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Sabado, 3 de junio (15:30 - 17:00)

GASTROENTEROLOGIA
_ YHEPATOLOGIA.
GENETICA Y DISMORFOLOGIA

Auditorio 1

845 15:30
ESTUDIO MOLECULAR DEL GEN NIPBL EN EL )
SINDROME DE CORNELIA DE LANGE: IDENTIFICACION
DE LA PRIMERA MUTACION EN ESPANA

Feliciano J. Ramos Fuentes, Maria Arnedo Munoz, M?* Pilar Ribate
Molina, Beatriz Puisac Uriol, Javier Gomez Martin, Inés Bueno
Martinez, Juan Pié Juste

Facultad de Medicina de la Universidad de Zaragoza, Zaragoza y Hospital
Clinico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza.

El sindrome de Cornelia de Lange (SCAL) (OMIM #122470) es
una entidad multisistémica y heterogénea que se caracteriza
por dismortia facial, malformaciones de extremidades superio-
res, hirsutismo, retraso del crecimiento y del desarrollo psico-
motor y malformaciones sistémicas, especialmente cardiacas y
digestivas. El fenotipo facial caracteristico incluye sinoftia, pes-
tafas largas, nariz con puente nasal deprimido y narinas ante-
vertidas. Su prevalencia se estima en alrededor de 1/10.000 en
la poblacion general. La mayoria de los casos son esporadicos,
aunque se han descrito casos familiares con patrén de heren-
cia autosémica dominante. En el afio 2004 se demostré que el
SCdL era causado por mutaciones en el gen NIPBL, localizado
en la regioén cromosomica 5p13,1. La tasa de identificacion de
mutaciones en los pacientes estudiados hasta la fecha esta al-
rededor del 50%, por lo que se sospecha la existencia de otros
genes implicados en su etiologia. Presentamos el primer pa-
ciente espanol con SCAL en el que se ha identificado una mu-
tacion en el gen NIPBL. El paciente presenta hallazgos clinicos
tipicos del SCdL: fenotipo facial caracteristico (microcefalia, si-
nofria, nariz antevertida), hirsutismo, soplo sistolico, baja talla
y deficiencia mental, no objetivindose anomalias distales en
extremidades superiores. El estudio molecular mediante la téc-
nica PCR y secuenciacion demostré la presencia de una muta-
cién puntual, tipo “cambio de sentido” (missense), en el exén
35 del gen NIPBL (6242G->C), que da lugar a un cambio de
aminodcido (glicina por alanina, G2081A4). La ausencia de este
cambio en ambos progenitores y el alto grado de conservacion
filogénica de la glicina-2081 sugiere que la mutacién identifi-
cada en el paciente es la causa de su fenotipo. Por otro lado,
esta mutacion no ha sido descrita previamente en la literatura.
Nuestro paciente es el primer caso de SCAL en Espana en el
que se identifica una mutacion en el gen NVIPBL. El tipo de mu-
tacion estd en concordancia con el fenotipo del paciente, ya
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que en la mayoria de casos de SCdAL sin anomalias en extremi-
dades superiores (fenotipo leve) se han identificado mutacio-
nes tipo “cambio de sentido”. Los pacientes con malformacio-
nes en extremidades (fenotipo grave) suelen presentar
mutaciones tipo “sin sentido” (nonsense). Actualmente en
nuestro laboratorio esta en curso el estudio molecular del gen
NIPBL (47 exones) en 10 pacientes con fenotipo sugerente de
SCdL. La identificacion de mutaciones en nuevos pacientes con
SCdL permitird un mejor conocimiento de la relacién fenotipo-
genotipo en este sindrome.

846 15:40
ENFERMEDAD DE FABRY PEDIATRICA: HERENCIA
RECESIVA LIGADA AL CROMOSOMA X CON
AFECTACION SIMILAR EN AMBOS SEXOS

Agusti Rodriguez-Palmero Seuma, Carlos Herrero Hernando,
Guillem Pintos Morell, Julia Garcia-Consuegra, Uma Ramaswami,
Rossella Parini, Mickel Beck

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Germans Trias i Pujol,
Badalona (Barcelona), Servicio de Pediatria del Hospital Universitario La

Paz, Madrid y Department of Pediatrics, University of Mainz, Mainz
(Alemania).

Fundamento y objetivo: La enfermedad de Fabry (EF) es una
entidad crénica, progresiva, de afectacion multisistémica, pro-
ducida por el déficit del enzima alfa galactosidasa A, que con-
duce a un acimulo de glucoesfingolipidos neutros en los liso-
somas de diferentes tejidos. La sintomatologia clinica en la edad
pediatrica es fundamentalmente neurolégica periférica, gas-
trointestinal, cutanea (angioquera-tomas), ocular (cornea verti-
cillata) y en forma de episodios febriles. El defecto genético se
transmite siguiendo un patrén de herencia ligado al cromoso-
ma X, aunque la mayoria de las mujeres heterocigotas presen-
ta sintomatologia clinica, y ésta, en algunos casos, puede ser tan
severa como la que aparece en los varones.

Pacientes y métodos: Revision de los datos de 134 pacientes
(74 ninas y 60 ninos) menores de 18 anos recogidos en el re-
gistro europeo FOS (Fabry Outcome Survey) hasta Octubre del
ano 2005.

Resultados: Las manifestaciones clinicas mis frecuentes en la
edad pediatrica afectan al sistema nervioso periférico (crisis do-
lorosas e hipohidrosis) y gastrointestinal (dolor abdominal y dia-
rreas). El inicio de la sintomatologia es mis precoz en ninos que
en ninas (6,7 anos de media respecto a 8,1 afios) y no se apre-
cian diferencias significativas en la afectacion de los diferentes
6rganos entre nifos y nifias, aunque la hipohidrosis y la pre-
sencia de angioqueratomas son mds frecuentes en los varones.
Del total de pacientes con EF pediatrica registrados, solamente
7 permanecen asintomdticos. En la actualidad 26 ninas (35%) y
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33 ninos (55%) incluidos en el registro estdn recibiendo trata-
miento enzimdtico sustitutivo (TES), aunque la cantidad de ni-
fias que ha iniciado dicho tratamiento en los Gltimos dos afos,
es incluso superior a la de los nifios. Se han descrito reacciones
adversas de cardcter leve en 11 pacientes, y solamente en una
ocasion el tratamiento tuvo que ser detenido.

Conclusiones: La creacion del registro europeo FOS ha per-
mitido comprender mejor la historia natural de la EF, y demos-
trar que la afectacion clinica en las nifias es practicamente tan
importante como la que presentan los nifios. El conocimiento
de este hecho, ha comportado un cambio en la actitud tera-
péutica a seguir en las pacientes de sexo femenino.

847 15:50
SINDROME DE MOEBIUS: UN MODELO DE )
ENFERMEDAD POCO FRECUENTE EN PEDIATRIA
Patricia Iglesias, Mar Calvo, Antonio Pérez Aytes

Hospital Infantil Universitario La Fe, Valencia, Centro de Salud, Area n° 10,
Carlet, Valencia y ABS Albera Salut, Peralada (Girona).

El sindrome de Moebius (parilisis congénita de facial y abdu-
cens, con/sin otras anomalias asociadas) es una enfermedad
poco frecuente, que produce importantes alteraciones funcio-
nales y problemas de adaptacion social en los afectados, la ma-
yoria de los cuales presentan desarrollo intelectual normal. La
gran variedad de problemas médico-quirdrgicos y psico-socia-
les que produce, pensamos que hacen de €l un modelo para
abordar otras enfermedades, de las denominadas “raras” 6
“huérfanas”, en pediatria. Presentamos datos de una amplia se-
rie de afectados, centrindonos en los problemas de salud en la
infancia y adolescencia, con el objetivo de disenar una guia an-
ticipatoria de problemas de salud en este sindrome.

Métodos: Se estudiaron 63 pacientes reclutados a través de la
Fundacion s. de Moebius de Espafia. Se aplic un protocolo de
recogida de datos que incluia: datos familiares, historial médi-
co, adaptacion social y laboral, y examen clinico.

Resultados: Periodo neonatal: 44 (69,8%) precisaron ingreso
hospitalario, la mayoria por dificultades en la alimentacion y/6
hipotonia. Necesitaron fluidos i.v. y/6 alimentacién por sonda
nasogastica 27 (42,8%) y en 5 (7,9%) hubo que recurrir a gas-
trostomia. Lactancia materna se consiguio en 10 casos (19,6%).
Traqueotomia en 4 por dependencia prolongada de respirador
(apneas de repeticion). Lactante/Pre-escolar: Otitis supuradas en
7 (11,1%). Conjuntivitis en 5 (7,9%). Neumonias/bronquitis de
repeticion en 5 (7,9%). 1 traqueotomia tras atragantamiento agu-
do. 1 caso de muerte suibita y otro de casi muerte sibita (Episo-
dio aparentemente letal). Infancia-Adolescencia: Caries denta-
les severas y extensas en 34 (68%). Disartria en 17 (26,9%).
Maloclusion dental 12 (24%). Hipoacusia en 9 (14,3%). Estrabis-
mo en 48 (76,1%). Problemas refracciéon ocular en 10 (15,8%).
Intervenciones quirdrgicas mds frecuentes: Ortopédicas (23 Pies
zambos). Oftalmoldgicas (15 Estrabismo) y ORL (8 Adenoidec-
tomia).

Conclusiones: 7. Problemas de alimentacion y respiratorios
mayor causa de morbilidad en periodo neonatal y postneonatal
inmediato. 2. En seguimiento a medio/largo plazo problemas
Ortopédicos, Dentales, ORL y Oftalmologicos son los principa-
les a tener en cuenta al elaborar una guia especifica de salud.
3. Monitorizacion respiratoria domiciliaria es aconsejable en pri-
meros meses de vida.

848 ) 16:00
ALTERACION DEL RITMO DE MELATONINA EN NINOS
CON MUCOPOLISACARIDOSISTIPO 111 (SiNDROME
DE SANFILIPPO)

José Luis Diaz Rodriguez, Sebastidn Tornero, Juan Miguel Guerrero,
David Pozo, Francisco Vela Casas, José Gonzalez Hachero

Servicio de Pediatria y Departamento de Bioquimica del Hospital
Universitario Virgen Macarena, Sevilla.

Antecedentes y objetivos: Un nimero alto de pacientes afec-
tados de mucopolisacaridosis tipo III (MPS III) presentan alte-
raciones de los ciclos circadianos, que incluyen un patrén ex-
tremadamente irregular del suefio, con episodios de sueno
cortos a lo largo del dia que al principio aparecen como altera-
ciones en el inicio o mantenimiento del suefio. Se ha sugerido
que la administracién de melatonina sea la medicacién con ma-
yores beneficios para el control de estos desérdenes, pero nun-
ca habia sido determinado el ritmo circadiano de melatonina en
estos pacientes. En el actual estudio, comparamos la excrecion
urinaria de 6-sulfatoximelatonina (6S-Mel) en nifios diagnosti-
cados de MPS III comparado con controles y las posibles alte-
raciones en la sintesis de melatonina.

Material y métodos: Pacientes con MPS Il n = 12; 8 ninas y 4
nifos, y voluntarios sanos n = 9; 5 ninas y 4 ninos, de edades
comprendidas entre 6y 14 afos. Se recogieron muestras de ori-
na a lo largo de un periodo de 24 horas (cada 4 horas) y se en-
friaron a -30 °C hasta ser usadas para la determinacion de 6S-
Mel y creatinina. Se extrajeron muestras de sangre a las 9.00 h
para determinar en células mononucleares de sangre periférica
la expresion de ARNm de N-acetiltransferasa (NAT) e hidroxin-
dole-O-metiltransferasa (HIOMT), como marcadores de sintesis
extrapineal, mediante reaccion de amplificacion de cadena de
polimerasas (PCR) y sintesis de cadenas simples de ADNc.
Resultados: Se observé una diferencia significativa (p < 0,01; t-
student de medias) entre la excrecion urinaria de 6S-Mel de los
pacientes con MPS III comparado con los controles (C). Los pa-
cientes con sindrome de SanFilippo (SF) mostraron concentra-
ciones urinarias de 6S-Mel mas bajas por la noche (SF = 116,6 +
16; C = 188,3 + 23 ng/mg) y concentraciones mas altas por la ma-
flana con respecto a los controles (SF = 100,2 + 13; C= 39,7 + 11
ng/mg). Los pacientes con MPS III no presentaron cambios en
la expresion de las dos enzimas implicadas en la sintesis de me-
latonina (NAT y HIOMT).

Conclusion: El ritmo de melatonina parece estar alterado en el
SF como muestran los niveles urinarios de 6S-Mel mds altos que
la normalidad durante el dia y mas bajos por la noche. Estos re-
sultados pueden explicar las alteraciones del suefio descritas en
estos pacientes y, por lo tanto, corroboran la teorfa que sugiere
a la melatonina como el tratamiento de primer nivel para resin-
cronizar el patron de sueno en el SF.

849 16:10
SINDROME DE SMITH-LEMLI-OPITZ: ESTUDO
COMPARATIVO ENTRE AS MUTACOES ENCONTRADAS
EM PORTUGAL E OUTROS PAISES E RELACAO
GENOTIPO - FENOTIPO

Jorge Sales Marques, Ana Garrido, Maria Luis Cardoso, Laura
Vilarinho

Servico de Pediatria do Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia, Portugal y
Instituto de Genética Médica Dr. Jacinto Magalhaes, Porto (Portugal).

Introducio: O Sindrome de Smith-Lemli-Opitz(SLO), € uma
doenca autossomica recessiva do metabolismo do colesterol e
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clinicamente surge dismorfia craneofacial, anomalias congéni-
tas multiplas e atraso psicomotor. A incidéncia é de 1/20000. Fo-
ram descritas até a data mais de 90 mutacdes.

Objectivos: Comparar as mutacoes das criancas portuguesas
com SLO e outros paises e relacionar o genotipo/fendtipo.
Material e métodos: Foram revistas as mutacdes das criancas
portuguesas (8) com SLO e comparadas com as dos outros pai-
ses: Espanha (20), Ttalia(12), Canada (30), Estados Unidos da
América (32) e Japao (7), num total de 109 casos. A correlacio
genotipo/fendtipo dos casos estudados também foi avaliada.
Resultados: Portugal — 16 alelos — Th93Met - 31%, IVS8-1G>C
— 25%. Espanha — 40 alelos — IVS8-1G>C — 30%, Th93Met — 23%.
Italia — 20 alelos — Th93Met - 45%, IVS8-1G>C — 20%. Canada —
60 alelos — IVS8-1G>C — 40%, R404C — 17%, Th93Met — 8%. Es-
tados Unidos — 64 alelos — IVS8 — 1G>C — 34%, Th93Met —
12,5%. Japao — 13 alelos — R352Q — 69%. Em nenhum dos casos
estudados houve correlaciao gendtipo/fendtipo.

Conclusdes: Em Portugal, a mutacao Th93Met foi a mais fre-
quente tal como em Itdlia. E segunda mais identificada em Es-
panha e Estados Unidos e terceira no Canadd. A mutacao IVS8-
1G>C foi a mais frequente em Espanha, Estados Unidos e
Canada e apenas a segunda encontrada em Portugal. As mu-
tacdes encontradas no Japao sio diferentes doutros paises, sen-
do a mais frequente a R352Q. Estes resultados mostram a hete-
rogenecidade das mutacdes nos diferentes paises. Mais
investigacdes do espectro das mutacoes e associacio dos ha-
plotipos nas diferentes populacoes étnicas, poderd levar a ori-
gem e propagacao da mutagio DHCRY7 e talvez explicar a razio
da baixa frequéncia nos nao caucasianos em relacio aos cau-
casianos. Nao existe correlagao entre o fendtipo e gendtipo e a
gravidade clinica estd relacionada com os niveis plasmdticos do
7 dehidrocolesterol.

850 16:20
SER[E DE 17 CASOS DE MICRODELECIQN 22Q11.2:
ANALISIS pE LA VARIABILIDAD FENOTIPICAY
EVOLUCION

M. Juliana Ballesta Martinez, Encarnacion Guillén Navarro, Isabel
Lopez, Juan Antonio Bafalliu, Ana Garcia Alonso, Manuel
Sanchez-Solis

Unidad de Genética Médica del Servicio de Pediatria, Unidad de
Citogenética, C. Bioquimica y Genética, y Servicio de Inmunologia del
Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia.

Introduccion: La microdelecion 22q11.2 es la alteracion cro-
mosomica intersticial més frecuente en el ser humano y pre-
senta un fenotipo muy variable.

Objetivo y métodos: Revision de los casos de microdelecion
22q11.2 diagnosticados mediante FISH en nuestro hospital. Va-
riables recogidas: sexo, edad al diagndstico, antecedentes fami-
liares, origen de la microdelecion, forma de presentacion (mo-
tivo de consulta), anomalias asociadas y evolucion.
Resultados: Se han revisado 17 pacientes, siendo un 58,8% va-
rones. Edad media al diagndstico: 12 meses. Todas son micro-
deleciones de novo. Forma de presentacion: cardiopatia (42,8%),
retraso psicomotor (21,4%), desviacion de la comisura bucal con
el llanto (14,2%) y disfuncién deglutoria (14,2%). Anomalias aso-
ciadas: 82,3% cardiopatia (Tetralogia Fallot 23,5%, CIV 23,5%,
CIV e interrupcion de arco adrtico 17,6%, valvula aértica bicis-
pide 17,6%, DTGA 5,8%); 38,4% hipocalcemia transitoria, un pa-
ciente hipoparatiroidismo y 21,4% anomalias nefrouroldgicas.
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Neurolégicamente: 85,7% retraso psicomotor y 50% problemas
de aprendizaje; 28,5% convulsiones o equivalentes convulsivos
y 21,4% alteraciones estructurales cerebrales. El 42,8% tienen in-
suficiencia velopalatina y alteraciones en la articulacion del len-
guaje. Inmunoldgicamente: 64,2% presentan infecciones recu-
rrentes. 71,4% alteracion en el ndmero de linfocitos (TCD4) y
28,5% alteracion de la respuesta proliferativa de Lt. En el 14,2%
se detecta descenso transitorio en las inmunoglobulinas y alte-
raciones del complemento. La incidencia de hiperreactividad
bronquial es del 28,5%. Un 64,2% han recibido vacunacion sin
presentar reacciones adversas. No se ha detectado positividad de
autoanticuerpos ni marcadores de celiaquia. Un paciente ha pre-
sentado enfermedades autoinmunes (enfermedad de Kawasaki
y PTI crénica recidivante). Tres pacientes han fallecido (17,6%).
Conclusiones: 1. La incidencia en nuestro medio es 1/6.800 re-
cién nacidos. 2. Es importante familiarizarse con las formas de
presentacion mds raras. 3. La frecuencia de anomalias asociadas
coinciden con series previas. 4. Las alteraciones inmunoldgicas,
no evaluadas previamente en series espanolas, suelen ser tran-
sitorias y la vacunacion no ha provocado efectos adversos. 5.
Es importante identificar la microdelecion y su origen para pro-
porcionar seguimiento y asesoramiento genético adecuados.

851 , , 16:30
TRASPLANTE HEPATICO PEDIATRICO. REVISION
RETROSPECTIVA A LOS 20 ANOS DEL INICIO DEL
PROGRAMA

Javier Manzanares Lopez-Manzanares, Pedro Urruzuno Telleria,
Enrique Medina Benitez, José Manuel Moreno Villares, Ignacio
Garcia Garcia, Enrique Moreno Gonzilez, Cecilia Manzanares
Secades

Seccion de Gastroenterlogia y Hepatologia Pedidtrica y Servicio de Cirugia
del Aparato Digestivo del Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid y
Servicio de Bioquimica del Hospital Ramoén y Cajal, Madrid.

El trasplante hepatico (Tx) es una técnica quirtrgica que ha te-
nido un gran desarrollo en Espana. El 09/05/1986 se realizo el
primer Tx hepatico infantil en el Hospital Universitario “12 de
Octubre” de Madrid.

Objetivo: Revision retrospectiva de la serie de pacientes pe-
didtricos trasplantados de higado en nuestro centro.

Pacientes y métodos: En el periodo 05/86 a 02/06 en el hospi-
tal “12 de Octubre” se han realizado 1113 Tx, 154 (14%) en 124
nifios (v: 64, h: 60). La indicaciones han sido: Atresia biliar (n =
41), la mas frecuente; otras colestasis (n = 13); enf. metabélicas
(n = 23); fallo hepatico agudo (FHA) (n = 5); enf. autoinmune (n
= 6); tumores (n = 5); fallo hepatico crénico (n = 9) y otros (n =
9). Los protocolos de inmunosupresion se han modificado se-
gln resultados y firmacos disponibles en cada momento, distri-
buyéndose en cuatro grupos principales: CsA+Pred+ATGAM,
CsA+Pred+Aza, Tac+Pred, y CsA (NeoraD+Pred o Tac+Pred con
antiCD25. Actualmente la inmunosupresion se individualiza se-
gln diagndstico pre-Tx y caracteristicas del paciente.
Resultados: El tiempo medio de seguimiento es 9,7 anos (1m-
20a). La supervivencia global del 82%, habiendo mejorado con
el tiempo (68% en periodo 86-92, 84% en 93-99 y 90% en 2000-
06). La tasa de retrasplante es del 19% (24 pacientes). El 33,5%
de los injertos utilizados han sido parciales. En el ano 2002 se
inicio el programa de donante vivo habiéndose realizado 10 Tx,
con el 100% de supervivencia de los pacientes, con 2 reTx por
colangiopatia isquémica. La incidencia de sindrome linfoproli-
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ferativo es del 7%, no habiendo encontrado diferencias segin
el protocolo de inmunosupresion (CsA o Tac) y la utilizacién de
anticuerpos poli o monoclonales. Los factores que influyen ne-
gativamente en la supervivencia son el periodo de realizacion
del Tx (1986-1992), el diagnostico de FHA, el protocolo de in-
munosupresion, el rechazo cronico y el reTx.

Comentarios: Como en todos los programas de trasplante, la
experiencia el grupo trasplantador sumado al avance de las téc-
nicas quirdrgicas, los nuevos firmacos que permiten inmuno-
supresion a la carta y el progreso tecnolégico para diagnosticar
y tratar las complicaciones han permitido unos excelentes re-
sultados con supervivencia actuarial del 90% el primer afo y del
78% a los 20 anos.

852 16:40
ALTA EFICACIA DE METODOS
INMUNOCROMATOGRAFICOS PARALA
DETERMINACION DE MARCADORES SEROLOGICOS
DE ENFERMEDAD CELIACA

Luis Carlos Blesa Baviera, Ester Donat Aliaga, Néstor Litwing,
Luis Ortigosa, Luis Pena, Victoria Méndez, Javier Manzanares
Lopez-Manzanares, Enrique Méndez, Carmen Ribes Koninckx

Hospital Infantil Universitario La Fe, Valencia, Hospital Universitario Ntra.
Sra. de Candelaria, Santa Cruz de Tenerife y Hospital Universitario Dr.
Negrin, Las Palmas de Gran Canaria (Las Palmas).

Objetivos: Ante la alta prevalencia de enfermedad celiaca (EC)
(1/100), asi como la morbilidad ligada a la EC no diagnosticada,
surge la necesidad de disponer de métodos rapidos y sencillos
para evaluacion diagnostica. Valoramos la eficacia de dos méto-
dos visuales para la deteccion de marcadores serolégicos de EC.
Pacientes y métodos: 185 muestras séricas de pacientes con
biopsia intestinal realizada con fines diagndsticos, remitidos
para estudio a diferentes unidades gastroenterolégicas pediatri-
cas. EC, criterios ESPGAN, fue confirmada en 113. Utilizamos
dos tiras inmunocromatograficas (Operon, Zaragoza): Tira anti-
cuerpos antitransglutaminasa tisular (AATGY), que detecta en
una tnica banda AATGt clases IgA+G. Tira combinada, que de-
tecta en dos bandas distintas anticuerpos antigliadina (AAG) y
AATGt clase IgA. Tras dilucion de las muestras e incubacién con
las tiras durante 5-10 minutos, lectura visual inmediata. Una ban-
da azul indica que la prueba es vilida y una o dos bandas rojas
indican la presencia de los distintos anticuerpos.

Resultados: Comparamos los resultados con los correspon-
dientes ELISA.

Tira  Tira IgA Tira IgA  TiraIgA IgA AGA +
IgA+G  IgA AGA IgA AATGt  AGA + AATGt
AATGt AGA  ELISA AATGt ELISA  AATGt ELISA
S % 96,5 63,1 74,8 94,7 9,1 95,6 100
E% 98,6 95,2 79,4 98,6 90,3 94,4 71,4
VP+% 99,1 95,6 85,6 99,1 94,1 96,4 85,1
VP-% 947 61,2 05,8 92,2 98,5 93,2 100
CP+ 68,9 13,1 3,6 67,6 10,2 17,1 3,5
CP - 28,2 2,6 B2 18,6 100,3 21,5 =
S: Sensibilidad; E: Especificidad; VP: Valor predictivo; CP: Cociente probabilidad.

Conclusiones: La tira que detecta AATGt de clase IgA y/o IgG
es extremadamente Util como método de despistaje de EC, com-
binando una elevada eficacia diagnéstica con la sencillez técni-
ca y rapidez de los métodos visuales.

853 16:50
DESARROLLO DE ALERGIA ALIMENTARIA POST-
TRASPLANTE HEPATICO EI\J POBLACION INFANTIL EN
TRATAMIENTO CON TACROLIMUS

Maria Esther Martinez Garcia, M* Fernanda Bello Marambio, Inaki
Xarles Irastorza Terradillos, Anna Puiggros Casas, Mar Guilarte
Clavero, Fco. Javier Bueno Recio, Josep Lluis Eseverri Asin

Unidad de Alergologia Pediatrica y Unidad de Transplante Hepatico
Pediatrico del Hospital General Vall d'Hebron, Barcelona.

Objetivo: Se ha descrito un aumento en la incidencia de aler-
gia alimentaria (AA) de novo en el post-trasplante hepatico. El
tratamiento con tacrolimus podria estar implicado por su capa-
cidad de modificar la respuesta inmune y por aumentar la per-
meabilidad intestinal aumentando la exposicion antigénica.
Métodos: Veinte nifos menores de 15 afos trasplantados hepa-
ticos en tratamiento inmunosupresor con tacrolimus. 7 fueron es-
tudiados por sospecha clinica de AA y 13 fueron seleccionados
aleatoriamente. Se realiza historia clinica y alergologica, hemo-
grama, determinacion de IgE total, bateria alimentaria de prick-
test cutdneos (PTC) y determinacion en sangre de IgE especifi-
ca mediante inmunoCAP de los alergenos mids comunes.
Resultados: Los diagnésticos antes del trasplante fueron atre-
sia biliar (65%), metabolopatia (15%), hepatoblastoma (10%) y
otras (10%). La mediana (Md) de edad al trasplante fue 14 me-
ses (rango intercuartil (ICR) 5,25-24,7), la mediana de tiempo
transcurrido entre el trasplante y la aparicién de la alergia ali-
mentarfa (AA) fue de 5 meses (ICR 2-12). 6 de los 7 nifios (85%)
con sospecha clinica de AA y 2 de los 13 nifios (15%) aleatoria-
mente seleccionados fueron diagnosticados de AA basandose
en una historia compatible, PTC positivos a alimentos y/o nive-
les detectables en suero de IgE especifica. Ocho nifios refirie-
ron urticaria y/o angioedema; un paciente presentd sindrome
de alergia oral y otro empeoramiento de su dermatitis atopica.
El pescado (83,33%) fue el alergeno mas frecuente implicado,
seguido del huevo (66,66%), cacahuete (66,66%), lentejas
(16,66%), leche de vaca (16,66%) y melocoton (16,66%). Los ni-
veles totales de IgE fueron elevados en ocho de los nueve ni-
flos con AA, mientras que no se observé en los pacientes sin AA
(AA: Md 172, ICR109-379 vs. no-AA: Md 10, ICR10-13).
Conclusion: Observamos un elevado nimero de nifios con AA
entre los trasplantados hepaticos en tratamiento con tacrélimus.
Un 85% de los ninos con sospecha clinica previa y un 15% de los
ninos seleccionados aleatoriamente fueron diagnosticados de AA.

HEMATOLOGIA, ONCOLOGIA
Y REUMATOLOGIA

Auditorio 3

859 15:30
IMPLANTACION DEL CRJBADO NEONATAL UNIVERSAL
DE HEMOGLOBINOPATIAS EN LA COMUNIDAD DE
MADRID

M. del Mar Guerrero Soler, M. Elena Cela de Julian, Elena Dulin
Iniguez, Paloma Galarén Garcia, Cristina Beléndez Bieler, Marta
Belén Garcia Arias, M. Angeles Cantalejo Lopez

Seccién Oncohematologia Pedidtrica y Laboratorio de Metabolopatias del
Hospital General Universitario Gregorio Maranén, Madrid.

Introduccion: La drepanocitosis, debido a la inmigracion,
constituye una de las enfermedades hereditarias mas frecuentes
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en Europa, requiriendo un diagnostico y seguimiento precoces
para evitar las complicaciones asociadas. La Comunidad de Ma-
drid (CAM) inici6 en Mayo de 2003 el cribado neonatal univer-
sal de hemoglobinopatias y, a través de este trabajo, se presen-
tan los resultados de los 3 primeros anos de implantacion del
programa.

Material y métodos: Andlisis prospectivo y descriptivo de los
resultados obtenidos en el cribado de hemoglobinopatias reali-
zado a todo recién nacido en la CAM desde Mayo 2003 a Di-
ciembre 2005. La muestra de sangre capilar se obtiene a través
de la misma tarjeta utilizada en la primera prueba del talon, y se
analiza mediante cromatografia liquida, capaz de detectar he-
moglobina E A, S, C, D, y E.

Resultados: Se analizaron muestras de 190.238 ninos, encon-
trandose 1060 variantes de hemoglobina (5,59/ 1000); 31 casos
de enfermedad grave (homocigotos y dobles heterocigotos) y
el resto portadores. En la Tabla se presentan los patrones de he-
moglobina encontrados.

Poblacion: 190.238 nifios Ne de recién nacidos Incidencia
Variantes de Hb 1060 1/179
Homocigotos/dobles heterocigotos 31 1/6136
FS 26 1/7316
FSC 3 1/63412
FC 2 1/95119
FAS 732 1/259
FAC 133 1/1430
FAD 28 1/6794
FAE 14 1/13588
FA + Otras 136 1/1398

Conclusiones: Se han obtenido resultados similares a la pre-
valencia estimada de drepanocitosis en otras zonas de Europa.
Mediante los programas de cribado universal se pretende dis-
minuir la importante morbimortalidad asociada a esta enferme-
dad, sobre todo en los primeros anos de vida. Asi mismo, se
realiza consejo genético y una adecuada educacion sanitaria de
las familias.

860 15:40
TROMBOSIS EN EDAD PEDIATRICA. EXPERIENCIA DE
55 CASOS EN LOS ULTIMOS 25 ANOS EN EL SERVICIO
DE PEDIATRIA DE NUESTRO HOSPITAL

Sonia Brio Sanagustin, Isabel Badell Serra, Esther Lopez Bernal,
Elisenda Moliner Calderén, Montserrat Torrent Espanol, Bibiana
Pineda Prats, Eulalia Turén Vifas, Roser Alvarez Pérez, Josep
Mateo Arranz, Josep Cubells Rierd

Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona y Universidad Auténoma,
Barcelona.

La trombosis en la infancia se observa con una incidencia de
1-3/100.000 pacientes/ano. Con la mejoria de técnicas diag-
nosticas, se reconoce la trombosis como importante causa de
morbi-mortalidad en la edad pediatrica. Estudio retrospectivo
descriptivo longitudinal de trombosis observadas en pacientes
pediatricos (1 dia-18 afnos) en nuestro centro, desde 1990 a
2005. Se trata de 55 pacientes, 30 varones (54,5%) y 25 hem-
bras (45,5%). La edad media de diagndstico ha sido de 8,8
anos. La distribucion por edades muestra dos picos de inci-
dencia, uno en el primer ano de vida y otro en la adolescen-
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cia. La trombosis fue venosa en 39 pacientes (70,9%), asociado
a arterial en dos de ellos, arterial en 14 pacientes (25,5%) y car-
diaca en 2 (3,6%). Se ha relacionado la trombosis con una cau-
sa de trombofilia en 28 pacientes (50,9%). Los factores de ries-
go genético de trombofilia que mis frecuentemente se han
encontrado, de forma asilada o asociada a otros, han sido el
déficit de proteina C (7 casos), el déficit de proteina S (7 casos)
y los anticuerpos antifosfolipido (7 casos), seguidos de la mu-
taciéon FV de Leiden (6 casos), mutacion proteina 20210a (4 ca-
s0s), hiperhomocisteinemia (2 casos), FXIIC46T (2 casos) y dé-
ficit de antitrombina III (1 caso). Algin factor de riesgo de
trombosis se ha observado en el 74,5% de los pacientes, sien-
do multiple en el 40%. El factor de riesgo mas frecuente es la
utilizacion de catéter venoso central con un 32,7%, seguido de
la inmovilizacion en un 14,6% y la administracion de anticon-
ceptivos en el 12,7%. Han recibido tratamiento farmacolégico
49 pacientes, siendo la heparina aislada (sédica o de bajo peso
molecular) o asociada a otros tratamientos el firmaco que mas
frecuentemente se ha utilizado (58,1%), seguida de dicumari-
nicos (7,3%). Resolucion de la trombosis en el 85,5% siendo
completa en el 58% de los pacientes. Nueve pacientes han pre-
sentado recidiva de la trombosis y las secuelas se han obser-
vado en el 9% de los pacientes. Seis pacientes (10,9%) han sido
éxitus, 5 en relacion con su enfermedad de base y 1 secunda-
rio a la trombosis. La trombofilia juega un papel etiolégico im-
portante en esta etapa de la vida, si bien factores de riesgo ad-
quiridos como catéteres, enfermedad de base y otros como
inmovilizacion o la administracion de anticonceptivos pueden
contribuir a la trombosis.

861 15:50
APLASIAS MEDULARES ADQUIRIDAS: ANALISIS
RETROSPECTIVO DE 20 CASOS

Maria Jesus Martin, Leticia Vila Sexto, Emilio Monteagudo,
Carmen Carreras, M. Angeles Dasi Carpio, Guillermo Sanz, Javier
de la Rubia, Miguel Sanz

Hospital Infantil Universitario La Fe, Valencia.

Objetivos: Evaluar los resultados de los tratamientos adminis-
trados a pacientes pedidtricos diagnosticados de aplasia medu-
lar. Conocer los factores relacionados con la enfermedad, ma-
nifestaciones clinicas en su presentacion, evolucion,
supervivencia y complicaciones inherentes a la enfermedad y al
tratamiento.

Pacientes y métodos: 20 pacientes diagnosticados de aplasia
medular adquirida desde Enero de 1985 hasta Agosto de 2005.
Criterios diagndsticos de aplasia medular de la Sociedad Espa-
nola de Hematologia Pediatrica.

Resultados: 1 aplasia moderada, 13 graves y 6 muy graves.
Edad mediana al diagnéstico 7 anos (1-14 anos). Mediana de se-
guimiento evolutivo 6 aflos y 7 meses. Factores etiologicos: he-
patitis noA noB noC en 4 nifios, contacto con pesticidas en 3,
exposicion a disolventes o colas en 4 casos, parvovirus en 1y
varicela en 1. Presentacion clinica: predominio de sindromes
anémico y hemorragico sobre el infeccioso. Valores medios al
diagnéstico de: Hb 7,7 g/dL (i.c. 95% 6,5 a 8,8), leucocitos
2.255/mm?3 (i.c. 95% 1765 a 2745), neutréfilos 509/mm3 (1.c.95%
320 a 698), plaquetas 12.000/mm?3 (i.c. 95% 7.133 a 16.866). Tra-
tamiento: inmunosupresion solo (ciclosporina + corticoides +
ATG/TMG) 10 casos, 8 recibieron 1 ciclo, 2 recibieron 2 ciclos;
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trasplante de progenitores hematopoyéticos sélo, 8 casos (3 mé-
dula 6sea y 5 sangre periférica); inmunosupresion seguida de
trasplante, 2 casos. Evolucion: supervivencia global 95% (90%
en trasplantados); remision completa en el 90% de trasplanta-
dos, en el 70% de tratados con inmunosupresion sélo. Compli-
caciones: a) trasplantes: 1 fallecido tras inmunosupresion (2 ci-
clos) y posterior trasplante de donante alternativo, 2 edemas
agudos de pulmodn, 2 sepsis, 1 anemia hemolitica microangio-
patica, 1 rotura de catéter con migracion a ventriculo derecho,
b) inmunosupresion: 5 enf. del suero, 4 sepsis-bacteriemia, 1
colecistitis aguda, 2 neumonias graves, 1 status convulsivo y 1
leucoencefalopatia multifocal.

Conclusiones: Buena respuesta a los tratamientos empleados
con superioridad clara en el trasplante de donante familiar idén-
tico, que sigue siendo la terapia de primera eleccion. Morbili-
dad importante asociada a los tratamientos, mayor en los pa-
cientes sometidos a inmunosupresion.

862 ; 16:00
RECEPTOR SERICO DE LA TRANSFERRINA EN LA
TALASEMIA MINOR. UTILIDAD EN EL DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL CON LA FERROPENIA

Moisés Leyva Carmona, Encarnacién Lopez Ruzafa, M. Angeles
Vazquez Lopez, Francisco Lendinez Molinos, Francisco Javier
Muioz Vico, Patricia Oliva Pérez, Gabriel Miguel Cara Fuentes,
Ana Mar Ruiz Sinchez, Patricia Aguilera Lopez

Servicio de Pediatria del Hospital Torrecardenas del SAS, Almeria.

Objetivo: 7. Conocer los valores de RsTf en niflos con anemia
talasémica. 2. Valorar el papel del RsTf y sus indices en el diag-
nostico diferencial de la talasemia y la anemia ferropénica.
Material y métodos: Estudio prospectivo en el que se inclu-
yeron 36 ninos con talasemia minor (Grupo A), 60 niflos con
anemia ferropénica (Grupo B) y 155 nifios con estado del hie-
rro normal (Grupo O). En todos se determiné: hemograma, in-
dice de saturacion de transferrina (IST), ferritina sérica y RsTf.
Como criterios diagnosticos de ferropenia se utilizaron valores
cut-off establecidos internacionalmente para la Hb, VCM, IST y
ferritina en los distintos rangos de edad. Se compararon los va-
lores medios obtenidos en cada grupo (Test Anova). Para valo-
rar el rendimiento diagnéstico entre ferropénicos y talasémicos
utilizamos la curva ROC y calculamos el punto de corte de ma-
xima discriminacion diagndstica.

Resultados: Los valores de RsTf en talasémicos fueron > a los
encontrados en niflos normales (3,1 + 1 mg/L versus 1,8 +
0,4mg/L, p 0,002), e < a los ferropénicos (5,5 = 2,4 mg/L, p
0,000). El cociente RsTf/ferritina fue similar en talasémicos y
normales (88,2 + 46 versus 81,3 + 42 respectivamente) y muy <
a los ferropénicos (1087 + 737, p 0,000). El Indice RsTf-F fue
muy elevado en ferropénicos (7,7 £ 4,3, p 0,000) y similar en
normales y talasémicos (1,3 + 0,38 versus 2,1 + 0,8). Para dis-
criminar en anemias microciticas estados de ferropenia o tala-
semia, el drea bajo la curva para el RsTf correspondi6 a 0,84
(IC95%: 0,7-0,98), para el Cociente RsTf/F fue 1y para el Indi-
ce RsTE-F 0,98 (IC95%: 0,94-1). Los puntos de corte obtenidos
correspondieron a 3,15 mg/L (S: 100%, E: 76,5%, VPP: 87%,
VPN: 100%) para el RsTf; para el cociente 225 (S, E, VPP y VPN:
100%) y para el Indice 3,3 (S: 100%, E: 94%, VPP: 95,6%, VPN:
1009%0).

Conclusiones: 1. Los valores elevados de RsTf en nifios tala-
sémicos van en consonancia con la eritropoyesis ineficaz y el

pequeno grado de hemdlisis existente. 2. El RsTf y sus Indices
son pardmetros utiles en el D/D de ferropenia y talasemia mi-
nor. En presencia de microcitosis, un RsTf elevado con norma-
lidad del Cociente y del Indice orienta el diagnéstico a talase-
mia. Para valores de RsTf o Indices > a los normales son ttiles
los puntos de corte obtenidos para discriminar una talasemia de
una verdadera ferropenia. 3. Interés anadido puede esperarse
de la utilidad de estos pardmetros en el diagndstico de ferrope-
nia y talasemia concomitantes.

863 16:10
LINFOHISTIOCITOSIS HEMOFAGOCITICA PRIMARIA Y
SECUNDARIA EN EL LACTANTE: ORIENTACION
DIAGNOSTICAY REPERCUSION TERAPEUTICA

Olalla Alvarez Blanco, Maria Brugada Montaner, Miriam Salvador
Iglesias, M* Magdalena Peinador Garcia, Jose M. Fernandez
Navarro, Victoria Castel Sanchez

Departamento de Oncologia Pedidtrica del Hospital Infantil Universitario
La Fe, Valencia.

Introduccion y objetivo: Las linfohistiocitosis hemofagoci-
ticas (LHH) son cuadros potencialmente graves. Presentamos
dos cuadros clinicos correspondientes a LHH primaria y se-
cundaria con el objetivo de subrayar los aspectos diagnosti-
cos que permiten diferenciarlas para elegir el tratamiento ade-
cuado.

Caso 1: Nifno de 47 dias de vida que ingreso por fiebre, decai-
miento y rechazo de las tomas. No antecedentes de interés. A
la exploracion fisica palido, ictérido, con hepato y esplenome-
galia de 3-4 cm. En los exdmenes complementarios destacé
pancitopenia, hipertransaminasemia, hipertrigliceridemia, ferri-
tina: 9393ng/ml, bilirrubina: 11 mg/dl, fibrinégeno: 88mg/dl.
Cultivos y serologias negativos salvo antigeno de adenovirus
positivo en heces. Aspirado de medula 6sea con hemofagoci-
tosis. Disminucion de actividad de células NK. Estudio del gen
de la perforina, sin alteraciones. Tras confirmarse el diagnosti-
co de LHH histologicamente se inicio tratamiento segin proto-
colo HLH 2004, con evolucion favorable. A los dos meses de
completado, coincidiendo con infeccién por VZ presento recai-
da. Se reinicio tratamiento y posteriormente recibié transplante
de precursores hematopoyéticos de donante histocompatible.
El paciente fallecié por complicaciones relacionadas con el
transplante en el dia +8. A pesar de no detectarse alteracion ge-
nética la edad, respuesta al tratamiento y evoluciéon nos induce
a pensar en una forma congénita, debida a alteraciones genéti-
cas no detectadas.

Caso 2: Nina de 18 meses remitida desde otro centro, con fie-
bre sin respuesta a antibiticos, decaimiento y anorexia. Explo-
racion fisica hepatomegalia de 6-7 cm y esplenomegalia de 5
cm. Entre las pruebas complementarias destaco pancitopenia,
hipertransaminasemia, hipertrigliceridemia Ferritina: 17.085
ng/ml Disminucion actividad células NK. IL-2 7390. Aspirado de
medula 6sea con hemofagocitosis. Serologias, cultivos y detec-
cién de ADN viral negativos excepto ELISA en suero y PCR en
medula 6sea positivas para Leishmania. Recibio tratamiento con
anfotericina B liposomal. En momento actual asintomatica con
buen estado general.

Comentarios: Esta entidad debe incluirse en el diagnostico di-
ferencial del lactante febril sin foco. La diferenciacion entre LHH
primaria y secundaria es basica, dadas las repercusiones en el
diagnostico, tratamiento y consejo genético.
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864 16:20
EVOLUCION Y SUPERVIVENCIA EN
RABDOMIOSAR)COMAS INFANTILES:

NUESTRA CASUISTICA

Patricia Oliva Pérez, M. Angeles Vizquez Lépez, Francisco
Lendinez Molinos, Patricia Aguilera Lopez, Moisés Leyva
Carmona, Gabriel Miguel Cara Fuentes, Ana Mar Ruiz Sanchez,
Encarnacion Lopez Ruzafa, Maria Rodriguez Martinez

Servicio de Pediatria del Hospital Torrecardenas del SAS, Almeria.

El rabdomiosarcoma (RMS) es la neoplasia maligna de partes
blandas mas frecuente en la edad pediatrica. Clasicamente, la
localizacion, el tipo histologico y la extension del tumor al diag-
nostico son factores prondsticos independientes. La supervi-
vencia actual con la utilizacion de protocolos multidisciplinares
ha aumentado, siendo cercana al 70%.

Objetivo: Conocer la evolucion seguida por los nifos diagnos-
ticados de rabdomiosarcoma en los 15 tltimos anos.

Material y métodos: Se han revisado las historias clinicas de
18 ninos diagnosticados y tratados de sarcomas de partes blan-
das en nuestro servicio entre Enero-90 y Diciembre-05, de los
cuales 14 correspondieron a RMS. Se describen las caracteristi-
cas clinicas al diagnostico, histologia, tratamiento recibido, even-
tos desfavorables (recidiva, éxitus, secuelas) y la supervivencia
global obtenida tras un seguimiento medio de 74,78 + 42 me-
ses. Para el estudio estadistico utilizamos la curva de supervi-
vencia de Kaplan-Meier.

Resultados: La edad media al diagnostico correspondio a 4,2 +
2,8 anos (1-10) anos. La localizacion mas frecuente fue la geni-
tourinaria (42,9%) y extremidades (21,4%), destacando un caso
de localizacion infrecuente (mediastinica) (7,1%). El tipo histo-
16gico embrionario fue el mas frecuente (57%), seguido del al-
veolar (28,6%). Al diagnéstico el 50% de los casos fueron tu-
mores localizados (Estadios 1 y 2) y un solo caso fue
metastatico. Todos los pacientes precisaron cirugia y quimiote-
rapia y 5 pacientes recibieron ademas radioterapia. Recidivaron
2 casos (14,3%) que finalizaron en éxitus por enfermedad pro-
gresiva. La supervivencia global tras 7 anos de seguimiento co-
rrespondié al 73%. Cuatro pacientes presentaron secuelas, 3 de
ellos renales secundarias a la quimioterapia.

Conclusiones: La supervivencia del grupo fue buena proba-
blemente debido a los factores de buen prondstico presentes al
diagnéstico. El abordaje multidisciplinar, la adecuacion del tra-
tamiento al riesgo del paciente y la participacion en protocolos
conjuntos internacionales son elementos imprescindibles en la
evolucion de los pacientes y en la prevencion y control de efec-
tos secundarios derivados del tratamiento.

865 16:30
TRATAMIENTO CON ETANERCEPT EN LA ARTRITIS
IDIOPATICA JUVENIL (Al)): RESULTADOS DE UN
REGISTRO RETROSPECTIVO MULTICENTRICO ESPANOL
Inmaculada Calvo Penadés, Berta Lopez Montesinos, Rosa
Merino, Julia Garcia-Consuegra, Purificacion Moreno Pascual,
Beatriz Bravo, Lucia Lacruz Pérez

Unidad de Reumatologia del Hospital Infantil Universitario La Fe, Valencia,
Unidad de Reumatologia del Hospital Universitario La Paz, Madrid y
Unidad de Reumatologia del Hospital Regional Universitario Carlos Haya,
Malaga.

Introduccion: Pocos estudios han demostrado la eficacia y se-
guridad de Etanercept en nifios afectos de AlJ en su forma poliar-
ticular sin tolerancia o respuesta insuficiente al metotrexate (MTX).
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Objetivo: Evaluar de manera retrospectiva la eficacia, seguri-
dad y calidad de vida del tratamiento con Etanercept durante 48
meses de pacientes con AlJ.

Métodos: Estudio postautorizacion, observacional, retrospectivo,
abierto y multicéntrico, con seguimiento durante 48 meses. En la
visita basal se recogi6 la edad, sexo, talla y peso, antecedentes
(Rx torax, Test PPD, quimioprofilaxis y tratamientos previos), da-
tos de la artritis (edad, forma y inicio de la enfermedad, inicio con
Etanercept y tratamientos concomitantes). A los 0, 12, 24, 36 y 48
meses datos de laboratorio, evaluacion articular: articulaciones ac-
tivas (AA) y limitadas (AL), evaluacién global por el médico
(EGM) (0-10), evaluacion global por el paciente / tutor (EGP) (0-
10), indice CHAQ (0-3). La eficacia del tratamiento (Pavia).
Resultados: Un total de 103 pacientes, 44 varones y 53 mujeres,
con una edad media de 12,33 anos y edad media de inicio de
5,6 afios. El 97,1% de los pacientes habian recibido tratamiento
en los ultimos 3 afios, destacando en un 91,6% el MTX. Todo los
pacientes fueron formas poliarticulares, con FR negativo en el
55,3%, seguida de la sistémica de inicio en el 15,5%. Un total de
83 pacientes (80,6%) estaban en el mes 6, 72 (69,9%) el mes 12,
49 (47,6%) el 24, 29 (28,2%) el 36 y 15 (14,6%) el 48. El tiempo
medio de tratamiento con Etanercept hasta la evaluacion fue de
6,12 meses. Se observaron diferencias significativas respecto de
la situacion basal en todas las variables medidas, pasando a los
48 meses las AA de un basal de 9,09 a 0,3, el nimero de AL de
9,24 a 3,13, la EGM de 5,96 a 1,13, la EGP de 5,43 a 1,30, y un
CHAQ medio de 1,61 a 0,44. La VSG mediana pas6 de 43 a 11
mm/hr y la PCR de 12 a 0,1 gr/l. Los indices de PAVIA fueron,
PAVIA 30 de 84,6%, PAVIA 50 de 84,6% y de PAVIA 70 del 76,9%.
No se observaron efectos adversos graves ni una incidencia de
infecciones superior a la habitual en esta poblacion.
Conclusion: En pacientes con AlJ, el tratamiento con Etaner-
cept se ha mostrado seguro y altamente eficaz al conseguirse
precozmente mejorias significativas en todas las variables de ac-
tividad de la enfermedad, que se mantienen a lo largo del tiem-
po, que permite plantearnos a edades y fases mas tempranas de
la enfermedad.

866 16:40
SINDROME DE ACTIVACION MACROFAGICA (SAM)
COMO DEBUT DE DISTINTAS ENFERMEDADES
AUTOINMUNES EN LA EDAD PEDIATRICA

M* del Mar Andrés Moreno, M* Magdalena Peinador Garcia,
Berta Lopez Montesinos, Inmaculada Calvo Penadés

Servicio de Reumatologia del Hospital Infantil Universitario La Fe, Valencia.

Introduccion: El sindrome de activacion macrofagica (SAM),
es una entidad clinica aguda y potencialmente letal, caracteri-
zada por fiebre, hepatoesplenomegalia, linfadenopatia, disfun-
cion hepatica, coagulopatia de consumo, pancitopenia y sinto-
mas neuroldégicos. Con alta morbi-mortalidad.

Casos clinicos: Caso 1: Nina de 14 anos, sin AP de interés. In-
gresa por pericarditis clinica y fiebre. Con picos febriles matuti-
nos, tras descartar etiologia infecciosa y cumplir 4 de los 11 cri-
terios es diagnosticada de Lupus Eritematoso Sistémico juvenil
(LES)), inicidndose tratamiento con corticoides a 1 mg/Kg/djia.
Tras mejoria inicial, empeoramiento del estado general, fiebre,
epistaxis, dolor articular generalizado, exantema evanescente y
alteracion del estado conciencia. Analiticamente: aumento de
PCR, colesterol, triglicéridos> 800, ferritina (> 5000 g/ml), Dime-
ros D (4675 ng/ml), asi como trombopenia <20.000 y descenso
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de VSG y del fibrinogeno < 100. En MO: eritroblastopenia y he-
mofagocitosis. Ante sospecha de SAM se inicia tratamiento con
metilprednisolona a 20 mg/Kg/dia en bolos, durante tres dias y
Ciclosporina oral hasta 5 mg/Kg/dia. Con mejoria entre los 8-10
dias de tratamiento. Caso 2: Nino de 11 anos, remitido de otro
hospital por presentar historia de fiebre de 20 dias de evolucion,
asociando exantema evanescente, decaimiento, mialgias gene-
ralizadas y dolor de tobillo izquierdo. Se diagnostica de artritis
idiopatica juvenil forma sistémica (AIJs) y en las dltimas 48 ho-
ras inicia dolor precordial y empeoramiento del estado general
con descenso del nivel de conciencia, con poliserositis y hepa-
tomegalia. Analitica compatible con SAM: descenso de VSG, au-
mento de ferritina (>24.000 ng/ml), triglicéridos, PCR, dimeros D
(4174 ng/mbD), disfuncion hepatica y pancitopenia. En MO: se
descarta malignidad y hemoparisitos. Inicio de tratamiento con
Metilprednisolona y Ciscloporina. Buena evolucion. Diagnosti-
co: AlJ sistémica con SAM secundario.

Conclusiones: 7) Dada la potencial capacidad letal de esta en-
tidad, es de vital importancia su diagnéstico y manejo precoz,
con el fin de mejorar su prondstico. 2) Recientemente se ha con-
feccionado una guia diagndstica para SAM secundario a entida-
des inflamatorias, con criterios clinicos y analiticos, que permi-
ten un reconocimiento mas temprano y certero de esta entidad.

867 16:50
ANAKINRA: UNA NUEVA ALTERNATIVA TERAPEUTICA
EN LA ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL DE INICIO
SISTEMICO (Al)S)

Berta Lépez Montesinos, Inmaculada Calvo Penadés, Luis Barrachina
Unidad de Reumatologia Pediatrica del Hospital Infantil Universitario La
Fe, Valencia.

Introduccion: La AIJIS se caracteriza por ser una enfermedad
multisistémica El tratamiento convencional consiste en corticoi-
des y otros firmacos inmunosupresores (Metotrexato, ciclospo-
rina, tacrolimus) y anti-TNFalfa (infliximab, etanercept).
Anakinra es una forma recombinante del antagonista del re-
ceptor de la IL-1 humana, que se ha producido a partir de tec-
nologia DNA recombinante.

Objetivo: Evaluar la eficacia de Anakinra en 8 pacientes con Al-
JIS refractarios al tratamiento convencional.

Pacientes y métodos: Estudio prospectivo. Se incluyen 8 pa-
cientes con AIJIS. Todos habian recibido tratamiento combina-
do con AINEs, corticoides, gammaglobulina, metotrexato, ci-
closporina y/o tacrolimus, etanercept e infliximab, siendo todos
ellos no respondedores. Edades 8,7 + 5,3 afos. El tiempo de
evolucion desde el diagnéstico fue de 2,5 + 1,8 anos. Todos fue-
ron tratados con Anakinra a dosis de 1 mg/Kg/dia subcutineo,
por un periodo maximo de 14 meses. Los pacientes se evalua-
ron con los parametros clinicos sistémicos y biologicos asi como
los criterios de Pavia. A los 15 dias, 1, 3, 6, 9, 12 y 14 meses.
Resultados: Todos los pacientes presentaron durante el trata-
miento una significativa mejoria de los pardmetros clinicos (fie-
bre y exantema) y bioldgicos (VSG, PCR y ferritina) de actividad
inflamatoria respecto a los tratamiento anteriores. Mejoria del
CHAQ con cifras de 2,2-2,8 a 1,1-0,5, EAV paciente (0-100) = 88
(77-100) a 20 (10-15), EA V medico (0-100): 79 (65-95) a 18 (9-
20). VSG de 110 mm/h (65-20) a 15 (9-35) Y el nimero de arti-
culaciones: 4,2 (4-6) a 0,9 (0-2). Ningln paciente desarrollo
reacciones adversas. Solo los 2 primeros meses dolor local en
el sitio de la inyeccion.

Conclusiones: La notable respuesta en los ocho pacientes re-
presenta una opcién importante para los reumatélogos pedia-
tricos, ya que el manejo de los pacientes con AIJIS refractaria al
tratamiento convencional supone una gran dificultad. Dados es-
tos resultados habra que plantearse la posibilidad como prime-
ra linea de tratamiento en esta entidad. Son necesarios estudios
con mayor nimero de pacientes con AIJIS para valorar la evo-
lucién a largo plazo.

URGENCIAS Y CUIDADOS
INTENSIVOS

Sala 1+2

868 15:30
SEGURIDAD DE LA ANALGESIA Y/O SEDACION
UTILIZADA’PARA PROCEDIMIENTOS DIAGNOST!COS
Y/O TERAPEUTICOS EN URGENCIAS DE PEDIATRIA
Silvia Garcia Gonzilez, Beatriz Azkunaga Santibanez, Maria
Gonzilez Balenciaga, Santiago Mintegi Raso, F. Javier Benito
Fernandez, Susana Capapé Zache

Hospital de Cruces, Barakaldo (Vizcaya).

Objetivo: Describir los efectos secundarios derivados de la uti-
lizacion de firmacos analgésicos mayores y/o sedantes para
procedimientos diagnésticos y/o terapéuticos en UP.
Pacientes y método: Estudio prospectivo de 146 procedi-
mientos realizados en UP utilizando analgésicos mayores y/o
sedantes por via parenteral o con oxido nitroso por via inhala-
da en el periodo entre Marzo 2003-Diciembre 2005. Los datos
se extraen del registro de analgesia y sedacién de UP.
Resultados: En este periodo se realizaron 146 procedimientos
de analgesia y/o sedacion para 18 procedimientos diagndsticos
y/o terapéuticos distintos. La edad media fue 53,1 + 37,7 meses,
65,1% varones. Se han registrado un total de 19 (13%) efectos
secundarios (7 en nifios < 24 meses, 12 en ninos > 24 meses) y
tres sobredosificaciones. De los 19, 4 ocurrieron con oxido ni-
troso, 5 con ketamina+midazolam+aAtropina, 2 con midazolam
+ketamina, 2 con midazolam +fentanilo, 2con propofol, 1 con
midazolam y 3 con ketamina. En 5 casos se produjo desatura-
cion y/o inestabilidad de la via aérea resolviéndose tras admi-
nistracion de oxigeno, no precisindose en ningin caso ventila-
cién con bolsa autoinflable. El resto fueron efectos secundarios
menores (vomitos, relajacion de esfinteres, diplopias, mioclo-
nias, nistagmo). En tres casos se produjo una sobredosificacion,
una con la utilizacion de midazolam que requirié la administra-
cién de antidoto revirtidiéndose su efecto sin detectarse efectos
adversos y en otros dos casos con ketamina. En éstos se pro-
dujo sedacién profunda e inestabilidad de la via aérea resol-
viéndose ésta tras la apertura de la via aérea y oxigenoterapia.
De los 22 ninos, 14 reciben el alta domiciliaria, 10 tras perma-
necer unas horas en observacion, el resto 8 ingresan (7 por su
patologia de base y 1 por error en la dosificacion).
Conclusiones: Los firmacos utilizados para analgesia y seda-
cién en UP de pediatria son seguros utilizados a las dosis ade-
cuadas. Quien realice estos procedimientos tiene que tener for-
macion en el manejo de la via aérea y conocimiento de las
propiedades farmacocinéticas para estar preparados para posi-
bles efectos secundarios derivados de estos firmacos.
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869 15:40
TRAUMATISMOS CRANEOENCEFALICOS EN LA
URGENCIA DE UN HOSPITAL INFANTIL

Esther Maldonado Ruiz, Rosario Mateos Checa, Rosario Castilla
Ruiz, Julio Salvador Parrilla Parrilla, M. Teresa Alonso Salas,
Mercedes Loscertales Abril

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

Introduccion: El objetivo del trabajo es conocer las caracteris-
ticas epidemioldgicas y la evolucion de los traumatismos cra-
neoencefilicos pedidtricos (TCEP) ingresados en el drea de Ob-
servacion segun criterios previamente establecidos: en el
periodo de tiempo comprendido entre Agosto 2005 y Enero
20006.

Material y método: Estudio descriptivo, prospectivo. Se ela-
bor6 una base de datos con las siguientes variables: edad, sexo,
mecanismo de produccion, clinica, motivo de ingreso, pruebas
complementarias, medicacion y evolucion.

Resultados: Se han recogido 100 casos de TCEP. La muestra re-
presenta un 5,5% del total de los ingresos en observacion du-
rante el periodo de estudio. El rango de edad oscil6 entre 4 me-
ses 'y 14 anos, situindose la mediana en 3 anos. El mecanismo
de produccion mis frecuente fue la caida desde menos de 2
metros de altura (39%). Desde su propia altura cayeron el 28%,
los accidentes de trafico representaron el 12% y otros mecanis-
mos, el 21%. Presentaron cefalohematoma el 30% de la mues-
tra, vémitos el 48% y pérdida de conciencia inmediata postrau-
matismo el 12%. La exploracion neuroldgica se mostrd alterada
en un 14% de los casos (once convulsiones, una tetraparesia es-
pastica, un caso de nistagmo horizontal y dos disminuciones di-
feridas del nivel de conciencia). Al 86% de los pacientes se les
realiz6 radiografia de crineo antero-posterior y lateral al ingre-
s0, de los cuales 26 presentaron fractura (de las cuales sélo el
15% tuvieron un TC alterado). En el 100% de las fracturas tem-
poroparietales se evidenci6 cefalohematoma. Se realizaron 16
TAC objetivandose hemorragia cerebral en seis pacientes, que
recibieron medicacion antiedema. La evolucién fue favorable en
el 96% de los casos, solo fueron ingresados cuatro pacientes en
UCI-P y otros cuatro en el servicio de Neurocirugia.
Conclusiones: En la serie estudiada no existen diferencias sig-
nificativas entre sexos. Los accidentes o caidas domésticas re-
presentan la causa mis frecuente de consulta en urgencias por
TCEP. La mayoria de los pacientes presentaron una evolucion
favorable. Existe una fuerte asociacion de los cefalohematomas
temporoparietales con la fractura subyacente.

870 15:50
VALORACION DE LOS EPISODIOS APARENTEMENTE
LETALES ASISTIDOS EN UN SERVICIO DE URGENCIAS
PEDIATRICAS

M? Isabel Vega Martin, Amagoia Andrés Olaizola, Jests Sanchez
Etxaniz, Santiago Mintegi Raso, Ana Fernindez Landaluce, Maria
Gonzilez Balenciaga, Silvia Garcia Gonzilez, F. Javier Benito
Fernindez, Miguel Angel Vizquez Ronco, Mikel Santiago
Burrutxaga

Servicio de Urgencias Pediatricas del Hospital de Cruces, Barakaldo
(Vizcaya).

Objetivo: Analizar los resultados de un protocolo de actuacién
en Urgencias (SUP) en los casos asistidos por Episodio Aparen-
temente Letal (EAL).
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Material y métodos: Estudio prospectivo descriptivo de los
EAL vistos en el SUP entre Abril de 2005 y Febrero de 2006. Se
recogieron caracteristicas del episodio, datos epidemiol6gicos,
antecedentes personales y familiares, exploraciones fisica y
complementaria. La presencia de EAL previos, exploraciones fi-
sicas y/o complementarias significativamente alteradas, cambios
en el comportamiento durante el periodo de observacion y/o la
ansiedad familiar fueron indicaciones de ingreso en Planta de
Hospitalizacion (PH). Los nifios no hospitalizados permanecie-
ron en una Unidad de Observacion (UO) entre 12-24 horas.
Resultados: Se registraron 53 episodios (0,7% de ninos < 12
meses vistos en SUP). El 24,5% presentaron EAL previos, 39%
exploracion alterada, 45% pruebas complementaria alteradas.
No hubo diferencias entre los que presentaron 1 o mas EAL. Los
nifos con exploracioén alterada tuvieron niveles mis bajos de
bicarbonato (23,84 v 26,24; p = 0,02). Los ingresados en PH
(36/68%) menor edad (6 s vs. 13 s; p = 0,013), niveles de lacta-
to y amonio mis elevados (43,8 mg/dl vs. 23,5 mg/dl; p = 0,003
y 64,5 pg/dl vs. 46,4 pg/dl; p = 0,04, respectivamente) y ph mas
bajos (7,33 v 7,38; p = 0,03). En 16 (30%) se hallé un diagnosti-
co coincidente: reflujo gastroesofagico (RGE) (5), infecciones
respiratorias (3), neumonia (2), bronquiolitis, displasia bronco-
pulmonar, shock septico, convulsion, hiperamonemia e intoxi-
cacion por CO. Los niflos con EAL 2° tuvieron 11,5 + 13 sema-
nas de edad, menor peso al nacer (2,69 Kg vs. 3,27 Kg; p =
0,008) y menor edad gestacional (36,8 s vs. 38,8 s; p = 0,04),
comparados con los idiopaticos. No hubo mortalidad, y en 1
nifio (1,89%) recurrié el EAL durante el periodo del estudio.
Conclusiones: Los nifios hospitalizados tuvieron menor edad
y alteraciones mds severas en los marcadores de hipoxia. La pa-
tologia respiratoria y el RGE fueron las mds prevalentes en ni-
flos con EAL 2°. Estos niflos presentaron menor peso al nacer y
menor edad gestacional.

871 16:00
ANALISIS DE LA PRESCRIPCION DE ANTIBIOTICOS EN
EL SERVICIO DE URGENCIAS DE PEDIATRIA DE UN
CENTRO HOSPITALARIO. DIFERENCIAS SEGUN EL
PROFESIONAL

Francisco Javier Garrido Torrecillas, Irene Machado Casas,
Antonio Francisco Medina Claros, Rosaura Fernindez Pascual

Centro de Salud Cenes de la Vega, Granada Hospital Clinico Universitario
San Cecilio, Granada y Departamento de Estadistica de la Universidad de
Jaén.

Objetivos: Determinar el porcentaje de prescripcion de anti-
bidticos y las caracteristicas de la misma en nifilos que consul-
tan por fiebre en las urgencias de un centro Hospitalario.
Metodologia: Se estudian los nifios que consultan por fiebre o
fiebre asociada a otros sintomas durante los meses de febrero y
noviembre de 2005 en el servicio de urgencias de pediatria (n
= 1156). Se excluyen del estudio los nifos menores de un mes
y los pacientes que fueron ingresados. Se analiza el porcentaje
de prescripcion de antibioticos y la influencia de las siguientes
caracteristicas: profesional (residente de pediatria, FEA pedia-
tria, residente de familia), temperatura, tiempo de evolucién de
la fiebre, tipo de antibidtico, pruebas complementarias, edad,
diagnéstico, sintomas acompanantes, dia y hora.

Resultados: El porcentaje total de prescripcion de antibidticos
fue del 37,9%, existiendo diferencia estadisticamente significati-
va en funcion del profesional (grafico 1). Respecto a los princi-
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pales antibidticos prescritos se obtuvo: amox-clav (63,9%),
Amoxicilina (11%), Cefuroxima (10%). Hallamos diferencia es-
tadisticamente significativa en el porcentaje de prescripcion de
antibioticos en funcion de la edad (Mayores de 36 meses 41,4%,
de 12 a 36 meses 38,8%, menores de 12 meses 29,4%), el tiem-
po de evolucion de la fiebre (49,8% si fiebre mayor de 24 ho-
ras) y la realizacion de pruebas complementarias (54,2%).

0
R1 pediatria R2 pediatria R3 pediatria R4 pediatria FEA pediatria R. familia

[ O AntibiéticoNo B Antibiético Si | |, . 05

Conclusiones: Los residentes, y de forma mas significativa los
de familia, prescriben menos antibidticos que los FEA de pe-
diatria. Posiblemente, en estos resultados influya la seleccién y
supervision de los casos tedricamente mas complicados por par-
te de los FEA. Sorprende que el antibiético de eleccion sea la
amox-clav, de forma especialmente relevante en el grupo de re-
sidentes.

872 , 16:10
ESTUDIO PROSPECTIVO MULTICENTRICO DE
PROCEDIMIENTOS DE ANALGESIA Y/O SEDACION EN
LOS SERVICIOS DE URGENCIAS PEDIATRICOS
HOSPITALARIOS

Silvia Garcia Gonzilez, Susana Capapé Zache

Hospital de Cruces, Barakaldo (Vizcaya) y Grupo de Trabajo Analgesia y
Sedacion.

Objetivo: Describir los procedimientos de analgesia y/o seda-
cion realizados en los Servicios de Urgencias Pediatricos Hos-
pitalarios (SUPH).

Material y método: Estudio prospectivo multicéntrico de los
procedimientos de analgesia y/o sedacion realizados en 13
SUPH (Junio-Diciembre 2005).

Resultados: Se han registrado 213 procedimientos de 13
SUPH. La edad media fue 69,2 + 47,9 meses (rango 3-192 me-
ses), 67,1% varones. Se realizaron 172 (80,8%) procedimientos
de sedoanalgesia y 41 (19,2%) de sedacién, 14 junto con anes-
tésicos topicos. Todos los procedimientos se realizaron en
SUPH. El pediatra realizé 170 (79,8%) y el resto el anestesista.
Se realizaron 17 procedimientos diagnosticos y/o terapéuticos
diferentes. El procedimiento mas frecuente para el que se uti-
liz6 sedoanalgesia fue para la reduccion de fracturas (52/172;
30,2%) y el procedimiento mds frecuente realizado bajo seda-
cion fue las pruebas de imagen (19/41; 46,3%). En 64 (37,2%)
procedimientos de sedoanalgesia se utilizé un farmaco tnico
(el mas utilizado el oxido nitroso en 40 casos) y en 108 (62,7%)
se utilizo asociacion de dos o mas farmacos, empledndose has-
ta 18 asociaciones distintas, las empleadas: midazolam + mor-
fina (22), midazolam+ fentanilo (19) y ketamina + midazolam
(17). En procedimientos de sedacion el firmaco mas utilizado
fue midazolam en 29 (70,7%). Segun el juicio del médico que
realiz6 el procedimiento la efectividad fue buena en 184
(86,4%) de los casos. Doce (5,6%) tuvieron efectos secundarios

menores y en dos casos se produjo un error de dosificacion de
ketamina dando lugar a sedacién prolongada e inestabilidad de
la via aérea. Tras la realizacion del procedimiento, 143 (67,1%)
reciben el alta domiciliaria, 84 (32,8%) tras permanecer unas
horas en observacion.

Comentarios: Los procedimientos de analgesia y sedacion en
SUPH son ttiles, eficaces y seguros siempre que los farmacos
se utilicen a las dosis adecuadas. Serfa deseable unificar proto-
colos para establecer las opciones farmacolégicas mas adecua-
das en cada procedimiento.

873 , 16:20
RESULTADOS DE LA DESFIBRILACION EN NINOS CON
PARADA CARDIACA

Jesus Lopez-Herce Cid, Antonio Rodriguez Nunez, Pedro
Dominguez Sampedro, Angel Carrillo Alvarez, Cristina Garcia
Sanz, Custodio Calvo Macias

Grupo Espanol de Reanimacion Cardiopulmonar Pedidtrica y Neonatal,
Madrid, Hospital General Universitario Gregorio Maranén, Madrid y
Hospital Clinico Universitario, Santiago de Compostela (A Coruna).

Antecedentes y objetivos: Existen muy poco estudios que
analicen la eficacia y evolucion de los nifios con parada cardio-
rrespiratoria que requieren tratamiento con desfibrilacion eléc-
trica. Este fue el objetivo del estudio.

Pacientes y métodos: Se realizé un estudio prospectivo, ob-
servacional, multicéntrico espafiol de acuerdo al estilo Utstein
en el que se estudiaron los 44 pacientes que recibieron trata-
miento con desfibrilacion eléctrica, que corresponden al 18,2%
de los 241 nifos que sufrieron una parada cardiorrespiratoria.
Se analizo la relacion entre las caracteristicas de los pacientes y
la reanimacion cardiopulmonar, con la evolucion a corto y lar-
go plazo.

Resultados: La enfermedad cardiaca fue la causa mis frecuen-
te de parada cardiorrespiratoria en los nifios que precisaron des-
fibrilacion. La fibrilacion ventricular (FV) y la taquicardia ven-
tricular sin  pulso (TVSP) fueron el primer ritmo
electrocardiogrifico documentado en 19 pacientes (43,2%),
mientras que en los restantes 25 nifos el ritmo desfibrilable apa-
recié durante la reanimacion. La primera descarga eléctrica (2
J/kg) fue efectiva solo en 8 pacientes (18,1%), y 17 pacientes
(38,6%) necesitaron mis de 3 choques. Se consigui6 recupera-
cion de la circulacion espontinea en 28 pacientes (63,6%) y ésta
fue mantenida mas de 20 minutos en 19 (43,2%). Sin embargo,
solo 3 pacientes (6,8%) sobrevivieron al ano. Los nifios en que
la FV o TVSP fue el primer ritmo electrocardiografico docu-
mentado tuvieron una recuperacion de la circulacion esponta-
nea, (84,2% frente a 48,0%), supervivencia inicial (68,4% frente
a 24,0%) y supervivencia final (15,8% frente a 0%) significativa-
mente mas alta que los nifos que desarrollan FV o TVSP du-
rante la reanimacién. La supervivencia no se relacioné con la
causa ni con la localizacion de la parada. Existié una relacion
inversa entre la duracion de la reanimacion cardiopulmonar y
la supervivencia.

Conclusiones: La desfibrilacion es necesaria en el 18% de las
paradas cardiacas en nifos. Solo un bajo porcentaje de pacien-
tes se consiguen desfibrilar con la primera descarga. A pesar de
que se consiguio la recuperacion de la circulacion espontianea
en un 63% de los casos la supervivencia al afio fue muy baja.
Son necesarios estudios que analicen cual es la dosis de desfi-
brilacion inicial en el nifo.
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874 16:30
LIMITACION TERAPEUTICA EN CUIDADOS
INTENSIVOS PEDIATRICOS: DECISIONES
COMPARTIDAS

Isabel Benavente Fernindez, Sebastidn Quintero Otero, Arturo
Hernandez Gonzilez, Fernando Rubio Quinones, Manuel
Mendoza Jiménez, Araceli Quevedo Via, Santiago Fernindez
O’Doherty, Servando Pantoja Rosso

Servicio de Pediatria, Seccién de UCI Pediatrica del Hospital Universitario
Puerta del Mar, Cadiz.

La muerte de un hijo es la experiencia mas devastadora por la
que puede pasar una familia. En determinadas circunstancias,
como enfermedades terminales, agotamiento terapéutico y evo-
luciones incuestionablemente fatales, la decision de hasta don-
de llegar, pero sobre todo de como llegar, ha dejado de ser una
decision médica exclusiva para convertirse en una decisién con-
sensuada con los padres. Comunicamos nuestra experiencia, en
los Gltimos 3 anos, de 12 casos en los que la decision de limitar
los recursos terapéuticos se tomd de manera compartida.
Método: A. Premisas para abordar la situacion: 1) Establecer
el pronéstico de manera cierta; 2) Exclusion de muerte encefa-
lica; 3) Unanimidad del equipo médico; 4) Existencia de reper-
cusion clinica en la decision de retirar o no instaurar medidas
terapéuticas. B. Donde y como: 1) Despacho que asegure la in-
timidad; 2) Abordar el proceso por al menos dos miembros del
equipo; 3) Lenguaje franco y claro que utilice términos que de-
finan exactamente la situacion, como “muerte”, “vida”, etc, evi-
tando la utilizacion de términos “médicos”; 4) Dar importancia
al “lenguaje corporal”; 5) Conceder el tiempo y la informacién
necesaria para entender y tomar una decision; 6) Comprender
que cualquier decision tomada es la correcta y que esta toma-
da desde el carino y el conocimiento de la realidad; 7) Aceptar
la decision tomada por los padres.

Resultados: En 4 casos la decision fue la de no ingresar en CIP,
en 6 se retird parcial o totalmente el soporte intensivo y en 2 no
se instauraron nuevas medidas terapéuticas. Todas las decisio-
nes fueron tomadas de manera compartida. Fallecieron 11 de
los pacientes.

Conclusiones: Experiencia positiva en nuestro caso. El cum-
plimiento de los requisitos es imprescindible para obtener un
resultado favorable. El trabajo realizado es un factor altamen-
te gratificante para el personal que trabaja en situaciones li-
mite.

875 , , 16:40
AGRESION QUIRURGICAY DISFUNCION TUBULAR
RENAL EN CIRUGIA CARDIACA ABIERTA

David Crespo Marcos, Andrés Alcaraz Romero, Francisco
Canizares Hernandez, Jesus Cecilio Lopez-Menchero Oliva,
Patricia Aparicio Garcia, M. José Santiago Lozano, Cristina
Iglesias Blazquez, Marta Crespo Medina, Rubén Greco Martinez

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

Antecedentes y objetivos: Las concentraciones urinarias de N-
acetil-beta-glucosaminidasa (NAG) y de beta-2-microglobulina
(b2m) son marcadores conocidos de dano tubular. El objetivo
de este trabajo fue estudiar la relacion entre la magnitud de la
agresion quirdrgica y el dano tubular renal en nifios interveni-
dos con circulacion extracorporea (CEC).
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Métodos: Estudio prospectivo, observacional, descriptivo y
analitico. Durante un periodo de 15 meses se incluyeron los
ninos que ingresaron en cuidados intensivos pedidtricos tras
cirugia cardiaca abierta, excluyéndose aquellos que precisa-
ron depuracién extrarrenal. Los 2 primeros dias de ingreso se
recogio la orina de 24 horas, en la que se determiné creatini-
na (cr), NAG y b2m. En la valoracién del dano tubular se uti-
liz6 el cociente NAG/cr (U/g cr) y b2m/cr (mg/g c¢r). La mag-
nitud de la agresién quirdrgica se valoré con el tiempo de
CEC, la realizacion y tiempo de clampaje adrtico, el empleo
de parada circulatoria total (pct), y el grado de hipotermia du-
rante la CEC.

Resultados: Se estudiaron 74 nifios con una mediana de edad
de 9 meses. La mediana del tiempo de CEC fue 89 minutos y se
utiliz6 clampaje adrtico en el 76% de los nifios (mediana 40 mi-
nutos). Los valores de NAG/cr (U/g) y b2m/cr (img/g) se pre-
sentan en la siguiente tabla, P50 (P25 - P75):

1° dia 2° dia P
NAG/cr 37,6 (20,9 — 100,8) 11,4 (2,3 - 27,4) < 0,001
b2m/cr 2,03 (0,60 — 19,30) 0,22 (0,05 - (0,81 < 0,001

Los valores de NAG/cr y b2m en orina fueron mucho mayores
el primer dia que el 2°. No hubo asociacion entre los valores de
ambos parametros y la utilizacion de clampaje aértico. Se en-
contrd correlacion de los valores NAG/cr el 1° dia con el tiem-
po de CEC (r = 0,502, P = 0,001) y negativa con la temperatura
(r = -0,404, P = 0,010). La utilizacién de pct se asocié con ma-
yores valores de NAG/cr el 1° dia.

Conclusiones: La alteracion tubular tras CEC es mayor el dia
de la cirugia. En el desarrollo de la potencial disfuncién tubular
influyen la duracion de la CEC, el grado de hipotermia durante
la CECy el uso de parada circulatoria total.

876 16:50
SHOCK HEMORRAGICO EXPERIMENTAL:
REPERCUSION A NIVEL ESPLACNICO

Virginia Mercedes Gonzilez Ojeda, Miguel Angel Delgado
Dominguez, Pedro Oliva, Cristina Rodriguez, Cristina
Schuffelmann Gutiérrez, Francisco Javier Ruza Tarrio

Servicio de Cuidados Intensivos Pediatricos y Urgencias del Hospital
Materno Infantil La Paz, Madrid.

Introduccion: El shock hemorrigico conlleva una adaptacion
de la circulacion esplacnica, que se ve reflejada en los cambios
a nivel del pHi y/o la pCO; regional. La tonometria intestinal ha
demostrado su importancia en la monitorizacion de la oxigena-
cién tisular a nivel regional, presentando mds ventajas la tono-
metria intestinal semicontinua a gas (Tonocap®) que la técnica
clasica mediante suero salino. Recientemente, en modelos ex-
perimentales, se ha empleado un sensor de CO2 de fibradptica
(Paratrend®), para determinar de forma directa y continua el va-
lor de la pCO> intramucosa a nivel intestinal.

Objetivo: Analizar la evolucion de los parimetros esplacnicos
mediante dos técnicas diferentes: tonometria con gas y sensor
de fibra 6ptica en un modelo animal experimental de shock
hemorragico controlado.

Material y métodos: 20 cerdos de ambos sexos, anestesiados
y ventilados mecanicamente, fueron sometidos a un shock he-
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morrdgico progresivo hasta una extraccion del 40% de la vole-
mia estimada y resucitados posteriormente mediante reinfusién
de cristaloides y sangre hasta un valor del 120% de la volemia
extraida. Se realiza la medicion de la pCO; intramucosa me-
diante dos métodos: tonometrfa intermitente con gas Tonocap®
(pCO2T) y sensor de COz de fibra optica Paratrend® (pCO2P).
Asimismo se calcula el pHi y los pardmetros derivados del pHi:
pHis, pHir, pH gap y pCO2 gap.

Resultados: La pCO,T alcanza diferencias significativas con res-
pecto al valor basal 10 minutos antes que la pCO2P, es decir, a
los 50 minutos de sangria (extraccion de un 33% de la volemia).

El pHIT y el pHiP alcanzan diferencias significativas cuando se
ha producido una extraccion del 26% de la volemia (40 minu-
tos de sangria). Todos los pardmetros regionales analizados re-
cuperaron sus valores basales al final del experimento. No se
encuentran diferencias estadisticamente significativas entre la
evolucion de pCOT y pCO2P a lo largo de todo el experimen-
to aunque su valor p esta cercano a la significacion.
Conclusiones: La pCO,T y la pCO2P mostraron alteraciones
significativas en fases avanzadas de hipovolemia. El pHi, medi-
do mediante cualquiera de los dos métodos, es el parimetro
mas precoz en detectar dicha hipovolemia.

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