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Hipertrofia aislada del ventriculo derecho secundaria
a cierre precoz de ductus arterioso intrattero

Autor(es): R De Vera Mcmullan, C. Marcos Cdrdova, B.
Burguefio Jiménez, C. Ridruejo, A. Cruz Rodriguez, E. Lopez
Rubio

Centros: HU Valme

Introduccioén:La hipertrofia aislada de un ventriculo es
un hallazgo infrecuente en la ecocardiografia perinatal.Una
de sus posibles explicaciones podria ser el cierre precoz
del ductus arterioso (DA) intradtero.La mayoria de estos
casos cursan de manera subclinica o con escasa sinto-
matologia es por ello que frecuentemente pasan desaper-
cibidos.

Caso clinico: Neonato vardn asintomatico, prematuro
tardio con PAEG sin antecedentes perinatales y obstétri-
cos de interés que es valorado por Cardiologia pediatrica
tras auscultacion de soplo sistdlico II/VI a las 48h de vida
sin otros hallazgos en la exploracion fisica.

Se le realiza una ecocardiografia donde se aprecia una
hipertrofia global del ventriculo derecho (VD), incluidos
musculos papilares, mas intensa a nivel de la pars trabe-
culada y una insuficiencia tricuspidea con efecto coanda
a nivel del septo interauricular, ademas de un defecto tipo
foramen oval, siendo el resto del estudio normal. El ECG
12 derivaciones presenta ondas p normales y un eje dere-
cho (normal para su edad), sin otros signos de hipertrofia
de cavidades.

Se rehistoria a la madre, refiriendo la toma de al menos
en dos ocasiones de metamizol oral pautado por odontal-
gia, una de ellas en el tercer trimestre.

Se envia al paciente a su domicilio con revision en dos
meses. Durante este periodo permanece asintomatico
con buena ganancia ponderoestatural. En la ecocardio-
grafia de control se objetiva la resolucion de la hipertrofia y
de la insuficiencia tricuspidea.

Conclusiones: Existen pocas revisiones bibliogréficas
del cierre precoz del DA. Estos casos son casi anecdoti-
cos y son descritos en su mayoria como insuficiencia tri-
cuspidea e hipertrofia del VD. Existen otros hallazgos me-
nos frecuentes tales como insuficiencia pulmonar, dilata-
cion del tronco pulmonar o de cavidades derechas vy la
hipertension pulmonar neonatal persistente.
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La etiologia mas frecuente es el cierre espontaneo idio-
patico, aunque se han asociado casos a la toma de AINES
en el tercer trimestre.

En el caso de la hipertrofia VD, ésta es consecuente
al aumento de la postcarga derecha tras el cierre del DA.
Su tratamiento depende de la clinica, y su resolucion de
la repercusion de los hallazgos. En nuestro caso nuestro
paciente se mantuvo asintomatico en todo momento sin
llegar a precisar medicacion.

Masa mediastinica como hallazgo casual en
ecocardiografia. Presentacion de tres casos.
Autor(es): I.M. Mayordomo Morales, M. Mufioz Cabeza, F.J.
Salas, I.P Fernandez, B. Ruiz De Zarate, J. Ortiz
Centros: HOSPITAL S.A.S Jerez de la Frontera

Introduccidn: La hiperplasia timica es una entidad fre-
cuente en la infancia, siendo por lo general asintomatica
y detectandose de forma casual al realizar una prueba de
imagen por otro motivo. En ocasiones, el timo alcanza
gran magnitud, pudiendo entrar en contacto con otros 6r-
ganos o estructuras mediastinicas, dando la impresion de
ser una masa o tumor. El corazén, dada su ubicacion, es
el 6rgano mas habitualmente afectado.

CASO 1: Lactante de diez meses en revision por car-
diologia infantil por comunicacion interauricular tipo os-
tium secundum (CIA OS). Asintomatico desde el punto
de vista cardiovascular. Antecedentes personales y ex-
ploracién fisica: normales. Pruebas complementarias:
Ecocardiografia: en techo de auricula derecha (AD), se
observa una formacion solida homogénea, extracavitaria,
que impresiona intrapericardica. Electrocardiograma, ra-
diografia de tdrax y analitica general: normales.

CASO 2: Nifno de 9 meses remitido para valoracion car-
dioldgica por soplo. Antecedentes personales: pretér-
mino de 32 SG. Exploracioén fisica: normal. Ecocardio-
grafia: se observa en el techo de AD en el plano 4 cama-
ras, una imagen soélida homogénea que bordea el miocar-
dio. Resto de pruebas complementarias: normales.

CASO 3: Lactante de 8 meses en seguimiento por
CIA OS y estenosis de ramas pulmonares. Anteceden-
tes personales: gran pretérmino (27 SG), peso al nacer
590 g. Durante su ingreso, dos paradas cardiorrespirato-

iL



SoclepAD DE PeDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

rias y sepsis nosocomial. Exploracion fisica: impresiona
normal. Ecocardiografia: imagen isodensa homogénea en
techo de auricula derecha, alargada, que no comprime.

En el caso 1y 2, en la RM toracica se confirma que la
masa hallada en la ecocardiografia se corresponde a un
timo hiperplasico.

Comentarios:

- La ecocardiografia es esencial para el diagnéstico de
tumores cardiacos. Ante una duda diagnéstica, la reso-
nancia magnética es la técnica de eleccion.

- Aunqgue la hiperplasia timica es comun en la poblacion
pediatrica, no esta descrito su hallazgo en la ecocardio-
grafia transtoracica de forma habitual.

- Esta entidad deberia de ser incluida en el diagndstico
diferencial de las masas pericardicas y del mediastino an-
terior en nifos, especialmente cuando son asintomaticas.
La biopsia soélo estaria indicada en caso de aparicion de
sintomas.

Episodios de cianosis central como expresion clinica
de una extensa lesion cerebral perinatal

Autor(es): J.A. Guio Bacares, M. Murioz Cabeza, G.
Quesada Trujillo, V. Ramos Ramos, M.A. Santos Mata, J.
Ortiz Tardio

Centros: Hospital de Jerez

Introduccién: Los accidentes cerebro-vasculares
(ACV) constituyen una causa importante de morbimortali-
dad en la infancia. La incidencia de ACV perinatales esta
estimada en 1 de cada 1600-5000 recién nacidos vivos.
La presentacion clinica depende tanto del momento de
instauracion de la lesion como de la localizacion y exten-
sion de la misma, presentandose en la mayoria de los ca-
SOS COMO convulsiones.

Resumen del caso: Neonato de 2 horas de vida que in-
gresa por presentar episodio de cianosis durante la toma.
Durante las siguientes horas, presenta 2 episodios mas
de similares caracteristicas, uno de ellos coincidiendo con
una hipoglucemia de 31mg/dl. Embarazo y parto norma-
les. APGAR 9/10/10. Exploracion fisica al ingreso normal.
Pruebas complementarias: hemograma, gasometria ve-
nosa, coagulacion, bioquimica basica, PCR y PCT nor-
males. Bilirrubina total maxima 10 mg/dl a las 48 horas de
vida. Estudio cardiologico: foramen oval permeable y duc-
tus arterioso persistente sin repercusion hemodinamica.
Electroencefalograma: normal. Ecografia transfontanelar:
extensa lesion lobar izquierda situada en region temporo-
parieto-occipital. RM craneal: lesion compatible con in-
farto cerebral en region parieto-frontal izquierda. Fondo de
ojo: normal. Estudio de hipercoagulabilidad de progenito-
res negativo.

Evolucion: permanece monitorizado durante su in-
greso, manteniéndose asintomatico, por lo cual a los 15
dias de vida es dado de alta con exploracion fisica nor-
mal. Hasta la actualidad presenta un desarrollo psicomo-
tor normal y ausencia de crisis comiciales.

Conclusiones/Comentarios: De los nifos afectos de un
ACV perinatal, hasta un 40% no presentan secuelas, un
57% tienen déficits cognitivos y/o motores y un 3% falle-
cen a causa de éste. En general, tanto el tamafo como la
localizacion de la lesion son buenos predictores de déficit

motor a largo plazo. La electroencefalografia y la RM son
de ayuda para poder establecer un prondstico.

Sin embargo hemos de tener en cuenta que algunos
casos pueden pasar desapercibidos en el periodo neona-
tal, dada la ausencia de clinica. En nuestro paciente, llama
la atencion la discordancia entre el tamano vy la localiza-
cion de la lesion con la sutileza de la clinica y la ausencia
de secuelas a medio plazo.

Disfuncion oro-faringo-glosa como sospecha de
sindrome perisilviano posterior bilateral.
Autor(es): I.M. Mayordomo Morales, R Martin-Tamayo

Blazquez, G. Gutierrez Aguilar, J.R. Carrasco Fernandez,
J.A. Guio, R. Chulian, J. Ortiz Tardio

Centros: Hospital S.A.S Jerez de la Frontera

Introduccién: Los trastornos en la migracion neuro-
nal representan un tema actual de investigacion. Durante
el proceso migratorio normal de los neuroblastos desde
la matriz germinal al cortex y su posterior estratificacion ,
pueden ocurrir agresiones de diferente naturaleza. El sin-
drome perisilviano es una displasia circunscrita a un area
cortical afectando al cortex insular, silviano y rolandico
centrales.

El cuadro clinico se caracteriza por presentar trastorno
motor y cognitivo en diferente grado y marcado retraso
del lenguaje expresivo. Se asocia en un 85% a epilepsia
tardia.

Su etiopatogenia es desconocida y el tratamiento es
sintomatico (rehabilitacion del lenguaje, déficits motores y
terapia antiepiléptica).

Presentamos un caso para clarificar los elementos de
sospecha clinica.

Resumen: Nina de 8 afios de edad sin antecedentes
familiares de interés. Primer gemelar nacida a las 31 seg.
Ingresa tras nacimiento en neonatologia donde es dada
de alta con los diagndsticos de retinopatia del prematuro
grado ll, RGE y CIV perimembranosa resueltos. Es se-
guida tras el alta en consultas de Neuropediatria donde se
evidencia retraso psicomotor con importante retraso del
lenguaje expresivo ( disartria con ausencia de movimien-
tos linguales, rinolalia y sialorrea) [video]

Se realiza RM craneal que muestra anomalia del plega-
miento cortical con aumento del grosor de sustancia gris y
microsurcos en circunvoluciones de hendiduras silvianas,
mas extensa en lado izquierdo.

Es diagnosticada de sindrome perisilviano posterior bi-
lateral.

Actualmente, continda control evolutivo en Neurope-
diatria, sin haber presentado crisis ni otros episodios y con
mala evoluciéon de su trastorno del lenguaje pese a trata-
miento logopédico.

Comentarios: Es fundamental para su diagnéstico una
precoz sospecha clinica .Ante un retraso marcado del len-
guaje expresivo debemos realizar una prueba de imagen.

La displasia cortical perisilviana y la disartria secunda-
ria a una disfuncion oro-faringo-glosa en distintos grados
son esenciales para el diagnodstico estando presentes en
el 100% de los casos.

Dicha disfuncién es debida a una paralisis pseudobul-
bar cortical que produce sialorrea, rinolalia, bradipsiquia e
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incapacidad de movimientos de protrusion y lateralizacion
lingual.

El déficit motor y cognitivo son variables y los trastor-
nos epilépticos son de aparicion tardia.

Enterobiasis epiploica como causa
infrecuente de abdomen agudo
Autor(es): R De Vera ), E. Ldpez (), L. Jiménez (1), M.d. Manzano (),
A. Cruz ), M. Ruiz @
Centros: 1)HU Valme, oHU V

Introduccioén: La enterobiasis es la infeccion helmintica
mas frecuente en nuestro medio, siendo mas prevalente
durante la edad escolar.

Puede cursar de manera asintomatica, aunque el pru-
rito anal nocturno es el sintoma mas frecuente.

Normalmente la infeccion se limita al tracto gastrointes-
tinal, no obstante se han descrito casos de enterobiasis
extraluminal en tracto genital femenino, peritoneo, higado,
pulmoén. Estas localizaciones son poco frecuentes, esti-
mandose una prevalencia del 4,2%

Caso clinico: Paciente mujer de 11 afos con obesi-
dad moérbida que acude al servicio de urgencias por dolor
abdominal en hipogastrio y FID de 72 horas de evolucion.

Se encuentra con buen estado general, afebril, sin otra
sintomatologia acompanante.

Presenta un abdomen globuloso, doloroso a la palpa-
cion en FID y dudosos signos de irritacion peritoneal. El
resto de la exploracion fisica es anodina.

Se solicitan pruebas complementarias objetivandose
en el hemograma ligera leucocitosis, con formula normal y
ecografia sin signos claros de apendicitis aguda.

Ante la sospecha de abdomen agudo quirdrgico se in-
terviene mediante laparoscopia.

Durante el procedimiento se observa apéndice con as-
pecto flemonoso vy liquido libre seroso turbio y a nivel de
epiplon una zona inflamatoria adherida a pared abdominal.
Se resecan ambas lesiones y se envian a anatomia patolo-
gica. En su estudio no se observan lesiones inflamatorias
a nivel apendicular, sin embargo en la pieza epiploica se
aprecia una reaccion eosinofilica asociada a huevos vy for-
mas adultas de Enterobius vermicularis.

Discusion: Las localizaciones ectdpicas de enterobia-
sis son raras, siendo su patogenia fuente de discusion.

Segun la mayoria de los autores los oxiuros hembras
migran a través del periné introduciéndose a través de la
vulva por el aparato genital femenino pudiendo alcanzar la
cavidad peritoneal.

En ocasiones su descubrimiento a estos niveles se
produce de manera fortuita por accion quirdrgica pues
su presencia ectopica no se traduce normalmente en una
sintomatologia franca y florida. De hecho en ocasiones
puede dar a lugar a una sintomatologia que simule otras
patologias.

En estos casos sera la anatomia patoldgica quien con-
cluya el diagnostico mediante la visualizacion de infiltra-
cion eosinofilica, presencia de huevos o larvas y en caso
mas avanzados de granulomas.

Sindrome de encefalopatia posterior reversible
(PRES) en paciente trasplantado cardiaco

Autor(es): R. Placido Paias (1), S. Jaraba Caballero (2, M.D. Ariza
Mateos ), C. Sanchez Gonzalez ), E. Fernandez Romero (), M.A.
Pino Galvez ), M. Vera Torres (), C. Garcia Gijon
Centros: 1)Hospital de Mérida, ¢Unidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos. Hospital Universitario de Reina Sofiia de Cordoba, ()
Hospital Universitario Virgen de Valme, wHospitales Universitarios
Virgen del Rocio, sHospital Universitario Virgen Macarena, @)
Hospital Universitario de Reina Sofiia de Cdordoba, zHospital San
Pedro de Alcantara, gHospital General Universitario de Ciudad Real

Introduccioén: El PRES es una entidad neuroldgica, ge-
neralmente reversible, que cursa con cefalea, convulsio-
nes, alteracion del nivel de alerta, paresia y/o pérdida vi-
sual, asociados a alteraciones neurorradioldgicas (edema
vasogénico con predominio en sustancia blanca parieto-
temporal-occipital), y a factores desencadenantes (inmu-
nosupresores, quimioterapia, hipertension arterial (HTA) y
trasplantes, entre otros).

Descripcion del caso: Varon de 14 aflos con miocar-
diopatia dilatada que ingresa en UCI pediatrica tras tras-
plante cardiaco. Tras la estabilizacion hemodinamica pos-
tquirdrgica, presenta HTA que precisa tratamiento con ni-
troprusiato (24 horas), controlandose posteriormente con
losartan y nifedipino. Recibe corticoterapia, basiliximab,
tacrolimus y micofenolato, segun protocolo.

Tras retirada de sedacion y extubacion a las 48 horas,
se observa tendencia al suefio, menor movilidad de he-
micuerpo izquierdo, de predominio en miembro superior,
reflejos rotulianos exaltados y paralisis facial izquierda. TC
craneal urgente normal y electroencefalograma con lentifi-
cacion moderada sin datos de focalidad.

En los dias posteriores, mejoria de la movilidad y tono
muscular, sin hemiparesia, y con normalizacion del nivel
de conciencia, aunque presenta verborrea, sonrisa conti-
nua, discurso incoherente, disartria y desorientacion. Su-
fre una crisis convulsiva ténico-clonica generalizada, con
electroencefalograma de control normal. Ante esta clinica
neuroldgica, se sospecha PRES, confirmandose mediante
RM cerebral: imagenes puntiformes hiperintensas cortica-
les frontales izquierdas y parietales derechas en difusion,
y en secuencias potenciadas en T2, DP o FLAIR, en rela-
ciéon con edema.

Buena evolucion, presentando al alta exploracion neu-
rologica normal.

Discusion: Aunque la fisiopatologia del PRES no esta
clara, parece que las lesiones cerebrales son secundarias
a neurotoxicidad, evolucionando posteriormente a edema
vasogénico.

Existen varias teorias: hipertension/hiperperfusion, va-
soconstriccion/hipoperfusion/isquemia y asociada a pro-
cesos sistémicos/medicamentosos.

Se han descrito pocos casos en la literatura en tras-
plantes cardiacos. En nuestro caso la etiologia es multi-
factorial (circulacion extracorpérea, corticoterapia, HTA,
transfusiones sanguineas y tacrolimus). Por otra parte,
destaca una localizacion inusual, con afectacion frontal iz-
quierda y parietal derecha (respectando region occipital).

Es fundamental la sospecha precoz de esta entidad
en pacientes con factores de riesgo, incluidos trasplan-
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tes cardiacos, incluso aunque la clinica sea atipica, para
corregir en lo posible los factores desencadenantes y asi
disminuir la posibilidad de secuelas.

Hemiplejia alternante de la infancia

Autor(es): G. Cortazar Rocandio, R Martin-Tamayo
Blazquez, G. Gutierrez Aguilar, R. Chulian Cruz, J. Ortiz
Tardio

Centros: Hospital Especiadades de Jerez de la Frontera

La hemiplejia alternante de la infancia es una afectacion
rara, con una incidencia de 1/1000000 de nacimientos.

Consiste en episodios de hemiplejia que afectan a uno
0 ambos hemicuerpos, que se inician durante los primeros
18 meses de vida, comenzando en ocasiones con altera-
ciones de la motilidad ocular, y existiendo un alteracion del
desarrollo psicomotor posterior. Los criterios diagndsticos
son clinicos, aunque se ha relacionado con la identifica-
cion de la mutacion ATP1AS. La variabilidad de presen-
tacion, asi como la escasa literatura sobre este trastorno
hace que su diagndstico sea dificil.

Resumen caso

EA. Paciente que presenta desde los 4 meses de vida
episodios de desviacion ocular con giro e hipertonia ce-
falica, sin pérdida de conciencia y con una periodicidad
bimensual. AP: RNAT, fruto de 22 gestacion que finaliza
mediante cesarea por insercion velamentosa del corddn,
APGAR 6/6/7 (reanimacion tipo lll) e hipoglucemia neona-
tal, que presento una crisis tonica derecha y mioclonias
durante el 2° dia de vida tratadas con fenobarbital sin re-
currencia posterior. EC: muiltiples EEG en vigilia y suefio
normales. RM: Normal, con hallazgos inespecificos que
sugieren leve alteracion de la mielinizacion ; Cariotipo vy
CGH-arrays normal; Biopsia muscular normal; Estudio
metabdlico en sangre y LCR normal; Estudio de leucodis-
trofias normal; Estudio genético de distonias normal; Evo-
luciéon: Ha estado en tratamiento con numerosos FAEs sin
mejora aparente. Regresion del neuropdesarrollo a partir
de los 7 meses. A los 27 meses las crisis son mas fre-
cuentes, e inicia cuadro de hemiparesia residual durante
unas 72 horas tras los episodios oculares. Ante la sospe-
cha clinica de hemiplejia alternante del lactante, se inicia
tratamiento con flunarazina, no produciéndose nuevos ha-
llazgos de hemiparesia y con mejoria notable del desarro-
llo psicomotor.

Conclusion

Este caso podria presentarse como una hemiplejia al-
ternante de la infancia de curso atipico. En su favor se
objetiva la clinica hemipléjica, anormalidades de la motili-
dad ocular, retraso del desarrollo psicomotor y respuesta
al tratamiento con flunarazina. En su contra se evidencia el
inicio de la clinica hemiparésica posterior a los 18 meses y
presencia de alteraciones no especificas en la RM.

Anemia ferropénica grave: presentacion
atipica de gastroenteropatia eosinofilica

Autor(es): J.A. Guio Bacares, J. Rubio Santiago, B. Ruiz
De Zarate, I.R. Fernandez Viseras, R. Chulian Cruz, J. Ortiz
Tardio

Centros: Hospital de Jerez

Introduccioén: La gastroenteropatia Eosinofilica (GEEO)
afecta tipicamente al estomago e intestino delgado, pu-
diendo comprometer también otras areas del tracto gas-
trointestinal. Su presentacion clinica varia dependiendo del
grado de extension de la afectacion intestinal. La forma
de presentacion como anemia ferropénica grave es extre-
madamente rara. El diagndstico se confirma mediante en-
doscopia digestiva alta y baja con toma de biopsias seria-
das; siempre descartando otras causas de hipereosinofilia
como: parasitosis, infeccion por H. Pylori, enfermedad in-
flamatoria intestinal, entre otras.

Caso Clinico: Mujer de 12 afios que presenta de forma
sUbita episodio de sudoracion, vision borrosay pérdida de
conciencia.

Desde hace 2 meses vy tras episodio similar presenta
astenia y epigastralgia con ritmo intestinal normal.

Antecedentes personales: Alergia a PLV y al huevo en
los primeros anos. Alergia al olivo, acaros y graminea.

Dermatitis atopica. Rinitis alérgica. Sinusitis etmoidal a
los 9 anos.

Al ingreso: Palidéz muco-cutanea generalizada, oje-
rosa, soplo sistdlico II/VI en borde esternal izquierdo.

Taquicardia. No habito malabsortivo. Analitica: Hemo-
grama con eosinofilia (6.1%), Hb: 4.5gr/dl, Hto: 16.9%,
VCM: 55ft, HCM: 14.8pg, sideremia 10mcg/dl, IS 2%,
transferrina: 380mg/dl, ferritina 1ng/ml. Sangre oculta en
heces negativa. Alfa-1-antitrpsina en heces: 0.6 g/g de
heces, Calprotectina fecal: 110mcg/g de heces.

Gastroscopia: Mucosa gastrica eritematosa punti-
forme, parcheada, sin lesiones activas. Esdfago y Duo-
deno normales. Ureasa negativa. Biopsia gastrica: marca-
dos cambios inflamatorios, parcheados, mas de 30 eosi-
nofilos/campo de gran aumento(CGA). Gastritis eosinofi-
lica. CONTROL: Estbrmago macroscopicamente sin cam-
bios. Biopsia esofagica: normal. Biopsia gastrica: cambios
inflamatorios con 55 Eosindfilos/CGA). Duodeno: 15 eo-
sinofilos/CGA. Colonoscopia-ileoscopia normal. Biopsia
ileal discretos cambios inflamatorios con 25 Eosindfilos/
CGA. Biopsias seriadas de colon: infiltrado de 8-15 eosi-
ndéfilos/CGA. Estudio de autoinmunidad y alergia alimen-
taria negativos.

Al ingreso se transfunde concentrado de hematies y se
inicia tratamiento con omeprazol, hierro oral y dieta em-
pirica de exclusion de alérgenos alimentarios, sin mejo-
ria histologica. Actualmente presenta ferropenia con au-
mento de la alfa-1 antitripsina y calprotectina fecal, inician-
dose tratamiento con budesonida oral.

Conclusiones:

- Actualmente aumento de los trastornos gastrointesti-
nales eosinofilicos.

- Destacar la rareza de este cuadro y su forma de pre-
sentacidon como anemia ferropénica grave.

- No hay evidencia significativa de la respuesta a la
dieta de exclusion empirica de alérgenos alimentarios.

Nuevo caso de homocistinuria cldsica

Autor(es): C. Jiménez De Los Santos, M.J. Gallego Alcaide,
N.R. Rivera Sanchez, P. Diaz-Villalon Moreno, E. Martinez-
Boné Montero

Centros: Complejo Hospitalario Universitario de Huelva
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Paciente de 6 anos y 5 meses remitido por el Servicio
de Oftalmologia, al presentar luxacion bilateral del crista-
lino, para descartar afectacion sistémica. Ante los hallaz-
gos clinicos, luxacion bilateral de cristalino y aspecto mar-
fanoide, planteamos del diagndstico diferencial entre: sin-
drome de Marfan y homocistinuria clasica.

Confirmamos la homocistinuria clasica al comprobar ni-
veles elevados de homocisteina y metionina en sangre y
homocisteina en orina.

Existian antecedentes familiares en la rama paterna y
se confirmé el estado de portador en el padre.

Se realizé analisis mutacional del gen CBS (amplifica-
cion por PCR), detectandose:

Heterocigosis para T191M y R379Q (ambos vitamina
B6 resistentes).

Se llevd a cabo tratamiento con priridoxina (sin res-
puesta), acido folico, vitamina B12, reduccion de la in-
gesta de proteinas, suplementos de aminoacidos esen-
ciales exentos de metionina, complemento de cisteina y
betaina oral, presentando una evolucion favorable y sin
manifestar otras complicaciones de la enfermedad.

Diabetes tipo mody, nuestra experiencia

Autor(es): A.B. Ldpez Marmol, M. De La Cruz Marin, D.
Trassierra Molina, C. Manzanaro Fernandez-Montes, J.
Galan Ortiz, J. Gomez Vazquez

Centros: Hospital Universitario Reina Sofia

Objetivo, material y métodos: Estudio descriptivo,
transversal, retrospectivo de pacientes diagnosticados de
diabetes tipo mody en la consulta de Diabetologia pedia-
trica en un Hospital de tercer nivel desde el ano 2010 a la
actualidad.

Resultados: Se diagnosticaron 19 pacientes, el
52,63% varones y el 47,37% mujeres. La edad media al
diagnostico fue de 8,3 anos. La distribucion por edades
fue 4 pacientes de 0 a 4 afos, 6 pacientes de 5 a 9 afos
y 9 pacientes de 10 a 14 anos. El peso al nacimiento fue:
adecuado para la edad gestacional en el 84,21% y bajo
para la edad gestacional en el 15,79%. En lo referente
a los antecedentes familiares, el 84,2% present6 antece-
dentes de diabetes tipo 2. El 89,47% no presento clinica
asociada a la hiperglucemia, solo en un caso se asocio
hiperfagia y en otro polidipsia y poliuria. EI IMC corres-
pondi® con normopeso en el 68,42%, en el 26,32% con
sobrepeso y con obesidad en el 5,26%. Todos los pa-
cientes fueron diagnosticados de diabetes tipo mody 2
mediante estudio genético, siendo realizado tanto en el
paciente con sospecha diagndstica como en sus proge-
nitores y hermanos. La herencia fue de origen materno
en el 57,89% y paterno en el 42,10%. En el 81,8% de las
madres afectas se habia documentado el antecedente de
diabetes gestacional. La glucemia prepandial media fue
de 120,2 mg/dL encontrandose la postprandial normal en
todos los casos. La media de HbA1c, triglicéridos y coles-
terol fue de 6,34%, 75,3 mg/dL y 157,7mg/dL. La autoin-
munidad fue negativa en todos los casos. Los pacientes
recibieron educacion sobre alimentacion y ejercicio fisico,
no asociandose otro tratamiento. La evolucion clinica ha
sido favorable en todos los casos.

Conclusiones: Sospechar diabetes tipo mody 2 en pa-
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cientes con antecedentes de diabetes tipo 2 que presen-
tan hiperglucemia en ayunas, sin clinica asociada y con
glucemias postprandiales normales. No suelen precisar
tratamiento y sus complicaciones son inusuales.

Debido a su patréon de herencia, es necesario realizar
estudio genético del paciente y sus progenitores, ya que
su conocimiento evita el uso de tratamientos innecesarios.

Sindrome de kabuki make-up: una entidad rara con
rasgos reconocibles. Reporte de un caso

Autor(es): M.J. Gallego Alcaide, M.C. Bustamante Lifian,
N.R. Rivera Sanchez, R Diaz-Villalon Moreno, C. Jiménez De
Los Santos

Centros: Complejo Hospitalario Universitario de Huelva.
Hospital Juan Ramdn Jiménez

Introduccion: El nombre de sindrome de Kabuki Make-
up hace referencia a la semejanza de los pacientes al ma-
quillaje facial del teatro tradicional japonés, debido a las
anomalias faciales peculiares que presentan y que sirven
de ayuda para el diagnoéstico. En la mayoria de las oca-
siones se asocia a retraso mental, talla baja, y anomalias
esqueléticas y de los dermatoglifos. Es un sindrome raro,
encontrandose en la actualidad alrededor de 500 casos
reportados a nivel mundial, aunque su desconocimiento
genera un posible subregistro de pacientes.

Caso clinico: Nifio de 2 anos de vida, con cardiopatia
compleja reintervenida en dos ocasiones y rasgos dismor-
ficos. Fruto de embarazo mediante FIV de padres no con-
sanguineos. Es intervenido al nacimiento por una coar-
tacion de aorta critica, necesitando angioplastia a los 4
meses por recoartacion. Presenta también glaucoma con-
génito derecho y al afio de vida una malrotacion intestinal
intervenida.

Al examen fisico destacan numerosos rasgos craneo
faciales peculiares, como microcefalia, fisura palpebral
amplia, eversion del parpado inferior, cejas arqueadas,
orejas grandes, retrognatia leve, raiz nasal ancha y pala-
dar ojival con uvula bifida.

En el desarrollo psicomotor presenta un leve retraso
para su edad cronoldgica, ha adquirido sedestacion pero
no deambulacion.

Se ha detectado una mutacion intrénica en el gen
MLL2, que afecta al splicing de la proteina, compatible
con el sindrome de Kabuki Make-up; siendo el estudio de
los padres normal.

Conclusiones: El sindrome de Kabuki Make-up es una
entidad poco frecuente caracterizada por anomalias con-
génitas y retraso mental. Las anomalias faciales dan al
nifo un aspecto orientaloide bastante tipico, y son cru-
ciales para su temprano diagnoéstico. Aproximadamente
un 55% de los casos presentan algun tipo de cardiopatia,
siendo la coartacion de aorta la mas frecuente. Se des-
conoce su etiologia, siendo la mayoria de los casos de
tipo esporadico. Entre el 45-80% de los casos se asocia
a mutaciones en el gen MLL2, aunque también hay algu-
nas descritas en el gen KDM6A. Los rasgos faciales junto
con el retraso en el crecimiento postnatal y del desarrollo
psicomotriz puede permitir establecer la sospecha diag-

nostica.
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Convulsiones neonatales familiares
benignas. A propdsito de un caso.

Autor(es): N. Rivera Sanchez, R Diaz-Villalon Moreno,
C. De Los Santos Jiménez, M.J. Gallego Alcaide, M.C.
Bustamante Lifan, J.L. Moreno Salgado, R. Mateos Checa

Centros: Complejo Universitario hospitalario Juan Ramon
Jménez

Introduccioén: Presentacion de un caso clinico de con-
vulsiones neonatales familiares benignas, su arbol genea-
logico y su evolucion. Actualizacion y revision bibliografica
de este tipo de epilepsia.

Caso clinico: Neonato de 36 horas de vida, que de-
buta con un cuadro de crisis convulsivas con semiologia
motora de inicio parcial y secundariamente generalizadas,
que evolucionaron hasta su desaparicion. Presenta ante-
cedentes familiares de primer y segundo grado con pro-
cesos semejantes en su historia. El diagndstico se realizd
dada la evolucion favorable de su desarrollo, la normalidad
de las pruebas complementarias y el estudio genético po-
sitivo para la mutacion del gen KCNQ2 (G-1328) locali-
zado en el cromosoma 20.

Conclusion: Este sindrome se caracteriza por la apari-
cién en el primer afio de vida, de crisis focales breves y en
cluster que no llegan a constituir un estado epileptdgeno;
sin factores de etioldgicos conocidos, de crisis parciales
que recurren varias veces al dia y evolucionan hacia la re-
mision sin secuelas en el desarrollo. Presenta un patrén
de herencia autosémico dominante con alteracion de los
genes 19y 20, por lo que frecuente encontrar anteceden-
tes familiares. El tratamiento profilactico mas utilizado, asi
como en nuestro caso, fue el Fenobarbital, que produce
remision de los sintomas y se mantiene entre 1y 2 anos.
Importancia de conocer esta enfermedad para hacer co-
nocedores a los familiares de su curso benigno y evitar
estudios invasivos.

Estrenimiento de inicio precoz, ;ocurre algo mas?

Autor(es): N. Buero Fernandez, I.M. Calvo Morales, J.C.
Flores Gonzalez, L. Estepa Pedregosa, M.I. Sanchez Codez,
E. Ruiz Gonzalez

Centros: Hospital Universitario Puerta del Mar

Anamnesis: neonato varon de 12 dias de vida que
acude a consulta por estrefimiento y llanto asociado a
emision de deposiciones en los dias previos. Apetito dis-
minuido. No otra clinica.

Como antecedentes refieren que es fruto de una ges-
tacion controlada . Ecografias durante el embarazo nor-
males.

Parto eutdcico sin incidencias. Es dado de alta a las 48
horas de vida habiendo emitido deposiciones de forma
espontanea aunque escasas.

Exploracion fisica: Aceptable estado general con
buena hidrataciéon mucocutéanea. Abdomen levemente
distendido. En region perineal presenta un pequeno ori-
ficio puntiforme por el que emite deposiciones de forma
acintada. Ausencia de ano normoconfigurado. Ante el
diagnostico de malformacion anorrectal se deriva e in-
gresa en la unidad de neonatologia.

Procedimientos diagndsticos y terapeuticos: Es valo-
rado por el servicio de cirugia pediatrica que decide in-

tervenir al paciente y realizar colostomia. Se realiza pos-
teriormente un colostograma distal a traves de la fistula
perineal donde se visualiza bolsén rectal a unos 3 cm de
la piel . Ecografia de abdomen y espinal sin malformacio-
nes asociadas.

Conclusiones: la malformacion anorrectal debe sos-
pecharse ante un estrefiimiento de inicio precoz. Es vital
para diagnosticarla una exploracion minuciosa del neo-
nato las primeras horas de vida. La cirugia correctora
consta de varios pasos debiendo realizarse la colostomia
precozmente para evitar complicaciones.

Serie de casos de sindrome hemolitico
uremico de los tltimos 5 anos
Autor(es): N. Buero Fernandez, J.C. Flores Gonzalez, L.
Estepa Pedregosa, M.I. Sanchez Codez, E. Ruiz Gonzalez
Centros: Hospital Univrsitario Puerta del Mar

Introduccién: El sindrome hemolitico urémico (SHU) es
una microangiopatia trombdtica , que cursa con anemia
hemolitica microangiopatica, trombopenia e insuficien-
cia renal aguda. Puede producir secuelas renales a largo
plazo vy llevar a insuficiencia renal terminal.

Objetivos: Comunicar el aumento en la incidencia de
casos de SHU, en nuestro hospital , en los anos 2014-
2015 y describir las caracteristicas demogréficas, clinicas,
analiticas, terapéuticas y evolutivas de los pacientes con
SHU.

Método: Estudio descriptivo retrospectivo de los ca-
sos de SHU ingresados en nuestro hospital desde 2010-
2015.

Resultados: Se incluyeron 10 casos, 1 en 2012, 6 en
2014 y 3 en 2015, el 70% en Septiembre, el 50% fue-
ron varones, la media de edad fue de 5 +£3,19 anos. To-
dos ingresaron en UCIP, unos 7,8+4,2 dias de media, con
una estancia hospitalaria media de 13,20+4,05 dias. En el
momento del ingreso el 100% presento clinica de diarrea
(50% sanguinolenta), vomitos el 80% vy fiebre el 20%. La
mediana de sintomas previos al ingreso fue de 3,5 (1-10)
dias. Analiticamente al ingreso se constaté una cifra de he-
moglobina media de 9,3+3 g/dl, unas plaguetas media de
86000+57084, una urea media de 146+106 mg/dl, una
creatinina mediana de 1,3 (0,7-11,7) y una PCR mediana
de 24,6 (4,2-141,3) mg/l. El 60% presentd verotoxinas en
heces.Como tratamiento, el 70% precisé diuréticos, el
30% antihipertensivos, el 90% transfusion de concentrado
de hematies (con una media de 2,22+0,97 transfusiones),
40% de plaguetas (con una media de 0,5+0,7 transfusio-
nes) el 30% precisd TDEC (10%hemodiafiltro, 20%hemo-
filtro), con una mediana de 6 (3-15) dias de duracion, y un
10% plasmaféresis. El 60% evoluciond favorablemente, el
40% restante precis6 seguimiento (20% por HTA, 10% por
IRC y el otro 10% por célico biliar litiasico).

Conclusiones: El brote de 2014 resultd el mas nume-
roso en menos tiempo hasta el momento y el mas grave,
ya que el 100% de los pacientes precisaron TDEC (En los
casos de 2012 y 2015 no fue necesario realizar TDEC).

Todos los casos resultaron SHU tipico. La mayoria de
los pacientes evolucionaron favorablemente. De los pa-
cientes que precisaron seguimiento todos evolucionaron
bien salvo uno que continua en IRC II-III.
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Revision de casos de fq en el hupm

Autor(es): E. Ruiz Gonzalez, J.C. Flores Gonzalez, J. Carrera
Martinez, M.l. Sanchez Cédez, N. Buero Fernandez, L.
Estepa Pedregosa

Centros: Hospital Puerta del Mar

Introduccién: La FQ es la enfermedad hereditaria AR
grave mas frecuente en la poblacion.

Objetivo: Comunicar los casos de FQ en nuestro hos-
pital, revisando las caracteristicas clinicas, el seguimiento
y el manejo de los pacientes.

Método: Estudio descriptivo retrospectivo de los casos
de FQ en nuestro hospital, incluyéndose todos los diag-
nosticados entre 2005 y 2015, y excluyéndose aquellos
que se perdieron en el seguimiento. Se recogieron varia-
bles epidemiolégicas, clinicas, diagndsticas y terapéuti-
cas, para analizarlas estadisticamente.

Resultados: Se incluyeron 18 pacientes, 44,4% va-
rones, con una edad al diagnoéstico de 2,84+2,18 afnos.
Solo un 16,7% se diagnostico por screening neonatal. La
mutacion mas frecuente fue F508D/F508D (44,4%), se-
guida por F508D/G542X (11,1%).

Un 83,3% presentaron clinica respiratoria y pancrea-
tica, un 11,1% exclusivamente respiratoria, y un 5,6%
pancreatica. El numero de ingresos fue de 2,61+2,25,
siendo los motivos mas frecuentes las exacerbaciones
respiratorias (57,45%), las deshidrataciones (19,15%) vy
las pancreatitis (14,89%).

Los gérmenes aislados mas frecuentemente fueron Sta-
phylococcus Aureus (72,3%), Pseudomona Aeruginosa
(61,1%), Asperdgillus (5,6%) y Burkholderia Cepacia (5,6%).
En las espirometrias presentaron un FEV1 87,11+12,11 y
un FEF25-75 64,7+14,5. El 55,6% presentaron bronquiec-
tasias en TAC, calculandose un Bhalla de 5,6+4,5.

Todos nuestros pacientes con clinica respiratoria ne-
cesitaron fisioterapia con nebulizaciones de salbutamol
y suero hiperténico + hialuronico (94,4%). Otro pilar ba-
sico fue la antibioterapia inhalada con colistina/tobrami-
cina (61,1%). Otros tratamientos fueron: macrolidos a dias
alternos (38,9%), DNAsa recombinante (11,1%), acetilcis-
teina (11,1%) y corticoides (11,1%). Un 66,7% de los pa-
cientes necesitaron en alguna ocasion antibioterapia para
las exacerbaciones respiratorias, precisando una media
de 7,83+4,34 ciclos.

Conclusiones: La mutacion més frecuentemente de-
tectada fue la F508D/F508D, con menor frecuencia de la
referida en la literatura. La mayoria presentaron clinica res-
piratoria y pancreatica, siendo las exacerbaciones respira-
torias el motivo mas frecuente de ingreso. Los gérmenes
mas frecuentemente aislados en los cultivos fueron S Au-
reus y P Aeruginosa. No se encontraron alteraciones gra-
ves en la espirometria, pero la mayoria presentaron bron-
quiectasias en la imagen TAC. El tratamiento mas exten-
dido fue la fisioterapia respiratoria con nebulizaciones de
suero hipertonico + hialurénico y salbutamol, junto con la
antibioterapia inhalada.

Caso clinico: debilidad muscular
en intoxicacion por litio
Autor(es): E. Ruiz Gonzalez, B. Branislava Grujic, J.C. Flores
Gonzalez, M.I. Sanchez Cddez, N. Buero Fernandez, L.
Estepa Pedregosa
Centros: Hospital Puerta del Mar
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Introduccién: Los problemas de adaptacion con con-
ducta agresiva son cada vez mas frecuentes en adoles-
centes. Uno de los tratamientos actuales es el litio, aun-
que presenta una toxicidad que puede ocurrir incluso con
dosis terapéuticas (75-90%). Esta toxicidad aguda del litio
suele presentarse con sintomas digestivos (diarrea, ma-
reo, nauseas, dolores abdominales, vomitos o debilidad
muscular), neuroldgicos (temblores, ataxia, fasciculacio-
nes musculares, mala pronunciacion, nistagmo, convul-
siones o éxitus) o cardiacos.

Resultados: Presentamos a un paciente varon de 13
afos de edad que acude a Urgencias por presentar pér-
dida de fuerza en los 4 miembros de 2 semanas de evo-
lucion. Habia presentado vomitos esporadicos y referia
haber perdido peso, permaneciendo afebril en todo mo-
mento. Como antecedentes personales destacaba un re-
traso madurativo, estrabismo del ojo izquierdo y un TDAH
en tratamiento con metilfenidato. Inicié tratamiento con
carbonato de litio hace dos meses por conducta agresiva
en relacion a problemas de adaptacion escolar. Negaba
haber administrado mas dosis. En la exploracion neurol6-
gica presentaba discreta disdiadococinesia, reflejos rotu-
lianos abolidos, Romberg con caida hacia atras y aumento
de la base de sustentacion. No dismetria ni signos menin-
geos. En la analitica destacaban unos niveles de litio de
1,7 mmol/l (rango normal 0,6-1,2 mmol/l). Se ingreso para
iniciar medidas de soporte y para forzar la diuresis ante la
inexistencia de antidoto especifico. Los signos neurolégi-
cos deficitarios fueron desapareciendo de forma progre-
siva hasta normalizarse al alta (nivel de litio: 0,5 mmol/l).

Conclusion: Ante un cuadro neurolégico brusco y no
esperado hay que incluir siempre en el diagndstico dife-
rencial la posibilidad de intoxicacion por farmacos, siendo
de capital importancia una buena anamnesis.

Valvula Pulmonar Cuadrictspide.
Presentacion de un caso y revision del tema.
Autor(es): J.R. Carrasco Fernandez (), FJ. Salas Salguero ), |.
Fernandez Viseras (1, C. Salido Peracaula ), J. Ortiz Tardio @)
Centros: 1)Hospital de Jerez de la Frontera del SAS, @Hospital de
Jerez de la Frontera, @Hospital de Jerez
Introduccién: La Valvula Pulmonar CuadricUspide es
un hallazgo muy poco frecuente que por lo general se
descubre postmorten en el estudio necrépsico o como
hallazgo casual cuando se realiza una resonancia o tomo-
grafia cardiaca por otro motivo, generalmente en adultos.
Segun las publicaciones mas recientes, su incidencia va-
ria entre 1/400 a 1/2000 autopsias. Su presentacion mas
comun es asintomatica aunque puede cursar con insufi-
ciencia y/o estenosis, ademas de asociarse a otras car-
diopatias. Su evolucion subclinica y la dificil visualizacion
de la anatomia valvular pulmonar mediante ecocardiogra-
fia transtoréacica, hace que su diagndstico en personas vi-
vas sea improbable.
Caso clinico: Nina de 4 anos seguida en Consulta de
Cardiologia Pediatrica desde el periodo neonatal.
Remitida inicialmente por soplo sistdlico, con diagnés-
tico de estenosis e insuficiencia pulmonar valvular leves.
En ecocardiografia de control a los 4 anos, se aprecia
una valvula pulmonar de morfologia tetracuspide, con ve-
los asimétricos, uno de ellos con menor tamano, ligera-
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mente engrosados, con apertura limitada y cierre incom-
pleto central que genera una estenosis con gradiente de
22 mmHg e insuficiencia pulmonar moderada con tronco
y ramas pulmonares ligeramente dilatados.

Comentarios: Destacamos la excepcionalidad del
caso por su baja frecuencia en la literatura y por la edad
de deteccioén, ya que la mayoria de publicaciones hacen
referencia a adultos. Tan solo hemos encontrado una pu-
blicacion que diagnostica dicha entidad con tan sélo una
ecocardiografia transtoracica, debido a la dificultad de vi-
sualizacion de la valvula pulmonar con esta técnica. Suele
presentar un curso benigno, sin deterioro importante de la
funcién valvular. Su deteccion es importante en determi-
nadas situaciones muy concretas, como previo a requerir
una cirugia de Ross, donde la anatomia y funcion valvular
juegan un papel fundamental.

Nefrocalcinosis como primera
manifestacion clinica de Ia cistinuria

Autor(es): I.P. Fernandez Viseras, S. Quecuty Vela, J.R.
Carrasco Fernandez, |. Mayordomo Morales, J. Guio
Bacares, R. Chulian Cruz, J. Ortiz Tardio

Centros: Hospital de Jerez de Frontera del SAS

Introduccién: La Cistinuria es una enfermedad que ha-
bitualmente se transmite de forma autosdmica recesiva,
aunque en heterocigotos, puede hacerlo con un patron
dominante con penetrancia incompleta. La prevalencia en
neonatos es de 1/7.000, pero con una gran variabilidad
geogréfica. Se caracteriza por una excrecion urinaria au-
mentada de cistina y aminoéacidos dibasicos que varian
segun el genotipo. Su Unica manifestacion clinica suele
ser la nefrolitiasis recurrente.

Caso clinico: Nifio que a los 4 meses de edad, pre-
senta infeccion urinaria por E. Coli, en cuyo estudio eco-
grafico presenta imagenes compatibles con nefrocalcino-
sis. Antecedentes familiares: El padre es primo de abuelo
materno. Abuela paterna presenta litiasis renal. Antece-
dentes personales: Recién nacido a término. Recibe VitD
durante los primeros 6 meses de edad (400Ul/dia). Prue-
bas complementarias: Ecografia control: Hallazgos com-
patibles con nefrocalcinosis, con dilatacion calicial en ri-
AdN derecho, posiblemente secundaria a obstruccion por
deposito de calcio en pelvis. Hemograma, bioquimica,
perfil basico, hepatico, renal e iones normales. Estudio de
indices de litiasis renal normal, salvo aumento de arginina,
ornitina y lisina compatible con cistinuria. En la actualidad
continla asintomatico.

Comentarios: La cistinuria en la infancia se manifiesta
por la formacion de calculos recurrentes.

La edad media de deteccion de una primera nefroli-
tiasis es alrededor de 12 a 13 anos. El 50% de los casos
la presentan en la primera década de la vida y el resto a
partir de la adolescencia e incluso entre 40 y 80 anos de
edad.

Se trata de una enfermedad que puede evolucionar a
enfermedad renal cronica, uropatia obstructiva e interven-
ciones uroldgicas repetidas. La manifestacion tipica son
las nefrolitiasis de repeticion, no encontrandose en la lite-
ratura que se relacione con el desarrollo de nefrocalcino-
sis. Presentamos un caso de cistinuria de caracteristicas

atipicas tanto por la edad del paciente como por su mani-
festacion clinica, ya que es un nifio asintomatico en el que
presenta nefrocalcinosis desde los 4 meses.

Hemorragia Suprarrenal Neonatal.
Revision de casos en los ultimos 3 afios

Autor(es): I.P Fernandez Viseras (), M.A. Santos Mata (1), S.
Rodriguez Lopez 2, M.D. Esquivel Mora @), J.R. Carrasco Fernandez
), C. Morales Perez (1, J. Ortiz Tardio (1)

Centros: 1)Hospital de Jerez de la Frontera del SAS, Centro de
Salud Montealegre

Introduccién y objetivos: La Hemorragia Suprarrenal
(HS), es una entidad relativamente frecuente en el neo-
nato, que cursa habitualmente de forma unilateral y asin-
tomatica. Su principal factor de riesgo suele ser el trauma
obstétrico. Sin embargo no debemos olvidar que en algu-
nas ocasiones supone un riesgo vital al poder evolucionar
a Insuficiencia suprarrenal (IS).

Material y Método: Se ha realizado un estudio retros-
pectivo de los neonatos diagnosticados ecograficamente
de HS en los tres Ultimos afnos con la finalidad de analizar
la evolucion de la misma, forma de presentacion y sinto-
matologia asociada.

Resultados: De los 7 recién nacidos que presentaron
HS, 6(85%) fueron a término y 1(15%) fue pretérmino. El
sexo fue 5(71%) varones y 2(29%) mujeres. El parto fue
en 5 (71%) distocico y 2(29%) eutdcico. El motivo de in-
greso en 4(58%) fue la pérdida de bienestar fetal, 1(14%)
se diagnostico prenatalmente de masa renal/suprrarenal
izquierda, 1(14%) hipoglucemias en las primeras horas de
vida y 1(14%) distress respiratorio precoz. Salvo un caso,
que se diagnosticé prenatalmente, el resto (85%) fue un
hallazgo casual. Presentaron ictericia neonatal 2(29%),
anemia leve 3(43%), masa en flanco 1(14%) y uno (14%)
presentd colestasis transitoria. La ultrasonografia reveld
en 2(29%) HS bilateral y en 5(71%) unilateral. De las for-
mas unilaterales 3(60%) fueron izquierdas y 2(40%) fueron
derechas. De los dos pacientes con HS bilateral de gran
tamano, la mayor fue derecha alcanzando un tamano de
4cm, sin embargo ninguno de ellos asocid anemia ni hi-
perbilirrubinemia. El perfil suprarrenal fue normal en todos
ellos, observandose al diagndstico una leve disminucion
del cortisol que se normalizé a la semana. Los 7(100%)
tuvieron una evolucion favorable y no desarrollaron (IS),
desapareciendo la hemorragia en todos al mes de vida.

Comentarios: La HS neonatal,puede pasar desaperci-
bida si se manifiesta de forma asintomatica.Se debe hacer
una observacion estricta, ya que los neonatos que la pre-
sentan, podrian desarrollar una (IS) inmediata o diferida.
Destacamos de nuestra serie de 7 casos que pese a que
algunos han sido hemorragias bilaterales y de grandes di-
mensiones, ninguno ha desarrollado (IS) y han presentado
perfil suprarrenal normal.

Varon de 2 afios de edad
con sindrome polidipsia-poliuria
Autor(es): L.A. Castro Gonzalez (1, M. Begara De La Fuente ), M.
Lépez Martos (1), J.A. Caballero Gil ), EV. Mufioz Ruiz 1), C. Coronel
Rodriguez ()
Centros: (1)Hospital Universitario Virgen del Rocio, ©CS Amante
Laffon
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Caso clinico: paciente de 2 afios de edad sin patologia
organica conocida hasta la fecha. Habitual en las consul-
tas de pediatria traido por su madre.

Acudiendo a una revision tras el diagnéstico de una
Gastroenteritis Aguda en los dias previos la madre co-
mento que el nifio bebia mas de 3 litros de agua al dia y
orinaba mucha cantidad, sin precisar qué comenzé pri-
mero.

Exploracion: buen estado general, bien hidratado y
perfundido, buena coloracion de piel y mucosas. ACR:
normal. Consciente y orientado.

Se decide citar al dia siguiente para valoracion de la
densidad urinaria.

Diagndstico diferencial de esta patologia: diabetes me-
llitus, diabetes insipida, potomania.

Pruebas complementarias: Glucemia capilar en con-
sulta: 79mg/dL. Bioguimica urinaria normal. Prueba de
restriccion hidrica: densidad urinaria a las 6 horas: 1015.
Hemograma y biquimica dentro de los parametros ade-
cuados para la edad. Cortisol (determinacion puntual a las
8am): 321.9 microgramos/dL. Sistematico de orina: den-
sidad:1015, pH 6.5, resto negativo y normal. Sedimento
urinario no patoldgico. Coprocultivo y urocultivo negati-
vos. Diagnéstico: polidipsia primaria o potomania. Se-
guimiento del nifo: se citdé una semana mas tarde del
diagnoéstico en consultas para hacer un recuento de la
ingesta de liquidos y diuresis en 24h. Ingesta: 3600 mL
(en total, liquido libre e incluido en alimentos). Diuresis:
1915mL, a 5.8 ml/kg/h. Densidad de primera orina de la
manana: 1020. Densidad de la primera orina 20 dias mas
tarde: 1015

Comentarios: la potomania es extrana en la primera
infancia pero dejando el agua accesible el nifio puede be-
berla por su cuenta. Ademas hoy en dia esta patologia
cada vez se ve mas debido a que la poblacion percibe
como sano beber grandes cantidades de agua. No olvidar
el caracter ansioso de la madre, generalmente asociado a
este trastorno.

Lactante de 8 meses con displasia congénita de
caderas y ecografia de caderas previa normal

Autor(es): L.A. Castro Gonzalez 1, C. Coronel Rodriguez 2, M.D.
Gonzalez Soria 2, A.S. Romero Pérez 1, M. Alcantarilla Acevedo (),
M. Begara De La Fuente )

Centros: n)Hospital Universitario Virgen del Rocio, CS Amante
Laffon

Caso clinico: Lactante de 8 meses de vida sin ante-
cedentes personales ni obstétricos de interés y que las
primeras revisiones de salud resultan normales hasta los 2
meses de vida, donde se aprecia una asimetria marcada
del pliegue gluteo, por lo que se le solicita una ecografia
de caderas que es informada como normal.

En la visita del programa de nino sano de los 6 meses
se vuelve a apreciar a la exploracion una asimetria aun
mas marcada del pliegue gluteo y una limitacion de la ab-
duccioén de la misma cadera, por lo que se solicita una Rx
de caderas comparadas que la madre no lleva a consulta
hasta los 8 meses de edad. Siendo el resto de la explora-
cion sin hallazgos de interés.

Pruebas complementarias: Radiografia de caderas
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comparadas a los 6 meses de vida: en ella se aprecia una
gran asimetria de caderas con angulo acetabular derecho
de 29° e izquierdo de 42°. Diagnodstico: Displasia congé-
nita de cadera izquierda (subluxacion de cadera izquierda
con presencia de limbo invertido). Tratamiento: Apertura
anterior para desinsercion del limbo y tenotomia de aduc-
tor largo. Se estabiliza con yeso pelvipédico. Comenta-
rios y discusion: La displasia congénita de caderas es
un diagnéstico clinico, aunque el apoyo en pruebas com-
plementarias es necesario, no es determinante, predomi-
nando el ojo clinico del médico. Ademas en el afio 2008
no habia mucha experiencia con la ecografia de caderas 'y
el hecho de lainmadurez de caderas a esta edad aumenta
mucho el riesgo de falsos negativos. Otro detalle impor-
tante es que antes la displasia congénita de caderas se
descartaba ante la aparicion de una prueba negativa, hoy
dia se sabe que puede debutar en el primer afo de vida,
hasta donde se mantiene la sospecha.

Ictericia neonatal persistente:
cuando la fototerapia no es suficiente

Autor(es): V.R Silvero Enriquez, J.A. Romero Albillos,

F. Cabezas Segurado, M.C. Vicho Gonzalez , R. Espejo
Moreno, M.D.L.A. Expésito Exposito , L. Galdn Bueno, T.
Fernandez Martinez , R. Romero Peguero

Centros: Hospital Materno Infantil

Presentamos el caso de un RN vardn, que ingresa a las
4 horas de vida por hipoglucemias persistentes. Hijo de
padres sanos, y producto de un embarazo controlado; en
ecografia del segundo trimestre se objetiva arteria umbili-
cal Unica. Serologias maternas negativas. Parto eutdcico,
con peso al nacimiento de 2’310 kg (<p10).

Recibe aporte de glucosa IV, normalizandose los con-
troles y permitiendo retirar aporte intravenoso al 5° dia de
vida, manteniéndose sdélo con lactancia materna. El 2° dia
de vida presenta ictericia e hiperbilirrubinemia en rango
de fototerapia, sin conseguirse descenso de bilirrubina. Al
6° dia de vida, presenta bilirrubina central de 16'2 mg/
dL (directa 10); con hipertransaminasemia (GOT 90, GGT
270 UI/L). Se suspende fototerapia al no encontrarse en
rango terapéutico. Orinas coluricas, sin acolia ni hipocolia.
Minima hepatomegalia. A la auscultacion, se aprecia un
soplo pansistdlico bilateral en regiones axilares e infracla-
viculares, poniéndonos bajo sospecha de un posible sin-
drome de Alagille.

En bioguimica se aprecia hipertrigliceridemia e hiperbi-
lirrubinemia (maximo 18’7 mg/dL total; 11’5 directa). Perfil
tiroideo, inmunoglobulinas y alfa-1-antitripsina normales.
Serologias negativas. Aminoacidos y sustancias reducto-
ras en orina negativas. Ecografia abdominal normal. En
radiografia de térax y dorsolumbar no se aprecian anoma-
lias esqueléticas a nivel vertebral. Oftalmologia descarta
embriotoxdn posterior; y Cardiologia confirma ecocardio-
gréficamente una estenosis de ramas pulmonares bilate-
ral. Genética valora rasgos fenotipicos compatibles: frente
prominente, ligero hundimiento palpebral, facies triangular,
con minima micrognatia; y solicita secuenciacion del gen
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JAG-1. Ante la asociacion de tres criterios clinicos, se
establece el diagndstico de Sindrome de Alagille.

Se inicia tratamiento con acido desoxicolico y suple-
mentacion con vitaminas liposolubles. Se objetiva reduc-
cion del tinte ictérico cutaneomucoso, disminuyendo pa-
ralelamente bilirrubinemia (al alta 11’3 mg/dL total, 8’6 di-
recta); con excelente ganancia ponderal a pesar de sélo
recibir LM.

El sindrome de Alagille o displasia arteriohepatica cons-
tituye una entidad autosémica dominante con penetrancia
casi completa y expresividad variable; caracterizada por
ductopenia biliar y colestasis, alteraciones cardiacas, es-
queléticas, oculares, a veces renales, y fenotipo peculiar.
El diagndstico precoz no evita la progresion, pero permite
tratar los problemas secundarios a la colestasis (desnutri-
cion, prurito y avitaminosis); asi como las complicaciones
derivadas de los demas sistemas afectados.

Diabetes neonatal permanente por
mutacion gen kcnj11. Evolucion tras
tres arios de tratamiento con sulfonilureas
Autor(es): I.P Fernandez Viseras (1, M.A. Santos Mata (), I. Torres
Barea (1, M.D. Esquivel Mora (1), F. Macias Lépez (1), L. Castafio
Gonzalez ), J. Ortiz Tardio (1)
Centros: 1)Hospital de Jerez de la Frontera del SAS, @Hospital de
Cruces

La diabetes neonatal(DN), es una entidad infrecuente
(1/100000RN), que puede ser permanente (DNP) en el
50% de los casos. Mutaciones en heterocigosis del gen
KCNJ11 o ABCCS8, responden al tratamiento con sulfo-
nilureas.

Presentamos un caso de DN que motivo el cambio te-
rapéutico en ély la madre, y valoramos la respuesta y evo-
lucion tras el cambio.

Caso: Ingresa RN varon EG: 37sem, peso: 2750 gr (p
40), talla: 48 cm (p 40), hijo de madre diabética en trata-
miento con ISCI, para control glucémico. Presenta hiper-
glucemia franca en la primera semana que requiere perfu-
sion de insulina.

AF:Padres no cosanguineos. Madre con DM 1 desde el
3° mes de vida, que debuta con cetoacidosis grave y des-
hidratacion. Mal control metabdlico, HBA1C: 9%.

Examenes complementarios: Glucosa: 320mg/dl,
HBA1C 3,5 - 4%, no cetonuria, Peptido C; 0,22 Insulina:
3,2mU/ml. AAl, antiGAD, AntilA2: negativos en ambos.
Estudio genético a ambos: mutacion en heterozigosis del
exon 1 del gen KCNJ11 (p.Arg201His, ¢.602G>A), aso-
ciada a DNP.

Evolucidn: A los 3, 8 meses se procede al cambio de
Insulina a sulfonilureas. Se realiza estudio de control glu-
cémico y valoracion de reserva pancreatica previa a transi-
cion del tratamiento a sulfonilureas, a los 6 meses y al afio,
asi como evolucion de HBA1C, insulina basal y Péptido C
en anos sucesivos.

Resultados: Mejoria del control glucémico y de la re-
serva pancreatica con sulfonilureas, HBA1C:5,2-5,7% du-
rante todo el tiempo de tratamiento

Test glucagon 6 meses Al afio

previo

PéptidoC PéptidoC PéptidoC
0:0,14ng/ml 0:0,46ng/dl 0-:0,8ng/dl
6"0,7ng/dl 6":1,4ng/dl 6":6,2ng/dl

TTOG previo 6 meses Al aho

Insulina | Insulina | Insulina | Insulina | Insulina | Insulina
01,7 120:3,4 | 0:1,6m |120:9,4 | 0:3mU | 12011
muU/ml mU/ml U/ml mU/ml /ml mU/ml
Glucosa: | Glucosa | Glucosa: | Glucosa | Glucosa | Glucosa
0:262 120390 | 0:80 120238 | 0:81 1202210
mg/dl mg/dl mg/dl mg/dl mg/dl mg/dl

Alos dos afios:Insulina basal:3,9 mU/mly péptidoC:0,7
y alos 3 anos; Insulina:10mu/ml y Péptido C:2,88ng/ml

Conclusion: Aunque el debut clinico de los pacientes
con mutaciones en Kir6.2 se describe tipicamente a partir
del mes de vida, nuestro caso nos sugiere, que las gluce-
mias estan alteradas ya desde el nacimiento.

El tratamiento con sulfonilureas, mejora la reserva pan-
creatica, aumentando el péptidoC evolutivamente a pesar
de requerimientos mas bajos del farmaco.

Replantearemos el diagnéstico de DM1 en pacientes
con inicio precoz.

Sindrome de GCascanueces: Serie de casos
en nuestro centro en los ultimos 15 afnos.

Autor(es): V.P. Silvero Enriquez, E. Hidalgo-Barquero Del
Rosal, M.C. Carrasco Hidalgo-Barquero, Y. Garcia Garcia,
B. Rodriguez Jiménez, M.M. Casero Gonzélez, E. Gil Poch,
M.D.C. Prieto Zazo

Centros: Hospital Materno Infantil

La compresion de la vena renal izquierda a su paso por
la horquilla formada por la aorta y la mesentérica supe-
rior da lugar a un sindrome conocido como Cascanueces,
que causa hematuria y proteinuria, mas intensas con el
ortostatismo y el gjercicio. En esta comunicacion realiza-
remos una revision del mismo de la mano de una serie
de casos seleccionados de los diagnosticados en nuestro
centro en el periodo 2000-2015.

Se incluyen 7 pacientes (4 varones, 3 mujeres), de edad
media al diagndstico 10.8 anos. En 6 de los 7 pacientes
destaca un peso bajo el P10, y la paciente restante pre-
sentaba hiperlordosis lumbar; puesto que el sindrome de
Cascanueces es tipico en pacientes hiponutridos, con es-
casa grasa perirrenal, que tienen mayor disposicion ana-
témica al contar un angulo entre la aorta y la AMS dis-
minuido. Entre los antecedentes personales, un paciente
presentaba agenesia renal derecha; un paciente fue inter-
venido de RVU bilateral con nefropatia por reflujo izquierda
leve-moderada; y un paciente se controlaba en consulta
por sindrome nefrético en remision.

Se presentd como proteinuria ortostatica en 4 de los 7
pacientes (media al diagnostico 8.5 mg/m2/h); en 2 pa-
cientes como macrohematuria y en otros 2 como micro-
hematuria. 2 pacientes presentaron varicocele izquierdo,
por transmision de dicha presion de forma retrograda por
la vena gonadal ipsilateral.

La cistoscopia y la flebografia se encuentran en desuso
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por técnicas no invasivas, que entrafan menor riesgo y
ofreciéndonos informacion funcional y anatémica. La eco-
grafia Doppler de vasos renales fue diagndstica en 5 pa-
cientes; midiendo el diametro de la VRI precruce (media
8.75 mm) y en el cruce aortomesentérico (media 1.1 mm),
y cuantificando velocidades a dichos niveles; pero no fue
concluyente en dos pacientes, en los que una angioTC si
revelaba imagenes sugestivas. La angioRMN confirmd los
hallazgos en uno de los pacientes.

En 6 de los 7 pacientes desaparecio la sintomatologia
con el aumento de peso o rehabilitacion (el 7° permanece
aun en seguimiento). Se considera que incluso con el cre-
cimiento muchos casos podrian resolverse espontanea-
mente, constituyendo un fenémeno transitorio e intermi-
tente. En pacientes refractarios, pueden plantearse técni-
cas quirlrgicas o de radiologia intervencionista.

Caracteristicas de los casos de tosferina
que precisaron ingreso hospitalario

Autor(es): L. Estepa Pedregosa, J.C. Flores Gonzalez, N.
Buero Fernandez, M.I. Sanchez Codez, E. Ruiz Gonzalez, A.
Cazenave Bernal, J. Cervera Corbacho, T. Aguirre Copano
Centros: Hopital Universitario Puerta del Mar

Introduccién: Las ondas epidémicas de tosferina sue-
len ser de 3-5 anos y suelen afectar a lactantes menores
de 3-4 meses.

Objetivo: Describir la incidencia y la clinica de los ca-
sos de tosferina ingresados, asi como sus antecedentes
de vacunacion, las técnicas diagndsticas y el tratamiento.

Métodos: Estudio retrospectivo de las historias clinicas
de los pacientes ingresados por tosferina entre los anos
2010 -2015. Se incluyeron pacientes con clinica compati-
ble y PCR o inmunofluorescencia directa (IFD) a Bordete-
lla pertusis. Se registraron las siguientes variables: Edad,
sexo, clinica, pruebas complementarias, estancia hospi-
talaria y UCIP y tratamiento. Se realizd porcentajes en las
variables cualitativas y media con desviacion tipica en las
cuantitativas.

Resultados: Se incluyeron 32 pacientes con una edad
media de 2,9 + 4,46 meses y el 62,5% eran mujeres. 0%
pacientes ingresaron en el 2010, 12,5% en 2011, 3,13%
2012, 9,38% 2013, 6,25% 2014 y 68,75% 2015. Clinica-
mente se presentaron con accesos de tos (100%),ciano-
sis (71,9%), dificultad respiratoria (56,3%), apnea o sibi-
lancias (37,5%), gallo inspiratorio (28%) y fiebre (15,6%).
En la analitica sanguinea destacaba: PCR media 4,89+
10,37 mg/dL, pCO2 media 57,85 + 13,01 mmHg y pH
medio 7,29 + 0.05 (21,9% tuvieron acidosis respiratoria).
El 81,25% se diagnosticd mediante PCR positiva a Bor-
detella Pertussis y al resto por IFD. El hemocultivo se le
realizd a 6,25% siendo negativo. Se detectd coinfeccion
por VRS en el 43,8 %. Presentaron una estancia media
de 9,31+6,29 dias. 21,87% ingresaron en UCIP con una
estancia media de 11,71 + 6,07 dias. Al 46,9% se le tratd
con azitromicina, el 46,9% con claritromicina y al 3,1%
con eritromicina. Al 50% se le administraron nebulizacio-
nes de SSH3%, el 12,5 % de ellos con salbutamol. Reci-
bieron soporte respiratorio un 40,6% (Ventilacion Meca-
nica 15,6%).

Conclusiones: La tasa de ingresos por tosferina ha au-
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mentado en el Ultimo afo. El diagndstico se ha realizado
por PCR mayoritariamente y el tratamiento de eleccion
fueron los macrdlidos. Casi la mitad de los pacientes pre-
sentaron coinfeccion con el VRS, y casi una cuarta parte,
ingreso en UCIP.

Tratamiento conservador del traumatismo
renal en paciente pediatrico

Autor(es): L. Estepa Pedregosa, A. Estalella Mendoza, J.C.
Flores Gonzalez, N. Buero Fernandez, M.l. Sanchez Codez,
E. Ruiz Gonzalez, S. Quintero Otero, F. Rubio Quifiones

Centros: Hospital Universitario Puerta del Mar

Introduccioén: El traumatismo abdominal es una causa
frecuente de morbimortalidad en pediatria, afectandose
principalmente los érganos solidos. Los objetivos del tra-
tamiento del trauma renal son la conservacion del maximo
parénquima renal y la limitacion de la morbilidad. Segun
esto, el manejo conservador del traumatismo renal pe-
diatrico se ha convertido en el “gold standard” de trata-
miento. Por otro lado, una actitud excesivamente conser-
vadora puede impedir resolver lesiones que se asocian
con morbilidad a largo plazo.

Metologia: Descripcion del caso clinico de un trauma-
tismo renal grado V en el que se llevd a cabo tratamiento
conservador y su evolucion.

Caso clinico: Nifio de 10 anos que presenta trauma-
tismo abdominal al caerse de la bicicleta. Presenta do-
lor intenso en dicho nivel, palidez y sudoracion, seguido
de un vémito. A las 4 horas del mismo presenta hematu-
ria macroscopica por lo que acuden a nuestro servicio. A
su llegada a Urgencias presenta regular estado general,
taquicardia y palidez cutaneo-mucosa. Se canalizan dos
vias periféricas y se administra bolo de SSF y analgesia
intravenosa. Se realiza TAC abdominal observandose es-
tallido renal izquierdo con afectacion del pediculo vascu-
lar (Grado V) y voluminoso hematoma retroperitoneal iz-
quierdo.

Ingresa en UCI Pediatrica para monitorizacion estrecha.
Se contacta con Cirujano Pediatrico consensuandose ac-
titud conservadora mientras lo permita la estabilidad he-
modinamica del paciente. Evoluciona favorablemente. No
precisé soporte respiratorio ni vasoactivo, manteniendo
constantes dentro de la normalidad. Precis6 dos concen-
trados de hematies. En ecografia abdominal de control a
los diez dias se evidencia adecuada estructuracion vy dife-
renciacion del parenquima renal. Es dado de alta a Planta
de Hospitalizacion a los 10 dias de su ingreso.

Resultados: Destacar la excelente evolucion a corto
plazo del tratamiento conservador en nuestro paciente a
pesar de la severidad de la lesion renal, asi como la es-
casa literatura referente al seguimiento clinico y la funcion
renal de estos pacientes, teniendo en cuenta su importan-
cia al decidir una opcion terapéutica.

Complicaciones hepaticas secundarias
a la canalizacion venosa umbilical

Autor(es): L. Estepa Pedregosa, A. Segado Arenas, S.
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Lubidn Lopez, M.I. Sanchez Codez, E. Ruiz Gonzalez, N.
Buero Fernandez

Centros: Hospital Universtario Puerta del Mar
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Introduccion: La cateterizacion venosa umbilical es
una técnica muy usada en Neonatologia. Entre las compli-
caciones que presenta esta técnica, y aunque infrecuen-
tes, de las mas temidas son las complicaciones hepaticas
(extravasacion, formacion de abscesos, embolismo hepa-
tico e hipertension portal). La mala posicion de la punta
del catéter, por debajo de la cava inferior es la principal
causa de estas complicaciones, y es importante un diag-
nostico precoz para mejorar su pronoéstico.

Objetivo: Describir la incidencia, la clinica y el pronds-
tico de las complicaciones hepaticas en los portadores de
catéter umbilical ingresados en una unidad de cuidados
intensivos neonatales (UCIN) de nivel llIB.

Métodos: Estudio descriptivo y retrospectivo de los
pacientes ingresados en la UCIN entre 2012 y 2015. Se
revisaron las historias clinicas de los pacientes que por-
taban catéter venoso umbilical (CVU) y que presentaron
complicaciones hepaticas no explicadas por otra causa.
Se registraron las siguientes variables: Edad gestacional
(EG), dias al debut, clinica, pruebas de imagen y de labo-
ratorio y presencia de factores de riesgo.

Resultados: Durante el periodo de estudio ingresaron
829 pacientes. De ellos 338 (40%) portaban CVU y 4 de-
sarrollaron complicaciones hepaticas (1,18%): 3 abscesos
y 1 embolismo. La EG media fue de 36,5 + 5,91 semanas
de gestacion. Al 100% se le canalizé la vena umbilical el
primer dia de vida y estaban por debajo de la posicion 6p-
tima en la radiografia (nivel T8-T9). La edad media al debut
clinico fue de 10,50 +3,41 dias; y los signos clinicos mas
frecuentes la distension abdominal y la hepatomegalia, asi
como SRIS (75%). Analiticamente presentaron hipertran-
saminasemia (75%) y coagulopatia (75%). Al diagnostico
el 100% seguia con el catéter por debajo del sitio de re-
ferencia y la prueba de imagen que confirmé el diagnos-
tico fue la ecografia abdominal en todos los casos. Un
paciente fallecié (adecuacion del esfuerzo terapeutico por
encefalopatia hipdxicoisquémica grave con mal pronds-
tico de calidad de vida).

Conclusiones: Las complicaciones hepaticas relacio-
nadas con la CVU son infrecuentes pero presentan una
morbimortalidad elevada y se deben minimizar los facto-
res de riesgo para su desarrollo.

Manejo terapéutico y complicaciones
mas frecuentes del sindrome nefrotico
pediatrico en los tltimos 9 anos.
Autor(es): M.I. Sanchez Cdédez, J.C. Flores Gonzalez, E.

Ruiz Gonzalez, N. Buero Fernandez, L. Estepa Pedregosa, R
Ruiz Ocana, V. Roldan Cano

Centros: Hospital Universitario Puerta del Mar

Introduccion: El sindrome nefrético (SN) es la glo-
merulopatia mas frecuente en pediatria, caracterizada por
proteinuria (>40mg/m2/h), hipoalbuminemia (<2,5mg/dl),
edema e hiperlipemia. Se clasifica en: SN primario (idiopa-
tico, congénito y genético) y secundario a otras entidades,
incluida la glomerulonefritis.

Objetivo: Describir los hallazgos clinicos, diagndsticos,
terapéuticos y complicaciones del SN pediatrico.

Evaluar la necesidad de tratamiento adicional a los cor-
ticoides.

J&

Material y métodos: estudio descriptivo retrospectivo
de todos los pacientes ingresados por un brote de SN
desde Enero de 2007 hasta Agosto de 2015. Expresamos
las variables cualitativas como numero y porcentaje, y las
cuantitativas como media y desviacion estandar.

Resultados: se incluyeron 30 pacientes con una me-
diana de edad de 4,5 afos (0,1-13), el 73,3% varones. La
mediana de estancia hospitalaria fue de 7 dias (1-33). El
90% fueron idiopaticos y un 33,3% refieren anteceden-
tes familiares de patologia renal. Clinicamente presenta-
ron: edema palpebral y de extremidades (90%), ascitis
(83,3%), hematuria (30%) y/o fiebre (13,3%). Analitica-
mente, presentaron mediana de proteinuria maxima de
60mg/mz2/hora (48,50-658); con media de hipoalbumine-
mia de 2,7 1 g/dl y media de hipoproteinemia de 4,5+1
mg/dl. Funcion renal normal en el 100% de los casos. El
44,7% presentd niveles de Na <135mmol/l. Mediana de
fiborinbgeno maximo de 625 mg/dl (286-1.372). Se rea-
liz6 mantoux a un 23,3% y biopsia renal a un 10% de
los casos. Un 70 % precisd seroalbumina y furosemida
IV. A pesar de que el 80% fueron corticosensibles;un 50%
precisé tratamiento con: Ciclofosfamida (50%),micofeno-
lato(26,7%), anticalcineurinicos (23,3%) y/o terapia renal
sustitutiva (6,7 %).

Las complicaciones mas frecuentes fueron: hiperlipe-
mia (46,7%); HTA (40%); Insuficiencia renal (16,7%); peri-
tonitis primaria (13,3%), hipercoagulabilidad (10%) e hipo-
tiroidismo (6,7 %). Medidas de profilaxis

incompleta: con vitamina D y calcio (46,7%) y vacuna-
cion de s. pneumoniae (56,7%).

Conclusiones: Destaca el escaso porcentaje de man-
toux realizado previo a la corticoterapia. La mayoria de los
SN preciso tratamiento de soporte con seroalbumina y/o
furosemida. La mitad de los casos requiri6 tratamiento al-
ternativo a los corticoides. Uno de los objetivos actuales,
deberia ser el abordaje multidisciplinar de estos pacientes
y la prevencion de sus complicaciones, que no se realizd
en el 100% de los casos.

Reseccion ileocecal en paciente de 11 afios por
complicacion estenosante de enfermedad de Crohn,
en tratamiento previo con infliximab.
Autor(es): E. Lopez Rubio, R De Vera,
M.dJ. Manzano, M. Ruiz
Centros: HU Nuestra Seriora de Valme

Introduccién: La enfermedad de Crohn (EC) es un
trastorno inflamatorio intestinal créonico que puede afectar
a cualquier segmento del tracto gastrointestinal desde la
boca hasta el ano siendo la localizacion ileal la mas fre-
cuente. Las lesiones suelen ser discontinuas y afectan a
toda la pared intestinal.

Un porcentaje considerable de ninos y adolescentes
desarrollan complicaciones intestinales que son causa im-
portante de morbilidad. Las mas frecuentes son las fistu-
las, abscesos abdominales y las obstrucciones del intes-
tino delgado.

Caso clinico: Mujer de 11 afos que consulta por pér-
dida ponderal en las ultimas semanas, nauseas, dolor en
fosa iliaca derecha y sensacion de aumento de peristal-
tismo postprandial de semanas de evolucion. Diagnosti-
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cada de EC a los 8 afos con buen control durante los
dos primeros anos y afectacion perianal no fistulizante en
el ultimo ano. Actualmente en tratamiento con nutricion
enteral IBD, azatioprina e infliximab. A la exploracion des-
taca el aspecto desnutrido de la paciente, aumento de
peristaltismo y masa en fosa iliaca derecha sin signos de
peritonismo.

El estudio por entero RM muestra un engrosamiento
parietal en ileon terminal que produce una estenosis con
dilatacion preestendtica, confirmada mediante transito in-
testinal, sin poder descartar componente fibrético.

Se realiza reseccion de 14 cm de ileon terminal y ciego
mediante laparoscopia. No presenta incidencias durante
el postoperatorio. Al mes de la intervencion presenta me-
joria clinica y se encuentra asintomatica.

Discusion: Uno de las principales factores de riesgo de
fracaso terapeutico o baja respuesta a los farmacos bio-
l6gicos es la estenosis intestinal. Esta produce un cuadro
obstructivo con nauseas, vomitos y dolor abdominal.

El tratamiento suele ser conservador (reposo enteral y
corticoides iv) a excepcion de los casos con estenosis fi-
bréticas 0 empeoramiento agudo con compromiso vascu-
lar que precisan intervencion quirdrgica.

El abordaje quirtrgico debe ser la Ultima opcién en es-
tos casos debido a complicaciones como el sindrome de
intestino corto, evitable con resecciones limitadas, como
se hizo en este caso; o el sobrecrecimiento bacteriano
por reseccion de la valvula ileocecal, ausente hasta el mo-
mento en nuestra paciente.

No todo derrame pleural es paraneumonico.

Autor(es): M.I. Sanchez Cddez, .M. Calvo Morales, J.C.
Flores Gonzalez, E. Ruiz Gonzélez, L. Estepa Pedregosa, N.
Buero Fernandez

Centros: Hospital Universitario Puerta del Mar

Introduccidn: El quilotérax se produce por la extrava-
sacion de linfa a la cavidad pleural. Se clasifica en congé-
nito o secundario a complicaciones de cirugia cardiaca,
toracica, tumores, linfangiomatosis... Algunos casos, se
han relacionado con traumatismos banales, a veces in-
advertidos. Su tratamiento puede ser conservador (dieta
exenta de grasa) o quirdrgico.

Objetivo: Recordar una entidad que debe estar pre-
sente en nuestro diagndstico diferencial con un cuadro de
derrame pleural paraneumonico.

Caso clinico: Paciente de 3 afos derivada de un hos-
pital comarcal por fiebre de 20 dias de evolucion asociada
a dolor costal izquierdo y disnea en las ultimas 48 horas.
Se realiza radiografia de térax donde se aprecia aumento
de densidad en todo el hemitérax izquierdo y ecografia
que informa sobre empiema o quiste congénito sobrein-
fectado.

A su llegada, se encuentra estable sin precisar soporte.
Destaca hipoventilacion marcada de hemitérax izquierdo,
eupneica y sin signos de distrés. Analiticamente, presenta
leucocitosis y aumento de PCR (213.2 mg/l). Para su
diagnéstico diferencial, se realiza TAC torécico en el que
se observa coleccidon que ocupa casi la totalidad del he-
mitorax izquierdo con desplazamiento de estructuras me-
diastinicas hacia el hemitdrax contralateral compatible con
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empiema. Se inicia tratamiento con cefotaxima y se realiza
toracocentesis y colocacion de drenaje pleural a través del
cual se obtienen 300 ml de liquido de aspecto purulento y
lipémico. En el analisis: 607.748 leucocitos con predomi-
nio polimorfonuclear y cifras elevadas de colesterol y tri-
glicéridos (410 y 390 mg/dl respectivamente) siendo diag-
nosticada de quilotérax sobreinfectado. Se aisla estrepto-
coco pneumoniae en cultivo del liquido pleural. Se pauta
dieta exenta en grasa suplementada con MCT. Tras com-
pletar el tratamiento antibidtico, es dada de alta.

Conclusiones: No todo derrame pleural en pediatria
es paraneumonico. En nuestro caso, a pesar de la fiebre,
dificultad respiratoria y aumento de reactantes de fase
aguda, el aspecto macroscopico de liquido pleural nos dio
la clave para la sospecha de quilotérax.

Los criterios diagndsticos incluyen predominio linfoci-
tico en liquido pleural, al contrario de nuestro caso, lo que
podria deberse a sobreinfeccion del quilotérax. Es impor-
tante descartar etiologias que lo pueden producir como
neoplasias.

Enterobacterias blee: perfil de resistencia
antimicrobiana en el servicio de pediatria de un
hospital de tercer nivel
Autor(es): I. Lacort Peralta, E.D.R. Fernandez De La Puebla
Lechuga, A.B. Ldpez Marmol, J. Rumbao Aguirre
Centros: Hospital Universitario Reina Sofia

Introduccién: En las Ultimas décadas el aumento de
resistencias antimicrobianas se ha convertido en un im-
portante problema de Salud Publica, haciéndose espe-
cialmente relevante en hospitales de tercer nivel. Conocer
el perfil de resistencias de cada centro permitiria optimi-
zar la antibioterapia disminuyendo asi los costes, la morbi-
mortalidad y la creacion de resistencias.

Objetivo: Conocer la incidencia de bacteriemias e in-
fecciones de orina por Enterobacterias BLEE asi como los
perfiles de resistencia antimicrobiana de las mismas en el
servicio de Pediatria de un hospital de tercer nivel.

Revisar la evidencia cientifica actual sobre tratamiento
de dichas infecciones en la edad pediatrica.

Material y métodos: Estudio descriptivo y retrospec-
tivo de revision de muestras microbioldgicas (cultivos y an-
tibiogramas) de orina y sangre de pacientes entre Oy 14
anos con infeccion por Escherichia coli y Klebsiella pneu-
moniae en los anos 2013 y 2014.

De cada muestra se analizé: tipo de muestra (orina o
sangre), especie microbioldgica (Escherichia coli o Kle-
bsiella pneumoniae) y perfil de resistencia en el antibio-
grama (posibles o no productoras de BLEE vy, dentro de
éstas, sensibilidad o resistencia a Betalactamicos-Inhibi-
dores de las betalactamasas).

Resultados: Se revisaron un total de 416 muestras mi-
crobioldgicas (78 de sangre y 338 de orina). En sangre se
aislaron un 39,74% de Enterobacterias BLEE (31 mues-
tras) de las cuales un 16,13% eran E. coli (5 muestras)
y un 83,87% eran K. pneumoniae (26 muestras). Fueron
sensibles a BLIBL en un 93,55% (29 muestras) y resisten-
tes a BLIBL en un 6,45% (2 muestras). En orina se aisla-
ron un 21,89% de Enterobacterias BLEE (74 muestras)
de las cuales un 37,84% (28 muestras) eran E. coli y un
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62,16% (46 muestras) eran K. pneumoniae. Fueron sensi-
bles a BLIBL en un 82,43% (61 muestras) y resistentes a
BLIBL en un 17,57% (13 muestras).

Conclusiones: El perfil de resistencia antimicrobiana
de las Enterobacterias BLEE aisladas en nuestro servicio
nos permitiria optimizar el tratamiento de las mismas uti-
lizando BLIBL. Existe gran controversia al respecto en la
evidencia cientifica actual de manera que son necesarios
mas estudios en poblacion pediatrica que respalden esta
actitud.

Fibrobroncoscopia pediatrica:

experiencia en nuestro hospital.
Autor(es): A. Oviedo Parrondo, G. Perez Perez, A. Andrés
Meartin, M. Navarro Merino
Centros: Hospital Universitario Virgen Macarena

Introduccién y Objetivos: La fibrobroncoscopia (FBC)
con fines diagndstico-terapéuticos, es una técnica cada
vez mas utilizada en la poblacion pediatrica, resultando de
gran utilidad en casos de patologia respiratoria refractaria
a tratamiento o en aquellos en que persiste la sospecha
clinica pese a tener pruebas complementarias negativas.

Métodos: Estudio descriptivo retrospectivo de las FBC
realizadas en nuestro centro entre junio 2010y junio 2015.
Se analizd edad de los pacientes, procedencia de la soli-
citud de FBC, indicaciones, vias de acceso, resultados y
complicaciones.

Resultados: Se realizaron 199 FBC. La edad media
de los pacientes fue 4,5 afos [rango 0,08-13]. La deri-
vacion para realizacion de la FBC fue desde: consultas
externas de Neumologia Infantil(76%), otros centros(7%),
UCIP(3%), Atencion Primaria(2%), Oncologia(1%), Neo-
natologia(1%) y del resto de secciones de nuestro cen-
tro(10%).

Las indicaciones fueron: laringitis recurrentes(18,5%),
neumonias de repeticion(14.6%), asma/sibilancias refrac-
tarias a tratamiento(22.1%), estridor(12,5%), tos persis-
tente(11,6%), aspiracion de cuerpo extrano(7.5%), masa
pulmonar(1.5%), otros(10,5%).

La via de acceso a la FBC fue mayoritariamente me-
diante mascarilla laringea, con o sin acceso previo por
fosa nasal.

Se encontraron hallazgos patolégicos en el 49,7%,
siendo los mas frecuentes: secrecion bronquial abundante
y/o espesa (25.3%), laringo/traqueomalacia (18.2%),
cuerpo extrano (10%), estenosis bronquial (6%), otros
(84.5%). Se tomaron muestras de broncoaspirado (BAS)
en el 67.8% de los casos, de los que el 34% tuvo cul-
tivo positivo (H. influenzae 52.2%, H. Influenzae+M.Cata-
rrhalis 17.4%, M. Catarrhalis 17.3%, S.pneumoniae 8.7 %,
S.pneumoniae+M.Catarrhalis (6.5%). En los casos BAS
positivo, se encontré aumento de la secrecion bronquial
en el 42 % de los mismos. No hubo complicaciones gra-
ves, solo 2 crisis de broncoespasmo leve durante la rea-
lizacion de la FBC y 4 casos de minima epistaxis, que se
recuperaron adecuadamente.

Conclusiones:

1) Las indicaciones mas frecuentes para la realizacion
de FBC fueron: laringitis recurrentes, neumonias de repe-
ticion y asma/sibilancias de dificil control.

J&

2) Se encontraron hallazgos patolégicos en el 49.7%
de las FBC realizadas.

3) Una tercera parte de las muestras tomadas presentd
cultivo positivo, siendo el H.influenzae el germen aislado
con mayor frecuencia, y en una cuarta parte de ellos, se
encontrd secrecion bronquial abundante y/o espesa.

4) No hubo complicaciones relevantes.

Valoracion de la seguridad de diferentes pautas
cluster con un extracto alergénico administrado por
via subcutanea en poblacion pediatrica.

Autor(es): A. Oviedo Parrondo, A. Garcia Carrasco, T. Roda
Canosa, A. Andrés Martin, G. Pérez Pérez, M. Navarro
Merino

Centros: Hospital Universitario Virgen Macarena

Introduccién y objetivos: La inmunoterapia es un tra-
tamiento seguro y eficaz en el tratamiento de la alergia
respiratoria. Su administracion con pautas cluster o agru-
padas permite llegar a la dosis mensual de mantenimiento
de forma mas réapida en relacion a las pautas convencio-
nales. Nuestro objetivo es determinar la seguridad de la
pauta rapida de inicio de inmunoterapia (IT).

Material y métodos: Estudio descriptivo prospec-
tivo desde febrero 2014 a septiembre 2015 de 50 pa-
cientes tratados en nuestra Unidad, con diferentes neu-
moalérgenos (10 con D.pteronyssinus, 30 con poélenes
(21gramineas+Olea, 9 Olea100%), 4 con acaros y 6 con
Alternaria) con un extracto depot(AVANZ® ALK-Abello,
S.A.) y usando diferentes pautas segun el alérgeno.

- Pdlenes:1semana: 0.1mL+0.1 mL el primer dia,
0.2+0.3 ala semana. 0,5mL al mes

- Acaros,Alternaria:0.2mL+0.3mL. 0,5mL al mes (con
esta pauta se vacunaron también 2 pacientes Olea 100% )

Se estudiaron la aparicion de reacciones adversas.

Resultados: Fueron tratados 50nifios de entre 5y 15
afos (mediana 8,9 afios). 60% nifios y 40% nihas. La cli-
nica mas frecuente que indico la IT fue el asma y rino-
conjuntivitis (66%), asma(22%) y rinoconjuntivitis(12%,). El
tiempo de evolucion desde el inicio de los sintomas hasta
el inicio de la IT fue: menos de 2 anos (38%), de 3 a 5 afios
(36%), de 6 a 10 (24%) y mas de 10 anos (2%).

Se uso la pauta inicial (acaros vy alternaria) en el 44%
de los casos v la tipo pdlenes en 56%. No hubo reaccion
local o generalizada en el caso de IT a &caros y alternaria.
Tras la dosis de los 7 dias en la IT a pélenes se produjo
reaccion local en 3 pacientes. En este caso se comenzd
de nuevo pauta de inicio a las 2 semanas sin reaccion lo-
cal.

Conclusiones:

- En nuestra experiencia la pauta rapida de IT presenta
buena tolerancia.

- En ninguin caso se produjo reaccion sistémica.

- Se ha producido reaccién local en 3 casos (9.3%) en
el grupo que recibié vacuna a pdlenes. En un solo caso
se produjo reaccion local intensa que cedié con la admi-
nistracion de medicacion, reiniciandose nuevamente sin
incidencias.
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Evolucion clinica e histopatoldgica de la

colitis no clasificable en edad pediatrica
Autor(es): M.T. Andrade Navarro, M.A. Sdnchez Castilla, C.
Jiménez Carrasco, F. Argtielles Martin, M. Garcia Martin
Centros: Hospital Universitario Virgen Macarena

Introduccién: La enfermedad inflamatoria intestinal
engloba un conjunto de enfermedades sistémicas que
cursan con inflamacion cronica intestinal y curso inter-
mitente en “brotes de actividad”. La colitis no clasificable
(ElINC) no cumple criterios anatomopatoldgicos de colitis
ulcerosa o enfermedad de Crohn.

Métodos: Se realizd un andlisis observacional retros-
pectivo de los pacientes pediatricos diagnosticados de
ElInC en el departamento de Gastroenterologia y nutricion
pediatrica de nuestro centro entre enero de 2003 y di-
ciembre de 2014.

Resultados: Se encontraron cincuenta casos. La edad
media al diagnostico es de 7,76 anos. El 62% fueron ni-
nos y 38% ninas. El lugar de residencia urbana(38%) se
relaciond con menor prevalencia de enfermedad (vs rural
62%). Los sintomas previos al diagndstico mas frecuen-
tes fueron rectorragia (42%) y dolor abdominal(34%). La
manifestacion extraintestinal mas frecuente fue la artritis.
Un 32% de los pacientes con sintomas guias fueron va-
lorados por primera vez por un pediatra de atencion pri-
maria y el 58% por un pediatra de urgencias hospitalarias.
Un 93,9% obtuvo uno o mas diagndsticos previos. Los
hallazgos en la primera endoscopia (Clasificacion de Paris)
fueron: 42% E4, 18% E3, 22% E2, 18% E1. La remision
en este periodo se produjo en el 34,7%, el 26,5% se ha
reclasificado y el 38,8% sigue siendo EIINC. El tiempo de
retraso hasta el diagnoéstico definitivo tuvo una mediana
de 52 dias (media de 73,69 dias). El 44,7% de los casos
tuvo uno o mas ingresos previos al diagndstico (2,22 de
media). En el momento de la revision, la edad media de
los casos fue 15,92 anos y el 28,6% mantenia tratamiento
farmacologico.

Conclusiones: La edad media al diagnoéstico (7,76
anos) es inferior a la que encontramos en otros estudios,
aunque los sintomas al diagnostico son los mismos que
se refieren (dolor abdominal y sangrado rectal).

Casi la mitad de los pacientes tuvo un ingreso previo a
ser diagnosticados con sintomas guia.

El retraso en el diagndstico (10,5 semanas de media)
fue inferior al que aparece en la bibliografia consultada.

El 38,8% de los casos mantiene el diagnéstico de EIINC
por lo que el seguimiento clinico, endoscoépico e histolod-
gico es de gran importancia.

Tos ferina: incidencia de casos
y nuevas estrategias de prevencion

Autor(es): C. Real Del Valle, A. Roman Fernandez, C.
Gonzalez Barreda, P. Terol Barrero, M.J. Murioz Vilchez

Centros: Hospital Universitario Virgen Macarena
Objetivos: Describir la incidencia de casos de Tos Fe-

rina en la edad pediatrica en los Ultimos afos en nuestra
area sanitaria.

Proponer nuevas estrategias de prevencion.
Material y métodos: Estudio retrospectivo observa-
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cional con revision de los casos de Tos Ferina confirma-
dos con PCR en aspirado nasofaringeo en nuestro hos-
pital en el periodo 2006-2014. Las variables estudiadas
fueron edad, sexo, ambiente epidemioldgico, estado de
vacunacion, criterios clinicos diagnoésticos, necesidad de
ingreso hospitalario y complicaciones.

Resultados: Se confirman un total de 79 casos en el
periodo de 2006-2014. El 73% de los pacientes con PCR
positiva para Bordetella estaban correctamente vacuna-
dos para su edad. El 46% de los casos corresponden al
periodo 2013-2014.

El 82% son menores de 6 meses. Media de ingreso
hospitalario de 9.7 dias en los < 4 meses y 4.2 dias en los
>4 mesesEl 14% de los casos precisaron ingreso en UCI-
P. Se recogen 2 casos de Tos Ferina Maligna.

Conclusiones: Aumento de la incidencia de Tos Ferina
en los dos ultimos afnos. Se recogen el mismo numero de
casos en los dos ultimos afos que en los siete afnos pre-
vios. Creemos necesario la implantacion de nuevas estra-
tegias de vacunacion.

La vacunacion del adolescente-adulto, la estrategia del
nido y la vacunacion de la embarazada son formas efecti-
vas para proteger al recién nacido y al lactante

Patologias hepaticas autoinmune en pacientes
pediatricos con enfermedad inflamatoria intestinal
Autor(es): C. Sanchez Gonzélez, A. Cardeno Morales,

M.I. Garcia Ruiz-Santa Quiteria, A. Rodriguez Martinez, J.
Valverde Fernandez, B. Espin Jaime

Centros: Hospital Virgen Del Rocio

La enfermedad inflamatoria intestinal (Ell) comprende
un grupo de trastornos intestinales caracterizados por la
presencia de inflamacion crénica intestinal. Entre un 10-
50% de los casos asocian alteraciones de los perfiles he-
paticos.

Caso 1: Nifa 12 afos refiere pérdida de peso, dolor
abdominal, alteracion del transito intestinal y orina colu-
rica de 3 meses de evolucion. En la exploracion destaca
ictericia conjuntival. Analitica: reactantes de fase aguda
elevados, AST 169 Ul/l, ALT 227 Ul/l, GGT 479 Ul/l, fos-
fatasa alcalina 2274 UI/L, bilirrubina total (BT) 1.66mg/dl
y directa (BD) 0.76mg/dl. Calprotectina fecal 196mcg/g.
Se descarta afectacion hepatica por causas infecciosas,
celiaquia, téxicas y enfermedad de Wilson. Anticuerpos
negativos, salvo anti-musculo liso. Biopsia hepatica y co-
langiorresonancia indicativa de colangitis esclerosante pri-
maria (CEP). Estudio endoscopico se observan lesiones
granulomatosas compatibles con enfermedad de crohn
(EC). Inicia tratamiento mostrandose asintomatica a los
seis meses de evolucion.

Caso 2: Paciente 13 afos de edad con deposiciones
de menor consistencia acompanada de restos hemati-
cos y pérdida de peso de un mes de evolucion. Explo-
racion: destaca hepatomegalia e indice Waterlow (peso)
70%. Analitica: AST 165 U/I, ALT 129 U/, GGT 822 U/,
fosfatasa alcalina 696 U/L, BT 1,7mg/dl, BD 1,34mg/dl.
Calprotectina fecal: 1060mcg/g. Reactantes fase aguda
ligeramente elevados. Serologia hepética, marcadores ce-
liaquia: negativos. Anticuerpos antinucleares (ANA) posi-
tivos. Estudio endoscopico: duodenitis cronica, gastritis
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cronica antral y colitis activa focal. Colangiorresonancia
indicativa de CEP vy biopsia hepatica de hepatitis autoin-
mune (HAI). Diagnéstico: EC y sindrome de solapamiento.
Evolucion favorable tras inicio de tratamiento.

Caso 3: Nifio de 9 afnos refiere rectorragia, pérdida
peso y picos febriles autolimitados de 10 meses de dura-
cion. Analitica destaca hipertransaminasemia. Calprotec-
tina fecal 598mcg/g. ANA positivo. Anticuerpos celiaquia,
serologia hepatica negativos. Biopsia hepatica: HAI. Co-
langiorresonancia normal. Estudio endoscoépico: gastritis
cronica y alteraciones en colon sugestivas Ell. Ante diag-
nostico Ell no determinada y HAI inicia tratamiento encon-
trandose asintomatico a los cuatro meses.

Conclusiones: Es importante valorar la funcion he-
patica en pacientes con enfermedad inflamatoria intesti-
nal para descartar patologias autoinmunes como la HAI
y CEP.

Ante un paciente con CEP se debe descartar siempre
Ell. Aunque se asocia principalmente a colitis ulcerosa
también se observa en pacientes con EC.

Disfuncion de valvula de derivacion ventriculo-
peritoneal: Importancia de la clinica

Autor(es): A. Gonzalez Garcia ", J.A. Lozano Rodriguez 7,
R, Pascual Moreno ", B. Rodriguez Jiménez @, N. Camarena
Pavén @, T. Araujo Garcia ¥, N. Llanos Alonso ™, S. Murioz
Pérez "), D. Garcia-Navas Nuriez

Centros: ("Hospital San Pedro de Alcantara, ©Hospital
Materno Infantil

Caso clinico: Nifo de 13 afios, portador de valvula de
derivacion ventriculo-peritoneal, que ingresa por cefalea
frontal opresiva de 12 horas de evolucion, que no cede
a pesar de analgesia habitual, acompafnado de vomitos.
Afebril. No otra sintomatologia.

Antecedentes personales: Recién nacido pretérmino
que a los 2 dias de vida presenta una hemorragia intra-
ventricular grado Il, desarrollando una hidrocefalia posthe-
morragica comunicante, siendo necesario implantarle una
vélvula ventriculo-peritoneal.

A su ingreso, presenta aceptable estado general, con
normocoloracién mucocutanea, no aspecto séptico.
Buena hidratacion y perfusion. No exantemas ni pete-
quias. En la exploracion neuroldgica se objetiva Glasgow
15, con pupilas isocoéricas normorreactivas y estrabismo
divergente. Pares craneales normales. Fuerza, tono y sen-
sibilidad conservadas. No dismetrias. ROT conservados.
No otros signos de focalidad neurolégica. Resto de la ex-
ploracion normal.

Pruebas complementarias al ingreso: Hemograma,
Bioguimica y Coagulacion normal. Se realiza TAC craneal
sin evidenciar hallazgos significativos.

A las horas del ingreso, el paciente continda con la sin-
tomatologia a pesar del tratamiento, apareciendo en la ex-
ploracion fisica rigidez de nuca y signos meningeos posi-
tivos, por lo que se decide realizar puncion lumbar, cuyo
resultado fue negativo, y un nuevo TAC craneal, donde no
se aprecian hallazgos nuevos respecto al previo. Ante la
persistencia de la sintomatologia se decide intervenir qui-
rurgicamente, evidenciandose intraoperatoriamente pro-
gresion deficiente de LCR por el catéter intraventricular,

por lo que se lleva a cabo desobstruccion y reconexion
del mismo, con mejoria clinica del paciente y buena evo-
lucién posterior.

Conclusiones: La derivacion ventriculo-peritoneal es el
método mas usado y efectivo para el tratamiento de las
hidrocefalias. Se basa en un juego de presiones en el que
la valvula se abre cuando la presion intracraneal sobre-
pasa a la presion intraabdominal. Las disfunciones de las
mismas pueden ser mecanicas o infecciosas, siendo las
mas frecuentes las mecanicas por obstruccion del catéter,
desconexion y fractura. Las manifestaciones clinicas mas
caracteristicas de las disfunciones son vomitos, cefalea
y fiebre, aunque la forma de presentacion suele ser muy
variable y las pruebas diagndsticas pueden ser inconclu-
yentes, por lo que es muy importante realizar una buena
historia clinica teniendo en cuenta los signos y sintomas
de alarma.

Gastroenteritis eosinofilica: nuestra
experiencia en los tltimos afos
Autor(es): A. Cérdeno Morales, C. Sénchez Gonzélez, M.
Rubio Murillo, J.C. Salazar Quero, B. Espin Jaime
Centros: Hospital Universitario Virgen del Rocio

La gastroenteritis eosinofilica forma parte del grupo de
trastornos eosinofilicos y se caracteriza por la infiltracion
eosinofilica de estbmago y duodeno, pudiendo variar las
manifestaciones clinicas en funcion de la extension y es-
pesor de la afectacion en la pared intestinal.

Presentamos una serie de cinco casos con diagnos-
tico histolégico, en nuestro hospital, de gastroenteritis eo-
sinofilica.

Las edades de los pacientes estuvieron comprendidas
entre los 1y 10 aflos con una media de 6 afios. La clinica
que presentaron fue de dolor abdominal, vomitos, diarrea
y afectacion del crecimiento. Destacar la evolucion de un
caso hacia un estrechamiento de la zona antral gastrica,
que preciso dilatacion endoscopica. Dos de los pacien-
tes tenian sensibilizacion a varios alimentos detectada en
test alérgicos. El diagndstico se realizé en todos ellos me-
diante confirmacion histoldgica a partir de toma de mues-
tras por endoscopia oral.

Los hallazgos histologicos que se encontraron fueron
de infiltrados eosinofilicos en lamina propia duodenal y de
antro gastrico, asi como infiltracion eosinofilica de corion
profundo de antro gastrico.

Todos fueron tratados inicialmente mediante dietas de
exclusion en funcion de test alérgicos, tolerancia clinica o
dieta de eliminacion empirica de 6 alimentos, llegando a
requerir tres de ellos corticoterapia, que en dos pacientes
se asocid a inmunomoduladores.

Destacar la importancia de sospechar este cuadro
diagndstico con una incidencia cada vez mas frecuente
en nuestro medio.

c;Solamente agenesia renal?

Autor(es): C. Suarez Chulian ", M.D. Gonzalez Soria @, R.
Sénchez De La Vega @, M.G. Bueno Rodriguez @

Centros: ("CS Torrelanca, ¥CS Torreblanca

El dolor abdominal en mujeres adolescentes conlleva
diagnosticos diferenciales de sistemas urinario, gastroin-
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testinal y ginecoldgico.

En patologias ginecoldgicas, los sintomas mas fre-
cuentes: dolor ciclico abdominal, dismenorrea y ameno-
rrea primaria.

Como pediatras debemos conocer qué es y qué no es
normal del inicio puberal y ciclo menstrual.

Caso clinico: Nifa 12 afos AP: Intolerancia a lactosa,
monorrena seguimiento por nefrologia. Retinocoroiditis
seguimiento por oftalmologia.

Menarquia 11 afos reglas irregulares, dolor abdominal
ciclico.

En ecografia de control, en margen uterino estructura
hipoecoica redondeada, avascular, apariencia quistica
con contenido, sin calcificaciones, sin relacion con anejos.
Recomiendan seguimiento por Atenciéon Primaria.

Nueva ecografia confirma anomalia de fusion duplici-
dad uterina, probable Utero didelfo con visualizacion de
estructura quistica con contenido, sugiere hematocol-
pos por vagina obstruida (derecha). Derivada por pediatra
a urgencias de ginecologia que deriva a ginecologia de
zona. Acude por segunda ocasion a urgencias hospita-
larias por dismenorrea y sangrado abundante, quedando
ingresada. Solicitan RNM: Utero didelfo con doble vagina,
hemivagina derecha semiobstruida. Programadamente se
realiza laparoscopia, histeroscopia y vaginoscopia diag-
nosticas. Seguimiento por ginecologia que decide actitud
expectante.

Dada la excepcionalidad del caso realizamos busqueda
bibliografica de posible asociacion entre malformaciones
congeénitas, encontrandose descrito en la literatura como
sindrome de Herlyn-Werner-Wuderlich (HWW)

Discusion: El (HWW) es una anomalia congénita mulle-
riana rara de etiologia desconocida: hemivagina obstruida
en Utero didelfo asociado, frecuentemente a agenesia re-
nal ipsolateral y malformaciones esqueléticas.

La clinica de esta patologia aparece generalmente en la
pubertad. Dismenorrea ,secreciones vaginales intermiten-
tes, y masa suprapubica lo mas frecuentes.

Se necesitan ecografia y RNM para diagnosticarlo. El
curso natural en edad reproductiva supone el desarrollo
de endometriosis, adherencias en pelvis, piocolpos y pro-
blemas de fertilidad Conclusiones:

- Necesidad de incluir las malformaciones genitales en
diagnostico diferencial de dolor abdominal y masa vaginal,
dismenorrea, abdomen agudo en mujeres adolescentes.

- En las malformaciones congénitas es recomendable
descartar otras anomalias congénitas asociadas. La age-
nesia renal es la alteracion congénita renal mas frecuente-
mente vinculada a malformaciones mullerianas

- Las técnicas de imagen como ecografia y RNM son
Utiles para realizar diagnostico y para tomar decision qui-
rurgica adecuada. La mayor parte septotomia de hemiva-
gina ciega y drenaje de colecciones acumuladas.

Pseudotumor cerebri: hipertension
intracraneal ;benigna?
Autor(es): J. Prados Mezcua ", M. Ruiz ", E. Arias @, E.
Lopez
Centros: ("valme, @La candelaria

Introduccién: La elevacion de la presion intracraneal
(PIC) aparece en situaciones en los que se produce un
dafo cerebral, ya sea hipdxico, metabdlico,tdoxico o trau-
matico. El organismo es capaz de compensar aumentos
moderados de la PIC pero cuando estos no son suficien-
tes se produce HTIC, disminuyendo el flujo sanguineo ce-
rebral y dando lugar a vomitos, cefalea y disminucion de
conciencia y fenédmenos de enclavamientocerebral.

Caso clinico: Nifio de 12 afnos (peso 70 kg) sin ante-
cedentes personales ni familiares de interés que acudié a
urgencias derivado por su pediatra de atencion primaria
por diplopia de horas de evolucion y tendencia al suefio.
Referia nucalgia y cefalea occipital intermitente de dos se-
manas de evolucion que cedia con analgesia. A su llegada
estaba afebril y no presenta otra sintomatologia. Presen-
taba una TA 140/70 mmHg y resto de constantes dentro
de la normalidad para la edad.

A la exploracion presentaba paresia a la abduccion del
ojo derecho y diplopia. La exploracion neuroldgica y por
aparatos y sistemas era normal.

Se realizaron las siguientes pruebas complementarias:
fondo de ojo: borramiento de bordes de la papila, pre-
sion intraocular: 7'y 6 mmHg .TAC, angio TAC, angiogra-
fla, Rx torax y RMN normales. Hemograma, bioguimica y
EAB normales. PL: citoquimica y cultivo del LCR norma-
les. PIC: 27 cmH20.

Al alta hipertension intracraneal benigna con mejoria
de diplopia (limitada a mirada extrema hacia la derecha) y
edema de papila en resolucion . Tratamiento con acetazo-
lamida 250 mg/8h.

Una semana después presentd empeoramiento de di-
plopia, sensacion de mareo y nauseas. Se ingreso y se
coloco sensor neumatico epidural para medicion nocturna
de PIC objetivandose patron de hipertension. Tras deriva-
cion ventriculo peritoneal a 6 cm de presion de apertura
presentd mejoria de diplopia y cefalea.

Conclusion: La hipertension intracraneal benigna ca-
racteriza por presion intracraneal elevada en ausencia de
manifestaciones clinicas, evidencia radioldgica o labora-
torial de lesién ocupativa cuyo tratamiento es la disminu-
cion de la presion de LCR mediante PL, diuréticos € in-
cluso precisando derivaciones ventriculoperitoneales en
excasas ocasiones. Aungue es una patologia poco fre-
cuente en pediatria es importante el reconocimiento y ma-
nejo adecuado para mejorar el prondstico visual de estos

pacientes.
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Celiaquia: descriptiva de los tltimos
12 aiios en un hospital regional

Autor(es): M.A. Sanchez Castilla, M.T. Andrade Navarro,
M.C. Rivero De La Rosa, M. Garcia Martin, F. Arguelles
Martin

Centros: HUV Macarena

Objetivos: Describir clinica, situacion nutricional, diag-
nostico y comorbilidades asociadas a pacientes celiacos
de los Ultimos 12 anos en nuestro medio.

- Estudio observacional retrospectivo descriptivo. Se
revisan 229pacientes diagnosticados de celiaquia entre
2003-2015 obteniendo datos de la sintomatologia, perfil
celiaco, severidad (Marsh), edad al diagnostico, asocia-
cion con enfermedades autoinmunes, antecedentes fami-
liares, situacion nutricional y estado de inmunidad frente a
hepatitis B (VHB)

- 49%varones y 51%mujeres. Edad media primera
consulta:4,5ano0s.Edad media del diagndstico:4,7anos.

Motivo de consulta: 29.3% diarreas, 3.1% estrefi-
miento, 16% estancamiento ponderoestatural, 10,7 % do-
lor abdominal, 3,1% anemia, 22,7% hallazgo casual. El
15,1 % presentaba mas de un sintoma. El 54,8% lo nor-
malizd antes de los 2 anos del diagndstico y el 17.8%
no se negativizd. El 76.7% son Marsh 3. No se requirié
biopsia en el 13.2% de los pacientes, ya que cumplian los
criterios de la ESPGHAN 2012 para el diagndstico de en-
fermedad celiaca. Se realizd HLA en el 46.5%, siendo ne-
gativo solo en 3 ocasiones. El 57% presentaba una curva
ponderal adecuada al diagnostico.Del resto, €l54.2% re-
cupera su estatus nutricional antes de los 2 afios de trata-
miento y un 15,6% no puede recuperarla. El 4.3% asocia
patologia autoinmune, 5 casos asocian diabetes tipo1 vy 4,
tiroiditis autoinmune. El 16.4% presenta antecedentes de
celiaquia. Se solicitd serologia de VHB al 40.4% vy solo el
37,4% estaba inmunizado.

- El motivo de consulta principal es la diarrea seguida
del estancamiento ponderoestatural. No obstante, el 57%
presenta una curva ponderal normal al diagnoéstico. A par-
tir del 2010, ha aumentado el diagnéstico a partir de un
hallazgo casual(70.6% frente al 29.4% de anos anterio-
res) debido a que cada vez se estudian mas a familiares
asintomaticos de pacientes celiacos El tiempo de recu-
peracion del perfil y de la curva es inferior a 2 anos, en la
mayor parte de los casos. La demora maxima en el diag-
nostico fue de 3 meses(sospecha y busqueda activa de
casos desde atencion primaria)El 4% asocian enferme-
dad autoinmune y el 17,5% tiene antecedentes familia-
res. El 37.4% presenta inmunidad al VHB tras la vacuna-
cion frente a la poblacion general(85-90%)No se encontrd
asociacion significativa entre sintomatologia, perfil de anti-
cuerpos o0 anatomia patoldgica, probablemente debido al
tamano muestral analizado.

J&

Densidad mineral dsea en pacientes
celiacos en los tltimos 12 aiios.

Autor(es): M.A. Sdnchez Castilla, M.T. Andrade Navarro,
M.C. Rivero De La Rosa, M. Garcia Martin, F. Arguelles
Martin

Centros: HUV Macarena

Objetivos: Describir semiologia, situacion nutricional,
diagndstico y comorbilidades asociadas a pacientes ce-
liacos de los Ultimos 12 afios en nuestro medio.

Método: Estudio observacional retrospectivo descrip-
tivo. Se revisan 229pacientes diagnosticados de celiaquia
entre 2003-2015 obteniendo datos de la sintomatologia,
perfil celiaco, gravedad (Marsh), edad al diagnéstico, aso-
ciacion con enfermedades autoinmunes, antecedentes fa-
miliares, situacion nutricional y estado de inmunidad frente
a hepatitis B (VHB) Resultados:49%varones y 51%muje-
res. Edad media primera consulta:4,5anos.Edad media
del diagnostico:4,7anos.

Motivo de consulta: 29.3% diarreas,3.1% estrefi-
miento,16% estancamiento ponderoestatural,10,7% do-
lor abdominal, 3,1%anemia, 22,7% hallazgo casual.El
15,1 % presentaba mas de un sintoma. El 54,8% norma-
lizé el perfil celiaco antes de los 2 anos de tratamiento y
en el 17.8% no se negativizo. El 76.7% son Marsh 3.No
se requirié biopsia en el 13.2% de los pacientes, ya que
cumplian los criterios de la ESPGHAN 2012 para el diag-
nostico de enfermedad celiaca. Se determind HLA en el
46.5%, siendo no compatible solo en 3 ocasiones.El 57%
presentaba una curva ponderal adecuada al diagndstico.
Del resto, el54.2% recupera su estatus nutricional antes
de los 2 anos de tratamiento y un 15,6% no puede recu-
perarla. El 4.3% asocia enfermedad autoinmune, 5 casos
asocian diabetes tipo1 y 4, tiroiditis autoinmune.El 16.4%
presenta antecedentes familiares de celiaquia. Se solicitd
serologia de VHB al 40.4% vy solo el 37,4% estaba inmu-
nizado.

Conclusiones: El motivo de consulta principal es la
diarrea seguida del estancamiento ponderoestatural. No
obstante, el 57% presenta una curva ponderal normal al
diagnostico. Desde el 2010, ha aumentado el diagndstico
a partir de un hallazgo casual(70.6% frente al 29.4% de
aflos anteriores) debido a que cada vez se estudian mas
a familiares asintomaticos de pacientes celiacos El tiempo
de recuperacion del perfil y de la curva es inferior a 2 anos,
en la mayor parte de los casos. La demora maxima en el
diagndstico fue de 3 meses(sospecha y busqueda activa
de casos desde atencion primaria)El 4% asocian enfer-
medad autoinmune y el 17,5% tiene antecedentes familia-
res.El 37.4% presenta inmunidad al VHB tras la vacuna-
cion frente a la poblacion general(85-90%) No se encontrd
asociacion significativa entre sintomatologia, perfil de anti-
cuerpos o anatomia patoldgica, probablemente debido al
tamario muestral analizado.
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Estrefiimiento en pacientes con paralisis
cerebral infantil en un hospital regional

Autor(es): M.A. Sanchez Castilla, M. T. Andrade Navarro,
M.C. Rivero De La Rosa, M. Garcia Martin, F. Arguelles
Martin

Centros: HUVM

Objetivos: Describir la situacion nutricional, alimenta-
cion, comorbilidades y problemas de estrefiimiento en pa-
cientes con paralisis cerebral infantil (PCI)

Método: Estudio observacional retrospectivo.Se re-
visan 23 pacientes afectos de PCIl analizando datos de
su PCI, comorbilidades, tratamientos recibidos, alimenta-
cion, situacion nutricional y estrenimiento.

Resultados: Muestra de 72%mujeres y 28%varones
con una edad media de 6anos.En el 80%, la causa de
PCI es la hipoxia neonatal grave.El 80% padecen comor-
bilidades de tipo renal, gastrointestinal, ortopédico o neu-
rolégico.Presentan crisis convulsivas y reciben anticonvul-
sivantes un64% de los pacientes.El 48% tiene trastornos
deglutorios.Presentan desnutricion un56,5%, de los cua-
les el 34,8% es de gravedad moderada-alta segun zs-
core de indice de masa corporal(IMC).Realizan dieta ha-
bitual el 39,1%, el 8,7% dieta tamizada, el 8,7%requie-
ren suplementos nutricionales y el 43,5%sigue una dieta
hipercaldrica.Fueron intervenidos para colocar una gas-
trostomia percutanea el44% de los casos.Actualmente,
el 52,2% mantiene un IMC normal y el 43,5%, bajo. El
68% de los pacientes han presentado estrefiimiento ma-
nifestandose, en un 93,8%, con una disminucion del nu-
mero de deposiciones (se siguen los criterios de Roma IV
para realizar el diagnoéstico)El 31,2% fue tratado con po-
lietilenglicol oral, el25% con oxido de magnesio+fosfato
de sodio oral, el12,6%enemas, el 6,3%utilizd la via oral
y rectal y en un 25%solo se precis6 medidas dietéticas.
Solo 1paciente precisd ingreso por impactacion.Actual-
mente, el 37,5%esta asintomatico, el 50% continda requi-
riendo tratamiento de mantenimiento y el 12,5% continta
con crisis de impactacion.El 100%de los que recibieron
una nutricion enteral hipercaldrica padecio estrefimiento,
el 50%de los que precisaron suplementos y el 33,3%de
los que siguieron una dieta normal.

Conclusiones: Presentan estrefimiento el 68%de pa-
cientes con PCI; desnutricion, el 56,5%y trastornos deglu-
torios, el 48%; coincidiendo con la prevalencia descrita.
Observamos mayor porcentaje de estrefimiento en pa-
cientes que recibieron una alimentacion hipercaldrica o re-
quirieron suplementos que en los que siguieron una dieta
habitual, pero no se encontrd una asociacion significativa
debido al tamano muestral.Se aprecia que los pacientes
que han sufrido desnutricion tienen mayor tendencia a
padecer estrefiimiento(92,3% de los pacientes desnutri-
dos, tuvieron estrefiimiento), y peor evolucion del mismo
cuanto mayor es la gravedad de la desnutricion pade-
cida, reciben anticonvulsivos(80% asintomaticos frente al
18,2% de los que reciben dicho tratamiento)o presentan

comorbilidades(100% asintomaticos frente al 28,8%)
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Embriopatia por fenilcetonuria materna.
Causa poco diagnosticada de retraso mental.
Autor(es): P Diaz-Villalon Moreno, C. Jiménez De Los
Santos, M.J. Gallego Alcaide, N. Rivera Sanchez
Centros: Hospital Juan Ramoén Jiménez

La fenilcetonuria materna (PKU), durante el embarazo
aumenta el riesgo de aborto espontaneo o el desarrollo
de una embriopatia. La severidad de las embriopatias de-
pende del nivel de fenilalaninemia maternay puede asociar
diversas malformaciones (cardiopatia, agenesia de cuerpo
calloso, alteraciones de la migracion neuronal, dismor-
fismo facial, fisura palatina, anormalidades traqueoesofa-
gicas) y especialmente trastornos globales del desarrollo
fetal (microcefalia, retraso del crecimiento intrauterino, y
retraso mental posterior) Esta embriopatia puede preve-
nirse con una dieta estricta baja en fenilalanina, antes de la
concepcion, y durante el embarazo. Las mujeres con défi-
cit de fenilalanina hidroxilasa (PAH), deben estar muy bien
informadas, para poder programar sus embarazos, y con-
trolar los niveles de fenilalanina antes de la concepcion.

Aclarar que padecer (PKU) es diferente a estar afecto
de la embriopatia por MPKU. La PKU cléasica (déficit de
fenilalanina-hidroxilasa) es un trastorno genético de trans-
mision autosémica recesiva, que una vez diagnosticado
en el periodo neonatal y sometido a dieta baja en fenila-
lanina (Phe), evoluciona favorablemente en la mayoria de
los casos. Por contra, los hijos de madres afectas de PKU
no padeceran la enfermedad (salvo que el padre sea PKU
o portador); pero si la madre durante la gestacion no ha
seguido dieta estricta baja en Phe y controles minuciosos,
el hijo podra nacer con la embriopatia por MPKU. Los ami-
noacidos atraviesan la placenta, llegando grandes canti-
dades de Phe al feto que es incapaz de metabolizarlo ade-
cuadamente debido a la inmadurez del sistema hepatico.
A ello se anade la heterozigosidad obligada de los hijos de
PKU, como otro factor causal que aumenta la dificultad
del higado para metabolizar la Phe. Esta elevacion de la
Phe durante la gestacion actuara de manera lesiva, sobre
todo a nivel del cerebro que es particularmente vulnerable.

Presentamos dos pacientes afectos de PKU materna,
hermanos, diagnosticados y en seguimiento en nuestro
centro.

El hermano mayor estaba diagnosticado de retraso
mental a filiar. Gracias al diagnodstico de la hermana pe-
quena, se ha podido establecer la etiologia del primero.

Estado nutricional en pacientes
celiacos. Retrospectiva de los ultimos
12 aiios en un hospital regional.

Autor(es): M.A. Sénchez Castilla, M.T. Andrade Navarro,
M.C. Rivero De La Rosa, M. Garcia Martin, F. Arguelles
Martin

Centros: HUVM

Objetivos: Descripcion del estado nutricional a nivel
antropomeétrico y bioquimico de pacientes celiacos, diag-
nosticados en los Ultimos 12 afios en nuestro medio, tras
la instauracion de una dieta sin gluten.

Material y Método: Estudio observacional retrospec-
tivo.Se revisan 157pacientes celiacos diagnosticados en-
tre 2003-2015 obteniendo datos de la sintomatologia,
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perfil celiaco, gravedad(Marsh), edad al diagnoéstico, an-
tropometria y marcadores bioquimicos de desnutricion
(zinc, acido fdlico, prealbumina, RBP, vitamina A, vitamina
E y vitamina B12) realizados en distintos momentos tras
comenzar la dieta sin gluten.

Resultados: Muestra de 50.3% varones y 49.7% mu-
jeres. El 57.9% presentaba un estatus nutricional ade-
cuado.Del resto, el 50.6% lo recupera antes de los 2 afios
de tratamiento y un 13.1% no puede recuperarlo.Se es-
tudiaron los parametros bioquimicos nutricionales en el
31.2% de los pacientes (50casos) Edad media de reali-
zacion:8,2 anos.

Tiempo medio de dieta sin gluten previo a su determi-
nacion: 3,16 anos. El 58.2% se realizé antes de los 2 afos
desde el diagnodstico de enfermedad celiaca y el 42.8%,
después. Los valores de zinc fueron normales en todos
los casos en los que se determind. Los niveles de acido
félico se encontraron entre 3-17 ng/ml en un 94%.La
prealbumina se encontrd descendida en el 48,11% de los
pacientes, en rango de desnutricion en un 13.8% de los
mismos(<15 mg/dl).La proteina ligadora de retinol(RBP)
estaba disminuida en un 58.18%, indicando desnutricion
en el 26%(<2,5 mg/dl).Los niveles de vitamina Ay E eran
adecuados.Los valores de vitamina B12 se encontraban
dentro de la normalidad en el 94% de los casos. Con-
clusiones: No encontramos relacion significativa entre el
tiempo sin gluten y los parametros bioquimicos analiza-
dos.Observamos mayor porcentaje de desnutricion, de-
terminados a partir de los valores de prealbumina y RBP,
al diagndstico de celiaquia que en los anos posteriores.
Igualmente, aquellos que tardan>2anos en recuperar una
curva ponderal adecuada o en negativizar el perfil pre-
sentan valores mas bajos de prealbumina y RBP. Con va-
lores de RBP se sobreestima los casos de desnutricion
en comparacion con los de prealbumina(el 11,6% de pa-
cientes con desnutricion leve, segun valores de RBP, y el
2.3% de desnutricion moderada; no son definidos como
pacientes desnutridos segun valores de prealbumina)

Mucopoliscaridosis tipo VI severa:
reto diagnastico y terapetitico.
Autor(es): B. Rodriguez Jiménez, M.M. Casero Gonzalez,
V.R. Silvero Enriquez, M.C. Vicho Gonzalez, R. Espejo
Moreno, E. Gil Poch, Y. Garcia Garcia, M. Capataz
Ledesma, E. Galan Gémez

Centros: Hospital Materno Infantil

Introduccién: La mucopolisacaridosis tipo VI se trata
de una enfermedad de herencia autosémica recesiva en
la cual produce una acumulacion intralisosomal de derma-
tan sulfato por deficiencia en la enzima N-acetilgalactosa-
mina-4-sulfatasa (ARSB) por mutaciones en el gen corres-
pondiente, localizado en el cromosoma 5. La deteccion
de dermatan sulfato, que se encuentra aumentado en
orina, junto al estudio enzimatico, permiten el diagnostico.

Los hallazgos clinicos y severidad son variables, siendo
los mas caracteristicos: estatura baja, rasgos toscos, di-
sostosis multiple, hepatomegalia, opacidad corneal, ano-
malias cardiacas e hipoacusia sin déficit cognitivo.

Se dispone de un tratamiento enzimatico sustitutivo re-
combinante (Galsulfasa) que se administra semanalmente
a 1mg/kg objetivandose mejoria en la calidad de vida , en-

lentecimiento en el curso de la enfermedad, y disminucion
de GAGs en orina, influyendo positivamente en los siste-
mas cardiaco, respiratorio y esquelético.

Caso clinico: Vardn, 2 anos, que presenta como ante-
cedentes de interés, ingresa al nacimiento por taquipnea
transitoria, detectandose durante su estancia otoemisio-
nes patoldgicas; a los 8 meses se objetiva asimetria tora-
cica descrita como pectus carinatum; a los 15 meses se
detecta hepatomegalia e hipertransaminasemia.

Ante la sospecha de MPS se solicitan GAG en orina y
estudio enzimatico, confirmando el diagndstico de MPS
VI.

Clinicamente presenta rasgos toscos, hepatomegalia
de 1.5 cm, térax asimétrico, rigidez articular a nivel de ro-
dillas, codos, mufecas, y manos en garra.

Destaca hipoacusia de Ol, leve opacificacion estromal
e hipermetropia. Estudio cardiologico normal. En RMN
craneo y columna: cuerpos vertebrales con morfologia
andémala, cifosis dorsolumbar, leve estrechamiento de ca-
nal medular cervical sin afectacion neuroldgica. En estudio
de serie 6sea completa se observa silla turca en J, cos-
tillas gruesas y toscas, metacarpianos y falanges conifor-
mes, coxa valga, metafisis de huesos largos ensanchadas
y epifisis achatadas.

A los 2 afos inicia tratamiento con galsulfasa (Nagla-
zyme®). Actualmente tras 4 meses, presenta menor rigi-
dez articular, no megalias, facies menos tosca.

Discusion:

- En nuestro caso, un alto indice de sospecha clinica de
MPS ha sido fundamental.

- El tratamiento enzimatico sustitutivo con galsulfasa ha
supuesto un gran avance en la enfermedad, provocando
un enlentecimiento de laenfermedad, previniendo o retra-
sando la disostosis multiple y la facies tosca, mejorando
la calidad de vida.

Caso clinico

Autor(es): N. Camarena Pavon, O. Fernandez, J. Gonzalez
De Buitrago, P. Pascual, N. Llanos, A. Gonzalez, T. Araujo,
S. Murioz, V.D. Navas

Centros: Hospital San Pedro De Alcantara

Nifio de 10 afnos, sin antecedentes personales de in-
terés, que ingresa por persistencia de la fiebre tras ser
diagnosticado de celulitis preseptal secundaria a sinusitis
frontal en tratamiento con amoxicilinaclavulanico.

Refiere mejoria de edema palpebral pero fiebre de
hasta 39,3°C que cede con antitérmicos y cefalea fron-
tal con los ascensos térmicos. No dolor a la movilizacion
ocular ni vision borrosa.

Presentaba, buen estado general, aunque algo ojeroso.
Temperatura de 38°C. Signos meningeos negativos. Ojos:
pupilas isocdricas y normoreactivas. No edema palpebral,
fondo de ojo normal, y no dolor a la movilizacién ocular.
Pares craneales conservados. No asimetrias faciales. No
adenopatias. Orofaringe hiperémica sin exudados. Resto
de la exploracion normal.

Se ingresd para observacion y tratamiento antibidtico
intravenoso con Amoxicilina-clavulanico. Durante su es-
tancia mejoria del edema palpebral pero persistencia de
picos febriles. Se decide cambiar antibioterapia a cefo-
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taxima. En las horas siguientes deterioro neurolégico con
somnolencia, bradipsiquia y desorientacion, no se apre-
cian otros déficit neuroldgicos ni movimientos anémalos.
Habia presentado vomito previo. Se realiza TC craneal: le-
siones extraaxiales, frontales izquierdas hipodensas, con
morfologia convexa en probable relacion con abscesos
epidurales. Seno frontal derecho ocupado por material
denso. Se afiade vancomicina y metronidazol . Se tras-
lada a hospital de Badajoz donde tras la intervencion por
neurocirugia mejora rapidamente, permaneciendo asinto-
matico. Se realiza RM de control, restos de abscesos epi-
durales y sinusitis frontal y maxilar. Continuamos con anti-
bidticos durante 3 semanas. En una nueva RM reduccion
significativa de los abscesos.

Conclusiones: A pesar de que el absceso cerebral
es una complicacion poco frecuente, hay que tenerlo en
cuenta. En pacientes con infecciones otorrinolaringologi-
cas o cardiopatas que empiezan con sintomas neurol6-
gicos, plantear hacer TC o RMN vy tratar con antibiotera-
pia de amplio espectro. La sintomatologia caracteristica
de fiebre, cefalea y vomitos solo se encuentra el 60-70%
de casos. El dato clinico mas orientativo, es la alteracion
de nivel de consciencia, presente en la mayoria de casos.
La antibioterapia suele hacerse con cefalosporina de ter-
cera generacion, metronidazol y vancomicina, es impor-
tante poner antibioticos con buena penetracion de barrera
hematoencefalica, ya que de la antibioterapia y del trata-
miento quirdrgico depende el éxito del tratamiento.

Influencia del modo respiratorio en el crecimiento y
desarrollo craneofacial en nifios (estudio piloto)
Autor(es): A.A. Chambi Rocha, A. Dominguez Reyes
Centros: Universidad de Sevilla

Introduccion: Actualmente existe un incremento en el
numero de ninos que por diversas causas No respiran por
la nariz, por ello cuantificar la relacion entre el patron de
respiracion y el crecimiento y desarrollo de las estructu-
ras craneofaciales podria ser utilizado para demostrar el
importante papel que desempenfa la funcion en la forma
que, durante el desarrollo y crecimiento, adquieren dichas
estructuras.

Objetivos: El objetivo de este estudio piloto es obser-
var si existe una relacion entre el patrén de respiracion y el
desarrollo y posicionamiento de las estructuras craneofa-
ciales teniendo en cuenta un Unico patrén de crecimiento
considerado como normal.

Material y Método: Se realizd un estudio clinico piloto
observacional, transversal y prospectivo. De los niflos que
acuden a la Unidad Docente de Odontologia Infantil Inte-
grada de la Facultad de Odontologia de Sevilla, se selec-
cionaron un total de 14 nifios (5 nifios y 9 nifas) con eda-
des comprendidos entre 7 y 16 afnos de edad con patrén
de crecimiento mesofacial, que no padecian ni habian pa-
decido enfermedad sistémica o anomalia craneofacial al-
guna y que tampoco habian usado o usaban aparatologia
ortopédica u ortodoncica.

En todos los nifos se realizaron historias clinicas com-
pletas, una evaluacion clinica, un examen respiratorio a
través de un sensor de flujo de aire y teleradiografia, las
cuales fueron evaluadas mediante trazados cefalométri-
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cos de forma manual. A los padres se les realizd un cues-
tionario adecuado al estudio.

Resultados: De los 14 nifios, 6 tenian respiracion nasal
y 8 respiracion mixta. Los nifios de respiracion mixta mos-
traron un mayor tamafno de adenoides (<0,005), incom-
petenia labial (77,8%), hipotonicidad orbicular (77,8%),
amigdalas hipertroficas  (33,3%), lengua adelantada
(83,3%), boveda palatina alta (33,3%), retrusion mandi-
bular (<0,039), hiperextension cefélica (100%) y lordosis
cervical ligeramente mayor que los niNos con respiracion
nasal.

Conclusiones: Este estudio piloto muestra de forma
cuantificable las diferencias estructurales que existe entre
ninos con un patron de crecimiento normal con respira-
cion mixta y con respiracion nasal.

Sindrome de stevens johnson secundario a
mycoplasma pneumoniae y herpes virus

Autor(es): B. Burguerio Jiménez, L. Acosta Gordillo, C.
Marcos Cordova, J. Marquez Fernandez, M. Ruiz, E. Ldpez
Rubio

Centros: Hospital Universitario de Valme

1. Introduccién: El sindrome de Stevens Johnson (SSJ)
€s una reaccidn mucocutanea que cursa con Nnecrosis y
desprendimiento de la epidermis en menos del 10% de
superficie corporal, con una incidencia de 1-7/1000000
afo. Las causas mas frecuentes en ninos son algunos
antiepilépticos, sulfamidas, paracetamol e infeccion por
Mycoplasma Pneumoniae, virus herpes y citomegalovirus.
Comienza con fiebre elevada, disfagia y sintomas ocula-
res, apareciendo posteriormente maculas cutaneas erite-
matosas simétricas con centro purpurico y erosiones en
mucosa oral, ocular y genitourinaria.

2. Caso clinico: Mujer de 5 anos que ingresa por fiebre
de hasta 40°C de 11 dias de evolucion con afectacion del
estado general, sin respuesta a antibioticos orales. Pre-
senta satO2 94%, queilitis e hiperemia ocular bilateral con
secreciones y fotofobia.

Pruebas complementarias al ingreso:

- radiografia de térax: neumonia basal izquierda

- leucocitosis, trombocitosis, PCR 110 mg/L

- leucocituria, urocultivo negativo

- ECG: ondas T negativas en derivaciones inferiores

- ecocardiografia normal

Ante el diagndstico de neumonia con evolucion térpida
planteamos el diagnéstico diferencial entre enfermedad
de Kawasaki y SSJ. Inicia tratamiento con cefotaxima,
gammaglobulina, corticoides y aspirina por afectacion del
ECG.

Durante su ingreso aparecen maculas purpuricas en
palmas y plantas, erosion de mucosas conjuntival, oral y
urogenital con hematuria.

Se realiza:

- interconsulta a Oftalmologia y Dermatologia

- control analitico con PCR, VSG, inmunoglobulinas,
ASLO, complemento, albumina, ANA

- IgM e IgG a Mycoplasma Pneumoniae y Virus Herpes
Simple (VHS) positivas

Ante hallazgos clinicos y analiticos se establece el
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diagndstico de SSJ con afectacion mucosa secundario a
Mycoplasma pneumoniae y VHS. Se afiaden azitromicina
y aciclovir. En los dias posteriores presenta mejoria del es-
tado general con resolucion de lesiones mucocutaneas y
cese de la fiebre.

3. Conclusiones: Destacamos la presentacion de SSJ
con afectacion principalmente mucosa, escasa afectacion
cutanea y asociacion a Mycoplasma Pneumoniae y VHS.

La erosion caracteristica de mucosas y el aislamiento
de Mycoplasma Pneumoniae permiten establecer el diag-
nostico de SSJ frente a enfermedad de Kawasaki. El diag-
nostico es fundamentalmente clinico, con confirmacion
mediante biopsia cutanea.

El tratamiento es en primer lugar de soporte junto con
la supresion del agente causal, siendo controvertida la
efectividad de gammaglobulinas y corticoides.

Queiroartropatia diabética con
buen control metabdlico.
Autor(es): A. Roman Fernandez, .M. Gonzalez Ledn,
M.D.M. Romero Pérez, J.A. Bermudez De La Vega
Centros: HUV Macarena

Introduccién: La queiroartropatia consiste en la limi-
tacion de la extension de una o mas articulaciones de los
dedos de la mano, fundamentalmente la interfalangica-
distal del 5° dedo, aunque puede afectar otras articula-
ciones. Se asocia al pobre control glucémico mantenido
y larga evolucion de la diabetes (generalmente Diabetes
Mellitus tipo 1). Es muy infrecuente en edad pediatrica.

Caso clinico: Adolescente mujer de 14 anos con Dia-
betes Mellitus tipo 1, de 4 ahos de evolucion, que pre-
senta deformacién progresiva del 5° dedo de ambas ma-
nos desde hace 8 meses.

Excelente control glucémico (HbA1c < 7%), e implan-
tacion de bomba de insulina por realizar deporte de com-
peticion.

Antecedentes personales: Bien vacunada segun calen-
dario. Sin alergias conocidas. Menarquia con 11 anos.

Antecedentes familiares: padre y hermano con artrogri-
posis distal.

Exploracion: “Signo del predicador”: incurvacion indo-
lora en varo de interfalangica-distal y flexo de interfalan-
gica-proximal de 5° dedo de ambas manos. Resto de ar-
ticulaciones sin hallazgos.

Tratamiento: valorada por la Unidad de Rehabilitacion
Infantil, iniciandose tratamiento con ejercicios domiciliarios
y ortesis nocturna.

Comentarios: Las manifestaciones reumaticas en ma-
nos diabéticas se asocian con la duracion de la enferme-
dad, el pobre control metabdlico y la presencia de compli-
caciones microvasculares.

En nuestro caso, el excelente control glucémico no jus-
tificaria esta manifestacion, por lo que deben existir otros
factores implicados en la patogenia aun desconocidos.

Estas deformidades afectan las actividades de la vida
diaria, siendo fundamental su identificacion temprana para
evitar la progresion e integrar al paciente a un programa
de rehabilitacion antes de la discapacidad severa.

Diabetes mellitus tipo 1 al debut en un hospital de

J#

tercer nivel ;podemos mejorar el diagnostico precoz?

Autor(es): E. Fernandez De La Puebla Lechuga, I. Lacort
Peralta, A.B. Lopez Marmol, D. Trasierra Molina, C. De La
Torre Morales, J. Gomez Vazquez

Centros: Hospital Universitario Reina Sofia

Introduccién: La diabetes tipo 1 es una enfermedad
de debut frecuente en edad pediatrica. Para el diagnos-
tico precoz es importante conocer en que escenario Nnos
encontramos: sintomatologia, circunstancias desencade-
nantes, valores de glucemia, Hb1Ac y pH.

Objetivo: Conocer las caracteristicas epidemiologicas,
clinicas y analiticas al debut de los diabéticos tipo1 en se-
guimiento por Endocrinologia pediatrica de un hospital de
tercer nivel.

Material-métodos: Estudio descriptivo y retrospectivo
de revision de historias clinicas de los diabéticos tipo1 en
seguimiento por Endocrinologia pediatrica.

Para cada paciente se analizé: edad, sexo, mes del afo,
antecedentes, sintomatologia, pH, glucemia y HoA1c.

Se utilizé el programa estadistico SPSS 17.0.

Resultados: Se revisaron 229 historias clinicas. El
54,15% eran varones y el 45,85% mujeres. La media y
mediana de edad al diagndstico fue de 6 anos. La distri-
bucion por edades fue 28,38% de 0-4 anos, 40,17% de 5
-9 anos y 31,44% de 10-14 afios. Los meses mas regis-
trados fueron octubre-noviembre. En cuanto a los ante-
cedentes personales de autoinmunidad, el 1,7% presento
hipotiroidismo y el 5,67% celiaquia. Con respecto a los
antecedentes familiares de diabetes, el 54,14% no pre-
sentaron, el 18,47% asociaron DM1, el 24,84% DM2 y en
el 2,55% DM 1y 2. La sintomatologia tuvo una mediana
de duracion de 15 dias, siendo la clinica cardinal (poliuria-
polidipsia-polifagia) junto a pérdida de peso las mas fre-
cuentes (70,06%), poliuria y polidipsia en el 15,92%, pér-
dida de peso aislada en el 4,46%, vomitos en el 5,73% y
dificultad respiratoria junto con disminucion del nivel de
conciencia en el 3,83%. Un 30,57% presentaron cetoaci-
dosis. La estancia media hospitalaria fue de 7 dias. Las
medias de glucemia, ph y HbA1c fueron 350mg/dL, 7,25
y 11%, respectivamente.

Conclusiones: El diagndstico de diabetes tipo 1 esta
siendo tardio. Los valores de Hb1Ac elevados nos indi-
can una evolucion superior a los 15 dias de mediana de
clinica cardinal. Se podria mejorar el diagndstico precoz
tanto reconociendo la clinica cardinal, como iniciandose
a describir una posible etapa preclinica y circunstancias
desencadenantes.

Formas atipicas de presentacion
de enfermedad de hirschprung

Autor(es): A.M. Chavez Barco ", M. Begara De La Fuente
™ M.D. Gonzalez Soria ", F.M. Violadé Guerrero @, J.
Contreras Lopez ", L.E. Rodriguez Martin @, M.D.M.
Dominguez Begines @, L.M. Barchino Muroz @, C. Coronel
Rodriguez

Centros: ("Centro de salud Amante Laffon, ?Hospital
Universitario Virgen Del Rocio

Introduccién: el megacolon congénito o enfermedad
de Hirschprung (EH) se debe a una inervacion anémala del
colon, dando lugar a una ausencia del sistema nervioso
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simpatico intramural (plexo de Meissner y Auerbach) y una
hiperplasia compensadora del sistema parasimpatico ex-
tramural. De mayor incidencia en varones. En cuanto a la
clinica la EH supone la causa mas frecuente de obstruc-
cion intestinal baja en el neonato, manifestandose en el
90% de los casos con retraso en la evacuacion del meco-
nio, rechazo de la alimentacion, distension abdominal y
vomitos biliosos. En etapa postnatal pueden presentar es-
trefimiento crénico, pudiendo asociar retraso ponderal u
compresion ureteral. Puede debutar con vomitos fecaloi-
deos.

Caso clinico: Paciente de 7 meses con antecedentes
de RGE y bronquitis de repeticion que acude al servicio
de urgencias por ausencia de deposiciones en los ultimos
3 dias e irritabilidad. A la exploracion presenta abdomen
blando y depresible, aunque muy distendido. Se palpan
abundantes fecalomas en todo marco célico. Tras estimu-
lacion realiza una deposicion grande y dura, por lo que se
solicita radiografia de abdomen en la que se confirman los
fecalomas. Es revisado a las 24 horas, comenzando con
vomitos fecaloideos, motivo por el que ingresa. Se intenta
desimpactacion con irrigaciones colénicas con suero sa-
lino fisiolégico sin éxito alguno. Se realiza las siguientes
pruebas complementarias: Hemograma y bioguimica sin
alteraciones. Enema opaco con numerosos fecalomas a
lo largo de todo el marco cdlico. En la zona de transi-
cion recto sigma hay un corto segmento de menor calibre,
aunque se distiende. Se realiza manometria y biopsia con
resultados compatibles con megacolon agangliénico. En
la anatomia patologica se describe hiperplasia colinérgica
menor de la habitualmente encontrada en EH; y ausen-
cia de neuronas en plexo submucoso superficial. Existia
afectacion de la de todo el colon incluso parte distal del
intestino delgado. Se resuelve mediante colectomia total y
técnica de Soave-Baley.

Conclusiones: La localizacion més frecuente de EH
es a nivel recto sigmoideo (80%) , debutando en periodo
neonatal con una incidencia 1 /5000 RN vivos.

Existen formas de presentacion postnatal que suelen
acompanarse de mayor afectacion intestinal y mayor tasa
de complicaciones tras el tratamiento.

Sindrome de escaldadura estafilococica neonatal

Autor(es): I.R. Fernandez Viseras, J. Rubio Santiago, F.J.
Salas Salguero, B. Ruiz De Zarate Sanz, G. Cortazar, J. Ortiz
Tardio

Centros: Hospital De Jerez De La Frontera Del Sas

Introduccioén: El Sindrome de Escaldadura Estafiloco-
cica de presentacion neonatal, es una enfermedad cuta-
nea ampollosa rara, causada por el Staphylococcus au-
reus, productor de toxinas exfoliativas, que puede gene-
larizarse con gran repercusion sistémica, comprometién-
dose la vida del paciente, por lo que es muy importante el
diagndstico precoz.

Resumen del caso: Neonato de 20 dias de vida, na-
cido a término, sin factores de riesgo perinatal, que pre-
senta eccema eritematoso, con pequenas lesiones ampo-
llosas de contenido melicérico, de localizacion facial, al-
gunas de ellas impetiginizadas y descamacion furfuracea,
exudados y queilitis junto a secrecion purulenta en ambos
0jos, de 24 horas de evolucion. Presenta irritabilidad, pero

no rechazo de la alimentacion. Afebril. En los examenes
complementarios, presenta hemograma, bioquimica, al-
bumina, proteinas totales, electrolitos, coagulacion y ga-
sometria normales. PCR 0,02 y 0,12mg/dl. Hemocultivo,
coprocultivo, exudado conjuntival y nasal negativos.

Cultivo exudado cutaneo positivo a Staphylococcus
aureus. Presenta blefaritis ulcerativa conjuntiva clara, cor-
nea transparente, con fluoroscopia negativa. A su ingreso
recibe fluidoterapia intravenosa asi como antibioterapia
empirica intravenosa de amplio espectro y tratamiento
ocular topico con colirios antibidticos. A las 24 horas de
ingreso contindia con irritabilidad, comenzando con taqui-
cardia, taquipnea y febricula junto a la aparicion de nuevas
lesiones consistentes en exantema eritematoso no exu-
dativo, en tercio superior de hemitorax derecho vy flexura
de cuello y axila izquierda, pasando a la unidad de Cuida-
dos Intermedios Neonatales, para control evolutivo. Tras
48horas, presenta mejoria clinica con remision parcial de
las lesiones dérmicas, presentando descamacion de piel
en pabellones auriculares, mejillas, parpados y cuello. No
lesiones exudativas ni costras melicéricas.

Comentarios: El Sindrome de Escaldadura Estafiloco-
cica es una enfermedad descamativa que puede afectar a
neonatos y ninos menores de 5 anos. En neonatos se ini-
cia con una conjuntivitis purulenta, infeccion nasofaringea
u ombligo infectado. La clinica se caracteriza por eritro-
dermia, ampollas, descamacion posterior y lesiones tipo
quemaduras o escaldaduras, fisuracion y costras periora-
les, perianales y periorbitarias, junto a fiebre, malestar ge-
neral, conjuntivitis y edema palpebral. Con un diagnostico
y tratamiento precoz, tienen por lo general buen pronds-
tico, como ocurridé en nuestro caso, sin embargo puede
evolucionar en casos potencialmente graves con afecta-
cion general, lesiones extensas, trastornos hidroelectroli-
ticos y sepsis.

Paludismo en nuestro medio:
presentacion de dos casos.

Autor(es): C. Morales Pérez, M. Murioz Cabeza, P Martin
Cendon, I. Fernandez Viseras , J. Guio Bacares, J. Ortiz
Tardio

Centros: Hospital de Jerez

Introduccién: El paludismo o malaria es una enferme-
dad infecciosa grave producida por el parasito Plasmo-
dium, transmitido por la picadura del mosquito Anophe-
les. Afecta principalmente a Africa subsahariana, Centro y
Suramérica y Sudeste Asiatico, con mas de 300 millones
de enfermos al ano, el 90% nifios menores de 5 anos. En
Espafia Unicamente existe paludismo importado por via-
jeros o inmigrantes (300-400 casos anuales). La forma de
presentacion mas habitual es con fiebre, esplenomegalia,
anemia y ocasionalmente trombocitopenia.

Casos clinicos:

Caso 1: Paciente varéon de 12 anos procedente del Sa-
hara Occidental, se desconocen antecedentes de interés,
que ingresa por presentar fiebre alta, escalofrios, dolor ab-
dominal colico intermitente, vémitos y cefalea durante 7 dias.

Exploracion: Regular estado general, decaido y ojeroso,
palidez cutaneo-mucosa. Abdomen doloroso en hipocon-
drio derecho con ligera hepatomegalia, no esplenomega-
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lia. Pruebas complementarias al ingreso: En el hemograma
destaca Leuco y trombopena, no anemia. Bioquimica ba-
sica, Estudio de coagulacién, Cuantificacion de GEPDH y
orina: normales. Frotis sanguineo: Se observan Plasmo-
dium vivax. Evolucion: Se inicia tratamiento con Cloroquina
con buena tolerancia y respuesta al tratamiento.

Caso 2: Lactante mujer de 16 meses, acogida en adop-
cion hace 7 dias, procedente de Mali, con antecedentes
personales desconocidos. Cuadro clinico: Fiebre elevada
de 48h de evolucion, diagnosticada de OMA bilateral y
tratada con Ceftriaxona im. Acuden por persistencia de la
fiebre a pesar de tratamiento y decaimiento. Exploracion:
Aceptable estado general, decaida y coloracion palida de
mucosas. Destaca exudado purulento en ambos CAEs y
amigdalas congestivas. Pruebas complementarias: He-
mograma: Anemia y trombopenia. Estudio de parasitos en
sangre: Se observan Plasmodium falciparum. Evolucion:
A su ingreso se instaura tratamiento con Atovacuona/Pro-
guanil v.o. desapareciendo la fiebre al tercer dia de trata-
miento. Preciso transfusion de concentrado de hematies.

Comentario: La malaria importada es Espafna es fun-
damentalmente causada por Pfalciparum, subtipo que
mas complicaciones y mortalidad causa. El diagndstico
presuntivo se basa en la clinica y epidemiologia, confir-
mandose mediante la identificacion del parasito por mi-
croscopia optica o, mas recientemente, por tests de diag-
noéstico rapido. El tratamiento de eleccion se basara fun-
damentalmente en las resistencias farmacologicas y espe-
cie de Plasmodium.

Hipotiroidismo de origen central
diagnosticado en la adolescencia
Autor(es): A. Roman Fernandez, M.D.M. Romero Pérez,
J.A. Bermudez De La Vega
Centros: Hospital Virgen Macarena

1.- Introduccién: El hipotiroidismo central es muy in-
frecuente en pediatria y representa menos del 5% de los
hipotiroidismos congénitos. Si los sintomas aparecen tras
un periodo de funcion tiroidea aparentemente normal
puede simular un hipotiroidismo adquirido.

2.- Caso clinico: Nina de 13 anos con antecedentes
de hipoxia perinatal leve, atresia esofagica intervenida y
epilepsia focal derivada a consultas externas de endocri-
nologia para estudio de hipotiroidismo tras ingreso hospi-
talario por agitaciéon motora. Dada de alta con juicio clinico
de alteracion motora reversible, posible iatrogenia por ris-
peridona. Se detectan valores de TSH y T4 descendidos
, siendo el resto de hormonas hipofisarias normales, perfil
de enfermedades autoinmunes negativas, RMN cerebral
y ecografia tiroidea normales. Con el test de estimulacion
con TRH , que resulta positivo, se confirman valores de
TSH descendidos y se diagnostica de hipotiroidismo hipo-
talamico. Se inicia tratamiento con levotiroxina.

3.- Comentarios: La mayoria de casos pediatricos
de hipotiroidismo central son idiopaticos o por tumores,
siendo el craneofaringioma el mas frecuente. Otras cau-
sas: postcirugia, traumatica, inmunoldgica, isquémica, en-
fermedades infiltrativas o infecciosas. Todas quedan ra-
zonablemente descartadas en este caso. Ante la sospe-
cha de hipotiroidismo central debe realizarse una prueba

de imagen, preferentemente RMN cerebral y descartarse
otras deficiencias hormonales hipofisarias asociadas.

Inmunopariélisis en el contexto de la
infeccion por bordetella pertussis
Autor(es): M. Calderon Romero, A. Ortiz Alvarez, A.
Gonzalez Fuentes
Centros: HUVR

La tos ferina es una infeccion bacteriana producida por
B.pertussis cuya gravedad depende de multiples facto-
res, tanto del huésped como del germen, y que se asocia
a una serie de complicaciones bien conocidas y descritas
en la literatura (apnea, neumonia, convulsiones...).

Aunqgue su relacion con la infeccion por B.pertussis no
esta bien esclarecida, se postula la existencia de una pa-
ralisis del sistema inmune en relacion con dicha infeccion
como posible complicacion.

A continuacion mostramos dos casos clinicos detecta-
dos en nuestro hospital que parecen estar en relacion con
este fendmeno de inmunoparalisis en el contexto de la in-
feccion por B.pertussis.

Casos clinicos:

Caso uno: lactante de 35 dias con diagndstico de tos
ferina ingresado por crisis de apnea que desarrolla du-
rante la convalecencia una artritis séptica de cadera.

Caso dos: lactante de dos meses con infeccion por
B.pertussis y reaccion leucemoide que desarrolla durante
Su ingreso una bacteriemia relacionada con catéter por
Staphylococcus aureus resistente a meticilina y una sepsis
por Enterobacter cloacae.

Discusion: La incidencia de la infeccion por B. pertus-
sis ha aumentado significativamente en los Ultimos afos,
mostrando con ello complicaciones inusuales y con ele-
vada mortalidad.

Entre estas se encuentra el desarrollo de infecciones
graves durante la fase de convalecencia.Aunque su pato-
genia no esta claramente establecida, se postula la exis-
tencia de una inmunoparalisis transitoria. Este es un fend-
meno ya ampliamente descrito en sepsis por gérmenes
gram negativos, en relacion con una fase de regulacion
antiinflamatoria que podria tener su analogia en los casos
de tos ferina graves.

Recientes estudios sugieren un efecto inmunomodula-
dor de la toxina pertussis sobre los linfocitos Ty las inmu-
noglobulinas, asi como una pérdida de adhesion de las
células inflamatorias al endotelio vascular (disfuncion de
L-selectina). Otra area de estudio ha sido el efecto de la
inmunizacion con TDP en modelos animales sobre la sus-
ceptibilidad a desarrollar infecciones graves.

En resumen, la inmunoparalisis producida tras la infec-
cion grave por B. pertussis haria a estos pacientes mas
vulnerables a presentar coinfecciones. Consideramos
este hecho muy interesante tanto por su potencial rele-
vancia clinica como por la necesidad de nuevos estudios
que aclaren su asociacion y patogenia.

Coma tras consolidacion con
metotrexate en nifia con Illa

Autor(es): B. Ruiz De Zarate Sanz ", A. Castellano Martinez
@, F. Rubio Quifiones @, A. Hernandez Gonzalez @, J.C.
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Flores Gonzalez @, S. Quintero Otero @
Centros: ("Hospital de Jerez, @Hospital Puerta del Mar

Introduccién: El metotrexato es un inhibidor de la di-
hidrofolato reductasa ampliamente utilizado en el trata-
miento de la leucemia, el linfoma y otros tumores sdlidos
en pacientes pediatricos.

Se ha descrito que puede producir neurotoxicidad por
mecanismos aun no bien aclarados.

Caso clinico: Presentamos el caso de una nifia de 3
afos que ingresa en UCIP por disminucion del nivel de
conciencia en las primeras 24 horas del inicio de la infu-
sion de Metotrexate como tercera fase del tratamiento de
consolidacion de su leucemia aguda linfoblastica B.

La paciente habia sido diagnosticada hacia cinco me-
ses ante el hallazgo de una pancitopenia y seguia trata-
miento con Metotrexate intravenoso e intratecal como
parte de la fase de consolidacion del tratamiento quimio-
terapico.

Seis horas antes la paciente se sometié a sedacion con
Propofol y Ketamina en la Unidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos para la realizacion de puncion lumbar y qui-
mioterapia intratecal con Metotrexate como parte del pro-
cedimiento estandarizado en nuestro Centro.

Previamente habia comenzado la perfusion intravenosa
de este mismo agente quimioterapico como esta indicado
en el Protocolo de Consolidacion. Cursa sin incidencias,
despertando tras el procedimiento y siendo trasladada a
Planta de Hematologia. Pasadas 6 horas desde su llegada
a Planta, comienza con somnolencia, desconexion y es-
casa reactividad a estimulos (Glasgow 9), motivo por el
cual tras exhaustiva exploracion se traslada de nuevo a
UCIP.

A su llegada se monitorizan constantes, se extrae ana-
litica completa y se realiza TAC craneal que resultan nor-
males. Tras comprobacion de niveles sanguineos de me-
totrexate, se procede a interrumpir la perfusion del far-
maco y se inicia terapia de rescate con acido folinico y
alcalinizacion de orina.

Tras doce horas en estado comatoso, la paciente se re-
cupera completamente, pudiendo ser trasladada a Planta
tras permanecer en UCIP bajo estrecho control.

Comentario final: Nuestro propdsito es alertar sobre
las posibles complicaciones de los quimioterapicos tan
ampliamente utilizados en pacientes hematoldgicos. En el
diagndstico diferencial se incluyen complicaciones secun-
darias a la inyeccion intratecal.

La neurotoxicidad producida por metotrexate es un
cuadro infrecuente pero descrito en la literatura cuyo pro-
noéstico varia pudiendo ser fatal en algunos casos.

Utilidad de la procalcitonina en
los servicios de urgencias”
Autor(es): C. Real Del Valle ", M.J. Carbonero Celis @
Centros: "HUVM, @Hospital Universitario Virgen Macarena
Objetivos: Conocer el rendimiento de la PCT como
predictor de infeccion bacteriana grave en el area de Ur-
gencias de nuestro hospital en nifos entre 29 dias a 14
anos de edad en nifios con fiebre.

Material y métodos: Estudio observacional retrospec-
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tivo de las PCT solicitadas a todos los nifos que acudie-
ron por fiebre, en los Ultimos 6 meses al area de Urgencias
de Pediatria de un hospital de 3° nivel, con edades com-
prendidas de 29 dias a 14 anos.

Resultados:

- Analizamos 157 peticiones de PCT.

- Distribucion de la edad: 24 % de O- 3 meses, 47 %
de 0 a 36 meses, 16% de 3a 5 anosy un 16 % de 5 a
14 anos.

El 100 % de los pacientes se encontraban correcta-
mente vacunados. 41% al menos dos dosis de antineu-
mocaocica.

- EI 62 % de las peticiones se hicieron con fiebre de <
12 horas de evolucion, el 23 % de 12 a 24 horas, 8% de
24 a48horas,2 % de48a72horasyunb % > 72 horas.

- EI 89% fueron diagnosticados de fiebre de etiologia
viral, el 24% de infeccion bacteriana grave y el 7% de los
casos de sepsis.

- Encontramos una relacion estadisticamente significa-
tiva ( p<0.05) entre niveles de PCT >0,5 y el diagndstico
de infeccion bateriana grave/s

Conclusiones: La PCT facilita la deteccion precoz de
una infeccién bacteriana con las ventajas de la instaura-
cion precoz de un tratamiento que disminuira las compli-
caciones, siendo el periodo mas idoneo entre las 6 y las
12 h del inicio del cuadro y que valores de PCT normales
permiten una optimizacion del uso de recursos asisten-
ciales.

Sindrome de kleine-levin
Autores: CastroM.,Alonsol.,CampoA.,Rodriguez-SacristanA.
,Luminita,D.,ZamoranoM.

Centros: Servicio y UGC de Pediatria. Seccion de
Neurologia Pediatrica. Hospital Universitario Virgen
Macarena.Sevilla.

Introduccién: Presentamos un caso clinico de un
SKL,una patologia poco frecuente,por lo que es fun-
damental su conocimiento para un diagndstico pre-
coz.Se caracteriza por episodios recurrentes de
hipersomnias,alteraciones del comportamiento,cognitivas
y del estado de animo.

Anamnesis:Varonde 12afiosqueconsultaporepisodios
recurrentes desde hace 3 meses de hipersomnolencia,de
2 semanas de duracion,acompanandose de
confusion,amnesia parcial,desrealizacion,bradipsiquia vy
apatia.AP: asma bronquial, amigdalectomia, neumonia la
semana previa al debut de la enfermedad;AF: hermano de
19 afos en estudio por sospecha de Esclerosis MUltiple.

Exploracion: IMC: obesidad severa.Poco
colaborador,bradipsiquico,poco expresivo.Pares cranea-
les normales.Fuerza, sensibilidad, tono muscular ade-
cuado. ROT presentes.Pruebas cerebelosas normales.
ACR normal.Abdomen normal.

Pruebas complementarias: Hemograma, coagula-
cion, bioquimica: normal. Inmunoglobulinas y comple-
mento: normales. VSG: 2. Perfiles tiroideo, hepatico y re-
nal: normales. Frotis sangre periférica: normal. Amonio,
ACTH y Cortisol en sangre: adecuados. Toxicos en orina:
negativo. Serologias VEB y CMV: negativas. EEG: Registro
en privacion de suefo caracterizado por: Actividad funda-
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mental discretamente enlentecida. Polisomnografia noc-
turna completa, Test de Latencias Mdltiples: normales.
RM cerebral: normal. LCR: bandas oligoclonaes, anticuer-
pos anti-NMDA: negativos.

Juicio clinico: Dada la clinica del paciente y los hallaz-
gos del EEG, planteamos como juicio clinico la existencia
de un sindrome de Kleine Levin.

Evolucion y tratamiento: Solicitamos SPECT para
completar el estudio: Hipocaptacion leve del polo tempo-
ral derecho.

Evolucidn: el paciente presentado dos nuevos episo-
dios, ambos similares a los episodios previos, sumandose
una intensa hiperfagia, que no habia presentado antes.

Tratamiento: Medidas higiénicas: descanso durante
los episodios, interrumpir actividades, vigilar sintomas de-
presivos y de ansiedad y adecuada rutina de suefio du-
rante los periodos asintomaticos,evitando el alcohol y po-
sibles infecciones. Tratamiento con lisdesanfetamina du-
rante los periodos criticos.

Discusion: Nuestro paciente cumple todos los criterios
internacionales del SKL: Periodos de Hipersomnia durante
mas de 2 dias y menos de 4 semanas, al menos 1 al ano;
Recurrencia todos los anos; Exclusion de otros diagnds-
ticos que expliqguen mejor la sintomatologia del paciente;
Uno o mas de los siguientes sintomas: alteraciones del
comportamiento (hiper/hipofagia, hipersexualidad, irritabi-
lidad, agresividad), alteraciones cognitivas (desrealizacion,
alucinaciones, confusion, perdida de memoria) o alteracio-
nes del estado de animo (apatia, animo depresivo, ansie-
dad). Este sindrome tiene una Prevalencia aproximada de
1-5/ mill. hab. Mas frecuente en adultos jévenes varones
(4:1). La edad media de presentacion son los 15,5 anos.
La etiologia se desconoce, apuntando hacia una disfun-
cion diencefalica hipotalamo-hipofisaria. No existen trata-
mientos efectivos, y se observa una desaparicion espon-
téanea con los anos.

Ulcera genital aguda

Autor(es): M. Ruiz Camacho, M.d. Murioz Vilches, P. Terol
Barreo, R. Risquete Garcia, M.J. Carpio Linde, M. Navarro
Merino

Centros: Hospital Universitario Virgen Macarena

Introduccioén: La aparicion de ulceras genitales agu-
das en nifias debe plantear la realizacion de un correcto y
extenso diagndstico diferencial.

Caso clinico: Nifa de 11 anos, sin antecedentes per-
sonales ni familiares de interés, que presenta edema de
labios menores y mayores de 48 horas de evolucion, 3
ulceras bilaterales blanquecinas con borde eritematosos
en cara interna de labios menores y leucorrea asociado a
fiebre alta (max 39.6 °C). Se ingresa para estudio y son-
daje vesical por imposibilidad de miccion espontanea por
dolor.

Los examenes complementarios descartan infeccion
local o de transmision sexual.

- Hemograma: tres series hematicas sin alteraciones.

- PCR: 16 mg/L.

- VSG: 5 mm.

- Sedimento urinario normal y urocultivo negativo.

- Cultivo de exudado vaginal (3 muestras) flora habitual.

#

- PCR de exudado vaginal para Neisseria gonorrhoeae,
Chlamydia trachomatis, Mycoplsma genitalium vy Virus
Herpes tipo | y Il: negativas.

- Estudio seroldgico a VIH, Sffilis, Virus Herpes tipo Iy I,
CMV y VEB: negativos.

- Estudio de autoinmunidad negativo.

Juicio clinico: Ulcera de Lipschutz

Precis6 sondaje vesical durante 5 dias, hasta reiniciar
miccion espontanea.

Buena respuesta a tratamiento con lavados con anti-
séptico local y mupirocina tépica y amoxicilina/clavulanico
oral.

Se decide alta, tras 7 dias de ingreso, con control cli-
nico a la semana favorable y control seroldgico en 6 me-
ses.

Comentario: La Ulcera vulvar de Lipschitz es una enti-
dad poco conocida y de baja incidencia, descrita por pri-
mera vez en 1913.

Se caracteriza por la aparicion de una o mas Ulceras
genitales agudas dolorosas, con fondo purulento y mar-
genes irregulares, asociadas a sintomas sistémicos (como
fiebre, mialgias, adenopatias y odinofagia, entre otros), en
las que se descarta otra etiologia posible. Su origen es
desconocido, aunque se han descrito casos secundarios
a primoinfeccion por VEB, CMV o virus Influenza A.

Por tanto, como en el caso de nuestra paciente, su
diagnostico es clinico y de exclusion, descartando etio-
logia traumatica (agresion sexual, autolesion), infecciosa
de transmision sexual (VHS, Sifilis, LGV, Chancroide, VIH,
Céandidas) o no (VEB, CMV, virus Influenza A), sistémica
(Crohn, Behget), reaccion adversa medicamentosa, neo-
plasica (linfoma/leucemia) o idiopatica recurrente (aftosis
orogenital recidivante).

Brote de Shigelosis
Autor(es): M. Ruiz Camacho, R Terol Barrero, M.d. Mufioz
Vilches, M. Navarro Merino
Centros: Hospital Universitario Virgen Macarena

Introduccioén: La enteritis por Shigella ssp un entidad
de baja incidencia actual en nuestro medio. Existen va-
rias especies, clasificados en cuatro subgrupos: S. dy-
senteriae (epidemias, paises en desarrollo), S. flexneri (fre-
cuente, Estados Unidos), S. boydiiy S. sonnei (paises de-
sarrollados). Su mecanismo de transmision es fecal-oral.

Material y método: Estudio descriptivo, con revision
de historias clinicas, de casos ingresados en planta de
Infectologia Pediatrica, del 29/09 al 05/10 de 2015, por
gastroenteritis enteroinvasiva por Shigella sonnei, en el
contexto de brote de Shigelosis en Castilblanco de los
Arroyos, Sevilla.

Resultados: 12 casos ingresados con coprocultivo po-
sitivo a Shigella Sonnei Procedencia de los casos: Castil-
blanco de los Arroyos (7), Guillena (1), Burguillos (1), Santa
Olalla de Cala (1), Alcala del Rio (1) y Coria del Rio (1).

Sexo: 5M/7H

Edad media de 8.5 afios (3-13 afos).

Clinica: deshidratacion leve (100%), dolor abdominal
tipo colico (100%), deposiciones de consistencia liquida
(100%), fiebre alta (92%), deposiciones con restos pato-
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logicos (75%), vomitos (67%). Clinica neuroldgica (33%):
cefalea frontal, asociada a cervicalgia (17%) y rigidez de
nuca (8%). Laboratorio: acidosis metabdlica (92%), leuco-
citos con neutrofilia (67%), hiponatremia (25%), leucoci-
tos con linfopenia (8%). Tratamiento: rehidratacion intrave-
nosa y realimentacion oral precoz (100%). Antibioterapia
5 dias. Cefalosporina de tercera generacion intravenosa
+ azitromicina oral (84%). Cefalosporina de tercera gene-
racion intravenosa (8%). Cefalosporina de tercera genera-
cion intravenosa + trimetoprim/sulfametoxazol oral (8%).
Un caso ingresa inicialmente un UCI-P por sospecha de
meningoencefalitis, descartada por puncién lumbar nor-
mal.

En todos los casos la clinica de fiebre y vomitos cedio
tras 24 horas de tratamiento antibidtico, persistiendo de-
posiciones de consistencia disminuida en menor cuantia
y frecuencia, permitiendo el alta en 24 horas, en el 50%
de los casos.

Comentario/conclusién: La Shigella sonnei causa
brotes en paises desarrollados, con una evolucion clinica
favorable de los pacientes, como se ha objetivados en
nuestros casos.

La instauracion de un protocolo conjunto de actuacion
entre Atencion hospitalaria, Epidemiologia de zona y Aten-
cién Primaria, tras confirmacion del brote de shigelosis, ha
permitido un adecuado control clinico de los pacientes,
instaurando medidas de aislamiento adecuadas para evi-
tar la aparicion de casos secundarios.

Caso clinico: glioblastoma multiforme de iv grado
Autor(es): E. Ruiz Gonzalez, B. Branislava Grujic, J.C. Flores
Gonzalez, M.I. Sanchez Codez, N. Buero Fernandez, L.
Estepa Pedregosa
Centros: Hospital Puerta del Mar

Introduccioén: Los tumores de médula espinal son raros
en ninos, representando el 5-15% de los tumores prima-
rios del SNC. Pueden ser intra o extramedulares teniendo
diferente clinica de presentacion. Principalmente se mani-
festan con dolor a nivel tumoral, presente especialmente
en caso de los tumores intramedulares. Entre otros sinto-
mas se encuentran escoliosis, déficit sensitivos-motores o
trastornos esfinterianos. Aunque el dolor vertebral puede
tener otras etiologias como traumatismos, espondiloliste-
Sis 0 procesos infecciosos, que son mas frecuentes en los
niNos, es necesario tener en cuenta estos tumores por su
mal prondstico y evolucion.

Resultados: Presentamos nifa de 8 afos derivada a
Urgencias por presentar pérdida de fuerza en MID de una
semana de evolucion. Refiere dolor de columna de mes
y medio de evolucion, que fue tratada como lumbalgia y
posteriormente valorada por traumatologia ante la persis-
tencia del mismo, diagnosticandose de escoliosis postural
y pautandose el tratamiento rehabilitador. En la explora-
cion destaca disminucion de la fuerza muscular en MID
grado 3/5, con ROT vy sensibilidad conservados y esco-
liosis a nivel téraco-lumbar con dolor a la palpacion. Ante
la importante disminucion de fuerza muscular sin encon-
trarse explicacion para la misma, ingresa para ampliacion
de estudio solicitandose RM téraco-lumbar. En la RM se
observa lesion compatible con glioma intramedular que se
extiende de D1 a D6. Se procede a extirpacion parcial del

tumor, sin poderse extirpar el polo superior por el riesgo
de afectacion cardiorespiratoria. La biopsia fue diagnés-
tica de glioblastoma multiforme grado V. Como secuela
de la intervencion presenta paraparesia de MMII con sen-
sibilidad parcialmente conservada y vejiga neurdégena con
afectacion de esfinteres que precisa sondaje intermitente.
En la RM de control persiste tumor desde D2 hasta D4,
junto con restos tumorales en la area intervenida, por lo
que se recibe tratamiento complementario con RT+QT.

Conclusion: Ante la presencia de dolor de columna
vertebral que no responde a terapia convencional, hay
que tener en cuenta los tumores medulares como parte
del diagndstico diferencial, ya que tienen muy mal pronos-
tico si se no se diagnostican oportunamente o si se hace
un abordaje inadecuado.

Inmunizacion en nifios oncologicos
Autor(es): A.M. Garcia Carrasco, D. Garcia Aldana, N.
Conde Cuevas, A. Fernandez- Tejjeiro Alvarez
Centros: Hospital Universitario Virgen Macarena

Introduccion: La inmunodeficiencia en nifos oncoldgi-
cos se debe tanto a la propia enfermedad como al trata-
miento recibido, puede mantenerse varios meses tras el
fin de quimioterapia (QT).El dafo inmunoldgico depende
de la edad,del tipo de cancer y de los farmacos recibidos
y se puede afectar tanto a la inmunidad humoral como
celular. Ademas también se puede objetivar la pérdida de
inmunidad adquirida tras la inmunizacion previa al diag-
nostico del tumor maligno asi como una menor respuesta
a las vacunas durante y después del tratamiento.

Objetivo: Disefar un protocolo de vacunacion/ reinmu-
nizacion para los nifnos con neoplasias malignas.

Material y métodos: Revision de la literatura (Medline,
Pubmed, Cochrane) sobre inmunogenicidad, eficacia, se-
guridad y tolerabilidad de las vacunas del Programa Na-
cional de Vacunacion.

Resultados: Se desaconseja la administracion de va-
cunas vivas atenuadas (sarampion, rubéola y parotiditis)
durante la quimioterapia debido al riesgo de desarrollo de
la enfermedad por los virus incluidos en la vacuna. Se de-
beria postponer su administracion hasta seis meses tras
finalizacion de tratamiento. En LLA vy linfoma linfoblastico
se recomienda la vacunacion contra varicela cumpliendo
requisitos: remision completa mayor de 1 afo (general-
mente al inicio de fase de mantenimiento), cifras superio-
res a 700 linfocitos y 100000 plaquetas/mm3. Se reco-
mienda la administracion de vacunas inactivas y recom-
binantes (difteria, tétanos, pertussis celular, poliovirus in-
activa, haemophilus influenzae B, hepatitis By A, antineu-
mococica, antimeningocoécica) a los 3 meses tras finalizar
quimioterapia. La vacuna contra virus Influenza inactiva se
recomienda en todos los pacientes en periodo de epide-
mia. Al completar quimioterapia se aconseja aplicar pauta
vacunal en los nifios que no hayan completado la vacuna-
cion antes del diagndstico, y en los ya inmunizados, admi-
nistracion de dosis booster.

Comentario: Es importante tener presente la inmuno-
deficiencia de los nifios con cancer y adecuar en cada
caso la pauta de vacunacién/reinmunizacion durante vy al
completar tratamiento.
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Traumatismo abdominal infantil en una
unidad de cuidados intensivos pediatricos:
descripcion de los casos

Autor(es): B. Ruiz De Zarate Sanz ", |.M. Calvo Morales
@ A. Hernandez Gonzalez @, J.C. Flores Gonzalez @, S.
Quintero Otero ©), F. Rubio Quifiones @

Centros: ("Hospital de Jerez , ®Hospital Puerta del Mar

Introduccioén: El traumatismo abdominal es una pato-
logia frecuente en la edad infantil que puede derivar en
complicaciones graves que amenacen la vida.

Resumen: Presentamos los casos de traumatismo ab-
dominal ingresados en la Unidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos del “Hospital Puerta del Mar” en los Ultimos
cinco anos.

Diecisiete pacientes de edad comprendida entre los
dos y catorce anos fueron atendidos en nuestra Unidad
por este motivo.

La mayoria de nuestros pacientes eran varones y la
mediana de edad fué de 11 afios.

La totalidad de los casos se debieron a contusiones de
mayor 0 menor intensidad en la region abdominal.

Los traumatismos se dieron en el contexto de acciden-
tes deportivos, atropellos, accidentes de tréafico, precipita-
ciones o caidas, destacando la caida de la bicicleta como
mecanismo frecuente. Cinco pacientes sufrieron politrau-
matismo.

El sintoma de presentacion predominante fué el dolor
abdominal en mayor o menor grado, seguido de los vomi-
tos, el decaimiento y la miccion con sangre.

En la exploracion fisica destaca el dolor a la palpacion
con defensa abdominal en la mayoria de los casos, la pa-
lidez cutanea y mucosa fué comun en las exploraciones y
la hematuria estuvo presente en los casos con compro-
miso nefrouroldgico.

En la analitica de las primeras horas destacd anemia en
9 de 17 pacientes con una media de 8,7 g/dl, y coagulo-
patia en 5 de ellos.

Se realiz6 Ecografia abdominal y/o TAC abdominal en
un inicio en todos los pacientes, a excepcion de uno de
ellos que requirié exploracion quirdrgica urgente por ines-
tabilidad hemodinamica.

La mayoria de los pacientes necesitaron Unicamente
tratamiento de soporte, necesitando transfusion con he-
maties y/o plasma en mas de la mitad.

La intervencion quirdrgica soélo fué necesaria en dos
pacientes que requirieron esplenectomia urgente.

La evolucion fué buena en todos los casos y la media
de estancia en nuestra Unidad fué de 6 dias.

Conclusion: a pesar de que la mayoria de los traumatis-
mos abdominales evolucionan favorablemente sin interven-
cion quirlirgica, es necesario realizar un diagnostico precoz
y una vigilancia estrecha en una Unidad de Cuidados Inten-
sivos Pediatricos si la situacion del paciente asi lo requiere.

Presentacion clinica y abordaje terapéutico
del craneofaringioma quistico

Autor(es): M. Ruiz Navajas, E. Ldpez, J. Prados, I. Géniz, R
De Vera

Centros: Hospital Universitario Valme

Introduccién: El craneofaringioma es un tumor, con
frecuencia quistico, habitualmente supraselar, que deriva
de restos de células embrionarias de la bolsa de Rathke.
Es el tercer tumor intracraneal mas frecuente en la infancia
y el mas frecuente de la region hipotalamico-hipofisiaria en
este grupo de edad.

Aunqgue histoldgicamente se considera un tumor be-
nigno, suele tener un comportamiento agresivo debido a
su tendencia a invadir estructuras vitales como son el hi-
potalamo, la hipdfisis, el lll ventriculo, la via éptica o el po-
ligono de Willis, conduciendo a secuelas tanto neurolégi-
cas como endocrinolégicas.

La clinica depende de la localizacion, el tamano, el po-
tencial de crecimiento y la edad de presentacion. Suele
aparecer como una combinacion de signos y sintomas de
hipertension intracraneal, alteraciones visuales, deficien-
cias hormonales y disfuncion hipotalamica.

Para el diagnostico se requieren pruebas de neuroima-
gen, tanto tomografla computarizada como resonancia
magnética.

Las opciones terapéuticas incluyen cirugia, radiote-
rapia, aspiracion intermitente mediante punciéon estero-
taxica, esclerosis de las paredes del quiste mediante far-
macos, o irradiacion interna con radioisétopos.

Caso clinico: Varon de 8 anos de edad que consulta
por cefalea intermitente de 2 meses de evolucion, acom-
pafada de disminucion de la agudeza visual y considera-
ble aumento de peso.

Valorado por el servicio de Oftalmologia, se descarta
defecto de refraccion y alteraciones en el fondo de ojo.

Se realiza TC craneal simple en el que se observa masa
supraselar heterogénea con abundantes calcificaciones
que comprime el tercer ventriculo.

Ante la sospecha de craneofaringioma, se realiza RMN
en la que se observa lesion ocupante de espacio de com-
ponente soélido quistico con calcificaciones que desplaza
estructuras vasculares del poligono de Willis y quiasma
optico, muy sugestiva de craneofaringioma.

Se decide intervencion neuroquirdrgica, llevandose a
cabo ventriculoscopia y colocacion de catéteres ventricular
e intraquistico para futura administracion de Interferdn alfa.

Discusioén: El tratamiento de eleccion del craneofarin-
gioma es la reseccion quirdrgica. Sin embargo, la tasa de
recivida es muy elevada y las secuelas, frecuentes. Otra op-
cion terapéutica es la radioterapia combinada con la ciru-
gia. En la actualidad, se plantea como alternativa terapéutica
para el craneofaringioma quistico, la administracion directa
intratumoral de farmacos citotdoxicos, como el Interferén alfa.

Osteomielitis pelvica: presentacion
de un caso con afectacion iliopubiana
Autor(es): M.J. Lirola ™, M. Rus ™, L. Santalé (), R
Camacho @, B. Amil
Centros: (nstituto Hispalense De Pediatria, @Intituto
Hispalense De Pediatria
Introduccién: Las infecciones osteoarticulares no son
frecuentes, pudiendo ser dificiles de reconocer en sus fa-
ses iniciales. La sospecha clinica ayudada de las pruebas
de imagen son esenciales para un diagnoéstico precoz que
evite secuelas.
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Caso clinico: Nifia de 3 afios que ingresa por cojera iz-
quierda. Hace 5 semanas inicia episodios de despertares
nocturnos por dolor que refiere a zona lumbosacra, ingle
y cara anterior de muslo izquierdos. Diagnosticada a las 2
semanas de sinovitis de cadera, se le indica tratamiento
con ibuprofeno a dosis analgésica y reposo, a pesar de
lo cual, asocia cojera izqda unos 5- 6 dias mas tarde. Ad-
juntan analitica normal salvo VSG 45 mm, y Rx y ECO de
caderas informadas como normales realizadas hace 1 se-
mana. Durante los Ultimos dias cojera todo el dia. Afebril en
todo momento. La semana previa al inicio de los sintomas
estuvo acudiendo a piscina, no descartan traumatismo ya
que se tiraba a la piscina con frecuencia. Exploracion: En
decubito supino posicion de pierna izquierda con flexion
de cadera y rodilla, llanto intenso con la manipulacion de
la misma, no permite la exploracion activa. En sedesta-
cion impresiona dolor a la palpacion de zona lumbosacra.
Marcha con pierna izquierda en extension, sin flexionar la
rodilla, arrastra el miembro. Analitica: leucocitos 10700/ul.
(60% S), PCR 3,8 mg/L, PCT 0,12 ng/mL, VSG 56 mm,
LDH 441 UI/l, CPK 81 Ul/l. Rx caderas: se sugiere ima-
gen de osteolisis a nivel iliopubiano izquierdo. RM con con-
traste: A nivel de la rama iliopubiana izquierda hallazgos
compatibles con osteomielitis e imagen de absceso en las
partes blandas adyacentes que desplaza al musculo pecti-
neo. Tratamiento: cefuroxima iv (8 dias) hasta la mejoria del
cuadro, continuando con tto oral domiciliario.

Comentarios: La pelvis es una localizacion infrecuente
de osteomielitis en el nino (1-11%). Los hallazgos clinicos
pueden ser superponibles a los que encontramos en una
sinovitis de cadera, una artritis séptica o una piomiositis.

La realizacion de una RM nos permitird hacer el diag-
noéstico y diferenciarla de otros procesos. Dada la evolu-
cion subaguda de nuestro caso, en la radiologia simple ya
existian hallazgos que sugerian el diagndstico.

Urgencias neonatales. Nuestra casuistica

Autor(es): D. Trassierra Molina, A.B. Lopez Marmol, M.A.
Pino Galvez, M.V. Rodriguez Benitez

Centros: Hospital Universitario Reina Sofia

Objetivo: Describir el motivo de consulta asi como las
caracteristicas de los neonatos que acuden al servicio de
urgencias de un hospital de tercer nivel.

Metodologia: Revision retrospectiva de los informes
de urgencias de los neonatos atendidos durante los me-
ses de julio a diciembre del afio 2014 en el Servicio de Ur-
gencias Pediatricas de un hospital de tercer nivel. Datos
analizados: Triangulo de evaluacion pediatrica, edad, gé-
nero, horario de consulta, lugar de residencia, motivo de
consulta, asistencia previa en su centro de salud, alta pre-
coz en Neonatologia, exploraciones complementarias rea-
lizadas y destino del paciente. Los datos se almacenaron
y analizaron mediante el programa estadistico SPSS 22.0

Resultados: Se realizaron 297 consultas de neonatos
con una edad media de 10,5 dias (+6,9 DE). El 98,3% pre-
sentd un TEP estable. El 55,9 % fueron varones. La ma-
yoria procedian de zonas urbanas. El 39,6% de los pro-
genitores eran primerizos. La mayor presion asistencial se
registro entre las 12 y 19 horas y entre los meses de julio
y agosto. El principal motivo de consulta fue por irritabili-
dad (20,9 %), sangrado/sospecha de infeccion del cordén
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umbilical (15,8 %) seguido de fiebre (7,7%), estrenimiento
(6,7%), exantema, tos y mucosidad (6,4%).

Dudas sobre puericultura se resolvieron en un 10,1%
de los casos. El 54,1% habian acudido a la primera con-
sulta en su centro de salud y en un 40,4% se habian ido
de alta precoz desde la Planta de Maternidad. Un 72,6%
No preciso pruebas complementarias, siendo en el resto la
mas solicitada la tira reactiva de orina seguida de la anali-
tica sanguinea. La proporcion de ingresos fue del 13,8 %
principalmente por fiebre sin foco y crisis de sofocacion.

Conclusiones: Los principales motivos de consulta
evidencian la falta de experiencia de los cuidadores, ayu-
dado por la facilidad de pruebas complementarias en los
servicios de urgencias hospitalarias frente a los centros de
atencion primaria.

En el servicio de urgencias este tipo de pacientes de-
ben tener un triaje preferente, exigiendo una valoracion
minuciosa debido a su vulnerabilidad y mayor suscepti-
bilidad.

Sangre en heces en pediatria

Autor(es): 7. Araujo Garcia, N. Camarena Pavon, P Pascual
Moreno, P. Barros Garcia, A. Gonzalez Garcia, N. Llanos
Alonso, S. Muroz Pérez, M. Vera Torres, D. Garcia-Navas
Nuriez

Centros: Hospital San Pedro De Alcantara

La hemorragia digestiva baja (HDB) es un motivo fre-
cuente de consulta en Pediatria. En la mayoria de los
casos el sangrado corresponde a una patologia banal,
siendo la causa mas frecuente las fisuras anales, pero
no debemos olvidar causas que pueden tener gran re-
percusion. La edad del paciente es el factor mas impor-
tante a considerar puesto que ciertas patologias son mas
frecuentes a unas determinadas edades. Para orientar el
diagnéstico es fundamental una anamnesis que recoja los
antecedentes personales y familiares, una exploracion fi-
sica minuciosa incluyendo siempre una inspeccion anal y
tacto rectal para descartar situaciones de emergencia y
valorar la necesidad de pruebas complementarias. Todo
ello nos ayudara a determinar la actitud debemos seguir
en cada caso, puesto que si un paciente esta estable y
presenta sangrado intermitente se puede iniciar el estu-
dio de forma ambulatoria mientras que si presenta inesta-
bilidad hemodinamica debera ser valorado en Urgencias
donde se manejara segun protocolos especificos.

Presentamos el caso clinico de un nifio de 3 afos deri-
vado por rectorragia y masa abdominal detectada en eco-
grafia solicitada por su pediatra, por episodios intermiten-
tes de rectorragia que al inicio fueron atribuidas a fisuras
anales sin presentar otros sintomas asociados. Antece-
dentes familiares de éxitus por cancer de colon a edades
precoces y padre con extirpacion de polipos. Ecografia
abdominal, donde se detecta masa y se deriva a Cirugia
Pediatrica.

Exploracion fisica normal salvo palidez cutanea. En pri-
mer lugar se realiza gammagrafia digestiva que resulta
normal, descartando diverticulo de meckel por lo que se
solicita RNM donde también se objetiva la lesion. El nifio
presenta buen estado general por lo que se decide conti-
nuar estudio de forma ambulatoria pero pocos dias des-
pués, reconsulta por emision con las heces, de una masa
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carnosa compatible con pdlipo, tras cual se programa in-
greso para realizacion colonoscopia, objetivandose una
lesion polipoidea que se extirpa, con resultado anatomo-
patolégico, compatible con poélipo hamartomatoso juvenil.
Se inicia estudio genético familiar. Con nuestro caso que-
remos evidenciar que aunque las causas de rectorragia
mas frecuentes son patologias banales y autolimitadas,
debemos tener en cuenta los antecedentes personales y
familiares que nos puedan orientar al diagndstico.

La predentina como modelo para
la promocion de la mineralizacion
Autor(es): L. Fernandez Fernandez
Centros: Universidad de Granada

1. Introduccién: La caries dental es un proceso de
desmineralizacion de los tejidos duros dentales mediada
por bacterias que padecen casi un 80% de la poblacion
comprendida entre los 6 y 8 afos. En la adhesion a la
dentina la profundidad de desmineralizacion supera la ca-
pacidad de infiltracion de las resinas, quedando una franja
de dentina desmineralizada en la base de la capa hibrida,
factor que contribuye a unos de los mayores problemas
asociados a la unidn resina-dentina, su durabilidad limi-
tada en el tiempo.

2. Objetivos: Caracterizacion de la predentina, verifica-
cion de la predentina como sustrato natural de estructura
organica similar a la dentina sana o desmineralizada por
caries.

Verificacion de la predentina como sustrato biolodgico
susceptible de remineralizaciéon mediante varios agentes
de uso habitual en odontopediatria.

3. Material y métodos: Ensayo 1. Caracterizacion de
la Predentina:

- Microestructura mediante microscopia 6ptica y tin-
cion tricromica de Mason, estructura molecular mediante
espectroscopia Raman, composicion elemental con mi-
croscopio electronico de barrido SEM EDS.

Ensayo 2. Efecto de productos remineralizantes en la
Predentina:

- 4 grupos experimentales

- Oxido de Zinc, Hidréxido de calcio puro, GC Tooth
Mousse y Biodentine.

- Protocolo de induccion de caries.

- Examen espectroscopia Raman.

4. Resultados y discusion: La predentina es una capa
adyacente a la camara pulpar con mayor permeabilidad
de unas 4 micras de grosor cuyas diferencias en los es-
pectros Raman con respecto a la dentina coronal media
sugieren un colageno menos organizado y que es una es-
tructura menos mineralizada.

5. Conclusiones: La predentina se ha podido distinguir
mediante microscopia optica de luz polarizada, microsco-
pia electrénica de barrido y espectroscopia micro-Raman
del resto de la dentina secundaria. Ha demostrado fre-
cuentes areas de desmineralizacion similares a la dentina
desmineralizada por caries, también diferencias en la es-
tructura proteica con respecto a la dentina coronal media
que sugieren una dentina menos organizada y una dis-
minucion significativa en el contenido de calcio. En todos

los especimenes tratados se encuentran diferencias en la
composicion, destancando la desviacion del pico de la vi-
bracion del carbonato con la aplicacion de Biodentine y el
aumento de la cristalinidad con el GC Tooth Mousse.

Pitiriasis Liquenoide Et Varioliforme
Aguda, ;Guando sospecharla?

Autor(es): M. Segura Gonzalez, T. Fernandez Martinez, B.
Rodriguez Jimenez, B. De La Viega Castro, M.M. Casero
Gonzalez, V.R Silvero Enriquez, M. Delgado Cardoso, R.
Espejo Moreno, M.C. Vicho Gonzalez

Centros: Hospital Materno Infantil

La pitiriasis liquenoide varioliforme aguda (PLEVA) es
una dermatosis adquirida idiopatica, que puede presen-
tarse de forma aguda acompanandose de sintomas sis-
témicos como fiebre, artralgias o Ulceras. Debe sospe-
charse ante lesiones compatibles y confirmarse mediante
biopsia; lo que obliga a realizar un enfoque multidisciplinar,
colaborando pediatras y dermatélogos.

Caso clinico: Vardn de 12 afnos con fiebre de 7 dias de
evolucion, exantema, dolor abdominal, vomitos y artral-
gias. Abuela con artritis reumatoide senil y hermana con
PTI.

Presenta petequias palmoplantares, papulas en tronco
y en miembros inferiores, mas intensos en zonas declives.

Hepatomegalia de 3 traveses sin esplenomegalia. Ede-
mas generalizados, mas intensos en manos y pies, sin li-
mitacion ni dolor a la movilizacion. Resto de la exploracion
normal.

En la analitica se objetiva un aumento de las transami-
nasas y leve eosinofilia.

Se solicitan serologias para Mycoplasma IgM e IgG,
VHS 1y 2, Rickettsia IgM e IgG, Coxiella IgG, Coxsackie
Ay By Parvovirus IgM que resultan negativas. Serologia
para Parvovirus IgG positiva. Mantoux negativo.

Sedimento y urocultivo normales. Marcadores de au-
toinmunidad normales.

Previa valoracion por Dermatologia, se realiza una biop-
sia que confirma diagnoéstico de PLEVA, iniciandose clari-
tromicina oral durante 2 meses, con rapida mejoria clinica,
desaparicion de la fiebre, mejoria de la sintomatologia sis-
témica y evolucion progresiva de lesiones hacia colora-
cion violacea con posterior descamacion hasta su des-
aparicion completa.

Conclusiones:

*La PLEVA es una enfermedad infrecuente pero debe
tenerse en cuenta en el diagndstico diferencial de lesiones
eritematodescamativas varioliformes; cuyo diagnostico de
certeza requiere una biopsia cutanea.

*Aunque suele ser autolimitada, existen algunas alter-
nativas terapéuticas como la fototerapia o la antibiotera-
pia, siendo ésta ultima de eleccion en la edad pediatrica;
quedando relegado el tratamiento con corticoides 0 me-
totrexato a casos refractarios.
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Vasculopatia lenticulo estriada neonatal
Autor(es): D. Trassierra Molina, M.R. Jaraba Caballero, M.D.
Ordofiez Diaz, M.J. Parraga Quiles
Centros: Hospital Universitario Reina Sofia

Introduccién: La mayoria de las lesiones cerebrales en
el neonato son perinatales o muy precoces, por ello es
muy importante las técnicas de imagen cerebral. La eco-
grafia cerebral nos permite diagnosticar y detectar ano-
malias cerebrales de forma muy precoz.

Se presentan 3 casos clinicos neonatales de vasculo-
patia lenticulo estriada.

Caso clinico: Primer caso clinico: Recién nacido pre-
término (RNPT) de 27 semanas de gestacion y 8380 gr de
peso que procede de una cesarea urgente por despren-
dimiento parcial de placenta. Maduracion con corticoides
completa y neuroproteccion. A las 72 horas de vida inicia
tolerancia enteral con lactancia materna con buena evo-
lucion.

Ecografia cerebral propia de su prematuridad sin ha-
llazgos de interés. CMV en orina negativa. A los 3 dias de
vida presenta sepsis con participacion digestiva por E.coli
de la que se recupera sin lesiones. A los 28 dias de vida
coincidiendo con el 3 dia de la reintroduccion de la nutri-
cion enteral con leche materna comienza con mal estado
general, hipotension, pancitopenia, hepatoesplenomega-
lia y oliguria, por lo que se realiza despistaje de infeccion
donde se detecta CMV en orina y en leche materna po-
sitivo. La ecografia cerebral muestra imagenes lineales hi-
perecogénicas ramificadas en region ganglio talamica de
novo.

Segundo caso clinico: RNPT de 35 semanas de vida
que ingresa por sindrome polimalformativo. En la ecogra-
fia cerebral se objetivan imagenes lineales hiperecogéni-
cas ramificadas en region ganglio talamica. Resultado de
cariotipo con 47, XY (trisomia de cromosoma 13): Sin-
drome de Patau.

Tercer caso clinico: RNPT gemelar de 35 semanas y
1776 gr con buena evolucion hasta el décimo dia de vida
que presenta sepsis por candida albicans. En la ecografia
cerebral tras infeccion se objetivan imagenes lineales hipe-
recogénicas ramificadas en region ganglio talamica.

Discusion: Estas imagenes lineales o ramificadas hi-
perecogeénicas situadas en la region gangliotalamica, se
denomina vasculopatia lenticulo estriada, y ha sido des-
crita en los ultimos afios como una entidad asociada a di-
ferentes patologias en el periodo neonatal. Esta alteracion
puede ser inespecifica y encontrarse en neonatos sanos
pero siempre hay que descartar patologia subyacente,
fundamentalmente infecciones (CMV) o anomalias cromo-
sémicas.

s Volumen XXIN° 2 Noviembre 2015

Defectos del desarrollo del esmalte:
prevalencia y repercusiones.
Autor(es): .M. Alonso Lajara
Centros: Univesidad De Granada
Resumen:

Propdsito: conocer la prevalencia, extension, severi-
dad de los DDE y su posible asociacion con la caries to-
mando como base del analisis al paciente en Andalucia
oriental.

Material y método: Un total de 355 nifos entre 5 y
9 afos de edad fueron examinados en tres colegios, si-
guiendo los criterios de la OMS, empleando los criterios
DDE index modificado segutin la FDI y diagndsticos clinicos
ICDAS para la valoracion de la severidad de caries.

Resultados: No se han encontrado diferencias signifi-
cativas entre los sexos en la distribucion de casos entre
ambas denticiones. Un 61,4% ha presentado algun DDE,
siendo menor en preescolares y aumentando su prevalen-
cia progresivamente conforme aumenta la edad, hasta los
7 anos. ODE ha sido el evento mas frecuente. El 40,8% ha
presentado alguna lesion de caries, frente al 59,2%, que
ha estado libre de lesiones. Caries de la primera infancia
se ha detectado en aproximadamente un tercio de los ni-
nos explorados. No se han detectado diferencias signifi-
cativas en denticion temporal ni permanente entre nifos y
nifas en cuanto a la influencia del sexo en la severidad de
lesiones de caries ni en la de DDE. Se ha detectado ODE
como defecto Unico mas frecuente en el segundo molar
temporal (28%).

Conclusion: Un 61,4% de los ninos de la poblacion
costera presenta DDE en la denticion temporal o perma-
nente siendo el mas frecuente ODE que supone mas de
la mitad de todos los DDE observados. El sexo no ha in-
fluido en la prevalencia de DDE, aunque si lo ha hecho la
edad de los nifios, siendo mas prevalentes en denticion
mixta que en denticion temporal. No podemos afirmar que
exista asociacion entre la presencia de DDE o tipo de DDE
y la extension o la severidad de la caries.
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Morbilidad neonatal en recién nacidos a término
precoz versus recién nacidos a término completo
Autor(es): D. Trassierra Molina, M.V. Rodriguez Benitez, .M.
Tofé Valera
Centros: Hospital Universitario Reina Sofia

Introduccién: En las Ultimas décadas ha aumentado
de forma significativa el nacimiento de los recién nacidos
de 37 y 38 semanas de gestacion llamados término pre-
coz (RNTP), o casi a término (RNCT), en relacion con par-
tos inducidos por patologia materna o neonatal, otras ve-
ces, sin indicaciones que se ajusten a unas determinadas
patologias.

Objetivo: Determinar si las patologias que sabemos
que son mas frecuentes en prematuros moderados en la
Unidad de Neonatologia, como son la deshidratacion, hi-
poglucemias, taquipnea transitoria e ictericia, también lo
son en los RNTP comparandolos con los RNTC.

Material y Métodos: Estudio retrospectivo poblacional
de cohortes de recién nacidos de entre 37 a 41 semanas de
gestacion durante el periodo comprendido de 2009 a 2014.
El total de nacimientos en esos anos fué de 24.037 nifios,
21816 eran RN a termino. Se hicieron dos grupos, los RNTP
de 37-38 semanas (n=4446) y los RNTC, de 39-41 sema-
nas de gestacion (n= 17370). En cada uno de estos grupos
se analizd y comparo la incidencia de patologias frecuentes,
que motivaron el ingreso; taquipnea transitoria, ictericia, hi-
poglucemia y deshidratacion. Utilizando la prueba de la chi-
cuadrado para un intervalo de confianza (IC) del 95%.

Resultados y Conclusiones: Encontramos diferencias
significativas en la hipoglucemia como causa de ingreso,
total de ingresos por hipoglucemia n195 (0.89%del total),
n54 eran RNTP (1,2%) y n 60 RNTC (0,34%) con una p
<0,0001 con IC 95%. La ictericia como causa de ingreso
la encontramos en n294 (1,34% del total), siendo también
significativamente mas frecuente en RNTP n119 (2,67 %)
que en el RNTC n 175 (1,07%) con una p <0,0001 con
IC 95%. No se encontraron diferencias significativas en la
tasa de ingresos por taquipnea transitoria ni de deshidra-
tacion en estos grupos.

Los resultados confirman que los RNCT tienen mayor
riesgo de ingreso por patologias como hipoglucemia e ic-
tericia. El aumento de nacimiento de este grupo de RNTP
conlleva el riesgo de mayor ingreso en las unidades neo-
natales, por lo que la indicacion de finalizar un parto antes
de la 39 semanas, debe de estar bien fundamentada, con
el fin de evitar ingresos innecesarios.

Caracteristicas de los recién nacidos
en maternidad. Nuestra casuistica

Autor(es): D. Trassierra Molina, M.V. Rodriguez Benitez,
M.C. De La Camara Morario
Centros: Hospital Universitario Reina Sofia

Introduccioén: Los recién nacidos (RN) a término (>39
semanas), los casi a término (RNCT 37-38 semanas ) y los
prematuros moderados (RNPM 34-36 semanas) constitu-
yen el mayor numero de RN controlados en maternidad.
En horas hay que descartar patologias y decidir el alta.
Labor poco recogida y valorada.

Vamos a describir las caracteristicas perinatales de los
grupos descritos, nacidos en el 2014.
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Material y métodos: Estudio prospectivo de 3694
RN vivos de nuestro Hospital. Ingresan en Neonatologia
(12,9%) y en UCIN (3,16%). Permanecieron en Materni-
dad 3100 (83,1%). Introducimos los datos en el programa
Neosoft analizando: edad materna, paridad, abortos, em-
barazo multiple, bolsa rota, tipo de parto, presentacion y
sexo. El % de RN valorados en Maternidad: RNPM (37 %),
RNCT (82,9%) RNT (90,6%).

Resultados y conclusiones: Peso medio: 3.257 gra-
mos, longitud: 50.2 cm y PC 34,5 cm. Varones 51,6 % vy
gemelares 1,2 % .Embarazos no controlados 1,87%. EG:
RNPT 2,2%, RNCT 19,1% y RNT 78,6%. La Mortalidad
perinatal precoz por grupos; RNPT (22,2 %.) RNCT (5,6
%0) RNT (1,48 %o.).

Edad materna. 83,3% (19 y 34 afos),1,4% eran < 19
anosy 15,4% > 35 afios. Encontramos mas RNPM en ma-
dres adolescentes. Las > 35 anos mas RNCT p<0,0016.

Paridad. 40,3% primiparas, 37,2% secundiparas,
13,7% terciparas y 6,8% multiparas. El 21,81 % tenian
abortos previos.

Amniorrexis. 15,4 % > 18 horas mayor en los RNCT
(p<0,0019)

Caracteristicas del liquido. Meconial: 16,9 % mayor
RNTC ( p<0,001).

Tipo y presentacion del parto. Nalgas: 3,9 %. es mas
frecuente en los RNPM p < 0,0032.Cesarea 17,2%, ins-
trumental 10,6%, Mas cesareas y partos instrumentales
en RNPM.

Peso al nacimiento: Mas RN > p90 en los RNTC p-
valor 1,526 E-0,6.

Las patologia gestacionales mas frecuentes: diabe-
tes pre y gestacional (2,48%). EGB positivo 0 descono-
cido: 14,7% vy FIP 5,3%

Cribado de hipoacusia al total de RN no lo pasan
1,46% Como conclusiones destacan las diferencias de
mortalidad perinatal y neonatal precoz por EG; que el con-
trol de patologias leves, evita ingresos y favorece el vin-
culo; Las cesareas y partos instrumentales presentan ma-
yores en RNPM y que hay un buen funcionamiento de los
programas de cribado.

Insuficiencia cardiaca congestiva en paciente
con dificultad respiratoria persistente

Autor(es): P Pascual Moreno, N. Camarena Pavon, A.
Gonzalez Garcia, T. Araujo Garcia, N. Llanos Alonso, J.A.
Lozano Rodriguez, M. Zambrano Castario, S. Mufioz Pérez
Centros: Hospital San Pedro de Alcantara

Resumen: La insuficiencia cardiaca (IC) es una patolo-
gia poco frecuente en la poblacion pediatrica. La mayoria
de los casos de IC se producen en el primer afio de vida,
generalmente debidos a cardiopatias congénitas. El diag-
nostico es clinico, por ello es muy importante realizar una
anamnesis detallada y una exploracion fisica minuciosa.
A diferencia de los adultos, se suele manifestar de modo
global como insuficiencia cardiaca congestiva. Determinar
la causa es fundamental tanto para el prondstico como
para optimizar el tratamiento, por ello el ecocardiograma
es de realizacion obligatoria. El tratamiento médico es fun-
damental para la estabilizacion inicial y posterior repara-
cion quirdrgica como tratamiento definitivo.
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Presentamos el caso de un lactante de 6 meses con
cuadro de bronquiolitis de un mes de evolucion, en trata-
miento con aerosolterapia y corticoterapia oral con mejo-
ria inicial. Empeoramiento posterior apareciendo palidez
intensa, taquipnea, taquicardia y soplo cardiaco no ob-
jetivado previamente. Pérdida de 400 gramos durante el
ultimo mes. Toma lento con sudoracion marcada con las
tomas. Ingresa por cuadro compatible con insuficiencia
cardiaca y se realiza electrocardiograma en el que destaca
un eje del QRS de -30°, Rx térax con cardiomegalia € in-
filtado algodonoso en alas de mariposa y ecocardigrama
urgente en el que se diagnostica canal atrioventricular par-
cial con insuficiencia mitral moderada.

Se instaura tratamiento con oxigenoterapia y furose-
mida intravenosa, afadiendo posteriormente captopril.
Mejoria progresiva, con disminucion del tiraje y menor su-
doracioén con las tomas.

Se decide traslado al Servicio de Cardiologia Pedia-
trica del Hospital de Referencia para optimizacion de tra-
tamiento de insuficiencia cardiaca y correccion quirdrgica.

Se realiza atrioseptoplastia y plastia de valvula izquierda
con buen postoperatorio.

Conclusiones:

- La insuficiencia cardiaca en pediatria es un cuadro
poco frecuente. Suelen ser aparecer en el primer afo de
vida como presentacion clinica de una cardiopatia con-
génita.

- Es importante conocer los sintomas de la insuficiencia
cardiaca para sospecharla y tratarla de manera precoz.

- La ecocardiografia es el método de eleccion para rea-
lizar el diagnostico.

- La reparacion quirdrgica es el tratamiento fundamen-
tal que debe realizarse en la mejor situacion clinica posi-
ble.
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Apendicitis aguda: ;exploracion
fisica vs pruebas complementarias?
Autor(es): N. Buero Fernandez, C. Remon Garcia, J. Carrera

Martinez, E. Ruiz Gonzalez, M.I. Sanchez Codez, L. Estepa
Pedregosa

Centros: Hospital Universitario Puerta Del Mar

Anamnesis: Mujer, 4 afos de edad, que acude por do-
lor abdominal generalizado de 4h de evolucion e intensi-
dad creciente. 4 vomitos . Febricula (37,8°) detectada a su
llegada a urgencias.

Antecedente de traumatismo abdominal de baja inten-
sidad, en horas previas.

Exploracion fisica: Regular estado general, respira-
cion superficial. Buena coloracion e hidratacion de piel y
mucosas. Dolor abdominal generalizado con importante
defensa a la palpacion.

Procedimientos diagnésticos y terapeuticos: Ana-
litica sanguinea: Leucocitos: 22006 (N87%), PCR: 1,4
mg/L, Coagulacion: INR: 1,02, AC. Protrombina: 96%,
TPTA: 25,1s, Fibrindgeno: 290 mg/dl., Gasometria nor-
mal. Sedimento orina: normal Ecografia de abdomen: Dis-
creta cantidad de liquido libre entre asas, en ambas fosas
iliacas y pelvis. Disminucion del peristaltismo de las asas.
No se visualiza apéndice. Radiografia térax y abdomen:
normales TAC abdomen: Discreta cantidad de liquido libre
entre asas y pelvis. Moderada dilatacion de asas.

Ante la exploracion fisica sugestiva de abdomen agudo,
en ausencia de datos concluyentes en las pruebas com-
plementarias, se decide realizar una laparotomia explora-
toria. Intervencion: Apendicectomia: Plastron apendicular
perforado (Peritonitis)

Conclusion: A pesar de ser una patologia conocida
y sospechada ante un paciente con dolor abdominal, en
ocasiones resulta dificil su diagndstico. Ni la historia cli-
nica, exploracion fisica ni las pruebas complementarias
solas o en conjunto confirman al 100% las apendicitis
agudas, por lo que toma un papel crucial en el manejo de
estos pacientes la observacion y la reevaluacion continua.
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