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ORIGEN ANOMALO DE
LA ARTERIA CORONARIA
IZQUIERDA EN EL
TRONCO PULMONAR:
VALORACION CLiNICO=-
ECOCARDIOGRAFICA

Y RESULTADOS

QUIRURGICOS.

Autores: Rodriguez Gonzalez,
M; Moruno Tirado, A; Valverde
Pérez, I; Santos de Soto J,
Coserria Sanchez, Garcia Angleu
F, Gavilan Camacho JL, Gil
Fournier M, Descalzo Sefioran A.

Centro: Servicio de Cardiologia
Pediatrica. Hospital Infantil
Virgen del Rocio. Sevilla.

INTRODUCCION

Las anomalias congénitas de las
arterias coronarias son infrecuentes
en la infancia. La mas frecuente es
ALCAPA (1/300000 recién nacidos
vivos), que presenta dos variantes
diferenciadas en funcion del desa-
rrollo de colaterales intercorona-
rias. Cuando éstas son escasas
(80-85%) se presenta como mio-
cardiopatia dilatada del lactante
secundaria a isquemia miocardica
anterolateral  izquierda  severa,
cuya mortalidad es del 90% si no
se corrige. Con adecuado sistema
de colaterales (15%), los pacientes
estan asintomaticos hasta la ado-
lescencia y edad adulta, con diag-
nostico casual por estudio de un
soplo, presentando crisis de angor
y alto riesgo de muerte subita con

los esfuerzos.

OBJETIVO

Presentar nuestra casuistica, resal-
tando la importancia de la sospe-
cha clinica precoz y del diagnéstico
ecocardiogréfico.

MATERIAL Y METODO

Estudio retrospectivo descriptivo
de los datos clinicos, examenes

complementarios y resultados qui-
rirgicos, de pacientes interveni-
dos de ALCAPA en nuestro centro
desde Enero de 1975 a Diciembre

de 2008.

RESULTADOS

Once pacientes fueron intervenidos
en este periodo. La edad media
de presentacion fue de 2 afos
(2 meses -8 anos), 8 casos eran
menores de un ano, de los que 5
fueron lactantes de 2 meses de
edad (45% del total). La forma de
presentacion clinica mas frecuente
fue la severa del lactante (8 de 11
casos; 72%), la mayoria (5 casos)
menores de 2 meses. En el resto, el
diagndstico se realizd en pacientes
mayores de 4 anos sin insuficien-
cia cardiaca Todos los lactantes
presentaban signos de IAM ante-
rolateral, mientras que los 3 casos
asintomaticos mostraban trazados
electrocardiograficos normales. La
ecocardiografia 2DD-color presentd
un rendimiento diagndéstico de sos-
pecha inicial del 70%. EI modo
exclusivamente bidimensional tuvo
una tasa de falsos diagndésticos
negativos del 50% (5/10 casos en
los que se realizd), debido todos
ellos a la interpretacion incorrecta
de la salida de ACI de la raiz aér-
tica, optimizandose el diagndstico
cuando se dispuso del Doppler
color. Los ultimos 5 casos fueron
diagnosticados correctamente con
Doppler color. El estudio hemo-
dindmico confirm¢é el diagndstico
en todos los casos en los que se
realizd.

Se efectud reimplantacion de ACI
en raiz adrtica en todos los casos
intervenidos. La supervivencia glo-
bal fue del 83 %. La evolucion de
los supervivientes fue favorable,
quedando asintomaticos tras el
alta hospitalaria normalizandose los
hallazgos electrocardiograficos vy
ecocardiograficos en los primeros
meses tras la cirugia.
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CONCLUSIONES

A pesar de su rareza, se debe sos-
pechar ALCAPA en todo lactante
con MCD vy signos electrocardio-
graficos de isquemia anterolateral
izquierda, y en niflos mayores con
insuficiencia mitral aislada, puesto
que tiene tratamiento eficaz, siendo
Su prondstico ominoso si este no
se realiza. La ecocardiografia es el
método diagndstico de eleccion en
la actualidad, siendo el estudio con
Doppler-color imprescindible para
evitar errores diagndsticos. La reim-
plantacion de la coronaria andémala
en la raiz adrtica es el tratamiento
de eleccion.

RESULTADOS DEL
TRASPLANTE RENAL DE
DONANTE VIVO EN NINOS
CON INJERTOS OBTENIDOS
POR LAPAROSCOPIA.

Autores: Rafael Barrero Candau,
Miguel Fernandez Hurtado,

Julia Fijo Lépez-Viota, Francisco
Garcia Merino, Juan Carlos de
Agustin Asensio.

Centro: Hospital Universitario
Virgen del Rocio

OBJETIVO

Analizar los resultados del trasplante
renal de donante vivo relacionado
(TDVR) en nuestro centro.

PACIENTES Y METODO

Entre diciembre de 2005 y 2008 se
han realizado en nuestro centro 34
trasplantes renales en receptores
pediatricos, de los que 7 (20,58%)
han sido TDVR con injertos obte-
nidos por via laparoscopica. El
donante fue la madre en 4 casos y
el padres en tres. La edad media de
los donantes fue de 43 anos (38-48)
y la de los receptores de 12,5 anos
(9-17). Cuatro fueron un primer
trasplante (uno de ellos anticipado)

y tres retrasplante.
39
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RESULTADOS

El tiempo de isquemia fria fue < 2
horas en todos los casos, mien-
tras que el de isquemia caliente
no mostrd diferencias significativas
con el trasplante de donante cada-
ver. Ninguno presenté disfuncion
inicial del injerto. No se produjeron
complicaciones vasculares, pero
si una fistula urinaria secundaria a
necrosis ureteral resuelta con nuevo
reimplante. La supervivencia del
paciente y del injerto es del 100%,
superior a la de los injerto de cada-
ver del mismo periodo. La creatinina
media plasmatica actual es de 0,8
mg/dl (0,7-1,39) y el aclaramiento
medio de creatinina es de 80 c.c./
min/1,73 m2 (75 — 90). Ninguno
donante presentdé complicacion
quirdrgica y todos mantienen buena
funcion renal.

CONCLUSIONES

Los resultados a corto plazo del
TDVR con injertos obtenidos por
laparoscopia en nuestro centro son
similares a los descritos por grupos
de gran experiencia, lo que permite
continuar ofreciéndolo con garantia.

CONVULSIONES POR
RoTAvIRUS

Autores: Arias Blasco, Olga;
Garcia Ron, Adrian; Gémez
Santos, Elizabeth; Ferrer Castillo,
M? Teresa, Gonzalez Fuentes,
Concepcion; Sierra Rodriguez,
José.

Centro: H. Juan Ramdn Jiménez

INTRODUCCION

La gastroenteritis aguda (GEA) por
Rotavirus se manifiesta con vémi-
tos, diarrea y fiebre. La aparicion
de crisis sin alteracion metabdlica
en una GEA son crisis epilépticas
ocasionales sintomaticas al Rotavi-
rus. También se han descrito otras
alteraciones neurolégicas: menin-
gitis aséptica, encefalitis, sindrome
de Reye y miositis.

ﬁ

MATERIAL Y METODO

Se han estudiado 6 nifos pros-
pectivamente durante 1991-2006
teniendo en cuenta: periodo esta-
cional, edad, dia de inicio de la
GEA, dia que aparece la convul-
sion, temperatura, tipo de crisis,
intervalo entre crisis y duracion total
de la GEA.

A los nifos se les realizd hemo-
grama, biogquimica completa, tran-
saminasas, amoniemia, liquido
cefalorraquideo, neuroimagen (TAC
o RMN) y coprocultivo. Se excluye-
ron a todos los casos con GEA y
convulsion que presentaban altera-
ciones bioquimicas.

RESULTADOS

De los 6 ninos, 2 presentaron diarrea
en periodo estival y 4 en invierno, la
edad media de 23 meses. En los
antecedentes familiares de epilepsia
uno con familiar de primer grado y
otro de segundo grado. Todos los
casos la convulsion fue precedida
de GEA entre 4 dias y 12 horas.
4 de ellos sin fiebre y 2 con febri-
cula (37,8°C). Las crisis fueron en 4
casos generalizadas (3 clénicas y 1
ténica) y 2 parciales versivas de 0jos
y cabeza con generalizacion secun-
daria, todas ellas de corta duracion
de 3 a 5 minutos. Cedieron a diaze-
pam en enema. En todos los casos
se repitieron en 2-4 ocasiones (en
cluster) en un intervalo minimo de 15
minutos y en un caso a los 3 dias,
persistiendo la GEA en 5 casos de
1-3 dias y en un caso no presentd
mas diarrea. Las pruebas comple-
mentarias fueron normales salvo
positividad del Rotavirus en heces.
Tras 4 anos de seguimiento desarro-
llo psicomotor normal y sin crisis.

CONCLUSIONES

Tipica enfermedad de invierno, dos
en periodo estival. La patogenia
no esta bien aclarada. Diagndstico
diferencial con convulsiones febriles
y convulsiones familiares benignas
del lactante. Buenos resultados con

diazepam rectal. No profilaxis con
buena evolucion.
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SEDOANALGESIA PARA
PROCEDIMIENTOS EN
PEDIATRIA.

¢Soro en UCIP?

Autores: Sa las Salguero,
FJ*; Rodriguez Ldopez, CM;
Rubio Quifiones, F; Hernandez
Gonzalez, A; Flores Gonzalez,
JC; Quintero Otero, S; Pantoja
Rosso, S.

Centro: Unidad de Cuidados
Intensivos Pediatricos, H.U.
Puerta del Mar de Cadiz.
**Servicio de Pediatria, Hospital
de Jerez.

Uno de los principios cardinales
en medicina es el tratamiento vy
alivio del dolor. Sin embargo a
menudo debemos preguntarnos:
;lo habremos olvidado? Y es que
en nuestra practica clinica habitual
infratratamos el dolor, sobre todo en
pediatria.

Esto se debe, principalmente, a
mitos en torno a este tema que
nos hacen tomar una actitud mas
conservadora, aunque no sea la
mas correcta. Estos mitos son
principalmente:

e | os ninos no sienten dolor

e | os nifos olvidan pronto el dolor

e Silo hacemos rapido, no le duele

e Podemos enmascarar sintomas
de enfermedades mas graves

e Y sobre todo y principalmente, el
miedo a los efectos adversos, tales
como la depresion respiratoria, €l
compromiso hemodinamico o la
adiccion.

En pediatria usamos cada vez con
mas frecuencia procedimientos
diagndsticos y terapéuticos, que
a menudo son muy dolorosos,
cruentos e incomodos para los
pacientes. Siconseguimos controlar
el dolor y la ansiedad asociados
durante éstos, los hacemos mas
seguros y tenemos mayor probabi-
lidad de realizarlos con éxito.

La sedoanalgesia durante estos proce-
dimientos tiene como objetivos:

Mantener la seguridad del paciente
Minimizar el dolor fisico
Controlar ansiedad

Minimizar trauma psicolégico
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° Maximizar amnesia

e Controlar movilidad del paciente
Se pueden considerar varios tipos
de sedoanalgesia, que ademas
se comportan como una linea
continua, pudiendo pasar de una a
otra segun la dosis de farmacos:

e Analgesia sin sedacion

e Sedoanalgesia minima: donde
el paciente permanece con leve
alteracion de la conciencia, aunque
puede comunicarse y mantiene su
funcion cardiorrespiratoria.

e Sedoanalgesia moderada: el
paciente presenta mayor dificultad
para comunicarse y mantenerse
despierto, aunque mantiene intacta
su funcioén cardiorrespiratoria.

e Sedoanalgesia profunda: el
paciente responde dificimente a
estimulos  dolorosos, pudiendo
estar comprometida su funcién car-
diorrespiratoria.

* Anestesia general: paciente
totalmente inconsciente, cuya fun-
cion respiratoria esta abolidas, pre-
cisando de soporte externo.

e Sedacion disociativa: en este
tipo de sedacion existe una desco-
nexion sensorial del paciente pro-
vocando una profunda sedacion,
analgesia y amnesia, manteniendo
todas sus funciones auténomas.

Previo a realizar una sedaciéon a un
paciente, es conveniente realizar
una valoracion previa de su estado
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disponer de un monitor de electro-
cardiografia. La monitorizacion se
debe usar antes, durante y después
del procedimiento hasta la recupe-
racion completa del paciente.

Para una correcta realizacion de la
sedacion con la mayor seguridad
para el paciente, se debe de
disponer de un lugar adecuado,
ademas de:

e Material monitorizacion
e Material manejo de via aérea
e Carro de parada
e Personal entrenado
Entre los farmacos existentes, dispo-
nemos para sedoanalgesia de:
¢ Analgésicos:
— Anestésicos locales
— AINEs
e Sedativos-hipndéticos:
(no analgesia)
— Benzodiazepinas
— Hidrato de cloral
— Barbituricos
— Propofol
— Etomidato
¢ Analgésicos-sedativos:
— Opioides
- Oxido nitroso
e Disociativos:
— Ketamina
En nuestro hospital, realizamos el siguiente
protocolo para sedoanalgesia:

e |nformacion a los padres sobre el
proceso v la sedacion

e Consentimiento informado

e Ayuno previo
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el objetivo de realizar algun proce-
dimiento bajo sedoanalgesia. De
estos, analizamos la edad, el tipo
de procedimiento, la medicacion
usada y las complicaciones que se
presentaron.

RESULTADOS

Tuvimos un total de 221 ingresos
realizados exclusivamente para la
gjecucion de alguna técnica bajo
sedoanalgesia.

Distribucion por edad:

Procedimientos realizados:

19
17

. s
M 6

Otros:

e Acceso venoso

e Monitorizacion: ECG, FC, FR y
Saturacién de oxigeno.

e Oxigenoterapia y sistema de
aspiracion

e Medicacion: la pauta mas utili-
zada en nuestra unidad es:

Cateterismo,
ECG, Via
periférica,

PEV, Biopsia
hepatica, Sonda
traspilcrica,
Toracocentesis,
Ecocardiografia
transesofdgica.

de salud para evitar posibles riesgos
no esperados durante el proceso.
También es muy conveniente,
cuando se puede realizar de forma
programada, guardar un periodo de
ayuno previo. De esta forma dismi-
nuimos el riesgo de una posible

Endoscopia digestiva
Médula 6sea

Canalizacién de via central
Realizacion de curas

Puncion lumbar QT intratecal
Puncion lumbar PIC

Pruebas de imagen

aspiracion durante el proceso. Este
debe ser de:

— Agua: 2 horas

— Leche materna: 4 horas

— Leche férmula y alimentos: 6 horas
Una de las herramientas fundamen-
tales e imprescindibles durante los
procedimientos con sedacion es
la adecuada monitorizacion de los
pacientes. Paraello debemos contar
como minimo con un pulsioximetro,
siendo muy recomendable ademas

— ATROPINA: 0,01 mg/Kg (minimo
0,1 mg)

— KETAMINA: 2 mg/Kg/iv

— MIDAZOLAN: 0,1-02 mg/Kg/iv

e Monitorizacion hasta recupera-
cion completa.

Siguiendo este protocolo, reali-
zamos un estudio retrospectivo
de 2 anos de duracion (1/1/07 -
31/12/2008), en el que incluimos
todos los ingresos en nuestra
unidad de cuidados intensivos con
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Laringoscopia-fibrobroncoscopia

Medicacion usada durante los
procedimientos:

3% 2% 29

@ Ketamina + Midazolam
B Midazolam + Fentanilo
® Oxido nitroso

| \Midazolam

4
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Como se puede observar, mas del 90% de los pro-
cedimientos se han realizado usando la asociacion de
ketamina y midazolam, ya que la ketamina es el far-
maco que consideramos Mas seguro, ya que no pro-
duce depresion cardiorrespiratoria, aunque su Uso O
el uso de otro medicamento depende en gran medida
de la experiencia de cada hospital. El 6xido nitroso es
aun mas seguro, produciendo una sedaciéon minima
y una analgesia leve-moderada, pudiendo usarse en
pacientes colaboradores (porque requieren la inhala-
cion correcta del farmaco) y para procedimientos poco
dolorosos.

COMPLICACIONES OBSERVADAS:

Tuvimos 9 casos de depresion respiratoria leve (4%),
que fueron breves y remontaron espontaneamente o
con la administracion de oxigenoterapia. Sucedieron
en 8 ocasiones durante la realizacién de una técnica
endoscopica y una vez en una cura.

Tuvimos un caso de depresion respiratoria moderada
que requirié ventilacion con bolsa y mascarilla durante
una cura (0'4%).

Y otro caso de laringoespasmo (0’4%) breve y autolimi-
tado durante la realizacion de una endoscopia.

Todos estos casos, sucedieron en el grupo de sedacion
con ketamina y midazolam, aunque no es valorable ya
que mas del 90% de los procedimientos se realizaron
con esta técnica.

Un punto a resaltar es que de estos 11 casos, nueve
de ellos consistian en una técnica endoscopica, por lo
que no podemos diferenciar en estos casos si estas
complicaciones se deben a la sedoanalgesia o a la
misma técnica endoscopica.

CONCLUSIONES

e | a sedoanalgesia facilita la realizacion de procedi-
mientos invasivos o dolorosos ademas de evitar la expe-
riencia traumatica que conllevan.

e Fl conocimiento de los farmacos y su utilizacion bajo
una monitorizacion adecuada hacen de la sedoanalge-
sia un procedimiento seguro.

e Es necesario concienciar a los profesionales sobre su uso.
e | a ketamina sigue siendo el gold standard en pedia-
tria, ya que es un farmaco seguro y efectivo, no produce
depresion cardiorrespiratoria y presenta escasos y leves
efectos adversos.

e F| Oxido nitroso es una alternativa eficaz en nifios
colaboradores para procedimientos poco dolorosos

e Y volvemos a la pregunta inicial: ¢s6lo se debe usar
sedoanalgesia en UCIs pediétricas y en hospitales que
dispongan de ellas?

Nosotros pensamos que es inadmisible y una mala
praxis médica que hoy dia un nifo pase dolor por la
realizacion de algun procedimiento, y que cada hospital
debe resolver su situacion para que esto no ocurra asi.
Consideramos que la sedoanalgesia se debe realizar
en todos los nifos a los que se les vaya a ejecutar una
técnica dolorosa o cruenta, asegurando por supuesto la
seguridad del paciente, habilitando lugares adecuados
para su realizacion y con material y personal adecuados
para ello.
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EsTubpios bE MORBIMORTALIDAD
NEONATAL EN RECIEN NACIDOS DE
MeNos DE 1500 c (sen1500):
NUESTRA EXPERIENCIA 2002-2007

Autores: José L. Cuevas Cervera, Eugenia Valls
Sanchez de Puerta, Javier Salas Salguero, Lourdes
Murioz Nurez, Maricruz Diaz Coldon, Joaquin Ortiz
Tardio.

Centro: Servicio de Pediatria. Hospital de Jerez
(Cadiz)

INTRODUCCION

SEN 1500 es un proyecto de la Sociedad Espafiola de
Neonatologia (SEN) para la creacion de una base de
datos de recién nacidos de muy bajo peso (<1500 gr.,
RNMBP).

Desde el 2002, SEN 1500 publica anualmente su
informe de morbimortalidad basado en los datos de
recogidos en diversas unidades neonatales espariolas
(49 unidades en 2007).

El Hospital de Jerez colabora desde 2002 en esta
iniciativa. EI OBJETIVO de esta comunicacion es pre-
sentar un resumen de nuestros datos entre los anos
2002-2007, de forma grafica, y compararlos con los
datos de SEN 1500.

Dividimos las variables recogidas en:
Datos epidemiolégicos.

Datos de intervenciones terapéuticas.
Datos de morbilidad.

Datos de mortalidad.

DATOS EPIDEMIOLOGICOS HOSPITAL DE
JEREZ (2002-2007)

Durante el periodo 2002-2007 se han producido en el
Hospital de Jerez un total de 19.772 nacimientos (media
3.295 RN/ano). Desde 2002 el numero total de RN
al aflo ha ido aumento, tendencia que se observa ya
desde hace unos anos en Espana y Andalucia. (Fig. 1a)

De estos nacimientos, un total de 221 nifios han sido
menores de 1.500 gr. (media de 37 RN<1500 gr. al
ano). El porcentaje con respecto al total de RN es del
1,1% (rango 0,94-1,30 %). (Fig .1by 1c)

Fig. 1.a.: Total de RN Hospital de Jerez, por anos
Fig. 1.b.: Total de RN de menos de 1.500 gr., por anos.

Fig. 1.c.: Porcentaje de RN de menos de 1.500 gr.
respecto al total de RN, por anos.
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Fig. 1

| Total RN Hospital de Jerez 2002-2007 | N

o
000 FILT

TOTAL RN
19.772
(3295 RN-ANO)

£
L T L W A

1 RN:1500: 221
37 RN«1500-ANO)

3047
|1

-
2002 2003 2004 2008 2008 2007

MEDIAL,1 %
(0.94 - 1,30)

La distribucion por pesos de esos 221 RN<1500 gr.
se asemeja a la distribucion en datos globales de
la SEN 1500: 1% de menos de 500 gr.; 14% entre
500-750 gr.; 20% entre 750-1000 gr.; 27% entre
1000-1250 gr. y 38% entre 1250-1500 gr.. (Fig. 2)

Fig 2: en la grafica se refleja porcentaje de cada grupo
de peso -en intervalos de 250 gr.- respecto al total
de RN <1500 gr..

<500gr @ 1
500-750 gr
750-1000 gr @ SEN
B XRY

1000-1250 gr

1250-1500 gr 38
0 10 20 30 40

SEN: datos procedentes de los informes anuales SEN 1500
XRY: (Jerez): datos procedentes de nuestro registro.

Otras variables recogidas en nuestra serie (Fig. 3) en el
Hospital de Jerez :

— EI 53 % de los RN<1500 gr. fueron varones;
— EI'75% de los RN<1500 gr. nacieron mediante ceséarea;
— EI'34% de los RN procedian de partos multiples

Fig. 3

[Otras variables RN <1500 gr (2002-2007) |
53% 51%
RN VARONES —» ‘ Q
s 74% - 69%
_— 34% - 37%
RN de PARTO ., |
MULTIPLE
. H. Jerez .SEN 1500
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DATOS DE INTERVENCIONES TERAPEUTICAS
HOSPITAL DE JEREZ 2002-2007

Como es sabido, la administracion de esteroides ante-
natales es la intervencion que mas ha cambiado el pro-
noéstico de los RN<1500 gr. en los ultimos anos. El 75%
de las madres en nuestra serie recibieron al menos una
dosis de esteroides antenatales, teniendo este para-
metro un aumento desde el 64% en 2002 al 80% en
2007, cifras de similar a la del informe SEN1500 afo
2007. De forma global, recibieron esteroides el 74%
de las madres, en el 54% de los casos la pauta fue
completa. (Fig. 4)

Fig. 4

% que reciben al menos una
dosis de esteroides, por afios

% de profilaxis esteroidea
(parcial-total)

50 - J
2002 2003 2004 2005 2006 2007

SEN: datos procedentes de los informes anuales SEN 1500
XRY: (Jerez): datos procedentes de nuestro registro.

Analizamos también intervenciones terapéuticas nece-
sarias en sala de partos: necesidad de oxigeno, nece-
sidad de ventilacion mediante bolsa autohinchable y
mascarilla (Ambu), necesidad de intubacion endotra-
queal, necesidad de masaje cardiaco y necesidad de
adrenalina. Reflejamos el porcentaje respecto al total
de RN atendidos en paritorio.

(Fig. 5)

E SEN B XRY

80
70

AY

50
40
30
20
107]
0 -
Oxigeno

Ambd Intubacién Masaje Adrenalina
cardiaco

El 57% de nuestros RN precisaron al menos una dosis
de surfactante exdgeno por distrés respiratorio. En el
96% de los casos en los que fue necesaria su adminis-
tracion, ésta se hizo antes de las primeras 6 horas de
vida. (Fig. 6)

ﬂ"
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Fig. 6

[Uso de SURFACTANTE EXOGENO (%) |

Surfactante en cualquier momento
(% respecto al total RN<1500 gr)

Primera dosis en « 6 h de vida (% respectoal
total que recibieron surfactante)™

o % 50 75 100

El 96% de los que precisaron
surfactante, recibieren la
primera dosis antes de las &
primeras horas de vida

El 57% de los RN <1500 gr precisaron al
menos una dosis de SURFACTANTE.

SEN: datos procedentes de los informes anuales SEN 1500
XRY: (Jerez): datos procedentes de nuestro registro.

DATOS DE MORBILIDAD EN RN<1500 GR.
HOSPITAL DE JEREZ 2002-2007

Durante los 6 anos de recogida de datos, se han regis-
trado las principales causas de morbilidad en recién
nacidos de muy bajo peso: distrés respiratorio, ente-
rocolitis necrotizante, ductus arterioso persistente,
sepsis neonatal precoz y tardia, HMG-HIV grados 3-4,
Leucomalacia quistica y necesidad de oxigeno a los 28
dias de vida y 36 semana de edad post-concepcional,
asi como los porcentajes en las que aparecieron. Se
comparan todos con la media de los porcentajes de los
informes anuales de la SEN 1500: (Fig 7)

Fig. 7 Principales causas de morbilidad en RNMBP y
porcentajes en las que aparecieron.
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Otro parametro que hemos usado para reflejar la mor-
bilidad es el dato “Supervivencia sin morbilidad”,
segun la definicion de la SEN1500: RN<1500 gr. vivo
que no ha sufrido neumotdrax, ECN, sepsis tardia,
leucomalacia quistica, HIV grados 3-4 y displasia
broncopulmonar.

En esta ocasion lo hacemos distribuido por pesos
(intervalos 250 gr.), ya que resulta mucho mas gréfico.
Asi, para pesos extremadamente bajos la superviven-
cia sin morbilidad es de 12-34%; sin embargo es hasta
del 67% para pesos entre 1000-1250 gr. y del 80%
para pesos 1250-1500 gr..

ﬁ
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DATOS DE MORTALIDAD EN RN<1500 GR.
HOSPITAL DE JEREZ 2002-2007

LLa mortalidad total también la presentamos distribuida
por grupos de peso, en esta ocasion por intervalos de
200 gr.. Notese el descenso de la mortalidad a medida
que aumenta el peso, pasando de cifras del 100% en
menores de 500 gr. a cifras menores del 1% para RN
entre 1300-1500 gr..

La linea refleja la supervivencia segun el peso (inversa a
la mortalidad) de RN <1500 gr. en el Hospital de Jerez.
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COMENTARIOS FINALES

Durante el periodo 2002-2007 se han atendido en la
Unidad de Neonatologia del Hospital de Jerez un total
de 221 RN<1500 gr.. De todos ellos se han recogido las
variables del proyecto SEN1500.

Gracias a la informacion clinica y epidemioldgica propor-
cionada en los informes anuales SEN 1500 podemos
comparar nuestros datos con datos globales de nuestro
pais. Esto debe suponer un estimulo positivo para todo
el personal dedicado a la asistencia de RNMBP.

La finalidad ultima del analisis de estos datos es mejorar
la calidad y seguridad de los cuidados médicos que se
proporcionan a estos RN.
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IMORBILIDAD RESPIRATORIA EN NINOS
MENORES DE 32 SEMANAS coN DBP

Autores: Jiménez Parrilla P; Rivero de la Rosa
MC;, Pérez Pérez G; Navarro Merino M; Romero
Pérez MM

Centro: Seccion de Neumologia Infantil. Servicio
de Pediatria. H. U. Virgen Macarena. Sevilla

OBJETIVOS

Determinar si los cambios en los cuidados neonatales
y las diferentes estrategias de proteccion pulmonar,
suponen variaciones en la morbilidad respiratoria de
los nifos pretérmino &#8804; 32 semanas, diagnosti-
cados de Displasia Broncopulmonar.

METODOS

Se analizaron todos los nifos controlados en la Uni-
dad de DBP de nuestro hospital desde el ano 1994 al
2005, estableciendo dos periodos de estudio, nacidos
entre 1994-1999, frente a nacidos entre 2000-2005.
Se compararon sus caracteristicas neonatales, y se
valord la morbilidad respiratoria durante los primeros
dos anos de vida.

RESULTADOS

Total ninos estudiados: 61. Dividimos la muestra en dos
periodos de tiempo e hicimos dos grupos:

Grupo | (1994-1999), 23 nifios. Grupo Il (2000-2005),
38 ninos.

Peso medio al nacimiento, grupo I: 1175 grs.; grupo
ll: 1096 grs. Edad gestacional media, grupo |: 198,52
dias (28,35 semanas), grupo II: 201, 95 dias (28,8
semanas). Recibieron corticoides prenatales 10/23
casos (43,47%) en el grupo |, y 32/38 (84,21%) casos
en el grupo Il. Duracion media en dias de ventilacion
mecanica convencional (IMV): 18,22 dias en el | grupo,
y 18,61 dias en el Il grupo; CPAP nasal; grupo |: 6,61
dias; grupo II: 16,58 dias. Dosis total de oxigeno, 43,48
dias en el grupo I, y 53,08 dias en el grupo II. La estan-
cia media hospitalaria fue de 94,13 dias en el primer
periodo, y 85,47 dias en el segundo. El 100% de los
ninos durante el segundo periodo (2000-2005) recibid
profilaxis frente VRS con palivizumab, ninguno durante
los afos 1994-1999. Un 39,1% (9/23) de los casos
durante el primer periodo precisaron algin ingreso
hospitalario tras el alta, y el 42,1% (16/38 casos) en
el segundo grupo. Ingresos por bronquiolitis por VRS
positivo, grupo |: 2/23 casos (8,69%) y en grupo I
3/38 (7,89%) (2 de ellos con DBP severa en tratamiento
con oxigeno domiciliario). Presentaron episodios de
sibilancias en el primer grupo 18/23 casos (78,3%), y
33/38 (86,8%) en el segundo. Recibieron tratamiento
broncodilatador, 14/23 casos (60,9%) en el primer
grupo; 29/38 casos (76,3%) en el segundo. Gluco-
corticoides inhalados durante mas de 6 meses, 17/23
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ninos (73,9%) en el grupo I; frente a 36/38 (94,7%) en
el grupo Il. No hubo diferencias estadisticamente signi-
ficativas en ninguno de los parametros estudiados.

CONCLUSIONES

e No hemos observado diferencias estadisticamente
significativas en relacion a la morbilidad respiratoria, ya
que tanto los episodios de sibilancias como el nimero
de ingresos fueron similares en los dos grupos.

e A pesar de las mejoras en los cuidados neonatales
- mayor utilizacion de CPAP frente a Ventilacion Inva-
siva IMV, mayor uso de corticoides prenatales, profi-
laxis frente a VRS - la sintomatologia respiratoria y la
necesidad de medicacion en los niflos pretérmino con
DBP no ha variado, requiriendo estos nifos una gran
atencion médica.

“Uso PROFILACTICO DE ANTIBIOTICOS
EN LA CANALIZACION UMBILICAL.
REevisi6N”

Autores: Jiménez Parrilla P, Granero Asencio M,
Cuadrado Caballero C, Bardallo Cruzado L, Duran
Vargas L

Centro: H.U. Virgen Macarena. Servicio de
Pediatria. Unidad de Neonatologia.

INTRODUCCION

La canalizacion de los vasos umbilicales es un pro-
cedimiento frecuente en las unidades neonatales. A
pesar de ser una via de facil acceso, sobre todo en
las primeras horas de vida, es un procedimiento no
exento de riesgos de infeccion, por lo que se adminis-
tran antibidticos profilacticos a todos aquellos recién
nacidos canalizados; profilaxis que actualmente esta
en controversia.

MATERIAL Y METODOS

Estudio retrospectivo descriptivo, mediante la revision
de historias clinicas de nifos que han sido ingresados
en la UCI-Neonatal de nuestro hospital, durante el ano
2007, con canalizacion umbilical. Las variables estu-
diadas fueron: motivo de ingreso, antecedentes obs-
tétricos de infeccion, edad gestacional, tipo de parto,
caracteristicas del liquido amnidtico, vaso canalizado,
uso profilactico de antibidticos y/o por una posible
infeccion, y diagndstico de sepsis precoz.

RESULTADOS

Muestra n= 122 nifios, motivo de ingreso mas frecuente:
prematuridad (70 casos, 57,37 %), distress respiratorio
(20,49%), ictericia (6,59%), cardiopatias e hipogluce-
mias (4,91%). En la mayor parte de las historias no
consta el EGB (35 casos, 28,65%), siendo negativo en
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un 22,51%; rotura prolongada de
membranas un 18,85%. Un 51%
fueron recién nacidos a término.
Nacimiento mediante cesarea en
un 56,55%. Liquidos amnidticos,
la gran mayoria claros, un 77,86%.
Meconiales un 9,01. Enun 15,57%,
el Apgar fue menor de 5 al primer
minuto. Se canalizd sdélo arteria
umbilical en 4 casos (3,27%), vena
en 71,31%, y ambos en un 25,40%.
El 100% recibio tratamiento antibio-
ticoi.v., en 55 casos (45,08%) profi-
lacticamente; en los otros 67 casos
(54,92%) existian factores de riesgo.
Unicamente se observé una sepsis
clinica precoz y tres tardias, en los
ninos canalizados clasificados en
el primer grupo; en los restantes
encontramos cuatro sepsis preco-
ces (100% canalizados en arteria
umbilical) y nueve tardias.

CONCLUSIONES

Teniendo en cuenta las limitaciones
de este tipo de estudio, simple-
mente descriptivo retrospectivo, y a
falta de incluir los datos obtenidos
en el ano 2008 (126 RN) tendriamos
que sopesar el verdadero valor de la
antibioterapia profilactica en todos
los RN canalizados, reservando su
uso, en prevencion de futuras resis-
tencias y posibles efectos secunda-
rios, Unicamente para aquellos que
presenten factores de riesgo.

SiNDROME DE GUILLAIN-
BARRE EN LA INFANCIA

Autores: Ruiz Diaz, Daniel,
Lépez Laso, Eduardo, Roncero
Sénchez-Cano, Inés, Romero
Espinosa, Ana Maria, Camino
Ledn, Rafael, Servicio de
Pediatria.

Centro: Hospital Universitario
Reina Sofia (Cordoba)

RESUMEN

El sindrome de Guillain Barré (SGB)
es una polirradiculoneuropatia aguda
inflamatoria desmielinizante o axonal
(1). Es la causa mas frecuente de
pardlisis flacida aguda en la infancia.
Presentamos una revision de los
casos diagnosticados en nuestro

ﬁ

hospital en el periodo 2003-2008.
Se han recogido variables como
antecedentes, clinica de inicio y pro-
gresion, pruebas complementarias
realizadas y tratamiento establecido,
asi como evolucion.

RESULTADOS

Se obtuvieron 8 casos con diagnés-
tico de SGB. El antecedente mas
frecuentemente encontrado fue la
infeccion respiratoria. La forma cli-
nica de presentacion mas frecuente
fue el SGB desmielinizante. La
disociacion albumino-citoldgica se
encontrd en todos los casos en los
que se realizé puncion lumbar. Siete
de los casos se trataron con Inmu-
noglobulina intravenosa. En todos
nuestros pacientes se consiguioé una
recuperacion total de los sintomas.

CONCLUSIONES

Los resultados encontrados en
nuestra revision estan acordes con
los descritos en la literatura. En nues-
tros pacientes, el tratamiento con
inmunoglobulina intravenosa resultd
eficaz para controlar la clinica.

PALABRAS CLAVE

Sindrome de Guillain Barré. Polirra-
diculoneuropatia agudainflamatoria.
Enfermedades del sistema nervioso
periférico. Inmunoglobulina intrave-
nosa. Plasmaféresis.

TEMA AMPLIADO

INTRODUCCION

El Sindrome de Guillain Barré (SGB)
es una poliradiculoneuropatia
aguda inflamatoria desmielinizante,
con afectacion predominante de
los nervios motores. Aungue es
una patologia poco frecuente en la
infancia, constituye la primera causa
de pardlisis flaccida aguda en estas
edades (1). En su etiologia se han
implicado multiples factores, entre
ellos la administracion de vacunas
(meningococo C 'y sarampion-
rubeola-parotiditis), aunque el fac-
tor que mas frecuentemente se ve
implicado, en 2/3 de los casos es
la presencia de una infeccion res-
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piratoria (Influenza, Herpesvirus y
Micoplasma pneumoniae) o gas-
trointestinal (Campilobacter jejuni)
en las semanas previas (1). Existen
dos variantes de la enfermedad,
siendo la mas frecuente el sindrome
de Guillain Barré de tipo desmielini-
zante frente a la forma axonal. La
clinica de presentacion mas fre-
cuente es en forma de pérdida de
fuerza en miembros inferiores con
dificultad para la deambulacion y
aparicion de parestesias con o sin
dolor. En la exploracion, los signos
mas frecuentes que podemos
encontrar son: disminucion de la
fuerza muscular y arreflexia gene-
ralizada. Otras formas menos fre-
cuentes de presentacion son en
forma de hipotonia en lactantes o
COMO meningismo en ninos mas
mayores. Hasta en el 50% de los
casos podemos encontrar disfun-
cion del sistema autondémo, como
disritmias cardiacas, hipotension
ortostatica, hipertension transitoria,
ileo paralitico, disfuncion vesical o
sudoracion anormal. El diagnostico
se basa en la clinica, y las pruebas
complementarias sirven de ayuda,
sobre todo para el diagnéstico difer-
encial. Existen una serie de criterios
clinicos para establecer el diagnos-
tico (Tabla 1.) que nos llevara a ini-
ciar el tratamiento de la forma mas
precoz posible aun sin el apoyo de
los examenes complementarios. La
base del mismo son las medidas
de soporte, la monitorizacion de
constantes y el tratamiento inmu-
nomodulador: inmunoglobulinas
policlonales intravenosas (IGIV) (2) y
plasmaféresis (3). Ambas alternati-
vas son eficaces.

MATERIAL Y METODOS

Se ha realizado un estudio retros-
pectivo, revisando las historias
clinicas de los casos ingresados en
nuestro hospital con diagndéstico de
SGB en el periodo de tiempo 2003-
2008. Se obtuvieron datos acerca
de: edad de presentacion, antece-
dente de infeccion previay tipo de la
misma, antecedente de vacunacion
previa, clinica de inicio, pérdida de
la deambulacion, realizacion de
puncion lumbar, presentacion en
liquido cefalorraquideo de disoci-
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acion albumino-citoldgica, estudio
electrofisiolégico, determinacion
de anticuerpos  antigangliésido
(Anti GQ1B), forma clinica de SGB,
necesidad de ingreso en Unidad
de Cuidados Intensivos, asi como
duracion del mismo, tratamiento
especifico utilizado (IGIV o plasma-
féresis) y necesidad de tratamiento
para el dolor neuropatico.

RESULTADOS

En el periodo resefiado se pre-
sentaron 8 casos con diagnéstico
confirmado de SGB. La media de
edad fue de 6,3 afnos (rango 3-12
anos). La forma mas frecuente fue
el SGB de tipo desmielinizante (6
casos), siendo el resto SGB de tipo
axonal. En 5 de ellos se encontrd
un antecedente infeccioso en las
semanas previas, siendo el mas
frecuentemente  encontrado  la
infeccion del aparato respiratorio (3
casos). El signo mas frecuente de
presentacion fue la arreflexia (100%
de los casos), seguida de debilidad
de miembros inferiores (87,5%)
y afectacion de pares craneales
(50%). Otros sintomas encontrados
fueron dolor abdominal y dolor en
miembros inferiores. La afectacion
del sistema auténomo se produjo
en dos de los casos, uno de ellos
con hipertension arterial que
requirid tratamiento farmacoldgico
para su control e hipersudoracion.
En 5 de ellos se realizd puncion
lumbar después de 5 dias de ini-
ciada la clinica, objetivandose la
disociacion albumino-citolégica en
todos ellos. El electroneurograma
(Figura 1.), realizado en todos los
casos después de una semana
de evolucion de la clinica, mos-
tr6 como signo mas frecuente un
enlentecimiento de la velocidad
de conduccién con preservacion
de la amplitud de los potenciales
(en los 6 casos de forma desmieli-
nizante) y una disminucion de la
amplitud de los potenciales (en los
2 casos de forma axonal). La media
de dias de ingreso hospitalario de
nuestros pacientes fue de 22,8 dias
(rango 4-88 dias). Tres de nuestros
pacientes requirieron ingreso en
UCI, necesitando sélo uno venti-
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lacion mecanica, que se prolongd
mas de 1 mes. Con respecto al
tratamiento, en 7 de nuestros
pacientes se utilizo la IG IV, siendo
ademas tratado uno de ellos con
plasmaféresis (forma axonal). Tres
de nuestros pacientes presentaron
un dolor neuropatico que requirid
tratamiento con gabapentina. La
evolucion de nuestros pacientes ha
sido muy buena, quedando todos
ellos sin secuelas.

DISCUSION

El diagndstico de SGB requiere de
un alto indice de sospecha clinica,
es esencial tenerlo en cuenta ante
una sintomatologia de debilidad
muscular de miembros inferiores
para comenzar precozmente el
tratamiento, lo que mejorara el
prondstico y evitara complica-
ciones. Es importante monitorizar la
funcion respiratoria, ya que puede
sufrir un deterioro que precise de
su ingreso en UCI y necesidad de
soporte ventilatorio. Los examenes
complementarios (ENG, LCR) con
frecuencia son falsamente nega-
tivos durante la primera semana de
evolucion. En cuanto al tratamiento
no hay unanimidad, lo que parece
claro es que la inmunoglobulina
intravenosa es mas segura en ninos
que la plasmaféresis, y su adminis-
tracion es mas sencilla, aunque no
se han encontrado diferencias sig-
nificativas en cuanto a la efectividad
(6). Se consideran indicaciones para
SuU uso: incapacidad para caminar
sin ayuda, debilidad répidamente
progresiva, afectacion respiratoria
y afectacion bulbar. En general,
ambos tratamientos se deben
reservar para ninos con afectacion
grave por el SGB, no estando indi-
cadas en casos de afectacion leve o
para nifos cuyos sintomas ya estén
completamente establecidos (6, 7).

Los resultados encontrados en
nuestra revision estan acordes
con los descritos en la literatura
en cuanto a etiologia, forma de
presentacion  clinica,  evolucion
y respuesta al tratamiento. En
nuestra serie la media de estancia
hospitalaria fue alta debido a que
uno de los pacientes presentd una
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forma axonal severa con necesi-
dad de ventilacion mecanica pro-
longada. En nuestros pacientes, el
tratamiento con inmunoglobulina
intravenosa resultd eficaz para evi-
tar la progresion. La evolucion a
largo plazo mostrd recuperacion
sin secuelas en todos los casos, al
igual que los pacientes con formas
mas leves de SGB que no llegaron
a recibir este tratamiento.
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Tabla 1. Criterios diagnésticos del Sindrome de de Guillain-Barré

e Criterios necesarios para el diagnéstico
= Debilidad progresiva de mas de una extremidad
= Arreflexia

e Criterios que apoyan fuertemente el diagnéstico
= Progresion en dias o semanas (maximo 4 semanas)
= Simetria relativa de los sintomas
Sintomatologia sensitiva leve
Afectacion de pares craneales, especialmente paralisis facial bilateral
Inicio de recuperacion entre 2-4 semanas después de cesar la progresion
Disfuncion autonémica
Ausencia de fiebre al inicio de la enfermedad
Hiperproteinorraquia
Ausencia de pleocitosis (< 10 mononucleares/mm3)
Alteraciones neurofisioldgicas tipicas

e Rasgos clinicos variantes

= Fiebre al inicio de los sintomas neurolégicos

= Alteracion sensitiva severa con dolor

= Progresion mas alla de cuatro semanas

= Ausencia de recuperacion tras el cese de la progresion
= Alteraciones esfinterianas transitorias
L]
L]
| ]

Afectacion del SNC
Ausencia de hiperproteinorraquia tras la primera semana
Pleocitosis moderada (10-50 mononucleares/mm3)

e Criterios que suscitan dudas en el diagndstico
= Asimetria marcada de los sintomas o signos
= Presencia de un nivel sensitivo
= Disfuncion esfinteriana persistente y grave
= L.CR con méas de 50 células/mm3

e Criterios que excluyen el diagnostico
= Diagnostico de botulismo, miastenia grave, poliomielitis 0 neuropatia téxica
= Trastornos del metabolismo de las porfirias
= Difteria reciente
= Sindrome sensitivo puro sin debilidad
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Figura 1: Estudio de conduccion motora en ambos nervios medianos.
Baja amplitud de las respuestas (1,8 y 1,5) evidenciando un bloqueo
a nivel de la terminal axdnica. También se observan velocidades de
conduccion disminuidas en el segmento codo-mufieca: 46 m/seg.
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LAS MANIFESTACIONES
EXTRAINTESTINALES

EN LA ENFERMEDAD
INFLAMATORIA INTESTINAL

Autores: Madrid Castillo Maria
Dolores, Herndandez Pérez
Maria, Felici Carolina, Rodriguez
Martinez Alejandro.

Centro: Servicio de
Gastroenterologia Infantil
Hospital Universitario Virgen del
Rocio.

TEMA AMPLIADO

ANTECEDENTES Y
OBJETIVOS/ INTRODUCCION

La enfermedad inflamatoria intesti-
nal es considerada una enfermedad
sistémica que con frecuencia asocia
manifestaciones  extraintestinales
(MEI), complicaciones y desordenes
autoinmunes. A lo largo de su evo-
lucion del 6 al 47% de los pacientes
(1) con Ell sufre una o mas mani-
festaciones extraintestinales que
aparecen tanto en CU como en
EC siendo més frecuentes en este
ultimo grupo. Se pueden presentar
antes del inicio de los sintomas gas-
trointestinales, durante el curso de la
enfermedad y rara vez después de
la colectomia en niflos con CU (1).
En relacién a la evolucion, algunas
manifestaciones guardan relacion
con la actividad de la enfermedad
mientras que otras siguen un curso
independiente de la misma. Los
érganos mas frecuentemente afec-
tados son las articulaciones, la piel,
los ojos y el higado. Existen otras
manifestaciones que bien podrian
considerarse complicaciones de la
enfermedad o de su tratamiento y
que son de vital importancia en la
poblacion que nos ocupa y son la
afectacion del crecimiento en los
ninos y la pubertad precoz.

El objetivo de nuestro estudio fue
valorar la prevalencia de las MEI en
los pacientes diagnosticados de Ell
en nuestro Hospital en los ultimos
5 anos, el papel de los mismos en
el diagndstico de la enfermedad vy
los ¢rganos afectados con mayor
frecuencia.
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PACIENTES Y METODOS

Se ha realizado un estudio descrip-
tivo, retrospectivo y observacional
que incluyd a 54 pacientes con Ell
diagnosticados en nuestro hospital
durante un periodo comprendido
entre 1 de Enero 2004 y el 31 de
Diciembre del 2008.

La edad media de los pacientes al
momento del diagndstico de la Ell
fue 9.9 anos, con predominio del
sexo femenino sobre el masculino,
treinta y dos pacientes (59.2 %) fue-
ron diagnosticados de EC vy veinti-
dés (40.7%) de CU. Se excluyeron
del estudio los pacientes diagnosti-
cados de Colitis indeterminada.

Se analizaron los pacientes que pre-
sentaron una o mas MEI durante el
periodo observado, los cuales fue-
ron controlados por el especialista
correspondiente, no se incluyeron
como MEI las artralgias sin artritis
ni las manifestaciones cutaneas
perianales como manifestaciones
dermatolégicas.

Las MEI se dividieron en grupos,

dermatolégicos,  reumatolégicas,
oftalmoldgicas, hepatobiliares vy
pulmonares.

RESULTADOS

En nuestra serie el 12.96% de los
pacientes presentaron al menos
una MEl'y 1.8 % mas de una. Las
manifestaciones mas frecuentes en
nuestro estudio fueron las derma-
tologicas (42.8%), seguidas de las
articulares (28.5%), y otras como
las hepato-biliares, pulmonares vy
oculares se presentaron con una
menor frecuencia.

La presencia de las MEI fue mas fre-
cuente en mujeres que en hombres
con una relacion 5/2, asi como la
incidencia fue mas importante entre
los pacientes diagnosticados de EC
frente a los que padecian CU. La
edad media de presentacion de las
MEI fue 8’3 afios.

El inicio de los signos y sintomas
de las MEI respecto al diagndstico
de las Ell fue variable siendo lo méas
frecuente la aparicion de la MEI
como forma de presentacion de la
Ell, esto ocurrié en el 71.4% de los
casos.
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CASOS

1.- Niflo de 6 anos el mes anterior
al ingreso presenta cuadro catarral,
que se continla durante las dos
semanas posteriores de astenia y
tos emetizante. De forma simulta-
nea aparecen lesiones dolorosas
en zona pretibial, vomitos y depo-
siciones de menor consistencia de
15 dias de evolucion. Con el diag-
nostico de eritema nodoso y ante
la sospecha de Ell se realiza colo-
noscopia en la que se aprecia una
pancolitis la AP nos informa de EC.
2.- Nifa de 13 afnos con dolor
abdominal recurrente de 7 anos de
evolucion en estudio por Servicio de
Digestivo de hospital de origen. Se
acompana de deposiciones alter-
nantes, sin productos patolégicos y
precipitadas por el dolor abdominal.
Multiples ingresos con prueba com-
plementarias normales (analiticas,
ecografia y radiografia abdominal).
Hace 9 meses se diagnostica ACJ
poliarticular en tratamiento con
Aines y prednisona 10 mg. Se soli-
cita colonoscopia que nos informa
de Ell tipo CU con leves signos
de actividad. Se inicia tratamiento
con MTX, acido fdélico, prednisona
y mesalazina.

3.- Nino de 10 anos con edema y
eritema en area genital de 6 meses
de evolucion, catalogado como
balanitis refractaria a tratamiento.
En estudio durante los 2 anos pre-
vios en otro hospital por lesiones
perianales fistulosas y de la region
genital, no relacionando ambos
procesos. No ha presentado clinica
digestiva, escasa ganancia podero-
estatural. En la biopsia de las lesio-
nes perianales aparece infiltrado
inflamatorio con granulomas epite-
loides no necrotizantes arrojando el
diagndstico de EC extradigestiva
(dermatosis granulomatosa). Rea-
lizd tratamiento corticoideo que
posibilitd el control de la sintomato-
logia. 9.64.

4.- Nina de 12 anos en seguimiento
por el Servicio de Reumatologia por
poliartralgias y sacroileitis de 1 ano
y medio de evolucion, que presenta
en los Ultimos meses deposiciones
patoldgicas acompanadas de fiebre
y dolor abdominal, se realizaron exa-
menes complementarios que inclu-
yeron gammagrafia con leucocitos
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marcados, colonoscopia con biopsia
y BMN de suelos pélvico que con-
firmo el diagndstico de Ell tipo EC.
En tratamiento con Infliximab por EC
tipo fistulizante.

5.- Nina de 11 afos con abdominal-
gia, deposiciones liquidas, artralgias
y fiebre intermitente de un mes de
evolucion, se realiza estudio para
despistaje de Ell presentando en la
colonoscopia con biopsia alteracio-
nes compatibles con Ell tipo EC. Un
mes y medio después de iniciar la
clinica digestiva comienza con lesio-
nes en crestas tibiales bilaterales,
compatibles con eritema nodoso.
Se inicia tratamiento con Mesala-
zina, Azatioprina y prednisona. Pre-
senta durante su evolucion varios
brotes inflamatorios que asocian
eritema nodoso y epiescleritis ocular
bilateral.

6.- Nina de 10 anos en estudio por
colestasis e hipertransaminasemia
durante el ano previo al ingreso en
Hospital de origen, consulta por sin-
drome constitucional, dolor abdo-
minal, pérdida de peso y coluria. Se
realiza Colangioresonancia percu-
ténea retrograda y biopsia hepatica
que evidencian una colangitis escle-
rosante primaria completando estu-
dio se realiza endoscopia digestiva
alta que revela enfermedad inflama-
toria granulomatosa tipo EC, se inicia
tratamiento con Mesalazina, Azatio-
prinay Acido ursodeoxicélico.

7.- Nina de 17 meses, con AP de
neumopatia de etiologia no aclarada,
en seguimiento desde los 4 meses
de vida por Servicio de Gastoentero-
logia referir historia de deposiciones
liquidas con moco e hilillos de san-
gre.En la colonoscopia se aprecian
lesiones compatibles con colitis alér-
gica o CU. Es dada de alta con los
diagndésticos de cuadro compatible
con intolerancia a PLV y dudosa CU
siguiendo tratamiento con hidro-
lizado de proteinas y corticoides
Con 17 meses de vida reingresa en
nuestro servicio para realizar nueva
colonoscopia por persistir deposi-
ciones sanguinolentas se realizan
exploraciones endoscopicas que
evidencian una colitis activa focal.
Tras multiples ingresos por cuadros
respiratorios, se realiza biopsia pul-
monar que arroja el diagndstico de
Ell tipo EC. Exitus.
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DISCUSION

Es dificil establecer la prevalencia
de las MEI en la edad pediatrica,
ya que existen datos limitados en
este grupo de edad. En los esca-
sos estudios existentes varia entre
el B6- 47% siendo mas prevalente
en la EC (1). Varios estudios sugie-
ren que la prevalencia en nifos es
mas alta (Stawarski et al). La varia-
bilidad en la frecuencia se justifica
en la falta de criterios unanimes
en la definicion de las mismas, en
la intensidad de su busqueda (hay
algunas cuya evolucion subclinica
0 escasa sintomatologia pueden
hacer que pasen desapercibidas) y
en el periodo de seguimiento de las
mismas (la frecuencia sera mayor
en series prospectivas que en estu-
dios transversales) (2,3).

Una consideracion importante es
si las MEIl representan manifes-
taciones con el mismo o distinto
mecanismo patogénico que las Ell,
coincidiendo con la presencia de
las Ell 0 una consecuencia de estas
o de su tratamiento.

Existe un aumento de suscepti-
bilidad a padecer MEI en pacien-
tes con CU o EC que presentan
determinados alelos del complejo
mayor de histocompatibilidad. Pese
a multiples estudios el mecanismo
patogénico de las MEI no esta bien
definido. Alguna de estas manifes-
taciones estan relacionadas con la
actividad de la enfermedad vy res-
ponden al tratamiento del brote de
la misma sin embargo otras no lo
hacen y su tratamiento varia segun
el tipo de manifestacion y érgano
afectado.

Al comparar nuestra serie con
otras existentes en la literatura, que
describen una prevalencia de MEI
entre la poblacion pediatrica entre
el 6-47%, observamos que la pro-
porciéon de estas es superponible a
la nuestra (12,96%). Esto también
ocurre con la asociacion entre el
sexo femenino y la aparicion de
MEI y la mayor prevalencia entre
la poblacion con EC, resultados
que también se evidencian nuestro
estudio.

En relacion al tipo de manifestacion
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resultaron mas frecuentes las der-
matoldgicas seguidas de las arti-
culares a diferencia de la literatura
donde son mas frecuentes estas
Ultimas. Cabe destacar la aparicion
en nuestro estudio de manifesta-
ciones poco frecuentes como son
la dermatosis granulomatosa en
region genital y la afectacion pulmo-
nar cronica. La alteracion oftalmo-
l6gica, epiescleritis, se encontrd en
un paciente con EC siendo, segun
varios estudios, la prevalencia de la
enfermedad similar en ambas enti-
dades.

De acuerdo con la literatura el caso
de colangitis esclerosante primaria
se presentd en una nifa diagnosti-
cada posteriormente de CU.

El 42.8 % de las manifestaciones
estaban relacionadas con la activi-
dad de la enfermedad.

En cuanto a la cronologia cuatro de
los pacientes de nuestro estudio la
aparicion de las MEI precedieron
al diagndstico de Ell (CEP, ACJY,
Sacroileitis y Neumopatia), en uno
de ellos la clinica fue simultanea
(eritema nodoso que coincidid con
el diagnéstico de la inflamatoria) y
en los dos restantes la aparicion fue
posterior.

Cronologia de aparicién de las MEI

@ Debut 57%

B Coincidente 14% DOPosterior 29%

CONCLUSIONES

La CU vy la EC presentan de forma
relativamente frecuente MEI, siendo
mas prevalente en la EC. Los estu-
dios realizados hasta ahora son
escasos en la edad pediatrica, lo
que hace complicado establecer la
prevalencia de MEIl en este grupo de
edad. En nuestra experiencia se ha
comprobado que los érganos afec-
tados con mayor frecuencia son los
que aparecen descritos en la biblio-
grafia (dermatoldgicas , reumatolo-



gicas y oculares). Cabe destacar la
elevada proporcion de casos que se
presentan como debut de la enfer-
medad, 71,5% en nuestro estudio.
En los pacientes que presentan sig-
nos o sintomas de MEI de manera
persistente deberia descartarse de
manera activa la Ell.
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INTRODUCCION

El biofeedback (BFB), basado en
técnicas anomanométricas, ha
demostrado su eficacia para el trata-
miento de la encopresis secundaria.
Se continta discutiendo cudles
son sus indicaciones y si su efecti-
vidad se mantiene a largo plazo. El
objetivo es conocer qué variables
anomanomeétricas, ademas de la
clinica pueden ser Utiles para indicar
el BFB y cuéles son sus resultados.

PACIENTES Y METODOS

En los Ultimos 10 afnos se realiza
manometria anorrectal a 157
pacientes, menores de 14 anos,
remitidos por encopresis. En el
estudio manométrico se valora el
perfil del canal anal, reflejo inhibidor
del ano y de continencia, sensi-
bilidad rectal y maniobra defeca-
toria. Los pacientes se dividen en 2
grupos. Grupo sin BFB (n=77) con
clinica moderada vy sin alteraciones
manomeétricas y grupo tratado con
BFB (n=80) con clinica mas severa
y alteraciones manométricas. El
programa BFB permite al paciente
tener informacion visual continua
en el monitor de los cambios de
presion, que generan sus diferentes
maniobras por medio de 2 columnas
que expresan la actividad del esfinter
anal externo (EAE) (contraccion-
relajacion). Se evalla la indicacion
y resultados del BFB mediante el
control clinico y manométrico.

RESULTADOS

En los pacientes tratados con BFB
, con relacion al grupo sin BFB, se
observa: menor longitud del canal
anal, presiones mayores en ampolla
rectal (p<0,001) y menores en canal
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anal (p<0,005), menor elasticidad
del esfinter inerno al provocar el
reflejo inhibidor del ano, menor
presencia del reflejo de continencia
(p<0,001), disminucién de la sensi-
bilidad rectal, y en 20 pacientes la
maniobra defecatoria es patolo-
gica (p<0,001). El BFB resolvi6 la
encopresis al 74% de los pacientes,
mejorando Sus presiones en canal
anal, recuperacion del reflejo de
continencia, y la sensibilidad rectal
(p<0,001), con normalizacion de la
maniobra defecatoria, en 15 de los
20 pacientes. En el control a largo
plazo, el 100% de los pacientes
con BFB estaban asintomaticos,
y la encopresis persistia en el 80%
de los nifios no sometidos a BFB
(p<0,001).

CONCLUSIONES

La manometria anorrectal detecta
alteraciones  funcionales, como
ausencia del reflejo de continencia,
o la contraccion paraddjica del EAE
durante la defecacion, Utiles para
la indicacion del BFB en nifos con
encopresis secundaria. El BFB es
capaz de resolver la encopresis a la
mayoria de los pacientes con reten-
cion fecal mas severa, persistiendo
su efecto a largo plazo.

TEMA AMPLIADO
INTRODUCCION

Definimos encopresis como  “La
emision involuntaria 'y repetida
de material fecal en un lugar y
momento inapropiado, en un nino
mayor de 4 anos, sin ninguna causa
organica que lo justifique” Los
desdrdenes de la defecacion son
un problema frecuente en la edad
pediatrica y su origen es funcional
en >95% de los casos. Repre-
sentan el 3-5% de las consultas de
pediatriay >25% de estos nifos son
derivados a la consulta de diges-
tivo infantil. La encopresis destaca
por su incidencia. Se define como
“emision involuntaria y repetida
de material fecal en un lugar y
momento inapropiado, en un nino
mayor de 4 anos, sin ninguna causa
organica que lo justifique. Puede ser
primaria cuando no se precede de
un periodo de control esfinteriano y
secundaria cuando ocurre después
de un intervalo de al menos un ano
de continencia. En mas de un 80%
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es secundaria a un estrefiimiento
cronico con retencion fecal (o que
llamamos encopresis retentiva) El
estrefimiento prolongado con reten-
cion fecal, suele originar megarrecto
y encopresis. En las formas severas,
la retencion fecal crénica produce
una gran dilatacion anorrectal, con
disminucioén de la sensibilidad rectal
(puede desaparecer el deseo o
urgencia de defecar) y el sistema
esfinteriano no es efectivo. El EAI
pierde su elasticidad (por el estira-
miento mantenido del mismo) y
el EAE no es capaz de contraerse
de forma eficaz y permite la salida
inadvertida de heces alrededor de
un fecaloma impactado, originando
la encopresis.

La manometria anorectal es el
método que proporciona la mejor
informacion en estos pacientes.
La alteracion de sus parametros
es consecuencia de una retencion
fecal severa que afecta a la fisiologia
anorectal.

El BFB es la rehabilitacion funcional
realizada con sistemas visuales
y auditivos al objeto de detectar
y ampliar procesos fisioldgicos
normalmente  inconscientes vy
hacerlos accesibles al conocimiento
del paciente. Permite al paciente,
por medio de los monitores, tener
informacion sobre la fisiologia de la
defecacion y continencia y corregir
sus alteraciones. Se entrena para
incrementar la fuerza de la contrac-
cion del EAE cuando percibe las
estimulaciones rectales.

Los objetivos de cada sesion son
mejorar el umbral de sensibilidad
rectal, incrementar las presiones
sobre el margen anal y restablecer
el reflejo de continencia asi como
normalizar la actividad del EAE
durante la defecacion.

En general, y si el uso es correcto, la
eficacia del biofeedback en distintos
trastornos de la defecacion es
aceptado. Aunque el mecanismo
de accion del biofeedback no ha
sido aun aclarado, se piensa que la
eficacia terapéutica podria deberse
a la mejora de la funcion motora y
sensitiva.

Los pacientes en este estudio
(n=151) fueron niflos mayores de 14
anos de edad que fueron derivados
a la consulta para diagnéstico vy
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tratamiento de la encopresis. Las
caracteristicas de los pacientes
fueron las siguientes:

e Periodo de al menos un afno de
continencia.

e Encopresis al menos una vez al
mes, durante mas de 6 meses.

e Edad cronoldgica y mental de al
menos 4 anos.

e Ausencia de alteraciones fisicas
u organicas que expliquen la enco-
presis.

e Ausencia de respuesta favorable
al tratamiento médico.

Los parametros manométricos eva-
luados fueron los siguientes:

e Presion del canal anal

e Actividad anorrectal en reposo

e Actividad esfinteriana después
de un estimulo rectal, evaluando el
reflejo inhibitorio del ano y el reflejo
de continencia.

e Sensibilidad rectal

e Maniobra de defecacion

Los pacientes fueron divididos en
dos grupos, de acuerdo conlaaltera-
ciones clinicas y manométricas.
Grupo A (tratado con biofeedback)
con alteraciones manométricas y
hallazgos clinicos severos, y grupo
B (sin biofeedback) con alteraciones
clinicas leves y sin alteraciones
manomeétricas.

El material utilizado para realizar el
BFB es el mismo que el empleado
para la manometria diagndstica.
Sonda de Arhan, transductores,
poligrafo, ordenador personal y un
explorador que en nuestro caso es
una enfermera con gran experiencia
en manometria.

METODOS

Antes de comenzar las sesiones de
biofeedback, debe realizarse desim-
pactacion fecal. El paciente debe
recibir una explicacion clara de la
técnica de rehabilitacion y debe
entender en que se basa y cudles
sSon sus objetivos.

Cuando comienza la sesion, el
paciente se presentara con la
ampolla rectal vacia, colocan-
dose en decubito supino, siendo
esencial para ver el monitor y poder
autoevaluarse. La sesién comienza
distendiendo el baldn rectal con un
volumen de 30-50 ml, el cual deberia
ser percibido por el nifio y provocar
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una pérdida del canal por relajacion
del esfinter anal interno (EAI), con
0 sin presencia del reflejo de conti-
nencia de acuerdo a la severidad
de la encopresis. Seguidamente ya
con el programa BIOFEEDBACK
se le indica al paciente que frente
a los diferentes estimulos rectales
(es importante que el nino no vea
cuando se realizan dichos estimulos)
trate de cerrar el ano (maniobra de
continencia) con la mayor intensidad
y duracion posible. Simultaneamente
en las columnas de la pantalla habra
un aumento de presion (figura 1). El
paciente a través del monitor sera
capaz de valorar la calidad de sus
contracciones.

Los estimulos se van disminuyendo
de 5 en 5 hasta el umbral minimo
que es percibido, momento en el
que se finaliza la sesion para los
pacientes con maniobra defecatoria
normal.

A los pacientes con maniobra
defecatoria patoldgica (no expulsan
correctamente el balon del recto) ya
sea por contraccion paraddjica del
EAE durante la defecacion o relaja-
cion insuficiente del mismo, se les
ensefa, mediante estas maniobras,
a relajar dicho esfinter, guiado por el
registro manomeétrico, y a defecar
el baldon rectal con la ayuda de la
prensa abdominal.

La duracion de las sesiones es de
30-45 minutos o de menor tiempo
si el paciente se cansa. El intervalo
entre las mismas es de 1-2 semanas
y el nimero de sesiones depende de
la evolucién de cada paciente. Se
mantiene hasta que la sintomatologia
remite. Consideramos curado cuando
se resuelve el estrefimiento y lleva
mas de 2 meses sin manchar. Se
recomienda, en los casos mas graves,
la realizacion en su domiciio de
maniobras de continencia (cierre del
ano) todos los dias durante unos 10
minutos mientras esté sintomatico.

En cada sesidn se recuerda al
paciente la importancia de la dieta
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con fibra y de la ingesta de liquidos. Se refuerzan los
habitos higiénicos (debe deponer una vez al dia, deposi-
cion completa y debe anotar las incidencias en una hoja
evolutiva.

RESULTADOS

Fueron evaluados 151 pacientes, 76 de los cuales fue-
ron tratados con biofeedback (grupo A) y 75 (grupo B)
fueron referidos a su pediatra para tratamiento médico.
En ambos grupos, presentaban edades comprendidas
entre 4 y 14 anos, predominando los hombres, con
una edad media de diagnéstico de 8 anos, 5 afos de
media del inicio del cuadro, y de casi 3 ahos de media
de evolucion de la encopresis.

Los resultados obtenidos fueron los siguientes:

PARAMETROS MANOMETRICOS
Reflejo inhibi- Ausencia Sensibi- Maniobra
torio del ano | del reflejo de | lidad rectal de
B continencia (ml) defecacion
elasticidad de patoldgica
EAI
Grupo A (n=76) 59/76 61/76 8.5+4.7 20/76
Grupo B (n=75 6/75 18/75 6.3+£7.7 0/75
p < 0,001 p < 0,001 p>0,05 | p<0,001

Valoracién del RIA: El RIA (reflejo inhibitorio del ano)
esta presente en todos los pacientes (descarta defec-
tos de inervacion). Sin embargo, la mayoria presenta
ausencia del RC (que es la contraccion refleja del EAE
ante la distension rectal, reflejo que aparece cuando se
consigue el control esfinteriano). Como se observa en
la figura 2 se abre arrastrado por la apertura del EAI

Afier bisfeedback, disiension of the recial balloan
triggers 3 normal mwetsanal inhibitory reflex, with
EAS contraction. l

proveloes

don of the
relaxation of the entime anal canal

EAS l

Sensibilidad rectal: la sensibilidad rectal esta dismi-
nuida en estos pacientes, con un umbral minimo de
percepcion rectal de 8 ml, volumen muy superior a
pacientes sanos de este grupo de edad, y es debido
a la dilatacion rectal por retencidon cronica de heces.
Para valorarla solicitamos al nino que contraiga el EAE
cuando perciba distension del baldn rectal. Solemos
comenzar con 30 mly se va disminuyendo progresiva-
mente hasta observar cual es el menos perceptible, que
representa la S rectal en ml.

Maniobra defecatoria (MD): Mediante la realizacion
de la MD se puede conocer la actividad del EAE y
musculatura pelviana durante la defecacion. Durante la
misma se insufla el balén rectal con 20-30 ml de aire y
se solicita al paciente (edad minima alrededor de los 5

afos para poder colaborar) que simule la defecacion
durante 20 segundos, intentando defecar el baldon. En
condiciones normales, después de una contraccion
se relaja el EAE y se expulsa el baldon del recto (con la
ayuda de la prensa abdominal) como sucedié en 56 de
los 76 pacientes. Sin embargo en 20 ninos (26%), la
MD es patoldgica, por contraccion paraddjica del EAE
0 ausencia de relajacion. Se conoce también como
anismo y ha sido observado frecuentemente por otros
autores. Suele haber antecedentes de experiencias
anales dolorosas (fisuras), y son muy frecuentes las
recidivas al tratamiento médico, pues ocasiona deposi-
ciones incompletas, y causa retencion fecal.

El nimero de pacientes que nosotros seleccionamos
para el grupo del biofeedback (50%) fue mas grande
que el recomendado por otros autores., quienes suelen
recomendar un 25-30% de pacientes con encopresis.
Nuestra mayor tendencia a usar BFB podria haberse
visto influenciada por la facil disponibilidad de personal y
los medios para llevarlos a cabo.

La recuperacion funcional anorrectal se acompana de
resultados clinicos favorables. Asi con el BFB se resolvit la
encopresis en 61 pacientes; 58 tras tratamiento completo
y 3 tras recidiva. En 11 pacientes, persistio la encopresis
tras el BFB. Abandonaron la técnica 4 pacientes. La efi-
cacia del BFB es del 80% y coincide con lo referido por
otros autores.

RESOLUCION 61
pacientes
Después del tratamiento 58
Tras recidiva y nuevo tratamiento |3
NO RESOLUCION 11
Después del tratamiento 6
Tras recidiva y nuevo tratamiento |5
ABANDONARON 4

Estos resultados coinciden con la literatura. Aunque
nosotros afadimos una medida adicional al biofee-
dback —dieta rica en fibra y reeducacién de habitos
higiénicos- creemos que el factor mas importante en la
cura de nuestros pacientes, fue la rehabilitacion funcio-
nal (BFB), ya que todos los pacientes habian recidivado
previamente con el tratamiento médico. Algunos auto-
res, sin embargo, tienen la opinién que es el tratamiento
asociado y no el BFB en que soluciona la encopresis.

Los factores predictivos para una respuesta favorable
no se conocen. Algunos estudios sugieren que la res-
puesta al tratamiento es mejor en aquellos pacientes
con menor afectacion de la sensibilidad rectal. Otros
defienden que es la mayor motivacion del paciente y
la buena relacion médico-paciente. En nuestra expe-
riencia, de los 11 pacientes que no respondieron al tra-
tamiento, 4 fueron menores de 6 anos, y observamos
en otros falta de motivacion y de disciplina de higiene.
Alguno de los fallos fueron probablemente debido a un
numero insuficiente de sesiones.

Mientras el mecanismo de accion del BFB es descono-
cido, nosotros observamos que tras la resolucion de la
encopresis el ano-recto recupera su funcion.
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El nUmero de sesiones en nuestra
experiencia fue de 7'8+5.8 (rango
1-26 sesiones) llevadas a cabo con
una media de 7’'3+7’7 meses (rango
1-831 meses) cada 1 0 2 semanas.
Este numero de sesiones fue mayor
que el referido por otros autores,
quién recomendaron entre 3 y 6.
Como el tratamiento es inocuo y
simple, y dado que la encopresis
es un problema cuya resolucion
es lenta, con un coste econémico
y social, y cierto grado de angustia
familiar y del paciente, las sesiones
deberian ser mantenidas hasta la
remision de los pacientes.

Existe muy poca experiencia sobre
la eficacia del BFB a largo plazo en
pacientes con estrefiimiento crénico
y encopresis. En una encuesta rea-
lizada en nuestro hospital por carta
a 30 pacientes de cada grupo, con
3 afos 0 mas desde la Ultima sesion
en el grupo A y 3 anos desde el
estudio en el grupo B se pregunta
sobre la resolucion o recidiva y la fre-
cuencia de la encopresis. EI 100%
de los pacientes que respondieron
del grupo A estaban asintomaticos
y persistia encopresis en el 80%
de los pacientes del grupo B que
respondieron. Aunque la muestra
es muy pequefa, se podria deducir
que el BFB, ha sido un factor deter-
minante para su buena evolucion.

CONCLUSIONES

El BFB anorrectal es una técnica
inocua, sencilla y eficaz para el tra-
tamiento de la encopresis secun-
daria a retencion fecal severa en el
nifo.

Normaliza la sensibilidad rectal,
el reflejo de continencia asi como
las presiones del margen anal y la
actividad del EAE durante la defe-
cacion.

A nuestro juicio, las indicaciones
del BFB en estos pacientes debe-
rian ser ampliadas, siendo menos
exigentes para indicar esta técnica
rehabilitadora.
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RESUMEN

La hiperglicinemia no cetosica
(HGNC) o encefalopatia por glicina
neonatal clasica es un error innato
del metabolismo de la glicina poco
frecuente, de herencia autosémica
recesiva y heterogeneidad genética,
con sintomas neurolégicos de inicio
precoz y mal prondstico: éxitus o
epilepsia refractaria y retraso psico-
motor grave aun no evitables con el
tratamiento actual. Es importante
el estudio genético para el aseso-
ramiento y el diagndstico prenatal.
Describimos 3 casos de HGNC
neonatal de nuestro servicio de
pediatria.

Palabras clave: Glicina, Hiperglici-
nemia, no cetdsica, neonatal, meta-
bolopatia, convulsion, encefalopatia
glicinémica.

TEMA AMPLIADO
INTRODUCCION

La hiperglicinemia no cetdsica
(HGNC) o encefalopatia por glicina
neonatal clasica es un error innato
de la degradacion de la glicina: alte-
racion en el complejo glicina sintasa
mitocondrial (GCS: glycine cleavage
system), formado por 4 proteinas (P, T,
Ly H). La GCS cataboliza la siguiente
reaccion’:  Glicina+tetrahidrofolato+
+NAD*e 5,10-metilentetrahidrofolat
0+CO2+NH3+NADH+H*. La dlicina
en exceso sobrestimula sus recep-
tores excitadores cerebrales, ligados
al receptor presinaptico del L-glu-
tamato (tipo N-metil-D-aspartato),
lo que produce convulsiones y la
muerte neuronal posterior por acu-
mulo de calcio libre intracelular?.

Es poco frecuente: 1/250000 recién
nacidos vivos; aunque en paises con
mayor consanguinidad como Finlan-
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dia laincidencia aumenta (1/12000)°.
Existen 3 formas clinicas*:

e Neonatal (80%): déficit enzimatico.
e |nfantil: crecimiento y desarro-
llo normales hasta los 6 meses de
vida (o incluso hasta el 3er afno) y
posteriormente presentan apneas,
convulsiones y moderado retraso
mental.

e Transitoria: inmadurez enzima-
tica; inicio neonatal con norma-
lizacion posterior. El  prondstico
neurologico en general, es bueno®.
Tiene herencia autosémica recesiva
y heterogeneidad genética. Las
mutaciones mas frecuentes son
de la proteina P (S564l, G761R,
R515S) y T (H42R, R320H, IVS7-
1G->A)P".

Los sintomas en la forma neo-
natal son de inicio precoz: a las
pocas horas de vida. Padecen
letargia, hipotonia, convulsiones e
hipo (encefalopatia glicinémica). El
patron de EEG caracteristico es de
brote-supresion.

El diagndstico se realiza con la
determinacion de niveles de gli-
cina: aumento de la concentracion
de glicina en liquidos corporales y
aumento del cociente glicina LCR/
glicina plasma; con biopsia hepa-
tica para determinar la actividad
de la dlicina sintasa (GSC) y con
estudio de mutaciones genéticas®.
No existe hipoglucemia, ni cetosis y
las pruebas de imagen craneal son
normales.

Se han descrito mejorias parciales
con restriccion proteica, benzoato
sodico 'y dextrometorfano pero
no existe tratamiento eficaz. Las
convulsiones se tratan con antie-
pilépticos. Hay que individualizar
la decision respecto al manejo con
cuidados paliativos®. La forma neo-
natal de HGNC tiene mal pronds-
tico con éxitus en pocas semanas;
una minoria sobrevive con epilepsia
rebelde y retraso psicomotor grave.

CASOS CLINICOS

Presentamos 3 casos de HGNC
neonatal en nuestro Servicio de
Pediatria en los ultimos 20 anos
(1988-2008) vy realizamos una
actualizacion en el tratamiento vy

i"
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prondstico revisando la literatura
(ver tabla 1):

Caso 1 (1988): Varon 40 semanas
de edad gestacional, padres sanos,
no consanguineos. Historia obs-
tétrica: 6-1-4-1: 1 aborto, 2 nifas
sanas, 1 nifo sano y 1 nina falle-
cida al 6° dia de vida por coma sin
diagndstico etiolégico. Apgar 8/10.
Peso al nacimiento 3700 g. Ingreso
alas 30 horas de vida por hipotonia,
letargia y succion débil. A la explo-
racion presentaba hiporreflexia,
movimientos oculares verticales e
ictericia. Presentd convulsiones a
las pocas horas del ingreso que se
trataron con fenobarbital durante 1
dia. Tenia hipo, apneas respirato-
rias y letargia progresiva. Analitica
basica con hemograma, bioquimica,
orina y gasometria normales salvo
bilirrubina de 8.6 mg/dL. Liquido
cefalorraquideo normal. Cultivos
negativos. Se realizaron tomografia
computarizada craneal y ecogra-
fla cerebral que fueron normales.
Fondo de ojo normal. No se realizd
electroencefalograma (EEG). Exitus
a los 4 dias de vida. Los resultados
del estudio metabdlico realizado al
tercer dia de vida se conocieron a
los 16 dias postmortem: concen-
tracion de dlicina elevada en liqui-
dos orgénicos: en LCR 197 pmol/L
(normal: 6,6 + 2,6); en plasma 1390
umol/L (normal: 241,1 + 72,2); y en
orina 29435 umol/g creatinina (nor-
mal: 575-3328). El cociente LCR/
plasma era de 0,14 (normal: 0,02-
0,04). Amonio en la orina normal
(0,2 g/L). Diagndstico postmorten
de HGNC.

Caso 2 (hermano del caso 1) (1992):
Varén de 37 semanas de edad gesta-
cional, padres sanos, no consangui-
neos. Historia obstétrica: 7-1-4-2: 1
aborto, 2 nifas sanas, 1 nino sano,
1 nina fallecida al 6° dia de vida por
coma sin diagndstico etioldgico y 1
nifo fallecido al 4° dia de vida por
HGNC (Caso 1). Apgar 7/8. Peso al
nacimiento 3600g. Ingreso al naci-
miento para observacion y estudio
por los antecedentes familiares. Ini-
cia hipotonia, letargia, succion débil
e hipo a las 6 horas de vida. Pos-
teriormente presentd convulsiones
mioclénicas. A la exploracion tenia
hiporreflexia e hipoventilacion. Anali-
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tica basica con hemograma, bioqui-
mica, orina y gasometria normales.
Amonio en sangre elevado de 465
pmol/L  (normal: 21-95). Liquido
cefalorraquideo normal salvo protei-
nas ligeramente elevadas (220 mg/
db). Cultivos negativos. Se inicio
ventilacion mecanica a los 2 dias y
medio de vida por respiracion muy
superficial y acidosis respiratoria
con radiografia de térax normal. El
EEG realizado el sexto dia mostrd
un trazado de brote-supresion. No
se realiz6 neuroimagen. Exitus a los
7 dias de vida por parada cardiaca.
El estudio metabdlico realizado el
segundo dia de vida (resultados a
los 45 dias postmortem) mostrod
una concentracion de glicina ele-
vada en liquidos organicos: en LCR
196,7 pmol/L (hormal: 6,6 + 2,6); en
plasma 1559 pmol/L (normal: 241,1
+ 72,2), y en orina, de 858,8 mg/g
creatinina (472 + 290). El cociente
LCR/plasma era de 0,12 (normal:
0,02-0,04). Los é&cidos organicos
en la orina fueron normales. Diag-
nostico definitivo  postmorten de
HGNC.

Caso 3 (2008): Varon de 39 sema-
nas de edad gestacional, padres
sanos, no consanguineos. Madre
primigesta, gestacion por fertiliza-
cion in vitro tras 7 anos de esteri-
lidad primaria. Apgar 9/10. Peso
al nacimiento: 3500 g. Ingreso a
las 8 horas de vida, por hipotonia,
letargia e hipo. Analitica basica con
hemograma, bioguimica, orina vy
gasometria normales. Amonio vy
lactico en sangre normales. Cito-
quimico  liquido  cefalorraquideo
normal. Fue tratado con antibio-
ticos por la situacion clinica pero
los cultivos fueron negativos. Inicia
movimientos incoordinados y sacu-
didas mioclénicas a las 34 horas del
ingreso tratados con fenobarbital.
El EEG realizado el segundo dia de
vida mostré un trazado de brote-
supresion (ver grafico 1). Progresi-
vamente mayor hiporreactividad y
apneas respiratorias, requirié venti-
lacion mecanica desde el 3er al 82
dia de vida. La ecografia cerebral,
la resonancia magnética craneal y el
fondo de ojo fueron normales. Los
resultados del estudio metabdlico
realizado el segundo dia de vida lle-
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garon al 7° dia de vida con elevacion
de dlicina en liquidos organicos:
concentracion de glicina en LCR
141,2 ymol/L (normal: 6,6 + 2,6); en
plasma 979,8 umol/L (hormal: 241,1
+ 72,2); y en orina 1813,4 pmol/
mol creatinina (847,6 + 5). Cociente
LCR/plasma 0,14 (normal: 0,02-
0,04). Acidos organicos en la orina
normales. Diagnoéstico de HGNC a
los 7 dias de vida. No se inicio trata-
miento con benzoato sédico ni dex-
trometorfano por decision conjunta
entre neonatodlogos y padres, dado
el mal prondstico vital. Exitus a los
10 dias por parada cardiorrespira-
toria. El estudio genético demostro
que el paciente era portador de una
mutacion heterocigota compuesta
[c.1742C>G] + [c.2368C>T] en el
gen GLDC (proteina P), estudio
realizado en fibroblastos cutaneos.
Ambas mutaciones producen un
efecto missense con cambio de
la secuencia de aminoacidos de
la proteina [p.Pro581Arg] + [pArg-
790Trp]. Pendiente el resultado de
los padres para confirmar que cada
uno de ellos es portador en hetero-
cigosis de una mutacion.

DISCUSION

Respecto al diagndstico de la
HGNC decir que al inicio son clini-
camente indistinguibles las forma
neonatal y transitoria, pero en ésta
Ultima hay normalizacion de los
niveles de glicina en LCR y plasma
entre las 2 y 8 semanas de vida con
remision de las manifestaciones
clinicas. Puede existir elevacion de
glicina en plasma, orina y LCR en
otras patologias o ser secundaria a
tratamientos®: acidemias organicas,
acidemia D-glicérica, tratamiento
con acido valproico... El patron
de EEG caracteristico es de brote-
supresion pero no es especifico. En
el periodo neonatal un EEG intercri-
tico tipo brote-supresion puede pre-
sentarse en el contexto de diversos
procesos (encefalopatia hipdxico-
isquémica, meningitis, disgenesia
cerebral, alteracion metabdlica...)?.
Por tanto hay que realizar un diag-
nostico diferencial. El prondstico
con este tipo de patrén general-
mente malo, tanto vital como por



¢ RESUMEN 4

la presencia de secuelas neuroldgi-
cas (retraso motor, retraso mental,
epilepsia, déficits sensoriales...).
Dentro del estudio diagnéstico es
necesario cuantificar proteinas en
LCR y éacidos organicos en orina y
realizar pruebas de imagen craneal,
estudios microbioldgicos y descar-
tar infeccion del recién nacido y de
la madre durante el embarazo para
descartar otras patologias®.

Se comienza a publicar sobre mejo-
rias parciales con benzoato sédico y
dextrometorfano en 199210, El ben-
zoato sédico se conjuga con la gli-
cina para formar hipurato que puede
ser excretado por via urinaria, faci-
litando la eliminacion de glicina. El
dextrometorfano es un antagonista
del receptor N-metil-D-aspartato
que impediria la union de la glicina
a este receptor?. Algunos casos
de HGNC transitoria tienen una
evolucion independiente de haber
iniciado o no tratamiento®®'34,
En determinados casos de HGNC
neonatal los autores defienden una
no progresion de la encefalopatia
debido al tratamiento, sin descar-
tar que sea debido a la evolucion
variable que tiene esta enfermedad
lo que limita la evidencia cientifica.
Por tanto existe controversia y dile-
mas éticos con respecto al inicio
del tratamiento. La evolucion clinica
variable de la HGNC parece depen-
der de las diferentes mutaciones
mas que del tratamiento.® El défi-
cit metabdlico puede ser variable
segun la mutacion, presentando 3
fenotipos diferentes?8;

e (lasico (alteracion de proteina P
o glicina decarboxilasa; gen GLDC,
locus 9p22): Deterioro neuroldgico
progresivo con convulsiones rebel-
des al tratamiento convencional y
fallecimiento durante el primer ano.
e Degenerativo (alteracion de pro-
teina T o aminoacetiltransferasa;
gen GCST o AMT, locus 3p21):
Evolucion similar a las enfermeda-
des por neuroacumulo lipidico.

e Atipico (alteracion de proteina
H o proteina que contiene acido
lipoico; gen GCSH, locus 169g24):
Retraso mental leve-moderado y
buen prondstico vital.

Es importante la identificacion del
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defecto genético para poder realizar
asesoramiento y diagnoéstico pre-
natal. La mutacion ¢.2368C>T de
nuestro caso 3 ha sido previamente
descrita'®; el cambio ¢.1742C>G se
ha identificado por primera vez.
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Tabla 1: Casos clinicos de HGNC neonatal.

Caso 1 Varén Caso 2 Varén Caso 3 Varén
(hermano de
casol)
EG;Apgar (1'/5) | 40; 8/10 37;7/8 39+6/7; 9/10
Consanguinidad [ No No No
Sintomas y explo- | Letargia, succion | Letargia, succion | Hipoactividad,
racion fisica débil, hipotonia. débil, hipotonia, hipotonia, hipo
hipo
Convulsiones Si Si, mioclonias Si, mioclonias
EEG inicial - Brote-supresion Brote-supresion
Glicina LCR 197 196,7 141,2
(N:6,6+2,6
mcmol/L)
Glicina LCR/suero 0,14 0,12 0,14
(N: 0,02-0,04)
Neuroimagen TAC normal = RMN normal
Edad ingreso 30 h RN (por AF) 8h
Edad dco (dias) 16 d postmortem |45 d postmortem |7 d
Edad inicio VM No 2,5d 3d
Edad inicio de tto. 36 h: No tto. 1d
fenobarbital fenobarbital
Evolucion Exitus 4 d Exitus: 7 d Exitus 10 d
Genética - - [c.1742C>G)+
[c.2368C>T]
en gen GLDC
(proteina P)
Gréfico 1: EEG caso 3
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REVISION DE
ARTRITIS SEPTICA EN
NUESTRO HOSPITAL
(1999-2008)

Autores: Justo Valverde
Fernandez; Oscar Manuel Lopez
Moreira; Pedro Terol Barrero;
Joaquin Romero Cachaza; José
Gonzalez Hachero

Centro: Hospital Universitario
Virgen Macarena

ANTECEDENTES Y OBJETIVOS

La artritis séptica (AS) continda
siendo, a pesar de los avances
diagndsticos y terapéuticos, una
urgencia médica. Su manejo se rea-
liza de forma empirica. Exponemos
nuestra experiencia con esta pato-
logia. Métodos: Hemos revisado
mediante un estudio retrospectivo,
los pacientes con AS en nuestro
centro (hospital universitario de ter-
cer nivel) en los Ultimos diez anos,
analizando su epidemiologia, etiolo-
gia, diagndstico y tratamiento.

RESULTADOS

Fueron diagnosticados un total
de 29 pacientes (65,5% varones
y 34,5% muijeres). El 55% tenian
una edad comprendida entre 1y 5
anos. La localizacion principal fue la
rodilla (65%) seguida de la cadera
(21%), existiendo un caso aislado
en codo. En cuanto a la clinica, el
dolor articular estuvo presente en
todos los pacientes, la impotencia
funcional aparecio en el 93%, fie-
bre en el 86% y tumefaccion en el
83% de los casos. Solo un cuarto
de los pacientes refirieron trauma-
tismo. Entre las pruebas comple-
mentarias destaca una leucocitosis
en el hemograma en el 72 % de
los pacientes, y un aumento de la
PCRy la VSG en el 93% y el 86%
respectivamente. Se realizo bioqui-
mica de liquido articular en el 66%
resultando alterado en el 90% de
los casos. Solo el 14% de hemo-
cultivos fueron positivos frente al
21% de cultivos de liquido articular,
siendo el germen mas frecuente el
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S. Aureus. Hubo alteraciones en
el 66% de radiografias, en el 55%
de ecografias articulares y en el
55% de gammagrafias. En cuanto
al tratamiento empirico inicial, el
96% de los pacientes se tratd con
cefotaxima-cloxacilina iv, siendo la
evolucion en todos favorable. Seis
pacientes precisaron artrotomia, de
los cuales 2 casos se localizaban en
cadera.

CONCLUSIONES

Los datos extraidos concuerdan con
los existentes en la literatura actual.
Afecta de forma mas frecuente a
la articulacion de la rodilla. Ante la
sospecha clinica de AS (fiebre, sig-
nos inflamatorios locales e impoten-
cia funcional), la prueba diagndstica
de eleccion sigue siendo el andlisis
bioguimico y el cultivo del liquido
articular, unico método diagndstico
definitivo, aunque debido a la mor-
bimortalidad del cuadro, es funda-
mental iniciar antibioterapia empirica
precoz, teniendo en cuenta que el
agente causal mas frecuente es el
S. aureus.

SiNDROME DE JOUBERT,
PRESENTACION DE DOS
NUEVOS CASOS.

Autores: Dominguez Quintero
ML, Garcia Ron A, Gonzalez
Fuentes C, Delgado Rioja M,
Sierra Rodriguez J.

Centro: Hospital Juan Ramon
Jiménez

INTRODUCCION

El Sindrome de joubert (ST) es un
grupo de desordenes genéticas,
clénica y evolutivamente muy hete-
rogéneo, de herencia AR definido
por alteraciones clinicas caracte-
risticas (hipotonia, ataxia, retraso
mental, apraxia oculomotriz 'y
alteraciones del ritmo respiratorio)
y alteraciones estructurales infra-
temporales (mesencéfalo y cere-
belo) descritas en RM (signo de la
muela, IV ventriculo en paraguas).
Otras alteraciones descritas son
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retinopatia, malformaciones renales,
cerebrales (disgenesia de cuerpo
calloso, heterotopias) y dismorfir-
mos, segun las cuales se distinguen
9 tipos de SJ con gen conocido
(UBTS1-JBTS9).

CASO CLIiNICO

Presentamos dos casos de SJ diag-
nosticados de lactantes, analizando
clinica, neuroimagen y evolucion.

Caso 1: Nifa de 15 meses que
consulta a los 12 por trastornos del
ritmo respiratorio, protusiones lin-
guales ritmicas desde el nacimiento
y dispraxia oculomotriz. Asocia
epilepsia parcial. RM agenesia de
vermix cerebeloso y trastorno de la
migraciéon neuronal. ECO abdomi-
nal y estudio oftalmoldgico normal.
Mala evolucion, en la actualidad
retraso mental profundo, ataxia y
persistencia de crisis. Las alteracio-
nes de ritmo respiratorio desapare-
cieron a los 4 anos.

Caso 2: varon de 12 meses diag-
nosticado a los 9 por trastornos
del ritmo respiratorio, distonia
oro-facio-linguales y dismorfirmos
desde el nacimiento. RM: agenesia
de vermix cerebeloso, signo de la
muela y IV ventriculo en paraguas.
ECO abdominal y estudio oftal-
moldgico normal. Posteriormente
hipotonia axial, retraso madurativo,
apraxia oculomotriz y ataxia.

CONCLUSIONES

El retraso del ritmo respiratorio
tanto en vigilia como en sueno es
un sintoma guia-diagnéstico. La
neuroimagen apoya el diagnoéstico.
El pronostico clinico es variable.
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