21 kU/L (me-
diana: 3,49), y 5 de 12 pacientes (41,7%) frente a huevo, con
valores de IgE especifica entre 0,58 y 2,17 kU/L (mediana: 0,68).
Conclusiones: La prevalencia de sensibilizacion a litex, como
era de esperar, es tan alta que obliga a un manejo de estos ni-
flos en ambiente libre de latex desde la primera operacién. La
alta prevalencia de sensibilizacion a leche de vaca y huevo no
ha sido descrita anteriormente, no puede atribuirse a una rela-
cién casual, y justifica su estudio sistematico en estos pacientes.
Su presencia podria ser un factor anadido en la diarrea cronica
y malabsorcién que caracteriza a estos nifos.

P439 12:50
EL ESTADIO INMUNOLOGICO DE LOS PAClEN:l'ES
VIH+ EN TRATAMIENTO ANTIRETROVIRAL ESTA
DIRECTAMENTE RELACIONADO CON LA ACTIVACION
DEL SISTEMA INMUNE

M? Elena Seoane Reula, Salvador Resino Garcia, M. Dolores
Gurbindo Gutiérrez, Juan Antonio Leén Leal, M. Angeles Mufioz
Ferniandez

Laboratorio de Inmuno-Biologia Molecular e Inmuno-Pediatria del
Hospital General Universitario Gregorio Maranén, Madrid y Pediatria-
Infecciosas del Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccion: La caida de linfocitos TCD4+ es el fendmeno
fundamental en la patogénesis del sida. Sin embargo, la activa-
cién crénica del sistema inmune producida por la infeccion VIH
podria participar en esta patogénesis.

Objetivo: Analizar la asociacion entre caida de linfocitos TCD4+
y activacion inmune en ninos VIH+ que estan con TARGA.
Pacientes y métodos: Realizamos un estudio de corte para de-
terminar el perfil de estos parimetros inmunoldgicos en 174 ni-
fios en TARGA, desde al menos 6 meses antes del inicio del es-
tudio. Los ninos se estratificaron segln su categoria inmunolégica
(linfocitos TCD4+ <15%; entre 15-25% y 225%) y segin valores
de CV (<400 copias/mL, 400-10,000 copias/mL y >10,000 co-
pias/mL). También estudiamos 26 nifios no VIH como controles.
Resultados: Los nifios VIH+ que tuvieron un menor nimero de
linfocitos TCD4+ tuvieron un mayor nimero de células de me-
moria (CD45RO+) y menor numero de células virgen
(CD45RA+) tanto para linfocitos TCD4+ como TCD8+. Los ni-
nos VIH+ con linfocitos TCD4 >25% tuvieron valores similares
de linfocitos TCD4+ virgen y memoria que los controles no VIH.
Sin embargo, no ocurria igual para las subpoblaciones de linfo-
citos T CD8+ virgen y memoria. Asi, conforme la cifra de linfo-
citos TCD4+ es mds baja, la cifra de linfocitos TCD8+ virgen mas
central (CD28+CD57-) baja mientras la los linfocitos TCD8+
efectoras (CD28-CD57+) aumenta. Sin embargo, nunca alcan-
zaron los valores de los controles no VIH. Los nifios que tuvie-
ron un menor nimero de linfocitos TCD4+ tuvieron un regula-
cién a la alta de las subpoblaciones HLA-DR+CD38+ y HLA-DR+
tanto en linfocitos TCD4+ como en TCD8+. Ademas, se estudio
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la proliferacion celular a distintos estimulos como PWM, toxoi-
de, estreptokinasa y Ag p24. Se observo una respuesta signifi-
cativamente peor a estos estimulos en los niflos VIH+ que tu-
vieron un porcentaje de linfocitos TCD4 <15% respecto a los
que tenfa un porcentaje >25%. Muy importante, observamos
que los valores de CV tuvieron menos influencia en la caida de
linfocitos TCD4+.

Conclusion: Tras analizar los datos detenidamente, claramen-
te sugieren que la caida de los linfocitos TCD4+ depende mas
de la gran activacion del sistema inmune que de los valores al-
tos de CV, lo cual es de gran relevancia, pudiendo utilizar mar-
cadores de activacion celular para predecir el fracaso terapéuti-
co, siendo estos marcadores faciles de realizar.

P440 12:55
ENFERMEDAD DE KAWASAKI: REVISION DE NUESTRA
CASUISTICA

Christian Garriga Braun, Daniel Clemente Garulo, Tamara
Carrizosa Molina, Esther Aleo Lujan, Celia Gil Lopez, Olga Pérez
Rodriguez, José Luis Ruibal Francisco

Hospital Clinico San Carlos, Madrid.

Introduccion: La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vas-
culitis multisistémica aguda de etiologia desconocida, cuyo diag-
nostico se basa en una serie de criterios clinicos, por lo que éste
puede verse dificultado en los casos con presentaciones in-
completas o atipicas de la enfermedad. La importancia de esta
patologia radica en aquellos casos no diagnosticados y por lo
tanto no tratados, ya que en éstos, puede condicionar la apari-
cion de alteraciones coronarias secundaria.

Material y métodos: Revision de historias clinicas recogidas en
el Servicio de Pediatria del Hospital Clinico San Carlos de Ma-
drid. Se realiza un estudio retrospectivo, transversal y descripti-
vo. Las variables estudiadas incluyen: caracteristicas epidemio-
l6gicas, manifestaciones clinicas, pruebas complementarias
realizadas, tratamiento, secuelas y complicaciones.
Resultados: Serie de 19 casos, en el periodo comprendido en-
tre 1990 y 2004. La mediana de edad de fue de 4 anos (rango 6
meses a 15 anos), objetivindose una mayor frecuencia en el
sexo masculino. Las manifestaciones clinicas tipicas mas fre-
cuentes fueron la presencia de fiebre, exantema y alteraciones
orales, dandose todas ellas en el 100% de los casos. Como ma-
nifestacion asociada mds frecuente destacan las digestivas (do-
lor abdominal, nduseas, vémitos y diarrea) y la hipertrofia amig-
dalar con exudado (4 casos). La trombocitosis, la leucocitosis
(>10000/mm3) asi como el aumento de la VSG > 50mm/h fue-
ron los datos analiticos mas significativos. S6lo se objetivaron
alteraciones a nivel coronario en el estudio ecocardiografico de
uno de los pacientes. El tratamiento de eleccion fue con gam-
ma-globulina (2gr/Kg) en dosis Gnica, asocidndose AAS en to-
dos los casos, tanto en la fase aguda como en la de manteni-
miento. Se observo una evolucion favorable en todos los casos
y no se registraron secuelas significativas en ninguno de los pa-
cientes durante las revisiones periddicas realizadas.
Conclusiones: Los datos de nuestros pacientes son similares a
los que presentan otras series de casos de pacientes con EK. La
prevalencia de la EK es baja, pero hay formas atipicas e incom-
pletas que pueden pasar desapercibidas. El tratamiento combi-
nado de y-globulina y AAS parece mejorar el prondstico de es-
tos pacientes.
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P441 13:00
TRASPLANTE DE PROGENITORES HEMATOPOYETICOS
COMO TRATAMIENTO DE LA INMUNODEFICIENCIA
COMBINADA SEVERA EN EL SINDROME DE DI
GEORGE

Amaya Pérez Ocon, Ester Torres Martinez, Marta Brezmes
Raposo, Vicent Modesto i Alapont, Emilio Monteagudo

Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos y Servicio de Hematologia
Pedidtrica del Hospital Infantil Universitario La Fe, Valencia.

La inmunodeficiencia combinada severa (IDCS) es una rara en-
fermedad genética caracterizada por la ausencia parcial o total
de linfocitos T (LT), que puede acompanarse de ausencia de lin-
focitos B, pero siempre asocia una alteracion funcional de los
mismos secundaria a la falta de cooperacion inmunitaria. Este
sindrome, que puede aparecer de forma aislada, en algunos ca-
sos forma parte de un complejo sindrémico, como ocurre en el
Sindrome de di George (SDG). Presentamos el caso de un va-
ron diagnosticado de SDG en el periodo neonatal, llegindose
al diagnéstico de IDCS en los primeros meses de vida, que ha
sido sometido a trasplante de progenitores hematopoyéticos
(TPH), con respuesta favorable.

Caso clinico: Varén de 7 meses, diagnosticado de SDG en el pe-
riodo neonatal ante la asociacion de estenosis pulmonar, hipo-
paratiroidismo primario, atresia de coanas, hipoplasia genital, hi-
poacusia, retraso psicomotor y rasgos dismorficos caracteristicos.
El estudio genético descartd la existencia de la deleccion 22q11.
Durante los primeros meses de vida presenté mdultiples proce-
s0s sépticos, tanto bacterianos como fungicos, realizindose una
determinacion de poblaciones linfocitarias que objetivé una au-
sencia total de LT (T- B+ NK+), hallazgo compatible con IDCS.
En el momento del diagnéstico, el resto del cortejo sindrémico
se encontraba contro-lado, siendo la IDCS el tnico factor condi-
cionante del prondstico y planteindose el TPH como opcion cu-
rativa. Se obtuvieron progenitores hematopoyéticos a partir de
sangre periférica de una hermana donante HLA-compatible, con
seleccion de CD34, realizandose la infusion a los 7 meses de
edad, sin necesidad de mieloablacion ni profilaxis de la EICH y
no presentando complicaciones post-TPH de relevancia. En el
momento actual (3 meses post-TPH) se ha objetivado prendi-
miento del injerto y la progresiva mejoria de la funcién inmuni-
taria, desapareciendo los procesos infecciosos y permitiendo la
recuperacion integral del paciente, fundamentalmente desde los
puntos de vista respiratorios y pondoestatural.

Conclusiones: 7) La IDCS es una enfermedad fatal sin trata-
miento, siendo el TPH una opcion terapéutica a considerar. 2)
Dadas las caracteristicas inmunologicas de la IDCS, no se pre-
cisa mieloablacion previa ni profilaxis de la EICH, evitando de
este modo algunas de las complicaciones post-TPH.

P442 13:05
SINDROME AURICULOTEMPORAL (FREY) EN 19 NINOS
Sonia Martinez Gonzalez, M* Jests Martinez Gonzalez, Juan Miguel
Garcia Martinez, Agurtzane Bilbao Aburto, José M. Prats Vinas

Unidad de Alergologia Infantil y Unidad de Neuropediatria del Hospital de
Cruces, Barakaldo (Vizcaya).

Introduccién: El sindrome de Frey o auriculotemporal se ca-
racteriza por episodios recurrentes de eritema facial, limitados
al territorio del nervio auriculotemporal, rama del trigémino. Es
relativamente comin en el adulto tras la lesion del nervio o
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afectacion de la gldndula parétida. En los nifios suelen ser se-
cundarios a traumatismo del nervio tras un parto instrumental,
pero también se describe un origen congénito en ausencia de
dicho antecedente.

Objetivo: Describir las caracteristicas epidemiologicas, clinicas
y evolutivas de los ninos diagnosticados de sindrome de Frey
en Consultas de Alergologia Infantil.

Pacientes y método: Estudio prospectivo de 19 nifos remiti-
dos a nuestras consultas para descartar una alergia alimentaria
en los Gltimos 6 anos.

Resultados: Se valoraron 19 niflos que presentaban de modo
recurrente, un eritema facial unilateral o bilateral, distribuido a
lo largo del territorio del nervio auriculotemporal, iniciindose
de manera inmediata tras la ingesta, y desapareciendo en mi-
nutos-horas tras el cese de la misma. En el 94,7% de los casos,
el eritema se produjo tras la introduccion de las frutas en la ali-
mentacion (edad 6,16 + 4,36 meses). Los alimentos mas fre-
cuentemente implicados fueron las frutas, y en menor medida
verduras, cereales y golosinas. Asociaban lagrimeo ocular uni-
lateral 2 casos. Entre los antecedentes presentaban parto instru-
mental 13 casos. Se realizaron PRICK e Ig E especificas a los di-
ferentes alimentos implicados en 7 ninos, siendo todos ellos
negativos, y la provocacion fue positiva en 9, habiendo remiti-
do en el resto.

Comentarios: El sindrome de Frey se produce tras la lesion
traumdtica del nervio auriculotemporal. Esta lesion se sigue de
una regeneracion aberrante de las fibras parasimpdticas a lo lar-
go de las vias simpaticas, tanto a los vasos sanguineos como a
las glandulas sudoriparas. Asi, tras la ingesta de alimentos, se
produce un eritema facial, en lugar de la estimulacion refleja de
las secreciones de la glandula parotida. Es importante reconocer
los sintomas, y no confundirlos con una reaccién alérgica o con
una crisis comicial, evitando asf la realizacién de pruebas inne-
cesarias y la exclusion de la dieta de los diferentes alimentos.

P443 13:10
25 AIQOS DE ENFERMEDAD GRANULOMATOSA
CRONICA EN PEDIATRIA. EXPERIENCIA EN NUESTRO
HOSPITAL

Carlos Margareto Sanz, Pere Soler Palacin, M. Pilar Llobet Agullo,
Manuel Hernandez, Teresa Espanol Boren, Isabel Caragol Urgellés
Servicio de Pediatria y Unidad de Inmunologia del Hospital General Vall
d’'Hebron, Barcelona.

Introduccion: La enfermedad granulomatosa cronica (EGC) es
una inmunodeficiencia primaria poco frecuente (1/200.000 de
la poblacién general) con un defecto de la cadena de produc-
cién de metabolitos del oxigeno por las células fagociticas, cau-
sando infecciones de repeticion por organismos catalasa positi-
vos y hongos, en ocasiones letales.

Métodos: 11 pacientes diagnosticados de EGC en edad pedia-
trica en nuestro centro desde enero 1980 hasta diciembre 2005.
Resultados: 11 pacientes de sexo masculino, presentando mu-
taciones en gp9len 7 de 9 ligados al X. Con una edad mediana
al diagnéstico de 37 meses y una clinica al diagndstico de: abs-
cesos o adenopatias abscesificadas 3/11 (Staphylococcus au-
reus, Serratia liquefaciens y Klebsiella sp.), neumonia 3/11 (Rho-
dococcus equi, Salmonella typhimurium mas Pneumocistis
Jirovect), osteomielitis 1/11 (Aspergilus sp), sepsis 1/11 (Staphy-
lococcus aureus), ITU 1/11 (Klebsiella sp.) y aftas bucales 1/11.
Diagnosticados inicialmente por Nitroblue Tetrazolium Test

(NBT), confirmados por test de oxidacion por citometria de flu-
jo en 8/11 y genéticamente en 7/11. Durante su evolucién pre-
sentaron diversos procesos infecciosos (72): abscesos (22), neu-
monia (10), gastroenteritis (6), adenopatias (6), sepsis (4),
osteomielitis (3), otitis media aguda (3) y otras (18). Siendo los
gérmenes mas frecuentes (33) aislados: Aspergillus sp. (10),
Staphylococcus sp. (4), Salmonella sp (4), Pseudomonas aerugi-
nosa (3), Klebsiella sp (3) y otros (9). Han recibido en alguna
ocasion Interferén Gamma 5/11; recibieron como profilaxis itra-
conazol 8/11 y/o cotrimoxazol 10/11. 2 pacientes fallecidos por
sepsis (aspergillosis diseminada, gram negativo no identificado),
uno por leismaniasis visceral y neumonia por Scedosporum pro-
lificans y uno por complicaciones post-trasplante renal. El res-
to permanecen asintomaticos.

Conclusiones: 1. La alta sospecha clinica junto con la citome-
tria de flujo son los pilares del diagnostico en la EGC tanto para
el paciente como para la deteccion de familiares portadores. 2.
Es importante establecer una profilaxis especifica y unos con-
troles médicos para prevenir infecciones graves. 3. Se ha utili-
zado intermitentemente IFN-gamma aunque sigue siendo dis-
cutida su efectividad.

P444 , 13:15
PRUEBA DE PROVOCACION ORAL ABIERTA CON
ALIMENTOS. ESTUDIO DESCRIPTIVO DE SEGURIDAD
Y FACTORES DE RIESGO

Carolina Blanco Rodriguez, Miguel F. Sinchez Mateos, Miriam
Centeno Jiménez, José Marfa de Cea Crespo, Cristina Calvo Rey,
Luis Echeverria Zudaire

Hospital Severo Ochoa, Leganés (Madrid).

Antecedentes: La prevalencia de alergia alimentaria (AA) con-
firmada es del 2,3% en niflos menores de 3 afios suponiendo
una elevada sobrecarga emocional y econémica en numerosas
familias. La provocacién alimentaria es la prueba de oro en el
diagnéstico de esta patologia.

Objetivo: Descripcion de las caracteristicas de los pacientes so-
metidos a las pruebas de provocacion oral abierta (PPO) y los
resultados de las mismas.

Métodos: Se realiza un estudio prospectivo de las pruebas de
las PPO alimentaria realizadas en nuestro Servicio de Pediatria
durante el ano 2005. Las variables recogidas fueron edad, sexo,
antecedentes de asma o dermatitis atopica (DA), alimento im-
plicado, resultado de la prueba, sintomatologia y tratamientos
requeridos.

Resultados: Se estudiaron 295 pacientes (58,6% varones y
41,4% mujeres), con edades comprendidas entre los 3 meses y
los 16 anos. Se detectaron antecedentes de asma en un 23,4%,
de DA en un 43,4% y de ambas en un 10,8%. El 44% de los pa-
cientes no tenian otras enfermedades alégicas. Los alimentos
causantes mas frecuentes fueron: huevo (34,2%), leche de vaca
(PLV) (30,3%), pescados (15,6%), frutas (7,4%), legumbres
(4,19%), frutos secos (2,5%) y otros (6%). En el 16% de los pa-
cientes se realizaron PPO repetidas a distintos alimentos. El ni-
mero maximo de PPO en un mismo paciente fue de 5. Del to-
tal de las 366 PPO realizadas, 116 fueron positivas (31,7%). Las
manifestaciones clinicas observadas fueron: cutaneas (53,4%),
gastrointestinales (18,1%), multiorgdnicas (22,4%) y anafilaxia
(6%). El 23,2% no precis6 ninguna medicacion, antihistaminicos
en un 33,6%, adrenalina en un 5,2% y mds de un firmaco en el
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22,4%. De los casos de anafilaxia, el huevo fue responsable del
86% de ellas y las PLV del 14%. De las reacciones multiorgani-
cas la causa fue el huevo en el 73% y las PLV en el 23%. La aso-
ciacion de asma y/o DA estaba presente en el 60,6% de las PPO
con clinica grave.

Conclusiones: 7. La PPO realizada en un centro hospitalario
es una prueba segura. 2. Las PPO con huevo y PLV pueden te-
ner una reaccién mas grave (anafilaxia o multiorgdnica) pero no
resulta estadisticamente significativo. 3. El tener asma y/o DA
asociada no aumenta la probabilidad de tener una reaccion gra-
ve ni un resultado positivo en la prueba de provocacion oral.

P445 13:20
ALERGIA A PROTEINAS DE LECHE DE VACA.
EVOLUCION}HACIA LA TOLERANCIA. INICIO DE LA
MARCHA ATOPICA

Miriam Centeno Jiménez, Sergio José Quevedo Teruel, Carolina
Blanco Rodriguez, Carlos Vela Valdecabres, Luis Echeverria
Zudaire

Hospital Severo Ochoa, Leganés (Madrid).

Introduccion: La alergia a proteinas de leche de vaca (APLV)
es la alergia mis frecuente en el primer ano de vida, con evo-
lucion habitual hacia la tolerancia, aunque puede ser el inicio
de la marcha atépica.

Objetivos: Describir las caracteristicas de un grupo de pacien-
tes con sospecha de APLV seguidos en las consultas de nuestro
hospital hasta los 4 anos de edad.

Materiales y métodos: Estudio descriptivo prospectivo de 72
pacientes con sospecha de APLV (clinica, pruebas cutineas, IgE
especifica, prueba de provocacion) seguidos en las consultas
externas de nuestro hospital entre los afios 1999 y 2004. Se rea-
lizan visitas seriadas a los 12 meses, 18 meses, 2 afios, 3 anos y
4 anos.

Resultados: Se describen un total de 72 pacientes, de los cua-
les consiguen tolerancia final 56 (77,8%). Desglosado por edad
de tolerancia: 37,5% toleran a los 12 meses, 52,8% a los 18 me-
ses, 65,2% a los 2 anos, 72,2% a los 3 afos, 77,8% a los 4 afios.
22 pacientes toleraron en la provocacion realizada al diagn6sti-
co. La edad media de tolerancia fue de: 20,5 + 12 meses (mini-
mo a los 6 meses y un maximo a los 52 meses). 15 pacientes
(20,8%) desarrollaron sensibilizacion a aeroalergenos a la edad
de 3 anos (5,6% epitelios, 6,9% polenes, 8,3% polisensibiliza-
dos). Un 33,3% (24 pacientes) desarrollaron alergia a otro ali-
mento (23,6% huevo, 9,7% pescado) y un 38,9% una nueva en-
fermedad alérgica (33,4% asma, 2,8% reaccion adversa a
medicamento, 1,4% urticaria cronica, 1,4% dermatitis atopica y
asma). Hubo diferencias significativas entre no desarrollar una
nueva enfermedad alérgica y la tolerancia a plv. Abandonan el
seguimiento 25 pacientes (34,7%): un 20% a los 2 anos, un 36%
a los 3 anos y un 44% a los 4 anos.

Conclusiones: 7) La mayoria de los pacientes con APLV con-
siguen una tolerancia en los primeros 4 anos de vida. 2) Mas de
un tercio de los pacientes APLV desarrollard una segunda en-
fermedad alérgica. 3) Existe relacion estadisticamente significa-
tiva entre el no desarrollo de una nueva enfermedad alérgica y
la tolerancia final. 4) No existe diferencias significativas entre la
sensibilizacion a otros alergenos y la tolerancia final. 4) Un gran
porcentaje de pacientes que consiguen tolerancia abandonan el
seguimiento.
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P446 13:25
EVOLUCION CLiNICA DE NINOS CON ASMA
BRONQUIAL CONTROLADOS EN UNA UNIDAD DE
ALERGIA INFANTIL

Belén Garcia Avilés, Jestis M. Garde Garde, Ana de la Morena,
José Luis Mestre Ricote

Hospital Universitario San Juan, Alicante y Unidad de Alergia Infantil del
Hospital Universitario de Elche, Alicante.

Antecedentes: Los objetivos finales al tratar un nifio con asma
bronquial (AB) son, conseguir el control total del asma con una
funcién pulmonar practicamente normal, ausencia de los sinto-
mas, ausencia de limitacion en las actividades y prevenir la evo-
lucién hacia la limitacion irreversible al flujo aéreo.

Objetivo: Evaluar el grado de control de nifios con AB de una
consulta de alergologia infantil.

Meétodos: Pacientes vistos en la 1* visita en los afios 2001-2002.
Situacion clinica en el momento del diagnostico, tratamiento
pautado y estadio y tratamiento en el momento actual.
Resultados: 1177 primeras visitas, se diagnosticaron de AB a
239 pacientes (20%), de edades entre los 1y los 14anos (media
6,8). El 53% estan de alta en el momento actual. De 112 histo-
rias revisadas, 85% son de etiologia alérgica que recibieron tra-
tamiento adicional con inmunoterapia.

Inicio Tratamiento Estadio actual Tratamiento
Estadio-1 131 (54,8%) Ninguno 6 n = 88 alta, Ninguno o ALT
Episodico antileucotrienos  n = 33 remisién o CI dosis bajas
ocasional (ALT) estadio 1, CI dosis medias
n = 5 estadio-2,
n = 1 estadio-3
Estadio-2  55(23%)  ALT n =22 alta, Ninguno o ALT
Episddico n = 28 remision o~ ALT
frecuente estadio-1, CI dosis medias
n = 1 estadio-2,
n = 2 estadio-3
Estadio-3 38 (15,8%) Corticoides n = 11 alta, ALT
Persistente inhalados (CI) n = 20 remision o CI dosis medias
moderada Dosis bajas/ estadio-1, CI dosis altas
Medias/altas n = 4 estadio-3,
n =1 estadio = 4
Estadio-4 15 (6,2%)  Corticoides n =6 alta, ALT, CI bajas/
Persistente inhalados n =7 estadio 1 medias/altas+
grave Dosis medias/altas n =1 estadio 3, broncodil. accién
n = 1 estadio-4 prolongada

Conclusiones: El 75% de los nifnos debutan con un asma leve.
Un 21% presentan AB persistente al diagndstico. Con un trata-
miento integral tras un corto periodo de tiempo un 68% alcan-
zan la remisién y un 4% presentan un asma persistente.

NEFROLOGIA

Sala 4

P447 , , 12:30
SINDBOME HEMOLITICO-UREMICO. CASUISTICA DE
LOS ULTIMOS 5 ANOS

Marta Costa Romero, Mireia Arroyo Hernindez, Flor Angel
Ordéiiez Alvarez, Julidn Rodriguez Sudrez, Fernando Santos
Rodriguez, Serafin Milaga Guerrero

Seccion de Nefrologia Pedidtrica del Hospital Universitario Central de
Asturias, Oviedo (Asturias) y Universidad de Oviedo, Asturias.
Antecedentes y objetivos: el sindrome hemolitico-urémico
(SHU) es la principal causa de fallo renal agudo en nifilos me-
nores de 3 anos de edad. Un porcentaje de estos enfermos man-
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tienen signos clinicos de nefropatia activa durante los meses
posteriores al diagnéstico. El objetivo del estudio ha sido des-
cribir las caracteristicas clinicas y evolutivas del SHU de los ul-
timos 5 anos.

Método: Estudio retrospectivo y descriptivo de los pacientes
diagnosticados de SHU en un centro de referencia de nefrolo-
gia pediatrica entre 2000-2005.

Resultados: Se revisaron 10 pacientes (4 nifas y 6 nifos) con
edad media al debut de 36,2 meses (4-135). El 40% de los casos
se observaron en 2004 y presentaron un claro predominio por
los meses calidos de ano (70% en primavera y verano). En 8 ca-
s0s existio un episodio previo de diarrea sanguinolenta y ante-
cedentes infecciosos en otro paciente. En el 30% de los casos
los cultivos realizados fueron negativos y el E. Coli 0157 s6lo se
hall6 en un caso. El Streptococo pneumoniae fue el agente cau-
sal del cuadro mis grave. El inicio de SHU acontecié una me-
dia de 4,2 dias tras el antecedente infeccioso (1-8). En todos los
casos se constato oliguria y descenso del filtrado glomerular
(FG), llegando a anuria la tercera parte de ellos, con una dura-
cién maxima de 11 dias. El 50% de los pacientes presentaron
edemas, el 30% clinica neurolégica (convulsiones en 1 caso e
irritabilidad en 2) y el 90% HTA, que en un solo caso precisé
tratamiento con calcioantagonistas. La mayor parte presentd sin-
drome anémico, con hemoglobina media de 6,4 g/dl (5,3-7,4).
El 50% precisé furosemida. La didlisis peritoneal fue la técnica
sustitutiva mds empleada (30% de los casos) combinidndose con
hemodiafiltracion en 2 casos, con una duracién media de 3,8 (0-
28) y 1,4 (0-7) dias respectivamente. Se transfundieron una me-
dia de 4,2 concentrados de hematies (0-11) y 16,7 de plasma
fresco congelado (0-48). La estancia media fue de 23 dias (10-
53). Ingresaron en UCIP el 70% de los casos. Al alta, el 30% de
los pacientes continuaba con proteinuria y el 20% con creatini-
nas séricas elevadas. Tras un seguimiento de 15,2 meses (0,5-
66), Gnicamente 3 nifios presentaban proteinuria de rango no
nefrético, manteniendo el 100% un FG acorde con su edad.
Conclusion: Se confirma la escasa enfermedad renal activa a
medio plazo de nuestra serie en contraste con otras revisadas.

P448

SINDROME DE NUT-CRACKER
Eva Martinez-Ojinaga Nodal, M* Teresa Rives Ferreiro, Miguel
Angel Molina Gutiérrez, Carlos Labrandero de Lera, Mireya Orio
Herndndez, Laura Espinosa de los Monteros, Mercedes Navarro
Torres

12:35

Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Presentamos 2 casos clinicos de Sindrome de Nut-Cracker, una
patologia poco frecuente que no hay que olvidar en caso de he-
maturia macroscopica recidivante. El primer caso es un varon
de 12 anos con macrohematuria de 24 horas de evolucion y do-
lor lumbar izquierdo de tipo cdlico. Abuela nefrectomizada por
causa desconocida. A la exploracion punopercusion renal po-
sitiva en flanco izquierdo. Tira reactiva (proteinas +++ y sangre
+++), en orina de 24 horas hematuria con VCM 81,6 fL (en san-
gre 84 fL), resto sin alteraciones. Al ano vuelve a consultar por
oligoanuria y hematuria franca con disuria, dolor lumbar y en
hipocondrio izquierdo. Se solicita angioRM abdominal con afi-
lamiento de la vena renal izquierda (VRD a su paso por la pin-
za aortomesentérica siendo su calibre la mitad comparado con
la porcion proximal de la vena. El segundo caso es un varén de
9 anos con hematuria macroscopica transitoria asintomatica y

dolor en flanco izquierdo de inicio brusco. Resto de exploracion
fisica y pruebas complementarias normales. Estos episodios se
repiten con una periodicidad de 1-2 veces al afo. A los 2 me-
ses ingresa por dolor en fosa ilfaca izquierda coincidiendo con
el tercer episodio de hematuria macroscopica. Tira reactiva san-
gre (+++), resto normal. Angio RM: VRI de 10 mm de calibre an-
tes de pasar por la encrucijada aortomesentérica, disminuyen-
do significativamente para volver a su calibre normal a nivel de
su desembocadura en la vena cava inferior. El sintoma mas fre-
cuente del “Sindrome del Cascanueces” es la hematuria ma-
croscopica intermitente. El sedimento urinario muestra hema-
ties isomorficos que representan un origen no glomerular del
sangrado. El resto de sintomas son raros: dolor lumbar y abdo-
minal epigastrico, varicocele y sindrome ovdrico. Se “atrapa” la
VRI a su paso por la pinza aortomesentérica, generalmente por-
que la arteria mesentérica superior nace mas inferior que habi-
tualmente, generando hipertension en la VRI que hace que se
formen pequenas varices alrededor de la pelvis renal que se
rompen a nivel de los cilices y el sitema colector dando como
resultado hemorragia. El método diagndstico mas til (por su
facilidad de aplicacion) es la ecografia en manos expertas, y an-
gio RM. De indicarse tratamiento quirdrgico las opciones son el
bypass y reanastomosis entre VRI y cava inferior, stent endo-
vascular y autotrasplante.

P449

HIPOFOSFATEMIA FAMILIAR
Francesca Perin, David Barajas de Frutos, Luis Padilla Hernandez,
Luis Carlos Ortiz Gonzilez, Pablo Cid Galache, Laura Moreno
Galarraga, Maria José Salmeron Fernandez, Antonia Valls
Ordinas, Rosa Maestro Fernindez, Julio Romero Gonzalez

12:40

Servicio de Nefrologia Pedidtrica del Hospital Materno Infantil Virgen de
las Nieves, Granada.

El raquitismo hipofosfatémico hereditario consiste en una alte-
racion de la homeostasis del fosforo caracterizada por una re-
absorcion tubular disminuida de fosfatos y una deficiente con-
version de la 25 (OH) D en 1,25 (OH) 2 D. La herencia suele ser
dominante ligada al cromosoma X (gen Xp22,31).En los casos
con antecedentes familiares conocidos, los niflos pueden ser
diagnosticados incluso en los primeros meses de vida con un
analisis bioquimica, aunque no haya signos clinicos de raqui-
tismo. Sin embargo, en los casos esporadicos (mutacion de
novo), el diagndstico puede tardar anos, con ensombrecimien-
to del prondstico.

Caso clinico 1: Nifa de 7 anos enviada a nuestra consulta por
sospecha de raquitismo hipofosfatémico. Metatarso varo con-
génito, corregido con férula. Genu varo estudiado por trauma-
télogos, posteriormente genu valgo progresivo. Estudio bioqui-
mico: hipofosforemia de 2,5 mg/dL con hiperfosfaturia de 43
mg/kg/dia, RTP del 44% y F. alcalina de 1941 mg/dL. Se confir-
mo el diagnéstico de raquitismo hipofosfatémico y se inicio tra-
tamiento con solucién de fosfatos y calcitriol. Durante los 9 anos
de seguimiento no aparecieron signos de nefrocalcinosis en las
ecografias.

Caso clinico 2: Nina de 6 anos enviada a nuestra consulta por
raquitismo hipofosfatémico con nefrocalcinosis. Tratada de
genu varu con aparato nocturno durante varios meses. A la ex-
ploracion presentaba arqueamiento de miembros inferiores, ro-
sario costal, frente olimpica y escoliosis dorso lumbar. A los 4
anios y medio se detect6 un fosforo sérico de 2,6 mg/dL, calcio
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normal, F.A 1208 U/L, RTP de 65% y signos radiograficos de ra-
quitismo severo. Se pauté tratamiento con calcitriol y fosfato a
dosis crecientes. A los 6 anos se detecté nefrocalcinosis eco-
grafica, por lo que se envié a nuestra consulta. Se diminuyo la
medicacion y se instaurd tratamiento con amiloride e hidroclo-
rotiacida.

Conclusion: En los dos casos presentados el diagnostico fue
tardio. En nuestro medio, la hipofosfatemia familiar es la etio-
logia mas frecuente de raquitismo no nutricional. Por eso, ante
datos clinicos y radiologicos sugestivos de raquitismo, SIEMPRE
deberian investigarse la fosforemia y la tasa de reabsorcion de
fosfato. Si el diagndstico es precoz, y se instaura el tratamiento,
las incurvaciones 6seas se reducen al minimo y se puede obte-
ner un crecimiento satistactorio.

P450 12:45
EFECTO QEL BAJO PESO AL NACER EN LOS CAMBIOS
DE PRESION ARTERIAL DURANTE EL PRIMER ANO DE
VIDA

Blanca Garrido Garcia, Consuelo Garcia Vicent, M. Isabel Torro
Doménech, José Luis Fayos Soler, Francisco José Aguilar
Bacallado, José Javier Martin de Llano, Graciela Fuertes Seder,
Inmaculada Romero Andreu, Empar Lurbe Ferrer

Servicio de Pediatria del Consorcio Hospital General Universitario,
Valencia, Universidad de Valencia y Red de Enfermedades
Cardiovasculares (RECAVA).

Alteraciones del fenotipo vascular se han visto asociadas pre-
cozmente a un bajo peso al nacer (PN) siendo la base del ma-
yor riesgo de desarrollar hipertension arterial.

Objetivo: Estudiar el efecto del peso al nacer en los cambios de
presion arterial (PA) a lo largo del primer ano de vida.
Material y métodos: Estudio prospectivo en el que se inclu-
yeron 149 recién nacidos producto de un embarazo a término
sin patologia. Se obtuvieron parimetros antropométricos y va-
lores de PA al segundo dia, primer, tercer, sexto, noveno y duo-
décimo meses de vida. Los valores de PA se obtuvieron por un
método oscilométrico, considerandose en cada caso la media
de 3 determinaciones. Las diferencias en los cambios de PA en
los grupos de PN (primero < 2,5kg, n = 23; segundo 2,5-
2,999kg, n = 39; tercero 3,0-3,499kg, n = 48; cuarto = 3,5kg, n =
39) se estimaron mediante andlisis de varianza de 2 vias con me-
didas repetidas.

Resultados: Los valores de PA sistdlica al nacer fueron signifi-
cativamente mds bajos en los nifios con bajo PN (p = 0,008; p =
0,001; p < 0,0001 con los grupos segundo, tercero y cuarto res-
pectivamente). Durante el primer mes de vida se produjo un in-
cremento de la PA en todos los grupos siendo el mayor en los
de bajo PN desapareciendo las diferencias entre grupos (p =
0,141). Esta ausencia de diferencias se mantuvo durante el pri-

mer ano de vida (Figu- 00
ra). El crecimiento de

los nifos a lo largo del

¢ >35kg
® 3,0-3,499 kg

seguimiento se realizo
W 2,5-2,999 kg
A <25kg

de forma paralela per-

sistiendo el peso inferior 75 [ T T T
en el grupo de bajo PN. LD
Conclusiones: Las diferencias objetivadas en la evolucion de
la PA en los nifos de bajo PN, que no es consecuencia de una

mayor ganancia ponderal, podria ser la expresion mis precoz
de un aumento de la reactividad vascular.
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P451 12:50
ENCEFALOPATIA AGUDA HIPERTENSIVA COMO
DEBUT DE HIPERTENSION ARTERIAL EN NINO

Javier Martin Rodriguez, Ignacio Adrados Razola, Mercedes
Hernandez Garcia, Maria José Hernandez Bejarano, Gema Arriola
Pereda, M* Jests Garcia Mazario, José M?* Jiménez Bustos

Hospital General Universitario, Guadalajara y Facultad de Medicina de la
Universidad de Alcala de Henares, Madrid.

La hipertension arterial en el nifio es fundamentalmente una en-
fermedad secundaria, por lo que en muchas ocasiones puede pre-
sentar tratamiento especifico e incluso curativo. Se define como la
presencia de cifras tensionales (sistolica y/o diastélica), por enci-
ma del percentil 95 correspondiente a las tablas de referencia en
relacion al sexo, edad y talla del nifio, en al menos tres medicio-
nes distintas separadas en el tiempo. Suele ser asintomatica o pro-
ducir sintomas inespecificos por lo que su diagnostico, con fre-
cuencia, es un hecho casual. Cuando cursa con clinica significativa
suele ser producto del dafio crénico o por marcadas elevaciones
tensionales transitorias, que en muchos casos condicionan lesio-
nes irreversibles en 6rganos diana. Presentamos el caso de un
nifio de 11 afios que acudio al Servicio de Urgencias refiriendo un
cuadro de cefalea con dolor abdominal y que en el momento de
la exploracion presenté una crisis generalizada tonico-clonica jun-
to con cifras tensionales anormalmente altas. Se realizé resonan-
cia magnética nuclear craneal y evaluacion ocular y cardiaca, por
los hallazgos tensionales. Se evidenci6 la presencia de encefalo-
patia aguda hipertensiva asi como afectacion retiniana y cardiaca,
producto del dafio crénico de la hipertension. Por la alta preva-
lencia de causas renales y vasculorrenales en la hipertension in-
fantil se inici6 estudio analitico de la funcién renal asi como del
eje renina —angiotensina- aldosterona, catecolaminas en orina y
pruebas endocrioldgicas que resultaron normales. Finalmente se
decidi6 realizar estudio con angiorresonancia magnética para va-
loracion de la vascularizacion renal, en la que se evidencié una
probable angiodisplasia de arterias renales como causa de la hi-
pertension. Con este caso queremos incidir en la importancia de
hacer un seguimiento de la tension arterial del nino a lo largo del
desarrollo para evitar danos irreversibles ocasionados por una hi-
pertension no conocida. Por ello resulta imprescindible que la
toma de tension arterial sea una prictica rutinaria en la evaluacion
del nino tanto enfermo, como en el nino sano.

P452 , , 12:55
SINDROME HEMOLITICO UREMICO INCOMPLETO
ASOCIADO A DEFICIT PARCIAL DE FACTOR H

Izaskun Olaciregui Echenique, Ramoén M* Areses Trapote, Itziar
Sota Busselo, Eider Onate Vergara, Mercedes Ubetagoyena
Arrieta, Carmen Garcia Pardos, Fco. Javier Mintegui Aramburu,
Angeles M. Ruiz Benito

Unidad de Nefrologia y Unidad de Lactantes del Servicio de Pediatria del
Hospital Donostia, San Sebastian (Guiptzcoa).

Introduccion: El sindrome hemolitico urémico (SHU) asocia
anemia hemolitica, trombocitopenia y fallo renal. La mayoria de
los casos estan relacionados con las toxinas producidas por Es-
cherichia coli, aunque se han visto implicados otros microorga-
nismos, y generalmente tienen buen prondstico renal. Hay for-
mas incompletas que pueden no asociar uremia o
plaquetopenia. Las formas atipicas (5-10%) se caracterizan por
frecuentes recurrencias y peor prondstico. El 10-20% de éstas,
estin causadas por mutaciones en el gen codificador del factor
H, proteina que regula la activacion del complemento. El défi-
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cit de factor H favorece la activacién continua de la via alterna-
tiva lo que secundariamente produce un dano de las células en-
doteliales de los capilares.

Caso clinico: Lactante de 14 meses con astenia de 3 dias. Epi-
sodio de diarrea sanguinolenta la semana previa. Exploracion:
palidez cutdnea; resto normal. Analitica (ingreso): LDH 1.472
UI/L, Hb 7 g/dl, Hto 22%, plaquetas 193.000/pL. Morfologia se-
rie roja: importante cantidad de esquistocitos y reticulocitos
(12,7%). Bilirrubina total 0,3 mg/dl, haptoglobina <24 mg/dl (40-
200). Test coombs directo e indirecto negativos. Funcion renal:
GFR normal, proteinuria 149 mg/m?%/h, hematuria macroscopica
con hematies dismorficos. C3 38 mg/dl (90-180), C4 18 mg/dl
(10-40), C3 activador 7 mg/dl (10-40). Coprocultivo: Positivo para
Campylobacter jejuni. Debido a persistencia de C3 bajo se de-
termina factor H: 9 mg/dl (14-65). El andlisis genético demues-
tra una mutacion heterocigota (C846T) que causa cambio de
aminoacido (Pro240Lew). Evolucion: Buena recuperacion poste-
rior de parimetros renales. No recurrencias hasta la actualidad.
Comentarios: Fl cuadro clinico se corresponde con un SHU in-
completo, en nuestra opinion atipico, secundario a un déficit de
factor H. La infeccién por Campylobacter, actué como agente de-
sencadenante del cuadro. El andlisis genético ha demostrado una
mutacién que genera cambio de aminodcido en la molécula del
factor H pero no se puede afirmar que dicha mutacion sea la cau-
sante del déficit. Estd pendiente de nuevos estudios. La evolucion
renal, en contra de lo habitual en los casos de SHU atipico, fue muy
favorable y no ha presentado recurrencias hasta la actualidad.

P453 , 13:00
EVALUACION DE LA FUNCION RENAL MEDIANTE
CISTATINA-C SERICA EN NINOS CRITICAMENTE
ENFERMOS

José David Herrero Morin, Serafin Malaga Guerrero, M. Nuria
Fernandez Gonzilez, Corsino Rey Galan, Gonzalo Solis Sinchez,
M. Angeles Diéguez

Seccion de Nefrologia Infantil y UCIP y Servicio de Inmunologia del
Hospital Universitario Central de Asturias, Oviedo (Asturias) y Servicio de
Pediatria del Hospital de Cabuenes, Gijon (Asturias).

Introduccion y objetivos: Los métodos idéneos de evaluacion
de la funcién renal precisan técnicas invasivas, por lo que el filtra-
do glomerular (FG) se estima habitualmente mediante el aclara-
miento de creatinina en orina de 24 horas (CICr) o a través de los
niveles séricos de creatinina. Se han intentado otros marcadores
de FG como la cistatina-C, poco influenciada por factores diferen-
tes a la funcion renal. Este estudio pretende evaluar la utilidad de
la cistatina-C en pacientes pedidtricos criticos y su capacidad para
la deteccion de disfuncion renal desde sus primeras fases.
Pacientes y métodos: Se estudiaron 25 pacientes sin antece-
dentes de enfermedad renal ingresados en una UCI pediatrica.
Se correlacionaron el inverso de los niveles plasmaticos de cre-
atinina y cistatina-C, con el CICr. Mediante curvas ROC se valo-
16 la capacidad de creatinina y cistatina-C séricas para discrimi-
nar nifos criticos con FG <80 ml/min/1,73 m?.

Resultados: Los 25 pacientes presentaban una media de edad
de 2,93 anos (rango 0,1-13,9 anos), con predominio del sexo
masculino (56,0%). El aclaramiento de creatinina fue <80
ml/min/1,73m? en 14 pacientes. La correlacién entre CICr y el
cociente 1/cistatina-C (r = 0,390) fue mejor que la existente en-
tre CICr y el cociente 1/creatinina sérica (r = 0,104). La cistatina
se mostré superior a la creatinina para discrinimar los CICr < 80
ml/min/1,73 m? (4rea bajo la curva ROC 0,851 vs. 0,633).

Conclusion. La cistatina-C se confirma como un parametro fia-
ble y sencillo, posiblemente superior a la creatinina sérica, para
evaluar el inicio de disfuncion renal en pacientes pediatricos
criticos.

P454 13:05
lNFECC;\O DO TRACTO URINARIO FEBRIL:
AVAI.IACAO E CONTROVERSIAS DE UM PROTOCOLO
DE SEGUIMENTO

Maria Raquel Guedes, Cecilia Martins, Ricardo Aratjo

Hospital Sao Sebastiao, Santa Maria da Feira (Portugal).

Antecedentes y Objectivo: O seguimento da ITU febril € fulcral,
no sentido de identificar precocemente criangas em risco de de-
senvolver cicatrizes renais e consequente deterioracao renal. Ha
ainda muita controvérsia quanto ao seguimento da ITU febril e,
na auséncia de nefropatia e de complicacdes, a atitude expec-
tante, menos invasiva € cada vez mais aceite. O objectivo deste
trabalho € avaliar o protocolo de seguimento de ITU febril da
consulta bem como correlacionar os diversos exames auxiliares
de diagnostico entre si e com os diversos parametros em andlise.
Material e métodos: Anilise retrospectiva de 106 processos de
criangas seguidas na consulta de Nefrologia Pediatrica do Hos-
pital S. Sebastifo, que tiveram comprovadamente um ou mais
episodios de ITU febril, totalmente estudadas segundo proto-
colo da consulta.

Resultados: A distribuicdo etaria foi bimodal: Até aos 24 meses
e apds os 4 anos de idade. A prevaléncia foi superior no sexo
masculino, no 1° ano de vida e no sexo feminino, no 2° ano de
vida. A E.coli foi responsavel por cerca de 88% dos episédios.
Na globalidade as alteracdes imagioldgicas foram mais frequen-
tes nas criangas com idade inferior a 24 meses. A ecografia reno-
pélvica mostrou alteracdes em 62% dos casos. O DMSA foi rea-
lizado 6 meses apds o episodio em cerca de 94% das criangas e
destas, 40% apresentavam alteracdes. A prevaléncia de Refluxo
vesico-ureteral na populacio estudada foi de 16%. A ecografia
correlacionou-se com o DMSA e cistografia em 70,4% e 76,8%
dos casos, respectivamente. Foi instituida quimioprofilaxia em
92,5% das criancas, tendo sido o cotrimoxazol o mais utilizado.
Cerca de 60% das criangas ja tiveram alta da consulta.
Conclusdes: O futuro da investigacio da ITU febril, na ausén-
cia de nefropatia, tende a ser cada vez menos invasivo no que
diz respeito a realizag¢ao de exames auxiliares, sobretudo em
criancas com mais de 2 anos. A realizacao de exames invasivos
como a cistografia ou mesmo DMSA deve ser ponderado caso
a caso, uma vez que a sua realizacao nao vai alterar a atitude
médica nem o prognéstico, criam ansiedade na crianga e pais e
acarretam custos eventualmente desnecessarios.

P455 , 13:10
SEGUIMIENTO DE LA FUNCION RENAL EN NINOS
DIABETICOS

Mireya Orio Herndandez, Beatriz Pérez-Seoane Cuenca, Carolina
Bezanilla Lopez, Belén Calderon Llopis, Marta Taida Garcia-
Ascaso, Elisa Villasevil Llanos, Isabel Gonzilez Casado, Antonia
Pena Carrion, Mercedes Navarro Torres

Servicio de Nefrologia Infantil, Servicio de Endocrinologia Infantil y
Servicio de Bioestadistica del Hospital Universitario La Paz, Madrid.
Introduccién: El 90% de los casos de diabetes mellitus tipo I
(DM) debutan en la infancia. Una de sus principales complica-
ciones es la nefropatia diabética (ND), que afecta hasta el 40%
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de los pacientes tras 15 anos de evolucion y constituye la prin-
cipal causa de insuficiencia renal terminal del adulto.
Objetivo: Anilisis de los pardmetros utilizados en la practica cli-
nica para la deteccion y el seguimiento de la afectacion renal en
adolescentes diabéticos.

Pacientes y métodos: Se incluyeron 28 pacientes, 14 varones
y 14 mujeres. La edad media del debut diabético fue de 6,6 anos
y la evolucién de 1042 afos. Se analizé el filtrado glomerular
(FG), el aclaramiento de creatinina (CICr), la microalbuminuria
minutada (MM), la hemoglobina glicosilada (HPA1C) y la ten-
sion arterial (TA) en todos los pacientes. Se recogieron los ni-
veles de cistatina C (CC) en 10 pacientes y la monitorizacion
ambulatoria de TA durante 24 horas (MAT) en 12 de ellos.
Resultados: Ningin paciente presento insuficiencia renal ni hi-
pertension arterial. Se clasifico a los pacientes segtin sexo, edad
de inicio de DM e indice de masa corporal (IMC), y se compara-
ron con las cifras de HbA1C, MM, alteracion de la MAT y tasas de
FG y CICr sin hallar relacion significativa entre ellas. Las cifras de
CC fueron normales. El 65% de los pacientes presenté MM >20
pg/min durante su evolucién. Se encontré relacion directamente
proporcional de MM con el FG y con el CICr (p < 0,05). El 18%
de los pacientes recibio IECA, de los cuales el 40% normalizé los
niveles de MM. La HbA1C media fue de 8,7%. Se hall6 mayor hi-
pertfiltracion en los pacientes con peor control metabdlico. En el
17% de las MAT no se observo el descenso fisiologico de TA noc-
turna, pero no se pudo establecer la relacion entre TA, MM y
HbA1C por escaso nimero de MAT realizadas.

Conclusiones: A pesar del pequeno tamafio muestral se cons-
tato la relacion ya descrita entre el nivel de HbA1C y la afecta-
cion renal. Un control glucémico estricto desde el debut diabé-
tico constituye la principal estrategia preventiva de la ND.
Estudios recientes en nifos ponen de manifiesto que la altera-
cion del ritmo circadiano de TA es un indicador precoz de ND,
e incluso previa a la aparicion de MM. No se ha podido de-
mostrar en nuestra serie ya que la MAT se ha incorporado re-
cientemente en el protocolo de estudio del nifio diabético.

P456 , 13:15
RINON UNICO: EVOLUCION A LARGO PLAZO

Juan J. Gilbert Pérez, Montserrat Antén Gamero, Elena Garcia
Martinez, Cristina Herrdiz Perea, José M. Rumbao Aguirre, Elena
Gomez Guzmadn, Juan Luis Pérez Navero

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Reina Soffa, Cérdoba.

Introduccion: El rinén tGnico es una entidad frecuente de etio-
logia variada. En general, el prondstico es favorable y estd de-
terminado por las malformaciones renales severas asociadas.
Objetivos: Conocer la etiologia, métodos diagnosticos, malfor-
maciones asociadas y evolucion a largo plazo de los pacientes
con rinén Gnico funcionante en nuestro centro.

Material y métodos: Estudio observacional, transversal, de una
cohorte de niflos con rifién Gnico controlados en nuestro hos-
pital desde marzo de 1991 a octubre de 2005.

Resultados: Se recogieron un total de 80 pacientes (54 varones)
con una edad media al diagndstico de 1,29 + 0,65 anos (0-11,4).
El tiempo medio de seguimiento fue de 6,7 + 3,8 afios. La etiolo-
gia mis frecuente fue agenesia renal (n = 40) seguida de displasia
renal multiquistica (n = 29) y nefrectomia contralateral (n = 9). En
el 54,4% de los casos el diagndstico fue prenatal, el 16,2% se diag-
nosticé por infeccion urinaria, el 5,9% por dolor abdominal y el
14,7% de forma casual. El 97,5% de pacientes presentaron una hi-

An Pediatr (Barc) 2006;64(Supl 3):1-286

pertrofia renal compensadora (124,8 + 15,3% del didmetro longi-
tudinal renal en la ecografia). S6lo 3 pacientes presentaron insufi-
ciencia renal cronica (uno de ellos tenia malformaciones renales
asociadas y otro habia recibido tratamiento quimioterdpico por
neuroblastoma) y 2 hipertension arterial. El 30% tenian malfor-
maciones nefrourologicas asociadas (26,9% reflujo vesicoureteral).
Comentarios: La evolucion del rifién Gnico es favorable ex-
cepto en aquellos casos en que existian malformaciones rena-
les severas asociadas o dafio renal sobreanadido. El diagndsti-
co prenatal todavia es poco frecuente en nuestro medio.

P457 13:20
NEFROL|T|A§IS INFANTIL. ESTUDIO
EPIDEMIOLOGICO DE 14 CASOS

Ana Pérez Pardo, Alberto Vidal Company, Olga Garcia Mialdea,
M* Elena Cabezas Tapia, Ester Gil Pons, Jeronimo Gonzilvez
Pinera, M. Soledad Fernandez Cérdoba, Javier Pison Chacon

Complejo Hospitalario Universitario, Albacete.

Introduccion: La litiasis renal es una patologia infrecuente en
la edad pediatrica, con una incidencia variable, segin las areas
geogrificas, estimada de 2 casos/ millén de habitantes/ afio. Su
diagndstico y estudio etiologico son importantes para su ade-
cuado tratamiento y prevencion del dano renal irreversible.
Objetivos: Analizar la incidencia de litiasis renal en la pobla-
cién infantil en nuestro medio, su etiologia y evolucion de los
pacientes tratados

Métodos: Revision de las Historias clinicas de nifios diagnosti-
cados de litiasis renal en la Consulta de Nefrologia Infantil del
Complejo Hospitalario de Albacete, entre Enero de 1992 y Di-
ciembre de 2005.

Resultados: Se diagnosticaron un total de trece casos, lo que su-
pone una incidencia de 1 casos/300.00 habitantes/ ano. Fue mas
frecuente en nifios (69%) que en ninas (31%) La edad media al
diagnéstico fue de 3 afios y 3 meses. Se obtuvieron cilculos de es-
truvita en 2 casos (15,3%), de oxalato calcico en 4 casos (30%) y
de estruvita y oxalato cilcico en 4 casos (30%), en 2 casos no se
pudo determinar la composicion del cilculo. En 4 de los 13 casos
(30%) existia antevente de ITUS de repeticion asociadas a altera-
ciones anatémicas de la via urinaria. El estudio metabdlico fue
normal en 5 casos (38%), en 6 casos se diagnostico hipercalciuria
idiopatica (46%), y en 1 caso hiperuricosuria con hipouricemia Se
realizo litotricia extracorpdrea en 4 casos (30%), litotricia y pielo-
litotomia en 1 caso y extraccion cistoscopica en otro. 5 casos (38%)
se resolvieron espontdneamente con emision del calculo.
Conclusion: La incidencia de litiasis renal en nuestro medio se
aproxima a la establecida en estudios realizados previamente.
Es importante la realizacién de estudio metabdlico completo
para el diagnéstico precoz de alteraciones que favorezcan la for-
macion de litiasis renal.

P458 13:25
ECOGRAFIA RENAL EN LA PRIMERA INFECCION
URINARIA FEBRIL: ;ES REALMENTE NECESARIA?

Alicia Rodriguez Arrdez, Isabel Aguilar Moliner, Victoria Trenchs
Sdinz de la Maza, Ana Isabel Curcoy Barcenilla, Joaquim Badosa
Pages, Antonio Giménez Llort, Carlos Luaces Cubells

Servicios de Diagnéstico por la Imagen, Servicio de Nefrologia y Servicio
de Pediatria de la Unidad Integrada Sant Joan de Deu-Clinic, Barcelona.
Antecedentes y objetivos: Ante una primera infeccion de ori-
na (ITU) febril en el nino se recomienda la realizacion de una
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ecografia renal (ECO) y una cistouretrografia miccional seriada
(CUMS). En los ultimos anos han surgido algunos estudios en
los que se pone en entredicho la realizacion de la ECO en los
casos no complicados por el escaso rendimiento que se obten-
dria de esta prueba. El objetivo de este trabajo es determinar la
utilidad de la ECO en el manejo de los nifios con ITU febril no
complicada.

Métodos: Estudio prospectivo de 200 casos consecutivos de ni-
nos menores de 5 anos ingresados en nuestro centro por primer
episodio de ITU febril no complicada (= paciente afebril tras 48
horas de tratamiento antibiético endovenoso). Los nifios son so-
metidos a una ECO y CUMS durante la fase aguda de la enfer-
medad y a una gammagrafia renal a los 6 meses del episodio.
Resultados: La mediana de edad es de 8,5 meses (rango 6 dias
— 4,9 anos); el 85% son menores de 2 anos. Predomina el sexo
masculino (57,3%). El germen causal mas frecuente es E. coli
(93,5%) seguido de Klebsiella (4%). Diecinueve ninos presentan
dilatacion piélica en la ECO sugestiva de RVU, de ellos, solo 6
tienen RVU en la CUMS. Por otro lado, en 31 ninos con RVU en
la CUMS, la ECO es normal. La sensibilidad, especificidad, va-
lor predictivo positivo y valor predictivo negativo de la ECO
para detectar RVU en la muestra son: 16,2%, 92%, 31,6% y 83,3%
respectivamente. Ademads, en 3 pacientes la ECO detecta ima-
gen compatible con doble sistema renal (que se confirma en la
CUMS), en 4 con pielonefritis, en 1 con nefronia y en 1 con abs-
ceso renal. Sélo en estos dos Ultimos casos el resultado de la
ECO condiciona un cambio en la conducta terapéutica, am-
pliando los dias de tratamiento antibidtico endovenoso. Actual-
mente a 132 de los nifios se les ha realizado la gammagrafia y
es anormal en el 6%; el hallazgo de cicatrices renales es mas
probable en los ninos con CUMS alterada que en los que la tie-
nen normal (18,8 vs. 4,3 %, p = 0,05); en cambio, la alteracion
en la ECO no supone un mayor riesgo.

Comentarios: Los resultados muestran el bajo rendimiento de
la ecografia para el manejo de los ninos con primera ITU febril
no complicada, lo que aconsejaria replantear su realizacion ru-
tinaria en este tipo de pacientes.

P459 , 13:30
SINDROME NEFROTICO: NUESTRA CASUISTICA

Raquel Sanchez Garcia, Carmen Vicente Calder6n, Inmaculada
Vives Garcia, Rosa Salinas Guirao, M. Gloria Ortega Bernal, M.
Juliana Ballesta Martinez, Salvador Gracia Manzano

Seccién de Nefrologia Pedidtrica del Hospital Universitario Virgen de la
Arrixaca, Murcia.

Introduccion: El sindrome nefrético (SN) es un estado clinico
caracterizado por: proteinuria = 40 mg/m?/h, hipoproteinemia,
hipoalbuminemia, hipercolesterolemia edemas. Se estima una
presentacion anual de 2-7 casos nuevos por cada 100.000 nifios
menores de 18 aflos. Maxima incidencia entre 3 y 5 afos.
Objetivo: Realizar una revision de los casos de SN idiopatico
controlados en consultas externas de Nefrologia Infantil de
nuestro hospital en los dltimos 20 afnos.

Material y métodos: Se disenia un estudio observacional re-
trospectivo. Se recogen datos de los informes de altas y de las
historias clinicas de la consulta de Nefrologia Infantil de los ni-
fos diagnosticados de SN idiopatico.

Resultados: Se recogen 64 pacientes, de los cuales 66,6% son
varones y 33,3% mujeres. Edad media al debut es de 4,23 anos
(rango 16 meses-9 afios y 9 meses). La respuesta al tratamien-

to inicial fue: 93,8% corticosensibles (CS) y 6,3% corticoresis-
tentes (CR) y su evolucion fue: 21% sin recaidas, 37,5% recai-
das infrecuentes (RI), 18,8% recaidas frecuentes (RF), 15,6%
corticodependientes (CD) y 6,3% CR. Un paciente CD paso6 a
CR vy otro inicialmente CR evolucioné a RI. El tratamiento ini-
cial en todos fue con prednisona o metilprednisolona oral. En
los SN a RF, CD y CR fue necesario anadir un inmunosupresor
en 17 pacientes: recibieron clorambucil (15) o més de un in-
munosupresor (6 pacientes). Se obtuvo respuesta favorable en
todos los pacientes excepto en 2 que se encuentran con trata-
miento antiproteinurico. Se realizan 10 biopsias renales (CR y
en aquellos en que no se obtuvo respuesta favorable al primer
inmunosupresor). Los resultados fueron: 7 lesiones a cambios
minimos, 2 glomerulonefritis mesangial y 1 esclerosis segmen-
taria y focal. Solo en un paciente se realizé segunda biopsia.
En la dltima revision el 23,4% se encontraban en remision mas
de 5 afos.

Conclusiones: 1. La edad media de debut de SN en nuestros
pacientes coincide con la bibliografia. 2. La mayoria de los ca-
sos fueron sindromes nefréticos corticosensible con recaidas in-
frecuentes. 3. En nuestro grupo la incidencia de SN corticorre-
sistente es muy baja. 4. El tratamiento inmunosupresor
demostr6 su efectividad. 5. La mayoria de los casos biopsiados
correspondieron a lesiones a cambios minimos.

P460 , 13:35
SINDROME DE HIPERTENSION-HIPONATREMIA EN
LACTANTES

Alejandro Casquero Cossio, Eider Onate Vergara, Sonia Canadas
Plazon, Pedro Dominguez Sampedro, José Nieto, Jordi Roqueta
Mas

Servicio de Cuidados Intensivos Pedidtricos y Servicio de Nefrologia
Pediatrica del Hospital Materno Infantil Vall d’'Hebron, Barcelona.
Introduccion: El sindrome de hipertension-hiponatremia
(SHH) es una entidad poco reconocida en la infancia que aso-
cia hiponatremia e hipertension arterial (HTA) hiperreninémica.
Se debe a hiperreninemia e hiperaldosteronismo secundario,
provocados por una estenosis de arteria renal unilateral o un tu-
mor productor de renina, combinados con natriuresis por hi-
perfiltracion en el rifién sano.

Caso clinico: Lactante varon de 10 meses, sin antecedentes de
interés, que ingresa deshidratado por cuadro de GEA de siete
dias de evolucion y fiebre, sin otros hallazgos exploratorios sig-
nificativos. Se detecta hipertension arterial grave (190/125
mmHg) por lo que ingresa en UCI pedidtrica para tratamiento
y estudio. En la analitica inicial destaca hiponatremia (130
mmol /L), alcalosis metabdlica hipokaliémica (K 2,9 mmol/L,
EB +6 mEq/L) y proteinuria con funcion renal glomerular con-
servada. Exploraciones relevantes: Ecocardiografia: ventriculo
izquierdo hipertréfico sin otros hallazgos; catecolaminas en ori-
na normales; cortisol y androgenos suprarrenales normales; fil-
trado glomerular 123 ml/min/1,73 m?, EFNA 1,12%, calciuria
12,5 mg/Kg/d, proteinuria 36,3 mg/m?/h; renina y aldosterona
elevadas (34,4 ng/ml/h y 1684 pg/ml, respectivamente); eco-
graffa doppler renal: rinén izquierdo discretamente aumentado
de tamano, con flujos en arterias renales normales; angio-RM:
estenosis de tercio proximal de arteria renal derecha; gamma-
grafia renal (DMSA): captacion del 39% en rifién derecho y del
61% en el izquierdo. Durante el ingreso presenta hipertension
de dificil control, precisando terapia con tres firmacos (nifedi-
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pino, hidralazina, labetalol). Tras confirmar el cardcter unilate-
ral de la estenosis de arteria renal, se inicia tratamiento con un
IECA (captopriD) lograndose la normalizacion de la tension ar-
terial y la natremia. Dado el corto tiempo desde el diagnéstico
(1 mes) y los hallazgos gammagraficos, se ha optado por man-
tener una conducta expectante con tratamiento antihipertensi-
vo oral (captopril, nifedipino y propranolo) y control evoluti-
vo, a la espera de la eventual indicacion de alguna técnica de
revascularizacion.

Comentarios: Es importante considerar el SHH en el diagnés-
tico diferencial de un lactante con HTA, lo que propicia un diag-
nostico precoz y facilita su manejo inicial.

P461

HIPERCALCIURIA HIPOMAGNESEMICA Y
NEFROCALCINOSIS

Irene Garralda Torres, Josune Hualde Olascoaga, Verénica Etayo
Etayo, Teresa Molins Castiella, Eva Rupérez Garcia, Inmaculada
Nadal Lizabe

Servicio de Pediatria del Hospital Virgen del Camino, Pamplona (Navarra).

13:40

Objetivo: Revision de 2 casos: evolucion clinica e incidencia de
anormalidades oculares en nuestros pacientes.

Métodos: Estudio retrospectivo de pacientes diagnosticados en
un hospital terciario.

Resultados: Se presentan 2 casos con manifestaciones clinicas
heterogéneas. En el momento del diagnéstico ambos presenta-
ban hipomagnesemia, hipercalciuria y nefrocalcinosis bilateral.
Filtrado glomerular en limites bajos de la normalidad con hi-
postenuria. El diagnéstico se realizé basandose en los datos
analiticos y ecogrificos; con estudio genético pendiente. Las 2
presentaron anomalias oculares. Se inicié tratamiento con tiazi-
das, sales de magnesio y citrato potdsico. Ambas mantienen fil-
trado glomerular estable, aunque su periodo evolutivo es bre-
ve (4 anos y 4 meses respectivamente).

Caso 1: Nina de 9 anos remitida para estudio de ITU altas de
repeticién y episodios de hematuria macroscopica. Anteceden-
tes familiares de nefrolitiasis. Funcion renal: filtrado glomerular
en limites de la normalidad, calcio/creatinina en orina: 0,55,
magnesio en suero: 1,1 con PTH elevada. Ecograffa renal: ne-
frocalcinosis. Oftalmologia: nistagmus horizontal, cicatriz macu-
lar y alteraciones retinianas con disminucion de agudeza visual
(miopia).

Caso 2: Nina de 10 meses remitida para estudio de estanca-
miento ponderal, vémitos y nistagmus horizontal. Funcién re-
nal: filtrado glomerular en limites bajos de la normalidad,
Ca/Creatinina en orina: 1, magnesio en suero: 1,3 con PTH ele-
vada. Ecografia renal: nefrocalcinosis. Oftalmologia: fondo de
ojo normal. Nistagmus horizontal de pequefo calibre. Dismi-
nucion de agudeza visual (astigmatismo).

Conclusiones: Importancia de realizar estudio nefrourologi-
co tras infeccion urinaria para el estudio de otras enfermeda-
des que puedan cambiar el prondstico del paciente. Impor-
tancia de un estrecho seguimiento de las cifras de magnesio
por el riesgo de crisis de tetania, asi como de la funcion renal
por su evolucion a insuficiencia renal crénica. Senalar que am-
bos casos presentan alteraciones oculares, coincidiendo con
lo descrito en la literatura sobre su mayor prevalencia en los
niflos espanoles.
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NEFROPATIA LUPICA DE INICIO EN LA EDAD
PEDIATRICA

Marta Costa Romero, Moénica Garcia Gonzalez, Amparo Calvo
Go6mez-Rodulfo, Flor Angel Ordonez Alvarez, Fernando Santos
Rodriguez, Serafin Malaga Guerrero

13:45

Seccién de Nefrologia Pedidtrica del Hospital Universitario Central de
Asturias, Oviedo (Asturias) y Universidad de Oviedo, Asturias.

Antecedentes y objetivos: Entre un 50-75% de los enfermos
con lupus eritematoso sistémico (LES) presentan afectacion re-
nal asociada. El objetivo del estudio ha sido describir los ha-
llazgos clinicos de debut y el seguimiento de los casos pediatri-
cos diagnosticados de nefropatia secundaria a LES en nuestro
Centro en los tltimos 15 anos.

Métodos: Estudio retrospectivo y descriptivo de 7 pacientes
diagnosticados de LES con afectacion renal, controlados en un
centro de referencia de nefrologia pediatrica entre 1990-2005.
Resultados: La edad media de los pacientes (6 ninas y 1 nifo)
al debut de la enfermedad fue de 11,8 anos (8-15 afos). Las ma-
nifestaciones extrarrenales mas frecuentes fueron la artritis y el
eritema malar. Los datos clinicos iniciales de afectacion renal
coincidieron con el debut de la enfermedad en el 57% de los pa-
cientes, transcurriendo 38 meses en el caso con latencia mas pro-
longada. La proteinuria de rango nefrético fue la forma mas fre-
cuente de presentacion de la nefropatia lipica (71%), seguida de
hematuria microscopica (66%), incremento de la creatinina plas-
matica (43%) e hipertension arterial (28,5%). La biopsia renal se
realiz6 antes de iniciar el tratamiento en 4 de los 5 pacientes
biopsiados: 2 de ellos mostraron hallazgos histologicos compa-
tibles con nefropatia lipica de la clase IV y los tres restantes de
clases V, III y III-IV de la OMS respectivamente. Los corticoides
fueron empleados en todos los casos y la ciclofosfamida sélo en
el 57% de los pacientes. Tras una media de 107 meses de segui-
miento (34-195 meses), 3 pacientes no manifestaban signos de
enfermedad renal activa; otro aboco precozmente a IRT, fue so-
metido a trasplante renal y se hallaba también asintomatico; los
3 restantes seguian mostrando proteinuria, hipertension arterial
y/0 algin grado de insuficiencia renal.

Conclusiones: La afectacion renal secundaria a LES coincidié
con el debut de la enfermedad en mas de la mitad de los casos,
siendo la proteinuria de rango nefrético la forma mas comun de
presentacion. Los firmacos empleados permitieron controlar la
actividad de la nefropatia e inducir su remision en el 43% de los
pacientes.

NEONATOLOGIA

Sala7

P463 12:30
ANALISIS DEL REPERTORIO CELULAR EN NEONATOS:
ESTUDIO DEL RECEPTOR DE CELULAS T (TCR)

Alicia Pérez Arroyo, Laura Diaz Munoz, José Luis Jiménez
Fuentes, M. Dolores Gurbindo Gutiérrez, Angel Aguarén de la
Cruz, M. Angeles Mufioz Fernandez

Laboratorio de Inmuno-Biologfa Molecular, Servicio de Inmuno-Pediatria y
Servicio de Ginecologia y Obstetricia del Hospital General Universitario
Gregorio Maranén, Madrid.

Antecedentes: Los neonatos tienen deficiencias en la presen-
tacion antigénica por células dendriticas y una limitada prolife-
racion de linfocitos T, debido a la inmadurez de su sistema in-
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mune. El reconocimiento de antigenos por las células T, a tra-
vés de su receptor (TCR), es esencial para la iniciacion y regu-
lacién de una respuesta inmunitaria eficaz.

Objetivo: Estudiar las diferencias en el repertorio de células T
entre neonatos pretérmino y a término, a través de la variabili-
dad de la cadena £ del receptor de células T (TCR-VP).
Métodos: Se purificaron células T CD4+ y CD8+ de sangre de
cordén de dos neonatos de semana 39 y de otro de semana 32.
Tras aislar el ARN total y obtener el cADN mediante RT-PCR, se
marcaron y amplificaron las 24 subfamilias de genes del TCR-
VB, con primers especificos, realizindose el andlisis de frag-
mentos en un secuenciador.

Resultados: Cuando se compararon los 2 neonatos nacidos en
la misma semana de gestacion, no se encontraron diferencias
en el patrén de fragmentos obtenidos de células T CD4+, ex-
cepto en la subfamilia 23. Sin embargo, el repertorio de células
T CD8+ fue muy distinto en cada nino, encontrando diferencias
en las subfamilias 1, 7, 8, 10, 15, 16, 17, 22, 23 y 24. Para eva-
luar la evolucion del repertorio de células T a lo largo de la ges-
tacion, se comparé el patrén de fragmentos del neonato de se-
mana 32 con uno de los de semana 39. El andlisis nos mostro 3
patrones distintos, tanto en CD4+ como en CD8+: @) patrén de
“no cambios”, en el que varias subfamilias de genes no variaron
de un nifno a otro, tanto si existia “policlonalidad” (subfamilias
1,3,4,5,7,9, 13, 17, 22, en CD4+), como si se daba una “no
clonalidad” (subfamilia 11, en CD4+; subfamilias 6, 8, 11, 20, 24,
en CD8+); b) patron de “regresion”, en el que las subfamilias 6,
8, 10, 14, 15, 16, 18, 21, 24 (en CD4+) y 1, 4, 5,7, 9, 10, 14, 17,
18, 19, 21, 22, 23 (en CD8+) disminuyeron el nimero de clones
de la semana 32 a la semana 39; ¢) patron de “progresion”, don-
de se observé un aumento de la clonalidad en algunas subfa-
milias (12, 20 en CD4+ y 2, 13, 16 en CD8+), indicando un ma-
yor repertorio en la edad gestacional mas proxima al
nacimiento.

Conclusion: Nuestros datos preliminares sugieren una res-
puesta immune especifica diferente en neonatos de distinta
edad gestacional, condicionada por la variabilidad en el reper-
torio de células T de cada nino.

P464 12:35
ALTERAplONES SIGNIFICATIVAS DE LOS NIVE}.ES
PLASMATICOS)DE FLECAINIDA CON LA HEMOLISIS:
DEMOSTRACION EXPERIMENTAL

Belén Ferniandez Tudela, Sara Leon Carinena, Raquel Escrig
Gonzilez, M. Pilar Saenz Gonzalez, Miguel Asensi Navarro,
Antonio Sanchez Andrés, Ana Cano Sanchez, Maria Maravall
Llagaria, Beatriz Insa Albert, Maximo Vento Torres

Servicio de Neonatologia del Hospital Infantil Universitario La Fe, Valencia
y Departamento de Fisiologia de la Facultad de Farmacia de la
Universidad de Valencia.

Antecedentes y objetivos: La flecainida es un antiarritmico
con potenciales efectos toxicos severos en el recién nacido (Ac-
kland S et al Herat 2003). Determinaciones previas en muestras
de sangre hemolizada, han mostrado valores plasmaticos signi-
ficativamente elevados respecto de controles. Se hipotetiza que
la flecainida al ser polar puede acumularse dentro de los eritro-
citos y liberarase con la hemolisis.

Material: Muestras de plasma de RN (n: 6) incubadas con fle-
cainida [equivalente a 2 mg/kg], se centrifugaron a 15000g x 5
min. En el sobrenadante se determiné [flecainidal por espectro-
metria de masas hexapolo (EM) acoplada a cromatografia liqui-

da de alta presion e inyeccion por electrospray de ion positivo
(energia de colision 25eV). El pellet eritrocitario se hemolizo y
se determind en la solucién resultante [flecainidal por EM. El re-
sultado se expresé ajustado curva de calibrado adecuada a la
[flecainidal/g hemoglobina.

Resultados: [Flecainida] plasmatica en muestras no hemoliza-
das (6): 650 £ 183 ng/ml versus [Flecainida] pellet hemolizado:
934 + 212 ng/ml (p < 0,0D).

Correlation coefficient r = 0,099528, * = 0,099059
Calibration curve 0,132327 21,9937
Fesponse type: Exiernal Std. Area.

Curve type: Linear, Origin. Exclude. Weiggting: Nul, Axs trans: Nore
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Figura. Curva de calibracién de la flecainida.

Conclusiones: La vigilancia de los niveles plasmaticos de fle-
cainida es mandatoria dada la potencial toxicidad del farmaco.
Sin embargo, la hemolisis que se puede producir durante la ex-
traccion de la muestra, puede ocasionar una elevacion signifi-
cativa del nivel plasmatico de la misma. La reduccion de la do-
sis utilizada en estos casos podria tener como consecuencia la
merma de la eficacia terapéutica.

P465 12:40
INDUCCION DE LA ENZIMA GAMA CISTATIONASA EN
LA EPOCA FETAL POR EL ESTRES OXIDATIVO
CAUSADO POR EL TERT-BUTIL-HIDROPEROXIDO
Maximo Vento Torres, Raquel Escrig Gonzilez, M. Pilar Sdenz
Gonzilez, M. Isabel Izquierdo Macian, Ana Gimeno Navarro,
Juan Sastre Belloch, Miguel Asensi Navarro

Servicio de Neonatologia del Hospital Infantil Universitario La Fe, Valencia
y Departamento de Fisiologia de la Facultad de Medicina y Departamento
de Fisiologia de la Facultad de Farmacia de la Universidad de Valencia,
Valencia.

Antecedentes y objetivos: La capacidad antioxidante en la
época fetal estd limitada por la reducida sintesis de glutation de-
bida a la falta de expresion de la gama-cistationasa en el ciclo
de la transulfuracién (Wu JN 2004). El objetivo de este trabajo
ha sido demostrar la induccién de la expresion de la gama cis-
tationasa por accion de un pro-oxidante, el tert-butil-hidrope-
roxido (TBHP), a dosis bajas remedando el estrés oxidativo se-
cundario a la transicion fetal-neonatal.

Métodos: Se utilizaron hepatocitos aislados de rata Whistar
que fueron incubados con TBHP a concentraciones de 0,01,
0,05y 0,1 M. La actividad de la gama-cistationasa se midi6 a
partir de la sintesis de L-cisteina a partir de cistationina por mé-
todo bioquimico (Sturman 1970). La cuantificacién de la ex-
presion de la gama-cistationasa se realizé mediante RT-PCR
(“real time polymerase chain reaction”) utilizando anticuerpos
purificados obtenidos de conejo.

Resultados: La incubacién con dosis bajas de TBHP (0,01 y
0,05M) produce un incremento significativo de la actividad
gama-cistationasa similar al control adulto. En cambio concen-
traciones muy eleva- a0 o
das (0,1 y 0,5M) |7 |moimm
producen una falta ol e
de expresion similar
ala del estrés oxida- | e
tivo secundario a la

00,01 mM

hipoxia-reoxigena- 0
cion.

Control de porcentaje

An Pediatr (Barc) 2006;64(Supl 3):1-286

133



AEP 2006 - 55 Congreso de la Asociacién Espafiola de Pediatria

134

Conclusiones: La transicion fetal-neonatal se asocial a un es-
trés oxidativo leve que puede ser reproducida mediante la in-
cubacioén de células hepaticas con soluciones de concentracién
baja de tert-butil-hidroperéxido. Este modelo nos permite estu-
diar distintas situaciones oxidativas a nivel experimental.

P466 , 12:45
ESTUDIO GENETICO MOLECULAR EN LA HIPOTONIA
NEONATAL SEVERA

Juncal Echeverria Lecuona, Nagore Garcia de Andoain
Barandiarin, Miguel A. Cortajarena Altuna, Angel Rey Otero,
Sonia Gonzilez, Ana Maria Cobo, Valentin Collado Espiga,
Vanesa Cancela Muniz, Itziar Sota Busselo, Luis Paisin Grisolia
Neonatologia y Genética del Hospital Donostia, San Sebastidn
(Guiptizcoa).

Objetivo: Valorar la utilidad del estudio genético molecular
(EGM) en la hipotonia neonatal severa no catalogada.
Material y métodos: Revision de tres casos de hipotonia neo-
natal severa, sin antecedentes de interés familiares ni obstétri-
cos. Valoracién de los hallazgos clinicos, pruebas complemen-
tarias y estudio genético molecular.

Resultados: Caso 1y 2: Recién nacidos varones. Embarazo ge-
melar bicorial biamnidtico por fecundacion in vitro (FIV), dura-
cién 33 semanas, parto vaginal. 1° gemelo Apgar 1/4, reanima-
cion II1. Peso1930, talla 47, PC 30, hipotonia generalizada, facies
triangular, boca en acento circunflejo, llanto débil. Requirié ven-
tilacion mecinica y apoyo ventilatorio con cinulas, alimenta-
cién por gavage. CPK 237 U/L. Estudio metabdlico y EEG nor-
males. 2° gemelo Apgar 5/7, reanimacion III, Peso 1780, talla 44,
PC 32, hipotonia generalizada, facies triangular, boca en acento
circunflejo, llanto débil. Requirié ventilacion mecinica y apoyo
ventilatorio con canulas, CPK 72 U/I. Estudio metabdlico y EEG
normales. (EGM) de E Steinert en ambos casos, expansion pa-
tologica del triplete CTG en el cromosoma 19 (1.333 tripletes).
(EGM) materno: expansion del triplete CTG en el cromosoma
19 (138 tripletes). Caso 3: Recien nacido varén, embarazo 38
semnas, parto eutocico, Apgar 9/10, peso 2135 (P<3), talla 46,
PC 35 (p90), hipotonia generalizada, poca actividad espontinea,
facies hiposiquica, hipertrofia ginigival, retrognatia, criptorqui-
dia bilateral, atrofia bolsas testiculares, micropene. Estudio me-
tabdlico normal. Estudio hibridacion in situ fluorescente (FISH)
con sonda LSI D15S10/PML/CEP15, se observa deleccion en la
region loci D15S10 compatible con el S Prader Willi. Estudio
molecular materno para distrofia muscular normal.
Conclusiones: El estudio genético molecular especifico en hi-
potonias neonatales severas no catalogadas, contribuye a diag-
nosticar enfermedades genéticas familiares no detectadas pre-
viamente, a evitar la realizacion de técnicas invasivas y
programar precozmente los cuidados posteriores del nino.

P467 12:50
DEFICIT DEL COMPLEJO PIRUVATO DESHIDROGENASA.
PRESENTACION DE UN CASO CLINICO

Juan Utrero Valiente, Maria Gonzilez Santacruz, José Luis Tarazona
Fargueta, Belén Romero Hidalgo, Bartolomé Jiménez Cobo

Seccién de Neonatologia del Servicio de Pediatria del Hospital General
Universitario, Alicante.

Introduccion: El déficit del complejo piruvato deshidrogenasa
es una de las enfermedades neurodegenerativas asociadas a me-
tabolismo mitocondrial anormal mas comunes. La incidencia de
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esta enfermedad es desconocida debido a que mutaciones le-
ves del gen pueden ser asintomadticas. Presentamos el caso de
un recién nacido con déficit del complejo piruvato deshidroge-
nasa de pronéstico fatal.

Caso clinico: Se trataba de un recién nacido, varén, de 39 se-
manas de edad gestacional, sin antecedentes de interés, que
ingres6 por depresion neonatal. En la exploracion destacaba
la presencia de mal estado general, rasgos dismérficos me-
nores como hendiduras palpebrales pequenas, pabellones au-
riculares displasicos pequenos y rotados, y raiz nasal ancha.
A la exploracion neuroldgica presentaba letargia, con ausen-
cia de movilidad espontdnea y de reactividad a estimulos, hi-
potonia generalizada con reflejos arcaicos primarios ausentes,
y succion negativa. En las pruebas complementarias realiza-
das se objetivé una acidosis metabdlica con elevacion del
anién GAP, con lactacidemia de 11,6 mmol/L, con cociente
lactico/piravico normal. En la RMN craneal se observé la pre-
sencia de agenesia del cuerpo calloso, dilatacién ventricular
con quistes y tabiques, megacisterna magna, hipointensidad
en la sustancia blanca y lisencefalia leve. La encefalopatia no
present6 ninguna modificaciéon durante su estancia, fallecien-
do a los diez dias de vida por fracaso multisistémico. El cua-
dro clinico, los hallazgos en las pruebas de imagen y la aci-
dosis lactica congénita con relacion lactico/pirtvico normal,
orientaron el diagnéstico hacia la presencia de una metabo-
lopatia, concretamente al déficit del complejo piruvato deshi-
drogenasa, que se confirmé posteriormente en el estudio rea-
lizado en la biopsia muscular y en el cultivo de fibroblastos
de piel.

Discusion: El déficit del complejo piruvato deshidrogenasa
es una de las causas principales de acidosis lactica primaria
en el recién nacido. La causa mas comun de este déficit es
mutacién en el gen que codifica la subunidad Elo, aunque se
han descrito otra serie de mutaciones en este complejo. El es-
pectro de manifestaciones clinicas oscila desde una disfun-
cién neuroldgica créonica con malformaciones estructurales
del SNC caracterizado por retraso psicomotor leve, hasta una
evolucion fatal en el periodo neonatal, como ocurrié en el
presente caso.

P468 12:55
COMPARACION DE DOS PAUTAS DE DOSIFICACION
DE GENTAMICINA EN EL RECIEN NACIDO

Maria Gonzélez Santacruz, Dulce Montoro Cremades, José Luis
Tarazona Fargueta, Caridad Tapia Collados, Bartolomé Jiménez
Cobo

Seccion de Neonatologia del Servicio de Pediatria del Hospital General
Universitario, Alicante.

Introduccion: La gentamicina se utiliza ampliamente como far-
maco de primera linea en el tratamiento empirico de las sepsis
en la mayoria de las unidades neonatales. La tendencia actual
es a usar dosis mayores en intervalos de tiempo mas prolonga-
dos, ya que consiguen mejores niveles terapéuticos que las pau-
tas tradicionales.

Objetivo: Comparar dos pautas de dosificacion de gentamici-
na, una en Gnica dosis diaria (UDD), frente a otra pauta en mul-
tiples dosis diarias (MDD), en una poblacion de recién nacidos
(RN) a término y pretérmino.

Material y métodos: Estudio prospectivo en el que se inclu-
y6 a 200 RN, entre 23 y 42 semanas de gestacion, que recibie-
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ron tratamiento antibiotico segtiin una de las dos siguientes
pautas de disificacion: @) MDD, la propuesta por Faura y cols.
en nuestra seccion (Therapeutic Drug Monitoring, 1991); y b)
UDD, la propuesta por Young y Magnum (Neofax, 2004). Para
su analisis los RN se distribuyeron en cuatro subgrupos de-
pendiendo de la edad postcopcepcional: Grupo I 23-29 sema-
nas (n = 33); Grupo II: 30-34 semanas (n = 54); Grupo III: 35-
36 semanas (n = 32); Grupo IV: 37-42 semanas (n = 81) y entre
ellos se compararon diferentes variables, incluyendo los nive-
les pico y valle de gentamicina. Se aceptaron concentraciones
pico 6ptimas entre 5-12 mcgr/ml y concentraciones valle opti-
mas < 2 mcgr/ml.

Resultados: No se encontraron diferencias significativas en la
edad postconcepcional, el peso al inicio del tratamiento, y la
proporcion entre géneros entre ambos grupos. Con la pauta de
UDD se alcanzaron niveles pico significativamente mayores (8,2
+0,2 vs. 6,0 0,1 megr/ml; p £ 0,001), y niveles valle significa-
tivamente menores (0,9 + 0,06 vs. 1,7 + 0,08 mcgr/ml; p <
0,001), tanto al considerar la muestra en su conjunto, como al
distribuirla por subgrupos. Del mismo modo, con la pauta UDD
se obtuvo un menor porcentaje de picos en rango infratera-
péutico (7% vs. 19%; p < 0,05) y de valles en rango toxico (6%
vs. 25%; p < 0,001) que con la pauta MDD.

Conclusion: Con la pauta de dosificacion UDD se alcanzaron
mejores niveles terapéuticos en todos los subgrupos, especial-
mente en los RN mds prematuros, aunque la pauta MDD resul-
ta adecuada para los nifos entre 35-36 semanas.

P469

INFARTO CEREBRAL EXTENSO CONGENITO EN
NEONATO CON PIEL REDUNDANTE

Ana Gutiérrez Amor6s, Pedro J. Munoz Alvarez, Dulce Montoro
Cremades, Maria Gonzalez Santacruz, Bartolomé Jiménez Cobo

13:00

Seccion de Neonatologia del Servicio de Pediatria del Hospital General
Universitario, Alicante.

Introduccion: los infartos arteriales cerebrales son reconoci-
dos en un nimero mayor de RN, incidencia 1/5000, con fre-
cuente sangrado secundario sobre la zona infartada. Las lesio-
nes del hemisferio izquierdo son mas comunes, siendo la a.
cerebral media la mas afectada. Posteriormente se produce de-
generacion quistica con atrofia y, en infartos fetales, quistes po-
rencefalicos extensos. Es la 2* causa de convulsiones neonata-
les, siendo ésta su presentacion clinica mas frecuente., Su
etiologia es embdlica, trombdtica o isquémica, mds comunes
en RNT. Se han relacionado con consumo materno de cocaina.
La secuela mas importante es la hemiplejia espastica (20%) con
inteligencia, en general, normal.

Caso clinico: RNT, 4350g, ingresa para estudio por piel re-
dundante e hipotonia. Padres jévenes no consanguineos. Plie-
gue nucal aumentado en eco prenatal, amniocentesis: 40XY.
A la EF destaca buen estado, buen color, macrosoma, fonta-
nelas amplias con suturas dehiscentes. Piel redundante, laxi-
tud generalizada y pliegues marcados. No hiperlaxitud articu-
lar. Rasgos faciales toscos con dismorfias menores. Soplo I/VI,
abdomen globuloso, didstasis de rectos. Hipotonia cervical
marcada, resto de exploracion neurolégica normal. Se realiza
biopsia cutdnea con fibras elasticas escasas y fragmentadas. Es-
tudio cardiolégico y abdominal normal. En ecografia cerebral
se sospecha hemorragia subependimaria, realizando TAC y

RMN: zona amplia con
quistes porencefilicos en
hemisferio izquierdo. An-
giorresonancia a. cere-
bral media normal.

Comentario: Los hallaz-
gos anatomopatolégicos
se relacionan con un sin-
drome de cutis laxa con-
génita, autosomico rece-
sivo. Aunque sus
complicaciones mas gra-
ves y frecuentes son el
enfisema pulmonar y la afectacién cardiaca, también puede

existir daio vascular, pero no encontramos referencias de is-
quemia cerebral asociada. Presumimos que el infarto dano
aconteci6 intradtero y que la plasticidad neuronal suple, al me-
nos parcialmente, las areas afectas. Actualmente en segui-
miento, con buen desarrollo neurolégico y fenotipo menos
acusado.

P470

ECTASIA PIELICA PERINATAL, ; MARCADOR DE
RIESGO?

Yolanda Pérez Saldeno, Patricia Pernas Gémez, Monica
Mantecén Ruiz, Clara Garcia Cendén, M? Paz Vior Alvarez,
Alfredo Rodriguez do Forno, Manuel Vazquez Rodriguez,
Federico Martinn Sanchez

13:05

Complejo Hospitalario, Ourense.

Introduccion: La dilatacion piélica renal como hallazgo eco-
grafico prenatal o neonatal inmediato conlleva implicaciones
diagnésticas de actitud terapéutica, asi como, de seguimiento y
pronostico discutidos. El andlisis de una casuistica donde se si-
guieron criterios unitarios puede contribuir a una mejor proto-
colizacion del proceso.

Material y métodos: Andlisis retrospectivo de 190 pacientes
(140 ninos y 50 ninas) diagnosticados de ectasia piélica fetal o
durante el primer mes de vida, entre Enero de 1999 y Agosto
2004. Se establecieron 3 grupos: Grupo I: presentaban dilata-
cion piélica en la ecografia prenatal. Grupo II: neonatos ingre-
sados por sospecha de sepsis/ITU a los que se realiza ecogra-
fia renal. Grupo III: se realiz6 ecografia abdominal a pacientes
ingresados en la unidad de neonatos sin patologia de sepsis/itu
ni evidencia de anomalias urinarias (grupo control). Conside-
ramos 3 grados segin el didmetro antero posterior de la pelvis
renal visualizado en la ecografia neonatal: < 15mm; entre 15-
20mm;>20mm. Se considera reflujo de alto grado (IV-V de la
clasificacion Internacional).

Resultados: Grupo I: 68 pacientes. Pelvis >20: 16,2%, Reflu-
jo 22,1%. De alto grado 11 de 22 unidades refluyentes. Gru-
po II: 30 pacientes. Pelvis >20: 3,3%. Reflujo 46,6%. De alto
grado 2 de 23 unidades refluyentes. Grupo IIl: 92 pacientes.
Pelvis >20: 5,4% Reflujo en 32,6%. De alto grado 6 de 45 uni-
dades refluyentes. El grado de pielectasia en la ecografia re-
nal fue significativamente mayor (p < 0,05) en los que pre-
sentaban dilatacion prenatal. Mayor frecuencia de pieloplastia
en el grupo I (p < 0,05). La mediana de resolucién en este
grupo es de 29 meses, mientras que en los otros grupos es de
18 (p < 0,05).
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Conclusiones: Estos resultados evidencian que la patologia
postnatal es mds frecuente en aquellos que presentaron dilata-
cién prenatal. No hay diferencias significativas en la frecuencia
de reflujo. Finalmente el predominio de varones ratifica la dis-
tribucion habitual.

P471 13:10
ESTADO NUTRICIONAL DE ACIDO
DOCOSAHEXANOICO (DHA) EN EL RECIEN NACIDO'Y
COMPUESTOS ORGANOCLORADOS TRAS LA
EXPOSICION PRENATAL

Cristina Campoy Folgoso, Margarita Jiménez Torres, Irene
Machado Casas, M* Fatima Olea Serrano, M* del Carmen Ramirez
Tortosa, Elena Martin Bautista, Ana Abril Molina, Nicolas Olea,
M=, Victoria Escolano Margarit, Juan Antonio Molina Font

Departamento de Pediatria, Departamento de Radiologia y Medicina
Nuclear, Departamento de Bioquimica, Departamento de Nutricioén y
Bromatologia de la Universidad de Granada y Instituto de Nutricion de la
Universidad de Granada.

Antecedentes y objetivo: La exposicion prenatal a compues-
tos organoclorados (COs) se asocia a efectos adversos sobre el
desarrollo neuro-psicomotor y el crecimiento postnatal. El aci-
do docosahexaenoico (DHA) tiene un papel relevante y esen-
cial en el neurodesarrollo fetal y en los primeros afios de la vida.
El presente estudio examina la exposicion a COs y su bioacu-
mulacién en el tejido adiposo y la posible relacién con las con-
centraciones de dcidos grasos poliinsaturados (AGPIs) de cade-
na larga de las series n-3 y n-6.

Métodos: Se estudian 72 parejas sanas madre-hijo, de edad en-
tre 18-40 anos e hijos a término. Tanto en las madres como en
sus hijos se midieron AGPIs de las series n-3 y n-6 de los fosfo-
lipidos plasmaticos (en mg/dD y COs (en ng/ml) por cromato-
grafia de gases; ademds, los COs se confirmaron por espectro-
metria de masas. Estadistica: ANOVA, Modelo lineal general
para medidas repetidas, analisis de correlaciones usando el pro-
grama SPSS Version 12.0. *: p < 0,05.

Resultados: Los COs analizados se encontraban presentes en
un porcentaje elevado de las muestras estudiadas y en diferen-
tes concentraciones [Lindane: 88%, Vinclozolina: 96%, DDE:
99%, o,pDDT: 96,5%, Endosulfan sulphate: 97%)]. Las concen-
traciones plasmaticas de COs de las madres y sus neonatos es-
taban fuertemente relacionadas. Se hallaron correlaciones posi-
tivas entre acido linoléico, dcido araquidonico (AA), dcido
eicosapentanocio (EPA) con algunos de los COs analizados. Al-
gunos de los COs analizados resultaron significativamente me-
nores en las madres que tenian niveles mas altos de DHA en el
parto (DHA bajo media vs DHA sobre media: Endosulfan-II:
0,43 + 0,25 vs. 0,20 = 0,03*; Endosulfan-eter: 3,63 + 2,91 vs. 0,22
+ 0,05%). Sin embargo, la mayoria de los COs resultaron signifi-
cativamente mayores dependiendo de la concentracion de AA
en el parto (AA bajo media vs. AA sobre media: Endosulfan-I:
0,08 + 0,015 vs. 0,18 % 0,04*; Dieldrin: 0,22 % 0,05 vs. 0,66 +
0,13% 0,54 + 0,05 vs. 0,91 + 0,16%).

Conclusiones: Las madres con mayores niveles de DHA y mas
bajos de AA presentaron menor concentracion de COs. Las con-
secuencias derivadas de la exposicion a COs durante el perio-
do prenatal y su relacion con el estado nutricional de la madre
deberian ser analizadas en estudios posteriores.

Este estudio forma parte de la Red espariola de Excelencia INMA.
Ref. n° GO3/176. 2003-2006.
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P472 13:15
DESCRIPCION Y ANALISIS DE LA SEPSIS NEONATAL
CONGENITA

Ana Almansa Garcia, Juan José Quesada Munoz, Angel B. Brea
Lamas, Juan José Agliera Arenas, José Luis Alcaraz Ledn, Manuel
Cidras Pidre, Vicente Bosch Jiménez

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia.

Introduccion: a pesar de los avances terapéuticos y el diag-
nostico precoz, la sepsis neonatal continua siendo causa im-
portante de morbimortalidad. Existe gran variabilidad en cuan-
to a su presentacion clinica, factores de riesgo infeccioso (FRD
perinatal, resistencia antimicrobiana y tratamiento a seguir.
Objetivos: determinar la incidencia de infecciones congénitas
en nuestro hospital, la importancia y correlacion con los distin-
tos FRI perinatal, manifestaciones clinicas y marcadores analiti-
cos, asi como los gérmenes causantes, sensibilidad antimicro-
biana y mortalidad atribuible a los cuadros infecciosos.
Pacientes y métodos: estudio descriptivo, analitico y prospec-
tivo en el que se incluyeron 203 pacientes con FRI perinatal y/o
diagnéstico de sepsis neonatal, ingresados en la seccién de
Neonatologia-UCI neonatal de nuestro hospital, desde julio de
2004 hasta mayo de 2005.

Resultados: de los pacientes recogidos, 34 (16 %) fueron diag-
nosticados de sepsis. Tras analizar los FRI perinatal no existie-
ron diferencias estadisticamente significativas en cuanto a edad
gestacional, peso, amniorexis, caracteristicas de LA, fiebre ma-
terna, empleo de antibidticos prenatales, presencia de monitor
patolégico, parto multiple, reanimacion y control del embara-
z0. Se encontraron diferencias significativas en cuanto al Apgar
y a la presencia de corioamnionitis. Las Gnicas variables clinicas
y analiticas que mostraron significacion estadistica para el he-
cho de padecer o no sepsis fueron la presencia de distrés res-
piratorio y el valor de proteina C reactiva. El germen causante
de sepsis mis frecuente fue E. Coli (3,5 veces mas frecuente que
EGB). Se obtuvo una marcada resistencia de E. Coli a ampicili-
na, asi como una manifiesta sensibilidad a aminoglucésidos y
cefotaxima (aunque 1 caso fue resistente a esta dltima). El EGB
se mostré sensible a cefotaxima y ampicilina en todos los casos.
Se hallaron 4 cultivos de LCR positivos (11,76% de las sepsis).
La mortalidad atribuible a la sepsis congénita fue 23,5%.
Discusion y conclusiones: este es el primer estudio de estas
caracteristicas realizado en nuestro hospital. La incidencia de
sepsis en nuestro hospital es de 4,5%o, similar a la de otras se-
ries. Destacamos el valor relativo de muchos de los FRI perina-
tal cldsicos ya conocidos. Se han evidenciado indicios de de-
sarrollo de resistencias de E. Coli frente a cefotaxima.

P473 13:20
CAMBIOS EN LOS PACIENTES CON RIESGO DE
TRANSMISION VERTICAL DE VIH DESDE EL INICIO DEL
TRATAMIENTO CON ANTIRRETROVIRALES INTRAY
POSPARTO

Sergio José Quevedo Teruel, Gloria Rodrigo Garcia, Margarita
Toémico del Rio, M. Nieves Martinez Guardia, M* José Santos
Munoz

Seccion de Neonatologia, Servicio de Pediatria del Hospital Severo Ochoa,
Leganés (Madrid).

Objetivos: Determinar la incidencia de transmision vertical del
virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) en recién nacidos
hijos de madres seropositivas, antes y después del uso del tra-
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tamiento antirretroviral profilactico en madres y niflos segin el
protocolo ACTG 076.

Método: Se realiza un estudio retrospectivo revisando las his-
torias de madres y nifos con riesgo de transmision vertical de
VIH nacidos en nuestro hospital entre octubre de 1987 y di-
ciembre del 2005. Se analizan las diferencias existentes entre un
grupo de pacientes en el periodo previo y posterior al estable-
cimiento del tratamiento rutinario con antirretrovirales.
Resultados: En el primer periodo se recogen 32 nifnos
(34,3%) y en el segundo periodo 61 (65,7%) habiendo recibi-
do tratamiento la madre durante el embarazo o el parto, o el
recién nacido durante las primeras seis semanas de vida. Se
produjeron 6 casos (6,4%) de transmision vertical, 5 durante
el primer periodo de no tratamiento (15,6%) y uno durante el
periodo de tratamiento (1,6%), siendo este caso una gestacion
mal controlada, sin tratamiento durante el embarazo ni du-
rante el parto habiéndose realizado Gnicamente profilaxis con
zidovudina en el recién nacido. El 50% de los casos de infec-
cién por transmision vertical fallecen durante el seguimiento
posterior de los pacientes, registrindose dos casos mas de fa-
llecimiento por causas distintas de la infeccién por VIH. Des-
de que iniciamos la profilaxis de transmision vertical de VIH
en nuestro hospital, un 14,7% de las madres no recibieron tra-
tamiento por mal control de la gestacion, un 21,3% recibio zi-
dovudina y un 60,6% triple terapia. El 100% de los nifios na-
cidos recibieron tratamiento antirretroviral, un paciente no
recibié tratamiento por iniciar control en nuestro centro a los
12 meses de vida.

Conclusiones: La transmision vertical del VIH se redujo de
forma significativa tras la utilizacion de profilaxis con trata-
miento antirretroviral en madres y recién nacidos, siendo bien
tolerada en todos ellos. Otro factor que ha podido contribuir a
la disminucion de la transmisién vertical de VIH, podria ser el
mejor control de la gestacion lo que permite la administracion
correcta de profilaxis.

P474 13:25
RESULTADOS DEL CRIBADO UNIVERSAL DE LA
HIPOACUSIA EN UN HOSPITAL TERCIARIO MEDIANTE
OTOEMISIONES ACUSTICAS

Itziar Sota Busselo, Izaskun Olaciregui Echenique, Arantza
Vivanco Lépez, Fatima Martinez Madrid, José M* Arena
Ansotegui, Luis Paisan Grisolia, Marta Abrego Olano, Miren
Goiburu Minguez, Juncal Echeverria Lecuona

Unidad de Neonatologia, Servicio de Pediatria y Unidad de Hipoacusias,
Servicio de ORL del Hospital Donostia, San Sebastidn (Guiptzcoa).

Objetivo: Evaluar los resultados del cribado universal de la hi-
poacusia.

Material y métodos: Estudio descriptivo, transversal del criba-
do de hipoacusia neonatal, en 4.509 nifios. Fase I (cribado): oto-
emisiones acusticas evocadas (OAE) con Echocheck: antes del
alta hospitalaria. Fase II (confirmacion): si resultado alterado en
fase I mediante segundo pase de OAE, efectuada entre la se-
gunda y tercera semana de vida, si resultado alterado, pasan a
Fase III (diagnostico): derivacion al servicio de otorrinolaringo-
logfa. Valoracion de factores de riesgo (FR), diagnostico de hi-
poacusia y andlisis de valor predictivo positivo (VPP).
Resultados: Cobertura fase I: 100% de los nifios nacidos en
2004. OAE anémalas 491/4509 (10,9%). De los 491 ninios, 9 fue-
ron directamente a fase III por presentar FR, y 473/482 (98,1%)

realizaron fase II. OAE anémalas en fase 11 43/473 (9%). Requi-
rieron valoracion en fase 1T 57/4509 (1,26%); 43 provenientes
de fase II alterada, 9 que pasaron directamente de la I, y 5 con
fase I normal pero con FR. De ellos fueron controlados 55/57
(96,5%). FR: 27/55 (49%), farmacos ototoxicos 14/55 (25,5%),
historia familiar 11/55 (20%), peso al nacer <1500 g y/o <31 se-
manas 8/55 (14,5%), hipoxia-isquemia perinatal 3/55 (5,4%),
malformaciones craneofaciales 3/55 (5,4%), ventilacion meca-
nica durante > 5 dias 4/55 (7,2%), infecciones intrauterinas 1/55
(1,8%), sindromes que cursen con hipoacusia 3/55 (5,4%), hi-
perbilirrubinemia grave 2/55 (3,6%), meningitis bacteriana
1/55(1,8%). La fase III se realiz6 con una media de 59,18 + 38,24
dias. La incidencia de diagnostico de hipoacusia de cualquier
tipo fue de 3,1/1000 (14/4509), siendo grave y permanente
0,9/1000; fueron 4 casos: 3 neurosensorial y 1 de transmision.
El resto: 4 casos eran de transmision leve y 6 correspondian a
retraso madurativo con normalizacién posterior. De los 4 casos
de hipoacusia grave: 1 requiri6 la colocacion de drenajes trans-
timpdnicos a los 16 meses, 1 se coloco implante coclear a los 12
meses, 1 no hay datos y 1 falleci6. El valor VPP de la fase II fue
del 48% para cualquier tipo de hipoacusia y del 9,3% para hi-
poacusia grave.

Comentarios. El sistema de cribado permite detectar factores
de riesgo utiles para la valoracion de la hipoacusia que podrian
pasar desapercibidos. Destacamos la total cobertura del criba-
do en fase Iy del 98% en fase II asi como el precoz acceso al
especialista ORL.

P475 - 13:30
ESTUDIO COMPARATIVO DE LOS NIVELES SERICOS
DE GAMMA-GLUTAMIL TRANSFERASA EN RECIEN
NACIDOS MENORES DE 35 SEMANAS

M* Elvira Munoz Vicente, Ana Pineda Caplliure, Amaya Clement
Paredes, Raquel Sim¢6 Jord4, Cristina del Castillo Villaescusa,
Laura Juan Garcia, Ana Abeledo Gémez

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

Objetivos: Comparar los niveles séricos de gamma-glutamil
transferasa (GGT) en recién nacidos menores de 35 semanas ali-
mentados con lactancia materna (LM) versus férmula de bajo
peso (FBP) y su pertil bioquimico.

Material y métodos: Se ha realizado una revision desde Junio
de 2001 hasta Junio de 2005 de aquellos recién nacidos meno-
res de 35 semanas en los que se habia realizado una bioquimi-
ca con GGT a los 15 dias de vida. Se excluy6 a aquellos que ha-
bian llevado nutricion parenteral o que tenfan patologias que
podrian cursar con colestasis. Se recogié de todos ellos edad
gestacional, datos del parto, sexo, tipo de alimentacién, eco-
graffas y bioquimica a los 15 dias de vida.

Resultados: En las fechas indicadas hubo 140 recién nacidos
menores de 35 semanas nacidos en nuestro hospital, de los cua-
les se incluyeron 33 que cumplian criterios. De ellos, 20 lleva-
ron LM, 10 FBP y 3 lactancia mixta. De forma conjunta al com-
parar los niveles de GGT de los recién con LM y FBP mediante
la pueba de Mann-Whitney no se observaron diferencias signi-
ficativas. No obstante, al establecer un punto de corte de GGT
en 150 U/l se observé que en el grupo de recién nacidos que
habian recibido FBP, el 30% tenian aumento de GGT mientras
que solo un 10% en el de LM, aunque al hacer la prueba de Chi-
cuadrado resulté no significativa.
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Comentarios y conclusiones: 7. Observamos un aumento de
los niveles de GGT en aquellos RNPT < 35 semanas alimenta-
dos con FBP. 2. Nuestros resultados no son estadisticamente sig-
nificativos. 3. La tendencia observada podria confirmarse am-
pliando la muestra. 4. Se necesitan estudios mids amplios sobre
este dato, poco contrastado en la literatura.

P476 13:35
INCIDENCIA DE ABRUPTIO PLACENTAEY RESULTADO
NEONATAL EN NUESTRO HOSPITAL ENTRE 1999-2004
Irene Machado Casas, Enrique Garcia Vena, Maria José Palomo
Viciana, Ana Rosa Blazquez Ruiz, Miagros Cruz Martinez,
Eduardo Narbona Lépez, Concepcion Robles Vizcaino

Unidad de Neonatologia, Servicio de Ginecologia y Obstetricia y Unidad
de Estimulacion Precoz y Neurologia Infantil del Hospital Clinico
Universitario San Cecilio, Granada.

Antecedentes y objetivos: El Abruptio placentae o desprendi-
miento prematuro de placenta normalmente inserta (DPPND) es
un sindrome hemorragico que se produce después de la sema-
na 20 de gestacién y antes del alumbramiento. Su incidencia es
del 0,5%-1% de los partos, y puede cursar desde una forma asin-
tomadtica hasta una forma muy grave, con importantes compli-
caciones tanto maternas como fetales: shock materno, CID,
muerte fetal, lesion neuroldgica infantil.

Métodos: Se realiza estudio retrospectivo recogiendo todos los
casos de los dltimos cinco anos de DPPNI en nuestro hospital.
Se analizan factores maternos de riesgo, morbimortalidad neo-
natal y su posterior seguimiento neurologico.

Resultados: entre 1999-2004 obtuvimos 75 casos con criterios
de DPPNI. 67 casos por cesdrea y 8 casos por via vaginal. Pre-
sentamos una mortalidad perinatal del 9,2%. En un 13% pre-
sentaron pruebas de neuroimagen alteradas, en el 27% se evi-
denci6 patologia neuroldgica en los primeros siete dias. Un 21%
de nuestros pacientes requirieron ventilaciéon mecanica y un
26% presentaron otras patologias asociadas. En 21 casos de
DPPNI se asocié patologia materna concomitante durante el
embarazo; entre ellos 13 fumadores, 8 madres con HTA y dos
diabetes gestacionales.

Conclusiones: Un factor determinante en la morbilidad neu-
rologica fue el desprendimiento de > 50%. En nuestra revision
tuvimos 12 casos, de los cuales un 46% tuvieron un Apgar en-
tre 0-6 a los 57y un 33% tuvieron alguna prueba de imagen al-
terada. Un 66% tuvieron clinica neurolégica la primera semana
de vida. Los casos de DPPNI tuvieron un impacto importante en
partos pretérminos con un porcentaje del 50,7%, que es un fac-
tor afadido en la morbi-mortalidad neonatal.

P477 13:40
INCIDENCIA DE SECUELAS NEUROSENSORIALES Y
PARALISIS CEREBRAL INFANTIL EN RECIEN NACIDOS
DE MUY BAJO PESO SEGUN ADECUACIQN VERSUS
RESTRICCION DE CRECIMIENTO INTRAUTERO

César Gavilan Martin, Marie Anne Feret Siguele, Manuela Lopez
Azorin, Pedro J. Muiioz Alvarez, Bartolomé Jiménez Cobo

Unidad de Neonatologia y Servicio de Epidemiologia del Hospital General
Universitario, Alicante.

Introduccion: La mayor supervivencia de RNMBP tanto AEG
como PEG, ha hecho replantear el habitual buen prondstico
neurologico de estos ultimos. Hemos revisado los resultados del
seguimiento a los 30 meses de los <1500g dados de alta en
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nuestra unidad entre 1996 y 2002, con el fin de aportar nuestra
experiencia a un tema controvertido como es la incidencia de
PCI y secuelas neurosensoriales en los PEG en relacién a los
AEG de misma EG.

Métodos: Se han controlado en una consulta de seguimiento,
estructurada para un estudio observacional prospectivo, a 331
ninos (80% de los dados de alta), 19% PEG versus 81% AEG,
con evaluaciones periddicas de la escala madurativa de Denver
y exploracion neuroldgica segtiin Amiel-Tison, clasificindose en
4 grupos de secuelas (Normal-Leve-Moderada-Severa) y apli-
cando la clasificacion de Hagberg para las PCI. También, con el
objetivo de eliminar la variable EG, hemos realizado el estudio
apareando cada PEG con un AEG de su misma EG (de 28 a
33sg), contando con un total de 39 parejas.

Resultados: Incidencia de PCI y distribucién en grupos de se-
cuelas segin AEG v/s PEG teniendo en cuenta todos los nifios
incluidos en el estudio:

PCI  Total n=331 S.sev.+mod. 8. leves Normales
14%  AEG n =270 16% 25% 59%
15% PEG n=061 20% 29% 51%

Resultados obtenidos cuando realizamos el estudio por parejas:

PCI  Total n=78 S.sev. + mod. 8. leves Normales
6% AEG n =39 11% 22% 67%
19% PEG n =39 25% 33% 42%

Conclusiones: Cuando se realiza el estudio de la muestra com-
pleta, las incidencias de secuelas y de PCI son similares en am-
bos grupos, pero cuando se elimina la variable EG, esta inci-
dencia es mayor en los niflos PEG versus AEG. Asi nuestro
trabajo apoya las dltimas publicaciones que resaltan que a mis-
ma EG peor pronéstico para los PEG, con alta incidencia de se-
cuelas menores, posibles precursoras de dificultades escolares
y/0 de comportamiento.

P478 13:45
GLAUCOMA COMO MANIFESTACI()N PRINCIPAL DE
UN SINDROME ALCOHOLICO FETAL

Araceli Al6s Munoz, Nuria Marco Lozano, Carolina Vizcaino Diaz,
Elisa Climent Forner, José Luis Quiles Dura, Fernando Vargas
Torcal

Hospital General Universitario de Elche, Alicante.

Introduccion: El sindrome alcohélico fetal (SAF) comprende
un amplio espectro de lesiones, neurologicas y somaticas, de-
bidas al efecto del alcoholismo materno sobre el feto. Se estima
que su incidencia es de 0,33/1.000 nacidos vivos, aunque en
paises como EEUU alcanza los 2/1.000. Es una de las primeras
causas de retraso mental y otras alteraciones congénitas en el
mundo. Las manifestaciones clinicas se agrupan en 4 categori-
as: 1) disfunciéon y malformaciones del SNC. 2) anomalias cra-
neo-faciales caracteristicas. 3) retraso pre-postnatal del creci-
miento. 4) malformaciones organicas y en extremidades.
Presentamos el caso de una recién nacida que padece glauco-
ma bilateral, como manifestacion mas llamativa de un SAF.

Caso clinico: Recién nacida pretérmino (35 SG) con extrema-
do bajo peso al nacimiento (990 gr). La madre padecié anore-
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xia nerviosa en el afno 1999. A la exploracién, se objetivan
anomalias faciales tales como: microftalmia, pliegues epicanti-
cos, raiz nasal amplia, puente nasal bajo, nariz corta, filtrum lar-
go, labio superior fino, e hipoplasia mediofacial. Al cuarto dia
de vida se comienza a evidenciar opacidad corneal con buftal-
mos bilateral, confirmandose el diagnéstico de glaucoma con-
génito. En la evolucion posterior la paciente presenta una po-
bre ganancia pondero-estatural, en contraste con un crecimiento
desproporcionado del perimetro craneal. En la RMN se observa
agenesia del cuerpo calloso, y colpocefalia. Ante la sospecha de
sindrome alcohdlico fetal, rehistoriamos a la madre, que admi-
te desconocimiento del embarazo durante los 4 primeros me-
ses, asi como malos habitos alimentarios y consumo diario de
50 gramos de alcohol, y 30 cigarrillos.

Conclusiones: Nos encontramos ante el caso de una nifa con
SAF, cuya manifestacion principal es un glaucoma bilateral con-
génito. Destacar que aunque la cantidad de alcohol consumida
por la madre no es muy elevada, en este caso la asociacion con
otros factores (tabaquismo, desnutricién materna) ha podido ser
definitiva.

P479

TAQUICARDIA AURICULAR MUI.TIFOCAI.
AUTOMATICA: PRESENTACION DE CASO QUE
PRECISA RESCATE MEDIANTE OXIGENACION POR
MEMBRANA EXTRACORPOREA

Aida de la Huerga Lopez, Jesus Cecilio Lopez-Menchero Oliva,
Itziar Marsinyach Ros, Paz Chimenti Camacho, Lucia Marquez de
la Plata Alonso, Maite Echeverria Fernandez, David Crespo
Marcos, José Luis Zunzunegui Martinez, M. Luisa Franco
Martinez, Ester Sanz Lopez

13:50

Hospital General Universitario Gregorio Maranén, Madrid.

Introduccién: La taquicardia auricular automatica multifocal o
cadtica es un arritmia poco frecuente en la poblacion infantil (in-
cidencia estimada <1%). Se caracteriza por el hallazgo electro-
cardiogrifico de al menos tres morfologias distintas de ondas P,
intervalos P-P irregulares con linea de base isoeléctrica entre on-
das Py frecuencia ventricular mayor de 100 latidos por minuto.
Caso clinico: Presentamos un caso de taquicardia auricular au-
tomadtica con disfunciéon miocirdica severa y shock cardiogéni-
co secundario que preciso tratamiento de rescate con ECMO
(oxigenacion mediante membrana extracorporea). Lactante de
un mes de vida sin antecedentes personales ni familiares de in-
terés trasladada desde hospital de origen por presentar de for-
ma aguda taquicardia auricular severa con frecuencia ventricu-
lar estimada en 200-230 lpm con mal estado general,
hipotermia, hipotension y acidosis metabdlica severa asociada.
A su llegada se aprecia en ECG taquicardia auricular automati-
ca cadtica objetivindose en ecocardiografia 2D disfuncion bi-
ventricular severa secundaria que no revierte tras tratamiento
con antiarritmicos (adenosina, propanolol y amiodarona) ni con
cardioversion eléctrica. Presenta empeoramiento hemodinami-
co progresivo que precisa soporte en ECMO. Se inicia trata-
miento con digoxina y esmolol intravenoso presentando mejo-
rfa hemodinamica y normalizacion del ritmo cardiaco. Permite
descenso progresivo del soporte en ECMO hasta retirada a los
cinco dias. A las 48 horas presenta episodio de taquicardia au-
ricular cadtica e inestabilidad hemodinamica asociada nueva-

mente sin respuesta a antiarritmicos ni a cardioversion eléctrica
por lo que se decide realizar ablacién del nodo A-V mediante
radiofrecuencia y colocacién de marcapasos interno con buena
evolucion posterior. Durante su ingreso se realizé estudio me-
tabdlico y viral y se administro tratamiento con gammaglobuli-
na iv, corticoides sistémicos y tratamiento metabélico.
Conclusiones: La taquicardia auricular automdtica multifocal
puede debutar en ocasiones en forma de shock cardiogénico
severo. El soporte mediante ECMO puede ser una terapia de
rescate eficaz en estos pacientes hasta conseguir su estabilidad
clinica y hemodinamica.

P430 13:55
HIPOTONIA NEONATAL: SINTOMATOLOGIA INICIAL
DEL SINDROME PRADER-WILLI

Noemi Contreras Balada, M* del Mar Martinez Colls, Agusti
Rodriguez-Palmero Seuma, Joan Bel Comos, Guillem Pintos
Morell, Wilfredo Coroleu Lletget

Hospital Universitario Germans Trias i Pujol, Badalona (Barcelona) y
Universidad Auténoma, Barcelona.

Antecedentes: La hipotonia neonatal es una manifestacién co-
mun a diferentes patologias del sistema nervioso central (SNC)
y periférico, cromosomopatias como Sindrome Prader-Willi
(SPW), miopatias y metabolopatias.

Métodos: Revision de la casuistica de SPW de presentacion
neonatal en nuestro servicio de pediatria.

Resultados: Presentamos cuatro casos de SPW de presentacion
neonatal: dos nifias y dos nifios. Los cuatro fueron recién naci-
dos a término, siendo tres de ellos de bajo peso para la edad ges-
tacional y uno de peso adecuado. Los cuatro nacieron por cesa-
rea, dos de ellos por parto estacionado y los otros dos por
presentacion de nalgas. Todos requirieron ingreso en la unidad
neonatal por presentar hipotonia y dificultad para la alimentacion
(succion débil/alteracion deglucion). En la exploracion fisica tam-
bién destacaban alteraciones fenotipicas, que solo en alguno de
los casos era tipica del SPW, siendo en el resto inespecificas. En
todos los pacientes se descartd patologia del SNC y metabdlica.
Paciente 1: Debido a la escasa succién y al estancamiento pon-
deral en los primeros 7 dias de vida, precisa alimentacién por
sonda nasogistrica (SNG) durante 19 dias. Cariotipo y estudio
molecular gen P-W por PCR normales. En esta paciente, con
diagndstico clinico de SPW, estd pendiente realizar FISH y estu-
dio de metilacion. Paciente 2: Tolerancia aceptable de la ali-
mentacion enteral pese a la succion débil que permite buena ga-
nancia de peso. Cariotipo 46XY. FISH diagnostico de SPW.
Puaciente 3: Dificultad en la alimentacion por succion débil que
en los primeros dias de vida se acompana de episodios de desa-
turacion con las tomas. Presenta llanto débil. Estudio molecular
del gen P-W mediante PCR que confirma SPW. Paciente 4: Des-
de las primeras 24 horas de vida, precisa alimentacién por SNG
durante 56 dias por alteracion severa de la succion/deglucion.
Destaca llanto muy débil. Cariotipo con translocacion compati-
ble con SPW; confirmado con estudio FISH.

Conclusiones: La hipotonia y el trastorno de succion/deglu-
cion en el periodo neonatal, asociados o no a fenotipo especi-
fico, pueden ser secundarios a SPW. El diagndstico clinico pue-
de confirmarse mediante estudio molecular (PCR y/o FISH)
complementado con estudio de metilacion.
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