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INTRODUCCION

La disfuncién de las cuerdas vocales es una entidad
poco frecuente que cursa con una aduccién inapropia-
da de las cuerdas vocales durante algtin momento del
ciclo respiratorio, produciendo una obstruccién de la
via respiratoria. Clinicamente se manifiesta como epi-
sodios de origen y fin bruscos de estridor o de un soni-
do que puede ser confundido con las sibilancias, por lo
que son frecuentes los errores diagnésticos, general-
mente considerdndolos como crisis de asma.

Se presenta el caso clinico de un nifio de 10 afios con
asma y polisensibilizacién a neumoalergenos y ali-
mentos con un cuadro de estridor inspiratorio ini-
ciado en el contexto de una crisis de asma, que se
prolong6 durante 2 meses, cediendo posteriormente
de forma espontanea. Durante este tiempo fue diag-
nosticado erréneamente como crisis de asma y larin-
gitis a pesar de no responder al tratamiento habitual.
Un afio después vuelve a iniciar un cuadro de estri-
dor durante el cual la fibrolaringoscopia demostro la
aducciéon paraddjica de las cuerdas vocales durante
la inspiracién caracteristico de la disfuncién de las
cuerdas vocales. El cuadro es actualmente controla-
do gracias al apoyo foniatrico.

De forma fisiol6gica las cuerdas vocales estan sepa-
radas durante la respiracion, tanto en la inspiracién
como en la espiraciéon y se juntan durante la fona-
cién, la deglucion y la tos. En la disfunciéon de cuer-
das vocales (DCV) se produce un acercamiento o
aduccién paraddjica de las mismas durante algin
momento del ciclo respiratorio, con la consiguiente
obstruccién de la via respiratoria. Esta obstrucciéon
funcional causa un estridor inspiratorio o espiratorio
que puede ser confundido con las sibilancias.
Clinicamente se manifiesta como episodios de ori-
gen y fin bruscos de estridor, disnea y respiracion
entrecortada y superficial. Como este cuadro es més
frecuente en pacientes asmaticos, con frecuencia se
les considera erréneamente como crisis asmaticas o
laringitis refractarias al tratamiento. Se presenta el
caso clinico de un nifio asmatico polisensibilizado a
neumoalergenos y alimentos con un cuadro persis-
tente de estridor inspiratorio que fue catalogado
como secundario a su alergia respiratoria a pesar de
ser refractaria al tratamiento habitual.

CASO CLINICO

Nifio de 10 afios con asma episddica y polisensibili-
zacién a neumoalergenos y alimentos (frutas y frutos
secos), que comienza subitamente con una crisis
asmatica con dificultad respiratoria y sibilancias,
pero asociando por primera vez el estridor inspira-
torio. Tras resolverse la crisis de asma, persiste el
estridor inspiratorio a pesar del tratamiento con
broncodilatadores, adrenalina nebulizada y corticoi-
des sistémicos de forma reiterada.

A su ingreso en nuestro Centro, el cuadro llevaba 2
meses de evolucion con estridor diario tanto de dia
como de noche. A la exploracién el nifio presentaba
buen estado general, polipnea, estridor inspiratorio
agudo de bajo volumen, pero claramente audible,
tiraje supraclavicular e intercostal leve sin aspecto
de enfermedad respiratoria grave. En la auscultacién
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el estridor se transmitia en todos los campos pulmo-
nares mientras que la fase espiratoria era normal.
Como antecedente familiar, resaltar que los dos
padres estaban en tratamiento antidepresivo.

El estudio completo fue rigurosamente normal
incluyendo valores de Cl-inhibidor, pH-metria eso-
fagica durante 24 horas y resonancia magnética
laringea para descartar compresion extrinseca. La
fibrobroncoscopia no se consiguié realizar durante
un episodio de estridor, objetivdndose tinicamente
fasciculacién ocasional de las cuerdas vocales.
Durante su estancia hospitalaria se objetivaron epi-
sodios de resolucion y reaparicién del estridor, que
persistia incluso por la noche mientras el nifio esta-
ba durmiendo, cediendo a las dos semanas de forma
espontanea.

Un afio después del episodio inicial comienza de
nuevo con estridor inspiratorio. Cuatro dias antes
habia tenido reaccién alérgica tras la ingestion de un
fruto seco. Ademas, el nifio estaba algo preocupado
por un partido de fatbol “importante” que tenia que
jugar dias después. Se realiz6 fibrolaringoscopia
durante el episodio agudo que demostré la aduccién
de las cuerdas vocales durante la inspiracién, dejan-
do una pequefia apertura romboidal posterior, carac-
teristica de la DCV. En la espirometria forzada se
apreci6é un aplanamiento del asa inspiratoria e inte-
rrupcioén del asa espiratoria propios de este cuadro.

Tras explicar la naturaleza benigna del cuadro al
nifio y a los padres, desapareci6 bruscamente el
estridor. Actualmente presenta episodios de estridor
que son controlados gracias a ejercicios de respira-
cién y foniatria.

DISCUSION

La disfuncién de cuerdas vocales (malfuncionamien-
to o movimiento paraddjico de cuerdas vocales, dis-
cinesia laringea) se define como la aduccién paradé-
jica de las cuerdas vocales durante la inspiracion, la
espiracién o ambos, lo que produce una obstruccién
de la via respiratoria. De forma caracteristica apare-
ce en mujeres entre los 20 y 40 afios de edad, pero
también puede aparecer en la infancia, sobre todo en
nifios mayores y adolescentes. Es frecuente su pre-
sentacién en personas deportistas, a veces en rela-
cion con la realizacion del ejercicio fisico. El asma se
asocia muchas veces a esta entidad lo que favorece

los errores diagnosticos como ocurrié en nuestro
paciente, que fue tratado con frecuencia como larin-
gitis, laringotraqueobronquitis o crisis de asma.
Existen otros factores que se asocian a la DCV como
el reflujo gastroesofégico, la fibrosis quistica y facto-
res psicolégicos como la ansiedad, los trastornos psi-
quiatricos, el estrés o los antecedentes de abusos
sexuales.

Tradicionalmente se atribuy6 la DCV a factores psi-
colégicos. Sin embargo la frecuente asociacién con
otras entidades, como el reflujo gastroesofdgico, han
puesto en duda esta etiologia. Existe una hipétesis
por la cual podria existir en estos pacientes una alte-
racion del balance autonémico. Asi, tras una agre-
sién inflamatoria inicial, apareceria una hiperreacti-
vidad laringea, con alteracién del balance autonémi-
co, que si persiste en el tiempo y junto con la apari-
cién de otros estimulos (psicolégicos) darian lugar al
cuadro. En nuestro caso clinico podria intuirse una
patogénesis de esta indole con un estimulo inicial
(crisis asmatica en el primer episodio, reaccién alér-
gica tras la ingesta de un fruto seco en el segundo),
seguido de un factor emocional (ansiedad) que
actuaria como desencadenante del cuadro.

El diagnoéstico debe ser sospechado por el cuadro cli-
nico y la falta de respuesta al tratamiento habitual.
Ademas, las pruebas de funcién respiratoria son de
gran ayuda, al ser normales en los periodos asinto-
maticos, y mostrar durante las crisis un trazado irre-
gular con interrupcién del asa inspiratoria o espira-
toria, y un aplanamiento en forma de meseta del asa
inspiratoria. El diagnéstico definitivo se realiza
mediante fibrolaringoscopia, visualizando la aduc-
cion de los dos tercios anteriores de las cuerdas voca-
les, dejando una pequefia apertura en la zona poste-
rior. En los periodos asintomaticos, la exploracién
endoscopica puede ser normal o mostrar pequefias
alteraciones de movilidad de las cuerdas vocales,
como las fasciculaciones que apreciamos nosotros.

El tratamiento de los episodios agudos es sintomati-
co, descartando la presencia de agentes desencade-
nantes, irritantes o de patologia subyacente como el
reflujo gastroesofagico. Ocasionalmente se pueden
utilizar ansioliticos para disminuir la ansiedad que
produce el cuadro. Dependiendo de la severidad de
la insuficiencia respiratoria puede ser necesario la
ventilacién con presiéon positiva continua de la via
aérea (CPAP) o con presién positiva intermitente
(VPI). Se han comunicado casos de resolucién tras
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inhalacién de Heliox y también tras administracién
local en la laringe de toxina botulinica.

Para el control a largo plazo es muy importante
tranquilizar al paciente y la familia insistiendo en la
naturaleza benigna del cuadro lo cual, como ocurrié
en nuestro paciente, puede ayudar a resolver el pro-
ceso. Los ejercicios respiratorios y las técnicas de
fonacién, que buscan focalizar la atencién en la espi-
racién y la respiracién abdominales son un pilar
basico del tratamiento. En los casos en que el factor
psicolégico tenga un papel importante puede ser de
ayuda la psicoterapia e incluso la hipnosis. El pro-
nostico a largo plazo es variable, con pacientes que
resuelven el cuadro, y otros que mantienen episo-
dios a lo largo de los afios.

MALROTACION INTESTINAL:
CONCEPTO Y ACTITUDES UTILES

Molina Molina MC, Arroyo Moiiino J, Blesa Sanchez E
Servicio de Pediatria. Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital
Materno-Infantil. Complejo Hospitalario Infanta Cristina de
Badajoz

ANTECEDENTES

La malrotacién intestinal (MI), con sus miltiples for-
mas anatémicas y clinicas, no siempre es correcta-
mente catalogada y tratada. Incluso, en algunas de
sus presentaciones, el diagnodstico no es lo suficien-
temente claro como para tratar al paciente antes de
que se produzca un dafio intestinal irreparable.

OBJETIVOS

Se pretende analizar en la experiencia que se aporta,
qué datos clinicos y radiolégicos ayudan de forma
clara a incrementar el indice de sospecha, realizar
diagndstico precoz y tratamiento correcto.

PACIENTES Y METODOS

Se revisan las caracteristicas clinicas de mayor rele-
vancia para la sospecha diagnoéstica (edad, forma de

inicio, vémitos, dolor) y los signos radiolégicos que
sugieren su presencia en la radiografia simple, tran-
sito digestivo superior y enema opaco en cinco
pacientes operados por tener malrotaciéon intestinal
en nuestro Centro en el dltimo afio.

RESULTADOS

La mayoria de nuestros pacientes se manifestaron en
forma de vémitos, que precozmente fueron biliosos
y abundantes, y abdomen excavado, tras pocos dias,
semanas o afios de vida con tolerancia digestiva nor-
mal. De los 5 casos que se presentan, 3 debutaron en
el periodo neonatal precoz, 1 en el neonatal tardio y
1 con 5 afnos de edad. Todos los que debutaron en el
periodo neonatal presentaron voémitos biliosos.
Nuestro paciente de 5 afios presenté episodios de
dolor abdominal tipo célico, que le llevaban a adop-
tar raras posiciones antialgicas.

Con esta clinica, se sospech6 la posibilidad de subos-
truccion intestinal y se realiz6 radiografia simple de
abdomen que mostré en 2 de ellos marcada dilata-
cion del estémago, y en 3 ausencia de la imagen del
ciego y de la parte derecha de la silueta hepatica. El
transito present6 en 3 subobstruccién duodenal, dis-
posicién de yeyuno a la derecha en todos, imagen en
sacacorchos en 2. En todos los pacientes se produjo
volvulo. El enema opaco detecté en los neonatos la
localizacién anormal del ciego y del colon ascenden-
te en cuadrante superior del hemiabdomen derecho,
y en el paciente de 5 afios la union ileo-cecal se situd
en FII. El tratamiento ha sido devolvulacién, seccién
de bandas de Ladd y apendicectomia profilactica,
dejando el intestino en posicion de no rotacién,
mediante pexia de ciego a colon descendente.

DISCUSION

Segtin su forma de presentacién, en la préctica se
pueden distinguir dos grupos, uno de aparicién pre-
coz neonatal que frecuentemente se manifiesta en
forma de vémitos biliosos y con mayor tendencia a
la volvulacion, y otro en nifios mayores con episo-
dios recurrentes de dolor abdominal y vémitos.

"Cualquier obstruccién duodenal debe ser conside-
rada como una malrotacién hasta que no se demues-
tre lo contrario", debido a la posibilidad de evolu-
cién hacia un vélvulo intestinal.
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Ante un nifio que presenta episodios repetidos de vémi-
tos persistentes (especialmente si son biliosos) y dolor
abdominal, debe descartarse siempre la existencia de MI.

Las radiografias son inespecificas, pero en nuestra
experiencia la ausencia de aire intestinal en el
hemiabdomen derecho con el borramiento de la
silueta hepatica, es muy sugerente de malrotacioén,
en ausencia de cuadro obstructivo.

ELASTASA PANCREATICA 1 FECAL EN NINOS
AFECTOS DE DIABETES TIPO 1

Quero Acosta L, Argiielles Martin E Arroyo Diez J,

De la Cruz D, Espin Jaime B, Mateos Caiias J,
Gonzalez-Hachero |

Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Virgen Macarena.
Sevilla

INTRODUCCION Y OBJETIVOS

Las técnicas utilizadas para valorar la secreciéon exo-
crina de pacientes diabéticos en los afios 80 eran
muy invasivas o tenian un valor predictivo muy
bajo. Actualmente disponemos de una prueba nove-
dosa no invasiva o indirecta: la elastasa pancreética
1 fecal (E1). Dicha prueba tiene una sensibilidad y
una especificidad del 93%. En diabéticos tipo 1, se ha
descrito tradicionalmente una funcién exocrina con-
servada; sin embargo, estudios realizados en los ulti-
mos tres afios evidencian hasta un 30 % de alteracion
en dicha funcién en este grupo de pacientes, sobre
todo en pacientes con evolucién prolongada, supe-
rior a diez anos.Basado en esto nos propusimos valo-
rar la funcién exocrina pancredatica en pacientes dia-
béticos tipo 1 con menos de 10 afios de diagnoéstico y
correlacionar los niveles de E1 con valores de hemo-
globina glicosilada y tiempo de evolucion.

MATERIAL Y METODOS

Seleccién al azar de 31 nifios diabéticos tipo 1.
Criterio de inclusién, menos de 10 afios de evolu-
cién. Recoleccion de datos por una encuesta tipo test
maés una muestra de heces por paciente. Se determi-
no la concentracién de E1 empleando el método de

laboratorio consistente en un sandwich ELISA con
dos anticuerpos monoclonales altamente especificos
de la elastasa pancreatica humana.

RESULTADOS

Ningtn paciente present6 valores de E1 por debajo de
200 mcg/g de heces (punto de corte diagnéstico de
insuficiencia pancreatica). Al dividir a la poblacién en
dos grupos; basdndose en valores cercanos a 200 y valo-
res superiores a 400 mcg/gr de heces se evidenciaron
dos grupos. Grupo 1: 27nifios (87%) con valores de E1
superiores a 400 mcg/ g de heces, edad promedio: 11,48
* 4,8 afios, tiempo de evolucion: 5,19 + 2,2 afios y valo-
res de hemoglobina glicosilada de 8,3 + 4,2 %. Grupo 2:
4 nifios (13%) con valores de E1 entre 200 y 230 mcg/g
de heces: edad promedio 13,7 + 2,1 afos, tiempo de evo-
lucién 7,2 £ 0,9 afios, hemoglobina glicosilada 7,23 +2,7
afos. Al aplicar chi cuadrado existe significacion esta-
distica entre las diferencias observadas entre las edades
promedio y el tiempo de evolucion.

CONCLUSION

Ningtin nifio tuvo el diagnostico de insuficiencia pan-
creatica exocrina pero cuatro nifios (13%) presentaron
valores cercanos a este punto de corte. La edad pro-
medio de este grupo de pacientes aunado al tiempo
de evolucién son factores prondsticos a tomar en
cuenta y es probable que se deba practicar determina-
ciones rutinarias de E1 a estos nifios para verificar si
progresan a una insuficiencia pancreatica exocrina.

ENFERMEDAD CELIACA.
NUEVAS FORMAS DE PRESENTACION CLINICA

Manuel Haro Gomez, Orlando Farfan, Libia Quero,
Filiberto Ramirez Gurruchaga, Federico Argtielles Martin
Servicio de Gastroenterologia Pedidtrica.

Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla

INTRODUCCION

La enteropatia sensible al gluten es un trastorno en
el cual el dafio de la mucosa del intestino delgado
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estd provocado por una sensibilidad permanente al
gluten de la dieta. No se manifiesta hasta que no se
introducen en la dieta los productos con gluten. Por
lo general, el periodo de presentacion se sittia entre
los 6 meses y los 2 afios. La prevalencia, que varia
segin las regiones, estd aumentando en nuestro
medio. Este hecho no parece estar relacionado con
un aumento de la incidencia, sino a la demostracién
de formas clinicas de la enfermedad antes no cono-
cidas, este es el caso de la celiaquia silente y la laten-
te. La forma silente se define como el nifio celfaco que
permanece totalmente asintomdtico y que se encuen-
tra de forma casual en una biopsia de intestino del-
gado proximal una histologfa de la mucosa compati-
ble con la enfermedad celiaca. Estos hallazgos histo-
patoldgicos se han hallado en extensos programas de
cribado realizados con este fin en los Gltimos afios.
Los nifios con enteropatia sensible al gluten latente
son aquellos con normalidad de la mucosa en la biop-
sia intestinal, y que en una biopsia posterior la
mucosa presenta una histologia compatible con la
enfermedad. De dicha manera, esta variada forma de
presentacion clinica es denominada y comparada por
algunos autores como el iceberg celiaco, donde sélo
es visible la forma sintomatica. Este hecho desembo-
ca en el estudio de nifios con clinica atipica de la
enfermedad celfaca, por ejemplo, nifios que presen-
tan anemia resistente al tratamiento, nifios con retra-
so en el crecimiento. Asi, la enteropatia sensible al
gluten se plantea como diagndstico diferencial ante
situaciones clinicas con sintomatologia larvada antes
no sospechadas. Este fenémeno explicarfa el aumen-
to de su diagnostico y prevalencia.

Se conocen tres componentes que interacttian en la
patogenia: la toxicidad de ciertos cereales, la predis-
posicién genética y los factores ambientales. En esta
comunicacién comentaremos el papel que pudieran
ejercer en la patogenia algunos factores ambientales
y la toxicidad de ciertos cereales. En la literatura se
encuentran estudios dedicados a la investigacion de
la epidemiologia y de la patogenia de la enferme-
dad, concretamente dedicdndose a la influencia de
los factores toxicos de estos cereales en lugares en
que la predisposicién genética y los factores ambien-
tales son muy similares. En los estudios se llegan a
conclusiones como la siguiente: modificaciones en la
cantidad y en la precocidad de la introduccién del
gluten ingerido en la dieta pueden afectar a la inci-
dencia y a la edad de aparicién de la enfermedad.
Estos resultados no estdn confirmados ni estan cla-
ros en todas las comunicaciones.

El criterio diagnéstico definitivo se basa en la ana-
tomia patolégica de la pieza obtenida por biopsia
intestinal, preferiblemente del intestino proximal.
Sin embargo, con respecto al ntimero de biopsias que
se deben realizar no hay un acuerdo consensuado,
pero lo mas aceptado actualmente es la realizacién
de tres biopsias. Hay situaciones en las que son obli-
gatorias las tres biopsias o al menos dos, como: en
nifios diagnosticados con menos de dos afios, nifios
con clinica atipica y biopsia no totalmente compati-
ble, j6venes (13-14 afios) quienes quieren reintrodu-
cir el gluten en la dieta. El papel de los anticuerpos
antigliadina, antiendomisio, antitransglutaminasa es
fundamental para corroborar el diagnéstico, como
cribado en las formas latente y silente, y como mar-
cadores en la evolucién. En los criterios diagnosti-
cos, a la clinica se le resta cada dia mas importancia
ya que, como hemos comentado antes, se observan
formas de presentacioén atipicas con mas frecuencia.
En nifios, con sintomatologia tipica y una biopsia
compatible, que son diagnosticados de la enferme-
dad y se les retira el gluten de la dieta, podria evi-
tarse una segunda biopsia si la clinica cede y los anti-
cuerpos se negativizan. El intervalo de espera, que
se ha protocolizado para la realizacién de una biop-
sia con respecto a la anterior y asi obtener resultados
fidedignos de respuesta de la mucosa, son dos afios.
Sin embargo, hay estudios que comentan repuestas
de la mucosa, tanto para manifestar en la histologia
la agresién por el gluten como para su regeneracion,
que varian entre dias y afios (méas de dos afios).

OBJETIVO

En nuestra comunicacién pretendemos describir y,
fundamentalmente, comparar las distintas formas
de presentacion clinica de la enfermedad celiaca en
nifios diagnosticados en distintas etapas cronoldgi-
cas. Esta distinciéon y el punto de corte establecido
estdn basados en el momento en el que se empiezan
a conocer y realizar diagndsticos diferenciales a
nifios sin sintomatologia clésica o tipica. Los grupos
escogidos para la comparacion de sus historias clini-
cas son los nifios diagnosticados de enfermedad ce-
liaca entre 1980-1994, que son clasificados como
grupo A; y los nifios que pertenecen al grupo B han
sido diagnosticados entre 1995-2001. Los datos que
se van a comparar son los sintomas y signos en el
momento del diagnoéstico, la edad de comienzo de
los sintomas, la edad del diagnéstico, la edad de
introduccién del gluten en la dieta, la presencia en
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los antecedentes de la lactancia materna (se admite
como lactancia si la duracién de ésta fue superior a 3
meses).

En la literatura se describen diferentes formas clini-
cas de presentaciéon de la enfermedad celiaca; las
mas frecuentemente encontradas son las siguientes:
la presentacion clésica entre los 9 y los 18 meses con-
siste en la presencia de fallo de medro y pérdida de
peso, deposiciones frecuentes, abundantes, malo-
lientes, claras, y la anorexia son los sintomas maés
representativos; si los sintomas aparecen antes de los
9 meses son mas caracteristicos los vomitos y la dia-
rrea puede ser mdas severa, siendo la distensién
abdominal menos marcada; los nifios que comien-
zan con las manifestaciones clinicas en una etapa
mas tardia se caracterizan por tallas mas bajas, ane-
mia ferropénica, raquitismo y alteraciones de la per-
sonalidad. Sin embargo, estos tipos de presentacién
varian dependiendo de la zona geogréfica en cierta
medida. En nuestro estudio, predominan unos sinto-
mas sobre otros dependiendo de la edad de comien-
zo de la sintomatologia, siendo estos tipos diferentes
a los encontrados y comentados previamente.

Se describen los resultados encontrados en las prue-
bas complementarias (hemograma y bioquimica) y
se contrastan con los de la literatura.

Basdndonos en la ligera variabilidad de las pautas de
los criterios diagnésticos, comentamos los criterios
seguidos en nuestro servicio y la aplicaciéon que
hemos hecho de los mismos. De esta manera, se des-
cribe la proporcién de nifios a los que les hemos
practicado una, dos o tres biopsias ademas, la media
del tiempo de espera entre la ejecucién de biopsias.
Para el diagndstico y para el control de la ingesta de
gluten, tanto voluntaria como involuntaria, hemos
utilizado los niveles de anticuerpos (a partir del afio
2001 comenzamos a utilizar los antitransglutamina-
sa, por lo que no estan incluidos en la comunica-
cién), y previamente al afio 1994 se utiliz6 el test de
D-xylosa para demostrar que el nifio tenia malabsor-
cion y asi apoyar el diagnoéstico (esta prueba ha sido
superada por los anticuerpos ).

Otro objetivo es contrastar la diferente evolucion de
los nifios pertenecientes a los grupos fijados ante-
riormente. Asi, podremos deducir las posibles cau-
sas por las que esta diferencia evolutiva aparece.

MATERIAL Y METODO

Se realiza un estudio descriptivo retrospectivo en una
muestra de 53 historias escogidas aleatoriamente de
los nifios diagnosticados de enfermedad celiaca en
nuestro servicio desde el afio 1980 hasta 2001. Se revi-
san de las historias datos referentes a los sintomas y
signos que presentan los nifios al diagndstico, prue-
bas complementarias relacionadas con grado de afec-
tacion del nifio (hemograma, bioquimica), pruebas
complementarias para el diagnéstico (anticuerpos
antigliadina y antiendomisio, test de D-xilosa (valora
la existencia de malabsorcion intestinal, hoy dia est4
rechazada como prueba diagnéstica), biopsia de
mucosa de intestino delgado proximal). El andlisis de
los resultados se ejecuta por medio del programa
estadistico informatico S.P.S.S. 9.0.

El criterio diagndstico utilizado es presentar al
menos una biopsia y serologia compatibles, siendo
la sintomatologia ttil para iniciar la sospecha diag-
noéstica y la realizacion de las consiguientes pruebas
complementarias.

RESULTADOS
a) Grupos

El grupo A descrito en los apartados anteriores cons-
ta de 18 nifios (un 35% del total de la muestra) y al
grupo B pertenecen 34 nifios (es el 65% del grupo),
esta relacién representa proporcionalmente la mues-
tra original.

b) Epidemiologia

b.1) La edad media de inicio de los sintomas en el
grupo A es de 20,5 meses, con una mediana de 11
meses y desviaciéon estdndar de 26,5 meses. Asi-
mismo en el grupo B la edad media es de 19 meses,
con una mediana de 17 meses y una desviacién
estandar de 16 meses. A estos resultados se le aplican
el test estadistico de Mann-Whitney, comprobando
que la edad media de inicio de los sintomas es una
variable no paramétrica como es evidente en los
resultados obtenidos tan dispersos. De estos analisis
estadisticos podemos extrapolar la siguiente conclu-
sién: ya que nos encontramos en una muestra no
paramétrica con gran dispersién es mejor que valo-
remos la mediana de la variable edad media, obser-
vando una diferencia en la edad de aparicién de los
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sintomas entre ambos grupos de 6 meses. Esta dife-
rencia no es estadisticamente significativa segin la t
de student, si comparamos la media.

b.2) La edad media del diagndstico en el grupo A es
de 35 meses, con una mediana de 23,5 meses y des-
viacién estiandar de 33,5 meses. En el grupo B la
edad media es de 36 meses, con una mediana de 23
meses y una desviacién estandar de 34,5 meses. A
estos valores se le aplica el mismo test obteniendo,
como es evidente, los mismos resultados, la conclu-
sién a la que podemos llegar es la siguiente: en este
caso la media y la mediana en ambos grupos es muy
similar, por lo que no encontramos diferencia ni cli-
nica ni estadisticamente significativa en la edad a la
que se diagnostican los nifios de enfermedad celiaca
en ambos grupos.

b.3) La edad media del inicio de la ingesta de glu-
ten en el grupo A es de 6,3 meses, con una mediana
de 6 meses y con una desviacién estandar de 1,8
meses. En el grupo B la edad media es de 7,3 meses,
con una mediana de 8 meses y desviacién estandar
de 2 meses. Al aplicar a la variable, el test de Mann-
Whitney comprobamos que ésta es no paramétrica,
pero observamos que no hay gran dispersion. Al
comprobar la diferencia entre las medias segtn la t
de student observamos que ésta no es estadistica-
mente significativa, pero clinicamente se observa
una diferencia a tener en consideracién entre las
medianas de las edades de introduccién del gluten
en la dieta de ambos grupos.

b.4) El porcentaje de nifios que toman lactancia
materna en el grupo A respecto al B son el 54% y el
48%, respectivamente. No observamos diferencia
estadistica ni clinicamente significativa entre ambos
grupos de nifios. En la literatura se encuentran estu-
dios en los que no relacionan a la lactancia materna
como un factor protector de la enfermedad celiaca.

¢) Clinica

c.1) Al comparar los porcentajes de sintomas y sig-
nos presentados por los nifos al diagnoéstico hemos
comprobado que aparece una diferencia entre estos
porcentajes que es estadisticamente significativa.
Los resultados son los representados en la siguiente-
tabla:

d.e.s. Grupo A Grupo B
Fallo medro 75% 45%
Anorexia 63% 37%
Distension abdominal 64% 48%
Desnutricion 44% 15%
Malabsorciéon 44% 15%
Intolerancia a la lactosa 56 % 21%

c.2) Los sintomas y signos representados en las
siguientes tablas presentan una diferencia entre
ambos grupos que no es estadisticamente significa-
tiva:

Sin d.e.s. Grupo A Grupo B
Diarrea 75% 67%
Voémitos 44 % 36%
Dolor abdominal 12% 18%
Irritabilidad 44% 25%
Heces malolientes 27% 22%
Apetito excesivo 4% 2%
Astenia 8% 10%
Palidez 12% 14%
Atrofia muscular 18% 6%
Edema 4% 2%

c.3) En este apartado describimos diferentes formas
clinicas de presentacién de la enfermedad del nifo
dependiendo de su edad al inicio de los sintomas:

<9 meses 9-18 meses > 18 meses
Fallo medro 67% 53% 47%
Diarrea 67% 68% 74%
Voémitos 40% 47 % 27%
Dolor abdominal 7% 16% 27%
Anorexia 27% 63% 40%
Irritabilidad 27% 37% 27%
Distension abdominal  67% 58% 40%
Desnutricién 27% 16% 33 %
Peso <P3 53% 42% 53%
Malabsorcion 13% 32% 27%
Intolerancia lactosa 33% 33% 33%
Anemia 64 % 44% 67%
Evolucion 80% 80% 80%

A continuacién comentamos la diferencia de apari-
cion de los sintomas y signos en relacién con las eda-
des. El fallo de medro donde mas aparece es cuando
los nifios comienzan con sintomas antes de los 9
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meses; en la diarrea no se observan diferencias en la
prevalencia en las distintas edades; en nifios con sin-
tomas después de 18 meses los vomitos son menos
frecuentes que en el resto; el dolor abdominal predo-
mina cuanto mayor es el nifio (posiblemente relacio-
nado con la capacidad de expresién); los nifios son
diagnosticados de anorexia con mayor frecuencia en
la edad comprendida entre 9 y 18 meses; cuanto antes
aparecen los sintomas en el nifio, mayor probabilidad
tiene de presentar distensién abdominal; la irritabili-
dad, la desnutricién, el peso < P3, la malabsorcion y
la intolerancia a la lactosa son manifestaciones que
no presentan diferencia clinica evidente en los distin-
tos grupos de edad; la anemia la hemos localizado
con menor frecuencia en los nifios entre 9 y 18 meses;
la evolucion de los nifios ha sido en todos igual.

En resumen, podriamos concluir que los nifios que
comienzan con sintomas antes de los 9 meses se
caracterizan por fallo de medro, diarrea, distensién
abdominal, vémitos y anemia. Los nifios en los que
los sintomas aparecen entre los 9 y 18 meses tienen
anorexia, diarrea, fallo de medro, vomitos, disten-
sién abdominal y anemia. Por tltimo, cuando los
sintomas se inician después de los 18 meses predo-
minan la diarrea y la anemia, siendo el fallo de
medro, la distensién y dolor abdominal, la anorexia,
la irritabilidad, menos frecuentes.

d) Pruebas complementarias

d.1) Las pruebas complementarias relacionadas con
el estado general del nifio no se han expresado con
distincion entre grupos ya que éstas no presentaban
ninguna diferencia objetivable. En la analitica obser-
vamos anemia en un 56% de los nifios, ferropenia en
el 58%, hipertransaminasemia un 26%, e hipoprotei-
nemia en el 12% de los nifios.

d.2) Las pruebas complementarias utilizadas para el
diagnoéstico son las siguientes: los anticuerpos antiglia-
dina y antiendomisio, test de la D-xylosa, biopsia de
mucosa de intestino proximal. Respecto a la biopsia, la
mediana de la edad en la que se le practica al nifio la 17,
2%y 37 biopsia es de 2, 4 y 6 afios, respectivamente, sien-
do la media de esta misma edad de 3, 5 y 6 afios, res-
pectivamente. Estos resultados coinciden con los encon-
trados en la literatura, ya comentados previamente en el
apartado de la introduccién. A 25 nifios se les han prac-
ticado 3 biopsias, a 12 nifios 2 biopsias y a 15 nifios, 1
biopsia. Con respecto a los nifios a los que se les realiza
1 biopsia son los que han sido diagnosticados de enfer-

medad celiaca en el afio 2001 y todavia estan esperando
una 2° biopsia. La explicacién del motivo por el que
algunos nifios, reciben sélo 2 biopsias es porque estos
nifios cuando se les introdujo de nuevo el gluten en la
dieta, presentaron una clinica muy florida, sirviendo
ésta como verificacién diagnéstica, no considerdndose
oportuna la realizacién de una 3% biopsia.

Antes del afo 1994 se utilizé como prueba de orienta-
cién diagndstica y como seguimiento evolutivo el test
de la D-xilosa. Al diagndstico se practicé a 15 pacien-
tes esta prueba, siendo positiva en un 87% de los casos.
En el seguimiento evolutivo en pacientes con dieta
exenta de gluten también fue utilizada, y en todos los
nifios a los que se les practicé fue negativa. Hoy dia
este test estd rechazado fundamentalmente por su
escasa especificidad a pesar de esto en nuestro estudio
esta prueba ha presentado unos niveles altos de con-
cordancia con los resultados de la biopsia.

En nuestro Servicio comenzaron a utilizarse los anti-
cuerpos antigliadina a partir del afio 1990 como
prueba de valor diagnoéstico y evolutivo. A los 40
nifios a los que se les realiz6 la valoraciéon de los nive-
les de anticuerpos al diagndstico, en el 85% de los
casos fueron positivos. Los niveles de anticuerpos
fueron negativos en el momento en el que la 27 biop-
sia fue negativa en un 77% de los casos. Entre las cau-
sas por las que los niveles de anticuerpos pueden ser
negativos cuando la biopsia es compatible con la
enfermedad, se baraja la existencia de niveles bajos
de inmunoglobulina A sérica (IgA); en nuestro estu-
dio de los 5 casos con anticuerpos negativos hemos
localizado 1 con niveles bajos de IgA. Esta baja sensi-
bilidad y especificidad diagnoésticas coincide con los
existentes en la literatura y es superada por los anti-
cuerpos antiendomisio y antitransglutaminasa.

e) La evolucidn clinica de los nifios tras la exclusién
del gluten en la dieta ha sido buena en el grupo A en
un 56% y en el grupo B en un 94%, siendo esta dife-
rencia estadistica y clinicamente significativa.

COMENTARIO

Los nifios que se diagnosticaron de enfermedad ce-
liaca hasta el afio 1994 presentan un deterioro clinico
mayor que los diagnosticados después de ese afio, es
decir, estos nifios padecieron mayor fallo de medro,
anorexia, distension abdominal, desnutriciéon, malab-
sorcidn, intolerancia a la lactosa. Este hecho se puede
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explicar segtin la bibliografia actual por varios moti-
vos: por un diagndstico precoz, por la precocidad en
la edad de comienzo de los sintomas, por la intro-
duccién temprana del gluten en la dieta. En nuestro
estudio no hemos encontrado una diferencia estadis-
ticamente significativa en la edad media de inicio de
los sintomas ni en la edad media de introduccién del
gluten en la dieta, pero si observamos una diferencia
clinica evidente en la comparaciéon de las medianas
de estas edades, que son incluso mas valorables por-
que la muestra es dispersa. Sin embargo, no encon-
tramos diferencia en la edad de diagnéstico de la
enfermedad ni en la presencia de lactancia en ambos
grupos de nifios. En conclusién, los nifios diagnosti-
cados antes del afio 1994 presentaron un peor estado
general porque introdujeron precozmente el gluten
en la dieta, lo que provocé un inicio anterior de los
sintomas. El diagnoéstico de los nifios celiacos se sigue
realizando a la misma edad, pero se estan diagnosti-
cando mayor nimero de nifios porque se sospecha la
enfermedad con sintomas no tan floridos. La lactan-
cia materna no hemos conseguido relacionarla como
factor protector de la celiaquia.

La evolucién en los nifios diagnosticados posterior-
mente al afio 1994 ha sido mejor que los previos a
este afio. Posiblemente esto se deba a un mejor con-
trol médico y al mejor conocimiento de las dietas
exentas de gluten en los dltimos afios.

El diagnéstico definitivo de enfermedad celiaca lo
realizamos por la biopsia de la mucosa del intestino
delgado. Se precisan 3 biopsias, aunque en casos muy
seleccionados se pueden realizar sélo 2. La serologia
nos ayuda ha corroborar el diagnéstico y fundamen-
talmente al control evolutivo y el respeto de la dieta.
Los anticuerpos con mayor sensibilidad y especifici-
dad segun la literatura son los antitransglutaminasa.

EPIDEMIOLOGIA DEL RECIEN NACIDO DE BAJO
PESO EN NUESTRO SERVICIO EN LOS ULTIMOS
TRES ANOS

Del Pozo Guisado N, Tapia Barrios JM?, Mohamed
Ahmed M, Simén Escanez G, Caiiizares Molle JC,
Casanova Bellido M

Cdtedra de Pediatria. Facultad de Medicina de Cddiz. Hospital
Universitario de Puerto Real

INTRODUCCION

En el momento actual se ha incrementado la tasa de
recién nacidos de bajo peso (RNBP) sobre todo debi-
do al aumento del ntimero de pretérmino. Estos RN
poseen mayores factores de riesgo que los nacidos
con la misma edad gestacional pero con peso ade-
cuado para ella. El objetivo planteado es conocer las
caracteristicas epidemiolégicas de esta poblacién y
compararla con la de afios anteriores.

MATERIAL Y METODO

Se realiza un anélisis retrospectivo de todos los RN
que tuvieron bajo peso al nacer durante el periodo
comprendido entre enero del 2000 y diciembre del
2002. De un total de 5.874 RN nacidos vivos, se selec-
cionaron todos a los que su peso era inferior al per-
centil 10 de las tablas de Lubchenco para su edad
gestacional. Se descartaron los que presentaron aso-
ciado al bajo peso algin sindrome malformativo
severo. Se recogen los datos referentes al estado
social, antecedentes maternos, obstétricos y del
recién nacido.

RESULTADOS

Se revisan 69 historias que corresponden al 1,17% de
los RN, obteniéndose los siguientes resultados: 25
(36%) fueron nifios y 44 (64%), nifias; el peso fue de
2.117,6 £267,0 g (1.040 -2.375), la edad gestacional de
37,6 £1,9 semanas (31 - 42), la edad materna de 31,9
t 5 afios (17 - 41). En 41 (59%) se trataba de la pri-
mera gestacion, en 13 (19%) de la segunda y en 15
(22%) eran multiparas. En 59 (90%) de los casos se
trataba de mujeres sanas antes del embarazo. En 10
(14%) casos existen abortos previos; en 17 (25%),
antecedentes maternos de enfermedades durante la
gestacion. De todos los estudios serolégicos realiza-
dos a las gestantes sélo se detecté un caso de positi-
vidad a VIH y VHC, aunque en un embarazo bien
controlado. En 24 (35%) casos las madres eran fuma-
doras de al menos 5-10 cigarrillos al dia. El parto fue
inducido en 13 (19%) y se practicé cesarea en 25
(36%). La presentacion fue cefalica en 59 (86%). En 20
casos (29%), los RN procedian de un embarazo
gemelar. En 13 (9%) se detect6 alguna patologia afia-
dida en su mayoria de caracter leve.



Resumen de comunicaciones presentadas a la LXXXVIII Reunién Cientifica de la SPAOE, Rota (Cédiz), 29 de marzo de 2003 55

COMENTARIOS

El nimero de RNBP ha descendido con respecto a
estudios previos en nuestro servicio (1,73% a 1,17%).
Aunque el peso de los RN se encuentra por debajo
del percentil 10, no se trata de nifios de extremo bajo
peso y su mayor nimero corresponde a los pretér-
mino. La edad media de las madres es bastante alta
sobre todo si tenemos en cuenta que en la mayoria
de los casos se trata de la primera gestacién. Todas
tenian un ambiente social aceptable y un buen con-
trol de su embarazo. El tabaco parece un factor con
clara influencia sobre el peso de los nifios al nacer
como en estudios anteriores(22,7% y 35%). La geme-
laridad ha sido un factor de riesgo bastante impor-
tante. El nimero de cesareas aument6 (17% y 36%) y
el de partos inducidos ha sido mayor que en la
poblacion general. La patologia neonatal asociada
disminuyé sobre los estudios anteriores (34% a 19%).

ENFISEMA LOBAR CONGENITO: DIAGNOSTICO
PRENATAL

Arroyo Moiiino J, Molina Molina, MC, Blesa Sanchez E
Servicio de Pediatria. Servicio de Cirugia Pedidtrica. Hospital
Materno-Infantil. Complejo Hospitalario Infanta Cristina de
Badajoz.

ANTECEDENTES

La malformacién pulmonar de mayor incidencia de
diagnoéstico prenatal es la adenomatosis quistica
(MAQ). El enfisema lobar congénito (ELC) es sospe-
chado por ecografia fetal con mucha menor frecuen-
cia. Se presentan dos recién nacidos diagnosticados
por ecografia fetal de MAQ, que en la intervenciéon y
anatomia patoldgica posteriores mostraron tener
ELC.

OBSERVACIONES CLINICAS

Dos fetos (sexo masculino) se diagnosticaron por
ecografia fetal de MAQ, tipos Il y II, respectivamen-
te, en la 20° semana de gestaciéon. Nacidos a término
via vaginal, respiraron con normalidad las primeras
48 y 72 horas, iniciando tras ellas taquipnea y difi-

cultad respiratoria progresiva. Sus radiografias de
térax mostraron hiperinsuflacién del pulmén
izquierdo y desplazamiento de la silueta cardiaca
hacia la derecha. Realizada TC a ambos pacientes, se
observé hiperdistensién del pulmén izquierdo, mas
en lébulo superior y lingula, y herniacién y despla-
zamiento mediastinico hacia la derecha en el prime-
ro, sugestivo de ELC, y afectacién similar en el 2°,
con imagen irregular y mal definida con componen-
te solido y densidad aérea sin quistes, compatible
con MAQ. Con el diagnéstico de malformacién pul-
monar, se practicaron sendas toracotomias que evi-
denciaron la existencia de enfisema del 16bulo supe-
rior izquierdo en uno y del 16bulo superior izquier-
do y lingula en el otro. Realizada resecciéon de los
parénquimas pulmonares enfisematosos, el estudio
anatomopatolégico evidencié la naturaleza de ELC
en ambas piezas.

DISCUSION

Aunque la mayoria de malformaciones pulmonares
detectadas en el feto mediante ecografia suelen
corresponder a MAQ, siempre deben ser considera-
das otras posibles malformaciones. En realidad, no
existe practicamente ningtn signo que permita dife-
renciar de forma inequivoca estas malformaciones
pulmonares. En el caso de ELC no hay una adecua-
da caracterizacién de los hallazgos ecograficos pre-
natales debido a la escasez de casos descritos prena-
talmente. En los casos aportados, diagnosticados
intrattero como MAQ tipos III y II, no considerar
otras opciones diagndsticas nos condujo a que
ambos fuesen operados sin descartar, como sucedid,
que se tratase de ELC, a pesar de que en el 1° la TC
lo sugeria. De haberlo hecho asi, también podria
haber sido considerada la demora del tratamiento
quirtargico u otras posibles alternativas, asi como se
habria debido, probablemente, considerar la realiza-
cién de un esofagograma, como suele hacerse en los
ELC tipicos. No obstante, los pacientes aportados
pueden representar formas de ELC poco frecuentes,
tanto por la precocidad de sus manifestaciones clini-
cas como por su deteccion fetal, ya que se discute si
el ELC es realmente congénito o no. En nuestros
pacientes, sin duda, lo fue.
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ESTUDIO EVOLUTIVO DE LA GEMELARIDAD EN
NUESTRO SERVICIO

Simén Escanez G, Tapia Barrios JM?, Mohamed Ahmed
M, del Pozo Guisado N, Meléndez Bellido E, Casanova
Bellido M

Citedra de Pediatria. Facultad de Medicina de Cddiz. Hospital
Universitario de Puerto Real

INTRODUCCION

Es un hecho comprobado el aumento sustancial que
se observa en los ultimos afios respecto a la inciden-
cia de partos mdltiples, relaciondndose de forma
directa con las nuevas técnicas cada vez mds emple-
adas facilitadoras de la fecundacién. El objetivo de
este trabajo es conocer los factores que pueden
influir en la presentacién de gestaciones gemelares
asi como las caracteristicas epidemioldgicas de las
mismas.

MATERIAL Y METODO

Se realiza un analisis retrospectivo de los embarazos
gemelares asistidos en nuestro Hospital en el perio-
do comprendido entre enero del 2001 y diciembre
del 2002, comparéndolo con el comprendido entre
los afios 1997 a 1999.

Se recogen los siguientes datos: edad materna, pari-
dad, abortos previos, tratamiento de fertilizacién,
modalidad de parto, tipo de gemelos, caracteristicas
de la placenta y corion. Se analizan también los
datos perinatales y la patologia asociada.

RESULTADOS
De un total de 4.007 nacimientos que corresponden a

3.946 gestaciones, 61 fueron gemelos (1,54%), lo que
manifiesta un aumento respecto al periodo 97-99.

Evolucion de la gemelaridad. 1997-2002

1997 1998 1999 2001 2002

21 21 18 29 32

El peso medio global de la muestra fue de 2.436,2 +
466 g, la edad gestacional de 36,4 + 2,8 semanas.
Paridad: el 41,5% fueron primigestas, el 36,5% secun-
digestas y el 21,8% con mas de 2 gestaciones. En el
12,1% existian antecedentes de abortos. La edad
materna fue de 32 * 4,4 afios. El 46% de los partos
fueron cesareas ( 38% en el periodo de 1997 a 1999).
En el 24,3% de los casos se trataba de gestaciones
biamnidticas (24,3%), aunque este dato no consta en
todas las historias obstétricas. En la relacién al sexo
de los gemelos fueron de nifio-nifia en el 46,3%.

Un 13% de las gestantes habian seguido tratamien-
tos previos de fertilizaciéon frente a un 5% en el pe-
riodo de 1997 a 1999. El APGAR de los nifos estu-
diados fue menor de 7 a los cinco minutos en un solo
caso. Precisaron ingreso por bajo peso o prematuri-
dad el 56,9% de los casos.

COMENTARIOS

Se ha observado un aumento importante de gesta-
ciones gemelares con respecto a afios anteriores ade-
més de un incremento de los nacidos por cesarea, en
relacién con la poblacion general y el periodo 1997-
1999 (38,61%). Aparecen datos llamativos sobre la
utilizacion de tratamientos de fertilizacién, un 13%
frente a un 5% en el periodo 1997-1999. La media de
la muestra indica que son mas frecuentes los pretér-
mino y los recién nacidos de bajo peso.

TROPONINA CARDIACA EN SANGRE
DE CORDON

Del Pozo Guisado N, Romero Barroso I, Mohamed
Ahmed M, Simoén Escamez G, Rico de Cos S,

Casanova Bellido M

Citedra de Pediatria. Facultad de Medicina de Cddiz. Hospital
Universitario de Puerto Real

INTRODUCCION

Las troponinas constituyen un conjunto de proteinas
estructurales del musculo cardiaco y esquelético que
contienen tres subunidades: la TnC, que es la fijado-
ra del calcio; la Tnl, que es inhibidora de la troponi-
na, y la TnT, fijadora de la tropomiosina. Las dos ualti-
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mas estan presentes en el musculo cardiaco y esque-
lético pero, al ser codificadas por diferentes genes y
tener una secuencia distinta de aminoacidos, produ-
cen anticuerpos diferentes que permiten ser detecta-
das independientemente. Se han descrito elevaciones
en sangre de cordén asociadas a hipoxia intrauterina
y disfuncién cardiaca.

El objetivo de este estudio es establecer los valores de
Tnl en sangre de cordén de recién nacidos sanos y
conocer si poseen alguna relacion con otros parame-
tros obstétricos o neonatales. Posteriormente se anali-
zaran sus modificaciones en situaciones patolégicas.

MATERIAL Y METODOS

Para la realizaciéon de este estudio se seleccionaron
168 recién nacidos sanos, 86 varones y 82 mujeres,
procedentes de embarazos normales de los que reco-
gieron los siguientes datos: edad materna, edad ges-
tacional, tipo de parto, anestesia general o epidural,
administracién o no de oxitocina, sexo, Apgar al1' y
5'; peso y longitud. Se determinan los valores de
CPK, CPK-MB y Tnl y lactato. Se realiza la estadisti-
ca basica y se estudian las correlaciones entre varia-
bles cuantitativas mediante el coeficiente de correla-
cién de Pearson. Se analizan las diferencias de los
valores de la Tnl segun las variables cualitativas
mediante el test de la t de Student.

RESULTADOS

Edad materna 30,16 + 5,47 afios; edad gestacional
39,36 + 1,46 semanas; Apgar al 1' 8,22 + 0,65; Apgar a
los 5" 9,30 + 0,52; peso 3.298,96 + 476,27 g; longitud
50,137 = 2,112 cm; Tnl global 0,065 + 0.07 ng/ml;
CPK: 279,07 £127,75U/L; CPK-MB: 11 £20,24 U/L;
lactato: 5,26 £ 2,02 £ 0,66 mmol/l. Tnl en: varones
0,069 £0,08 ng/ml; mujeres 0,061 + 0,07ng/ml; parto
vaginal 0,065 £ 0,80 ng/ml; sin ventosa 0,070 + 0,90
ng/ml; con ventosa 0,063 + 0,07 ng/ml; cesérea 0,064
* 0,056 ng/ml; anestesia epidural 0,060 * 0,074
ng/ml; sin anestesia epidural 0,070 = 0,084 ng/ml;
administraciéon de oxitocina 0,079 + 0,092 ng/ml; sin
administraciéon de oxitocina 0,055 + 0,066 ng/ml. No
se han hallado correlaciones de la Tnl con el resto de
las variables. Tampoco se han encontrado diferen-
cias en los niveles de Tnl segtin las variables cualita-
tivas estudiadas.

COMENTARIOS

Los recién nacidos sanos presentan niveles de Tnl
casi indetectables en sangre de cordén y no se modi-
fican con la edad gestacional, tipo de parto, tipo de
anestesia, administracién de oxitocina, sexo, peso y
talla, lo cual permitira interpretar sus variaciones en
situaciones patologicas.

ESTREPTOCOCO BETA HEMOLITICO DEL GRUPO
B. CASUISTICA NEONATAL EN LOS ANOS
2001-2002

Marin Ravina R, Garcia Mata G, Saavedra Chaves E,
Granero Asencio M, Pérez Losada J, Santano Gallinato
M, Lopez Sanz A, Duran de Vargas LE,
Gonzalez-Meneses Gonzalez Meneses A

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla

INTRODUCCION

El Streptococcus agalactiae es en la actualidad el prin-
cipal agente etiolégico de septicemia neonatal de
trasmision vertical, de ahi el interés de revisar su
incidencia durante los afios 2001-2002. Presentamos
cuatro casos clinicos: Recién nacido que ingresa por
madre portadora de EGB sin profilaxis. Madre de 23
afios, embarazo de 42 semanas. Parto espontineo,
amniorrexis intraparto, liquido amniético meconial,
nifio de 2.870 g, test de Apgar de 9-10-10.
Exploracién: normal. Tratamiento: penicilina, im.
Hemocultivo: EGB. Tratamiento: ampicilina mas
gentamicina, 10 dias. Recién nacido prematuro.
Madre de 34 afios. Estado de portador de EGB des-
conocido. Embarazo de 29 semanas. Parto esponta-
neo. Amniorrexis de doce horas, liquido amniético
claro y nifio de 1.300 g con test de Apgar de 9-10-10.
Hemograma, bioquimica, gasometria: normales.
Exploracién normal hemocultivo: EGB. Tratamiento:
ampicilina y tobramicina, 10 dias. Recién nacido que
ingresa por fiebre de 24 horas. A las 12 horas presen-
ta dos crisis convulsivas de 1 minuto de duracién,
madre de 23 afios, estado de portador de EGB des-
conocido. Embarazo de 40 semanas, parto esponta-
neo, amniorrexis 6 horas previas, liquido amniético
claro y nifa de 3.590 g, Apgar 9-10-10. Hemograma:
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35.000 leucocitos (86% segmentados), bioquimica,
gasometria, sedimento: normales. Hemocultivo:
EGB. LCR: bioquimica: alterada. Tincién, cultivo:
negativos. Tratamiento: ampicilina, tobramicina,
cefotaxima, fenobarbital. Recién nacido que ingresa
con 5 horas de vida por quejido e hipotermia. Madre
de 18 anos, EGB: desconocido. Embarazo de 41
semanas, amniorrexis, corta, nifio de 3.341 g.
Hemocultivo: EGB. Tratamiento: ampicilina, tobra-
micina, 10 dias.

CONCLUSIONES

La incidencia de sepsis por EGB es de 0,5-3/1.000
recién nacidos.La tasa de portadoras entre la pobla-
cién gestante oscila entre el 10-17%, estando entre un
45-65% de sus recién nacidos colonizados. De ellos,
el 1-2% desarrollan la forma invasiva de la infeccién.
Casuistica: (2001-2002) Ingresaron un total de 956
recién nacidos (308 pretérmino, 648 a término). 147
eran recién nacidos de madres portadoras de EGB (8
pretérmino y 139 a término); de ellos 4 presentaron
infeccién. A su vez, 3 madres eran portadoras sin
conocerlo. No existian otros factores de riesgo mater-
no y no se realiz6 profilaxis.La incidencia nuestra es
de 0,57/1.000 de un total de 6.900 RN.

CAUSA INFRECUENTE DE MENINGITIS
NEONATAL

Garcia Matas G, Marin Ravina R, Sdenz Eguera C,
Lopez Sanz A, Duran de Vargas LE, Gonzalez-Meneses
Gonzalez Meneses A

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla

ANTECEDENTES Y OBJETIVO

La sepsis neonatal tardia con afectacién meningea
por Neisseria meningitidis B es infrecuente, siendo
pocos los casos descritos en la literatura. Presen-
tamos a un recién nacido de 15 dias de vida con
meningitis por N. meningitidis B.

CASO CLINICO

Recién nacido varén a término de peso adecuado
que ingresa con 15 dias de vida en UCI neonatal por
presentar aspecto de enfermedad grave, fiebre con
rechazo de las tomas de 24 horas de evolucién.
Antecedentes familiares y personales: madre de 20
afios, primipara. Embarazo controlado. Parto eutéci-
coy test de Apgar de 9 y 10 al 1 y 5 minutos de vida
respectivamente. Ingreso previo en neonatologia por
madre portadora de estreptococo del grupo B con
profilaxis incompleta, siendo dado de alta a las 72
horas de observacién sin datos clinicos ni analiticos
de infeccién. Exploracion fisica: peso 3.400 gramos.
Temperatura 39 ° C. Mal estado general, color terro-
so con palidez de piel y mucosas. Decaido, quejido y
polipnea. Mala perfusién periférica. Tendencia a la
hipertonia con opistétonos. Taquicardia con hipoten-
sién arterial. Fontanela normotensa. Resto sin
hallazgos. Pruebas complementarias: leucocitos
5.000/mm?®. PCR 241 mg/L. Bioquimica del LCR con
pleocitosis, hipoglucorraquia e hiperproteinorra-
quia. Cultivo de LCR en que se aisla Neisseria menin-
gitidis serotipo B. Hemocultivo negativo.

Con estos datos clinicos y analiticos se llega al diag-
néstico de sepsis neonatal tardia con meningitis por
N. meningitidis serotipo B.

Evolucién favorable tras tratamiento con drogas ino-
trépicas, antibioterdpia i.v., expansores de volumen,
sedacion y nutricién parenteral.

CONCLUSIONES

La sepsis neonatal tardia es la infeccién bacteriana
generalizada con clinica multisistémica y cultivo
positivo de sangre y/o de LCR entre la 2* y la 4°
semanas de vida. La incidencia de meningitis en RN
es de 0,2 a 0,4 por 1.000 RN vivos. Entre los agentes
etiolégicos mas frecuentes se encuentran estreptoco-
co del grupo B, E. coli K1, siendo escasa la incidencia
de N. meningitidis B como causante de sepsis y/o
meningitis en el periodo neonatal. Se puede presen-
tar con una sintomatologia poco especifica, siendo la
irritabilidad y la fontanela hipertensa los hallazgos
mas frecuentes. La tasa de mortalidad oscila entre el
20 y el 50% con complicaciones tardias en el 40-50%
de los casos.
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ANALISIS DE MORTALIDAD NEONATAL EN EL
ANO 2002

Garcia Matas G, Marin Ravina R, Rodriguez-Sacristan
A, Pérez Losada J, Saenz Reguera C, Durdn de Vargas C,
Gonzalez-Meneses Gonzalez-Meneses A

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla

OBJETIVO

Estudio de la mortalidad neonatal en nuestra seccién
de neonatologia durante el afio 2002, analizando las
causas generales de mortalidad en los distintos pe-
riodos neonatales.

MATERIAL Y METODO

Realizamos un estudio retrospectivo revisando his-
torias clinicas y archivos de mortalidad de la seccion
de neonatologia y del servicio de obstetricia de
nuestro Hospital correspondiente al afio 2002. El
namero total de RN fue de 3.560, incluyendo 29
muertes fetales. Se utilizan férmulas estadisticas
correspondientes a las tasas de mortalidad especifi-
ca por edad.

Hicieron exitus 15 RN, 9 varones y 6 mujeres. 3 pro-
cedian de partos multiples, 2 presentancién en pel-
vianas, 9 nacieron tras cesarea y 2 partos instrumen-
tales.

Por distribucién por grupos de peso, de un total de
20 RN vivos con peso inferior a 1.500 g, 8 fueron exi-
tus. Si tomamos los RN con peso entre 500 y 1000g de
peso (8) 5 fallecieron. Menores de 2.500 g de peso
fallecieron 12, 10 en la primera semana de vida. 5 RN
eran de peso bajo para la edad gestacional.

Entre los diagnésticos principales, la prematuridad
(5 casos) junto con las malformaciones (5 casos) fue-
ron las dos causas mads frecuentes. Una muerte fue
postneonatal, 2 fueron en el periodo neonatal tardio
por malformacién y por encefalopatia hipéxico-
isquémica en un prematuro, el resto fallecieron en el
periodo neonatal precoz.

Entre los factores de riesgo durante la gestacién, 3
casos presentaron liquido meconial, 2 diabetes ges-

tacional, 2 gestaciones con dispositivo intrauterino y
2 casos de ruptura precoz de membranas.

RESULTADOS

La tasa de mortalidad neonatal en nuestra Unidad
fue en el afo 2002 de 3,9 por mil RN, similar a la
encontrada en otros hospitales de nuestro pais, atri-
buyendose el 33% de la misma a la mortalidad neo-
natal inmediata, con una tasa de 1,40 por mil RN. El
resto se distribuye entre la primera semana de vida
con una mortalidad neonatal precoz del 3,37 por mil
RN, una mortalidad en el periodo neonatal tardio de
0,56 por mil RN.

HIPERTENSION PULMONAR NEONATAL
SECUNDARIA A NEUMONIiA

Marin Ravina R, Garcia Mata G, Granero Asencio M,
Saavedra Chaves E, Lopez Sanz A, Santano Gallinato
M, Moya-Angeler Plazas J, Duran de Vargas LE,
Gonzilez-Meneses Gonzalez Meneses A

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla

INTRODUCCION

La hipertensiéon pulmonar del recién nacido estéd
causada por una persistencia elevada de la resisten-
cia vascular pulmonar después del nacimiento, lo
que impide la transicién hasta el patrén circulatorio
extrauterino.

CASO CLINICO

Recién nacido a término que ingresa en UCI neona-
tal desde clinica externa por dificultad respiratoria.
Madre sin antecedentes personales de interés.
Embarazo controlado de 37 semanas sin incidencias.
Cesarea electiva por feto muerto intraparto en gesta-
cién previa, amniorrexis intraparto, nace varén de
3.150 g con un test de Apgar de 8-9-9. A los 15 minu-
tos comienza con dificultad respiratoria que no cede
con oxigeno mediante cdnula nasal. Se traslada a
UCI neonatal.
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EXPLORACION

Aspecto de recién nacido a término con buen tono y
actividad, acrocianosis, aleteo nasal, quejido espiratorio
persistente,tiraje subcostal,disminucién bilateral del
murmullo vesicular, tonos cardiacos ritmicos y fuertes
sin soplos, pulsos periféricos palpables y simétricos,
resto de la exploracién normal. Exdmenes complemen-
tarios: hemograma, bioquimica, orina: normales.
Gasometria: acidosis metabolica, hipoxemia e hipercap-
nia. Hemocultivo: negativo. Rx de térax: imagen bron-
coalveolar difusa en l6ébulo superior izquierdo que
borra la silueta cardiaca.Cardiomegalia a expensas de
cavidades derechas. Vascularizacién pulmonar normal.
Ecocardiografia 2D y modo M: cavidades cardiacas
derechas dilatadas. Septo interauricular con foramen
oval permeable. Septo interventricular integro con rec-
tificacién del mismo y movimiento paradéjico secunda-
rio a hipertensién pulmonar (suprasistémica). Tronco
pulmonar y ramas pulmonares muy dilatadas. Juicio
clinico: hipertensién pulmonar suprasistémica secun-
daria a bronconeumonia, paracardial, derecha. Trata-
miento: ventilacién, mecanica, oxigenoterapia, seda-
cién, drogas, vasosactivas (inotrépicos), fenobarbital,
vasodilatadores pulmonares selectivos (via inhalatoria)
bicarbonato, antibiéticos, canalizacién de la vena umbi-
lical, alimentacién parenteral. Evolucién: al 5° dia desa-
parece la dificultad respiratoria.

CONCLUSIONES

El realizar tratamiento precoz de infecciones respiratorias
evita complicaciones temibles como la hipertension pul-
monar. La dificultad que conlleva el diagndstico certero
de una neumonia connatal en un embarazo y parto sin
factores de riesgo. La ausencia de frotis vaginal para el
EGB nos hizo pensar que fuera el causante, al ser el ger-
men responsable més frecuente de neumonia connatal.

HIPERTERMIA NEONATAL. REVISION DE
CASOS EN EL PERIODO 2001-2002

Marin Ravina R, Garcia Matas G, Terol Barrero P,
Santano Gallinato M, Lépez Sanz A, Saenz Reguera C,
Camacho Gonzalez E, Durdn de Vargas LE, Gonzalez-
Meneses Gonzilez-Meneses A

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla.

INTRODUCCION

La hipertermia neonatal puede observarse en el
segundo y tercer dias de vida en neonatos clinica-
mente sanos. Esta situacién es relativamente fre-
cuente en nifios alimentados al pecho o expuestos a
temperaturas elevadas.

OBJETIVO

Revisar la incidencia de hipertermia en los neonatos
ingresados en nuestra Unidad durante el periodo
2001-2002, con especial referencia a la "fiebre de sed".

MATERIAL Y METODOS

De los 6.000 recién nacidos en dicho bienio, revisa-
mos los 15 ingresos por hipertermia. Todos habian
nacido en nuestro Hospital, 9 procedian de materni-
dad y 6 del servicio de urgencias. Edad media de
ingreso 3 dias.

RESULTADOS

La mayoria sin antecedentes obstétricos y perinata-
les de interés. Cesarea: 4 casos. Peso medio: 3480gr.
Sexo: mayor ntimero de varones (9). Alimentacién:
12 con lactancia materna y 3 con lactancia mixta; 6
presentaron rechazo con poco aporte dietético.
Temperatura corporal: 38-38,8. Valoracién hemodi-
namica: estables. Pérdida de peso: superior al 10%: 4
casos. Diagnosticos:1) fiebre de sed, 8 casos (53,3%).
La mitad con sequedad de piel y mucosas y 7 de
ellos con sodio mayor de 145. Urea elevada, protei-
nuria, y acidosis metabélica leve: 2 casos. Pérdida de
peso: 9,7%. Tratamiento: soluciones de rehidratacién
endovenosa en 5 neonatos. Antibidticos: se inici6 tra-
tamiento en 4 casos. Se retiran tras confirmar "fiebre
de sed". Estancia media hospitalaria: 5 dias.
Alimentacién al alta: lactancia materna y artificial si
lo requieren. 2) Sindrome febril, 5 casos (33,3%). En
todos ellos la exploraciéon fue negativa, desapare-
ciendo la fiebre a las pocas horas de su ingreso.
Bioquimica urea y sodio: normales. Hemocultivo:
negativo. 3) Sepsis, 2 casos (13,3%). 1 caso de sepsis
neonatal precoz por EGB. Tratamiento antibiético 14
dias. El otro caso, sepsis neonatal tardia por E. coli.
Tratamiento antibiético: 14 dias. Alta a los 20 dias.
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CONCLUSIONES

De los 648 recién nacidos a término ingresados en
nuestra Unidad durante el bienio 2001-2002, un 2,3%
ingresaron por hipertermia. En nuestro estudio la
causa mas frecuente de hipertermia fue la fiebre de
sed, cuya evolucion fue favorable en la mayoria de
los casos con un buen aporte lacteo. En un porcenta-
je de recién nacidos que debutaron por hipertermia,
no se ha objetivado la causa de la misma catalogan-
dose de sindrome febril no filiado (33,3%).De todas
las sepsis ingresadas en el bienio 2001-2002, sélo dos
casos debutaron con fiebre lo que reafirma la escasa
presentacién de fiebre en las sepsis.

POLIPOSIS COLONICA FAMILIAR.
SINDROME DE GARDNER

Pilar Méndez Pérez, Ramén Nufiez Nuaiiez, Ana Belén
Escobar Izquierdo, Alejandro Romero Albillo, Rodolfo
Cabrera Garcia, Enrique Galan Gémez, Antonio Serrano
Calle, Emilio Blesa Sanchez, Julian Vaquerizo Madrid.
Hospital Materno Infantil. Hospital Universitario Infanta
Cristina. Badajoz

INTRODUCCION

El conjunto de poliposis adenomatosa familiar y
tumoraciones extracolénicas (osteomas de craneo y
huesos largos y quistes dermoides cutaneos) define
el sindrome de Gardner. En estos pacientes también
son frecuentes otras manifestaciones extracolénicas
como tumores en la pared abdominal o mesenterio,
polipos géstricos, duodenales, de intestino delgado
y la hipertrofia del epitelio pigmentario de la retina.
Su herencia es autosémica dominante por mutacién
del gen APC situado en el cromosoma 5. La edad
media de aparicién de los pélipos es de diciséis afios.
La colectomia total con mucosectomia anorrectal con
reservorio ileal es de eleccién para la profilaxis del
cancer de colon entre los diez y catorce afios.

OBJETIVOS

Presentar el caso clinico de un paciente con sindro-
me de Gardner, el tratamiento realizado y el proto-
colo de seguimiento.

CASO CLINICO

Paciente hombre, remitido para estudio a los 11afios por
antecedentes de poliposis familiar: bisabuela, abuela y
tia materna fallecidas por cancer de colon. Madre, tio
materno y una hermana con poliposis. AP: epilepsia
EPBAI de Aicardi. Exploracién: lesién subcutanea quis-
tica (1 x 2 cm) en la cara externa de pierna izquierda y
otra similar en la regién occipital. Peso (P25)y talla en
P50.Palpacién abdominal y tactorrectal sin alteraciones.
Hemograma normal. Rectocolonoscopia: pequefios
polipos de 1 a2 mm de 12 a 14 en el recto sigmoide y de
4 a 5 en el descentente, tipo adenomatoso. Esofagogas-
troduodenoscopia: sin alteraciones. Estudio genético:
mutacién gen APC(5q21.q22) 46XY. Enema de doble
contraste: en todos los tramos del colon se aprecian
multiples pequefios polipos. TAC craneal, transito
intestinal y eco abdominal sin alteraciones. Control rec-
tocolonoscépico (1 afio): la biopsia muestra cierto grado
de displasia con abundantes mitosis, por lo que a la
edad de 12 afios se realiza colectomia total con muco-
sectomia anorrectal y reservorio ileal en "J" con anasto-
mosis ileoanal y exéresis de las lesiones quisticas subcu-
taneas. El curso postoperatorio fue favorable. Al afio de
la intervencién el paciente recibe alimentacién normal
(P25). Esofagogastroduodenoscopia: Sin alteraciones.

COMENTARIOS

Por el mayor riesgo de neoplasia maligna del tracto
gastrointestinal superior la gastroduodenoscopia
debe ser incluida en el programa de seguimiento, asi
como examen oftalmolégico periddico.

TRATAMIENTO QUIRURGICO DEL REFLUJO
GASTROESOFAGICO. NUESTRA EXPERIENCIA

Haro Gémez M, Rojo Jurado M, Terol Barrera P, Farfan
O, Quero L, Ramirez Gurruchaga E, Chavez Pecero F,
Argiielles Martin F

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla

INTRODUCCION Y OBJETIVOS

El reflujo gastroesofagio (RGE) es una entidad fre-
cuente en pediatria y suele cursar con clinica banal,
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sin embargo en ocasiones se complica con desnutri-
cién, apneas respiratorias, hemorragias, estenosis
esofagica, anemia, es6fago de Barret. En los casos
resistentes al tratamiento médico puede ser necesa-
rio el tratamiento quirtrgico, siendo la via laparos-
cOpica una opcién posible que permite acortar el
postoperatorio y disminuir la morbilidad. El objeti-
vo es valorar la eficacia del tratamiento quirdrgico
en pacientes pediatricos con RGE patolégico refrac-
tario al tratamiento médico.

MATERIAL Y METODO

Se realiza un estudio descriptivo retrospectivo de 23
pacientes diagnosticados de RGE patolégico refrac-
tario a 6-12 meses de tratamiento médico. Se revisan
la edad de inicio, edad de cirugia, sintomas y com-
plicaciones. Se han realizado a todos los nifios 2
pHmetrias y 1 endoscopia antes de la cirugfa, y 1
pHmetria postoperatoria.

RESULTADOS

La edad media de comienzo de sintomas es 15 meses
(0 meses- 24 meses), la edad media de la cirugia es 2
afios (1 afio- 4 afios). Los sintomas y complicaciones
presentados son voémitos y regurgitaciones en 15
nifios, dolor retroesternal en 11 nifios, hipo persis-
tente en 6, bronquitis en 6, neumonia en 3, apneas en
2 y anemia ferropenica en 2 nifios. Se ha realizado
funduplicatura tipo Nissen por laparotomia a 18
nifios y por via laparoscopica a 5 nifios (> 2 afios). La
evolucioén clinica a largo plazo de los nifios operados
por laparotomia ha sido buena. En los 3 meses de
postoperatorio 2 nifios han presentado disfagia y 1
de ellos ha precisado dilatacién con balén por pre-
sentar estenosis esofagica. La evolucién a corto plazo
de los nifios operados por via laparoscépica ha sido
buena , excepto a 1 nifio que ha tenido que ser rein-
tervenido por reapariciéon de los sintomas tras la
dehiscencia de las suturas. Los nifios operados por
laparoscopia estdn pendientes de evolucionar a
largo plazo.

COMENTARIO

Hemos tenido buenos resultados al realizar el Nissen
tanto por via laparoscépica como por laparotomia en
los nifios con RGE refractario al tratamiento médico.

Estos resultados coinciden con los existentes en la
literatura, llegando a un 80-90% de efectividad.

INDIVIDUALIZAR LA DOSIS DE AZATIOPRINA
MEDIANTE LA MONITORIZACION DE LA
TIOPURINA METIL-TRANSFERASA EN LA
ENFERMEDAD INFLAMATORIA INTESTINAL

Haro Gémez M, Rojo Jurado M, Terol Barrera P, Farfan
O, Quero L, Ramirez Gurruchaga E Chavez Pecero E
Argiielles Martin F

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla

INTRODUCCION Y OBJETIVO

La azatioprina (AZA) representa una pieza clave en
la terapia inmunosupresora de la enfermedad infla-
matoria intestinal (EII), fundamentalmente en los
casos corticorresistentes y corticodependientes. Se
han sugerido diversas estrategias para monitorizar
de forma individualizada la dosis de AZA con la
intencién de identificar a los pacientes con riesgo de
toxicidad por estos farmacos. Entre estas estrategias
se encuentra la monitorizacién de la actividad de la
tiopurina metil-transferasa (TPMT). Se ha demostra-
do una notable correlacién entre el genotipo de la
TPMT y el riesgo de mielotoxicidad. La distribucién
del genotipo en la poblacién respecto a la TPMT es
trimodal: 88,6% es homocigoto para el alelo de alta
actividad (HA), 11,1% es heterocigoto (hA) y el 0,3%
es homocigoto para el alelo de baja actividad (HB).
El objetivo de esta comunicacion es determinar el
genotipo de la TPMT de los nifos afectos de EII tra-
tados con AZA en nuestro Servicio. En aquellos con
genotipo HA recibiran dosis de AZA estandar, los de
genotipo hA se reducird empiricamente la dosis ini-
cial en un 50% y en los pacientes con genotipo HB se
contraindicard el empleo de AZA.

MATERIAL Y METODO

Se realiza un estudio descriptivo restrospectivo de las
historias clinicas de los nifios diagnosticados de EIl en
nuestro Servicio que han precisado durante su evolu-
cién tratamiento con AZA. Se ha revisado el indice de
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actividad de la enfermedad de Crohn en nifios
(PCDAI) cuando se ha iniciado el tratamiento con
AZAy se ha determinado la actividad de la TPMT.

RESULTADO

Han precisado tratamiento con AZA 8 nifios, y ésta
se ha iniciado cuando la enfermedad es considerada
moderada-grave segtin el PCDAI (> 30). Todos los
nifios han sido determinados como genotipo HA de
la TPMT, por lo que la dosis de AZA utiliada ha sido
2 mg/kg/dia. Ningtn nifio en su evolucién ha pre-
sentado mielotoxicidad, y en todos los nifios la res-
puesta clinica ha sido buena, incluso en un nifio se
ha podido retirar la AZA.

COMENTARIO

Decir que la determinaciéon de la actividad de la
TPMT constituye una atractiva opcién para indivi-
dualizar la dosis de AZA 'y prevenir el riesgo de efec-
tos secundarios, aunque estd por demostrar si esta
estrategia debe aplicarse de manera rutinaria en
todos los pacientes.

ALERGIA A LA PROTEINA DE LA LECHE DE
VACA (APLV) MEDIADA POR IGE: FACTORES
PRONOSTICOS Y EVOLUCION

Farfan O, Argiielles Martin E Quero Acosta L, Ramirez
Gurruchaga F, Gil Sanchez I

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla

INTRODUCCION

La APLV es la reaccién adversa a alimentos mas fre-
cuente en el primer afio de vida.

OBJETIVOS

Describir la evolucién de la APLV mediada por IgE

en relaciéon con variables no descritas extensamente
en la literatura.

MATERIAL Y METODOS

Estudio retrospectivo, descriptivo, de 83 nifios con
diagnostico de APLV en los Gltimos 6 afios. Se midie-
ron porcentajes, chi cuadrado de los resultados y
comparacién de medias (test de Wilcoxon).

RESULTADOS

En la poblacién estudiada la edad de comienzo mas
temprana (antes de los 6 meses) no se correlacioné
con una mayor predisposicion a padecer otra alergia
alimentaria o a una evolucién mas prolongada de la
enfermedad; por el contrario, una edad de comienzo
mas temprana se asocié con una menor edad de
negativizacion (p = 0,05). La presencia de enferme-
dad atépica en un familiar de primer grado no pre-
dijo una edad de comienzo més temprana para la
APLV. La presencia de otra alergia alimentaria se
observo en un 22% de la muestra, siendo el huevo el
alimento mas frecuentemente implicado La edad de
negativizacion tuvo una media de 25,9 meses. Se
buscé relacionar edad, férmula de reemplazo utili-
zada y presencia de otra alergia alimentaria con esta
variable de negativizacién. No se observaron dife-
rencias significativas entre varones y mujeres, aun-
que se observé una tendencia en los primeros a
negativizar antes que las segundas (24,3 vs 29,7, p =
0,9). En cambio, si se observé una edad de negativi-
zacion significativamente mas tardia en aquellos que
presentaban otra alergia alimentaria o habian consu-
mido férmula de soja con respecto a aquellos que no
presentaban estas caracteristicas (34,6 vs 24,5 meses,
y 34,5 vs 19,9 meses, respectivamente; p = 0,007 y
0,002, respectivamente).

CONCLUSION

La poblaciéon estudiada muestra caracteristicas de
evolucion diferentes para algunos factores relatados
en la literatura. Los diferencias halladas en cuanto al
tipo de férmula utilizada constituyen un hallazgo de
importancia que deberia ser confirmado por estu-
dios prospectivos de casos seleccionados.
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CONTRIBUCION DE LA CAPSULOENDOSCOPIA
PARA EL ESTUDIO DE LA HEMORRAGIA
INTESTINAL EN EL NINO

Quintela Molinillo E, Quero Acosta L, Farfan O,
Ramirez Gurruchaga F, Argiielles Martin F, Gonzilez-
Hachero ]

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla

INTRODUCCION

La hemorragia digestiva es la segunda causa de san-
grado agudo en la infancia tras la traumaética. La
etiologia es muy diferente a las de un adulto. Su pre-
sentacion clinica puede orientar hacia el origen, aun-
que se ve influido por otros muchos factores: tiempo
de evacuacion, cuantia del sangrado... En el intestino
delgado se localizan el 5 %. Hasta hace poco su
exploracion se limitaba a métodos radiolégicos, y en
muchos se requeria la cirugia. Con la enteroscopia
esto mejora, aunque presenta limitaciones en cuanto
al area visualizada y ademas es molesta para los
nifios. Actualmente con la capsuloendoscopia, técni-
ca inocua y especifica para la exploracion del intesti-
no delgado, estas limitaciones han disminuido.

NUESTRO CASO

Varén de 7 afos que consulta en el Servicio de
Urgencias Pediatricas de nuestro Hospital por recto-
rragia indolora de escasa cuantia de 2 afios de evo-
lucién. Carece de antecedentes personales y familia-
res de interés. Se realiza exploracion fisica, con aten-
cion al 4rea abdominal y anorrectal, no objetivando-
se nada que puediera orientar hacia su etiologia. Por
la presentaciéon clinica, la edad del paciente y la
carencia de otros datos relevantes, se emite el juicio
clinico de rectorragia leve. ;Fisura anal? ;Polipos
intestinales? ;Enfermedad inflamatoria? Para com-
pletar su estudio se solicita: colonoscopia, objetivan-
dose lesiones compatibles con hiperplasia fonicular
linfoide. En el ileon, a unos 30 cm de la valvula ileo-
cecal, se localiza lesiéon hemangimatosa, friable y se
intenta cauterizar con argon laser, resultando impo-
sible debido a su tamafio. Se realizan estudios con
globulos rojos marcados en tres fases y cortes tomo-
graficos con el objetivo de valorar de forma menos

invasiva el namero y extensién de la lesién. Con la
ecografia Dopler abdominal se valoraran los grandes
vasos abdominales. Por la localizacién de la lesién se
decide realizar estudio endoscépico con céapsula
para visualizar todo el intestino delgado, constatan-
dose una tinica lesién angiomatosa en el ileon.

CONCLUSION

La capsuloendoscopia es un método adecuado para
la valoracién de la mucosa del intestino delgado, ya
que permite visualizar toda este drea de manera
dindmica, en tiempo real. Es una técnica no invasiva
con la que no se necesita irradiar al paciente.
Actualmente este método es empleado escasamente
en nifios, y queda por resolver la preparaciéon del
paciente para dicho estudio.

ENFERMEDAD CELIACA FAMILIAR

O DETECCION DE LA ENFERMEDAD CELIACA
SILENTE ({OLIGOSINTOMATICA?)

EN FAMILIARES DE UN CASO INDICE

Fernandez Romero A, Terol Barrero P, Argiielles Martin
E Ramirez Gurruchaga E Gonzalez-Hachero J

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla

ANTECEDENTES Y OBJETIVO

Se compara a la enfermedad celiaca con un iceberg,
dada la mayor proporcion de casos silentes u oligo-
sintomaticos en relacién con los de presentacion tipi-
ca. Estan demostrados el mayor riesgo de enferme-
dad en familiares de enfermos celiacos asi como la
asociacién de determinados HLA con esta patologia.
Un medio de detectar a pacientes de riesgo es el estu-
dio de familiares en primer grado de celiacos diag-
nosticados.

METODOS

Tipificacién del HLA y determinacién de anticuer-
pos antigliadina y antiendomisio, asi como biopsia
yeyunal (en los casos con serologia positiva y/o pre-
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sencia de haplotipos de riesgo) en familiares en pri-
mer grado de nifia afecta de celiaquia.

RESULTADOS

Nifia de 2 afios con anticuerpos antiendomisio posi-
tivos y clinica de diarrea frecuente y ligera afectacién
de la curva de peso. Es diagnosticada de enfermedad
celfaca al presentar atrofia vellositaria subtotal en la
biopsia yeyunal obtenida por sonda de Watson-
Crosby. Se estudia a sus 2 hermanas (jasintomati-
cas?) presentando ambas anticuerpos antiendomisio
positivos. El padre, que presenta una artritis migra-
toria no filiada de varios afios de evolucion, tiene
anticuerpos de enfermedad celiaca negativos. Se rea-
liza estudio de HLA en los 5 miembros de la familia
para detectar haplotipos de riesgo (incluyendo a la
madre, que estd asintomatica), encontrandose positi-
vidad para A1 Cw7 B8 (HLA clase I) y para DRB1*03
DQA1*0501 DQB1*0201 (HLA clase II) en homocigo-
sis en el padre y en heterocigosis en las 3 hijas. Las
biopsias yeyunales fueron diagndsticas de enferme-
dad celiaca en el padre y en las 3 hijas.

CONCLUSIONES

1. Dada la alta frecuencia de formas silentes u oligo-
sintomdticas de enfermedad celfaca es muy im-
portante detectar a los pacientes de riesgo, siendo
necesario realizar cribado en familiares de enfer-

mos celiacos.

2.Mas del 95% de los celiacos comparten el haplo-
tipo de complejo mayor de histocompatibilidad
(HLA) DQ 2 (concretamente, DQB1*02 (01-02),
DQA1*0501) o DQS8. El haplotipo HLA-DRB1*0301
también esta asociado con un riesgo incrementado

de enfermedad celiaca.

3. La prevalencia de enfermedad celiaca entre fami-
liares en primer grado de enfermos celiacos oscila
entre un 2 y un 15%.

EVOLUCION DE LAS PROPORCIONES
CORPORALES DURANTE EL PRIMER ANO DE LA
VIDA

Del Pozo Guisado N, Rico de Cos S, Mohamed Ahmed
M, Simoén Escanez G, Casanova Bellido M
Cdtedra de Pediatria. Facultad de Medicina de Cddiz. Hospital

Universitario de Puerto Real, Cadiz

INTRODUCCION

Los cambios que se producen en las proporciones
corporales son la expresion de la distinta velocidad
de crecimiento de la cabeza, tronco y extremidades.
Mientras que el craneo logra su tamafo definitivo
precozmente, las extremidades no lo hacen hasta la
pubertad. Este proceso se denomina progresion cefa-
locaudal del crecimiento. El objetivo de este estudio
es conocer las variaciones que se producen en las
proporciones corporales durante el primer afio de la

vida.

MATERIAL Y METODOS

Se realiza un estudio longitudinal de 301 nifios, de
los que 129 eran varones y 172 mujeres, a los que se
les practican las siguientes mediciones: longitud
(L), longitud vértex-coxis (LV-C) y coxis-talon (L-
CT), diametros biparietal (D-BP), occipito-frontal
(D-OF), antero-posterior (D-AP) y transversal del
torax (D-T), y los perimetros craneal (PC) y toréaci-
co (PT). Se utilizé un antropémetro de Harpender
de lectura directa y una cinta métrica de fibra de
vidrio. Las medidas se determinan entre los prime-
ros tres dias de vida y a los 3, 6, 9 y 12 meses de
edad. Se realiz6 la estadistica basica de cada varia-
ble y se calculan los siguientes indices antropomé-
tricos: L/VC, L/VT, VC/CT, D-BP/D-OF, D-
AP/D-T.
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RESULTADOS

N =129 (VARONES)

Indices RN 3 meses 6 meses 9 meses 12 meses
L/VC 1,5526 + 0,062 1,5953 + 0,056 1,6225 + 0,044 1,5468 + 0,072 1,5698 + 0,080
L/CT 2,8329 + 0,218 2,6956 + 0,169 2,6151 £ 0,123 2,8604 + 0,244 2,7893 + 0,250
VC/CT 1,8329 + 0,218 1,6956 + 0,169 1,6151 + 0,123 1,8604 + 0,244 1,7893 + 0,250
DBPP/OF 0,8214 + 0,051 0,8261 + 0,032 0,8250 + 0,026 0,8511 + 0,036 0,8737 + 0,055
D AP/DT 0,8584 + 0,037 0,8052 + 0,039 0,7942 + 0,051 0,7628 £ 0,048 0,7326 £ 0,048
N =172 (MUJERES)

Indices RN 3 meses 6 meses 9 meses 12 meses
L/VC 1,5631 £ 0,046 1,5985 + 0,064 1,6011 £ 0,039 1,5622 + 0,066 1,5772 + 0,061
L/CT 2,7879 + 0,147 2,6905 + 0,185 2,6710 £ 0,113 2,8045 + 0,220 2,7517 £ 0,183
VC/CT 1,7879 + 0,147 1,6905 + 0,185 1,6710 + 0,113 1,8045 + 0,220 1,7517 £ 0,183
DBPP/OF 0,8097 + 0,046 0,8235 + 0,031 0,8223 + 0,028 0,8539 + 0,035 0,8800 + 0,052
D AP/DT 0,8691 + 0,036 0,8233 + 0,042 0,7963 + 0,053 0,7667 + 0,048 0,7324 + 0,052
COMENTARIOS mos fisiopatolégicos que intervienen en la produc-

El cociente VC/CT en el RN es de 1,7 y su tendencia
durante el primer afio es discretamente decreciente
por mayor crecimiento del segmento inferior (CT)
presentando oscilaciones debido a las variaciones de
la velocidad de crecimiento, aunque el cociente de 1
se alcanza hasta los diez afios. El craneo y toérax cre-
cen méas rapidamente en la direccién de sus diame-
tros biparietal y transversal. La consecuencia de
estas diferentes tasas de crecimiento son las modifi-
cacionbes de la morfologia corporal durante el pri-
mer afio de la vida.

DANO HIPOXICO ISQUEMICO EN EL NINO.
(QUE PODEMOS HACER Y CUANDO?

Montiel Crespo R, Vallejo Sanchez L, Quintero Otero S,
Rubio Quinones F Hernandez Gonzalez A, Fernandez
O’Dogherty S y Pantoja Rosso S

Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos (Servicio de
Pediatria) Hospital Universitario Puerta del Mar de Cidiz.

INTRODUCCION

A pesar de los esfuerzos realizados en los dltimos
afios destinados a la investigaciéon de los mecanis-

cion del dafio hipéxico isquémico y de distintas posi-
bilidades terapéuticas, no se han producido cambios
sustanciales en su pronéstico una vez que el dafio
hipéxico se ha producido. Sélo la rapidez y calidad
de la atencién inicial parece ser ttil para minimizar
este dafio.

OBJETIVO

Revisar la evolucién clinica de nifios, previamente
sanos, ingresados en UCIP durante al menos 24
horas por parada respiratoria o cardiorrespiratoria
no traumatica, valorando la repercusién de la pre-
cocidad y calidad de las maniobras de RCP ins-
tauradas asi como de los cuidados postresucita-
ciéon sobre la evolucién y prondstico de estos
pacientes.

MATERIAL Y METODO

Se analizaron de forma retrospectiva todas los
casos de nifios ingresados en UCIP por parada res-
piratoria o cardiorrespiratoria desde enero de 1989
a diciembre de 2002. Se seleccionaron 29 casos, de
los cuales se descartaron 10 por no cumplir los cri-
terios de inclusién, analizdndose finalmente 19.
Revisamos una serie de actuaciones y pardmetros
clinicos como: motivo del evento, puntuacién de
coma segln escala de Glasgow inicial y al ingreso
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en UCIP, tiempo hasta la asistencia inicial, realiza-
cién de maniobras de RCP, presencia de asistolia,
necesidad de ventilaciéon mecénica > 24 horas y
evolucion clinica hasta el momento de su alta hos-
pitalaria.

RESULTADOS

Las edades de los pacientes estuvieron comprendi-
das entre 15 meses y 14 afios. La causa de parada
respiratoria fue inmersién en agua dulce o salada
en 16 casos y parada cardiaca intrahospitalaria en 3
casos. Clasificamos a los pacientes en tres grupos
seglin su evoluciéon clinica: 1) sin secuelas (13
casos); 2) con déficit neurolégico (2 casos); y 3) exi-
tus (4 casos).

De los 13 pacientes que cursaron sin secuelas, 8 pre-
cisaron maniobras de RCP, 4 de ellos avanzada,
aunque todos recibieron atencién inicial dentro de
los primeros 10 minutos; el 70 % ingresaron en la
UCIP con puntuaciones de Glasgow superiores a 11
puntos. Los 2 pacientes que sobrevivieron con
secuelas importantes habian sufrido un retraso en
su asistencia inicial de mas de 15 minutos y fueron
reanimados primero por personal no entrenado;
uno de ellos se encontraba en asistolia al iniciar la
resucitaciéon avanzada. Los 4 pacientes que fallecie-
ron estaban en asistolia cuando se iniciaron las
maniobras de RCP y presentaron un Glasgow <4 a
su ingreso en la UCIP.

COMENTARIOS

Nuestros datos confirman que el retraso en la asis-
tencia inicial, la presencia de asistolia al comienzo
de la reanimacion y la baja puntuacién de la escala
de coma de Glasgow al ingreso, se asocia a un peor
prondstico. En nuestro caso la monitorizacién de la
presiéon intracraneal no aportd beneficios desde el
punto de vista terapéutico en el manejo de estos
enfermos.

SINDROME DE LEMIERRE: UNA ENFERMEDAD
OLVIDADA

Montiel Crespo R, Vallejo Sanchez L, Quintero Otero S,
*Sanchez Marquez A, Fernaindez O"Dogherty S, Pantoja
Rosso S

Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos (Servicio de
Pediatria). Hospital Puerta del Mar. Cidiz.

*Servicio de Pediatria, Hospital Santa Maria del Puerto Cddiz

INTRODUCCION

El sindrome de Lemierre es una infeccién orofaringea
por Fusobacterium necrophorum con tromboflebitis sép-
tica secundaria de la vena yugular interna y embolis-
mos sépticos multiples. Es una entidad rara en la
actualidad debido al uso abusivo de antibiéticos.

CASO CLINICO

Nifia de 13 afios trasladada a nuestra UCIP por pre-
sentar neumonia y derrame pleural de mala evolu-
cién. Dos semanas antes habia presentado una amig-
dalitis aguda con adenopatias submandibulares tra-
tada con un macrolido oral.

En radiografia de térax y TAC toracica se aprecian
imagenes multiples bilaterales, redondeadas y cavi-
tadas con extenso derrame pleural izquierdo. En 2
hemocultivos se aisla Fusobacterium necrophorum. Se
realiz6 eco-doppler cervical que evidencia una trom-
bosis de la vena yugular interna derecha. El resto de
los estudios realizados fueron negativos.

Se realiz6 tratamiento con imipenen y metronidazol,
asi como con heparina de bajo peso molecular, evo-
lucionando favorablemente, en la actualidad se
encuentra asintomatica.

COMENTARIOS

El sindrome de Lemierre fue en el pasado una enti-
dad mucho mas comtn y con frecuencia fatal, sin
embargo el uso generalizado de antibiéticos en las
infecciones amigdalares lo han convertido en una
enfermedad casi olvidada.
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La aparicién de casos esporddicos puede estar en
relacién con tratamientos inadecuados o insuficien-
tes, aunque también puede ser una consecuencia
indirecta de una mala politica antibiética

Debido a su gravedad es de gran importancia el
diagndstico y tratamiento precoces, para lo cual es
fundamental el tener un alto indice de sospecha.

La presencia de émbolos sépticos pulmonares con o
sin otras infecciones metastasicas, tras un episodio
de faringoamigdalitis aguda, debe hacernos pensar
en esta enfermedad, especialmente si se asocia a
tromboflebitis de la vena yugular interna.

SINDROME DE TROMBOCITOPENIA Y APLASIA
RADIAL (SINDROME TAR). APORTACION DE
UN CASO

Esquivel Mora M D, Aragon Fernandez C, Anchériz
Esquitino M, Valls Sanchez de Puerta E, Ortiz Tardio J.
Servicio de Pediatria. Hospital del SAS de Jerez

INTRODUCCION

El sindrome de trombocitopenia y aplasia radial, de
mecanismo patdégeno desconocido y herencia auto-
sOmica recesiva, se caracteriza por alteraciones
hematolégicas (trombocitopenia amegacariocitica,
reaccion leucemoide y eosinofilia) y anomalias en las
extremidades (ausencia o hipoplasia bilateral de
radio en el 100% de los casos y otras malformaciones
esqueléticas variables con pulgares siempre presen-
tes). Ocasionalmente se pueden encontrar defectos
cardiacos congénitos, anormalidades renales,
micrognatia, alergia de las proteinas de leche de
vaca, hipogammaglobulinemia, déficit mental, espi-
na bifida o diverticulo de Meckel. En Espana se ha
seflalado una frecuencia de 0,42 por 100.000 recién
nacidos vivos con la misma proporcién en ambos
sexos. Existe un limitado namero de casos publica-
dos en la literatura en los que se haya realizado diag-
nostico prenatal.

OBSERVACION CLINICA

Recién nacido de sexo femenino de 3.015 g de peso y
39 semanas de edad gestacional, producto de 17 ges-
tacion controlada y de evolucién normal que nacié
mediante cesérea por presentacion de nalgas e ingre-
s6 en la unidad neonatal por focomelia. Sin antece-
dentes de consanguinidad entre los padres ni parien-
tes afectados. Ausencia de exposicién conocida a
teratégenos. Al examen fisico destacaban petequias y
equimosis en tronco y area de la presentacion, raiz
nasal hundida, micrognatia, angioma plano en linea
media nasal y labio superior, cintura escapular hipo-
plasica con importante reduccién de los miembros
superiores (préctica ausencia de brazos y antebrazos,
manos hipoplésicas pentadactilares con pliegue pal-
mar Gnico y clinodactilia), miembros inferiores hipo-
tréficos con rodillas anquilosadas y pies en rotacién
interna con clinodactilia del 2° dedo y sindactilia
entre 4° y 5° dedos. Ya en la primera hora de vida se
detect6 trombocitopenia (18.000/ mmc) y leucocitosis
(46.520/mmc) con desviacién a la izquierda de la fér-
mula leucocitaria. El aspirado de médula 6sea revel6
ausencia de megacariocitos. El estudio radiolégico de
miembros superiores mostré dos huesos rudimenta-
rios y claviculas en “garfio” con presencia de todos
los metacarpianos y falanges. RAST negativo a pro-
teinas de leche de vaca. Ecografia cerebral, abdomi-
nal, cardiaca, estudio oftalmolégico y cromosémico
sin alteraciones. En el primer mes de vida precis6
transfusiéon de concentrado de plaquetas en tres oca-
siones por trombocitopenia inferior a 15.000/ mmyc, la
leucocitosis lleg6 a ser de 62.300/ mmc con un indice
granulocitico de 0,26 y presenté eosinofilia de hasta
el 16,2%. Actualmente tiene diez meses de edad, su
crecimiento y desarrollo son normales y no ha pre-
sentado episodios hemorrégicos a pesar de mantener
cifras de plaquetas inferiores a 25.000/ mmc.

COMENTARIOS

La historia natural del sindrome TAR es extremada-
mente variable. Las manifestaciones hemorragicas
aparecen principalmente en el primer afio de vida,
mejorando el recuento de plaquetas con la edad. Se
ha referido una tasa de mortalidad del 25-30% gene-
ralmente como resultado de hemorragia intracrane-
al. La focomelia de miembros superiores se ha des-
crito en el 5-10% de los casos. El principal problema
de estos pacientes satisfactorio de las distintas ano-
malias de los miembros.
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URTICARIA FAMILIAR AD FRIGORE:
DIAGNOSTICO GENETICO

Tejado Merino P, Casaii Plaza JJ, Argiielles Martin F,
Yagiie ]

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla.

INTRODUCCION

La urticaria familiar ad frigore es una rara entidad de
herencia autosémica dominante que pertenece al
grupo de las fiebres periddicas hereditarias. Se carac-
teriza por la aparicién desde edades tempranas de la
vida de episodios de rash cutaneo, fiebre, artralgias-
artritis y malestar general que se desencadenan tras
la exposicion al frio. Su herencia esta ligada al cro-
mosoma 1q44, al igual que la de otras fiebres perié-
dicas, como el sindrome de Muckle-Wells.

CASO CLINICO

Estudiamos a cuatro miembros de una misma fami-
lia, dos nifias de tres y seis afios, su padre y su abue-
lo paterno, que presentan todos ellos desde el naci-
miento episodios de rash cutaneo, fiebre y malestar
general, que se desencadenan tras la exposicién al
frio y que son de pocas horas de duracién. Los adul-
tos referian también artritis de pequenas articulacio-
nes. Otros miembros ya fallecidos de la familia
paterna presentaban también una historia similar.

Les fueron realizadas las siguientes pruebas comple-
mentarias: hemograma, bioquimica general, sedimen-
to urinario, catecolaminas en orina, pruebas reumati-
cas, inmunidad humoral y celular, proteinograma,
determinacién de ANA y crioglobulinas, siendo todos
los resultados negativos. La prueba del cubito de
hielo fue negativa en todos ellos. Al padre de las nifias
se le realizé una biopsia cutdnea durante un brote,
observandose una dermatitis neutrdfila y linfocitaria
perivascular e intersticial, totalmente inespecifica.

Ante la sospecha clinica de urticaria familiar ad fri-
gore se les realiz6 un estudio genético, siendo los
cuatro pacientes heterocigotos para la mutaciéon
L305P del gen CIAS-1.

CONCLUSIONES

La mutacién del gen CIAS-1 es la responsable de la
patogenia de la urticaria familiar ad frigore, del sin-
drome de Muckle-Wells y del sindrome CINCA/
NOMID. Hasta el momento se han encontrado dis-
tintas mutaciones de dicho gen, aunque no parecen
relacionarse con la diversidad de las manifestaciones
clinicas. La mutacién hallada en nuestros pacientes,
la L305P, no habia sido publicada hasta ahora.

HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS

Rojo Jurado MT, Villalobos Linares MJ, Vega Castafio
MC, Sanchez Calero J, Vela Casas E, Gonzalez-Hachero |
Seccion de Hemato-Oncologia Pedidtrica. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla

OBJETIVOS

Presantamos el caso de un varén de 8 meses diag-
nosticado de una forma grave de histiocitosis, su cli-
nica, evolucién y tratamiento.

La histiocitosis constituye un grupo heterogéneo de
enfermedades que se caracterizan por la existencia
de proliferaciéon e infiltacién de células del sistema
mononuclear fagocitico en diferentes tejidos. Abarca
desde formas benignas a fulminantemente malignas,
con diversas formas intermedias.

MATERIAL Y METODO

Anamnesis: varén de 8 meses que consulta enviado
por su pediatra por presentar tumoracién en la
region temporal derecha de unos 15 dias de evolu-
cién, dolorosa a la palpacién sin otra sintomatologia
acompanante, que inicialmente se atribuy6 a posible
traumatismo en la zona pero que persistia a pesar
del tratamiento con antiinflamatorios tépicos.
Antecedentes personales: dermatitis atdpica.
Exploracién fisica: buen estado general, sin aspecto
de enfermedad. Afebril. Normocoloreado. Bien
hidratado y perfundido. Piel atépica con ligero exan-
tema papuloso en cuello y abdomen. Tumoracién
dura, dolorosa a la palpacién, de unos 2 cm de dia-
metro en la regién temporal derecha, sin mas signos
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externos de inflamacién. Resto de exploraciéon sin
hallazgos patolégicos. Exdmenes complementarios:
Hemograma: normal; VSG: 11 mm; E. coagulacién:
normal ; Orina: normal; radiografia AP y lateral de
craneo: imagen osteolitica redondeada de unos 2 cm
de didmetro de bordes bien definidos y con dudosa
reaccion esclerosante circundante en la zona tempo-
ral derecha. Ecografia transfontanelar: leve dilata-
cion del III ventriculo. Ecografia abdominal: normal.
Gammagrafia 6sea: lesién en temporal derecho tipo
donut, hipoactividad central con halo de vasculari-
dad y captacién aumentado en grado leve. Biopsia
6sea: hallazgos citolégicos indicativos de histiocito-
sis de células de Langerhans (CDla positivo).
Biopsia de lesion epidérmica: infiltracién por histio-
citos que presentan inmunorreactividad especifica a
la proteina 5-100 y CD1a positivos.

RESULTADOS

Histiocitosis de células de Langerhans de alto grado.
Tratamiento: segtin el protocolo de la SEOP-
HCL2000 se incluye en el grupo de alto riesgo para
el tratamiento, por ser menor de 2 afios y presentar
afectaciéon de mas de un érgano por lo que, tras la
exéresis de la lesion, recibe tratamiento con vinblas-
tina, VP-16, prednisona y mercaptopurina, en 2
fases, una primera de 6 semanas y, posteriormente,
una segunda de 24. Evolucién: el paciente se encuen-
tra en la primera fase de tratamiento, tras un mes de
tratamiento no ha presentado importantes cambios
en las lesiones dérmicas, tampoco efectos secunda-
rios al tratamiento.

CONCLUSIONES

La histiocitosis es una enfermedad poco frecuente
pero es necesario pensar en ella cuando encontramos
una lesién osteolitica radiolégica en un nifio menor
de 3 afios, ya que maés del 50% de los casos ocurren
en estas edades y es entonces cuando se presentan
las formas mds agresivas.

El diagnoéstico definitivo es siempre anatomo-pato-
légico, siendo necesario por tanto en todos los casos
la biopsia de la lesién. Una vez diagnosticado se
requiere una exploracién exhaustiva en basqueda de
otras lesiones ya que tanto el prondstico como el tra-
tamiento varfan en funcién del namero de 6rganos
afectados.

SINDROME DE WOLF-HIRSCHHORN Y SUS
COMPLICACIONES

Balboa Vega M?J, Hidalgo Figueroa C, Cora Lépez S,
Moya-Angeler Plaza FJ, Romero Cachaza J, Gonzélez
Hachero ]

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena de Sevilla

OBJETIVO

Exponemos esta cromosomopatia por la poca fre-
cuencia en nuestro medio. Se debe a una deleccién
del brazo corto del cromosoma 4. La incidencia
media es de 1/50.000 RN. Se caracteriza por: facies
peculiar en “casco griego”, microcefalia, asimetria
craneal, hipertelorismo, coloboma, retrognatia, boca
en forma de carpa, orejas displdsicas de implanta-
cién baja, convulsiones tempranas, cardiopatia con-
génita, hipoplasia o agenesia renal, hipotonia axial y
retraso mental.

MATERIAL Y METODO

Lactante de 3 meses que ingresa en UCIP por sepsis
clinica.

Antecedentes familiares: madre de 30 afios sana, pri-
migesta, primipara. Sin consanguinidad ni antece-
dentes de anomalias congénitas o retraso mental.
Antecedentes personales: gestaciéon controlada.
Parto por cesérea por falta de progresion. RN a tér-
mino. Peso 2700 gr (P10). Su pediatra detecta fallo
de medro, laringomalacia y soplo cardiaco sin reper-
cusiéon hemodindmica. Exploraciéon clinica: peso
3600 gr (P < 3) longitud 56 cm (P < 3) PC 37cm (P <
3) Febril (38°C). Aspecto de enfermedad grave.
Llanto débil y disfénico. Fontanela anterior a tensién
y pulsatil. Mala perfusién periférica. Quejido.
Polipneica. Tiraje supracostal y xifoideo. Taquicardia
sinusal a 180 Ipm. Soplo pansistélico 3/6. Aceptable
ventilacién bilateral. No edemas. Hipotonia axial, no
sostén cefélico, succién patolédgica, fallo de medro,
microcefalia, arco acentuado de cejas con hipertelo-
rismo, labio superior corto con angulacién descen-
dente hacia ambas comisuras, micrognatia.
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RESULTADOS

Hemograma 18.000 leucocitos con un 80% de seg-
mentados. PCR 188 mg/l. Bioquimica, gasometria,
LCR, Rx térax normales. Sedimento de orina: leuco-
cituria y bacteriuria. Urocultivo: flora bacteriana
mixta. Hemocultivo y coprocultivo negativos. ECG
eje a 0°, predominio de potenciales del ventriculo
izquierdo. Ecocardiografia: CIA osteum secumdum,
posible ventana aorto-pulmonar. Ecografia cerebral,
EEG, ecografia abdominal normales. CUMS: reflujo
vésico-ureteral bilateral grado v, reflujo pielo-inters-
ticial en ambos rifiones, con dilatacién de los célices,
infundibulos y pelvis renales. Estudio oftalmolégico
normal. Estudio genético: 46XX 4p-. Juicio clinico:
fenotipo sugestivo de sindrome de Wolf-Hirschhorn
confirmado con cariotipo, en un lactante con sepsis
por ITU, reflujo vésico-ureteral grado v y CIA
ostium secundum.Tratamiento: oxigenoterapia, anti-
bioterapia, drogas vasoactivas y digoxina; evolucio-
na favorablemente el cuadro infeccioso.

CONCLUSIONES

La mayoria de los casos de Sindrome de Wolf-
Hirschhorn (85-90%) son consecuencia de deleccio-
nes de novo, siendo el resto producto de reestructura-
ciones cromosémicas. El diagnéstico de sospecha es
clinico-morfolégico confirmandose mediante carioti-
po. En nuestro caso presenta retraso psicomotor y
alteraciones renales importantes descritas en menos
del 10% de los casos publicados. Las convulsiones
que aparecen hasta en el 90% de los casos, atn no se
han manifestado en nuestra paciente, pues suelen
tener su inicio a los 9-10 meses. El pronéstico es
grave con mortalidad del 33% antes de los 2 afios,
principalmente por complicaciones cardioldgicas y
broncopulmonares derivadas. Se han descrito pocos
casos con supervivencia mayor a los 10-16 afios.

LINFANGIOMA QUISTICO: A PROPOSITO DE UN
CASO DE DIFICIL TRATAMIENTO

Vega Castaiio MC, Balboa Vega MJ, Hidalgo Figueroa
C, Gentles Newman MG, Gomez Calzado A, Saenz
Reguera C

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla

ANTECEDENTES Y OBJETIVOS

El linfangioma es una malformacion linfatica tumo-
ral benigna. Su ubicacion mas frecuente es en cabeza
y cuello, y aparece tipicamente en nifios menores de
2 afios. Presentamos este caso por tratarse de un lin-
fangioma de localizacion infrecuente y manejo dificil.

CASO CLINICO

Lactante de 4 meses que ingresa en neonatologia
procedente del paritorio por presentar distrés respi-
ratorio y rasgos dismorficos faciales. Exploracion:
tumefacciéon en hemicara izquierda con asimetria
facial. Tiraje subcostal con buen murmullo vesicular.
Hendidura palatina parcialmente taponada por
masa tumoral que dificulta la vision de la faringe y
la deglucion normal. Microrretrognatia moderada.
Sialorrea. Resto sin hallazgos. Exdmenes comple-
mentarios: hemograma y bioquimica: normales.
Gasometria: acidosis respiratoria. Rx térax: normal.
Ecografias cerebral y abdominal: normales.
Ecocardiografia: normal. Ecografia de cara: masa
compleja con imagenes quisticas en su interior en
regiéon malar izquierda de 3,6 x 3,2 x 4,7 cm.
Ecografia-Doppler de cara: masa quistica con multi-
ples tabiques sin flujo. TAC crdneo-cara: linfangioma
quistico de &reas pterigomaxilar y pterigopalatina
que invade la faringe y comprime la pared externa
de la érbita izquierda. RNM cara-cuello: higroma
quistico de la region masticadora-espacio parafarin-
geo izquierdos. Fondo de ojo: normal. Mapa 6seo:
normal. Transito isotépico del LCR: normal. El trata-
miento consiste en optimizacién de la via aérea con
tubo nasohipofaringeo que es sustituido por traque-
otomia a los 2 meses y medio. Nutricién parenteral
los primeros dias de vida y luego enteral por sonda
nasogastrica. Puncién evacuadora bajo control de
TAC que, dado el tabicamiento, s6lo permite el
vaciamiento del compartimento madas externo.
Evolucién: recidiva tras la puncién evacuadora,
alcanzando el tamafio inicial.

COMENTARIOS

La extirpacion quirargica completa es la 1* opcién
terapéutica recomendada en la literatura; sin embar-
go a menudo, por su localizacién, es imposible sin
causar problemas estéticos o dafio de estructuras
vitales, como ocurre en nuestro caso. Actualmente se
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valora el tratamiento con picibanil (OK-432), estrato
tratado con penicilina G potésica, del virus Su del
estreptococo tipo III, grupo A. Es un modificador de
la respuesta biolodgica y, segtin la bibliografia revisa-
da, tras la infiltracién del tumor produce una reduc-
cién de su tamarfio, hasta la desaparicién en varias
semanas, obteniéndose buenos resultados.

CIRUGIA LAPAROSCOPICA:
NUESTRA EXPERIENCIA EN EL DOLOR
ABDOMINAL RECIDIVANTE EN EL NINO

Villalobos Linares MJ, Rojo Jurado MT, Morales Conde
S, Chaves Pecero F, Gonzalez-Hachero J

Seccion de Cirugia Pedidtrica. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Virgen Macarena. Sevilla

OBJETIVO

Presentar nuestra experiencia con cirugia laparoscé-
pica en el manejo del nifio con dolor abdominal reci-
divante (DAR). Denominamos DAR al sindrome
caracterizado por la presentacién de tres o més epi-
sodios de dolor abdominal en un periodo superior a
tres meses, con clinica suficiente para alterar la nor-
mal actividad escolar. Es una de las causas mas fre-
cuentes de consulta en pediatria, presentandose en
el 10-15% de nifios entre 4-14 afios sin diferencia
entre sexos, y se caracteriza clinicamente por episo-
dios autolimitados de dolor agudo paroxistico
periumbilical que alternan con periodos libres de
sintomas. Su etiologia es multifactorial, y en la
mayoria de los casos desconocida, con un frecuente
componente psicégeno.

MATERIAL Y METODOS

Se plantea este estudio tras la observacién durante
los ultimos afios de los buenos resultados obtenidos
con la laparotomia exploradora con apendicectomia
profilactica en nifios con DAR en los que tras un
estudio exhaustivo no se habia llegado a la etiologia
del proceso. Desde junio de 1997 hasta junio de 2002
se intervinieron en nuestro hospital por cirugia tra-
dicional 62 nifios con DAR, con remision del dolor

de manera absoluta en 53 de ellos (86%) en controles
hasta el afio de la intervencién, a pesar de que en
muchos de ellos tampoco la cirugia pudo asegurar la
causa del dolor. Con la llegada de la laparoscopia,
una técnica menos agresiva y con un postoperatorio
menos complicado, se amplia la indicacién de ciru-
gia en el DAR, estableciéndose un protocolo de ciru-
gla laparoscopica e interviniendo por esta técnica a
nifios que cumplian una serie de criterios: no existir
patologia intraabdominal previa; exploracién nor-
mal; analitica, ecografia y otros estudios normales;
Sin patologia urinaria ni estrefiimiento; pérdida de
escolarizacién frecuente; consultas frecuentes al
pediatra; ansiedad familiar. Se presentan los resulta-
dos de esta serie de 12 pacientes que cumplian los
criterios anteriormente mencionados y que se inter-
vinieron por laparoscopia en nuestro Servicio desde
Julio de 2002.

RESULTADOS

Se encontraron como hallazgos: adenitis mesentéri-
ca, 7 casos; quiste de ovario, 1 caso; quistes folicula-
res, 2 casos; bridas de colon a pared, 5 casos; liquido
seroso libre, 9 casos. Llama la atencién la presencia
de adherencias de colon ascendente o ciego a la
pared abdominal en cinco casos, pudiendo ser ésta
una causa de DAR no diagnosticable a través de
laparotomia. En cuanto al estado del apéndice: fijo
subseroso, 3 casos; con secuelas inflamatorias, 3
casos; con fecalitos, 3 casos; con pardsitos, 2 casos;
engrosado, 1 caso; con estenosis de su luz, 1 caso; de
aspecto normal, 2 casos. No podemos determinar en
qué medida estan relacionados estos hallazgos con
la causa del dolor, pero en todos ellos éste desapare-
ci6 tras la intervencion, aunque hay que tener en
cuenta que el tiempo maximo de evolucién de esta
experiencia es de 8 meses.

COMENTARIO

El DAR plantea un serio problema debido a la repe-
ticion de los ingresos, a la creciente angustia familiar
y al gran namero de exploraciones complementarias
que se realizan sin llegar al diagnéstico etiolégico
siendo necesaria en tltima instancia, en algunas oca-
siones, la cirugifa. Consideramos, pues, que la lapa-
roscopia constituye un arma eficaz en el manejo de
un cuadro de enorme repercusién familiar como es
el DAR. Presenta ventajas sobre la cirugia conven-
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cional, ya que al ser menos agresiva tiene mejor
aceptacion por la familia y el pediatra. En los peores
casos, donde persiste la sintomatologia tras la inter-
vencién, al menos descarta la existencia de una
causa organica como origen del DAR, disminuyendo
la ansiedad familiar y permitiendo la instauraciéon
de un tratamiento sintomaético.

SINDROME DE WOLF-PARKINSON-WHITE.
ABLACION POR RADIOFRECUENCIA

Bardallo Cruzado L, Hidalgo Figueroa C, Risquete de
Soto V, Gémez Calzado A, Pavon Garcia M*, Gonzalez
Hachero ]

Seccion de UCI y Cardiologia Pedidtrica. Servicio de Pediatria.
Unidad de Arritmias cardiacas®. H.U.V. Macarena. Sevilla

INTRODUCCION

El sindrome de Wolf-Parkinson-White (WPW) es un
sindrome de preexcitacién (conduccién auriculoven-
tricular anormalmente rapida por una via accesoria
con riesgo de taquicardia por reentrada).

CASO CLINICO

Nina de 6 ahos que presenta palpitaciones de 8 horas
de evolucién junto con cansancio, mareos, cefalea y
suefio en la tltima hora. Sin otra sintomatologia.
Antecedentes personales y familiares sin interés.
Exploracién fisica: aspecto de enfermedad aguda y
grave. Consciente, orientada y colaboradora. Palidez
de piel con aceptable coloracién de mucosas.
Ojerosa. Buena perfusion periférica. Polipnea sin
signos externos de dificultad respiratoria. Buen mur-
mullo vesicular. Pulsos periféricos palpables.
Frecuencia cardiaca a mas de 200 spm. TA 86/60
mmHg. Resto de la exploracién sin hallazgos patolé-
gicos. Pruebas complementarias: 1) hemograma, bio-
quimica, gasometria, estudio de coagulacion, radio-
grafia de térax y ecocardiografia normales. 2) ECG
en taquicardia: taquicardia paroxistica supraventri-
cular a 260 spm. QRS ancho con imagen de bloqueo
de rama izquierda. 3) ECG basal: ritmo sinusal a 96
Ipm. PR corto. QRS ancho con empastamiento inicial

que configura la onda delta que parece localizarse en
la zona lateral derecha. 4)Estudio electrofisiol6gico:
mecanicamente se induce una taquicardia ortodro-
mica que cede con sobreestimulacién. El mapeo del
anillo trictispide muestra electrogramas de localiza-
cién adecuados en la zona lateral baja del anillo.
Juicio diagndstico: taquicardia paroxistica supraven-
tricular (TPSV). WPW con via accesoria lateral dere-
cha. Tratamiento: al estar la paciente hemodinamica-
mente estable se inici6 tratamiento con adenosina iv
(3 dosis separadas por 10 minutos) sin que revierta
la taquicardia. Posteriormente amiodarona iv (5
mg/kg en 20 minutos seguido de una perfusion a 0,5
mg/kg/h en 2 horas) con lo que se consigue cardio-
vertir. Se instaura tratamiento de mantenimiento con
propafenona oral (8 mg/kg/dia) hasta que se realiza
el estudio electrofisiolégico y ablacion por radiofre-
cuencia de la via accesoria. Evolucion: en los ECG
realizados después de la ablacién persiste la onda
delta. Clinicamente la nifia se encuentra asintomati-
ca y en tratamiento con propafenona oral.

DISCUSION

La incidencia real del sindrome de WPW en la pobla-
cién general es de 1/1000. Se hereda con caracter
autosomico recesivo. En ocasiones se asocia a otras
cardiopatias congénitas (20%). Existen distintos
tipos (manifiesto, intermitente, alternante...). La pre-
sentacién clinica y evolucién de los pacientes varia
desde individuos asintomaticos hasta aquellos que
presentan muerte stbita cardiaca. Las taquicardias
mas frecuentes son la taquicardia ortodrémica por
movimiento circular (70% de los pacientes sintoma-
ticos), que es como se ha manifestado nuestro caso,
seguida de la fibrilacién auricular, taquicardia anti-
drémica... Dado que el 70% de estos nifios con vias
accesorias requerirdn profilaxis con antiarritmicos
para evitar las recidivas y que es frecuente la recu-
rrencia tardia de la TPSV en especial durante la ado-
lescencia, el tratamiento de eleccién después de la
primera infancia es la ablacién por radiofrecuencia
(ATREF) previa realizacién de estudio electrofisiol6gi-
co. Se obtienen resultados satisfactorios en el 80-95%
de los casos. La inestabilidad del catéter en las vias
derechas es el principal problema para el éxito de la
ATREF en esta ubicacién. Este inconveniente provoca
un porcentaje mayor de recidivas después del éxito
inicial como ha ocurrido en nuestra paciente.
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VALVULOPLASTIA PERCUTANEA AORTICA EN EL
PERIODO NEONATAL

Maya Carrasco ME, Santos de Soto J, Moruno Tirado A,
Grueso Montero J, Descalzo Sefiorans A

Seccion de Hemodindmica pedidtrica. Hospital Infantil Virgen
del Rocio. Sevilla

OBJETIVO

Analizar los resultados obtenidos en la realizaciéon
de la valvuloplastia adrtica por via percutanea en el
periodo neonatal.

MATERIAL Y METODO

Se realizaron 20 valvuloplastias aérticas entre mayo
de 1996 y noviembre de 2002. El grupo de pacientes
estaba compuesto por 16 varones y 4 mujeres (4:1) de
una edad media de 19 + 18,1 dias y un peso de 3.382
* 765 g. Un 50% presentaban anomalias cardiacas
asociadas a la estenosis adrtica, siendo la mas fre-
cuente la persistencia del conducto arterioso (70%).
El tiempo de seguimiento oscilé entre 1 y 68 meses
(34,4 £ 18,9 meses).

RESULTADOS

Se consiguié realizar finalmente en 17 pacientes
(85%). El gradiente transvalvular previo fue obteni-
do por eco-Doppler y por cateterismo, con unos
valores medios de 73,17 £ 29,86 mm Hg y 82,94 +
31.62 mm Hg, respectivamente. Estos descendieron
tras la valvuloplastia hasta una media de 20,93 +
10,85 mm Hg. La relacién entre el didmetro del balén
usado y el anillo valvular fue de 83 +13,4%. Se regis-
tré insuficiencia adrtica residual en un 20% de los
casos, siendo en todos ellos de caracter leve-modera-
da. No hubo insuficiencia mitral residual.

La mortalidad relacionada directamente con la reali-
zacién de la valvuloplastia percutanea fue del 15%.
Las arritmias fueron las tinicas complicaciones regis-
tradas, presentandose en 7 ocasiones (38%) y entre
ellas la mas frecuente fue la bradicardia extrema
(57% del total).

El porcentaje de éxito inmediato fue del 75% y la
supervivencia libre de reintervenciones sobre la val-
vula del 70,58% a los 42 meses. La reestenosis se pro-
dujo en 4 casos (20%), no precisando en ninguno de
ellos redilatacién hasta el momento actual.

CONCLUSION

La valvuloplastia percutdnea es una técnica segura y
efectiva para el tratamiento de la estenosis adrtica
critica del neonato.

INFECCION MENINGOCOCICA EN LA EDAD
PEDIATRICA DURANTE EL PERIODO 1997-2002

Romero Pérez MM, Marin Ravina R, Granero Asencio
M, Romero Cachaza J, Alejo Garcia-Mauricio A,
Gonzalez-Hachero J

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla

OBJETIVO

Determinar las caracteristicas epidemioldgicas y cli-
nicas de las infecciones meningocdécicas en nuestro
medio durante el periodo 1.997-2.002.

METODO

Estudio descriptivo retrospectivo mediante revisién
de historias clinicas. Analisis de los datos epidemio-
légicos y clinicos de los casos de infecciéon meningo-
cécica diagnosticados en nuestra Seccién de
Enfermedades Infecciosas en el periodo 1.997-2.002
mediante el programa estadistico SPSS, version 10.0.

RESULTADOS

Durante el periodo de estudio fueron diagnostica-
dos de infeccién meningocécica 68 nifios con edades
comprendidas entre 2 meses y 14 afios. Eran meno-
res de 1 afo 18 pacientes (26,5%), de 1 a 3 afos 23
(33,8%) y de 3 a 14 afios 27 (39,7%). El namero de
casos fue de 16 en 1997, 15 en 1998, 18 en 1999, 13 en
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2000, 3 en 2001 y 3 en 2.002. Los sintomas y signos
mas frecuentes fueron la fiebre (97%), la afectacién
del estado general (92,6%), las petequias, equimosis
o purpura (76,5%), los vomitos (73,5%), la alteracién
del nivel de conciencia (45,5%), los signos meninge-
0s (35,5%) y la cefalea (25%). El cultivo de LCR fue
positivo en 23 casos (33,8%), el hemocultivo en 19
casos (27,9%) y en 13 casos (19,1%) fueron positivos
ambos. No se aisl6 el microorganismo en LCR ni en
sangre en 13 pacientes (19,1%), realizdndose el diag-
nostico por las caracteristicas clinicas y epidemiol6-
gicas. Se aislé N. meningitidis serogrupo B en 19
casos (27,9%), serogrupo C en 35 casos (55,5%) y
serogrupo X en 1 caso. En los dos dltimos afios, el
serogrupo C soélo se aislé en un nifio no vacunado.
El tratamiento antibiético mas utilizado (94%) fue la
cefotaxima durante una media de 8 dias. Fueron tra-
tados con corticoides durante 2-4 dias el 91% de los
pacientes. La estancia hospitalaria media fue de 10
dias. Presentaron secuelas el 5,8% de los nifios
(hipoacusia unilateral, hidrocefalia, epilepsia y
lesiones cutdneas graves). La mortalidad fue del
2,9%.

CONCLUSIONES

Encontramos una elevada incidencia de casos pro-
ducidos por N. meningitidis serogrupo C. A pesar del
empleo de antibioterapia adecuada, la tasa de mor-
bimortalidad contintia siendo elevada. En los afios
2.001 y 2.002, coincidiendo con la introduccién de la
vacuna frente a los serotipos A y C, se observa un
importante descenso en el namero de casos (que
también se observa en los casos declarados a nivel
nacional), particularmente del serogrupo C, que tni-
camente se afsla en un paciente no vacunado.

ARTRITIS SEPTICA POR NUEVO PATOGENO:
KINGELLA KINGAE

Vega Castaiio MC, Graneo Asencio M, Hidalgo
Figueroa C, Romero Cachaza J, Alejo Garcia-Mauricio
A, Gonzalez-Hachero J

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla

OBJETIVO

Presentaciéon de un caso de artritis séptica por
Kingella kingae por la rareza del germen y la escasa
bibliografia con descripcién clinica en nuestro pais.

CASO CLINICO

Anamnesis: nifia de 17 meses que consulta por
fiebre de dos dias de evolucién. Dos dias antes del
inicio del cuadro presenté un episodio de dolor y
claudicacién del miembro inferior izquierdo.
Exploraciéon: peso: 11.700 g (P75), longitud: 83,5 cm
(P97), tumefaccién de rodilla izquierda, dolorosa a la
movilizacién y a la palpacién, peloteo articular,
surco rotuliano borrado. Rinorrea blanquecina pos-
terior. Pruebas complementarias: hemograma: leu-
cocitosis (13.600) con un 53,8% de segmentados.
PCR: 43,9 mg/L. Rx de rodillas: aumento de partes
blandas sin alteracién 6sea. Ecografia de rodillas:
presencia de liquido intraarticular. Artrocentesis: se
obtiene liquido turbio con incontables PMN, y se
aisla un germen Gram negativo identificado como K.
kingae. Gammagrafia 6sea: aumento de la vasculari-
zacién a ese nivel sin afectacion ésea. Tto: férula pos-
terior inguinopédica. Cefotaxima y vancomicina
durante 6 dias para cubrir los gérmenes mas fre-
cuentes de artritis séptica en esta edad; tras el resul-
tado del cultivo se suspendié la vancomicina y se
continué con cefotaxima i.v. durante 7 dias mas. Al
alta prosiguié con tratamiento oral con amoxicilina-
clavulanico durante 2 semanas maés. Evolucion:
favorable hasta la curacién.

COMENTARIOS

Kingella kingae es un cocobacilo Gram-negativo
excepcional como agente patdégeno que emerge
como causa de infecciones en la edad pediatrica,
apareciendo el 90% de los casos en menores de 2
afios. Forma parte de la flora de via respiratoria alta
y en la mayoria de los casos existia clinica de vias
aéreas superiores los dias previos. Se ha identificado
como etiologia de bacteriemia oculta, endocarditis,
infecciones de vias respiratorias bajas, del SNC y
osteoarticulares, por lo que hay que resaltar el inte-
rés de su btisqueda sisteméatica en menores de 5 afios
con clinica osteoarticular insidiosa con fiebre. El
diagnostico debe realizarse mediante artrocentesis y
cultivo del material en frasco de hemocultivo.
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Evolucién favorable con tratamiento i.v. con £3-lacta-
micos durante un minimo de 7 dias seguido de tra-
tamiento oral hasta completar 4-6 semanas.

OTOMASTOIDITIS. NUESTRA EXPERIENCIA

Flor Parra C, Cora Lépez S, Balboa Vega MJ, Romero
Cachaza J, Alejo Garcia-Mauricio A, Gonzalez-Hachero ]
Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla

JUSTIFICACION

La mastoiditis, como complicacién mas frecuente de
la otitis media aguda, pasé a ser con la introduccién
de los antibiéticos una complicacion excepcional,
pero dltimamente se esta observando un incremento
de la misma.

OBJETIVOS

Evidenciar el aumento de frecuencia de mastoiditis
agudas diagnosticadas en nuestro Hospital en los
ultimos afnos.

MATERIAL Y METODOS

Revisamos los casos de otomastoiditis, entre el
1/1/95y el 31/12/02, analizando edad, sexo, moti-
vo de ingreso, antecedentes, epidemiologia, clinica,
pruebas complementarias, tratamiento y evolucion.

RESULTADOS

Estudiamos a 23 nifios, con edad media de 3,7 afios.
La media de mastoiditis aguda por afo fue de 2,8
casos, encontrandose 16 (69,5%) en los tultimos 3.
Distribucién por edades: 2 casos (8,7%) en menores
de 1 afio, 6 (26,1%) entre 1 y 3 afios y 15 (65,2%) en
mayores de 3. Distribucién por sexo: 10 mujeres
(43,4%) y 13 hombres (56,5%). Antecedentes: 8 casos
(37,4%) con OMA previa, 1 (4,3%) otitis media créni-
ca, 1 (4,3%), otitis media supurada, 2 (8,6%), varicela
en el mes previo y 2 (8,6%) faringoamigdalitis de
repeticién. La mayor incidencia se dio en invierno

(10 casos, 43,4%). Los sintomas maés frecuentes fue-
ron: tumefaccién retroauricular (20 casos, 60,8%), fie-
bre (14 casos, 60,8%) y dolor en la regién mastoidea
(13 casos, 56,5%). Pruebas complementarias: la cifra
media de leucocitos totales fue de 17.246/ul, la VSG
media, de 40,95 mm 1% hora, y el valor medio de PCR
fue de 42,13 mg/1. Se realiz6 TC en 20 casos (86,9%):
en 2 no se encontraron hallazgos significativos; en 18
(78,2%) ocupacion de celdillas mastoideas, lesiones
de osteitis en 10 (43,4%), absceso subperiostico en 2
(8,6%) y complicaciones intracraneales en 2 (8,6%).
Se tom6 muestra de exudado o6tico en 11 casos
(47,8%), con cultivo negativo en 6 (26,1%) y positivo
en los restantes, aislandose P. aeruginosa en 3 (13,1%),
S. pneumoniae en 1 (4,3%) y C. albicans en 1 (4,3%).
Todos recibieron tratamiento con betalactdmicos i.v.
entre 7 y 10 dias, y 6 (26%) requieron tratamiento
quirtrgico, siendo la evolucién favorable en el 100%.
Estancia media: 9,6 dias.

COMENTARIOS

Los casos de mastoiditis en nuestro centro han
aumentado de forma significativa en los ultimos
afos. Se da con mayor frecuencia en mayores de 3
afios. Los aislamientos de gérmenes en cultivos,
escasos. El 26% requirieron intervencién quirtrgica
y la evolucién fue favorable en el 100% de los casos.

PALUDISMO. UNA ENFERMEDAD EMERGENTE

Cora Lopez S, Flor Parra C, Hidalgo Figueroa C,
Romero Cachaza J, Alejo Garcia-Mauricio A,
Gonzalez-Hachero J

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla

ANTECEDENTES Y OBJETIVO

El paludismo, erradicado en nuestro pais en 1964,
estd resurgiendo debido al aumento de la emigra-
cion desde paises endémicos en los ultimos afos.
Esto hace que su conocimiento sea cada dia mas
necesario.
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METODOS

Revisamos los 2 primeros casos de paludismo diag-
nosticados en nuestro Hospital, en enero-03, anali-
zando edad, sexo, procedencia, antecedentes, clinica,
pruebas complementarias, tratamiento y evolucion.

RESULTADOS

Fueron dos hermanas de origen guineano nacidas en
Espafia de 3 (caso 1) y 6 (caso 2) afios de edad, que
habian regresado de un viaje a Guinea Ecuatorial 9
dias antes del inicio del cuadro, sin realizar profila-
xis para paludismo. Los datos fueron: clinica: ambas
presentaron fiebre de 3 y 4 dias de evolucién respec-
tivamente, junto con vomitos y diarrea en el caso 2.
P. complementarias: ambas presentaron: anemia
microcitica e hipocroma, elevacién de reticulocitos,
leucocitosis con neutrofilia y trombopenia; LDH, D-
dimero, VSG y PCR elevadas; frotis de sangre peri-
férica: microcitosis y parasitos intraeritrocitarios,
granulacion téxica de neutréfilos, linfocitos activa-
dos y vacuolizacién de monocitos y disminucién
cuantitativa de serie plaquetaria; aumento de IgG en
estudio de inmunidad humoral; trofozoitos de
Plasmodium falciparum en gota gruesa. Ademads, el
caso 1 present6: aumento de la hemoglobina fetal,
descenso de albtiimina y elevacion de alfa-1 y gamma
globulinas, quistes de Giardia lamblia y antigenos de
adenovirus en heces. El caso 2 presentd, a su vez,
descenso de albumina y elevacién de alfa 1 y alfa 2
globulinas y elevacién de urobilinégeno en orina,
siendo el resto de pruebas normales en ambas.
Tratamiento: mefloquina (2 dosis con intervalo de 10
horas de 10 mg/kg/dosis v.0.) y doxiciclina (5
mg/kg/dia v.0. cada 12 horas, 8 dias). Ademas el
caso 1 recibié metronidazol (30 mg/kg/dia v.o. en 4
dosis al dia, 7 dias). Evolucién: favorable en ambas,
remitiendo la fiebre a las 24 horas del ingreso, sin
volver a presentar vomitos el caso 2. Estancia hospi-
talaria: 9 dias.

CONCLUSIONES

Es importante considerar esta patologia en nifios
procedentes de paises endémicos con fiebre, sobre
todo en aquellos nacidos en Espafia que viajan a esas
zonas, dado que en ellos es mayor el riesgo de gra-
vedad. La oleada de emigraciéon desde dreas endé-
micas ultimamente, estd motivando un aumento en
incidencia del paludismo, lo que hace cada dia mas

necesario el estudio y manejo de la misma por parte
de los pediatras.

SIFILIS CONGENITA: OLVIDADA PERO NO
DESAPARECIDA

Lopez-Campos Bodineau M, Vega Castaiio MC, Terol
Barrero P, Romero Cachaza J, Alejo Garcia-Mauricio A,
Gonzalez-Hachero |

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla

JUSTIFICACION

La sifilis es un problema cuya frecuencia estéd
aumentando en los paises desarrollados.

OBJETIVOS

Poner en evidencia la importancia del diagnéstico y
tratamiento precoces en el embarazo y en el RN.

MATERIAL Y METODO

Revisién retrospectiva de las historias de nifios con
diagnostico de sifilis congénita en nuestro Hospital
desde enero de 1995 hasta diciembre de 2002. Se revi-
saron la edad, motivo del ingreso, antecedentes per-
sonales y familiares, exploracién clinica, serologia,
examenes complementarios, tratamiento y evolucién.

RESULTADOS

El grupo estudiado esta formado por 6 pacientes con
una edad media de 14 dias en el momento del diag-
nostico. Los motivos de ingreso fueron sintomatolo-
gia clinica en 2 casos (33%), distocia social en 3 casos
(50%), serologia positiva para sifilis en screening neo-
natal en 1 caso (17%). Antecedentes personales:
embarazo controlado en el 50% de los casos y en uno
de ellos (17%) serologia luética positiva al 8° mes de
embarazo. Al nacimiento 3 pacientes tenian peso
inferior al P3 (50%), en 3 casos aparecio en la evolu-
cién sindrome de abstinencia, el porcentaje con ante-
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cedentes maternos de ADVP fue del 67%(4 casos),
serologia VHC positiva 17% (1 caso) y serologia VIH
positiva 17% (1 caso). Los sintomas mas prevalentes
fueron retraso estaturoponderal en 5 casos (83%),
palidez cutaneomucosa en 2 casos (33%), pseudopa-
rélisis de Parrot y hepatomegalia en 2 casos (33%).
Ausencia de clinica en 33%. El porcentaje de pacien-
tes con serologia para sifilis positiva fue del 100% y
con serologia para VHC del 33% (2 casos). Datos
analiticos de interés: anemia normocitica normocroé-
mica junto con elevacion de transaminasas en 2
pacientes; en el LCR, bioquimica anormal en 3 casos
y serologia para sifilis positiva en 1 caso. Rx de hue-
sos largos: periostitis en 2 casos. Tratamiento: penici-
lina G parenteral durante una media de 15 dias. En
dos casos, transfusion de concentrado de hematies
(33%). Evolucién favorable en el 100% de los casos.

COMENTARIOS

Dos terceras partes de los nacidos infectados de sifi-
lis no tienen sintomas la nacer, de ahi la importancia
de realizar en toda mujer un cribado con prueba no
treponémica en la 17 visita prenatal. La penicilina G
parenteral es el Gnico tratamiento eficaz documenta-
do. El régimen de penicilina debe ser realizado sin
interrupciones durante 10 dias consecutivos.

CORRELACION BIOQUIMICA - NUTRICIONAL EN
PACIENTES CON DIABETES MELLITUS TIPO 1

Quero Acosta L, Martin Romero JL, Argiielles Martin E,
Espin Jaime B

Hospital Virgen Macarena de Sevilla. Hospital San Agustin de
Linares (Jaén)

INTRODUCCION

Las medidas nutricionales constituyen un elemento
prioritario en el tratamiento de la diabetes mellitus
insulinodependiente (DMID), junto con la adminis-
tracién de insulina y la realizacién controlada de
ejercicio. Las bases actuales de la alimentacién del
paciente diabético dependiente de insulina se apo-
yan en las propugnadas por la Asociacién Ameri-
cana de Diabetes (ADA) en 1971. La alimentacién de

los pacientes diabéticos debe cumplir unos objetivos
y estrategias adecuados. Si bien tiene que aportar
todos los nutrientes esenciales, es necesario indivi-
dualizar el plan nutricional de cada paciente.

OBJETIVOS

Evaluar la influencia de la nutricién en el control
metabdlico y bioquimico y sus repercusiones en el
ambito sistémico en los pacientes con DMID de la
provincia de Jaén, estudiando pardmetros antropo-
métricos, bioquimicos.

PACIENTES

Tipo de estudio: estudio de casos. Tamafio de mues-
tra (n) = 31. Sujetos de estudio: pacientes afectos de
DMID de la provincia de Jaén comprendidos entre
las edades de 2 a 14 afios y remitidos al Servicio de
Pediatria del Hospital San Agustin de Linares.
Criterios de inclusién: aceptaciéon de consentimiento
informado de padres con hijos que padecen la DMID
que voluntariamente deciden participar en el estu-
dio. Criterios de exclusién: patologia autoinmune
asociada y pacientes con grave deterioro previo al
estudio, ademas de la no-asistencia de forma regular
a control médico.

METODOS

En todos los sujetos se determinaron variables clini-
cas, parametros antropométricos, bioquimicos asi
como la realizaciéon de ecografia (ecégrafo LOGIC -
400 CL de GEE) para la determinacién morfoestruc-
tural del higado, pancreas y rifién. Encuesta dietéti-
ca validada (Mataix), recordatorio de 7 dias y cues-
tionario de frecuencia de consumo de alimentos.

RESULTADOS

Los nifios diabéticos del grupo realizan el régimen
dietético indicado, caminan y hacen ejercicio. Las
familias de los nifios diabéticos realizan un consumo
mayoritario de aceite de oliva. Sin embargo, los pro-
medios de los valores antropométricos y bioquimicos
no se corresponden con un buen control metabdlico.



Resumen de comunicaciones presentadas a la LXXXVIII Reunién Cientifica de la SPAOE, Rota (Cédiz), 29 de marzo de 2003 79

CONCLUSIONES

La valoracién del estado nutricional de los pacientes
afectos de DMID mediante estudio clinico, ademaés
de técnicas antropométricas y bioquimicas, es facti-
ble, deduciéndose de nuestro estudio que tal vez las
solas medidas dietéticas no son suficientes para
lograr un control metabdlico adecuado.

Este estudio se realiz6 de acuerdo con el Convenio
de proteccion de los derechos humanos y la digni-
dad del ser humano con respecto a las aplicaciones
de la biologia y la medicina (BOE n° 251, 20 de octu-
bre de 1999).

DIABETES MELLITUS NEONATAL TRANSITORIA.
APORTACION DE UN CASO

Esquivel Mora MD, Anchériz Esquitino M, Gutiérrez
Aguilar G, Valls Sanchez de Puerta E, Ortiz Tardio J
Servicio de Pediatria. Hospital del SAS de Jerez

INTRODUCCION

La diabetes mellitus neonatal (DMN) se define como
hiperglucemia detectada durante el primer mes de
vida, de mas de 2 semanas de duracién y que precisa
tratamiento con insulina. Es una entidad clinica muy
poco frecuente, habiéndose sefialado una incidencia
de 1/400.000-600.000 recién nacidos vivos. Existen
dos formas clinicas bien definidas: la DMN transito-
ria (60% de los casos) con resolucién en los primeros
18 meses de vida, y la DMN permanente. Entre ellas
no existen diferencias en la presentacién clinica y
datos analiticos iniciales pero si en su evolucién pos-
terior. La patogenia mds comtinmente aceptada es la
inmadurez funcional de las células 8 pancredticas.
Desde el punto de vista genético se ha descrito la aso-
ciaciéon de la DMN transitoria con alteraciones en el
brazo largo del cromosoma 6. En los tltimos 20 afios
se han publicado en la literatura esparfiola sélo 17
casos de diabetes mellitus neonatal, 11 de los cuales
han correspondido a formas transitorias.

OBSERVACION CLINICA

Recién nacido varén de 40 semanas de edad gesta-
cional y 2.020 g de peso que ingres6 en la Unidad
Neonatal por bajo peso al nacimiento. Producto
tnico de 17 gestacién controlada de madre sana de
18 afios de edad que cursé con retardo del creci-
miento intrauterino desde la semana 34° Parto
espontaneo y eutdcico. A la exploracién presentaba
aspecto desnutrido sin otras anomalias. Abuelo
materno afecto de diabetes mellitus tipo 2. A las 10
horas de vida presenté mala tolerancia de la alimen-
tacion, palidez y perfusion periférica enlentecida con
sospecha clinica de sepsis, constatdndose una hiper-
glucemia de 389 mg/dl con glucosuria sin acidosis
ni cetosis. Requirié perfusién intravenosa continua
de insulina durante 24 horas, insulina regular sub-
cutdnea cada 6 horas hasta los 15 dias de vida y
desde entonces y hasta los 3 meses y medio de edad
insulina NPH cada 12 horas (dosis maxima diaria de
insulina 1,5 Ul/kg). Mantuvo glucemias muy fluc-
tuantes a pesar de lo cual la ganancia ponderal siem-
pre fue excelente. Se detectdé insulinemia de 0,5
mU/ml (7-24) y niveles de péptido-C de 0,23 ng/ml
(0,65-2,6) al debut. La hemoglobina glucosilada Alc
llegé a alcanzar cifras de 42,5% en el primer mes,
siendo a partir del 2° mes inferior al 6%. Los valores
de IGF-1, glucagon, cortisol, ACTH, HGH, hormo-
nas tiroideas, fructosamina, amilasa, lipasa, anti-
cuerpos anti-insulina, anticuerpos anti-células £ de
los islotes pancreaticos y anticuerpos anti-decarboxi-
lasa del 4cido glutamico fueron normales. No habia
alteraciones cromosomicas y el tipaje HLA indic6
que se trataba de un paciente negativo para DR2,
DR3 y DR4. Hasta la edad actual, 19 meses de edad,
sus cifras de glucemia permanecen normales con
crecimiento y desarrollo psicomotor adecuados.

COMENTARIOS

Mas del 80% de los neonatos afectados son nacidos a
término de bajo peso para la edad gestacional, pro-
bablemente en relacién con una produccién reduci-
da de insulina durante el desarrollo fetal. La ausen-
cia de autoanticuerpos y la falta de expresiéon de
antigenos de histocompatibilidad HLA DR3-DR4
hace pensar que la diabetes mellitus neonatal se trata
de una entidad diferente a la diabetes mellitus tipo 1.
Se han publicado recurrencias frecuentes afios mas
tarde en pacientes que habian tenido una DMN tran-
sitoria, por lo que es necesario un seguimiento a
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largo plazo. El manejo de la insulinoterapia es dificil
existiendo importantes fluctuaciones de la glucemia,
a pesar de lo cual, tanto nuestro caso como los refe-
ridos en la literatura han seguido una evolucién
favorable.

SINDROME DE DOWN Y MALFORMACIONES
ASOCIADAS

Aragén Fernandez C, Ruiz-Berdejo Iznardi C, Gutiérrez
Aguilar G, Anchériz Esquitino M, Ortiz Tardio J
Hospital de Jerez. Servicio de Pediatria.

ANTECEDENTES

El sindrome de Down (SD) es la mas comdn y mejor
conocida cromosomopatia. El fenotipo caracteristico
y el retraso mental constituyen sus principales carac-
teristicas. La incidencia de malformaciones asocia-
das, especialmente las cardiacas y las digestivas,
conllevan un aumento de la mortalidad en los pri-
meros afios de vida. En su evolucién, su mayor mor-
bilidad es debida a la disfuncién de distintos érga-
nos y sistemas como los transtornos de la inmuni-
dad, obstruccién respiratoria de vias altas y altera-
ciones tiroideas, entre otras.

METODO

En el periodo comprendido entre 1991-2002 se han
controlado en nuestro hospital todos los nifios diag-
nosticados de SD y fueron posteriormente seguidos
en consultas externas. Las variables analizadas fue-
ron edad materna, afio de nacimiento, sexo, carioti-
po, malformaciones asociadas, tratamiento quirargi-
co, evolucion y mortalidad.

RESULTADOS

Del total de recién nacidos vivos (n = 33.341), la inci-
dencia de SD fue del 1,85% (n = 62) estando el 38,7%
(n = 24) afecto de alguna cardiopatia congénita, de
las cuales las mas frecuentes fueron el canal AV en
sus distintas formas, 40% (n = 10), seguidas de CIV,
20,8% (n = 5), tetralogia de Fallot 16,6% (n = 4), CIA

0S, 12,5% (n = 3) y ductus arterioso persistente 8,3%
(n = 2). Malformaciones del aparato digestivo: atre-
sia duodenal, 3,2% (n = 2), atresia esofdgica, 1,6%
(n=1). Aparato osteoarticular: luxacién congénita de
cadera, 3,2 %(n = 2). Mortalidad, 8% (n = 5). Las alte-
raciones mas frecuentes halladas en su evolucién
fueron: leucemia, alteraciones tiroideas, diabetes,
criptorquidia, celiaquia, luxacién de rodilla. Los
casos que precisaron intervencidon quirtrgica de
cualquier tipo fueron el 40,3% (n = 25).

CONCLUSION

La incidencia de SD es similar a la bibliografia con-
sultada, asi como la proporcién de las diferentes
malformaciones asociadas.

ANOMALIAS DEL CROMOSOMA 15:
SINDROME DE ANGELMAN Y DE PRADER-
WILLI

Bardallo Cruzado L, Lluch Fernandez MD, Ramos
Sanchez I, Garnacho Montero C*, Estefania Gallardo C
Seccién de Neurologia Infantil. Servicio de Pediatria. Servicio
de Genética*. H.U.V. Macarena. Sevilla

ANTECEDENTES Y OBJETIVOS

El sindrome de Angelman (SA) y el de Prader-Willi
(SPW) se asocian genéticamente a anomalias del cro-
mosoma 15 de origen materno o paterno, respectiva-
mente. Sin embargo, las manifestaciones clinicas son
distintas. El objetivo es conocer las caracteristicas cli-
nicas y el mecanismo de produccién genético en los
nifios con ambos sindromes en seguimiento en nues-
tro servicio.

MATERIAL Y METODOS

Estudio retrospectivo y descriptivo mediante revi-
sién de las historias clinicas de los pacientes con SA
y SPW. Analizamos los criterios diagnosticos descri-
tos por Williams et al. para el SA y los publicados
por Holm para el SPW.
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RESULTADOS

Hemos revisado a 8 pacientes, dos diagnosticados de
SA'y seis de SPW.

SA: dos nifias en seguimiento en la unidad de madu-
racién una de ellas desde el nacimiento por pretér-
mino y la otra desde los 14 meses por retraso psico-
motor. La edad de diagnoéstico fue a los 32 meses y a
los 46 meses respectivamente. Presentan retraso
madurativo (gatean a los 18 meses, deambulan con
apoyo a los 2,5 afios, bisilabos), marcha ataxica, risa
frecuente, crisis convulsivas generalizadas (una
desde las 4 horas de vida y la otra desde los 2 afios)
controladas con valproato. En los EEG aparece acti-
vidad paroxistica y brotes de ondas lentas. En ambas
hay hiperactividad, trastornos del suefio, piel clara 'y
estrabismo divergente. La alteraciéon genética fue
una delecciéon en el cromosoma 15 (q11-q13) de ori-
gen materno.

SPW: tres varones y tres nifias. Tres se diagnostica-
ron en el periodo neonatal, dos alrededor de los 2
afios estudiando el retraso psicomotor y en una nifia
se confirmé el diagnéstico a los 13 afios. Presen-
tacion fetal anémala y actividad fetal reducida (3
casos). Hipotonia presente en todos y en cuatro de
ellos succién débil. Retraso psicomotor (sedestacion
12,2 m; deambulacién 31,2 m). CD medio 75. La
mitad desarrollaron hiperfagia, cinco casos obesidad
central y la edad media en la que el peso supera el p
90 es de 26 m. Ninguno alcanza estatura superior al
p 25. Apneas del suefio y estrabismo (3 pacientes).
En los tres varones hay criptorquidia bilateral.
Cuatro pacientes en protocolo de tratamiento con
GH (s6lo lo ha iniciado uno). El mecanismo genético
en 5 casos fue deleccién en el cromosoma 15 (q11-
q13) de origen paterno y en 1, translocacién (15-16).

CONCLUSIONES

1) El mecanismo genético més frecuente es la delec-
cion.

2) En el SA hay un retraso mental mas severo y pro-
blemas neurolégicos mas graves (convulsiones,
marcha atéxica...).

3) En el SPW predomina la hipotonia neonatal, obe-
sidad, hipogonadismo y el retraso psicomotor.

EPENDIMONA INTRAMEDULAR PRIMARIO

Anchériz Esquitino M, Macias Lopez E, Gutiérrez
Aguilar G, Aragon Fernandez CM, Marquez Rivas J*,
Ortiz Tardio J

Servicio de Pediatria, Hospital del SAS de Jerez.
*Servicio de Neurocirugia. Unidad de Neurocirugia Infantil.
Hospital Virgen del Rocio.

OBJETIVO

Los tumores medulares son raros y representan
aproximadamente entre el 4 y el 10% de todas las
neoplasias infantiles del sistema nervioso, segtn los
autores. Presentamos un caso de ependimoma intra-
medular por ser esta localizacién poco frecuente en
el nifio.

OBSERVACION CLINICA

Nifia de 12 afios de edad que ingresa para estudio de
dolor abdominal en el hipocondrio izquierdo.
Comienza 6 meses antes con dolor paroxistico noc-
turno en cara anterior de muslo izquierdo, que pos-
teriormente se irradia a regioén suprailiaca izquierda
y, por ultimo, cambia a hipocondrio izquierdo en
region subcostal. Antecedentes personales: infeccién
del tracto urinario a los 2 afios de edad; reflujo vesi-
coureteral grados II-III de evoluciéon favorable con
tratamiento médico; bronquitis asmatiforme en la
primera infancia. Antecedentes familiares: madre
diagnosticada de bocio difuso. Exploracién: buen
estado general; en la palpacién abdominal destaca
un punto doloroso selectivo en regién subcostal de
hipocondrio izquierdo; durante los tltimos dias de
su ingreso, discreta hipoestesia en cara anterointerna
de muslo izquierdo; resto de la exploracién fisica y
neuroldgica, sin hallazgos. De los eximenes comple-
mentarios realizados destaca: estudios de laborato-
rio, normales; estudios de imagen del tracto digesti-
vo, sin alteraciones destacables; en la radiografia de
huesos largos de miembros inferiores imagen osteo-
litica a nivel de regién internoproximal de tibia
izquierda sugerente de fibroma; en Resonancia
Magnética de columna y muslo izquierdo destaca a
nivel de D12 y L1 lesién ocupante de espacio de
situacién intradural y extramedular que comprime y
desplaza el cono medular hacia la derecha. La
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paciente es enviada al Servicio de Neurocirugia,
donde se le practica exéresis total de la lesién tumo-
ral, que es informada como ependimoma de cola de
caballo. A los dos meses de la intervencion la nifia se
encuentra sin sintomas.

CONCLUSIONES

Generalmente los ependimomas intramedulares son
tumores de crecimiento lento, potencial infiltrativo
bajo y prolongada duracién de los sintomas, por lo
que la clinica en muchas ocasiones tiende a confu-
siones diagndsticas. En nuestra paciente, por el
caracter erratico del dolor, la edad de presentacion,
la frecuencia de esta entidad y la ausencia de signos
deficitarios neurolégicos, el diagnoéstico resulté ini-
cialmente dificil.

SINDROME DE GUILLAIN BARRE:
REVISION DE CASOS CLINICOS

Haro Gémez M, Vega Castaiio MC, Villalobos Linares
M], Romero Cachaza J, Alejo Garcia-Majuricio A,
Gonzalez-Hachero J

Servicio de Pediatria del Hospital Universitario Virgen
Macarena. Sevilla

OBJETIVO

Aportar nuestra experiencia en los aspectos clinicos,
diagndsticos y terapéuticos del sindrome Guillain
Barré y contrastarla con los datos existentes en la
literatura.

MATERIAL Y METODO

Se realiza un estudio descriptivo retrospectivo
mediante la revision de historias clinicas de nifios de
<14 afios ingresados con el diagnéstico de Sindrome
Guillain Barré desde 1989 hasta 2002. Los criterios
diagnésticos utilizados son presencia de debilidad

progresiva de mas de un miembro, arreflexia, LCR
con disociacién albimino-citolégica y pleocitosis de
<10 células/ mmc.

RESULTADOS

Durante el periodo de estudio ingresaron en nuestro
Servicio 8 nifios (5 varones y 3 hembras) de edades
comprendidas entre 4 y 11 afios. Todos se manifies-
tan con debilidad, arreflexia, mialgias de EEII con
progresién ascendente y simétrica. Las parestesias
aparecen en 3 nifios, ataxia en 6, oftalmoplejia en 2,
meningismo en 4, disfagia en 1, sialorrea en 1, llanto
débil en 1, disfonia en 1, rinolalia en 1, hipertensién
en 1, sudoracién en 1. El LCR presenta disociaciéon
albimino-citolégica con PANDY+ en todos los
casos. Todos los ENG tienen un patrén con polineu-
ritis desmielinizante/axonal distal/proximal. Los
estudios serolégicos son positivos a CMV, VRS,
parainfluenzae 1-2-3, micoplasma en 1 nifio; Coxiella
burnetti en 1 nifio; VRS y CMV en 1 nifio; CMV en 1
nifio; CMV y influenzae A-B en 1 nifio. Se traté con
gammaglobulina (IgG) iv a 4 nifios entre el afio 1996-
2002 (3 con evolucion favorable (e.f.), 2 nifios con
IgG mas corticoides entre 1991-1995 (1 con e.f.) y 2
nifios sin tratamiento entre 1989-1994 (1 con e.f.). En
la evolucién de la enfermedad 7 nifios consiguen
una deambulacién normal en los 3 meses siguientes,
1 nifo tarda 12 meses y 2 nifios atin presentan arre-
flexia-hiporreflexia 1-2 afios més tarde.

COMENTARIO

Entre las causas del sindrome Guillain Barré se bara-
ja la autoinmune y la infecciosa. Destacamos que en
nuestra revisiéon hemos obtenido un ndmero impor-
tante de casos en los que se encuentran un germen
que podria estar relacionado con el desarrollo de la
enfermedad. El tratamiento utilizado ha dependido
del afio del diagnostico y no se ha podido comprobar
una mejor evolucién clinica de unas alternativas
terapéuticas respecto a las otras. Segun la literatura
la IgG induce mejorfa evidente y los corticoides no
tienen efecto.



