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resultando especialmente Util en los pacientes con fiebre
de corta evolucion por su elevacion precoz, proponién-
dose distintos puntos de corte para este biomarcador (entre
0,5ng/ml y 0,9ng/ml)*8.Numerosos trabajos avalan la
utilidad de la PCT y otros biomarcadores de respuesta infla-
matoria e infeccion (BMRlel) como la pro-adrenomedulina,
diversas interleucinas y el factor de necrosis tumoral para el
clinico del SU en el manejo de distintos procesos infecciosos
en poblacion adulta, como sepsis, meningitis, neumonia e
infeccidn del tracto urinario, entre otros’, siendo el nimero
de estudios realizados al respecto en poblacion pediatrica
mucho mas limitado por el momento'®. En este sentido, en
el marco del Grupo de Trabajo de Enfermedades Infecciosas
de la SEUP se ha constituido un Grupo para el Estudio de la
bacteriemia, que desde enero del 2011, esta llevando a cabo
un registro prospectivo multicéntrico, con la participacion
actual de 22 SU, de los hemocultivos (HC) positivos realiza-
dos en el SU. Ademas de conocer la prevalencia, la etiologia
y las caracteristicas de los pacientes con bacteriemia en
Espana, otro de los objetivos planteados es el analisis de la
utilidad de distintos biomarcadores, entre ellos la PCT, en la
identificacion de la bacteriemia para los distintos microorga-
nismos aislados y para las diferentes afecciones causantes de
bacteriemia. En esta linea, en la actualidad también se esta
elaborando en colaboracion con la SEIP una Guia practica
sobre los HC en el SU, con la revision entre otros aspectos
de sus indicaciones para los distintos procesos infecciosos
seglin la bibliografia actual existente.

Al hilo del comentario de los autores, resulta esen-
cial seguir aunando esfuerzos entre las distintas sociedades
pediatricas para la elaboracion de documentos de consenso y
guias clinicas para las enfermedades infecciosas mas preva-
lentes, lo que redundara en una mejor atencion de nuestros
pacientes.
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La artrogriposis multiple congénita es un trastorno hete-
rogéneo caracterizado por contracturas congénitas no
progresivas de 2 o mas articulaciones, causado por ano-
malias neuroldgicas, musculares, del tejido conectivo o
gestacionales’. Su incidencia es de 1/3.000 nacidos vivos,
representado la amioplasia congénita (AC) el 40% de casos.

La AC es una entidad de aparicion esporadica caracteri-
zada por hipoplasia o aplasia de masa muscular, contracturas
articulares simétricas y posicion tipica de las extremida-
des al nacimiento®. Habitualmente, estan comprometidas
las 4 extremidades (60-80%), inferiores (5-25%) o superiores
(10-15%) exclusivamente®®.

Presentamos el caso de una recién nacida con AC de
extremidades superiores.

Recién nacida pequena para la edad gestacional, ingre-
sada al nacimiento en Neonatologia por artrogriposis de
extremidades superiores. Primera hija de padres no con-
sanguineos. Madre 44 anos, con epilepsia y diabetes
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Figura 1

A) Posicion tipica de extremidades superiores al
nacimiento: aproximacion y rotacion interna de hombros,
extension de codos y flexion palmar de mufecas. B) Disminucion
de masa muscular en la cara anterior de brazo.

gestacional. Padre sano, con casos en la familia de distrofia
miotdnica tipo 1. Embarazo gemelar conseguido por técnica
de reproduccion asistida, pérdida de primer gemelo en el
primer trimestre del embarazo. En ecografias prenatales,
hay ausencia de flexion de las extremidades superiores de
segundo gemelo. Parto por cesarea urgente en la semana 40
de gestacion por grafica patologica. Presentacion podalica.
Liquido amnidtico claro. Apgar 9/10. REA I; pH cordon 7,21.
Peso 2.850¢g (P3-10). Longitud 49cm (P10-25). PC 35cm
(P50-75).

Exploracion fisica al nacimiento: angioma en la linea
media frontal y raiz nasal. No paresia facial. Ambas extre-
midades superiores en extension y rotacion interna (fig. 1A),
con escasa masa muscular en cintura escapular, subesca-
pular y cara anterior de brazo (fig. 1B). Imposibilidad para
elevacion-abduccion de hombros y flexion de codos. Reflejos
miotaticos ausentes en biceps. Presion de manos mantenida.
Tono cérvico-axial adecuado. Tono, fuerza y masa muscular
de extremidades inferiores, normales. Sensibilidad grosera
conservada. Resto normal.

Hemograma, bioquimica, radiografia extremidades supe-
riores, ecografia cerebral, estudio oftalmologico y estudio
molecular de distrofia miotonica tipo 1, normales. ELl
electromiograma muestra ausencia de actividad voluntaria
en territorio C5-C6 derecho y potenciales aislados izquier-
dos. En C7 bilateral, actividad indicativa de reclutamiento
neurégeno pobre, sin actividad en reposo. Trazado normal
en los miembros inferiores. La RM cervical y de plexos bra-
quiales descarta lesion medular o de plexos, objetivando
afectacion bilateral y simétrica por hipoplasia de muscula-
tura de cintura escapular y dorsal ancho, asi como agenesia
de musculatura subescapular y flexora de brazo (fig. 2).

Figura 2 RM a los 3 dias de vida (corte axial, secuencia pon-
derada en T1): se aprecia ausencia bilateral del biceps braquial
y de ambos subescapulares.

Se confirma diagnodstico de AC de afectacion exclusiva de
miembros superiores.

A los 6 meses, la paciente presenta desarrollo psicomo-
tor adecuado para su edad, con limitacion persistente de la
movilidad de musculatura flexora de ambos brazos a pesar
de tratamiento rehabilitador. En la actualidad, pendiente de
cirugia correctora.

La artrogriposis multiple congénita fue descrita por
Adolph Wilhelm Otto (1841) y es Hall (1983) quien
denomina AC a la artrogriposis clasica’. La AC es una
afeccion esporadica causada por una posible disrupcion
durante el periodo gestacional®. Factores mecanicos (pre-
sentacion podalica, nUmero fetos, malformaciones uterinas,
oligo/polihidramnios), maternos (diabetes gestacional, pre-
eclampsia, infecciones) y/o toxicos producen disminucion
de movimientos fetales intrauterinos y, como consecuencia,
contracturas musculares®>’. Se produce regresién muscu-
lar junto con retracciones fibrosas periarticulares simétricas
y no progresivas, lo que conlleva una posicion tipica al
nacimiento de aproximaciéon y rotacion interna de hom-
bros, extension de codos y flexion palmar de mufecas
con desviacion cubital. Caderas y rodillas se presen-
tan en diferentes posiciones y los pies en equino varo
son un hallazgo frecuente. La sensibilidad esta conser-
vada, aunque los reflejos osteotendinosos estan disminuidos
0 ausentes. Los pacientes afectados de AC presentan un
desarrollo intelectual normal>¢, pudiendo asociar anomalias
menores*? (hemangioma facial en linea media, micrognatia,
hernia inguinal, hipoplasia genital, alteraciones intestina-
les...).

Los hallazgos clinicos, los estudios de imagen que con-
firman agenesia muscular y descartan afeccion neurologica
central, asi como estudios electrofisiolégicos’ que valoran
la actividad muscular, son necesarios para establecer un
diagnostico de certeza. El diagnodstico precoz en periodo
prenatal o neonatal evita pruebas complementarias innece-
sarias y permite establecer un consejo genético preciso al no
tratarse de una enfermedad progresiva ni de base genética®.

Nuestra paciente presenta varios factores que favorecen
el desarrollo de AC como embarazo multiple, pérdida de
un feto, parto por cesarea, presentacion podalica y diabe-
tes materna gestacional. La ecografia del segundo trimestre
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constata ausencia de flexion de las extremidades superiores,
lo que plantea el diagndstico prenatal de sospecha.

El diagndstico diferencial debe realizarse con afeccion
que curse con artrogriposis’?; enfermedades neurologi-
cas, musculares, neuromusculares, metabdlicas o del tejido
conectivo. El pronodstico depende del nimero de articu-
laciones afectadas, asi como del grado de severidad de
las contracturas.

Precisa un tratamiento ortopédico y rehabilitador inten-
sivo, con el fin de alcanzar el grado maximo de funcién
articular’. En muchos casos se requiere cirugia ortopé-
dica correctora’'’. Por todo ello, la AC requiere un
abordaje multidisciplinar en su diagndstico, tratamiento y
seguimiento.
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