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Acidemia propionica: a propdsito de dos casos

Autor(es): R. Placido Paias; R. Real Terron; M.d. Gonzélez
Carracedo; V. Vaquerizo Vaquerizo, M. Garcia Reymundo;
M. Portillo Marzquez; E. Pirian Ldpez.

Centros: Servicio de Pediatria, Hospital de Meérida (Badajoz).

Introduccion: La acidemia propidnica ocurre en
1/100.000 recién nacidos vivos es una de las metabolo-
patias congénitas mas frecuentes, de herencia autosoé-
mica recesiva y causada por el déficit de propionil-CoA
carboxilasa. Existen 3 formas de presentacion: severa
neonatal, cronica intermitente y lentamente progresiva.

Descripcién de casos:

Caso clinico 1: nino de 9 dias trasladado desde otro
hospital por intolerancia digestiva e hipotonia. Mencio-
nan pérdida de peso, varios episodios de hipoglucemia
severas (20-24 mg/dl) al 2°y 7° dia e hipocalcemia. No
incidencias durante el embarazo ni el parto.

A su llegada a nuestra unidad, el nino presenta hipo-
tonia leve-moderada global, pobre actividad esponta-
nea vy a estimulos, con llanto escaso y aspecto desnu-
trido. A las 18 horas se advierte empeoramiento neu-
roldgico con hipotonia global moderada, hiperreflexia
y ausencia de apertura ocular a estimulos dolorosos
acompanado de numerosas clonias. Presenta EEG:
brote supresion, TAC cerebral normal e hiperamonie-
mia severa (> 400 mcg/dl). Se inici6 tratamiento con
fenilbutirato y carbamil-glutamato por SNG, arginina iv
y se traslada al hospital de referencia para depuracion
extrarrenal. Posteriormente se recibe, mediante espec-
trometria de masas en sangre seca, una elevacion de la
propionil-carnitina (9,24 umol/l, normal <5,5).

Caso Clinico 2: Nifo de 16 meses que ingresa
por episodio de somnolencia y vomitos tras contusion
craneal. Los padres refieren dos episodios previos de
somnolencia, coincidiendo con cuadros virales, con re-
cuperacion completa.

Durante el ingreso, la somnolencia va en aumento.
El TAC, la RMN craneal y la punciéon lumbar fueron nor-
males. El EEG informa de enlentecimiento de la activi-
dad de base, iniciandose aciclovir endovenoso ante la
sospecha de encefalitis aguda con mejoria sintomatica,
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salvo leve monoparesia transitoria del miembro superior
derecho.

A los dos meses reingresa por cuadro similar, des-
tacando leve hiperamonemia con acidosis metabdlica
no lactica, recuperada tras la ingesta. En RMN craneal
de control se observa atrofia cortical del hemisferio iz-
quierdo e hiperintensidad de ganglios basales.

En el estudio metabdlico se observa hiperglicinemia
con aumento de propionilcarnitina con actividad defi-
ciente de propionilCoA carboxilasa en fibroblastos (2,7%).

Discusién: La forma severa neonatal (70-80%) se
inicia durante la primera semana de vida. La sintoma-
tologia es inespecifica: rechazo del alimento, succion
débil, vémitos, pérdida de peso, distension abdominal,
con letargia, hipotonia y convulsiones, coma e incluso
muerte.

La forma aguda intermitente de comienzo tardio
suele manifestarse después del afo de edad. Suele
precipitarse por cuadros infecciosos banales o exce-
siva ingesta proteica, cursando con manifestaciones
neuroldgicas como letargia o ataxia y digestivas.

Diabetes insipida central en el adolescente.
A propadsito de dos casos.

Autor(es): L. Canovas Sanchez, G. Viedma Chamorro, T. del
Campo Mufioz, A. Avila Casas, M. de Toro Codes, J. de la
Cruz Moreno.

Centros: UGC de Pediatria. Complejo Hospitalario de Jaén.

Introduccioén: La diabetes insipida central (DIC) es una
enfermedad infrecuente producida por la falta absoluta o
relativa de la secrecion de hormona antidiurética (ADH),
que conlleva poliuria con densidad urinaria muy baja, pér-
dida de peso y alteraciones psicoldgicas. Los tumores ce-
rebrales son la causa mas importante en nifios (49.5%).

Descripcion de dos casos de DIC:

Caso 1: Nino de 13 anos que ingresa por clinica de
poliuria y polidipsia y alteraciones psicolégicas en los Ulti-
mos meses. AP: ITUs, hidronefrosis Il bilateral. EF y neu-
rolégica normal. TA 100/60 mmHg. Analitica de sangre
con bioguimica normal salvo Na 153 mEqg/l. Sistematico
de orina: densidad 1002. Diuresis de 24 horas: 3,5 |. Os-
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molaridad plasmatica (Osmp): 318 mOsm/kg; Osmolari-
dad orina (Osmu): 83 mOsm/kg. Densidad 1000. Test de
deprivacion hidrica: tras 8 horas: Osmp 325mOsm/kg y
Osmu 103 mOsm/kg. ADH: 2.8 pg/mL. Test de desmo-
presina: Osmp de 316 mOsm/kg y urinaria de 510 mOsm/
kg, tras aumento>50% de la que presentaba se diagnos-
tica de DIC. Se inicia tratamiento con desmopresina nasal.
Se descarté otro déficit hormonal del eje HT-HPF. RMN
craneal: ausencia de sefal hiperintensa de neurohipdfisis
que sugiere hipogenesia-agenesia de neurohipofisis.

Caso 2: Nina de 11 afios que acude a Urgencias por
cefalea opresiva generalizada, sensacion de mareo y des-
tellos visuales; sequedad bucal, pérdida de peso de 4 kg
en los Ultimos dos meses. Poliuria (7.5 | en 24 h) y poli-
dipsia desde hacia 3 meses. EF y neuroldgica normal. FO
normal. Analitica de sangre con bioguimica normal. Sis-
tematico de orina: densidad <1005. Test de deprivacion
hidrica (tras 7 horas): Osmp 285 y Osmu 171 mOsm/kg.
Test de desmopresina: Osmp de 283 y Osmu 650 mOsm/
kg, ante aumento > 50% vy cociente Osmu/Osmp: 2.2
mOsm/kg se diagnostica de DIC. Se inicia tratamiento
con desmopresina liofilizado oral y se descarta otro déficit
hormonal del eje HT-HPF. RMN craneal: lesion ocupante
de espacio supraselar de 12x15 mm, que contacta con
quiasma optico, con realce tras administracion de con-
traste sugerente de disgerminoma.

Discusion:

1. Ante clinica de poliuria y polidipsia debemos sospe-
char una DI excluyendo previamente otras causas de po-
liuria osmatica (DM, hipercalcemia, nefropatia pierde sal).

2. Los test de deprivacion hidrica y desmopresina re-
sultan fundamentales para el diagndstico de DIC.

3. La resonancia magnética cerebral es imprescindible
para el diagnostico etioldgico.

4. La evaluacion de hormonas del eje HPT-HPF es nece-
saria para descartar otros déficits hormonales asociados.

El valor de los anticuerpos antigliadina
deaminados en preescolares

Autores: M? R. Martin Moya, L. Cabrera Morente, A. Pérez
Parras, A. Arévalo Garrido, J. De La Cruz Moreno

Centros: UGC de Pediatria, Complejo H. Ciudad de Jaén.

Introduccion: La enfermedad celiaca (EC) es una en-
fermedad sistémica autoinmune producida por la ingesta
del gluten y prolaminas contenidos en determinados ce-
reales, en individuos genéticamente predispuestos. Pro-
duce manifestaciones digestivas y extraintestinales. El
diagndstico se realiza mediante la clinica, marcadores se-
rologicos, estudio genético y biopsia intestinal siendo em-
pleada ésta Ultima en los casos dudosos. El Unico trata-
miento eficaz es una dieta sin gluten estricta de por vida.
Los anticuerpos antipéptido deaminado de gliadina (anti-
PDG) son unos anticuerpos que se correlacionan con la
atrofia vellositaria, adquiriendo por tanto una sensibilidad
y especificidad similar a los anticuerpos de celiaquia habi-
tuales, en ninos menores de 2 anos.

Descripcion del caso: Paciente mujer de 13 meses
sin antecedentes personales de interés, que acude para
ser estudiada en la unidad de digestivo por fallo de medro
a partir de los 7 mese,s coincidiendo con la introduccion
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del gluten en la dieta. Se acompana de irritabilidad y heces
de consistencia blanda. A la exploracion fisica presenta
abdomen distendido y timpanizado, con nalgas en bolsa
de tabaco, peso menor a p3 y talla en p10.

Se le realizd analitica presentando alteraciones en el
metabolismo del hierro, anticuerpos de despistaje de EC
(antitransglutaminasa y antiendomisio) siendo negativos
y antiPDG con titulos elevados. En revision posterior se
confirma resultado previo continuando con titulos eleva-
dos de antiPDG y estudio genético positivo a HLA DQ2
junto con biopsia intestinal con infiltrado inflamatorio, atro-
fia vellositaria total en duodeno (Marsh llic), lo que con-
firmo el diagndstico de EC. Tras retirada de gluten de la
dieta, se aprecia notable mejoria clinica y normalizacion de
marcadores seroldgicos.

Discusion: En el diagnéstico de EC es importante te-
ner en cuenta que los marcadores seroldgicos no deben
analizarse de forma aislada sino en conjunto con la clinica
y el resto de pruebas complementarias.

Recalcar la importancia de los anticuerpos antiPDG en
ninos menores a 2 anos, puesto que permiten el diag-
noéstico precoz de EC a estas edades. Al ser los Unicos
que se positivizan de forma especifica, evitan el retraso
diagndstico con las consecuencias pondoestaturales que
conlleva.

Por ello ante casos dudosos en ninos menores a 2
afios en los que hay fuerte sospecha clinica de EC con
anticuerpos negativos, es conveniente determinarlos.

Sindrome hemolitico urémico atipico:
nuestra experiencia

Autores: M® Rocio Martin Moya, Gloria Viedma Chamorro,

Tomas del Campo Mufioz, Africa Avila Casas, Leticia Millan
Miralles, Jesus de la Cruz Moreno.

Centros: UGC de Pediatria, Complegjo H. Ciudad de Jaén.

Introduccién: El sindrome hemolitico urémico (SHU)
es una microangiopatia trombdtica que se caracteriza por
anemia hemolitica microangiopatica, trombopenia y alte-
racion de la funcion renal.

El SHU atipico puede tener multiples agentes causales,
siendo de mala evolucion clinica cuando existen alteracio-
nes genéticas del complemento.

Descripcion del caso: Nina de 9 afos con anteceden-
tes de SHU con diarrea a los 20 meses de vida que pre-
ciso tratamiento sustitutivo con dialisis peritoneal (DP), ITU
a los 5 meses de vida.

Acude a su hospital de referencia al presentar desde hacia
3 dias fiebre, vomitos y dolor abdominal sin diarrea y oliguria
en las ultimas 48 horas. Al detectar en analitica insuficiencia
renal severa y trombopenia se deriva a nuestro centro.

La exploracion fisica fue normal, TA 111/72 mmHg, sin
datos de sobrecarga de volumen. Se realiza nueva anali-
tica en la que se aprecia anemia Hb 11 g/dl, trombopenia
15.000, esquistocitos 1.2%, se confirma insuficiencia re-
nal importante con urea 234 y creatinina 5 mg/dl y amilasa
y lipasa elevados sugerentes de pancreatitis aguda.

Ingresa en UCIP para monitorizacion, al continuar en
anuria y con datos de insuficiencia renal severa se coloca
catéter femoral y se inicia hemodialisis (HD) con buena to-
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lerancia hemodinamica y plasmaféresis (PF) a las 24 horas
del ingreso.

Pruebas complementarias: bioquimica urea 256,
creatinina 6, fésforo 7.6 mg/dl, GOT 308, LDH 4265, hap-
toglobina 12.2 U/I, esquistocitos 4.4%. Inmunologia: nor-
mal. Serologias: negativas salvo Influenza B positivo. Se-
dimento de orina: proteinuria 1.4 g/ 24 horas y microhe-
maturia. Ecografia renal: leve aumento de ecogenicidad
cortical sin dilatacion de la via urinaria.

Se realiza determinacion de ADAMTS 13 y estudio ge-
nético que es normal.

Tras 12 sesiones de PF se consigue normalizacion de
cifras de plaquetas y elevacion de hemoglobina, inicio de
diuresis que permitié suspender HD (a las 48 horas) y nor-
malizacion de la funcion renal (al alta Cr 0.6 mg/dl).

Actualmente realiza tratamiento con enalapril como ne-
froprotector presentando como expresion de dafno renal
microalbuminuria leve.

Discusion:

-El SHU es una entidad rara, aunque puede ser po-
tencialmente grave por lo que en un nifo que presente
anemia, trombopenia y fracaso renal agudo es importante
tenerla en cuenta.

-Actualmente el tratamiento con Eculizumab se con-
sidera de primera linea ante un SHU atipico. En nuestro
caso, no nos planteamos tratamiento con anticuerpos
monoclonales por la evolucion clinica favorable de la pa-
ciente tras plasmaféresis.

-El estudio genético es importante en estos pacientes
como factor predictor de evolucion clinica.

Dificultad respiratoria en adolescentes:
no siempre es asma

Autores: M® R. Martin Moya, A. J. Pérez-Aranda Redondo,
M. Cubero Sanchez, A Avila Casas, M? C. Martinez Padilla,
J. de la Cruz Moreno.

Centros: UGC de Pediatria, Complejo H. Ciudad de Jaén.

Introduccioén: La disfunciéon de cuerdas vocales (DCV)
es una entidad poco frecuente consistente en una aduc-
cion paraddjica de las cuerdas vocales (CV),durante la ins-
piracion, generando obstruccion respiratoria alta. Clinica:
episodios bruscos de dificultad respiratoria, sibilancias,
tos u opresion toracica. Predominio en sexo femenino,
preadolescentes, deportistas; puede asociarse a ansie-
dad, estrés emocional o somatizacion, asi como a asma o
RGE. Diagnoéstico mediante fibrobroncoscopia para visua-
lizacion directa de las CV durante un episodio. La espiro-
metria puede evidenciar aplanamiento del asa inspiratoria,
disminucion de FEV1, CVF manteniendo cociente FEV1/
CVF normal. Tratamiento: explicar al paciente la enferme-
dad, técnicas foniatricas y/o psicoterapia.

Descripcion de casos:

Caso 1: Niflo de 13 anos, con antecedentes de asma
mal controlada, deportista de competicion; familia deses-
tructurada. Acude a urgencias por dolor toracico de es-
casa duracion, de 2-3 dias de evolucion, acompafado de
dificultad respiratoria, que desaparece tras cesar el dolor.
Exploracion fisica normal. Hemograma, bioquimica con
funcién renal, iones, CK y troponina; gasometria, radio-
grafia de térax y ECG normales. Se administra clorazepato
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dipotasico, tratamiento broncodilatador nebulizado y cor-
ticoideo sistémico.

Se realiza espirometria, apreciandose aplanamiento del
asa inspiratoria, seguida de episodio de dificultad respira-
toria con buena SatO2, con estridor inspiratorio y uso de
musculatura accesoria, que cedié espontaneamente.

Sospechando DCV, ingresa y se realiza fibrobroncos-
copia, objetivandose cierre paraddjico de los 2/3 anterio-
res de CV en inspiracion.

Caso 2: Nifa de 14 anos sin antecedentes de interés,
salvo repetir Ultimo curso escolar. Acude a urgencias por
episodios paroxisticos de dificultad respiratoria, de 2 dias
de evolucion, con estridor y uso de musculatura acceso-
ria. Exploracion fisica: hipoventilacion generalizada, estridor
bifasico y tiraje supraesternal. SatO2 100%. Hemograma,
bioguimica con glucosa, funcién renal, iones, coagulacion
y dimero D normales. Gasometria, ECG, Radiografia de
térax normales. Diagnosticada de broncoespasmo recibe
salbutamol, bromuro de ipratropio y budesonida inhalados;
corticoides sistémicos, adrenalina y sulfato de magnesio
subcutaneos, sin respuesta. Ingresa, presentando nuevos
episodios similares manteniendo SatO2 normal. Se realiza
transito esofagogastroduodenal normal, espirometria con
CVF y FEV1 disminuidos. vy fibrobroncoscopia durante la
crisis con movimiento paraddjico de los 2/3 anteriores de
las GV en inspiracion, confirmandose DCV.

Discusion:

-Ante episodios de dificultad respiratoria en preadoles-
centes se debe tener en cuenta en el diagndstico diferen-
cial del broncoespasmo otros cuadros como la DCV.

-Fundamental realizar historia clinica y exploracion fi-
sica detalladas, que junto con la normalidad de pruebas
complementarias habituales hara sospechar esta entidad.

-Importante realizar el diagnostico precoz, para evitar
pruebas complementarias innecesarias y costosas, asi
como tratamiento farmacoldgico agresivo con sus efectos
indeseados.

Revision de leishmaniasis visceral infantil en nuestro hospital

Autores: Blanco Murioz, Maria Marta; Garcia Sanchez,
Maria; Sierra Cdrcoles, Concepcion; Avila Casas, Africa;
Martinez Colmenero, Carmen; De la Cruz Moreno, Jesus.
Centros: UGC Pediatria. Complejo H. de Jaén.

Objetivo: Analizar las caracteristicas clinico-epidemiolo-
gicas y de tratamiento de los casos de leishmaniasis visceral
(LV) diagnosticados en nuestro hospital en los Ultimos afos.

La LV es un importante problema de salud publica a
nivel mundial. En Espafna estd causada por L. infantum,
siendo el area mediterranea zona endémica. En nuestro
medio la incidencia es superior a la esperada. Ante un
cuadro de fiebre, hepatoesplenomegalia y anemia se plan-
tea como una de las principales opciones diagndsticas.

El tratamiento actual de eleccion es la anfotericina B |i-
posomal (ABL) en pauta corta, a dosis de 4mg/kg/dia, los
dias 1°a 5°y 10°.

Métodos: Estudio descriptivo retrospectivo: revision de
historias clinicas de los menores de 14 afos con LV, du-
rante el periodo enero 2010-agosto 2014. Variables regis-
tradas: edad, sexo, motivo de consulta, clinica, comple-
mentarios, tiempo al diagndstico y tratamiento.
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Resultados: Se registran 14 pacientes con LV, solo
uno de ellos inmudeprimido. 7/14 refieren contacto di-
recto con perros. Mediana de edad: 13 meses (3 meses
— 3 aflos y 11 meses). Sexo: 7 varones: 7 mujeres. Motivo
de consulta: fiebre en el 100% de los casos, duracion:
7-20 dias al diagnostico. Clinica: fiebre, palidez cutanea y
esplenomegalia en 100%, hepatomegalia 64%. Pruebas
complementarias: anemia e hipertransaminasemia 100%,
leucopenia 57%, trompopenia 71%. Pancitopenia 6/14.
Diagnostico: 100% serologia (ELISA positiva a leishma-
nia), 2/14 AMO (visualizacion amastigotes intracelulares).
Tiempo medio al diagnéstico: 3 dias (1-5).

En 13/14, el tratamiento con ABL en pauta corta tuvo
resultados satisfactorios. En un paciente se administro la
pauta corta a 3 mg/kg/dia, y requirid un 2° ciclo de ABL
a 4 mg/kg/dia para su remision. No hubo recaidas pos-
teriores.

Conclusiones:

— Nuestra serie de casos muestra que la LV continla
siendo una opcion diagnostica nada despreciable en
nuestro medio.

— Las técnicas no invasivas, como la serologia o PCR
en sangre periférica, facilitan el diagndstico, despla-
zando al método tradicional de visualizacion directa
del parasito.

— Eltratamiento de eleccion es la ABL, en pauta corta,
mostrandose seguro y eficaz en el manejo de LV en
pacientes inmunocompetentes.

Dermatomiositis Juvenil: Diagnéstico,
Evolucién Y Actualizacion Del Tratamiento

Autores: C. Caballero Rodriguez, N. Sancho Montero, M.A.

Pino Galvez, J. Gomez Vazquez, J. Sanchez Caballero.

Introduccién: La dermatomiositis juvenil es una enfer-
medad inflamatoria del tejido conectivo, que se clasifica
dentro de las miopatias inflamatorias idiopaticas, de etio-
logia desconocida. Es una enfermedad heterogénea tanto
en su forma de presentacion clinica como en su evolucion.
Para su diagnostico definitivo deben cumplirse los crite-
rios de Bohan y Peter. La incidencia de esta enfermedad
es muy baja, estimandose en 3 casos por millén y ano.
Clasicamente se trataba de una enfermedad con mal pro-
nostico, con elevada mortalidad y en ocasiones con afec-
tacion funcional permanente. En las Ultimas décadas con
los tratamientos y el diagnéstico precoz ha disminuido
drasticamente la mortalidad y ha mejorado el prondstico.
Descripcion del caso: Nifio de 3 anos de edad que
presenta lesiones cutéaneas de un mes y medio de evolu-
cion, consistentes en eritema heliotropo, papulas de Got-
tron a nivel de las manos, lesiones eritemato-violaceas
en axilas y edema en parpados, dorso de manos, bra-
zos y piernas. Acompanado de debilidad muscular con
predominio en cintura escapular y pelviana, que fue pro-
gresando hasta impedirle levantarse junto con empeora-
miento de estado general, mialgias, artralgias y estrefi-
miento. Ante la sospecha de Dermatomiositis Juvenil se
realizaron las siguientes pruebas complementarias: CPK
1034 U/I, LDH 500 U/, AST 117 U/, electromiograma con
patron miopatico generalizado compatible con miopatia
de tipo inflamatorio y biopsia muscular a nivel del cuadri-
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ceps también compatible. Al cumplir todos los criterios de
Bohan y Peter se diagnosticd de Dermatomiositis juvenil.
Se inicio tratamiento con prednisolona durante 10 dias sin
mejoria, por lo que se realizd induccion con inmunoglo-
bulina intravenosa, mejorando la fuerza muscular, las le-
siones cutaneas y el edema. Para el mantenimiento de la
remision se efectud tratamiento con metotrexato y des-
censo de corticoides.

Discusion: La dermatomiositis juvenil es una enferme-
dad rara, por lo que en ocasiones es dificil su diagnostico
precoz. Cada vez estan teniendo mas importancia prue-
bas complementarias como la resonancia magnética, ya
que no es invasiva y permite estudiar amplias areas mus-
culares. Se trata de una enfermedad con una evolucion y
prondstico variable, que ha mejorado en los ultimos anos,
afadiéndose a los corticoides el tratamiento con inmuno-
supresores. Las inmunoglobulinas intravenosas como tra-
tamiento adyuvante en casos de resistencia o dependen-
cia de los corticoides. Actualmente también se esta avan-
zando en el papel de farmacos bioldgicos. De la gravedad
del caso y de la respuesta o no a los tratamientos iniciales
dependera la necesidad de otros farmacos.

Uso de factor VIl activado recombinante
en pacientes hematolégicos no hemofilicos
Autores: |. Pelaez Pleguezuelos’, J.S. Vilchez Pérez?, A.l.
Gonzalez Espin’, J. de la Cruz Moreno'.
Centros: Complejo H. de Jaén.?. C.S. Alcala la Real.

Introduccioén: El factor VIl activado recombinante (rVila)
es el tratamiento aprobado para pacientes con hemofilia
A o B con inhibidores, hemofilia adquirida, deficiencia fac-
tor VIl y trombastenia de Glanzman, y por uso compa-
sivo para otras coagulopatias. Su mecanismo de actua-
cion esta limitado a un punto de lesion vascular donde se
libera factor tisular. El riesgo de trombosis es minimo y no
tiene alto poder inmundgeno.

Casos clinicos

1. Niha de 2 afos con déficit grave factor V de coagula-
cion. ClA intervenida sin complicaciones con profilaxis con
plasma. Ingresa por decaimiento generalizado y clinica
respiratoria. Rx de térax: derrame pleural, realizandose
drenaje por hemotérax tardio post-intervencion. Transfu-
sién de plasma cada 12 horas sin mejoria. Se administra
1 dosis de rVlla 90 ug/Kg con buena evolucion posterior.

2. Nifia de 6 anos con Enfermedad Von Willebrand tipo
ll'y asociacion VACTER incompleto. Taponamiento nasal
posterior urgente e intubacion por sangrado orofaringeo y
epistaxis secundaria a infeccion vias respiratorias superio-
res. Se administra concentrado de factor VIl y plasma sin
mejoria y necesita concentrado de hematies. Se adminis-
tra 1 dosis de rVlla 90 pg/Kg cediendo sangrado y permi-
tiendo extubacion.

3. Nifo de 9 afos. Tras amigdalectomia inicia sangrado
persistente de pared posterior. Requiere taponamiento an-
tero-posterior e intubacion. Primer estudio de coagulacion
normal. Al repetir, aumento leve del tiempo de protrom-
bina y dosificacion factor VIl 22%. Se administra rVila 30
ug/kg cada 8 horas 48 horas, resolviéndose el cuadro y
extubandose.

4. Nifo de 10 afos. Acude a urgencias con trastorno de
conciencia. Analitica compatible con leucosis y plaquetope-
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nia grave 5.000/ml. TAC craneal: hemorragia parenquima-
tosa antero-inferior I6bulo cerebeloso derecho extendido
a tronco lado derecho e hipertension intracraneal. Mielo-
grama: leucemia mieloide aguda. Coagulacion normal. En-
clavamiento cerebral en las primeras 24 horas, administran-
dose 1 dosis rVlla 90 ug/Kg con mejoria de la hipertension
intracraneal permitiendo iniciar tratamiento para leucemia.

Discusion

- El uso del rVila en pediatria debe considerarse en
trastornos de la coagulacion que no respondan a admi-
nistracion de plasma, cuando no se disponga de tiempo
para tipificar hemoderivado, descongelarlo o cuando pre-
cisa efecto rapido.

- Las dosis estandares en adultos (90-120 ug/Kg cada
2-3 horas) pueden extrapolarse a niflos y como su meca-
nismo de accién y duracion es dosis-dependiente, puede
incrementarse si no se obtiene respuesta.

- En pacientes con déficit congénito de factor VII ha
demostrado ser un tratamiento muy valioso, consiguiendo
hemostasia con dosis menores (15-30 pg/Kg) con la ven-
taja de que no tiene procedencia plasmatica.

Cefalea y lesiones hiperintensas en la sustancia
blanca en paciente con linfoma Burkitt
Autores: A.l. Gonzélez Espin’, |.Pelaez Pleguezuelos’, J.S.
Vilchez Pérez?, J. de la Cruz Moreno’.
Centros: Complejo Hospitalario de Jaén®. C.S. Alcala la Real

Introduccién: La presencia de lesiones hiperintensas
en la sustancia blanca en T2 se detecta frecuentemente
en los estudios de resonancia magnética (RM) y en gran
parte de los casos se puede considerar intrascendente.
Existen varias escalas que permiten valorar si estas le-
siones estan relacionadas con la normalidad. Cuando su
presencia es patologica puede ser de causa hereditaria o
adquirida, entre las que destacamos, la causa hipdxico-
isquémica, la esclerosis multiple, vasculitis, infecciones y
toxicos como el tratamiento quimioterapico, en especial
metotrexate, tratamiento intratecal y vincristina.

Caso clinico

Paciente de 4 afos con diagndstico de Linfoma de
Burkitt estadio IV por afectacion de médula ésea, en trata-
miento quimioterapico segun protocolo Inter B-NHL 2010.
Tras recibir el segundo ciclo de consolidacion con meto-
trexate, citarabina y tratamiento intratecal inicia cuadro de
cefalea intensa a nivel frontal con exploracion neurolégica
normal que precisa analgesia con paracetamol y metami-
zol cediendo el cuadro en una semana. Se realiza fondo
de ojo con resultado normal y se programa RMN cerebral
objetivando lesiones hiperintensas visibles en Flair y T2,
de localizacion subcortical en el centro semioval periven-
tricular izquierdo, sin captacion de contraste. No lesiones
ocupantes de espacio. Evolucion favorable sin presentar
mas episodios de cefalea.

Discusion

- La cefalea es una complicacion que puede aparecer
a causa de la quimioterapia o por otras causas. Se debe
descartar siempre una migrana, una infiltracion del LCR
por células tumorales y en algunos casos puede incluso
ser secundaria a lesiones en la sustancia blanca produci-
das por el tratamiento quimioterapico.

4&

-En muchas ocasiones, la RMN es precisa para el es-
tudio de cefalea en nifios con tratamiento quimioterapico.

-Las causas mas frecuentes de lesiones en sustancia
blanca son: la hipoxia-isquemia, esclerosis multiple, vas-
culitis, infecciones y toxicos (quimioterapia).

-Entre los farmacos quimoterapicos con mas neuro-
toxicidad encontramos el metotrexate y el tratamiento in-
tratecal, que habia recibido nuestra paciente dias previos.

Trombocitopenia inmune primaria como diagnéstico
inicial de lupus eritematoso sistémico en pediatria
Autores: J.S. Vilchez Pérez', A.l. Gonzalez Espin®, I. Pelaez
Pleguezuelos?, L. Martinez Pardo?, J°% de la Cruz Moreno?.
Centros: C.S. Alcald la ReaF. Complejo H. de Jaén.

Introduccioén: El lupus eritematoso sistémico (LES) es
una enfermedad inflamatoria cronica autoinmune, etiolo-
gia desconocida y afectacion multiorganica. Uno de los
criterios diagndsticos es la alteracion hematoldgica, con
frecuencia protrombdtica, pero que puede presentarse
en el 40% de los nifios como trombocitopenia autoinmu-
nitaria en 15-30% o leucopenia en 30-50%. Un 10% de
los pacientes con LES son inicialmente diagnosticados de
trombocitopenia inmune primaria (TIP).

Caso clinico: Nifa 11 anos derivada por hemateme-
sis y epistaxis de fosa nasal derecha. Febricula acompa-
fAante. Ademas documenta petequias y hematomas en ex-
tremidades inferiores de un mes de evolucion y epistaxis
en 2-3 ocasiones. No otros sangrados. Sin antecedentes
personales relevantes. Exploracion fisica: palidez de piel
con exantema petequial generalizado, mayor en miembros
inferiores y equimosis. Neurolégicamente estable. Hemo-
grama: Plaquetas 1000/ml. Series roja y blanca norma-
les. Coagulacion normal. Frotis sangre periférica normal.
Bioguimica normal. Sistematico de orina normal. A su in-
greso, sangrado importante con hipotension que precisa
taponamiento nasal, expansion cristaloide, metilpredniso-
lona 10 mg/kg e inmunoglobulina a 0.8 gr/kg iv (dos do-
sis de 0.4 gr/kg), cediendo sangrado nasal y continuando
corticoterapia a 4 mg/kg/dia, elevandose cifras de plaque-
tas hasta 57000/ml, por lo que se desciende a 2 mg/kg/
dia, volviendo a presentar plaquetopenia. Se recibe estudio
completo donde destaca: AntiDNA positivo. ANA positivo
patrén homogéneo 1/1280. Anticoagulante IUpico positivo
moderado. Anticardiolipina negativa. Leucopenia. Al rehis-
toriar a la familia se advierte lesion malar paterna inflamato-
ria no concluyente tras biopsia. Se realiza seguimiento en
consulta de Reumatologia Pediatrica donde es diagnosti-
cada de lupus eritemoso sistémico (artralgias, fotosensibi-
lidad facial, linfopenia, trombopenia, antiDNA y ANA). Inicia
tratamiento con cloroquina con un ingreso posterior con
plaquetas 11000/ml que es resuelto incrementando cor-
ticoterapia, pudiendo retirar lentamente, alcanzando cifras
estables de plaquetas superiores a 150.000/ml.

Discusion: En el diagndstico de LES es importante rea-
lizar una buena historia clinica que incluya antecedentes
familiares que orienten hacia enfermedades sistémicas.
En el estudio de plaguetopenia no se debe olvidar el es-
tudio inmunolodgico para descartar enfermedad de base.

Aun sin cumplir criterios completos, los pacientes con
trombopenia y antiDNA positivo pueden desarrollar LES a
largo plazo, siendo importante su seguimiento.
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Las manifestaciones hematoldgicas son mas frecuentes
que las cardiopulmonares en el diagndstico de LES pediatrico.

Precisan una disminucion progresiva y lenta de cortico-
terapia para evitar la recaida trombopénica.

Bronquiolitis: datos epidemiolégicos
en la estacion 2013-2014
Autores: R.M. Yui Hifume, R. Amo Rodriguez, E. Cobo

Vazquez, MPA. Vazquez Lopez, M. Sanchez Forte, F.
Giménez Sanchez, A. Bonillo Perales.

Centros: UGC Pedlatria. H. Torrecardenas. Almeria.

Introduccién: La bronquiolitis por el virus respiratorio
sincitial (VRS) es considerada la causa mas comun de in-
feccion viral estacional de las vias respiratorias bajas. Exis-
ten importantes grupos de riesgo: prematuridad, cardio-
patias congénitas, sindrome de Down e inmunodeficien-
cias. No existe una terapia efectiva por lo que el trata-
miento suele ser sintomatico. Los pacientes con factores
de riesgo (FR) elevado reciben inmunoprofilaxis con Palivi-
zumab, que ha mostrado ser seguro y efectivo en pretér-
minos con edad gestacional (EG) < 32 semanas, displasia
broncopulmonar (DBP) y cardiopatia congénita.

Objetivo: Conocer la incidencia de bronquiolitis que
acuden al servicio de urgencias de nuestro hospital du-
rante el periodo estacional y describir sus caracteristicas
clinico-epidemioldgicas.

Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo.
Se incluyeron a todos los pacientes hospitalizados en la
unidad de pediatria de nuestro centro entre Octubre 2013
a Marzo 2014 con diagnéstico al alta de bronquiolitis. Se
analizaron datos clinico-epidemioldgicos, tratamiento re-
cibido y evolucion.

Resultados: 662 pacientes fueron diagnosticados de
bronquiolitis en nuestro servicio de urgencias, con una
incidencia del 2,9%. Precisaron ingreso hospitalario 129
pacientes (0,58%), 52,7% fueron varones y 56.6% te-
nian menos de 6 semanas de vida. El pico maximo fue
en enero (48,1%). Como FR encontramos: prematuridad
(2 EG <82 y 10 EG entre 32-35), DBP y cardiopatia con-
génita. 4 habian recibido Palivizumab. El 27.9% tenian fa-
miliares con sintomas respiratorios altos y el 4.7% tenian
padres fumadores. La duracion media de sintomas antes
de acudir a urgencias fue de 4.74 dias (DS +/- 4.51), el
41.1% presentaba fiebre en urgencias y el 32.6% tenian
saturacion de 02<93%.El 69.8% tuvo VRS positivo. El tra-
tamiento fue: adrenalina (76%), salbutamol (12.4%), adre-
nalina con salbutamol (7%), salbutamol con bromuro de
ipratropio (0.8%) y medidas basicas (3.9%). La estancia
hospitalaria media fue 6.21 dias (DS +/- 6.61). El diag-
nostico al alta fue: bronquiolitis leve (19.4%), moderada
(73.6%) y grave (7%) El 7,8% preciso traslado a la unidad
de cuidados intensivos. No hubo exitus.

Conclusiones: La incidencia de bronquiolitis durante el
periodo estacional 2013-2014 se ha mantenido similar a
anos anteriores. Afecta con mayor frecuencia a menores
de 6 meses, siendo los menores de 6 semanas un condi-
cionante importante para el aumento del total de ingreso.
El VRS se mantiene como principal agente etioldgico en
nuestra area. Se observa un pico maximo durante el mes
de enero, probablemente condicionado por las caracteris-
ticas climatoldgicas de nuestra region.
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Seguimiento clinico de pacientes afectos
de mucopolisacaridosis.
Autores: Ferndandez Peregrina, S. Cuadrado Garcia, D.

Gonzalez Jiménez, Y. Aguirre Rodriguez, FJ. Batlles Garrido,
J. Rubi Ruiz, MT. Bonillo Perales, A .

Centros: UCG de Pediatria, H. Torrecardenas, Almeria.

Introduccién: Las mucopolisacaridosis constituyen un
grupo de enfermedades lisosomales en las que existe un
déficit enzimatico que origina el acumulo de glucosamino-
glicanos en distintos érganos. Estos pacientes presentan
manifestaciones multisistémicas siendo la afectacion res-
piratoria la que conlleva mayor morbimortalidad.

Objetivos:

Describir la evolucion clinica y afectacion respiratoria de
pacientes afectos de mucopolisacaridosis.

Material y Métodos: Se analizan retrospectivamente
todos los casos de mucopolisacaridosis registrados entre
los afos 2000-2014 en nuestro hospital.

Resultados: Se incluyeron 7 casos de mucopolisaca-
ridosis (4 tipo I, 1 tipo Il y 2 tipo VI): 5 varones, 2 muje-
res. Edad media al diagnostico 15,6+8,4 meses, tiempo
de seguimiento 7,4+4,7 anos. Dos éxitos (un varon a los
5, 5/12 afios y una mujer a los 2, 5/12 meses). Todos
han recibido terapia enzimatica sustitutiva, iniciandose en
el 80% entre los 1,5 y 3 anos. Dos casos presentan hiper-
tension pulmonar, 2 pacientes han sido intervenidos del
aparato locomotor (S. del Tunel carpiano y Escoliosis), 2
pacientes son portadores de gastrostomia 'y 5 de los 7 pa-
cientes han sido intervenidos de adenoamigdalectomia..

Se evaluo la funcion pulmonar en 3 casos (100% pa-
tron restrictivo), se realizé poligrafia del suefio en todos:
SAHOS leve 1, moderado 1, graves 4, no valorable 1. Ac-
tualmente 4 pacientes precisan medidas de soporte res-
piratorio: 2 CPAP, 1 BIPAP nocturnay 1 VMI nocturna me-
diante tragueostomia. La media de reagudizaciones res-
piratorias moderadas-graves oscila entre 1-5/ano, incre-
mentandose con la edad; la Ps aeruginosa es el microor-
ganismo mas aislado en la vias respiratorias.

Conclusiones:

El control de los sintomas respiratorios en la mucopo-
lisacaridosis es primordial ya que, a pesar del tratamiento
sustitutivo, estos pacientes presentan una elevada morbi-
mortalidad respiratoria.

Es necesario implantar un protocolo estandarizado de
seguimiento multidisciplinar para estos pacientes con el
fin de aumentar su supervivencia y calidad de vida.

Nueva mutacion asociada a las convulsiones
neonatales infantiles familiares benignas

Autores: B. Ruiz Garrido, R. Gonzalez Villén, MC Melguizo
Morales, R. Parrilla Mufioz, C.Sierra Corcoles, J. de la Cruz
Moreno.

Introduccién: Las convulsiones neonatales-infantiles
benignas (CNIFB) son un sindrome de epilepsia familiar
benigno, con un fenotipo intermedio entre las convulsio-
nes neonatales familiares benignas y las convulsiones in-
fantiles familiares benignas. La edad de aparicion varia en-
tre los 2 dias y los 6 meses de edad, con una resolucion
espontanea en la mayoria de los casos antes de los 12
meses de edad. Las CNIFB estan causadas por mutacio-
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nes en el gen SCN2A (2924.3), que codifica la subunidad
Na(V)1.2 de los canales de sodio dependientes de voltaje.
Transmision autosdmica dominante.

Caso clinico: Lactante de 3 meses que presenta dos
crisis tonicas, con opistétonos y retrovulsion ocular de una
duracién aproximada de un minuto; motivo por el cual lo
derivan a consulta de Neuropediatria. Antecedentes fami-
liares: abuelo paterno, tia paterna y su hija, padre y her-
mana con convulsiones en el periodo neonatal, diagnosti-
cados de CNIFB. Las crisis se controlaron el primer mes
0 ano de vida. Actualmente asintomaticos.

Exploracion fisica y neuroldgica normal. Pruebas
complementarias: EEG y TAC craneal normal. Diagnds-
tico genético: no se encuentran mutaciones puntuales
en los genes PRRT2, SCN2A y KCNQS. Sin embargo,
el gen afectado es el KCNQ2, cambio nucleotidico pro-
ducido ¢.880dupG, cambio aminoacidico producido
p.Ala294GlyfsTer37, genotipo heterocigoto, mutacion
tipo Frameshift, que presenta un significado bioldgico pa-
togénico y que no estéa descrito en la bibliografia. En trata-
miento con fenobarbital.

Comentarios

- La historia familiar puede orientar el diagnéstico que
se basa en EEG y grabaciones de video. El examen neu-
rologico interictal y la imagen cerebral son normales. Un
test genético confirma el diagnostico.

-Con tratamiento antiepiléptico los sintomas desapare-
cen rapidamente y no se ha descrito que reaparezca otro
tipo de epilepsia. En pacientes con una historia familiar clara
el tratamiento puede interrumpirse en UNOS POCOS MESES.

-El prondstico es bueno. Las convulsiones normal-
mente desaparecen tras el primer afo de vida y los pa-
cientes no desarrollan ninguna secuela neuroldgica.

-Se recomienda un adecuado asesoramiento genético,
siendo recomendable poder estudiar la presencia o no de esta
mutacion en los progenitores y familiares directos del paciente.
En la mayoria de los casos estas variantes son de novo.

Leishmaniasis cutanea con lesiones muiltiples.
¢ Qué tratamiento es el mas adecuado?
Autores: Fernandez Peregrina S, Aguilar Albarracin
C( Sanchez Forte M, Giménez Sanchez F", Alvarez
Momboisse M?, Alcalde Alonso MIM®,
Centros:"UGC de Pediatria, C.H. de Torrecardenas.
@Centro de Salud Vega de Aca. © Servicio de Dermatologia,
Complejo Hospitalario de Torrecardenas. Almeria
Introduccidn: La leishmaniasis es una enfermedad cau-
sada por un parasito intracelular del género Leishmania,
transmitida por la picadura de la hembra del mosquito Phle-
botomus, comiUnmente llamado “mosca de las arenas”. El
espectro clinico varia desde la lesion cutanea a una enfer-
medad mucocutanea mutilante e incluso a una enferme-
dad sistémica grave. Segun la localizacion geogréfica se
distinguen: la leishmaniasis del Viejo Mundo (Africa, Asia,
Oriente Medio, el Mediterraneo y la India), produce la enfer-
medad cutanea o visceral; y la del Nuevo Mundo (América
Central y del Sur), donde se dan las tres formas (cutanea,
mucocutanea y sistémica). Revisamos el tratamiento de las
formas cutaneas a propdsito de nuestro caso.

Descripcion: Lactante de 7 meses que presenta le-
siones papulosas de 0.5 cm de diametro maximo y co-

loracion rosada anaranjada en la frente y que, de forma
progresiva, aumentan en nimero y tamafio. El tratamiento
empirico con Fluconazol durante seis semanas no es
efectivo. La biopsia de piel muestra formas amastigotas
de protozoo compatibles con el diagnostico de Leisha-
maniasis cutanea en fase subaguda/cronica. Serologia a
Leishmania negativa. La PCR a Leishmania Infantum en
sangre, positiva. Se inicia tratamiento con Glucantime in-
tralesional consiguiendo la remision del cuadro.

Discusion: El tratamiento de la leishmaniasis cutanea
va a depender de la etiologia (zona geografica) y de la
forma clinica.

La leishmaniasis cutéanea localizada, con frecuencia, se
resuelve espontaneamente en 3-6 meses, aunque algu-
nas lesiones pueden persistir indefinidamente. Si es una
lesion Unica o algunas pequenas, el seguimiento sin trata-
miento farmacoldgico puede ser la opcion mas adecuada,
siempre que no afecten a la cara o articulaciones.

Para las formas de L. cutanea del Viejo Mundo, se pue-
den utilizar terapias locales: infiltracion de antimoniales
pentavalentes, paramomicina topica, crioterapia, y termo-
terapia de calor a 40-42°

Para las lesiones que no responden al tratamiento t6-
pico, haya diseminacion metastasica a los ganglios linfa-
ticos, o lesiones grandes y desfigurantes, y multiples, en
especial las de la cara, cerca de las superficies de las mu-
cosas, o cerca de las articulaciones, se pueden utilizar los
antimoniales pentavalentes como el antimoniato de me-
glumine (Glucantime) o la pentamidina via sistémica. La
FDA aprobd en marzo de 2014 el uso de miltefosina oral
para el tratamiento de la leishmaniasis cutanea del Nuevo
Mundo en nifios mayores de 12 afios.

Neurocisticercosis infantil: una patologia
emergente en nuestro medio
Autores: Martinez Rebollo MM, Ruiz Garrido B, Martin Moya
MR, Sierra Corcoles C, De la Cruz Moreno J.
Centros: UGC de Pediatria. Complejo H. de Jaén.

Introduccién: La neurocisticercosis es una infeccion
parasitaria del sistema nervioso central causada por la
forma larvaria de Taenia solium. Es una patologia de pre-
valencia creciente en Espafna, debido fundamentalmente
a la inmigracion desde paises endémicos. Se puede pre-
sentar como lesiones bihemisféricas multiples o como le-
sién Unica, planteando en ocasiones un problema diag-
nostico, ya que los estudios serologicos suelen ser nega-
tivos. Se considera que la fuente de infeccion es un porta-
dor asintomatico que convive con nifos.

Presentamos un caso de una nifa con neurocisticerco-
sis intraparenquimatosa.

Caso clinico: Niha de 9 afos que acude a Urgencias
por presentar desde hace dos meses episodios de mio-
clonias de brazo izquierdo con posterior mano en garra e
hipotonia de unos 5 minutos de duracion, que en los Ul-
timos dias, han incrementado en nimero y duracion. Es
procedente de Ecuador y lleva 10 meses en Espafa. A la
exploracion fisica, destaca una disminucion de la fuerza
en brazo izquierdo, con el resto de exploracion, incluida
la neuroldgica, dentro de la normalidad. A su ingreso, se
comienza tratamiento con carbamacepina para contro-
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lar las crisis. Entre las pruebas complementarias, se rea-
liza un hemograma y bioquimica sanguinea con parame-
tros dentro de la normalidad; un EEG donde no se aprecia
actividad epileptiforme; un TC que muestra area de bajo
valor de atenuacion a nivel frontal derecho de morfologia
de edema vasogénico; una RMN donde se observa lesion
anular Unica en lébulo frontal derecho con captacion de
contraste y edema perilesional que no restringe en difu-
sion, sugerente de diagndstico de neurocisticercosis; estu-
dios seroldgicos y de LCR para el parasito negativos. Dado
el diagndstico de neurocisticercosis mediante la clinica,
neuroimagen y epidemiologia, se comienza tratamiento
con albendazol a 15mg/kg/dia cada 12 horas durante 15
dias. La paciente realiza seguimiento durante dos anos y
medio en consulta de Neuropediatria. Actualmente, se en-
cuentra asintomatica, las crisis se han controlado y en los
controles radiologicos con RMN se aprecia desaparicion
del edema perilesional pero aun persiste la lesion.

Comentarios

- La neurocisticercosis esta presentando un aumento
de incidencia en nuestro pais, debido fundamentalmente
al fendbmeno de la inmigracion.

- La presencia en edad pediatrica de afectacion neuro-
l6gica, especialmente crisis epilépticas, procedente de pai-
ses endémicos, obligaria a descartar la neurocisticercosis.

- Su presentacion mas habitual es la crisis epiléptica,
seguida de cefalea.

- La prevencion de la neurocisticercosis es extrema-
damente importante. En nuestro medio, se basa princi-
palmente en la informacion a la poblacion y en medidas
higiénico dietéticas.

Crisis febriles: experiencia en consulta de neuropediatria.
Autores: G. Viedma Chamorro, M? C. Melguizo Morales, R.
Parrilla Murioz, C. Sierra Corcoles, J. de la Cruz Moreno.
Centros: Unidad de neurologia pediatrica. UGC de
Pediatria. Complejo Hospitalario de Jaén.

Introduccién: Las convulsiones febriles son la causa
mas frecuente de crisis epilépticas en la infancia y uno de
los principales motivos de consulta en neurologia pedia-
trica. Se acepta que en su etiologia interviene la carga ge-
nética por lo que precisar la historia familiar tanto de crisis
febriles como de crisis no febriles es importante.

Objetivo: Descripcion de las caracteristicas epidemio-
l6gicas de los casos de crisis febriles atendidos en el ser-
vicio de Urgencias durante el 2008 y evolucion posterior
durante 6 anos de estos pacientes.

Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo
de los episodios de convulsion febril atendidos en 2008
en el servicio de urgencias del Hospital Materno-Infantil,
utilizando las historias clinicas digitalizadas del programa
Diraya y andlisis estadistico mediante el programa SPSS.

Resultados: Durante el 2008 65 pacientes acudieron
al servicio de urgencias al presentar una crisis febril, edad
media 1.8+1.1 anos, predominio de mujeres (52%). Entre
los antecedentes familiares: crisis febriles (51.6%) y epi-
lepsia (15.6%). La semiologia de las crisis fue: crisis fe-
bril tipica (91%), crisis febril atipica (4.5%) y status febril
(4.5%). Tan sdlo un 9% repitieron crisis en las 1° 24 horas.
Pruebas complementarias: se le realizd un EEG 52% en-
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contrando alteraciones en 6 casos (punta onda rolandica,
punta onda generalizada, punta onda focal y multifocal) y
RMN y/o TAC a un 17%. Evolucion: la mediana de recu-
rrencias posteriores fue del1+2 episodios (1-9), >1 crisis
(18.5%), >2 crisis (15.4%), >3 crisis 7.7%, >4 crisis (9%)
7 casos sufrieron 7 o mas crisis (9, 14, 25) y a 3 casos
de estos se le practico estudio genético del gen SCNAT
GARB. Diagndstico neuroldgico: convulsiones febriles fa-
miliares (25%), crisis febriles (34.5%), crisis febriles plus 11
casos, epilepsia genética familiar 12 casos. El 86% de los
pacientes siguieron asintomaticos, 8 pacientes que reci-
bieron tratamiento antiepiléptico tras retirada del farmaco
no han vuelto a presentar crisis y 1 paciente presento cri-
sis de ausencia.
Conclusiones:

La presencia de antecedentes familiares tanto de crisis
febriles como no febriles (hasta un 67%) son un factor im-
portante en el desarrollo y evolucion de las crisis febriles.

Méas de un 30% de los episodios de crisis febriles sue-
len ser crisis simples Unicas que no requieren seguimiento.

Las crisis febriles plus y un porcentaje pequefo de crisis
febriles familiares se pueden considerar un tipo de epilepsia
familiar de buen prondstico, pero que nos obligan a iniciar
un estudio y tratamiento como sindrome epiléptico infantil.

Acantosis Nigricans en nifios obesos.
Relacion con resistencia insulinica

Autores: P Munguira Aguado, M. Martin Murioz, E. Garcia
Jiménez, Inmaculada Medina Martinez, J.L. Cuevas Cervera,
J. A. Cozar Olmo.

Centros: UGC Interniveles “Jaén Norte”. H.U.S. Agustin
(Linares, Jaén)

Introduccion y objetivos: La presencia de Acantosis
Nigricans (AN) se ha asociado a resistencia insulinica en
multiples estudios; sin embrago, cada vez aparecen un
mayor nimero de publicaciones que ponen en duda esta
afirmacion. En nuestra consulta monografica de obesidad
infantil realizamos un estudio para valorar la presencia de
ANy su asociacion 0 no con resistencia insulinica.

Metodologia y poblacién: Estudio prospectivo reali-
zado entre mayo de 2012 y mayo de 2014, en un grupo
de pacientes de 6 a 14 afios del Area Norte de Jaén, re-
mitidos a la consulta de obesidad infantil, excluyendo
aquellos con obesidades sindroémicas. Se recogieron las
siguientes variables: edad; sexo; antecedentes familia-
res (obesidad, diabetes tipo 2, hipertension o dislipemia);
peso al nacer; indice de masa corporal (IMC); presencia
de acantosis nigricans, tension arterial y perimetro abdo-
minal. Se determinaron glucemia, insulinemia, colesterol
total, HDL, LDL vy triglicéridos. Se determiné el indice de
Resistencia a la Insulina (HOMA) en todos ellos. Se definio
“resistencia a insulina” cuando el valor de HOMA era su-
perior a 3,8. Con los datos se realizé estudio estadistico.

Resultados: Se estudiaron 52 pacientes (26 varones,
26 muijeres). Un total de 20 pacientes presentaban AN, no
existiendo diferencias en cuanto a sexo ni a grupo de edad
(6-10 anos 6 11-14 anos). Los nifos con acantosis tenian
un IMC significativamente superior al grupo sin acantosis
(81,48 vs 28,24 Kg/m2). En nuestra serie, encontramos
que el indice HOMA es mas elevado en el grupo con AN
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(4,66 vs 2,68), siendo estas diferencias estadisticamente
significativas con una p<0.003 con el test no paramétrico
de Mann-Whitney. Aunque el valor medio de HDL-coles-
terol fue menor en el grupo con acantosis (43,15 vs 46,06
mg/dL), esta diferencia no fue significativa. Tampoco se
encontraron diferencias en los niveles de triglicéridos ni
respecto a la evolucion (disminucion de IMC a los 6 me-
ses). Entre los 15 pacientes que cumplian criterios para
“resistencia a insulina”, 11 de ellos pertenecian al grupo
con acantosis.

Conclusiones:

1.- En nuestra serie, la presencia de AN parece ser un
buen marcador de resistencia a insulina.

2.- La AN también se asociaria a un IMC mayor entre
los obesos.

3.- No encontramos diferencias entre nifos con y sin
AN en cuanto a niveles de HDL-Colesterol ni triglicéridos.

4.- Son precisos este tipo de estudios para clarificar el pa-
pel de la AN en cuanto a resistencia insulinica en nifios obesos.

Obesidad infantil en nuestra area: descripcion
de una intervencion hospitalaria
Autores: R Munguira Aguado, M. Martin Murioz, J.L.
Cuevas Cervera, E. Garcia Jiménez, A. Fernandez Lorite, J.
A. Cézar Olmo.
Centros: UGC Interniveles “Jaén Norte”. H. Universitario S.
Agustin (Linares, Jaén)

Introduccion y objetivos: El Plan Integral de Obesidad
Infantil de Andalucia 2007-2012 (PIOBIN) fue concebido
como una herramienta estratégica para unir esfuerzos y
dar respuesta a este problema de salud que se ha conver-
tido en una pandemia en nuestra comunidad. La Unidad
de Gestion Interniveles de Pediatria de nuestra area inte-
grada por Atencion Primaria y Especializada se hizo eco
de este reto y por ello se inaugurd una consulta exclusiva
de obesidad infantil en nuestro hospital comarcal en mayo
de 2012. Presentamos los resultados de dicha experien-
cia en estos 2 anos.

Metodologia y poblacion: Estudio descriptivo retros-
pectivo de 85 pacientes de 6 a 14 anos diagnosticados
de sobrepeso u obesidad infantil incluidos en el programa
PIOBIN remitidos desde Atencion Primaria segun criterios
establecidos de derivacion. Recogemos variables epide-
mioldgicas, antropométricas, analiticas, complicaciones y
la evolucion de estos pacientes al mes y a los 6 meses de
la primera consulta.

Resultados: La mayoria de pacientes (58%) se situaba
en la franja 11-14 anos; con predominio de varones (58%
del total). Hasta el 29% tenia criterio de obesidad severa.
Se identificaron antecedentes en familiares de primer
grado de obesidad (69%) y/o riesgo cardiovascular (87 %).
Encontramos como complicaciones acantosis (34%); dia-
betes tipo 2 (4%); hipertension (2%); ginecomastia severa
(4%), sindrome metabolico (2%). La mejor evolucion res-
pecto al indice de Masa Corporal (IMC) se produjo en va-
rones, y en la edad puberal.

Comentarios:

1.- Destacamos las ventajas de la creacion de una con-
sulta especifica de obesidad que permite valorar la eficacia
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de las técnicas de intervencion terapéutica, la realidad clinica
de los pacientes y la deteccion precoz de complicaciones.

2.- Gracias a esta Consulta se han detectado patolo-
glas como diabetes tipo 2, hipertension arterial o nifos
con sindrome metabolico que de otra forma habrian pa-
sado inadvertidos.

3.- Se valora muy positivamente en estos nifnos el factor
preventivo con consejo dietético y actividad fisica para evi-
tar evolucion a enfermedades severas en la edad adulta.

4.- Consideramos imprescindible la adecuada comu-
nicacion entre Atencion Primaria y Atencion Especializada
con el fin de realizar un seguimiento estrecho en los pa-
cientes de mas riesgo.

Labor asistencial telefénica neuropediatrica en un
hospital comarcal: cuantificacion y contenido

Autores: J.L. Cuevas Cervera, E. Garcia Jiménez, |. Medina
Martinez, M.D. del Castillo Codes, P Leon Asencio, J.A.
Cdzar Olmo.

Centros: UGC Interniveles “Jaén Norte”. H. Universitario S.
Agustin (Linares, Jaén)

Introduccién: Es una realidad que diariamente se re-
ciben llamadas en los hospitales para realizar consultas al
neuropediatra. El teléfono facilita un acceso rapido al cli-
nico responsable del paciente. Aunque esta labor supone
una carga afadida al trabajo asistencial diario, en la ma-
yoria de las ocasiones no esta cuantificada.

Objetivo: Conocer el volumen y contenido de las llamadas
telefénicas recibidas en el Hospital de Linares referentes a pa-
cientes de Neuropediatria durante el Ultimo afio. Comparar
los resultados con otras series y reflexion sobre los mismos.

Metodologia: Registro prospectivo de las llamadas re-
cibidas referentes a pacientes de Neuropediatria durante
un ano (julio 2013 - junio 2014). Ha sido indispensable
tanto la colaboracion de enfermeras y auxiliares (normal-
mente reciben la llamada) como disponer de un acceso
informatico a los datos de la historia clinica del paciente.
Recogimos: nombre del paciente, quién llama (padres,
profesores, sanitarios), patologia que presenta, motivo de
la llamaday si la llamada ha sido “efectiva”. Consideramos
la llamada como “efectiva” cuando hemos podido resol-
ver con ella el tema de la consulta, evitando una visita a
Urgencias 0 un ingreso.

Resultados: Durante el periodo referido se han aten-
dido un total de 207 llamadas telefonicas (17 llamadas/
mes, registrando menor volumen en periodos vacaciona-
les). Los padres fueron los que mas llamaron (91%). La pa-
tologia por la que mas frecuentemente se consulté fue la
epilepsia (32%), seguido de trastorno de conducta (14%),
cefalea (10%), trastorno de espectro autista (10%) y TDAH
(9%). Los principales motivos de consulta fueron: solicitud
de resultados de estudios complementarios (25%), em-
peoramiento en relacion a su enfermedad (21%), temas
relacionados con la medicacion (18%), temas relaciona-
dos con la citacion en consulta (16%) y peticion de in-
formes (8%). Consideramos que hasta en el 57% de los
casos se resolvié la demanda con la llamada telefénica.

Conclusiones:

1.- Las consultas telefonicas en Neuropediatria supo-
nen una importante carga de trabajo que deberia ser re-
conocida y formalizada.
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2.- En nuestro centro, como en otras series, la patolo-
gia que requiere mas atencion es la epilepsia.

3.- La mayoria de las demandas de las llamadas para
solicitar resultados, dudas respecto a la medicacion, pe-
ticion de informes o citacion se han resuelto por teléfono
(considerandose “efectiva” la llamada), creemos asi que
contribuyendo a la mejor asistencia de nuestros pacientes.

4.- Pensamos que la consulta telefonica constituye
para los padres una posibilidad muy apreciada, por lo que
debemos plantearnos el desarrollo de nuevas formas de
telemedicina.

Lesiones cutaneas similares, pero diferentes diagnasticos.

Autores: Aguilar Albarracin, C. Fernandez Peregrina, S.
Alcalde Alonso MM. Cuadrado Garcia, D. Sanchez Forte, M.
Giménez Sanchez, F.

Centros: UGC de Pediatria. Servicio de Dermatologia.
Complejo H. de Torrecardenas. Almeria.

Introduccién: En dermatologia es frecuente observar
lesiones clinicamente similares, que corresponden con
diagndsticos y tratamientos completamente diferentes.

Descripcion: Presentamos dos casos de lesiones cu-
téneas similares pero de diagndstico diferente, apoyado
en pruebas complementarias.

Caso 1: Nifa de 18 meses que ingresa con lesiones
cutaneas ulceradas con centro necrético en region ano-
genital de 48 horas de evolucion. Analiticas normales. Con
el diagnostico de ectima gangrenoso se inicia tratamiento
antibidtico empirico. A las 48 horas las lesiones evolucio-
nan a Ulceras profundas “en sacabocado”, apareciendo
dos nuevas lesiones induradas rojo-violaceas en pliegues
inguinales. Cultivo de las lesiones: Pseudomona aerugi-
nosa recibiendo Antibioterapia sistémica (ceftazidima) y
topica (gentamicina) durante dos semanas. Evolucion fa-
vorable, curacion completa de las lesiones a los 2 meses.
Diagnostico: ECTIMA GANGRENOSO por Pseudomona
aeruginosa.

Caso 2: Nifia de 18 meses con lesion cutanea ulcerada
con placa necrdtica central en muslo izquierdo. Desde
hace un mes presentaba una lesion eritematosa y edema-
tosa que ha ido en aumento, sin respuesta a antibioterapia.
No fiebre ni otra sintomatologia acomparnante. Leucocito-
sis 22.040/ulL con predominio de polinucleares, tromboci-
tosis (1.004.000/uL). Con diagndstico de ectima gangre-
noso se inicia antibioterapia empirica, sin mejoria. No desa-
rrollo bacteriano en el cultivo de la lesion. En los siguientes
dias aparecen nuevas lesiones en manos, gluteos y zonas
de roce, evolucionando a ulceracion y necrosis. La biopsia
proporciona el diagnodstico: PIODERMA GANGRENOSO.
Excelente respuesta a tratamiento con corticoides. Por el
momento no ha vuelto a presentar nuevas lesiones.

Discusion: El ectima y el pioderma gangrenosos son
dos entidades parecidas clinicamente, exigen un diagnés-
tico diferencial ya que su etiologia es totalmente diferente
y, por ende, su tratamiento.

El ectima gangrenoso es una infeccién cutanea con fre-
cuencia asociada a Pseudomona aeruginosa, a Staphylo-
coccus aureus y otros. Se trata con antibioticos.

El pioderma gangrenoso es de etiologia desconocida.
Es poco frecuente en nifios. Las Ulceras pueden apare-
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cer después de traumatismos de la piel, estando aso-
ciado a enfermedades sistémicas en mas de la mitad de
los casos. El diagnodstico se basa en la biopsia y exclu-
sién de otras enfermedades. El tratamiento de eleccion
son los corticoides. Tiene buen pronodstico, aunque pue-
den reaparecer y dejar cicatrices.

Ante una lesion ulcerada con centro necrético, pensar
por su frecuencia en estima gangrenoso e iniciar trata-
miento con antibioterapia empirica. En caso de no res-
puesta al tratamiento, pensar en la posibilidad de que se
trate de pioderma gangrenoso y realizar cultivo y biopsia,
para establecer el diagndstico definitivo.

Crisis convulsivas agudas secundarias a
quimioterapia en leucemia linfoblastica aguda (lla)

Autores: M. Murioz Garcia, G. Viedma Chamorro, I. Pelaez
Pleguezuelos, A.l. Gonzalez Espin, J. Salvador Vilchez Pérez,
J. de la Cruz Moreno

Centros: U.G.C. de Pediatria. Complejo H. de Jaén

Introduccioén: Las crisis convulsivas constituyen la ur-
gencia neurologica mas frecuente en el nino con cancer.
Pacientes con enfermedad hematoldgica maligna, la ma-
yor parte son debidas al tratamiento oncoldgico. Es ne-
cesario considerar el efecto de la quimioterapia, asi como
interaccion de varios farmacos como pueden ser niveles
de metotrexate (MTX) en presencia de vincristina y admi-
nistracion del MTX a altas dosis. También hay otras cau-
sas: infecciosas, metabdlicas, hipoxia , infiltracion leucé-
mica neuromeningea vy leucostasis cerebral.

El objetivo de nuestro trabajo es presentar 4 casos con
convulsiones secundarias a quimioterapia.

Descripcion

Caso 1: LLA-ProB alto riesgo en tratamiento protocolo
LLA:SHOP 205 presento crisis convulsiva generalizada en
1° semana del 4° ciclo de reinduccion, concomitante con
administracion de triple terapia intratecal , bajo sedo- anal-
gesia de midazolam, ketamina y propofol, cediendo la cri-
sis, continuando tratamiento de mantenimiento con feni-
toina, presento TC craneal, EEG y LCR normal

Caso 2: LLA-B comun alto riesgo recibe ciclo conso-
lidacion, tras administracion del primer MTX a altas dosis
segun protocolo LLA-SHOP 2005 presenta intoxicacion
aguda de MTX ,precisando tratamiento con carbopepti-
dasa (GPDG) de uso compasivo, presentando a los 7 dias
una convulsion ténico-clénica generalizada, cediendo con
diazepam rectal, que se acompafa de HTA , con RMN
compatible con encefalopatia posterior reversible sin cam-
bios en EEG mejorando con amlodipino y fenitoina, y nor-
malizandose posteriormente RMN

Caso 3: LLA-B comun riesgo estandar que tras admi-
nistracion del tercer MTX a altas dosis correspondiente al
ciclo de consolidacion segun protocolo LLA-SHOP 2005
presento un retraso en la eliminacion del MTX y convul-
sion tonico-clonico que cede con diazepam rectal y se
inicia tratamiento con GPDG, fenitoina y levetiracetam.
Pruebas de imagen normales, EEG con lentificacion difusa
con evolucion posterior normal

Caso 4: LLA-B comun riesgo estandar recibe ciclo
inducciéon 1A correspondiente  protocolo LLA-SEHOP-
PETHLMA 201, presenta en las primeras 24 horas una
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crisis convulsiva toénica generalizada que precisa intuba-

cion y cede con diazepam y fenitoina, continuando con

levetiracetam, pruebas neuroldgicas normales
Comentarios:

— La toxicidad de quimioterapia es causa comun de
morbilidad y mortalidad en pacientes con cancer.

— El efecto secundario agudo mas comun asociado
con quimioterapia intratecal son las convulsiones.

— En nuestra serie observamos mayor incidencia de
convulsiones con regimenes de consolidacion que
incluyeron dosis altas de metotrexate , ademas de
terapia intratecal.

— Nuevos anticonvulsivos alternativos con menos
capacidad de induccidn enzimatica son  mas
recomendados, interfieren menos en farmacocinética.

— El conocimiento de farmacogenética puede ayudar
a individualizar la terapia.

Reaccion nodular escabiética

Autores: Marias Uxd, Ml. Cuadrado Garcia, D. Alcalde
Alonso, M. Martinez Rodriguez, E. Devesa del Valle, A.
Bonillo Perales, A.

Centros: Complejo Hospitalario Torrecardenas

Introduccién: La escabiosis 0 sarna es una parasito-
sis cutanea producida por Sarcoptes scabiei, un acaro de
la familia Sarcoptidae. Esta considerada un problema de
salud publica de distribucion global, estimandose su pre-
valencia en 300 millones de casos al ano. La transmision
tiene lugar fundamentalmente por contacto directo piel
con piel, pero también a través de fomites, ya que el acaro
puede sobrevivir 2-3 dias fuera del huésped. Su diagnds-
tico es eminentemente clinico, siendo el sintoma princi-
pal el prurito nocturno y familiar. Sin embargo, en ocasio-
nes esta entidad plantea problemas diagnosticos, en gran
parte debido al desconocimiento de la enfermedad por
varias generaciones de meédicos que se formaron sin oca-
sion de observarla.

Caso clinico: Lactante de 7 meses, de nacionalidad
marroqui, ingresado en nuestro hospital por pielonefritis.
A la exploracion fisica se objetivaron lesiones residuales
hiperpigmentadas y nédulos superficiales de color pardo-
anaranjado diseminados con predominio nucal y axilar,
ademas de excoriaciones por rascado. La madre referia
cuadro de prurito intenso de 2 meses de evolucién con
aparicion progresiva de las lesiones descritas. Diagnosti-
cado de escabiosis por su pediatra, habia recibido trata-
miento con permetrina y antihistaminicos en varias oca-
siones con escasa mejoria. No existian mas casos entre
los convivientes. Un registro fotografico de las lesiones
previo al tratamiento permitié la visualizacion de papulas
y vesiculas perladas en palmas y plantas muy sugestivas
de escabiosis. Se consultd con el servicio de dermatolo-
gia, realizandose biopsia cutanea. El analisis histopatolo-
gico reveld un infiltrado inflamatorio mixto con formacion
de granulomas y exocitosis eosinofilica, visualizandose un
tunel en epidermis sin aislamiento del parasito. Con diag-
nostico de reaccion nodular escabidtica, se pautd trata-
miento con antihistaminicos, corticoide tdpico y nuevo ci-
clo de permetrina con remision del cuadro.

Discusién: La presentacion clinica clasica de la esca-
biosis suele identificarse de forma sencilla; sin embargo, la
sarna nodular, mucho menos frecuente, es desconocida
para muchos sanitarios. Debe establecerse un diagnés-
tico diferencial de este cuadro con la urticaria pigmentosa
(mastocitosis), histiocitosis de células de Langerhans y de
no-Langerhans, linfoma, leucemias, reaccion a una pica-
dura de insecto. Por ello, el estudio histolégico puede ser
necesario cuando los datos clinicos y epidemiolégicos no
son concluyentes. Asi mismo, en el ambito de la dermato-
logia resulta de gran ayuda el disponer de un registro ico-
nografico de las lesiones previo a la instauracion de cual-
quier tratamiento, ya que la clinica y la evolucion pueden
quedar enmascaradas tras el mismo.

Anisocoria por toxicidad vegetal en urgencias

Autores: Martinez Rebollo MM, Melguizo Morales MC,
Gonzalez Villén R, Sierra Cdrcoles C, Avila Casas A, De la
Cruz Moreno J.

Centro: UGC de Pediatria. Complejo Hospitalario de Jaén

Introduccién: La anisocoria es un motivo de consulta
infrecuente en Pediatria. Su etiologia mas comun en ni-
fos es la fisioldgica, en cuyo caso las pupilas reaccionan
normalmente a la luz, la diferencia de tamano es menor
de 1-2mm y no varia en condiciones de luz u oscuridad.
Sin embargo, la anisocoria también constituye un signo de
alarma de enfermedades potencialmente graves.

Presentamos un caso de anisocoria en un paciente, por
ser poco habitual y por sus particularidades etioldgicas.

Caso clinico: Nifio de 10 anos que consulta en Ur-
gencias por anisocoria no dolorosa y vision borrosa con
ojo derecho. Refiere contacto accidental previamente con
cuerpo extrafio de origen vegetal en ojo derecho. No re-
fiere tomar farmacos.

Exploracion fisica: Buen estado general, consciente,
orientado. No signos de focalidad neuroldgica. Pares cra-
neales normales. Anisocoria mayor de 2 mm. Midriasis de
ojo derecho que persiste en situaciones de luminosidad.
En ojo derecho reflejo fotomotor consensuado presente,
no directo. Agudeza visual y motilidad ocular conservadas
en ambos ojos. No nistagmus.

Oftalmologia: Examen con lampara de hendidura:
cornea transparente, fluoresceina negativa, camara ante-
rior de buena profundidad, no Tyndall, conjuntiva normal.
Fondo de ojo sin alteraciones. Test de pilocarpina 0,125%
y 2% negativos.

Ingresa en planta para vigilancia evolutiva, siendo las pu-
pilas normales a las 72 horas de haber ocurrido el suceso,
por lo que se concluye midriasis secundaria a contacto con
sustancia toxica, no precisando estudios de neuroimagen.

En seguimiento posterior en consultas externas perma-
nece sin sintomatologia y con exploracion oftalmolégica
normal. No se consiguid determinar la sustancia toxica
que provoco la midriasis arreactiva en nuestro paciente.

Comentarios:

— El paciente con anisocoria requiere evaluacion
cuidadosa y sistematica para descartar enferme-
dades potencialmente graves como metastasis o
aneurismas, siendo necesario consultar con Oftal-
mologia en casos dudosos.
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— Una historia clinica detallada, preguntando por
antecedentes de interés, puede orientar hacia la
etiologia y evitar exploraciones caras, complejas e
innecesarias.

— En ausencia de traumatismo o signos de inflama-
cion, sospechar midriasis toxica, que, al contrario
que una pardlisis verdadera del lll par, no responde
a la pilocarpina.

— A pesar de la escasa bibliografia encontrada, hay
descritos casos de toxicidad por plantas de los
géneros Datura y Brugmansia, siendo la midriasis
su efecto mas leve, y pudiendo presentar manifes-
taciones a nivel de sistema nervioso central en los
casos mas graves. Por este motivo, consideramos
fundamental la informacion a padres y jardineros
sobre los posibles efectos adversos por contacto
con estas plantas ornamentales.

Litiasis urinaria en lactantes: caso clinico
Autores: Marias Uxd, MI. Fernandez Campos, MA. Devesa
del Valle, A. Campos Aguilera, AM. Bonillo Perales, A.
Valcarcel Marin, A.
Centros: Centro de Salud Alboran y Complejo Hospitalario
Torrecardenas, Almeria.

Introduccioén: La litiasis renal aun siendo una entidad
infrecuente en la edad pediatrica, ha aumentado su pre-
valencia en los ultimos 10 afos. Su etiopatogenia es mul-
tifactorial, siendo particularmente importantes los factores
metabolicos (que tienen 5 veces mas probabilidades de
tener calculos recurrentes) y anormalidades genitourina-
rias. También influyen la dieta, los factores ambientales,
las causas infecciosas y los antecedentes familiares.

Descripcion del caso: Lactante de 5 meses que pre-
senta fiebre de 12 horas de hasta 40,8° rectal, irritabilidad
y rechazo parcial de la ingesta sin otra sintomatologia. An-
tecedentes personales: recién nacido pretérmino de 32+5
Semanas. Peso al nacimiento 1910 gramos. Alergia a las
proteinas de la leche de vaca no mediada por IgE. Explo-
racion fisica dentro de la normalidad salvo hernia umbilical.
Analitica: Linfocitos 12420 (Neutrdfilos 76,8%), PCR 13,5
mg/dl. Sedimento: ligera piuria, 250 leucos/campo, Uro-
cultivo por sondaje: 5000-10000 colonias/ml E.Coli sensi-
ble a cefotaxima. Eco renovesical: hidronefrosis grado |y
litiasis ureteral distal izquierda no obstructiva de 5,4 mm.
Tras 7 dias de tratamiento intravenoso, se decide el alta
con tratamiento profilactico domiciliario con fosfomicina y
seguimiento por nefrologia. Las ecografias de control tras
el alta mantienen la imagen de litiasis, sin alteraciones re-
nales, salvo leve ectasia pielocalicial. Dada la persisten-
cia, se decide tratamiento con litotricia. Sin embargo, 24
horas antes de la intervencion, expulsé espontaneamente
la piedra. El andlisis quimico de la piedra fué: 90% oxa-
lato célcico dihidrato, 10% oxalato calcico monohidrato.
La evolucion fue buena, sin presentar nuevas infecciones
urinarias ni complicaciones metabdlicas.

Discusién: La urolitiasis es muy rara en niflos menores
de 5 meses, salvo en presencia de prematuridad, enfer-
medad metabdlica y recién nacidos hospitalizacion UCI.
Debe sospecharse urolitiasis en lactantes con llanto con-
tinuo y signos urinarios. Una vez diagnostica la litiasis esta

indicado el analisis quimico de la piedra y el estudio de
posibles alteraciones metabolicas asociadas.

La expulsion espontanea de un calculo es mas probable
en los ninos que en los adultos. En el grupo de edad menor
de un ano, las tasas de resolucion son mas elevadas, por
lo que un tratamiento expectante junto con una correccion
de las alteraciones metabdlicas pueden ser suficientes.
Los casos persistentes deben tratarse con litotricia.

Alveolitis alérgica extrinseca: una entidad
infrecuente en la infancia

Autores: Martinez Rebollo MM, Viedma Chamorro G,
Melguizo Morales MC, Cubero Sanchez M, De la Cruz
Moreno J. UGC de Pediatria.

Centro: Complejo Hospitalario de Jaén.

Introduccién: La alveolitis alérgica extrinseca o neu-
monitis por hipersensibilidad es una enfermedad que se
caracteriza por una respuesta inflamatoria difusa que
afecta al parénquima pulmonar y a via aérea de pequefio
calibre secundaria a la inhalacion repetida de sustancias
organicas. En los nifos es una enfermedad infrecuente y
suele relacionarse a la exposicion de determinadas protei-
nas de aves. Presentamos el caso clinico de un nifo con
cuadro clinico sugerente de alveolitis alérgica extrinseca.

Caso clinico: Nifio de 13 anos que acude a consulta
de Neumologia Pediatrica para estudio de tos seca, difi-
cultad respiratoria y febricula desde hace 4 meses, en tra-
tamiento con salbutamol y budesonida por sospecha de
asma sin mejoria. Refiere contacto con un palomar pro-
pio, aunque en las Ultimas semanas habia visitado tam-
bién otro palomar diferente. Exploracion fisica normal, sin
ruidos patoldgicos en la auscultacion respiratoria. Tests
cutaneos a neumoalérgenos negativos y espirometria con
FEV/FVC 90.2 y MEF 75/25 3.2 sugerente de patrén res-
trictivo que no mejord tras broncodilatador. Hemograma
y bioguimica sanguinea con parametros dentro de la nor-
malidad, Mantoux negativo, precipitinas y aspergillus ne-
gativos, FENO 10ppb, IgG para Mycoplasma Pneumoniae
positiva siendo la IgM negativa.

Ante la sospecha clinica de alveolitis alérgica extrinseca
se realiza TC de toérax que muestra un parénquima pul-
monar con opacidad en vidrio deslustrado conformada
por patrén nodular centrolobular visible en ambos hemi-
térax de distribucion difusa y areas respetadas por atra-
pamiento aéreo. Los hallazgos descritos y teniendo en
cuenta la orientacion clinica corresponden con el diagnés-
tico de alveolitis alérgica extrinseca en fase aguda.

Se recomienda evitar contacto con las palomas e ini-
ciar tratamiento con corticoides orales con pauta descen-
dente, y posterior tratamiento inhalado con combinacion.
Ha realizado seguimiento en Neumologia Pediatrica. Al
mes, clara mejoria de la clinica. Espirometria normalizada
a los 3 meses.

Comentarios

- La alveolitis alérgica extrinseca es una enfermedad in-
frecuente en la infancia, con sintomas muy inespecificos.
El diagndstico es complejo, siendo importante realizarlo en
fases iniciales cuando todavia es reversible la enfermedad.

- La determinacion de precipitinas no es fundamental
para el diagndstico ya que su negatividad no excluye la
enfermedad.
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- Es muy importante realizar un diagnoéstico diferencial
con otras patologias que causan dificultad respiratoria, ta-
les como el asma.

- Una historia clinica completa nos permitira encontrar
el agente causal e iniciar tratamiento adecuado, siendo
de gran importancia evitar la exposicion. Es destacable
la buena respuesta de la funcion pulmonar al tratamiento
corticoideo.

Anadlisis de la prevalencia del sindrome metabalico
en una poblacion infantil con obesidad.
Autores: Manuel Murioz Garcia, Marta de Toro Codes,
Gabriela Martinez Moya, Jesus de la Cruz Moreno.
Centros: U.G.C. de Pediatria. Complejo H. de Jaén

Introduccidn: La prevalencia de la obesidad infantil ha
aumentando en la Ultima década y se asocia con altera-
ciones en el perfil lipidico, hipertension arterial y alteracio-
nes en el metabolismo de la glucemia. El objetivo de este
estudio fue determinar la prevalencia del sindrome meta-
bolico (SM) en la poblacion infantil con obesidad.

Material y métodos: Estudio observacional de 51 ni-
Aos atendidos por Obesidad por primera vez en la con-
sulta de Endocrinologia Pediatrica durante el afio 2013. El
SM ha sido definido segun la clasificacion de la Interna-
tional diabetes Federation (IDF) y De Ferranti. Se han ana-
lizado las caracteristicas demogréficas y antropométricas,
ademas del analisis bioquimico del perfil lipidico, y de la
glucemia.

Resultados: La edad media fue de 10,2 + 2,2 anos,
con un predominio del sexo femenino 60,8% La prevalen-
cia de SM segun la definicion de IDF fue del 27,5% y De
Ferranti fue del 45,1%, siendo ligeramente mayor para el
sexo femenino con ambas definiciones, 64,3% y 60,9%
respectivamente. Los criterios mas frecuentes fueron: 14
(100%) el perimetro de la cintura, 13 (92,9%) hipertension
arterial, 11 (78,6%) glucemia, 11 (78,6%) para los trigli-
céridos y 0% para HDL-colesterol. Y para la definicion De
Ferranti fueron muy similares: 23 (100%) para el perimetro,
triglicéridos 22 (95,7%), 21 (91,3%) para la hipertension
arterial, y 12 (62,2%) para la glucemia.

El grado de concordancia entre ambas definiciones fue
moderada, con un K= 0,631, p< 0,001.

Conclusiones: la prevalencia del Sindrome metabdlico
en la poblacion infantil con obesidad es alta, siendo mayor
con la definicion De Ferranti. Ademas del perimetro de la
cintura, destaca que los triglicéridos v la presion arterial
son los principales componentes alterados.

Invaginacion intestinal como primera
manifestacion de purpura de Shénlein Henoch.
Autores: J.M. Osorio Camara, L. Trujillo Caballero, M.A.

Padilla Garcia, L. Valero Arrese, R. Fernandez Valades, R V.
De Diego Fernandez.

Centros: H.U. Virgen de las Nieves. Granada.

Introduccioén: La purpura de Shdnlein Henoch (PSH), es
la vasculitis mas frecuente en la infancia. Afecta a pequefnos
vasos Yy estéd mediada por un mecanismo inmunolégico de
predominio IgA. En un 75% de los casos, hay un antece-
dente infeccioso de via aérea alta, siendo el mas frecuente
el Streptococo beta hemoalitico. Para el diagndstico se re-
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quiere afectacion cutanea y al menos uno de los siguientes:
abdominalgia difusa, biopsia con depdsito de IgA, artritis o
artralgias, afectacion renal (hematuria y/o proteinuria).

Caso clinico: Paciente de 6 anos derivada ante la
sospecha de abdomen agudo por cuadro de vomitos de
24 horas de evolucion y dolor abdominal, en tratamiento
con amoxicilina por faringoamigdalitis aguda. Aporta eco-
grafia abdominal con dudoso diagnostico de apendicitis
aguda evolucionada, asi como analitica con Leucocitos
29000/mm3 (N87,8%). PCR 3,5mg/dl. A su llegada pre-
senta regular estado general, abdomen distendido, dolo-
roso en fosa iliaca derecha, sin signos de irritacion perito-
neal. Resto exploracion, particularmente a nivel cutaneo y
locomotor, normal. Se solicita nueva ecografia informada
como invaginacion, probablemente ileo-ileal, sin observar
causa subyacente, con dilatacion retrograda del intestino.
Se procede a cirugia urgente donde se confirma invagina-
cion ileo - ileal de aproximadamente 15 cm de longitud a
40cm de union ileocecal, apreciandose hematoma intra-
mural como cabeza de invaginacion. Se procede a desin-
vaginacion manual con ligadura de meso y reseccion de
20cm de iledn con anastomosis termino-terminal. Se ins-
taura tratamiento con amoxicilina-clavulanico.

A los 4 dias aparece exantema maculopapular en extre-
midades inferiores, codo izquierdo y gluteos, asi como in-
flamacion periarticular de tobillo izquierdo y rodilla derecha.

Ante la sospecha diagndstica de PSH, se completa
estudio analitico con hemograma, VSG, coagulacion,
bioguimica completa, serologia, inmunoglobulinas, sedi-
mento urinario, frotis faringeo y coprocultivo. Se inicia cor-
ticoterapia parenteral ante las complicaciones abdomina-
les presentadas.

Discusion: Comunicamos un caso de PSH de presen-
tacion atipica. La aparicion de las lesiones cutaneas asi
como las manifestaciones articulares suelen preceder a
las digestivas, cuando éstas aparecen (50-60% de los ca-
s0s), aungue hasta en un 14% pueden aparecer antes de
la purpura (generalmente leves). Lo inusual del caso es el
debut del cuadro como una complicacion gastrointestinal
grave, varios dias antes del inicio de los signos clasicos.

Importancia del estudio secuencial
de la cojera persistente

Autores: A.M. Gil Fenoy, E. Urrutia Maldonado*®, B. Garcia
Cuerva, P. Garcia Galvez, J. Lépez Morcillo**, B. Bravo
Manchefio**,

Centros: U. de Oncohematologia Pediatrica, **U. de
Traumatologia Infantil, ***U. de Reumatologia Pediatrica.
Servicio de Pediatria. HU Virgen de las Nieves, Granada.

Introduccién: La cojera representa un motivo de con-
sulta frecuente en Pediatria. En edades tempranas y/o
cuando ésta es prolongada, el diagndstico puede resultar
dificultoso debido a la escasez e inespecificidad de sinto-
mas y signos orientativos.

Descripcion: Varon de 21 meses, derivado a consulta
de Reumatologia Pediatrica por presentar cuadro de co-
jera en miembro inferior derecho de aparicion paulatina,
asociado a dolor y febricula intermitente, a pesar de ibu-
profeno durante un mes.

En la primera exploracion no se observaron signos in-
flamatorios 6seos ni articulares de forma repetida en las
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primeras semanas. No tenia otros hallazgos, anteceden-
tes personales ni familiares de interés. Hemograma nor-
mal, PCR 0.2 mg/dl, VSG 54. Radiografias y ecografias
de caderas y tobillos, normales. Ante la persistencia de los
sintomas, se realiz6 gammagrafia osea que mostro capta-
cion fusiforme tercio medio de tibia derecha.

En la siguiente revision clinica, se observo leve tume-
faccion dolorosa, aumento de temperatura y eritema local,
que los padres no habian apreciado. Se realizé radiografia
de miembros inferiores, apareciendo tumoracion en tercio
medio tibial derecho, aumento de espesor cortical y des-
pegamiento peridstico.

Se inicié con antibioterapia intravenosa ante la posibili-
dad de osteomielitis. Pruebas inmunolégicas y bacteriol6-
gicas negativas. Se completd estudio con:

— TC: coleccion liquida intramedular de 55x17x11 mm
en la diafisis del tercio medio y distal tibial, signos
de erosion Osea y reaccion esclerética en capas de
cebolla, sin destruccion de la misma y despegamiento
peridstico, compatible con abceso subperidstico.

— RM: mismo hallazgos que TC y ademas alteracion de
la intensidad de sefal en los compartimentos anterior,
medial, lateral y posterior musculares, sin masa definida.

— Biopsia: compatible con Granuloma eosindfilo, inmuno-
histoquimica positiva para CD1a y proteina S-100, sin
infeccion asociada.

— Serie 0sea completa sin hallazgos

Se retird antibioterapia a los 20 dias de tratamiento y se
decidi¢ seguimiento, por la Unidad de Oncohematologia

Discusién: Insistimos en valorar repetidamente la co-
jera prolongada, empleando exploracion clinica y pruebas
diagndsticas de manera racional, para descartar causas
sistémicas, dada su relevancia. En segundo lugar quere-
mos destacar la forma de debut atipica y la edad tem-
prana de aparicion de Histiocitosis de Langerhans Grado |
(Granuloma eosindfilo) en este caso.

Convulsiones en el lactante: un hallazgo inesperado.
Autores: Galan Mercado, M, Ledro Carabaro, C; Rodriguez
Quesada, I; Egea Gil, MM; Lardelli Claret, S; Lara Palma
AM. Servicio de Pediatria.

Centros: Hospital San Juan de la Cruz. Ubeda. Jaén

Introduccidn: La cocaina es una droga de abuso de alto
riesgo para la lactancia materna. Se han publicado cuadros
intoxicacion en lactantes con madres consumidoras.

Los recién nacidos expuestos prenatalmente a cocaina
muestran con mayor frecuencia alteraciones neuroconduc-
tuales agudas entre las primeras 48-72 horas de vida, con
relacion dosis-dependiente mas por efecto del toxico que
por deprivacion. La cocaina tiene vida media larga y es de-
tectable en orina de nifios afectados hasta 7 dias despues.

Descripcion del caso clinico:

Lactante de tres meses traido con episodios de desco-
nexion del medio, mirada fija, hipotonia y palidez facial de
menos de dos minutos, que ceden espontaneamente que-
dando somnoliento. Asintomatico intercrisis. Refieren hasta
7 episodios, el primero al 4 dia de vida. No consultas previas.

Antecedentes personales: Antecedentes obstétricos
sin interés. Lactancia materna exclusiva dos meses y ac-
tualmente mixta.

Antecedentes familiares: Padres fumadores y de
buen nivel sociocultural. Hermana sana de 5 anos. No an-
tecedentes de epilepsia. Se interroga sobre ingesta ma-
terna/lactante de medicacion/téxicos, que niegan.

Examenes complementarios: Hemograma y BQ san-
guinea, sistematico de orina, EAB y ecografia TF norma-
les. Toxicos de orina: positivo a cocaina.

Informamos a la madre de que los sintomas pueden
estar provocados por el paso de cocaina a través de la le-
che materna. Admite el consumo ocasional y sorprendida,
manifiesta que desconocia el riesgo para su hijo.

Se retira lactancia materna sin aparecer nuevas crisis.
Toxicos a los 5 dias negativo.

Contactamos con Servicios Sociales y ofrecemos a la
madre orientacion para rehabilitacion/desintoxicacion.

Discusioén: Para diagnostico etiologico de las convulsio-
nes afebriles del lactante, es necesaria una anamnesis deta-
llada, exploracion fisica y examenes bioquimicos de primera
linea, toxicos de orina, EEG y ecografia transfontanelar.

Es importante la deteccion de toxicos en orina como
prueba de primer nivel, aunque parezca poco probable (lac-
tante de tres meses, autonomia limitada, lactancia mixta,
buen nivel sociocultural, niegan el consumo de farmacos/
toxicos). Asi, si es positivo, podemos llegar al diagnostico
rapidamente, evitando pruebas mas invasivas y costosas.
Es fundamental realizar la prueba lo antes posible, para evi-
tar la negativizacion y facilitar el diagnostico etiolégico.

Al no conocer el consumo de drogas de esta madre,
no fue posible asesorarla correctamente acerca de la lac-
tancia materna.

Las drogas psicotropas incapacitan a la madre para cui-
dar de su hijo, poniendo en peligro la vida y salud de ambos.

Estudio restrospectivo: deshidratacion
hipernatrémica asociada a lactancia materna

Autores: Galan Mercado, M, Ledro Carabafio, C.;
Rodriguez Quesada, I; Torres Torres A.R.; Madero Lopez J.;
Lara Palma AM. Servicio de Pediatria.

Centros: Hospital San Juan de la Cruz. Ubeda. Jaén.

Introduccién: La incidencia real de deshidratacion
con lactancia materna exclusiva es dificil de conocer pero
ha aumentado en los ultimos afos. La preconizacion de la
lactancia materna unida al alta precoz de nuestras mater-
nidades podria explicar éste aumento.

Se trata de un trastorno potencialmente grave al que
pueden asociarse complicaciones neurologicas, sobre
todo con valores de natremia superiores a 180mEg/dl.

Objetivos: Presentar los resultados de los casos detec-
tados en nuestro hospital comarcal en los ultimos 3 afios,
para ayudar a conocer mejor el perfil clinico de este pro-
ceso Y reflexionar sobre las posibles medidas preventivas.

Poblacién y métodos: Criterios de inclusion: menores
de un mes, lactancia materna exclusiva, natremia igual ¢
superiora 150 mEg/ml, y signos clinicos de deshidratacion.

Resultados y conclusiones: Hemos encontrado 11
casos de deshidratacion hipernatrémica asociada a lac-
tancia materna que cumplen criterios, con las siguientes
caracteristicas: 54,5 % ingresaron desde el servicio de ur-
gencias y 45.5 % desde maternidad. La edad gestacional
media fue de 38+7 sem. (36+6 — 41+2 ) y el peso al naci-
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miento medio de 3327 gr (2510- 3900). La edad media al
ingreso fue de 5.6 dias (2- 15) y el peso perdido respecto
al nacimiento del 12.5% (8.7-23%)).

El valor medio de sodio al ingreso 157 mEg/dl (150-
175) y las glucemias medias 63.7 mg/dl (40-92). 7 de 11
de los casos (63.6%) presentaban ictericia.

El motivo de ingreso principial fue la fiebre (66%), se-
guido de rechazo de la alimentacion, irritabilidad y pérdida
de peso.

En nuestra serie, afortunadamente no han ocurrido
complicaciones neuroldgicas.

La hipogalactia materna primaria es realmente poco
frecuente. Las causas mas frecuentes del fracaso de la
lactancia son la inadecuada succion del RN y mala técnica
materna. La pérdida de peso, disminucion de la diuresis
y numero de deposiciones son marcadores de una posi-
ble malnutricion por lactancia materna inadecuada.

Probablemente los cambios culturales en relacion
a la lactancia materna, acontecido en los Ultimos anos,
han influido en el aumento de estos casos. La modifica-
cion de las recomendaciones como la lactancia materna a
demanda frente a horarios o el desaconsejar controles de
peso frecuentes para evitar la ansiedad materna innece-
saria, se han llevado a cabo sin el debido apoyo por parte
de los profesionales sanitarios. La hipernatremia en este
contexto seria la punta del iceberg de un numero de lacta-
ciones inadecuadas en madres con poca experiencia, con
gran deseo de lactar e insuficiente apoyo sanitario.

Demanda asistencial en campamento de verano
de pacientes oncologicos pediatricos
Autores: M.M. Blanco Murfoz, M.J. Granero Alted, J. de la
Cruz Moreno, M.D. Castillo Gonzalez.
Centros: U. de Gestion Clinica de Pediatria, C. H. de Jaén.

Introduccién: La Federacion Espanola de Padres de
Nifos con Cancer organiza el Encuentro Nacional de Ado-
lescentes anual desde 2002. Este ario se ha celebrado en
el albergue de Calarreona, en Aguilas, Murcia, del 20 al 28
de julio, con distintas actividades y salidas programadas.
Los asistentes, pacientes de distintos puntos de la geo-
grafia espafiola, han estado acompanados por un equipo
sanitario, compuesto por un pediatra, una residente de pe-
diatria y una enfermera; ademas de la coordinadora psi-
cologa, 6 monitores, 7 voluntarios (una de ellos psicologa,
otro estudiante de medicina) y 3 voluntarios como personal
de apoyo. La necesidad de asistencia continuada por un
equipo sanitario radica en la atencion de las consultas que
se generan y estan directamente relacionadas con la enfer-
medad de base de los nifios. Asimismo surgen consultas
de patologia aguda propia de un campamento de verano.

Objetivo: Revision de la demanda asistencial durante
una semana de campamento infantil, con 47 pacientes
con patologia oncoldgica activa o en remision.

Poblacion y Métodos: Se da atencion continuada a un
total de 47 adolescentes, con edades comprendidas entre
13y 20 afos, durante 8 dias; de ellos 11 nifios reciben al-
gun tratamiento relacionado con su patologia oncologica.
También se atiende al personal de organizacion. Total de
demandas registradas: 112, de las cuales 65 (58%) fueron
nueva consulta, el resto motivos de consulta ya atendidos
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previamente. Tipos de demandas: analgesia (34%) por
cefalea, odinofagia, abdominalgia, sindrome menstrual,
dolor torécico, cervicalgia, gonalgia; curas (17%), mareo
(9%), traumatismos (4,4%), otras (62%): problemas ocula-
res, emesis, estrefimiento, medidas fisicas, control y ad-
ministracion de medicacion, retirada de cuerpo extrafio,
disnea, crisis de ansiedad. Todas las consultas fueron
atendidas por el equipo médico asistente; en una consulta
ademas se confirmé el diagndstico de sospecha (Ulcera
corneal) con especialista en oftaimologia en el Hospital de
Lorca. Una paciente precisd canalizacion de reservorio,
rehidratacion intravenosa, administracion de analgesia y
antieméticos.

Conclusiones:

-La mayoria de las consultas fueron de caracter no ur-
gente.

- El motivo de consulta mas frecuente fue dolor de dis-
tinta etiologia. El tipo de medicacion mas administrada
fueron los analgésicos.

- Se di6 cobertura a todas las demandas realizadas.
Solo se consultd en una ocasion a especialista externo,
que confirmd nuestro diagndstico de sospecha. La ma-
yoria de las consultas fueron de caréacter no urgente.
- Este tipo de actividades son beneficiosas para fomen-
tar la convivencia y desarrollo personal de los pacientes,
acompanados por un equipo médico capaz de solventar
la patologia que pueda surgir.

Pérdida visual aguda en nifios: una urgencia pediatrica.

Autores: L. Canovas Sanchez; R.Gonzalez Villén; C. Sierra
Corcoles; L. Cabrera Morente; M. Garcia Sanchez; J. de la
Cruz Moreno.

Centros: Complejo Hospitalario de Jaén.

Introduccioén: La pérdida aguda de vision implica mul-
titud de diagndsticos diferenciales, desde causas inflama-
torias, infecciosas, vasculares, hereditarias, compresivas
e infiltrativas, isquémicas, autoinmunitarias hasta psiquia-
tricas. Resultando fundamental contar con un protocolo
diagndstico y de actuacion precoz que permita, en la me-
dida de lo posible, evitar la ceguera.

Objetivos: Analizar los casos de pérdida visual aguda
de origen neuroftalmoldgico.

Método: Estudio retrospectivo (2004-2014) de los 19
pacientes que acudieron a nuestro servicio con pérdida
subita de vision. Variables analizadas: edad, sexo, deri-
vacion, motivo consulta, clinica, exploracion, diagnostico,
tratamiento y evolucion.

Resultados: Edad media 10 afos. Predominio feme-
nino 68%. Derivados: otro hospital 31.6%, oftalmolo-
gia 21%, urgencias 47.4%. Consultaban por: amaurosis
aguda 52.6%, vision borrosa 36.8%, disminucion agu-
deza visual 10.5%. Sintomas acompanantes: 36.8% dolor
ocular (63.2% no), 58%cefalea, 15.8%distermia, nauseas
y vomitos, 10.5%astenia, infeccion respiratoria y diplo-
pia, 5.2% otros (exantema, hemiparexia, ataxia, disartria,
vértigo, pérdida peso, hiperemia conjuntival y fotofobia).
Afectacion bilateral 63.2%, unilateral 36.8%.

Fondo ojo: 58% edema papila bilateral, 37% normal,
5% palidez papila.

Exploracion: 15.8% defecto pupilar aferente, 10.5%
estrabismo vy reflejos rotulianos abolidos, 5.2% vasculitis,
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endotropia, midriasis arreactiva y nistagmo, 26.3% com-
promiso neurolégico asociado (15.8% paralisis de pares
craneales, 5.2% hemiparesia izquierda, Ataxia).

Neuroimagen: 58% TAC (37% normal, 21% imagen pa-
tolégica); 100% RMN (56.6% normal, 47.4% imagen pa-
toldgica); 5.2% Angioresonancia con imagen patolégica.

Potenciales evocados visuales: 63.2% alterados, 21%
normales, 15.8% no solicitados. Serologias al 84.2%
(58% negativas, 15.8% virus herpes, 10.5% estreptococo
A, 5.2% Mycoplasma pneumoniage).

Hemograma 95% normal, 5% leucocitosis con desvia-
cion izquierda y trombocitosis.

LCR al 42.1% (10.5%con bandas oligoclonales, leve pro-
teinorraquia y pleocitosis; 10.5% hipertension, 21% normal).

Estudio de autoinmunidad: 84.2% (79% negativo,
5.2% ANA positivo).

Diagndstico definitivo: 37% Neuritis Optica. Neoplasias
15.8%(Germinoma Pineal, Astrocitoma y Meduloblastoma).
Encefalomielitis aguda diseminada 10.5%. Hipertension in-
tracraneal ideopatica 10.5%. Defecto de acomodacion y
convergencia con disminucion de agudeza visual de cerca
10.5%. Miosistis orbitaria aguda ideopatica 5.2%. Tras-
torno de conversion 5.2%. Neuromielitis de Devic 5.2%.

Tratamiento: Corticoides 63.2%, especifico médico-
quirdrgico 26.3%, lentes 10.5%, penicilina 5.2%.

Secuelas: ceguera completa 5.2%, disminucion agu-
deza visual 10.5%, no presentan 84.2%.

Recurrencias 10.5%.( neuritis optica)

Conclusiones: La pérdida de vision es una patologia
poco frecuente en la infancia pero con buen pronostico si
disponemos de un diagnostico y tratamiento precoz. Pre-
cisamos para ello un abordaje multidisciplinar en donde
estan implicados: oftalmdlogos, neuropediatra, radiolo-
gos, neurofisidlogos apoyados por el laboratorio y coordi-
nado desde la unidad de gestion de pediatria.

Artritis séptica en nifios: una urgencia médico-quirtirgica.
Autores: Laura Canovas Sanchez; Tomas del Campo
Muroz; Moisés Natividad Pedrerfio; Mercedes Martinez
Rebollo; Victor Manuel Murfioz Garcia.

Centros: Complejo Hospitalario de Jaén.

Introduccioén: La artritis séptica es una urgencia cuyo
diagnoéstico y tratamiento médico-quirdrgico temprano
pueden evitar complicaciones y secuelas importantes.

El aumento de PCR (proteina C reactiva), VSG (velo-
cidad de sedimentacion globular) junto a hallazgos en
la ecografia apoyan el diagnéstico. La artrocentesis con
posterior andlisis del liquido sinovial nos confirmaran si es
séptico, iniciandose entonces tratamiento antibiotico, ar-
trotomia y lavado quirdrgico.

Objetivos: Revision de los casos de artritis séptica
atendidos en nuestro servicio.

Método: Estudio retrospectivo (Enero 2012- Agosto
20174) de los 9 pacientes diagnosticados de artritis séptica
en nuestro Hospital.

Variables analizadas: clinica inicial, pruebas comple-
mentarias, tratamiento durante ingreso y al alta, complica-
ciones y secuelas.

Resultados: La mediana de edad fue de 4 anos (1mes-
10anos), con ligero predominio femenino 5:4. Consultaban
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por fiebre y dolor 100%. Exploracion fisica: signos de infla-
macion de la articulacion 44.4%, postura antidlgica y limi-
tacion de movilidad articular 44.4%, cojera 33.3%, choque
rotuliano positivo 16,6%, irritabilidad 22.2%. Afectacion
monoarticular 7 casos (una mufieca, una rodilla, 5 cadera),
biarticular 2 casos (uno ambas rodillas, otro cadera'y hom-
bro). Estaban cursando de forma concomitante varicela,
faringoamigdalitis, bronquiolitis 11,1%, presentaban herida
cuténea sobre articulacion afecta 22.2%. (Ver tabla).

HULES . |% Solicitado Resultado
Complementarias
Leucocitosis:
Hemograma 100 88.8% desviacion izquierda
11.1% sin desviacion izq.
PCR 100 Mediana 73 mg/L
VSG 100 Mediana 100mm
) Negativo: 77.7%
Hemocultivo 100 Positivo: 22.2% (S. aureus)
Negativo: 44.4%
. - Positivo: 55.5% (22.2
Cu”ggoblglwdo 100 S. aureus, 11.1% S.
epidermidis, S warneri, S.
pyogenes)
Radiografia 55.5 Sin hallazgos
. Hallazgos sugerentes de
Ecografia 88.8 Artritis
Hallazgos sugerentes de
RMN 1 Artritis

Tratamiento hospitalario: artrotomia, drenaje articular,
vendaje y reposo, cloxacilina y cefotaxima intravenosas,
analgésicos y antipiréticos al 100%.

La mediana de duracion del ingreso fue de 10 dias (6-30).

Tratamiento al alta: descarga 1 mes al 100%, antibio-
terapia oral con cloxacilina 44.4%, cloxacilina y cefixima
33,3%, cloxacilina con amoxicilina-clavulanico 11.1%,
amoxicilina 11.1%.

Semanas de tratamiento en total: 33.3% 6 semanas y
66.6%% 4 semanas.

Seguimiento posterior a todos en consulta de pediatria
general, traumatologia y rehabilitacion para control de des-
censo de reactantes, radiolégico (descartar osteomielitis) y
recuperacion de la funcion articular respectivamente.

En la actualidad permanecen asintomaticos, sin com-
plicaciones y continlian con revisiones.

Conclusiones:

— En nuestro medio la artritis séptica es una patologia
infrecuente. Suele producirse en nifas de 4 anos de
mediana de edad, que acuden con fiebre y dolor
articular de cadera fundamentalmente.

— Enlamayor parte de los casos se ha podido demos-
trar la etiologia de la misma.

— El diagndstico y tratamiento precoz ha sido funda-
mental para evitar complicaciones y secuelas, asi
como lo ha sido el manejo conjunto con cirujanos
ortopédicos que realizaron artrocentesis diagnodstica

y el tratamiento quirdrgico.
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El manejo sistematizado y seguimiento conjunto de es-
tos pacientes con traumatologia, rehabilitacion y pediatria
ha servido para mejorar el prondéstico de estos pacientes.

De la talla al sindrome.
Autores: M. Garcia Sanchez; L. Canovas Sanchez; G.
Martinez Moya; M. De Toro Codes; J. de la Cruz Moreno.
Centros: Complejo Hospitalario de Jaén.

Introduccidn: La talla baja es un motivo frecuente en
las consultas pediatricas. El objetivo mas importante, es
determinar si se trata de una talla baja patologica (TBP)
0 una variante de la normalidad. La TBP representa un
20% de los hipocrecimientos e incluye, a todos aquellos
pacientes en los que existe una anomalia causante del
mismo. Las alteraciones del crecimiento con un origen ge-
nético pueden asociarse con anomalias cromosoémicas,
enfermedades monogénicas o con sindromes de etologia
desconocida.

Objetivo: Describir los casos de talla baja asociados a
algun sindrome o alteracion genética.

Material y métodos: Estudio retrospectivo (Junio
2009- Agosto 2014) de los pacientes con talla baja que
asocian alguna alteracion genética o sindromica.

Variables analizadas: sexo, edad consulta, motivo
consulta, auxologia, fenotipo, edad diagndstico, hallazgos
radiolégicos, otras alteraciones asociadas y tratamiento
con hormona de crecimiento (rhGH)

Resultados:

-De 31 pacientes estudiados 67.7% consultaban por
talla baja, 6.5% obesidad y 25.8% sospecha de sindrome.
Se diagnosticaron 8 casos con alteracion del gen SHOX/
PAR-1 (7 en Xp22.3, 1en Yp11.3), 6 Sindrome de Turner
(mosaico), 3 Acondroplasia (mutacion gen FGFR3), 5 Sin-
drome de Noonan (mutacion gen PTPN-11), 2 Osteogé-
nesis imperfecta (mutacion gen COL1A1), 7 otros: Sin-
drome de Prader-Willi (disomia uniparental materna cro-
mosoma15), Sindrome Tricorinofalangico tipo | (cambio
nucledtido C>G mutacion missense p.Cys 9), Osteodis-
trofia hereditaria Albright (mutacion gen GNAS), Sindrome
de Di-George (microdeleccion 22g11.22), Duplicacion
16p11.2, Tetrasomia parcial del cromosoma 6, Anemia de
Blackfan-Diamond.

-Predominio de mujeres (74% vs 26%).

Edad 12 consulta | Edad al diagnéstico
Shox/PAR-1 Mediana 6 anos Mediana 7 afos
Sd. Turnor Mediana 6.5 Mediana 6.5
Acondroplasia MIEEIE 1.5 CIEHED Prenatal
vida
Sd. Noonan Media 8.5 afos Media 10.5 anos
CsiengEness Media 2.5 afos Prenatal y 3 afos
Imperfecta
Otros Mediana 4 afos Mediana 6 afios

-El 74.2% cumplen caracteristicas fenotipicas de su
sindrome y 25.8% no.

-Talla media en la primera consulta: -2.64 DE (-0.26 a
-5.8) correspondiente a su sexo y edad.

-En el 64.5% no se encuentran hallazgos radiolégicos
caracteristicos.

-De 8 casos con alteraciones del gen Shox, 4 madres
presentaban alteraciones fenotipicas o radiogréficas ca-
racteristicas.

-Reciben tratamiento con rhGH 42%.

Conclusiones:

La talla baja es una condicion muy heterogénea, por lo
que su diagnostico puede ser dificil. Sin embargo, hacerlo
de una forma apropiada es importante para el prondstico,
para evaluar la posibilidad de tratamiento y ofrecer con-
sejo genético a la familia.

La historia clinica, el examen fisico, la radioldgia y una
interpretacion adecuada del crecimiento son indispensa-
bles para establecer un diagndstico correcto.

A menudo, la correlacion fenotipo.genotipo es pobre,
incluso intrafamiliarmente, lo que hace mas dificil su diag-
nostico.

En la actualidad las indicaciones de tratamiento con
rhGH son limitadas y muchos de estos pacientes no pue-
den beneficiarse del mismo.
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