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Desde la anterior Direccion

Montserrat Anton Gamero. Ex directora Vox Paediatrica 2018-2023. Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba
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Hace ya mas de cinco afios, en el primer nimero del vo-
lumen 25 de Vox Paediatrica asumia el ilusionante reto de
dirigir la revistal. Desde el equipo editorial realizamos un
analisis de la situacion y emprendimos una estrategia de
mejora que hemos desarrollado gracias al apoyo de la Jun-
ta directiva de la SPAOYEX y del Comité editorial de vox
Paediatrica.

Iniciamos la andadura renovando el Consejo y Comité
editorial, realizamos difusién de la revista en las reunio-
nes cientificas de la SPAOYEX, introdujimos herramientas
electrénicas para facilitar la gestion editorial, renovamos
el disefio y maquetacion manteniendo la version en papel
aunque en un numero muy limitado de ejemplares y poten-
ciamos la difusion de la version electronica.

Es el momento de pasar el testigo a un nuevo equipo edi-
torial que, con nuevos objetivos e ilusiones continle traba-
jando en el crecimiento de la revista.

Agradezco enormemente la confianza depositada en mi
durante todos estos afos. Ha sido un trabajo duro pero
muy gratificante. Finalizo esta etapa muy satisfecha de la
labor realizada, con cinco volumenes y diez nimeros de la

| 4 e

revista y un nimero especial de actas de congreso. La per-
vivencia de la revista que da respuesta a las necesidades
de nuestra sociedad cientifica es un hecho.

Me gustaria agradecer al Consejo editorial, subdirectores
de la revista -Ignacio Ibarra de la Rosa y Eduardo Ortega
Paez- revisores y autores el gran esfuerzo realizado sin el
cual no hubiera sido posible la publicacion de Vox Pae-
diatrica. También quiero agradecer a la Imprenta Luque su
trabajo riguroso y las facilidades que me ha brindado en el
proceso de producciéon de cada numero. Pido disculpas
por los errores cometidos que con seguridad me han he-
cho crecer personal y profesionalmente.

Finalmente, reitero mi agradecimiento al Prof. Pérez Nave-
ro, presidente de la SPAOYEX, al Comité ejecutivo y a la
Junta directiva por su apoyo y confianza.

Mucho animo para el nuevo equipo editorial, la perseve-
rancia, el trabajo y la motivacion son las claves del éxito.

Bibliografia

Antén Gamero M, Ibarra de la Rosa |, Ortega Paez E. Des-
de la direccion. Vox Paediatr 2018; 25:5-7.
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Desde la Direccion

Elia Sanchez Valderrabanos. Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla
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Desde la Direccion, Elia Sanchez Valderrabanos con el nue-
vo equipo editorial, el Dr. Fernandez Elias y el Dr. Eduardo
Ortega Péez, tiene el honor de asumir esta labor como un
reto ilusionante y agradece la confianza depositada por la
Junta directiva de la SPAO y SPAOYEX y, en especial de
su presidente el Dr. Juan Luis Pérez Navero, al que tengo
la suerte de conocer y admirar desde hace muchos afios
por su incansable dedicacién a la mejora de la pediatria
andaluza y extremena.

Nuestras estrategias de mejora tienen como objetivo prin-
cipal mejorar la calidad cientifica de la revista ya avalada
por su inclusiéon en las bases de datos de revistas cientifi-
cas nacionales.

El logro de este objetivo requiere un arduo trabajo en equi-
po. Por eso, desde el Comité editorial, la directora ejecu-
tiva y los subdirectores agradecemos la entrega y confia-
mos en el trabajo cuidadoso y perseverante de todos sus
miembros. Reconocemos la labor de revision como base
de la calidad cientifica y, queremos alentaros y animaros
a todos - lectores y autores- a participar del fin Ultimo de
esta revista que es de todos y, que no es otro que con-
tribuir mediante la divulgacién de la actividad cientifica e
investigadora a incrementar el conocimiento y la formacién
de los pediatras que velan por la salud y calidad de vida de
todos los nifos.

Este primer numero de 2023 incluye un interesante Editorial
firmado por nuestro compafiero El Dr. Miguel Mufioz Saez
cuya labor en investigacion desarrolla desde hace ya casi
40 afnos Yy, que destaca la novedosa implicacién del siste-
ma Sustancia P y receptor NK1 en la patologia pediatrica.

Dos interesantes imagenes -VOX EN IMAGEN- una de
nuestro compafero Javier Garcia Vazquez “Hipoplasia
pulmonar por agenesia de arteria lobar superio” y, otra de
“Edema hemorragico del lactante” del Dr. Serrano Fernan-
dez.

Continuamos recibiendo resimenes de casos clinicos,
especialmente de jovenes pediatras y en formacién, que
publicamos como VOX DEL RESIDENTE Y NOTAS CLINI-
CAS para continuar con la linea editorial de nuestra revista
con el objetivo de aumentar la difusién del conocimiento vy,
estimular la cultura de la investigacion y de la publicacion
cientifica en la formacion de nuestros médicos residentes.

Y para ello, las Normas de publicacion estan incluidas en el
apartado de INFORMACION PARA AUTORES.

Incluye también, un ORIGINAL e interesante articulo sobre
el metabolismo fosfocélcico en prematuros de la Dra. Ana
Roman y cols.

Ademas, este numero contiene a modo de Libro de Actas,
los resumenes de las comunicaciones presentadas en la
CIX Reunion Cientifica de la Sociedad de Pediatria de An-
dalucia Occidental y Extremadura celebrada en Sevilla los
dias 10y 11 de marzo de este afio 2023.

Para finalizar, Vox Paediatrica quiere expresar sus condo-
lencias por la irreparable pérdida del Profesor Manuel Cruz
Hernandez a su familia y a toda la comunidad pediatrica.
Le rendimos un merecido homenaje en el OBITUARIO re-
dactado por el Profesor Ignacio Gomez de terreros “In me-
moriam del Profesor Manuel Cruz Hernandez”.

Bibliografia
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Editorial

Implicaciones de la Sustancia P vy el receptor NK-1

en la patologia pediatrica

Manuel Fernandez Elias, Elia Sanchez Valderrabanos y Miguel Mufioz Saez.
Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos. Hospital Infantil Universitario Virgen del Rocio. Sevilla. Espafia

En los ultimos 20 afios se han producido notables avances
cientifico-técnicos en medicina que han hecho que la tasa
de mortalidad infantil haya disminuido en Espafia un 45%,
situandose en cifras de 2,54 %o nacidos vivos. En Andalu-
cia ha descendido de 21,66%0 a 2,97 %o en los ultimos 46
afos’. Sin embargo, siguen existiendo retos en la patologia
pediatrica que son necesarios e importante mejorar como
el abordaje terapéutico del cancer, los procesos infeccio-
sos e inmunolégicos. Para ello es necesario incorporar
nuevos conocimientos que hasta ahora son poco conoci-
dos por los profesionales de la medicina.

Una de las lineas de investigacién novedosa para mejorar
la evolucion, el prondstico y el tratamiento es la utilizaciéon
de los antagonistas de los receptores de la neuroquini-
na-1(NK-1R) que bloquean las funciones fisiopatoldgicas
de la Sustancia P (SP), descrita por primera vez en 1931
por Von Euler y John Gaddum y secuenciada a principios
de los 70 por Susan E. Leeman. La SP es un neuropépti-
do de once aminodcidos perteneciente a la familia de las
taquicininas?, que ejerce numerosas funciones biolégicas
(fisiologicas y fisiopatolégicas) después de la union a su
receptor especifico NK-1R. SP esta presente en los tejidos
humanos y a altas concentraciones es un mediador de la
inflamacion, el dolor, la inflamacién y el cancer®.

Es bien conocido que el sistema SP/NK-1R se expresa
abundantemente en los tejidos del organismo como en
el sistema nervioso central y periférico. Sin embargo, en
otras localizaciones fuera del sistema nervioso es menos
conocida, localizandose en el sistema inmunitario en las
células inflamatorias (neutrdfilos, linfocitos B/T, monocitos/
macroéfagos, eosindfilos y células plasmaticas) y células
gliales (microglia y astrocitos). También se localiza en cé-
lulas endoteliales, epiteliales (fibroblastos, melanocitos y
queratinocitos), miocitos, cardiomiocitos, etc. Ademas, la
SP se encuentra en todos los fluidos corporales (liquido
cefalorraquideo, sangre, saliva,...). Es decir, SP es ubicua
en todo el organismo, por lo cual se localiza en todos los
aparatos y sistemas del cuerpo®.

Inflamacion

A nivel inmunoldgico se conoce que la SP aumenta la proli-
feracion de linfocitos, fibroblastos y degranulacion de neu-
trofilos. Promueve la produccion de inmunoglobulinas y la
secrecion de citocinas inflamatorias a partir de los linfocitos,
monocitos, macréfagos y mastocitos, incluyendo IL-1, IL-
6, TNF, interferon-y y proteina inflamatoria de macréfagos.
También induce la liberacion de otros mediadores inflama-
torios como radicales de oxigeno, compuestos derivados
del acido araquidoénico e histamina. Produce inflamacion
neurogénica: vasodilatacion, aumenta la permeabilidad del
capilar, extravasacién de plasma e infiltracién de leucocitos.
SP estimula la quimiotaxis de las células inflamatorias y pro-
duce adhesién de leucocitos/células endoteliales, provo-
cando migracion y posterior acumulacién de leucocitos en
los sitios de lesion*® (Tabla 1). Por lo que ha sido implicada
en reacciones de inflamacion de distintos 6rganos en diver-
sas enfermedades tales como asma, la enfermedad pulmo-
nar obstructiva cronica, enfermedad inflamatoria intestinal,
psoriasis, dermatitis atdpica, e inflamacién articular®.

Los antagonistas del NK-1R bloquean la unién de SP a NK-
1R interrumpiendo la cascada inflamatoria que desencade-
na y mantiene las lesiones intestinales de la Ell. Asi pues,
los antagonistas del NK-1R podrian llegar a ser parte del
tratamiento, junto a los medicamentos convencionales, en
estas alteraciones patoldgicas. Ademas, las taquiquininas
pueden participar en el tracto gastrointestinal con dismoti-
lidad asociada con infeccion, inflamacion, estrés y dolor’.

Los antagonistas del NK-1R pueden tener un papel como
espasmolitico, antidiarreico, antiinflamatorio, antieméticos
y antinociceptivos’.

Infecciones viricas y bacterianas

Diversos estudios experimentales in vitro, en animales y
humanos demuestran que los mecanismos de accién del
sistema SP/NK-1R estan involucrados en infecciones vi-
ricas y bacterianas. Bien como regulador de la respuesta
inflamatoria producida por los microrganismos patégenos
reduciendo la tormenta de citoquinas, o bien como reduc-
tor de los efectos directos de la SP.
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Tabla 1. Efectos proinflamatorios de la Sustancia P.

Tipo de célula Efectos

Linfocitos

Potente inductor quimiotaxis

Cofactor de diferenciacién de linfocitos B

Aumenta la secrecion de inmunoglobulinas

Estimula la liberacién de citoquinas proinflamatorias de los linfocitos T
Estimula la actividad asesina natural de los linfocitos T

Estimula la proliferacién de linfocitos T

Los linfocitos pueden producir SP

Monocitos/macrofagos Induce el estallido oxidativo

Potente inductor quimiotaxis
Estimula la liberacién de citoquinas proinflamatorias

Estimula la sintesis y liberacion de metabolitos del acido araquidénico
Los macréfagos expresan NK-1R y secretan SP

Inductor quimiotaxis

Neutréfilos
expresion)

Estimula la degranulacion y el estallido respiratorio
Aumenta la adherencia a las células epiteliales (regula al alza la molécula de adhesion)

Estimula la liberacion de citocinas proinflamatorias

. Induce la degranulacién
Mastocitos 9

Contacto cercano entre mastocitos y nervios.

Induce la liberacion de histamina y serotonina.
Estimula la liberacion de citoquinas proinflamatorias

Inductor quimiotaxis
Eosinofilos

Estimular la activacion, degranulacion, liberacion de O, y tromboxano
Los eosindfilos pueden secretar SP

Adaptado de: O’Connor TM, O’Connell J, O’Brien DI, Goode T, Bredin CP, Shanahan F. The role of substance P in inflam-

matory disease. J Cell Physiol [Internet]. 2004,;201(2):167-80.

Tanto el virus respiratorio sincitial (VSR) y el SARS-CoV-2
producen la activacion de sustancias proinflamatorias
a través de la accién del sistema SP/NK-1R, por lo que
los antagonistas del NK-1R podrian incluirse en al arsenal
terapéutico como uno mas de los actualmente utilizados
como los corticosteroides, inmunoglobulinas y anticito-
quinas. Otros virus estudiados son el varicela-zoster, el
paramixovirus, el VIH, Epstein-Barr y el sarampién, en los
que se ha demostrado la sobrexpresion de los NK-1R y
aumento de SP& ",

El aumento de la inmunidad a la infeccion bacteriana se
mostré en un modelo de ratén de infeccion por Salmone-
lla. La eliminacion de la infeccion por Salmonella requiere
la produccién de IFN-y inducida por IL-12, y esta ultima
mejora la activacion de macréfagos y células dendriticas
para eliminar la infeccién por Salmonella. Provoca una re-
gulacién ascendente rapida y espectacular del ARNm de
SP y NK-1R en los tejidos™.

En un modelo murino de meningitis neumocdcica, se de-
mostré que los antagonistas del NK-1R inhiben la neu-
roinflamacién provocada por el neumococo. Otro papel
proinflamatorio de la SP se describié en dos patégenos
bacterianos del SNC clinicamente relevantes: Neisseria
meningitides y Borrelia burgdorferi. Ademas, los ratones
deficientes en NK-1R demostraron una disminucién del ni-

| 8 Vo

vel de citocinas inflamatorias después de la infeccion del
SNC por estos patégenos'™.

Cancer

El sistema SP/NK-1R aumenta la proliferacién de las célu-
las tumorales, facilita su migracioén, favorece la metastasis,
y la angiogénesis, la formacién de nuevos vasos sangui-
neos que nutren al tumor'®(Figura 1). Varios estudios han
demostrado la capacidad mitogénica de la SP y presencia
del NK-1R en distintas lineas celulares tumorales humanas
como el neuroblastoma, glioma, retinoblastoma, osteosar-
coma, carcinoma de pancreas, cancer de laringe, tiroides,
melanomas, leucemias, etc'6-2%,

Por otra parte, hay una sobreexpresion del NK-1R en las
células tumorales cuando se comparan con el mismo tipo
celular pero no tumoral y, ademas, cuanto mas maligno es
un tumor, mayor expresion del NK-1R hay en las células
tumorales y en los tumores’®.

El cancer sigue siendo la primera causa de muerte por en-
fermedad en nifos a partir del primer afio de vida en paises
desarrollados. Lamentablemente, el uso de quimioterapia
produce efectos secundarios graves, que merman la cali-
dad de vida de los pacientes. Ademas, el mayor nimero de
supervivientes ha aumentado la carga de la toxicidad y pro-
duce numerosas secuelas a largo plazo Por ello, existe una
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Figura 1. Mecanismo de accidn de los antagonistas del receptor NK-1 en el cancer.
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Tomado de: Murioz M, Covefias R. Glioma and neurokinin-1 receptor antagonists: A new therapeutic approach. Anticancer
Agents Med Chem [Internet]. 2019;19(1):92-100. Disponible en: http://dx.doi.org/10.2174/1871520618666180420165401

necesidad de desarrollo de nuevos tratamientos en cancer
infantil, que sean capaces de eliminar la enfermedad re-
fractaria a la quimioterapia, mejorar la calidad de vida de
los pacientes minimizando los efectos secundarios de la
quimioterapia y de reducir las secuelas a largo plazo??7.

La utilizacién de los antagonistas de la SP, es decir el uso
de los antagonistas del NK-1R se emplea en clinica para el
tratamiento de nauseas y vomitos, por lo que desde hace
20 afos ya se ha demostrado su seguridad. Asi, se con-
sidera una linea de investigacién para su posible aplica-
cién contra el cancer, en concreto para el melanoma, el
osteosarcoma, el linfoma de Burkit, el sarcoma de Edwing,
el neuroblastoma, el retinoblastoma, el rabdomiosarcoma,
el glioma, el linfoma, la leucemia linfoblastica aguda y la
leucemia mieloide aguda, el melanoma y los carcinomas
(pulmoén, mama, gastrico, colon,...)™s31,

Adicionalmente, los antagonistas del NK-1R estan actual-
mente desarrollandose como medicamentos para el tra-
tamiento de un gran ndmero de desordenes fisiopatologi-
cos del sistema nervioso, como el dolor, la ansiedad, la
depresion, la psicosis, la deshabituacién a ciertas drogas
adictivas, tales como los opiaceos, la nicotina, asi como

vorjpaedialiica - Volumen

en la reduccion de su abuso/abstinencia, en ciertas formas
de incontinencia urinaria, como antitusigeno en la tos re-
fractaria del cancer de pulmdn, como antipruriginoso en el
prurito refractario del linfoma cutaneo'282°,

En resumen, se abre una puerta de esperanza en la estra-
tegia terapéutica de numerosas enfermedades basada en
los mecanismos fisiopatolégicos relacionados con la uti-
lizacion de antagonistas selectivos del NK-1R (Figura 2).
Asi pues, aplicando el concepto acufiado por Paul Ehrlich
de “Balas magica” (farmacos que actuan selectivamente
contra los patdgenos, pero que no afecta a las células del
paciente), por lo que a los antagonistas del NK-1R (Aprepi-
tant) se consideran como ejemplo de ellas, actuando sobre
las células implicadas en la fisiopatologia de determinadas
enfermedades. Han sido denominadas como “Balas inte-
ligentes™' por actuar selectivamente sobre las células tu-
morales por su efecto antitumoral y en los virus y bacterias
por su efecto antinflamatorio y antiinfecciosos. Y, ademas,
por sus efectos terapéuticos tales como: antiinflamatorio,
analgésico, ansiolitico, antidepresivo, antiemético, hepa-
toprotector, cardioprotector, nefroprotector y neuroprotec-
tor'®20-34 Por |o tanto, sugerimos una reutilizacion de los
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Figura 2. Implicaciones del NK-1R en la patologia humana.
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Modificado de: Murioz M, Coverias R. Involvement of substance P and the NK-1 receptor in human pathology. Amino
Acids [Internet]. 2014,;46(7):1727-50. Disponible en: http://dx.doi.org/10.1007/s00726-014-1736-9

medicamentos antagonistas NK-1R como aprepitant en las
distintas patologias en las que se ha demostrado una im-
plicacién del sistema SP/NK-1R. Por lo que seria necesario
llevar a cabo Ensayos Clinicos: Fase 1 que estableciera las
dosis de seguridad y un Fase 2 para demostrar la eficacia
en las distintas patologias, la primera de ellas deberia ser
el cancer pediatrico.
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HIPOPLASIA PULMONAR POR AGENESIA DE ARTERIA LOBAR SUPERIOR

Vox en imagen

Hipoplasia pulmonar

por agenesia de arteria lobar superior
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Garcia Vdzquez J, lglesia Chaves N, Cardenas Rodriguez MC y Mesa Vazquez JF. Hipaplasia pulmonar por agenesia de arteria lobar superior. Vox Paediatr 2023; 30 (1):13-14

Definimos la hipoplasia pulmonar congénita como una fal-
ta de desarrollo pulmonar intradtero, con expresion clinica
variable. La forma primaria es infrecuente y existen causas
secundarias, como la disminucién del volumen de hemité-
rax (hernia diafragmatica, hydrops fetalis...)' o malforma-
ciones vasculares como agenesia-hipoplasia de la arteria
pulmonar o algunas de sus ramas?.

Nifio de 13 meses, ex-prematuro (33 semanas y peso:1.530
g.). Presenta dificultad respiratoria al nacimiento, precisan-
do ventilacion no invasiva (5 dias) y oxigenoterapia (25
dias). Se realiza radiografia de térax (Fig1) evidenciando
disminucion de volumen del hemitoérax izquierdo. Com-
pletamos estudio con ecografia pulmonar, observando
corazon ocupando hemitérax izquierdo, con elevacion de
hemidiafragma y sin imagen de atelectasia y una ecocar-
diografia apreciando una diferencia entre la arteria pulmo-

Figura 1. Rx de tdrax: Se observa una disminucion del vo-
lumen del hemitdrax izquierdo, que aparece opacificado,
con elevacion del hemidiafragma y desplazamiento ipsila-
teral de las estructuras mediastinicas. Se asocia a hiperin-
suflacién compensadora del pulmdn contralateral. Sonda
nasogastrica sin bucle, alcanzando estomago), no defectos
aparentes vertebrales.
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nar izquierda, de menor diametro respecto a la derecha
que se continda visualizando en controles posteriores. Es-
tudio polimarformativo normal: ecografia abdominal, cere-
bral, sonda nasogastrica normoinserta.

Buena evolucion clinica con seguimiento multidisciplinar,
sin incidencias resefiables ni ingresos, realizando al afio
de vida tomografia computerizada (TC) con contraste (Fi-
g:2.A-2.B) donde se observa agenesia de arteria lobar su-
perior izquierda y del l6bulo superior izquierdo.

La agenesia unilateral de la arteria pulmonar (AUP), es
producida por una involucién del sexto arco costal. La irri-
gacién de la arteria y colaterales puede estar asegurada
por un conducto persistente unilateral (sin conexién con
el tronco de las arterias pulmonares) que se cierra al na-
cimiento, pudiendo pasar desapercibido en ecografias
prenatales e incluso detectarse casualmente en asinto-
maticos. Debemos descartar anomalias cardiovasculares
(tetralogia de Fallot, anomalias de arco aértico, defectos
septales), vertebrales-escapulares, digestivas...®

Figura 2.A. Corte axial de TC de tdrax con contraste intra-
venoso (con ajuste de dosis segun protocolo pediatrico).
Se observa el desplazamiento de las estructuras mediasti-
nicas hacia la izquierda. Se asocia a disminucion del calibre
de la arteria pulmonar izquierda respecto a la derecha, con
ausencia de la arteria lobar superior izquierda, con hipopla-
sia del parénquima pulmonar adyacente.
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Figura 2.B. Imagen de reconstruccion en plano coronal
oblicuo, donde se identifica la asimetria del tamafio de am-

bas arterias pulmonares.
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EDEMA HEMORRAGICO DEL LACTANTE

Vox en imagen

Edema hemorragico
del lactante
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Serrano Ferndndez JI y Almazan Ferndndez de Bohadilla MV. Edema hemorrdgico del lactante. Vox Paediatr 2023; 30 (1):15-16

Lactante de 16 meses de edad con antecedentes de si-
bilancias recurrentes en tratamiento con corticoides in-
halados y escarlatina el mes previo, acude a su pediatra
por aparicién de lesiones maculo-purpuricas palpables de
rapida instauracion en pabellén auricular con extensién
posterior a extremidades inferiores en contexto de tos y
dificultad respiratoria. No asocia edema de manos y pies.
Se pauta tratamiento con salbutamol inhalado y predniso-
lona oral por diagnéstico asociado de crisis asmatica mo-
derada. Se realiza analitica sanguinea en la que destaca
leucocitosis con linfomonocitosis, hipertransaminasemia
leve, reactantes de fase aguda normales y serologia 1gG
positiva a citomegalovirus. Plaquetas normales sin estu-
dio de coagulacion disponible. Es diagnosticado de edema
hemorragico del lactante (EHL), desapareciendo las lesio-
nes a las 72-96 horas.

El EHL es una vasculitis leucocitoclastica de pequefio vaso
descrita por primera vez en 1913 por Snow'. Se considera
una entidad independiente de la Purpura de Scholein He-

noch (PSH) pero con idénticos hallazgos histopatolégicos?.
A diferencia de esta Ultima, el EHL presenta una evolucion
benigna y autolimitada en 1-3 semanas sin compromiso
visceral®, y no precisando mas que tratamiento sintomati-
co. Predomina en lactantes varones entre los 3 meses y 2
afios de edad. Son tipicas las lesiones maculopapulosas
redondeadas purpuricas y sobreelevadas de localizacién
caracteristica en pabellones auriculares y extremidades
inferiores en contexto infeccioso, tras vacunacién y me-
dicamentos.

En Atencién primaria es importante considerar esta infre-
cuente pero benigna entidad en lactantes con exantema
purpurico de localizacién caracteristica. En nuestro caso
el tratamiento corticoideo que precis6 por la crisis asma-
tica ha podido estar implicado en la resolucién precoz de
las lesiones, cuya resolucion media son 6-21 dias, a pesar
de no existir un beneficio claro en cuanto a su uso en la
literatura®.

Figura 1. Lesiones maculo-purpuricas en pabellon auricular y extremida-

des inferiores.
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LACTANTE CON DIFICULTAD RESPIRATORIA: (ALGO DIFERENTE?

Nota clinica

Lactante con dificultad respiratoria:
¢, Algo diferente?
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Resumen:

Las enfermedades pulmonares intersticiales (EPI) constituyen un grupo de enfermedades
que afectan originalmente al alveolo. Conforman un grupo muy variado de enfermeda-
des, de etiologia diferente. Pueden debutar a cualquier edad de la vida, siendo mas
frecuente en la primera infancia. Su diagnéstico, en muchos casos larvado debido a la
inespecificidad de la clinica, se basa en la historia clinica junto con pruebas de imagen
y estudios de laboratorio, precisando en ocasiones lavado broncoalveolar y/o biopsia
pulmonar. Los objetivos del tratamiento son corregir la hipoxemia, optimizar el perfil nu-
tricional, tratar las infecciones asi como promover una correcta inmunizacion. Su manejo
requiere un abordaje multidisciplinar, con objetivo de evitar complicaciones a largo plazo
y mejorar la calidad de vida de los pacientes. Presentamos a continuacion el diagndstico
y manejo de un caso de una lactante con cuadro de dificultad respiratoria persistente.

Abstract:

Interstitial lung diseases (ILD) are a group of diseases that originally affect the alveolus.
They form a very varied group of diseases, of different etiology. They can appear at any
age of life, being more frequent in early childhood. Their diagnosis, in many cases larval
due to clinical nonspecificity, is based on clinical history together with imaging tests and
laboratory studies, sometimes requiring bronchoalveolar lavage and/or lung biopsy. The
objectives of treatment are to correct hypoxemia, optimize the nutritional profile, treat
infections and promote proper immunization. Its management requires a multidisciplinary
approach, with the aim of avoiding long-term complications and improving the quality of
life of patients. We present below the diagnosis and management of a case of an infant
with persistent respiratory distress.

Palabras Clave: Neumopatia intersticial, dificultad respiratoria persistente, bronquiectasias.

Introduccion: o en el contexto de enfermedades sistémicas, siendo
muchas de ellas aun de causa desconocida. Se trata de
enfermedades poco frecuentes, con una incidencia me-
dia en Espafia en torno a 8 nuevos casos por cada millén
de nifios al afio®. Se pueden presentar en cualquier edad,
siendo mas frecuente en el primer afio de vida.

Las enfermedades pulmonares intersticiales (EPI), cons-
tituyen un grupo muy diverso de trastornos que afectan
primariamente al alveolo y al parénquima pulmonar, dando
lugar a alteraciones en el intercambio gaseoso. La clinica
inespecifica manifiesta dificulta su diagnéstico'. Pueden
ser causadas por multiples etiologias como infecciones, Para facilitar el diagndstico clinico de una patologia tan
farmacos, alteraciones genéticas, factores ambientales infrecuente, existe un consenso internacional, conocido
como sindrome chILD (Children’s Intersticial Lung Disea-
se) que permite establecer el diagnostico de una EPI en
nifnos®. Dicha clasificacion incluye: formas propias de los

Autor de correspondencia: M?# Gadea de Peralta Alonso
gadeaperalta@gmail.com
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TABLA 1. Clasificacién de las neumopatias intersticiales idiopaticas propias de los lactantes

Alteraciones difusas del desarrollo pulmonar

- Displasia acinar
- Displasia alveolar congénita
- Displasia alvéolo-capilar con malrotacion de venas pulmonares

Alteraciones del crecimiento pulmonar con de-
ficiente alveolarizacion

- Hipoplasia pulmonar

- Enfermedad pulmonar crénica neonatal (displasia broncopulmo-
nar y enfermedad pulmonar crénica neonatal en un recién nacido a
término)

- Relacionadas con alteraciones cromosdémicas (trisomia 21, otras)
- Relacionadas con cardiopatias congénitas

- Déficit de filamina A

Trastornos especificos de etiologia no definida

- Taquipnea persistente de la infancia / hiperplasia de células neu-
roendocrinas
- Glucogenosis intersticial pulmonar

Mutaciones de la proteina B del surfactante - Mutaciones de la pro-
teina C del surfactante - Mutaciones del transportador de fosfolipi-
dos de membrana ABCAS - Histologia compatible con defectos del

Enfermedades por defectos de la funcion del
surfactante

surfactante, pero sin etiologia genética reconocida:
e Proteinosis pulmonar alveolar

e Neumonitis cronica de la infancia

e Neumonitis intersticial descamativa

e Neumonia intersticial inespecifica

Moreno Galdé A, de Mir Messa I, Lifian Cortes S.
tr.2017;1:221-235

ninos, enfermedades sistémicas con afectacion pulmonar,
enfermedades pulmonares primarias que afectan al hués-
ped normal, enfermedades que afectan al huésped inmu-
nodeprimido y enfermedades que simulan enfermedades
intersticiales (afectacion vascular pulmonar) (Tabla 1y 2).

La forma de presentacion es muy variable, desde insufi-
ciencia respiratoria grave hasta sintomas subagudos o cré-
nicos, como hipoxemia persistente inexplicable con una in-
feccion respiratoria o retraso del crecimiento. En menores
de dos afios priman los sintomas inespecificos, siendo la
taquipnea el mas frecuente. Sin embargo, en edad escolar
son mas frecuentes los sintomas respiratorios como tos,
intolerancia al ejercicio o disnea.

Por lo tanto, es necesario realizar un amplio diagnostico
diferencial, excluyendo otras causas con misma sintoma-
tologia como infecciones, inmunodeficiencias, anomalias
estructurales de las vias respiratorias, cardiopatias con-
génitas o fibrosis quistica*. Ante un caso de un nifio con
sintomas pulmonares inexplicables, infiltrados alveolo-in-
tersticiales e imagenes de TC compatibles, podemos esta-
blecer el diagnéstico de sospecha de EPI, y realizar prue-
bas complementarias de segundo nivel para determinar
una causa especifica.

El enfoque general se basa en una valoracién del contex-
to clinico y de la gravedad de la enfermedad, destacando
factores como la presencia de antecedentes familiares, hi-
poxemia, hipertensién pulmonar, retraso del crecimiento,
estado inmunoldgico y tendencia al empeoramiento o a la
mejoria®. Se debe evaluar la presencia de trastornos pre-
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disponentes, valorar la extension y gravedad de la enfer-
medad e identificar la enfermedad primaria EPI.

Para facilitar el diagnéstico clinico de estas patologias, el
consorcio americano ha propuesto definirlo como un sin-
drome (sindrome chlLD) en el que son necesarias tres con-
diciones de entre las cuatro siguientes*:

- Sintomas respiratorios: tos, dificultad respiratoria, mala
tolerancia al ejercicio.

- Signos clinicos: taquipnea en reposo, estertores a la aus-
cultacion, tiraje, acropaquias, retraso en el crecimiento o
insuficiencia respiratoria.

- Alteracion del intercambio de gases: hipoxemia o hiper-
capnia y desaturacién con el ejercicio.

- Patron de afectacion difusa en la radiografia o la tomo-
grafia computarizada (TC) de torax.

Dentro de las pruebas complementarias, la TC pulmonar
es la primera a realizar ante la sospecha de un nifio con
posible enfermedad pulmonar intersticial. Las imagenes
mas frecuentes son patron en vidrio deslustrado, engro-
samiento de septos y quistes aéreos subpleurales4. El es-
tudio analitico incluye pruebas de laboratorio (analitica ge-
neral, estudio inmunoldégico, pruebas de hipersensibilidad,
autoinmunidad), asi como estudio genético. Si la edad del
paciente lo permite, se deben realizar estudios de funcién
pulmonar. En lactantes es mas frecuente encontrar patrén
restrictivo, al contrario que en nifios mayores, donde es
mas frecuente el patrén obstructivo. La decision de reali-
zar broncoscopia flexible debe ser individualizada, ya que
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TABLA 2: Otras enfermedades pulmonares intersticiales, no especificas de los lactantes

Enfermedades sistémicas con participacion
pulmonar

- Asociadas a inmunodeficiencias

- Asociadas a enfermedades de depdsito

- Histiocitosis

- Sindromes neurocutaneos

- Asociadas a infiltrados neoplasicos

- Asociadas a enfermedades del tejido conectivo
- Sarcoidosis

Enfemedades del huésped normal (otras enfer-
medades pulmonares primarias)

- Procesos infecciosos-postinfecciosos
- Relacionadas con agentes ambientales
- Neumonitis por hipersensibilidad

e Inhalacion de toxicos

e Sindromes aspirativos

e Neumonia eosinofilica

Enfermedades del huésped inmunodeprimido

- Infecciones oportunistas

- Efectos secundarios de tratamientos (farmacos, radiacion)
- Relacionadas con trasplante y rechazo de 6rganos

- Dafo alveolar difuso de etiologia desconocida

- Neumonitis intersticial linfoide

siva
Enfermedades que simulan enfermedades inters-
ticiales

Vasculopatia hipertensiva arterial
- Vasculopatia congestiva, incluyendo la enfermedad venooclu-

- Cambios congestivos relacionados con disfuncion cardiaca
- Trastornos linfaticos

Moreno Galdé A, de Mir Messa I, Lifnan Cortes S. Neumopatia intersticial. Sospecha clinica y abordaje.Protocdiagnterpedia-

tr2017;1:221-235

se debe evitar la realizacion de multiples anestesias du-
rante el proceso en estos pacientes. El lavado broncopul-
monar puede ser diagndéstico en algunas entidades como
hemorragia pulmonar, histiocitosis o proteinosis alveolar.
La biopsia pulmonar quirdrgica proporciona el diagnostico
definitivo y especifico de la enfermedad®’. Su indicacién
debe ser individualizada, teniendo en cuenta la utilidad e
implicacién desde el punto de vista diagnéstico y terapéu-
tico.

El tratamiento consiste en medidas generales donde se
incluyen: oxigenoterapia, apoyo nutricional, broncodilata-
dores (si existe obstruccion reversible de las vias respirato-
rias), tratamiento agresivo de las infecciones intercurrentes
y promover una correcta inmunizacion (fundamentalmente
contra el virus de la gripe y el neumococo).

Los glucocorticoides forman parte del tratamiento inicial
de estos pacientes, sin embargo en casos en los que no
sean efectivos, pueden emplearse otro tipo de inmunosu-
presores como hidroxicloroquina, azatriopina, micofenola-
to de mofetil o ciclofosfamida*.

La morbilidad y mortalidad asociada con el sindrome
chILD (y otros tipos de enfermedad pulmonar difusa) es
incierta. Se ha reportado una morbilidad persistente de
50% y mortalidad general de 30%8. Se estima que la su-
pervivencia a los 5 afios en nifios es aproximadamente el
65%, disminuyendo ésta si existe hipertensién pulmonar
asociada. Dentro de las entidades con mortalidad elevada

vorgoasdlEiiea - Volumen 30 | N°1 | Junio 2023

se encuentran: déficits de proteina B del surfactante, défi-
cit de ABCAS neonatal o displasia alveolar o alveolocapilar.
Por el contrario, la hiperplasia de células neuroendocrinas
o glucogenosis intersticial pulmonar son de prondstico fa-
vorable.

Presentamos a continuacion el caso de una lactante con
clinica de dificultad respiratoria persistente con diagnosti-
co final de sindrome chlILD.

Caso Clinico:

Lactante de 7 meses de edad, producto de gestacién con-
trolada, con ecografias prenatales normales nacida por
parto eutécico a las 40 semanas de edad gestacional. Ali-
mentacién con lactancia mixta y antecedentes personales
de regurgitaciones frecuentes en los primeros dos meses
de vida. Antecedentes familiares: padre con disrafismo es-
pinal oculto, tio (rama materna) diagnosticado de aplasia
medular y tio (rama paterna) con rinoconjuntivitis estacio-
nal. No refiere exposicion al humo de tabaco ni contacto
con animales.

A los 5 meses de edad padece una infeccion respiratoria
aguda por SARS-COV2, inicialmente catarro febril, comen-
zando unos dias después con dificultad respiratoria. Desde
su area de salud de referencia se trata con corticoides in-
halados, pero persiste la dificultad respiratoria, taquipneay
tos seca de predominio matutino que empeora con comi-
das y esfuerzos. Entre los 6 y los 7 meses de edad recibe 2
ciclos de antibioterapia oral (amoxicilina-clavulanico y azi-
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Imagen 1y 2.

tromicina, sospechando cuadros de sobreinfeccion bacte-
riana) y LABA + corticoide inhalados. Ante la persistencia
de la clinica, se deriva a Neumologia pediatrica. No consta
hipoxemia en su historia clinica. En la primera valoracién
en consulta presenta Sat.02 100% (aire ambiente). En la
exploracion llama la atencion tiraje subcostal moderado,
intercostal inferior y supraesternal leve, asi como ausculta-
cién pulmonar patoldgica (crepitantes finos y subcrepitan-
tes diseminados). Ante la evidente afectacion respiratoria,
a pesar de no presentar hipoxemia en el momento de la
consulta, se decide pulsioximetria domiciliaria nocturna.
48 horas después su madre contacta para informar de
hipoxemia durante el suefio (satO2< 90%), por lo que se
decide ingreso para estudio.

Se solicitan pruebas complementarias de analisis de la-
boratorio, donde destaca una policitemia progresiva (ini-
cialmente hemoglobina de 11,6 g/dL hasta tras dos meses
14,4 g/dL), sin otros hallazgos resefiables en hemograma,
bioquimica, perfil férrico ni hormonal. Se descartan aler-
gias alimentarias y se realiza estudio inmunoldgico basi-
co (inmunoglobulinas, complemento, subpoblaciones lin-
focitarias y autoinmunidad), dentro de la normalidad. En
pruebas serolégicas se detecto infeccion pasada de CMV
y SARS-COV2, siendo el resto negativas. No se detectd
ningun virus respiratorio en muestra nasofaringea y la al-
fa-1-antitripsina fue normal. Se descarté infeccion tuber-
culosa activa y fibrosis quistica.

En cuanto a pruebas de imagen, en sucesivas radiografias
llamaba la atencién una hiperinsulfacion de ambos hemito-
rax, si alteraciones en el parénquima pulmonar. Se decide
solicitar TC pulmonar ante la persistencia de clinica res-
piratoria tras 4 meses de la infeccién por SARS-COV2 y
cumplir definicion de sindrome chlILD. Se objetivaron ima-
genes sugestivas de afectacion pulmonar difusa bilateral,
con patrdén en vidrio deslustrado, con afectacion de todos
los lobulos, mas difuso en Iébulo medio y lingula inferior,
y de predominio subpleural periférico y central hiliar en el
resto del pulmoén (Imagen 1y 2).
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Tras realizar una valoracién multidisciplinar (cardiolégica,
neurologica, otorrinolaringolégica...), dada la clinica per-
sistente de la paciente y los hallazgos en las pruebas de
imagen, se plantea el diagndstico de enfermedad pulmonar
instersticial, valorando como primeras opciones hiperpla-
sia de células neuroendocrinas o bronquiolitis obliterante
postinfecciosa (dado el inicio de la clinica tras la infeccién
aguda por SARS-COV2).

En pleno proceso diagndstico, otras pruebas complemen-
tarias pueden ser necesarias para llegar a un diagnéstico
final como estudio genético y establecer la necesidad de
biopsia pulmonar. En esta paciente el estudio genético
esta pendiente de resultado (se envié muestra a Hospital
Vall d'Hebron de Barcelona). La biopsia por ahora se ha
consensuado esperar a la evolucién clinica, dado el proba-
ble diagnéstico de hiperplasia de células neuroendocrinas
y, en tal caso, su esperada evolucion favorable.

Actualmente la paciente recibe oxigenoterapia domiciliaria
(0,5-1 Ipm), recibe suplementacién nutricional con dieta hi-
percaldrica y se encuentra en seguimiento por el equipo de
Neumologia Infantil.

Comentarios:

Las EPI consituyen un variado grupo de patologias, de baja
prevalencia y presentacion clinica y pronéstico muy varia-
ble. El denominado sindrome chILD engloba patologias
de afectacion pulmonar difusa pediatrica como es el caso
de la paciente presentada, dada la dificultad respiratoria
mantenida en el tiempo, necesidades de oxigenoterapia
asi como imagenes compatibles en el TC de térax. Es im-
portante realizar un diagndstico precoz para poder abordar
su etiologia y posible tratamiento desde un punto de vista
multidisciplinar y poder asi mejorar la calidad de vida de
nuestros pacientes.
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Resumen

Introduccion:

Presentacion del caso:

Conclusion:

Palabras clave

Abstract

Background:

La osteomielitis cronica multifocal recurrente (CRMO) es una patologia rara. En su desa-
rrollo, puede cursar con osteomielitis aséptica, sinovitis, acné, pustulosis e hiperostosis.
Debido a la gran variabilidad clinica es una patologia infradiagnosticada englobando ma-
nifestaciones 6seas, cutaneas o articulares en diferentes fases del curso de la enferme-
dad. Su diagnéstico es clinico y radiolégico, reuniendo una serie de criterios diagnosticos
y de exclusion.

nifia de 12 afos con dolor en brazo derecho de 5-7 meses de evolucion e historia de der-
matosis palmo-plantar evolucionada a pustulosis. A la exploracién, se observé una masa
en tercio distal del brazo. En la radiografia y resonancia magnética se objetivd masa en
diafisis distal del humero derecho con caracteristicas de agresividad compatible con
osteosarcoma. En el estudio de extension se identificaron multiples nédulos pulmonares,
atribuyéndose a posibles lesiones metastasicas. La gammagrafia mostrd captacion en la
union sacroiliaca derecha y sacro medio izquierdo, sin caracteristicas de malignidad en
la resonancia magnética, sugiriendo displasia ésea fibrosa. La biopsia también descarto
malignidad. Ante lesiones 6seas inflamatorias, afectacion de sacroiliacas y la presencia
de pustulosis palmoplantar, se llegd al diagndstico de osteomielitis crénica multifocal
recurrente/SAPHO de acuerdo a los criterios diagnésticos de Benhamou y Kahn. Se de-
cidio tratamiento con Pamidronato y presenté mejoria evidente clinica y radioldgica.

El diagndstico de osteomielitis cronica multifocal recurrente requiere correlacionar de for-
ma adecuada la extensa variabilidad clinica a nivel osteoarticular y cutaneo. Destacamos
en este caso la relevancia de la osteitis e hiperostosis las cuales inicialmente condujeron
a un diagnostico tumoral (patologia fundamental a descartar ante estas lesiones) y la
buena evolucién con bifosfonatos. Consideramos importante hacer conocer a la comu-
nidad cientifica este caso como una posible forma de presentacién de CRMO.

Osteomielitis cronica multifocal recurrente, CRMO; Sindrome de SAPHO, osteosarcoma,
reumatologia, pediatria, hiperostosis.

The chronic recurrent multifocal osteomyelitis (CRMO) is an uncommon pathology. It can
be presented as synovitis, acne, pustulosis, hyperostosis and osteomyelitis. Due to its
clinic variability is underdiagnosed encompassing osteoarticular and cutaneous mani-
festation in different times of the course of the disease. The diagnostic is clinical and
radiological (without validating proposals of diagnostic criteria) and the exclusion.

Autor de correspondencia: Noelia Moreno Toro

noeliamoreno.t@gmail.com
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OSTEOMIELITIS CRONICA MULTIFOCAL RECURRENTE SIMULADOR DE UN OSTEOSARCOMA METASTASICO. REPORTE DE UN CASO CON REVISION DE LA LITERATURA

Case presentation: 12 year old girl with pain in right arm of 5-7 months of development and history of pal-
moplantar dermatoses that developed into pustulosis. Upon examination, we found a
hard-distal arm mass. The radiography and magnetic resonance revealed distal mass in
the diaphysis of the right humerus with characteristics of aggressiveness, which are con-
firmed as an osteosarcoma compatible lesion. Multiple nodules were identified in both
lungs in the extension study, which were attributed to possible metastatic lesions. In the
whole-body scintigraphy, uptake was found on the right sacroiliac junction and left mi-
ddle sacral third too, without any malignance characteristics in the magnetic resonance,
showing similarities with the humeral mass, suggesting bone fibrous dysplasia. Biopsy
also helped to discard malignance. With the confirmation of bon inflammatory lesions,
sacroiliac affectation, and the presence of palmoplantar pustulosis, chronic recurrent
multifocal osteomyelitis /SAPHO diagnosis was researched according to the diagnostic
criteria by Benhamou and Kahn. Therefore, it was decided to proceed with pamidronate
treatment, which showed improvements both clinically and radiologically

Conclusion: In order to reach the recurrent multifocal osteomyelitis diagnosis, we must adequately
correlate the extensive clinical variability on an osteoarticular and skin level. In this case,
we highlight the relevance of osteitis and hyperostosis, which led to an initial diagnostic
orientation of malignant bone lesion, the importance of an exclusion diagnostic, and the
good progress with bisphosphonates. We consider SAPHO as a rare disease, therefore we
believe it is important to make this case known to the scientific community as a possible

form of presentation.

Keywords Chronic recurrent multifocal osteomyelitis, CRMO; SAPHO syndrome; osteosarcoma,

Rheumatology, paediatrics, Hyperostosis.

Introduccioén genéticos (HLA-B27 y genes LPIN2, PSTPIP2, y NOD2%),
factores ambientales (infecciones) y desregulaciones inmu-

La osteomielitis cronica multifocal recurrente (CRMO) es nes

una patologia rara, con ligero predominio en mujeres. A lo

largo de los afios se han usado distintas nomenclaturas,
considerandose por algunos autores como la presentacion
pediatrica del sindrome de SAPHO (sinovitis, acné, pus-
tulosis, hiperostosis y osteomielitis), compartiendo mani-
festaciones fisiopatoldgicas y clinicas similares y cuya di-
ferencia principal es la localizacién de las lesiones'?. Se
caracteriza por lesiones 6seas peculiares, mas comunes
en las metéfisis de los huesos largos asociando en algunos
casos manifestaciones dermatoldgicas®.

La fisiopatologia no es bien conocida. Se han postulado
diferentes factores como: trastornos autoinflamatorios,

Figura 1. Izquierda: Diferencias en el diametro entre ambos
brazos. El brazo derecho presenta la tumoracion con mayor
diametro que el brazo contralateral. Derecha: Tumor en la
diafisis distal del humero derecho (10 x 3.5 cm) con un pa-
tron permeativo, expansivo, con erosion cortical y reaccion
peridstica.

viorpaeelEiica - Volumen 30 | N° 1 | Junio 2023

Se trata de una enfermedad de diagnéstico complejo. Se
basa en la conjuncién de manifestaciones inflamatorias
osteoarticulares y dermatoldgicas, con una gran variabili-
dad clinica y evolucion lenta. El diagnéstico se basa en la
clinica, radiologia junto con datos de exclusién (descartar
patologia infecciosa y tumoral), sin unos criterios diagnos-
ticos validados en la actualidad®. Diversas clasificaciones
diagnodsticas han sido objeto de revision en las pasadas
3 décadas. Actualmente, se usan los criterios de Benha-
mou de 1988 y Kahn et al modificados en 2003 (tabla I)°.
Las caracteristicas radioldgicas son las mas reconocibles
e importantes para el diagnéstico. Ademas, Jansson and
Bristol proponen un score para CRMOE.

Frecuentemente se diagndstica ante la sospecha de otras
enfermedades mas frecuentes como la osteomielitis o tu-
mores. Presentamos un caso diagnosticado inicialmente
como osteosarcoma.

Presentacion del caso

Nifia de 12 aflos que acude a urgencias por dolor intermi-
tente y tumefaccién en brazo derecho de 5-7 meses de
evolucién, sin limitacién para la mayoria de las actividades.
No presentaba fiebre ni sindrome constitucional. Como
antecedentes estaba en seguimiento en dermatologia por
dermatosis palmoplantar.

En la exploracién fisica encontramos una masa dolorosa
en tercio distal del brazo de aproximadamente 10cm (fi-
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gura 1 izquierda). La radiografia objetivaba una masa en
la diafisis distal del himero derecho con caracteristicas de
agresividad por el patron permeativo, expansivo, con ero-
sion cortical y reaccion peridstica (dimensiones 3.5x10 cm)
(figura 1 derecha).

Ante la sospecha de malignidad se realizé6 una Resonancia
Magnética (RM), describiéndose una lesion 6sea con patron
mixto litico permeativo, matriz ésea calcificada endomedu-
lar, ruptura de cortical externa y reaccion peristica disconti-
nua (triangulo de Codman) con afectacion de la musculatura,
infiltracién del paquete vasculonervioso radial y captacion
de contraste, siendo todo ello sugestivo de osteosarcoma.
En la biopsia inicial no se observaron células tumorales y el
estudio microbioldgico descarté causas infecciosas.

En el estudio de extension identificaron multiples nédulos
bilaterales pulmonares en la tomografia computarizada
(TC) y en la gammagrafia se visualiza intensa hipercapta-
cion heterogénea en mitad distal de humero derecho junto
captacion en la unién sacroiliaca derecha y sacro medio
izquierdo (figura 2 izquierda).

Las lesiones sacroiliacas fueron evaluadas por RMN y TC
describiendo lesiéon heterogénea S4-S5 con componente
litico central polilobulado-geogréfico, con areas de vidrio
deslustrado en TC con margenes escleréticos gruesos,
hipersefial T2 e hiposefal T1, difusion facilitada y realce
al contraste. Asocia edema de partes blandas y presacro

FIGURA 3. Lesiones de pustulosis en la cara interna del
talon del pie derecho. Lesiones de dermatosis en la palma
de la mano izquierda.
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Figura 2. [zquierda: la gammagrafia muestra la lesion en humero y union sa-
croiliaca. Derecha: hallazgos histoldgicos en la segunda biopsia, corte con tin-
cion hematoxilina y eosina a 20 aumentos, observando osteonecrosis (fleche
roja), fibroblastos (flecha amarilla) y fibrosis (flecha verde).

paramedial izquierdo. No presenta aspecto morfolégico de
malignidad mostrando signos consistentes en displasia fi-
brosa ésea. Se realiz6 una segunda biopsia de la lesion hu-
meral donde se obtuvo tejido éseo maduro con significativa
osteoesclerosis-osteonecrosis y fibrosis (figura 2 derecha).

Ademas, durante el proceso diagnoéstico las lesiones pal-
mo-plantares iniciales evolucionaron a pustulosis (figura 3).

En esta paciente, se observaron lesiones 6seas compa-
tibles con osteitis, micronédulos pulmonares y pustulosis
plantar. Segun los criterios de Benhamou y Kahn (tabla 1)
se diagnostica a la paciente de sindrome de CRMO/SA-
PHO. Los resultados genéticos de enfermedades autoin-
flamatorias no mostraron variantes patogénicas en panel
extendido de 28 genes, excepto una variante de significa-
do incierto en el gen NLRP127 ANEXO 1

Tras el diagndstico, se comenzo tratamiento con pamidro-
nato obteniendo una buena respuesta radiolégica (segui-
miento con gammagrafia y radiografia) y clinica (Figura 4

y 5).

Figura 4. A los 6 meses de tratamiento la masa era mas

pequena. El diametro entre ambos brazos era similar.
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Figura 5. Control al afio de tratamiento: radiologicamente
se observa disminucion del patron permeativo medular, sin
afectacion de la cortical. Ademas, en la gammagrafia el drea
de captacion del himero derecho es menor sin observarse
otras captaciones patoldgicas en el resto del esqueleto.

Discusiéon y conclusion

La CRMO es una patologia rara que ocurre fundamental-
mente en nifios, con ligero predominio en mujeres como en
nuestro caso?*®. Algunos autores lo consideran la variante
pediatrica del sindrome de SAPHO, el cudl suele ocurrir en
adultos entre los 30-50 afios, compartiendo manifestacio-
nes fisiopatoldgicas y clinicas similares y cuya diferencia
principal es la localizacion de las lesiones'?. Estd com-
puesto por un grupo complejo de alteraciones caracteriza-
do por lesiones éseas caracteristicas, mas comunes en las
metéfisis de los huesos largos a diferencia del sindrome de
SAPHO que es mas frecuente a nivel parrilla costal anterior
0 esqueleto axial.

La patogénesis es multifactorial, combinandose factores
genéticos, infecciosos (Propionibacterium acnes®) y com-
ponentes inmunoldgicos. Algunos estudios sugieren aso-
ciacion, aunque no consistente, entre algunos antigenos
leucocitarios humanos (HLA) como el HLA-A26, HLA-B27,
HLA-B39 y HLA-B61. Debido a que el sindrome de SA-
PHO/CRMO es similar a otras enfermedades autoinflama-
torias, se han estudiado diversos genes que pueden jugar
un papel en la enfermedad como LPIN2 y NOD2, localiza-
dos en el cromosoma 182. Sin embargo, nuestra paciente
no presentd ninguna de estas alteraciones genéticas. En

el estudio genético se observo una variante de significado
incierto en el gen NLRP127 ANEX0 1 no relacionado actual-
mente con esta patologia. Se precisan aun mas estudios
para comprender mejor la patogenia de esta enfermedad.

Las manifestaciones éseas son lesiones asépticas y las
areas osteoarticulares que se afectan con mayor frecuen-
cia en el caso de CRMO son las metéstasis de los huesos
largos (75%), sobre todo tibia y fémur a diferencia de nues-
tro caso que fue humeral. Otras localizaciones menos fre-
cuentes son esqueleto axial, clavicula, unién esternocostal
y pelvis, areas que se describen con mayor frecuencia en
el sindrome de SAPHO" °. En estas zonas es comun en-
contrar osteolisis, esclerosis e hiperostosis en las pruebas
de imagen.

En cuanto a las manifestaciones dermatoldgicas, estas
pueden aparecer antes, al mismo tiempo o después de los
sintomas osteoarticulares. Las alteraciones cutaneas mas
frecuentes son la pustulosis palmoplantar (PPP), siendo
también comun encontrar acné severo como hidrosadeni-
tis supurativa y psoriasis vulgar®*+'°. En el caso de la CRMO
las manifestaciones cutaneas aparecen entorno en un 20%
siendo mas frecuente la PPP, a diferencia del SAPHO que
se describe entorno al 50%. En nuestra paciente, las mani-
festaciones cutaneas aparecieron antes de las éseas, pero
el desarrollo de la pustulosis fue después del comienzo de
la clinica osteoarticular.

Para alcanzar el diagnéstico debemos relacionar la exten-
sa variabilidad clinica tanto a nivel osteoarticular como cu-
taneo, combinando caracteristicas clinicas, radiologicas y
de laboratorio. En el caso del sindrome de SAPHO se usan
los criterios propuestos en 1988 de Benhamou y modifi-
cados en 2003 por Kahn (Tabla 14?'") que son los criterios
que se usaron en nuestra paciente. Por otro lado, Jans-
son and Bristol proponen un Score clinico util a la hora
de tomar decisiones o evitar procedimientos invasivos,
diagnosticandose de CMRO sin realizar pruebas invasivas
si es >39 puntos (nuestro caso Score 49)'2. En pacientes
que presentan lesiones en localizaciones tipicas, con los
hallazgos radiolégicos correspondientes y las lesiones
cuténeas caracteristicas el diagndstico es relativamente
sencillo, siendo un reto diagnéstico cuando su forma de
presentacion es inusual.

TABLA 13. Criterios diagndsticos Benhamou y Kahn: Solo se requiere 1 de los 4 criterios de inclusion en ausencia de los

de exclusion.

CRITERIOS DE INCLUSION

CRITERIOS DE EXCLUSION

Manifestaciones osteoarticulares con pustulosis palmo-
plantar

Osteomielitis infecciosa o artritis séptica (a excepcion
de crecimiento de propionibacterium acnes).

Manifestaciones osteoarticulares con acné severo

Manifestaciones osteoarticulares con la administracion
de retinoides

Hiperostosis (parrilla costal, extremidades o espinal) con o
sin manifestaciones cutaneas.

Pustulosis palmoplantar infecciosa.

Osteomielitis multifocal recurrente crénica que implica al
esqueleto axial o periférico, con o sin dermatosis

Queratodermia palmoplantar blenorragica

vorgoasdlEiiea - Volumen 30 | N°1 | Junio 2023
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ANEXO 1

Se trata de la variante heterocigota p.(Tyr548Ser), localizada en el exén 3 del gen NLRP12 y clasificada como “variante de significado

incierto” en base a los siguientes motivos:
1. No ha sido descrita en la literatura médica.

2. No ha sido registrada en las bases de asociacién fenotipo-genotipo INFEVERS y ClinVar.
3. Ha sido registrada en la base gnomAD con una frecuencia alélica muy baja.
4. Los estudios bioinformaticos son compatibles con una posible repercusién de la variante en la estructura y/o funcién de la proteina.

Cambio
Aminoacido

Cambio

Clasificacion Patogenicidad
Nucledtido

segun ACMG

Frecuencia alélica - e
Bioinformatica

% (n® de homocigotos) | .
— 4 | Genotipo

CADD™

gnomaAD |

1000 Genomes

NLRPIZ  c.1643A>C p.(Tyr5485er) vuUs

0% (0)

0,0008% (0)

19.66 p.[(Tyr548ser)];[=]

*Clasificacion de la American College of Medical Genetics and Genomics: B, Benign; LB, likely benign; VUS, variant of uncertain significance;
LP, likely pathogenic; P, pathogenic. *"Combined Annotation Dependent Depletion. Valores >15 sugieren variantes patogeénicas.

La paciente presentaba en el TC nédulos pulmonares bila-
terales, lo que es inusual. En la literatura se han reportado
algunos casos de derrame pleural y neumonia concomi-
tante. Chen Li et al. en una cohorte de 67 pacientes con
sindrome de SAPHO observaron anomalias pulmonares en
el 67,2%, pero los resultados fueron similares a los contro-
les sanos. Demostraron que los pacientes con sindrome
de SAPHO tenian mayor tasa de opacidades y menor por-
centaje de nédulos que los controles sanos'. Se precisan
mas estudios para establecer la correcta relacion entre las
alteraciones pulmonares y CRMO/SAPHO.

El gold standart para el diagnostico de lesiones multiples
y para su seguimiento es la RMN de cuerpo completos.
Sin embargo, en nuestro caso la gammagrafia era una
prueba mas accesible y aunque menos sensible nos fa-
cilité el diagndstico y también la consideramos util para el
seguimiento con bifosfonatos.

No hay tratamientos basados en evidencia cientifica ac-
tualmente al tratarse de un sindrome infrecuente. Nume-
rosos tratamientos han mostrado utilidad segin se ha
reportado en diversas series de casos (antibidticos, cor-
ticoides, biologicos, bifosfonatos, etc), pero no se han
realizado ensayos clinicos controlados aleatorizados para
evaluar su eficacia'®. Nuestra paciente recibié tratamiento
con pamidronato con buena respuesta. El pamidronato ha
mostrado en series de casos buena respuesta debido a su
poder antiosteoclastico, antiinflamatorio y analgésico, con
un buen perfil de seguridad'. En un estudio retrospectivo
multicéntrico internacional se muestra buena respuesta de
las lesiones 6seas medidas por RMN tanto con antiTNF
como con pamidronato, aunque refieren una resolucion
mas rapida con este Ultimo™.

En resumen, mostramos un caso en que la relevancia de
osteitis e hiperostosis llevé a una sospecha inicial de lesion
6sea maligna. El estudio de extension descarté esta causa
y las lesiones cutaneas ayudaron al diagnéstico de CMRO/
SAPHO. Destacamos la buena respuesta al pamidronato
en pocos meses en esta paciente. Lo consideramos una
enfermedad poco comun en la edad pediatrica, por lo que
creemos importante comunicar este caso a la comunidad
cientifica como posible forma de presentacion, facilitar el
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diagnostico y tratamiento efectivo, ayudando a promover
una mejora en la evidencia cientifica.
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Introduccién

Los nevus melanociticos son entidades muy frecuente-
mente consultados por los padres en las consultas de Pe-
diatria de Atencion Primaria, ya que pueden generar gran
preocupacion. Si a eso le sumamos la existencia de algu-
nas lesiones de caracteristicas peculiares como la del cua-
dro clinico que se reporta y la baja incidencia del mismo,
la preocupacion puede incluso llegar hasta nosotros como
clinicos. Para ello, cada vez se esta implementando mas
en nuestras consultas el uso de la dermatoscopia, técni-
ca de facil aplicabilidad y excelentemente tolerada por el
nifo, con algunos signos tipicos como el del caso que nos
ocupa, que nos brinda una herramienta para el abordaje de
este problema de salud tan demandado.

Caso Clinico

Se trata de una nifia de 3 afios con lesién melanocitica en
cara interno de brazo izquierdo. No sangrado ni picor. A los
padres le llamaba la atencion que en poco tiempo habia
crecido mucho. Se apreciaba a nivel macroscépico lesion

Fig.1. Dermatoscopia de la lesion tomado en consulta de
Pediatria de AP

Autor de correspondencia: Guadalupe Membrillo Lucena
dra.gmipediatra@gmail.com
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hiperpigmentada, de coloracion marrén oscuro, de 0.5cm,
algo sobreelevada. La imagen dermatoscopica (Fig.1) in-
cluia una porciéon central mas hipocrémica en relaciéon con
la zona exterior, de la cual brotaban unos pseuddpodos
dispuestos en forma radial. Tanto la zona central como los
pseudopodos eran simétricos, dando la imagen de “es-
tallido de estrellas”. Se deriva preferente a Dermatologia,
donde realizan biopsia con punch y anatomia patolégica
confirma que se trata de un nevus fusocelular pigmentado
de Spitz- Reed.

Discusion
El nevus de Sptiz fue descrito por primera vez en 1910 por
Darier y Civatte.

Posteriormente en 1948, Sophie Spitz patdloga estaduni-
dense las caracteriza, y publica por primera vez los cri-
terios diagndsticos, denominandolo melanoma juvenil o
melanoma de la infancia4. Noté que las caracteristicas ci-
tolégicas de este nevus se asemejan a los del melanoma,
pero su comportamiento en general es benigno?s.

Se estima que estos nevus representan menos de 1% de
todos los nevus melanociticos de la infancia, y la inciden-
cia disminuye seguin se envejece?. La mayor frecuencia de
aparicion se da en las dos primeras décadas de la vida,
aunque pueden ocurrir en nifios de cualquier edad’. En
alguna ocasioén se ha informado de nevus de Spitz con-
génitos, siendo éstos excepcionales®. Son a su vez infre-

Fig. 2. Imagen tipica de Nevus de Spitz pigmentado y no
pigmentado*
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cuentes en mayores de 40 afios*. Son mas frecuentes en
raza caucasica“.

No hay clara predominancia en cuanto al sexo, aunque se
ha visto un ligero predominio en las mujeres entre los 15y
30 afos*, sugiriéndose una posible relacion con la influen-
cia hormonal“.

De hecho, hay casos documentados de Nevus de Spitz
eruptivos durante el embarazo o la pubertad™® .

La forma de presentacion mas frecuente en edad pediatri-
ca es una pequefia papula solitaria, de coloracién oscuray
crecimiento inicialmente rapido, alcanzando aproximada-
mente 1cm a los 6 meses, y permaneciendo estatica desde
entonces?.

Posteriormente con los afios pueden adquirir el aspecto de
un nevus melanocitico comun o incluso involucionar hasta
su desaparicién completa“.

Suelen ser de coloracion uniforme, y pueden variar desde
los no pigmentados o rosado (también llamados nevus de
Reed), hasta pigmentados con un tono tostado, marrén o
azul negruzco (llamados nevus de Spitz)2.

Suelen aparecer como una papula o tuberosidad solitaria,
circunscrita, de consistencia firme y tonalidad variable (de
rosado, color carne, rojizo o marronaceo). El color depen-
dera de la cantidad de melanina y el contenido vascular
que tenga. Un 10% son pigmentados debido a un aumento
de la concentraciéon de melanina y los rosados se deben a
un aumento de la vascularizacion®.

Aunque pueden localizarse en cualquier area, incluidas las
mucosas, en la infancia muestran predileccién por la ca-
bezay el cuello (hasta un 37% de los casos), mientras que
en adultos jévenes lo hacen en miembros inferiores (28%)*.

En raras ocasiones pueden desarrollarse como nevus de
Spitz multiples (agrupados o diseminados) o como nevus

Tabla 1. Propuesta de algoritmo de manejo y sequimiento de Nevus de Spitz en nifios’™.

Child presenting with a pink or
brown papule on face or extremities
with history of rapid growth

Is the lesion asymptomatic and
without concerning clinical and
dermoscopic features?*

r
Yes

¥

Clinical monitoring every 3 to
6 months until stability is achieved or
for the first 2 to 3 years1

Biopsy indicated if the lesion becomes
symptomatic and/or develops concerning
dermoscopic features*

I

If biopsy indicated

v

Biopsy I

I
Biopsy-confirmed,
typical Spitz nevus

¥

Are margins positive
OR
Is there pigment recurrence
in the scar area?

I

Biopsy-confirmed,
atypical Spitz tumorf

¥

® Surgical excision with
3 mm margins
= No indication for SLNB

Are margins clear?

Yes, Yes,
positive margins pigment recurrence
Re-exdision with
clear margins

v

1 I_;l

No Yes No

|

Re-excision for
clear margins

v

Discuss with patient/caregivers
options of clinical monitoring every
6 to 12 months versus re-excision

Clinical/dermoscopic monitoring of
the wound site every 6 to 12 months

vospaediafitca - Volumen 30 | N°1 | Junio 2023
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de Spitz multiples eruptivos, con desarrollo en un periodo
corto de tiempo*.

La dermatoscopia se considera una herramienta Util para
valorar lesiones cutdneas pigmentadas y especialmente
Util para valorar Nevus de Sptiz, ya que presenta un patrén
simétrico muy caracteristico, ademas de ser bien tolera-
do por el nifio. Consta de una pigmentacién central ho-
mogénea de las que parten unas lineas radiales periféricas
o pseuddpodos regulares que adquieren una disposicion
tipica estrellada, de ahi su denominacién “patrén en es-
tallido de estrella o starburst™. La sensibilidad de dicho
patrén estelar dermatoscépico alcanza un 96%?2. En cam-
bio, la distribucion radial irregular, la presencia de colores
y estructuras con distribucién irregular, silueta asimétrica
y visualizacién de velo azul-blanquecino, debe hacernos
pensar en un melanoma spitzoide?®.

Suelen tener un tamafo de menos de 1 cm y ser asintoma-
ticos, pero a veces ocasiona prurito, dolor a la palpacion
0 sangrado.

En una serie de casos de 52 melanomas pediatricos pu-
blicados?, el patron dermatoscépico observado en mela-
nomas spitzoides no pigmentados con mayor frecuencia
fue un patrén vascular rosado que incluia estructuras blan-
cas y brillantes, junto con vasos atipicos. Sin embargo, los
melanomas spitzoides pigmentados, a menudo mostraban
un patron pigmentado, similar a Reed, que incluia tonos
negros, marrdn oscuro y gris azulado, manchas oscuras y
rayos periféricos irregulares. Los casos con patron atipico
suelen ser indistinguibles del melanoma.

En general, suelen ser lesiones benignas, de modo que al-
gunos autores promulgan con realizar controles peridédicos
(Fig. 2), incluso en algunos casos, se ha descrito la involu-
cién espontanea, o como nevus normal‘.

La amplia gama de presentaciones fenotipicas genera un
reto en el diagndstico diferencial. Segun la presentacién
clinica, podemos encontrar similitud en lesiones eritemato-
sas no pigmentadas, como el hemangioma, el granuloma
piégeno (este ultimo sangra con mucha facilidad), hasta
el xantogranuloma juvenil (que generalmente suelen ser
papulas o nodulos rojo amarillento en cara, cuello o parte
superior del tronco), molusco contagioso (se suelen pre-
sentar como papulas en forma de cupula con superficie
brillante y umbilicacién central), dermatofibroma (papulas
0 nodulos, a veces hiperpigmentados, en piernas, brazos
o tronco en adultos jovenes o de mediana edad), o mas-
tocitoma (Macula, papula o nédulo de color marrdn rojizo
en bebés y recién nacidos. Acariciar las lesiones da como
resultado a degranulacion de mastocitos y el desarrollo
de mancha tipica. Es el llamado signo de Darier). Dentro
de las lesiones pigmentadas podemos diferenciarlo con el
melanoma, nevo intradérmico (a diferencia de éstos suelen
dar del color de la piel o color canela en forma de papula,
cupula, papilomatosa o pedunculada), nevo azul o incluso
un hematomas®.
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El gran problema dentro del diagnostico diferencial seria
el melanoma. Y es que ademas, los pacientes pediatricos
con Nevus de Spitz, tienen mas riesgo de presentar un me-
lanoma en el futuro, y por lo tanto es necesario continuar el
seguimiento de estos nifios posteriormente.

Para ello existen técnicas de histologia (gold estandar para
su diferenciacién) e incluso pruebas auxiliares molecula-
res , aunque muchas de ellas no han salido validadas para
la poblacién pediatrica aun y son costosas. Si bien es util
para caracterizar prospectivamente los subtipos de mela-
nomas pediatricos®*:

1) FISH (varios estudios que utilizan varias sondas han ex-
plorado el papel de FISH para el diagnéstico de tumores de
Spitz atipicos 0 melanomas spitzoides, y los datos sugie-
ren que esta herramienta es menos confiable para tumores
pediatricos. El analisis FSIH de 50 tumores de Spitz atipi-
cos pediatricos, encontrd que la técnica FISH de 4 sondas,
no fue capaz de diferenciar los nevus de Spitz de los tumo-
res de Spitz atipicos.

2) Analisis mutacional y secuenciacion: interés en muta-
ciones HRAS o fusiones de quinasa en el cromosoma 11p
(no suele verse en el melanoma). Menos costoso resulta el
estudio de mutaciones NRAS (G12, Q61) y BRAF (V600) no
presentes en Sptiz pero si en melanomas.

3) Mutaciones del promotor TERT (telomerasa transcripta-
sa inversa), presentes en los melanomas.

4) Reordenamientos en ALK.
5) Fusiones de RoS1, NTRK1, RET, MET.

Para el pediatra de Atencion Primaria, el nevus de Spitz-Re-
ed es una de las patologias de obligada derivacion a las
consultas de Dermatologia, con la finalidad de descartar
con seguridad la posibilidad de que no se trate de un mela-
noma y las consecuencias que de ello pudieran derivarse'.
Ademas, tenemos la responsabilidad de insistir en realizar
intervenciones de educacion para la salud para reducir la
exposicion solar de estos nifios, favoreciendo un buen ha-
bito de proteccion solar, ya que tienen un mayor riesgo de
melanoma.
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Introduccion

La malformacion linfatica es una anomalia congénita de los
vasos linfaticos que impide el correcto drenaje de la linfa.
Representa el tejido linfatico secuestrado que no puede
comunicarse normalmente con el sistema linfatico. El sis-
tema linfatico se encarga de almacenar fluidos y transpor-
tarlos a través de pequefios vasos al sistema venoso.

Se trata de espacios dilatados limitados por endotelio, que
por causas todavia desconocidas, proliferan desordenada-
mente y causan lesiones de tipo vesicular (superficiales) y
de tipo nodular (profundas)'. Pueden ser macroquisticos o
microquisticos.

Es una malformacion congénita de progresion lenta, con-
sistencia blanda y tamafo variado. Presenta una incidencia
aproximada de 1/50.000 recién nacidos vivos. Su locali-
zacién en orden de frecuencia es region cervical (80%)?,
seguido por regiones axilar (10%), intraperitoneal e inguinal
(5%), y muy raro en mediastino anterior (2%)3.

Aunque suelen ser asintomaticas, la clinica depende de su
localizacion. A pesar de ser histolégicamente benignas, si
son de gran tamafo pueden causar disnea, disfagia o dis-
fonia; provocando no solo graves secuelas estéticas, fona-
torias o deglutorias, sino también amenaza de la vida del
paciente por compresion de la via aérea®.

El diagndstico se basa en la clinica y en técnicas de ima-
gen, siendo la resonancia magnética (RMN) la que da ma-
yor definicion, extensiéon de la lesién y compromiso de
estructuras vecinas®. La ecografia Doppler diferencia las
malformaciones linfaticas de las vasculares o mixtas. La
resonancia magnética puede no distinguir la malformacién
linfatica de las malformaciones venosas, siendo la admi-
nistracion de contraste, util para el diagnéstico.

El prondstico inicial depende del grado de compromiso de
6rganos adyacentes y de cémo tenga lugar el parto, consi-
derandose la cesarea el método mas seguro.

Autor de correspondencia: Marta Torres Diaz
torresdiazm95@gmail.com
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Dada la baja incidencia, se considera importante el reporte
de un caso clinico para ayudar al diagnéstico clinico y con-
seguir un tratamiento efectivo.

Caso clinico

Se presenta el caso de un neonato femenino. Madre 36
anos, 5 gestaciones, 2 abortos, 3 vivos. Correctamente va-
cunada (dos dosis SARS-CoV2 administradas durante el
embarazo). Embarazo controlado, sin hipertension arterial
ni diabetes gestacional. Fumadora, no alcohol, farmacos
ni téxicos.

En la semana 20 de gestacion se visualiza una imagen
quistica de 34 x 32mm avascular, que no compromete pa-
quete vascular cervical; vias aérea y digestiva libres.

Para completar estudio, en la resonancia magnética fetal
de la semana 30 se aprecia lesion expansiva de contornos
lobulados y bien definidos en region laterocervical izquier-
da, con contenido liquido. Mide 3,8cm x 5,8cm x 3,2cm.
Compromete el espacio masticatorio y parotideo con ex-
tension retromandibular.

Se decide cesarea programada a las 38+5 semanas de
edad gestacional. En quiréfano se realiza puncién intratte-
ro ecoguiada de la malformacion obteniendo 100 mL de
liquido seroso claro. Posteriormente se lleva a cabo la
cesarea. Nace llorando, con buen tono y reactividad, fre-
cuencia cardiaca > 100 Ipm. No precisa reanimacion. pH
de cordoén 7,31.

Al nacimiento presenta masa laterocervical izquierda, fluc-
tuante, no a tensién, que asciende hacia region parotidea
de aproximadamente 6x5¢cm, drenada, piel redundante (Fi-
gura 1). Desviacion comisura bucal a la derecha, no otras
asimetrias faciales, no ptosis. Adecuada succién. Frunce
frente bilateralmente.

Valorada por Cardiologia Infantil, sin objetivar cardiopatia
estructural de base.

Se realiza estudio genético y exoma dirigido a trastornos
del sistema linfatico, sin detectar variantes patogénicas ni
de significado incierto.
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Figura 1. Lesion al nacimiento

A la semana de vida se realiza RMN cervical (Figura 2)
visualizandose gran lesién de aspecto quistico con nivel
hidroaéreo (drenaje parcial) en la zona faciocervical izquier-
da, bien delimitada de aproximadamente 6,8cm x 5,5cm
x 3,2cm. Impresiona unilocular, sin tabiques groseros en
su interior. Presenta un cuello que se dirige hacia la zona
prevertebral / espacio cervical posterior.

A los 10 dias de vida, Cirugia Pediatrica realiza vaciado
de la lesion (70 mL de linfa) y esclerosis de la misma con
inyeccion de doxiciclina intralesional (100mg/5mL) 100 mg
(diluida con suero salino fisiolégico). No se objetiva res-
puesta y se repite el procedimiento una semana después,
realizando un segundo vaciado (45 mL de linfa) y esclero-
sis con la misma cantidad y concentraciéon de doxiciclina.
Requiere un tercer vaciado, extrayendo unos 35 mL de
contenido amarillento, mas espeso que en anteriores aspi-
rados. Se inyecta de nuevo doxiciclina intralesional 140mg,
presentando disminucién del tamafo de la lesion, consis-

- Volumen 30 | N°1 | Junio 2023

tencia mas indurada, sin signos de calor, inflamacién, rubor
ni fiebre.

Al mes de vida, se valora en consulta de Cirugia Pediatri-
ca, presentando evolucién favorable. En ecografia de con-
trol se observa una formacioén ovalada de 4cm x 1.3cm x
3.7cm de didmetro, en regién submandibular-laterocervical
izquierda con pequefio cuello dirigido hacia linea media
posterolateral izquierda de la hipofaringe. Presenta den-
sidad elevada y focos ecogénicos con sombra posterior,
compatible con malformacion linfatica congénita esclero-
sada.

A los 2 meses de vida, se reevalla presentando piel excre-
cente en la zona de la malformacién linfatica, sin signos de
recidiva.

Discusion
Las malformaciones linfaticas aparecen con mayor fre-

cuencia al nhacimiento y en menores de un afio, aunque no
estéa claramente definido su pico de incidencia.

En cuanto a su presentacién no existen diferencias entre
ambos sexos, pero algunos autores refieren que el 86,7 %
corresponde a pacientes masculinos®.

Figura 3. Lesion tras 3% inyeccion sustancia esclerosante.
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El desarrollo del sistema linfatico se inicia al final de la
quinta semana de gestacion por sobrecrecimiento endo-
telial desde el sistema venoso y lo constituye un par de
sacos endoteliales que se localizan en las venas yugulares
y subclavias.

Al menos 90 % de las malformaciones linfaticas cursan
asintomaticas y se localizan con mayor frecuencia en la re-
gioén cervical, detras del musculo esternocleidomastoideo.

El diagndstico es fundamentalmente clinico, por la presen-
cia de una lesién quistica con contenido liquido, ubicada
en region cervical lateral o posterior. Puede causar com-
promiso congénito de la via aérea superior, llegando a ser
una emergencia obstétrica y neonatal.

En la evaluacion prenatal se debe realizar un diagnosti-
co precoz y delimitar la extension de la malformacion, la
probable afectacion de la via aérea, asi como la ausencia
de otras malformaciones o aneuploidias. Las técnicas de
imagen ayudan a evaluar la extensién y caracteristicas de
la lesion.

El diagndstico diferencial durante el periodo neonatal se
realiza con el teratoma quistico benigno, las anomalias del
arco braquial y del conducto tirogloso y la torticolis con-
génita. Por su parte, en el niflo mayor se realiza con lin-
foadenitis, neurofibromas, tumores salivales, tumores de
tiroides, linfoma de Hodgkin, neuroblastoma cervical...

Entre las complicaciones mas frecuentes encontramos la
hemorragia y las infecciones. La mejor forma de evitarlas
supone un reconocimiento y tratamiento precoz. El pro-
nostico es bueno tanto si se practica la reseccion total de
la malformacién como la inyeccion de sustancias esclero-
santes y ademas no existe compromiso de otros 6érganos
ni asociaciéon con otras malformaciones.

El tratamiento puede ser escision quirlrgica o esclerosis
de la lesion por agentes esclerosantes, radioterapia o laser.
Se esta utilizando la ablacion de tejidos por radiofrecuen-
cia como enfoque quirdrgico nuevo y mas conservador’.

La cirugia esta recomendada entre los 4 y 12 meses de
edad en pacientes asintomaticos, y previamente si com-
plicaciones. Puede ser técnicamente compleja por las es-
tructuras que pueden rodear la lesién.

Entre las sustancias esclerosantes destaca el OK-4328, o
Picibanil, compuesto liofilizado de baja virulencia extraido
del estreptococo hemolitico del grupo A. Ha sido incubado
en penicilina G, para impedir la produccion de estreptolisi-
na S. No debe usarse con otros antibiéticos, pues pueden
disminuir la eficacia del mismo®1°.

Sin embargo, en el caso que se presenta se decidié utilizar
doxiciclina, antibidtico seguro y facilmente disponible. En
animales ha demostrado generar una reaccién celular con
depositos de fibrina y colageno, ademas de inhibir la pro-
liferacion celular, angiogénesis y linfangiogénesis. Su efi-
cacia en el tratamiento de las malformaciones linfaticas ha
sido reportado en multiples publicaciones 213,
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La quimioterapia sistémica y el interferon alfa se han indi-
cado en pacientes con lesiones extensas inoperables, con
resultados limitados. La radioterapia ha sido probada con
buenos resultados.

El procedimiento EXIT (ex-uUtero intrapartum therapy)'* se
ha utilizado para obstruccién congénita de la via aérea
causada por malformaciones linfaticas cervicales (15)(16).
Consiste en una intervencion fetal durante la cesarea, ha-
biendo extraido solamente la cabeza y tronco fetal del Ute-
ro. En nuestro caso se realizé puncién intradtero ecoguiada
de la malformacién disminuyendo el riesgo de compromiso
de la via aérea al nacimiento.

Conclusion

La malformacion linfatica cervical es una enfermedad poco
frecuente, cuyo diagnéstico prenatal es fundamental para
planificar el manejo intraparto y postnatal, y evitar las com-
plicaciones que puedan derivarse.

Aunque el diagnéstico se basa en la clinica, la ecografia y
resonancia magnética aportan informaciéon muy relevante
sobre la extension de la lesion y el compromiso de estruc-
turas vecinas.

Puede ser una patologia grave por compresion de estruc-
turas de la via aérea o sangrados masivos. Por tanto, el
tipo y la localizacion influyen en el prondstico, siendo peo-
res los microquisticos que comprometen la via aérea o in-
filtran lengua o pardtida.

El manejo postnatal de la malformacién linfatica cervical
comprende desde la exéresis quirdrgica al manejo médico
con radiacién, laser o inyeccion intralesional de agentes
esclerosantes, corticoides o interferén. Nuestro paciente
presenté evoluciéon favorable con inyeccion intralesional
de doxiciclina. El OK-432 ha demostrado regresién del vo-
lumen tumoral.
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Resumen

Introduccion:

Pacientes y métodos:

Resultados:

Conclusiones:

Palabras clave:

Summary

Introduction:

Patients and methods:

La prematuridad constituye en si misma un importante riesgo de enfermedad metabdlica
6sea (EMO), ya que la mineralizacion ésea se ve interrumpida.

Cohorte de 90 recién nacidos (RN) < 1500 g. en la que se analizan variables prenatales y
neonatales y se realiza el seguimiento desde el punto de vista del metabolismo fosfocalci-
co en todos los < 1000 g. y/o 28 semanas (grupo 1) y en aquellos pacientes entre 1000 y
1500 g. de edad gestacional > 28 semanas con factores considerados de riesgo (grupo 2).

Se incluyen 27 pacientes en el grupo 1y 12 en el grupo 2. Finalmente 9 pacientes desarro-
llan esta patologia. Solo uno es un RN de mas de 28 semanas. El diagndstico suele hacer-
se a las 6 semanas postnatales, aunque antes ya hay datos que indican que es necesario
hacer una vigilancia estrecha. La incidencia registrada en los RN < 1500 gr es del 10% y
del 30,7% en los < 1000g. y/o < 28 semanas. Todos reciben tratamiento con fésforo oral y
vitamina D. En 2 casos se objetiva desmineralizacion ésea.

La incidencia es menor a la presentada en otras comunicaciones previas.

Reconocer los factores de riesgo para esta enfermedad y la monitorizacién sistematica
del metabolismo fosfocalcico constituyen unas de las mayores acciones preventivas. La
combinacion analitica de fosfatasa alcalina (FA) y fésforo séricos a las 4 semanas permite
seleccionar a los recién nacidos que precisan un seguimiento mas estrecho. El calcio no
es un buen predictor para esta patologia. Los pacientes con diagnostico de EMO son
aquellos con evolucion clinica mas térpida y necesidades de nutricion parenteral mas pro-
longada.

Prematuridad; enfermedad metabdlica 6sea del prematuro; osteopenia; metabolism fosfo-
calcico.

DESCRIPTIVE ANALYSIS OF PHOSPHOCALCIC METABOLISM IN PRETERM NEW-
BORNS < 1500 G.

Prematurity constitutes in itself a major risk of metabolic bone disease (MBD), as bone
mineralization is interrupted.

Prenatal and neonatal variables are analyzed in a cohort of 90 new born under 1500 g.,
with monitoring of phospho-calcium metabolism in those infants < 1000 g. and/or 28
weeks (group 1) and in those between 1000 and 1500 g and > 28 weeks with risk factors

(group 2)
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ANALISIS DESCRIPTIVO DEL METABOLISMO FOFOCALCICO EN RECIEN NACIDOS PREMATUROS < 1500 GRAMOS

Results: 27 patients are included in group 1 and 12 in group 2. Of those two groups, a total of 9 pa-
tients eventually develop MBD, only one of them being over 28 weeks. Diagnosis is usually
made at 6 postnatal weeks, but there are signs that indicates the need for vigilance earlier.
The reported incidence in NB < 1500 g. is 10% and 30.7% in those< 1000 g and/or < 28
weeks. All receive treatment with oral phosphorus and vitamin D. In 2 cases, image tests

show bone demineralization.

Conclusions: The incidence is lower than reported in previous communications.

Identifying the risk factors for this disease and systematic monitoring of phosphoruscal-
cium metabolism constitutes one of the most successful preventive actions. Combined
analysis of serum alkaline phosphatase (ALP) and phosphorus at 4 weeks allows to identify
newborns requiring closer follow-up. Calcium is not a good predictor for MBD. Patients
with a diagnosis of MBD have a more torpid clinical outcome and longer parenteral nutrition
needs.

Keywords: Prematurity; metabolic bone disease; phosphocalcic metabolism of prematuruty; osteope-

nia.

Introduccion:

El avance en los cuidados intensivos de los recién nacidos
pretérmino y el aumento de la supervivencia de estos pa-
cientes conduce a un aumento de la morbilidad inherente
a la prematuridad, que afecta fundamentalmente a recién
nacidos cuya edad gestacional es menor a 32 semanas
y especialmente a los nacidos antes de la semana 28. Al
igual que clasicamente ha ocurrido con la displasia bron-
copulmonar y la retinopatia, actualmente existe una pre-
ocupacioén creciente en relacion a las alteraciones en el
metabolismo fosfocélcico de estos pacientes y de forma
paralela, un aumento de deteccién de casos de osteope-
nia de la prematuridad. Esta entidad puede definirse como
una mineralizacién ésea insuficiente de origen multifacto-
rial que afecta principalmente a recién nacidos prematuros
en las primeras semanas postnatales, condicionando una
densidad ésea menor que la intrauterina correspondiente
para su edad gestacional’. Su incidencia y gravedad son
inversamente proporcionales a la edad gestacional y el

peso del recién nacido y en algunas series de casos se
cifra en torno al 50% en los RN < 28 semanas o con peso
al nacimiento < 1000 g. y 25% en los RN < 1500 g.?

La acumulacion de calcio y fosforo, que componen el ma-
yor componente inorganico del hueso, se produce funda-
mentalmente en el tercer trimestre de gestacion, de forma
que el 80% de estos minerales son transferidos a través de
la placenta®®. Si estos aportes placentarios se interrumpen,
la homeostasis del calcio se mantiene extrayendo calcio
de las reservas 6seas y aumentando su reabsorcién renal
e intestinal gracias a la accion de la parathormona (PTH)*.
Sin embargo, el fésforo no tiene una regulacion hormonal
tan fina, por lo que, si se interrumpen los aportes, los ni-
veles de fésforo en sangre seran bajos. Si esta situacion
se prolonga se favorece que se produzca la enfermedad
metabdlica 6sea del prematuro (EMO). Es por esto que
para la prevencion en los pacientes con mayor riesgo de
osteopenia es fundamental el ajuste cuidadoso de estos
minerales tanto en la nutricion parenteral como enteral,

Tabla I. Caracteristicas demogréficas y clinicas de los RN < 1500 g. Variables cualitativas expresadas como porcentaje;
variables cuantitativas expresadas como media +desviacion estandar.

Caracteristicas demograficas y clinicas de los RN < 1500 g.
Edad gestacional (semanas) 302
Peso (g.) 1.169 + 255
Sexo masculino /femenino 52,2% /47,8 %
Gestacion gemelar/ gestacién unica (%) 26,5% / 73,5%
Restriccion del crecimiento intrauterino 22,25%
Corticoides antenatales (al menos una dosis 79.25%
Preeclampsia 19%
Dias ingreso en UCI-N 34,4 + 37,1
Dias VM 2,2 +6.6
Dias NP 13.6 £ 10.7
Corticoides postnatales iv. 9.9%
Diuréticos 7,70%
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Valores séricos

NORMAL

RIESGO DE EMO

INDETERMINADO

AfiadirPorala 1l
mmol/kg/dia

Continuar seguimientoy
medidas de prevencion.
Controles mensuales o
antes si nuevos factores
de riesgo

Vit D 800 Ul/dia

Control urinario cada 15
dias y sanguineo mensual

AfadirP oralal
mmol/kg/dia

Descartar otras causas de
aumento de FA

Vit D 1000 Ul/dia Repetir control 7-15 dias

Control urinarioy
sanguineo cada 15 dias

Figura l. Algoritmo de actuacion segun resultados del primer screening.

asi como el aporte adecuado de vitamina D, suponiendo
en la actualidad el manejo de la nutricion y el metabolis-
mo de estos pacientes un importante reto en las unida-
des neonatales®. Aunque su principal causa es el aporte
inadecuado de calcio y fésforo por la propia prematuridad
o por insuficiencia placentaria como son las situaciones de
crecimiento intrauterino retardado (CIR) o la preeclampsia,
se presume que una nutricion parenteral prolongada, nive-
les insuficientes de vitamina D, inmovilizacion, restriccion
hidrica y caldrica, asi como algunas medicaciones pueden
contribuir a su desarrollo®.

El diagnostico se realiza fundamentalmente con pruebas
de laboratorio ya que la clinica sélo esta presente cuando
la desmineralizaciéon 6sea es grave, de forma que obser-
varemos cambios radiolégicos cuando la pérdida de mi-
neralizacion 6sea es superior al 30%’. Los hallazgos cli-
nicos que pueden observarse son: adelgazamiento de las
uniones condrocostales y mufieca, deformidades 6seas
(craneotabes, diastasis de suturas, agrandamiento de la
fontanela), fracturas de huesos largos y costillas y cambios
pulmonares con distrés respiratorio.
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La DEXA (densitometria ésea) es el gold estandar para
cuantificar la densidad mineral 6sea pero actualmente la
disponibilidad en las unidades neonatales es escasa®. Los
efectos a largo plazo de la osteopenia del prematuro en la
mineralizacion 6sea, talla o desarrollo de osteoporosis en
la edad adulta contintian siendo desconocidos.

El calcio y el fosforo sérico, junto con la fosfatasa alcalina
(FA) son los marcadores Bioquimicos plasmaticos clasi-
camente empleados para su diagnostico. Ninguno puede
considerarse de forma aislada como marcador de esta pa-
tologia, aunque el mas empleado es la FA, que refleja el
turn-over 6seo®'®. Reconocer los factores de riesgo para
esta enfermedad, asi como la monitorizacion sistematica
del metabolismo fosfocélcico constituye una de las mayo-
res acciones preventivas. Ello motivé la elaboracién e im-
plantacioén de un protocolo para el screening, tratamiento y
seguimiento dela EMO vy, posteriormente, tras cuatro afios
de su implantacién al andlisis de los resultados obtenidos.
El objetivo del trabajo ha sido describir el comportamiento
del metabolismo fosfocalcico y la incidencia de enferme-
dad metabdlica ésea en los recién nacidos de mayor ries-
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Tabla Il. Caracteristicas demogréficas y clinicas del grupo 1: RN < 28 semanas y/o < 1000 g. Variables cualitativas expre-

sadas como porcentaje; variables cuantitativas expresadas como media + desviacion estandar.

Caracteristicas demograficas y clinicas de los RN < 1000 g. y/o < 28 semanas
Edad gestacional (semanas) 27+ 6
Peso (g.) 865,18 + 155,33
Sexo masculino /femenino 48% / 54%
Restriccion del crecimiento intrauterino 37,00%
Corticoides antenatales (al menos una dosis) 92,00%
Preeclampsia 60,00%
Dias ingreso en UCI-N 64,57+ 57
Dias VM 6.6 + 10.9
Dias NP 23,6 +13
Corticoides postnatales iv. 22,20%
Diuréticos 22,20%

go, asi como las caracteristicas clinicas delos pacientes
afectos para identificar posibles grupos de riesgo.

Pacientes y método:

Se realiz6é un estudio observacional analitico de cohortes
de caracter retrospectivo en una Unidad de Neonatologia
nivel asistencial IlIB segun los estdndares de la Sociedad
Espafiola de Neonatologia. Se incluyeron a todos los RNPT
con peso al nacimiento menor a 1500 g. nacidos entre
marzo de 2018 hasta marzo de 2022. Esta unidad trabaja
con un protocolo de manejo nutricional para el recién na-
cido prematuro que cumple en lineas generales con las re-
comendaciones actuales : nutricién parenteral del dia cero
con aportes iniciales aproximados de proteinas 2,5 g/kg/
dia, lipidos 0.8 g/kg/dia, hidratos de carbono 5.5 g/kg/dia,
Cay P 2 mEg/kg/dia y calérico entorno a 40 kcal/kg/d, con

Figura ll. Fractura de humero derecho en un paciente con
enfermedad metabdlica dsea.
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un objetivo de 3,5 - 4g/kg/d de proteinas y 110-120 kcal/
kg al final de la primera semana, inicio de enteral trofica
precoz, suspensién de parenteral una vez se toleren 80-
100 ml/kg/d via enteral, fortificacion de lactancia materna 'y
aportes de Vitamina D 600 UI/L (11,12). Durante el periodo
de estudio se dispone de leche materna de banco, siendo
uno de los criterios de aceptacién el tener un peso < 1500
g. al nacimiento, lo que incluye a todos los pacientes ana-
lizados. Se excluyeron los pacientes que fallecieron, fueron
trasladados a otro centro o dados de alta antes del mes de
vida. Ningun paciente tenia la funcién renal alterada mas
alla de las primeras 4 semanas de vida.

Para la obtencién de los datos se realizé una revision a
través de las Historias de Salud del Sistema Sanitario Pu-
blico de Andalucia siguiendo el protocolo hospitalario en el
que se recogen las medidas generales para garantizar la
intimidad y privacidad de los datos contando con el con-
sentimiento informado de los representantes legales de los
sujetos estudiados. Se recogieron variables prenatales y
del periodo neonatal inmediato (edad gestacional, sexo,
administracién de corticoides prenatales, antropometria
al nacimiento, CIR, preeclampsia) y variables de evoluciéon
neonatal (dias de ingreso en cuidados intensivos, nece-
sidades de ventilacion mecanica, empleo de diuréticos y
corticoides iv postnatales y dias de nutricion parenteral). A
todos los pacientes se les realiza un seguimiento en fun-
cién del cual se clasifican en cuatro grupos segun el proto-
colo de EMO: sin riesgo, riesgo de EMO, EMO o resultado
indeterminado.

El protocolo diagndstico-terapéutico recoge la realizacién
de screening del metabolismo fosfocalcico a todos los
RNPT menor 1000 g. y de 28 semanas de edad gestacional
(grupo 1) y a los > de 28 semanas con peso al nacimiento
entre 1000 y 1500 g. que cumplan algunas de los siguien-
tes factores de riesgo: inmovilidad por gravedad clinica
mayor a una semana, restriccion de crecimiento intraute-
rino con Doppler patolégico, tratamiento prolongado con
diuréticos, tratamiento postnatal con corticoides iv, restric-
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Tabla lll. Valores séricos de Fosfatasa alcalina, calcio y fosforo a las 4 semanas de vida de los recién nacidos estudiados.

VALORES SERICOS OBTENIDOS A LAS 4 SEMANAS
Fosfatasa Alcalina (UI/L) Calcio (mg/dL) Fosforo (mg/dL) (UI/L)
Media | DE | Mediana | Media | DE | Mediana | Media | DE Mediana
Muestra global (RN < 1500 g.) n=39 435,2 | 153 426 9,5 |0,62 9,69 5,53 1 5,6
RN < 28 semanas y/o < 1000g. n=27 | 444,23 | 178 426 9,5 |0,63 9,64 4,87 1,2 5,1
RN que evolucionan a EMO n=9 551 111 560 9,2 0,89 9,3 4,5 0,89 4,8
RN que no evolucionan a EMO n=30 | 392,52 | 146 370 9,6 |0,49 9,7 588 | 0,8 6,1

cién hidrica con menor aporte mineral que el recomendado
o nutricién parenteral prolongada de mas de 4 semanas
(grupo 2). El primer screening se realiza alas4 semanas de
vida, e incluye analitica con calcio, fosforo y fosfatasa al-
calina, asi como bioquimica urinaria con calcio, fésforo e
indices calcio/creatinina y fésforo/creatinina en una mic-
cion puntual. Con los valores plasmaticos se clasifican los
recién nacidos en cuatro grupos, realizando encada uno
de ellos un seguimiento y/o tratamiento segun se describe
en la Figura |. Los pacientes pueden ser incluidos en dife-
rentes grupos a lo largo de su ingreso en funcion de los re-
sultados obtenidos en los controles seriados. La excrecion
urinaria de calcio y fésforo se usan sélo como forma no
invasiva de adecuar los aportes minerales y evitar extrac-
ciones analiticas frecuentes.

Resultados:

Se selecciona una muestra inicial de 90 pacientes < 1500 g.,
de los cuales 27 son recién nacidos con peso al nacimiento
< 1000 g. o edad gestacional < 28 semanas (grupo 1) y el
resto son recién nacidos con peso al nacimiento entre 1000
y 1500 g. con al menos 28 semanas de edad gestacional.
En la Tabla | se describen las caracteristicas demograficas
de la muestra global.

En el grupo 1 se estudia el metabolismo fosfocélcico en
todos los pacientes. En la Tabla Il se describen las carac-
teristicas demograficas de esta poblacion. Enel resto de

Figura lll. Fractura de fémur derecho en un paciente con
enfermedad metabdlica dsea.
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pacientes se estudia en 12 que cumplen alguno de los
criterios mencionados anteriormente como de riesgo (gru-
po 2). El antecedente de CIR con Doppler patoldgico es
el principal motivo de estudio en este grupo (75%), y en
menor proporcién el haber recibido nutricion parenteral
prolongada (16.6%) e inmovilidad por gravedad clinica por
patologia respiratoria (8,3%).

El numero final de pacientes reclutados en el que se anali-
zan los datos séricos del metabolismo fosfocalcico es 39.
En la Tabla Ill se presentan los valores del calcio, fésforo y
FA alas 4 semanas de vida de todos los analizados. En el
resto de recién nacidos no incluidos en este screening en
ningun caso se detecta posteriormente datos clinicos ni
analiticos de osteopenia.

En el grupo de < 1000 g. y/< 28 semanas segun el scree-
ning inicial realizado al mes de vida, once fueron conside-
rados sin riesgo, seis con riesgo de EMO, seis con resulta-
do indeterminado y cuatro de ellos con datos compatibles
de EMO. Uno no se diagnostica como tal ya que presenta
datos de colestasis que explican las alteraciones bioqui-
micas y una vez resuelta no vuelve a presentar datos de
EMO. En el seguimiento de los once pacientes que habian
sido inicialmente considerados como sin riesgo para para
esta patologia ninguno se diagnostica posteriormente de
EMO. En los pacientes con hiposforemia y FA normal al
mes de vida, 50% fueron diagnosticados de EMO a lo largo
de su ingreso. Dentro del grupo de pacientes denominados
como indeterminados inicialmente por tener el fésforo nor-
mal pero la fosfatasa alcalina elevada, dos son diagnosti-
cados posteriormente de EMO.

En el segundo grupo solo en uno de los casos se obtienen
valores patoldgicos de FA y fosforo sérico a las 4 sema-
nas de vida. Se trata de un recién nacido diagnosticado
de neumopatia intersticial. Recibe tratamiento con fésforo
oral y hasta 1000 U/L/dia de Vitamina D, con adecuada
respuesta. El resto de pacientes incluidos en el grupo 2
obtienen valores normales tanto en bioquimica sanguinea
como urinaria realizada a las 4 semanas de vida y en con-
troles posteriores durante su ingreso, sin presentar en nin-
gun caso cambios radiolégicos de osteopenia.

El numero final de recién nacidos con diagnéstico al alta
de EMO es nueve. Excepto uno, todos son recién nacidos
con peso al nacimiento < 1000 g. o edad gestacional <
28 semanas. Aunque el primer screening se inicie antes,
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el diagnéstico suele hacerse en torno a la sexta semana.
En la Tabla IV se describen las caracteristicas de estos pa-
cientes.

La incidencia registrada de enfermedad metabdlica dsea
en esta poblacion si se consideran todos los RN < 1500 g.
es del 10% y del 30,7% en los < 1000g. y/o < 28 semanas.
Todos los pacientes diagnosticados como tal reciben trata-
miento con fésforo oral y aumento de la dosis de Vitamina
D a 1000 U/L/dia. Sélo en dos de los casos se observan
cambios radioldgicos de osteopenia. En ellos se obtienen
los valores mas altos de FA (1259 y 717 UI/L) en el momen-
to diagnéstico.

Uno de ellos es exitus en contexto de enterocolitis necroti-
zante complicada, habiéndose observado previamente sig-
nos radioldgicos de osteopenia y fracturas de huesos lar-
gos como se muestra en las Figuras Il y . El otro presenta
indicios de desmineralizacion 6sea a nivel radioldgico, y
al alta continta presentando FA elevada e hipofosforemia,
por lo que se hace un seguimiento estrecho y mantiene
tratamiento con fésforo oral hasta los 3 meses de vida. Tres
afios después no ha presentado fracturas patologicas. El
resto tiene una evolucién clinica favorable, sin presentar
cambios radiologicos de osteopenia, con normalizacién de
los marcadores bioquimicos previo al alta, manteniendo
Unicamente la vitamina D como tratamiento domiciliario.

Conclusiones:

Las cifras analiticas a partir de las cuales existe osteopenia
aun no estan bien definidas en la literatura. A diferencia
de otros trabajos donde se establece el limite de FA en
torno a 800 UI/L', se propone establecer el limite en 500
UI/L si asocia valores bajos de fosforo, ya que el objetivo
es la deteccion de esta patologia antes de que produzca
cambios clinicos y se observa que, casos con cifras de
FA superiores a 700 Ul/L pueden asociar cambios radiol6-
gicos, incluso fracturas. Estableciendo un punto de corte
mas alto se habrian detectado solamente a recién nacidos
afectos de EMO severa.

A pesar de ello, estableciendo estos limites, los resultados
obtenidos muestran una incidencia de enfermedad me-
tabdlica 6sea del 30,7% en los RN < 28 semanas o con
peso al nacimiento < 1000 g. y 10% en los RN < 1500 g.
en general. Esta incidencia es menor a la presentada en
otras comunicaciones previas que estudian poblaciones
similares. En ello puede influir la optimizacion de los apor-
tes minerales exodgenos a través de la nutricion parenteral,
que en los ultimos afos se realiza de forma mas precoz y
posiblemente de forma mas cuidadosa. Ademas, permite
confirmar que son los casos de prematuridad extrema y
con muy bajo peso al nacimiento los que mayor riesgo tie-
nen de presentar osteopenia.

Como consecuencia de la disminuciéon abrupta de los
aportes minerales a través de la placenta, en la evolucion
habitual de la enfermedad metabdlica 6sea, lo primero que
solemos encontrar son valores bajos de fésforo. En una
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segunda fase se produce el aumento de los niveles de FA
como consecuencia de la actividad osteoblastica en la que
se produce la resorciéon 6sea. Aunque la muestra es insufi-
ciente para establecer significacion estadistica, cabe pen-
sar que los niveles séricos de fésforo descendidos funcio-
nan como predictor de la enfermedad, mientras que la FA
tiene mas relacion con el porcentaje de desmineralizacion
Oseay asi la gravedad de esta. Se observa que el calcio se
mantiene estable dentro de valores normales, incluso en
los casos con peor evolucién clinica, por lo que no es un
marcador Util para la monitorizacién del metabolismo éseo.
El ascenso aislado de la FA debe tomarse con cautela, ya
que puede traducir una situacién de colestasis.

Por todo lo anteriormente expuesto puede considerarse
que la combinacion analitica de FA y fosforo sanguineo
ofrecen una buena aproximacion para catalogar la EMO,
siendo el limite > 500UI/L y < 5 mg/dL respectivamente.
Hasta el momento no se han encontrado relacion signi-
ficativa entre las cifras de 25(0OH) vitamina D y PTH vy el
desarrollo de osteopenia (6), si bien esto no es objetivo de
nuestro estudio.

A la vista de los resultados, el estudio de la FA y el fésforo
al mes de vida permite Seleccionar los recién nacidos con
mayor riesgo de desarrollar esta patologia, en los cuales se
debe hacer una vigilancia mas estrecha. Ademas, algunos
recién nacidos pueden beneficiarse desde ese momento
de suplementar los aportes exégenos y evitar la evolucion
hacia un estado de osteopenia. Ninguno de los casos con
resultados inicialmente normales muestra posteriormente
datos clinicos ni analiticos de EMO, por lo que se trata de
un screening con alta especificidad. Sin embargo, parece
importante continuar el seguimiento a lo largo de su ingre-
so ya que pueden producirse cambios clinicos que condi-
cionen la alteracién del metabolismo fosfocélcico.

El momento de diagndstico de EMO es variable entre los
30 dias y los 130 dias de vida en nuestros pacientes, que
suele coincidir en torno a la semana 36 de edad postmens-
trual, no antes de la semana 32. Observamos que aquellos
en los que el diagndstico y el inicio del tratamiento se hace
de forma mas precoz son los que presentan una mejor evo-
lucién posterior.

Coincidiendo con otros estudios, encontramos que los pa-
cientes con diagnostico de EMO son aquellos con mayor
estancia en unidad de cuidados criticos, y con nutricion
parenteral prolongada. Segun estos resultados, se situa
la barrera de seguridad en 30 dias de nutricion parente-
ral, de forma que el retraso en alcanzar la nutricién enteral
exclusiva constituye un importante factor de riesgo para
esta entidad. Ademas, la inmovilidad por gravedad clini-
ca va asociada a un desarrollo de EMO mas severa. Es el
caso de los pacientes con evolucién clinica méas térpida,
como son pacientes que precisan una ventilacion mecani-
ca prolongada o tienen importantes complicaciones abdo-
minales. Son este tipo de pacientes lo que suelen precisar
tratamiento con corticoides y diuréticos. En cuanto al sexo
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Tabla IV. Descripcion de los casos con diagndstico de Enfermedad Metabdlica Osea de la prematuridad.

DESCRIPCION DE LOS CASOS DIAGNOSTICADOS DE ENFERMEDAD METABOLICA OSEA DEL PREMATURO

% Media DE Mediana
Edad gestacional (semanas) 27 1 26+5
Sexo masculino/femenino 66%/33%
CIR 33,30%
Preeclampsia 55,50%
Estancia en UCI (dias) 67 34 61
VM (dias) 13 14 9
NP (dias) 83 13 30
Corticoides iv 50%
Diuréticos 33,30%
Metabolismo fosfocélcico 4 semanas
FA (UI/L) 551 94 560
Calcio (mg/dL) 9,2 0,89 9,3
Foésforo (mg/dL) 4,5 0,8 4,8
Metabolismo fosfocélcico diagndstico
FA (UI/L) 683 212 623
Calcio (mg/dL) 9,3 0,56 9,2
Foésforo (mg/dL) 3,7 0,66 3,7
Edad al diagnéstico EMO (dias) 63 33 51
Edad postmenstrual al diagnéstico(dias) 36 4 36

Signos radiolégicos de osteopenia 22,2%

podria haber predominio en el sexo masculino, aunque se
necesitaria una muestra mas grande para poder afirmarlo.

Aunque la osteopenia puede ser una entidad autolimita-
da, los beneficios de su prevencion, deteccion y abordaje
temprano incluyen la facilitacion de la retirada del soporte
respiratorio, la evitacién de fracturas, menor incidencia de
dolicocefalia y mejoria en el crecimiento. Ademas, podria
tener beneficios a largo plazo en la edad adulta'.

Consideramos fundamental para su prevencién la apues-
ta por la ventilacién mecanica no invasiva, el inicio precoz
de la nutricion enteral tréfica, la progresién rapida hacia la
nutricion enteral total, y el aporte adecuado de vitamina D,
calcio y fésforo. Esto Ultimo se consigue preferiblemente
con la administracion de leche materna propia o donada
correctamente fortificada, o en su defecto, con férmula
de prematuro, siendo necesario en algunas circunstancias
afnadir a la dieta minerales elementales. La fisioterapia rea-
lizada por profesionales expertos con movilizaciones pa-
sivas y compresioén en las articulaciones puede mejorar la
mineralizaciéon 6sea, aunque aun no existe suficiente evi-
dencia para ello™.

La principal limitacion encontrada en el estudio es el ta-
mafo muestral, sobre todo en el subgrupo de neonatos
finalmente catalogados de EMO. Seria interesante ampliar
esta investigacién con un estudio prospectivo mas amplio,
en el que se pudieran relacionar también los hallazgos sé-
ricos con densitometria 6sea a lo largo de la evolucién de
los pacientes.
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COMUNICACIONES ORALES

CRISIS PAROXISTICA EN EL LACTANTE. SERVICIO DE
PEDIATRIA.

Perea Quintana Al, Palomino Fernandez L, Tainta Ledn L,
Valenzuela Sanchez C, Parra Manso Y. Hospital Universita-
rio Reina Sofia. Cdrdoba.

Introduccion

Los trastornos paroxisticos no epilépticos son definidos
como episodios bruscos y de duracién breve que son si-
milares a una crisis epiléptica, pero su origen es por una
disfuncion cerebral de origen diverso, y no por descarga
neuronal excesiva.

Caso clinico

Se presenta a una lactante de 11 meses, sin antecedentes
de interés y desarrollo normal acorde a su edad, que desde
los 5 meses de vida realiza movimientos de hiperextensién
de brazos, piernas entrecruzadas y balanceo de caderas,
de pocos minutos de duracion, con una mucha frecuencia
durante el dia, acompafiado de llanto ocasional que inclu-
so le impiden comer. No presenta pérdida de consciencia
ni desviacién de la mirada. Los episodios se suelen acom-
pafar de rubicundez facial, sudoracién y sonidos vocales.
Ya habia sido estudiada en su hospital de origen, donde
se realizé un electroencefalograma durante el suefio y en
vigilia que resultaron normales. La exploracion fisica y neu-
rologica es normal, realiza los episodios en la consulta y
ceden facilmente al distraer a la paciente, aunque ensegui-
da vuelven a repetirse.

Con los datos de la historia clinica y la exploracion fisica
que presenta, se pudo realizar un diagnéstico clinico de
onanismo. Se tranquilizé a los padres explicando la benig-
nidad del caso y las pautas a seguir.

Comentarios

El onanismo o masturbacion es la autoestimulacion de los
genitales por placer y es algo frecuente en los nifios y ninas
a partir de los 2 afios, aunque pueda resultar incémodo
para algunos adultos. En la mayoria de los nifios es una
conducta normal mientras exploran su cuerpo, que simple-
mente lo realizan porque les gusta. No le va a producir nin-
gun dano fisico ni psicolégico, y tampoco hay que espera
que dejen de hacerlo de forma inmediata. Es necesario
explicar a los padres que no es algo que se relacione con
la promiscuidad del nifio ni con ningun tipo de crisis epi-
|épticas, que es una situaciéon normal y no deben reprender
o castigarlos por ello, si no por el contrario ensefarles a
realizarlo en un ambito privado y no publico. En contadas
ocasiones puede estar relacionado con situaciones de es-
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trés incluso con abusos por parte de adultos, y en esos
casos es cuando se deberia consultar con el pediatra.

¢({QUE CARACTERISTICAS TIENEN LOS CASOS DE
ABUSO SEXUAL DE NUESTRA AEREA? ANALISIS RE-
TROSPECTIVO A TRAVES DE UNA SERIE DE CASOS.

Cantos Masa P; Romero Vazquez L; Carpio Linde MJ; Gra-
ciela Torrontegui. Servicio de Pediatria. Hospital Universi-
tario Virgen Macarena. Sevilla.

Introduccién y objetivos:

El abuso sexual es un tipo de maltrato infantil, siendo
este un problema multifactorial e infradiagnosticado con
repercusiones psiquicas, emocionales y de salud para la
victima.

El objetivo del estudio es analizar los casos de abusos
sexuales que han acudido a Urgencias de nuestro centro
para definir sus caracteristicas y mejorar el abordaje de los
mismos.

Material y métodos

En el estudio se han recogido los casos de abuso sexual
que han acudido a nuestro centro desde 2020 hasta no-
viembre de 2022, obteniendo un total de 28 casos.

Las variables que se han analizado han sido edad y sexo
del menor; edad y sexo del perpetrador, asi como circulo
al que pertenecia en relacion con el menor, y si presentaba
0 no antecedentes psicosociales. También se ha analizado
el tipo de abuso (masturbacion, penetracién, grooming) y
periodicidad del mismo. Otra variable analizada es el nivel
socioeconémico mediante la renta media del barrio donde
reside la victima.

Resultados

En cuanto a la incidencia, se ha observado un aumento en
el 2021 tras el confinamiento por COVID19.

Las victimas han sido en un 96.4% nifias con una edad
media de 8 afos. Los perpetradores han sido en un 92%
de los casos varones, siendo el 75% mayores de edad.

Respecto al circulo al que pertenecia el perpetrador en re-
lacion con el menor, se trata en un 96.4% de los casos de
personas conocidas, siendo en el 60.7% miembros de la
familia. Habia antecedentes de violencia de género en uno
de ellos.

El tipo de abuso mas frecuente ha sido la masturbacion
(75%) seguido de la penetracion (35%), siendo el 60% epi-
sodios Unicos. Respecto al nivel socioeconémico al que
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pertenece la victima, el 82% de los casos residian en ba-
rrios con renta inferior a la media.

Conclusiones

En nuestro estudio se observan caracteristicas que pue-
den ayudar en la deteccion precoz de estos casos. Recal-
camos que en la mayoria de los casos las victimas son
ninas y los perpetradores pertenecen al circulo familiar.
Queremos incidir en la importancia en la prevencién, diag-
nostico, notificacion y actuacion ante este problema.

¢{CUANDO DEBEMOS DE ALARMARNOS ANTE UNA
TORTICOLIS?.

Romero Vdzquez L, Cantos Masa P, Carpio Linde MJ, r
Lopez-Moreira, Cabello S. Servicio de Pediatria Hospital
Universitario Virgen Macarena. Sevilla.

Introduccién y objetivos:

La torticolis es la lateralizacion de la cabeza asociada a
rotacion de la cara y el mentén hacia el lado contralateral.
Su causa frecuentemente es benigna y autolimitada, pero
puede ser signo de una etiologia grave.

Dado que es un motivo relativamente frecuente de consul-
ta en Urgencias y en Atencién Primaria presentamos una
serie de 4 casos de torticolis con signos de alarma que han
acudido a Urgencias de nuestro hospital con el objetivo de
recalcar la importancia de una buena anamnesis y explo-
racion fisica como primer paso en el despistaje inicial de
patologias mas graves.

Descripcion de los casos:

De los 4 casos, 3 de ellos fueron varones. Respecto a la
edad, 3 eran menores de 2 afos y uno en edad escolar.
En toda la duracién de la torticolis fue superior a 7 dias;
presentando 3 de ellos sintomas y signos constitucionales
y/o neuroldgicos.

Ante la persistencia del torticolis y los sintomas asociados,
se solicitaron en Urgencias pruebas de imagen. En 2 de
los casos que presentaban sintomas constitucionales y/o
neurolégicos se solicité TAC craneal, objetivandose lesio-
nes intracraneales con diagnésticos finales, tras estudio,
de meduloblastoma e histiocitosis de células de Langer-
hans. En el resto se realiz6 inicialmente radiografia cervical,
sin hallazgos de interés, ampliandose estudio durante el
ingreso con RMN que contribuy6 al diagndstico de espon-
dilodiscitis y artritis idiopatica juvenil.

Comentarios:

Como conclusion, queremos recalcar la importancia de los
sintomas y signos de alarma en la torticolis, ya que esta
puede ser manifestacion de patologias subyacentes mas
graves. Es fundamental realizar una anamnesis y explora-
cion fisica minuciosa. En el caso de torticolis sin signos de
alarma, se puede iniciar tratamiento sintomatico con ant-
inflamatorios y reposo, siendo imprescindible continuar su
seguimiento para ver su evolucion.

IMPORTANCIA DE UN ABORDAJE ADECUADO DE HE-
MATURIA EN URGENCIAS.

Fernandez Duran M, Pelaez Cabrera MJ, Espigado Colom-
bo E, Mora Ibafez R, Gil Suarez A. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitarito Juan Ramon Jiménez. Huelva.
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COMUNICACIONES

Introduccioén

Se define hematuria como la presencia anormal de hema-
ties en la orina procedentes del rifidn o de las vias urinarias,
ya sean visibles a simple vista (macroscdpica) o aparente
solo en el andlisis de orina (microhematuria) >5 hematies
/campo o al menos una + en tira de orina en 3 muestras
separas en 2-4 semanas. La hematuria es un motivo de
consulta frecuente en pediatria que puede ocasionar gran
ansiedad en los familiares.

Caso clinico

Nifio de 6 aflos que acude a urgencias por orina collrica de
una hora de evolucion, sin otra sintomatologia asociada.
Exploracion fisica normal. Tension arterial sistélica en p95.
Se solicitan:

- Sedimento urinario: 10-15 Hematies/Campo

- Hemograma, coagulacién y bioquimica general con perfil
renal y hepatico normales. Proteina C Reactiva <0,3 mg/L.

- Bioquimica de orina asilada con iones: valores normales
- Urocultivo: negativo

A las 3 semanas vuelve a consultar por continuar con he-
maturia macroscopica de mismas caracteristicas. En la ex-
ploracién destaca masa en flanco derecho. No circulacién
colateral. Testes en escroto. Sin signos de irritacion perito-
neal y pufiopercusion negativa. Se solicita ecografia de ab-
domen visualizandose lesion sélida con areas quistico-ne-
créticas internas en la fosa renal derecha de 11 cm, sin
cruzar linea media, que se confirma en Resonancia Mag-
nética Nuclear abdominal compatible con tumor de Wilms.

En TAC de térax presenta multiples lesiones nodulares pul-
monares bilaterales compatibles con metastasis, y conglo-
merados adenopaticos hiliares bilaterales. Se inicia trata-
miento quimioterapico.

Comentarios

Identificar al nifio en quien la hematuria es causada por
una enfermedad subyacente significativa y evitar pruebas
innecesarias en aquellos individuos con una enfermedad
benigna, es un reto desde urgencias pediatricas. Para ello,
es importante conocer las causas mas frecuentes de he-
maturia en poblacion pediatrica, y las indicaciones de rea-
lizacion de pruebas complementarias en cada caso.

Enfatizar la importancia de la realizaciéon de ecografia ab-
dominal en toda hematuria macroscoépica.

CARDIOTOXICIDAD INDUCIDA POR INTOXICACION
DE MONOXIDO DE CARBONO EN EL PACIENTE PE-
DIATRICO. SERVICIO DE PEDIATRIA.

Garcia Acevedo M, Grujic B. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Puerta del Mar. Cadiz.

Introduccion

La intoxicacion por Monéxido de carbono (CO) es frecuen-
te en nuestro medio, afectando con frecuencia a la pobla-
cion infantil (2%). La sintomatologia es inespecifica, predo-
minando las manifestaciones neurolégicas y digestivas. La
estabilizacion clinica con aporte de oxigeno normobarico
al 100% es fundamental, valorando la necesidad de oxige-
noterapia hiperbarica en los casos mas graves.

Caso clinico

Adolescente de 13 anos, sin antecedentes de interés, es
hallado inconsciente en su cama (Glasgow 3) precisan-

45 |



SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

do IOT por servicios de emergencias. No antecedentes
de TCE, consumo de téxicos o sintomatologia previa. En
hospital se realizan téxicos en orina (negativos) y ECG con
elevacion de ST en precordiales. En analitica sanguinea
destaca leucocitosis neutrofilica con negatividad de RFA,
creatinina 1'4mg/dL y elevacién de marcadores de dafio
miocardico (troponinas 2705,5ng/l, pro-BNP 87,1pg/mi
y CK 663U/l). En gasometria, acidosis respiratoria grave
con lactico elevado y 23.9% de carboxihemoglobina. Ante
los datos de isquemia miocardica secundaria a intoxica-
cion por CO, se traslada a UCI pediatrica de hospital de
referencia. A su llegada, se inicia VMI con FiO2 100%.
Dado el empeoramiento de encimas cardiacas (troponinas
8356ng/I1, pro-BNP 2570pg/ml, CK 1892U/l) y los hallazgos
ecocardiograficos (disfuncion sistélica severa con FEVI del
25% e hipokinesia global), se inicia soporte vasoactivo con
noradrenalina y milrinona. A las 24h presenta mejoria clini-
ca y analitica permitiendo extubacion y cese del soporte
vasoactivo. En control ecocardiografico a las 48 horas, se
observa normalizacion completa de la funcion biventricu-
lar, diagnosticandose, de “miocardio aturdido”.

Comentarios

La afectacion cardiovascular en las intoxicaciones por mo-
noxido de carbono es poco frecuente. Sin embargo, en ca-
sOs severos, puede estar presente hasta en un 30%. Por
este motivo, se debe realizar en todo paciente con sospe-
cha de intoxicacién por CO ECG, biomarcadores de dafio
miocardico y ecocardiografia para valorar la funcion ven-
tricular. Las secuelas a largo plazo se desconocen, pero
en pacientes jovenes sin FRCV, el dafio es reversible y de
buena evolucién, incluso en intoxicaciones severas

GANGLIOSIDOSIS GM1 CON CARACTERISTICAS FE-
NOTIPICAS ATIPICAS.

Guerrero Marquez C, Romero Montero AM, Lubian Gutié-
rrez M. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Puerta
del Mar. Cadiz.

Introduccioén

La gangliosidosis GM1 es una enfermedad de depdsi-
to lisosomal (EDL) infrecuente, con herencia autosémica
recesiva. Estd causada por mutaciones en el gen GLB1
(8p22.3), con un déficit de enzima lisosomal beta-galac-
tosidasa. Se da acumulacion de gangliésidos GM1 en te-
jidos, particularmente en sistema nervioso central. Existen
tres tipos, siendo el tipo 1(infantil o aguda) el mas grave con
visceromegalias y deterioro neurolégico antes de 6 meses.
Se confirma mediante estudio de la actividad enzimatica
en leucocitos o en cultivo de fibroblastos y/o mediante un
test genético molecular. El tratamiento es sintomatico y de
soporte.

Caso clinico

Neonata de 19 dias que ingres6 en la UCI neonatal por
insuficiencia cardiaca, distension abdominal y hepatome-
galia. Quinta hija de pareja consanguinea magrebi, con
gestacion controlada y parto a las 36+6 semanas. Hepa-
titis crénica paterna y dos primos por rama materna con
abdomen distendido y talla baja en la infancia. Fue diag-
nosticada de miocardiopatia dilatada y catarata bilate-
ral. Dada la sospecha de origen genético/metabdlico, se
solicitd estudio con panel de miocardiopatias dilatadas.
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Durante su seguimiento requirid abordaje multidisciplinar
por: hipotonia axial, fallo de medro, insuficiencia cardiaca,
aumento de distension abdominal...En estudio genético se
detecto variante patogénica en homocigosis. El diagnosti-
co de gangliosidosis GM1 tipo 1 se confirmé con el estudio
metabdlico y la actividad enzimatica deficitaria de GM1. De
forma progresiva se produjo empeoramiento de la disten-
sion abdominal, ascitis a tensién de dificil manejo, convul-
siones, infecciones respiratorias, insuficiencia respiratoria
y cardiaca que precisaron hospitalizaciones frecuentes
hasta su fallecimiento a los 14 meses y medio.

Comentarios

La miocardiopatia dilatada y la distension abdominal pro-
gresiva tras el nacimiento constituyen una forma de pre-
sentacion inusual. En algunas EDL se describe la miocar-
diopatia hipertrofica, siendo infrecuente la dilatada. No
se han descrito casos de distension abdominal ni ascitis,
pudiendo aparecer de forma prenatal en las EDL hidrops
fetal no isoinmune y ascitis congénita. Resulta de especial
relevancia descartar esta enfermedad en casos de miocar-
diopatia congénita y ascitis de inicio postnatal que asocien
otras manifestaciones clinicas tipicas de la enfermedad. La
descripcion de nuevas caracteristicas clinicas podria con-
tribuir a ampliar el fenotipo de patologias tan infrecuentes
como esta enfermedad.

¢(PROPANOLOL COMO AGENTE INDUCTOR DE PAN-
CREATITIS AGUDA?.

Haidour Salido S; Marin Paton M; Molina Ureba A; Romero
Roldan P; Castillo Reguera Y. Servicio de Pediatria. Hospi-
tal Universitario Virgen Macarena. Sevilla.

Introduccion

Esta descrita en la literatura la asociacion entre propofol
y pancreatitis aguda. Aun se desconoce el mecanismo
causal, pero hipertrigliceridemia, hipersensibilidad o dafio
directo sobre el 6rgano podrian relacionarse. Incluir esta
complicacion en el diagndstico diferencial de dolor abdo-
minal tras infusion de propofol puede favorecer un diag-
néstico y abordaje precoz.

Caso Clinico

Paciente mujer de 6 afios ingresada en Planta de Pediatria
tras intervencion quirdrgica de implante coclear. Sana, in-
tervenida previamente de adenoamigdalectomia.

Tras 36 horas de ingreso, comienza con dolor abdominal
localizado en region infraumbilical y no irradiado. Asocia
vémitos de contenido alimenticio sin productos patolégi-
cos. No deposiciones desde ingreso. Afebril. Diuresis con-
servada sin sintomas miccionales.

A la exploracion presenta dolor a la palpacion periumbili-
cal, sin signos de irritacién peritoneal ni masas o viscero-
megalias, y peristalsis conservada. Resto sin interés.

Se solicita analitica sanguinea objetivandose en hemo-
grama leucocitosis (13720 leucocitos) con leve neutrofilia
(10220). En bioquimica, elevacion de amilasa de 2221 U/L
y triacilglicerolipasa de 4612 U/L, sin hipertrigliceridemia
(triglicéridos 57 mg/dL). Proteina C Reactiva 18.8 mg/L y
procalcitonina 0.05 ng/mL, con resto de valores en rango.
Serologias negativas. Analitica de orina normal.

Se realiza ecografia a pie de cama que muestra pancreas
aumentado de tamafio con ecogenicidad normal y liqui-
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do libre en espacio de Morrison y periesplénico, hallazgos
posteriormente confirmados en ecografia reglada.

Se instaura dieta absoluta, analgesia endovenosa y se
mantiene antibioterapia pautada tras intervencion. La
paciente presenta mejoria del dolor abdominal hasta su
completa resolucion y cese de los vomitos, con reinicio
de alimentacién oral las 72 horas posteriores. Descenso
progresivo y marcado de enzimas pancreaticas y normali-
zacion ecografica previa al alta.

Conclusiones

El propofol se presenta como un posible desencadenante
de pancreatitis aguda, aunque precisa de estudios que de-
muestren asociacién causal. Ante la incidencia creciente
de esta patologia en Pediatria, destacar la importancia de
una buena historia clinica que identifique factores de ries-
go v la utilidad de la ecografia abdominal a pie de cama
para su diagndstico inicial.

CUANDO CRISIS NO FILIADAS CRONIFICAN: TRAS-
TORNO DE DOLOR EXTREMO PAROXISTICO.

Luque Pérez S, Paz Paya E, Guarino Narvaez J, Amords
Rodriguez I, Martin-Mora Bermtdez P. Servicio de Pedia-
tria. Hospital Punta de Europa. Algeciras. Cadiz.

Introduccioén

Se presenta el caso de un nifio de 6 arfios con trastorno de
dolor extremo paroxistico.

Caso Clinico

Se trata de un nifio que consulta por primera vez a los 6
meses de vida por episodios, presentes desde el naci-
miento, de apertura ocular e hipertonia generalizada, bra-
zos en flexion, cianosis facial y tronco en arlequin. Ocurren
con la defecacion y suceden 1-2 veces/semana. En edad
preescolar se tornan mas breves y menos sintomaticos, y
cambian los desencadenantes (sobresaltos, miedo, llanto
o peleas). El desarrollo psicomotor es normal. No presenta
rasgos dismorficos, tiene un angioma plano en parpados y
raiz nasal. La evolucién ponderoestatural es motivo de se-
guimiento: 6 meses: peso 6750 g (p12, -1,2DE), longitud 65
cm (p16, -1DE), 20 meses: peso 8830 g (pC p. (lle1461Thr)
que codifica para la subunidad a9 del canal de sodio volta-
je dependiente, que participa en la nocicepcién. Condicio-
na una alteracion en la inactivacion de los canales, que son
sensibles a la carbamazepina, tratamiento que se inicié en
nuestro paciente con reduccion de las crisis.

Comentarios

El trastorno de dolor extremo paroxistico se presenta al
nacimiento o primer afo con episodios de dolor rec-
tal/ peri-rectal intenso después de la defecacion que se
acompafa de crisis andxicas y cambios de coloracion he-
micorporales. Los desencadenantes incluyen defecacion,
estimulacién tactil peri-rectal, caidas inesperadas, activi-
dad sexual y suefios vividos. El dolor es repentino, dura
segundos o minutos, puede comenzar como picor, que
evoluciona a ardor y se intensifica. Este caso ilustra la im-
portancia del seguimiento y estudio escalonado de los pa-
cientes, asi como el valor diagnéstico del estudio genético
y la correcta comunicacion clinico-genetista.
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ESTUDIO DESCRIPTIVO DE PACIENTES INGRESADOS
POR SOSPECHA DE TOSFERINA EN EL HOSPITAL SAN
PEDRO DE ALCANTARA DE CACERES DESDE EL 1997
A 2020.

Begines Tirado M, Martin Fernandez R, Alfonso Tena N, Al-
varez Fernandez J, Pavon Jiménez S, Gutiérrez Agujetas
M. Servicio de Pediatria. Hospital San Pedro de Alcantara.
Caceres.

Introduccién

Streptococcus pyogenes produce numerosas infecciones
en la infancia. A finales de 2022, aparecié una alerta en
Reino Unido sobre un aumento exponencial de infecciones
debidas a este microorganismo, sobre todo en forma de in-
fecciones invasivas, asociandose en estos casos con una
elevada mortalidad.

Caso clinico

Nifa de 7 afos, sana, correctamente vacunada que acude
al servicio de urgencias por fiebre de 40°C durante 3 dias.
Desde hacia 24 horas asociaba odinofagia, edema y erite-
ma cervical izquierdo, motivo por el cual habia sido valora-
da por su pediatra iniciando tratamiento con amoxicilina. A
su llegada, triangulo de evaluacién pediatrica alterado por
shock circulatorio descompensado: palidez, afectacion del
estado general, relleno capilar enlentecido (5 segundos),
frecuencia cardiaca 150 Ipm e hipotensién arterial (80/40
mmHg). A la exploracion destacaba adenoflemén latero-
cervical izquierdo caliente y eritematoso y unas lesiones
eritematosas petequiales en palmas de manos y plantas
de pies. Eupneica y sin necesidad de oxigenoterapia su-
plementaria. Se administraron dos cargas de volumen
sin aumento de tension arterial. Ante inestabilidad hemo-
dinamica se decide traslado a UCIP e inicia perfusion de
noradrenalina junto con antibioterapia con cefotaxima y
clindamicina. Se realiza TAC cervical urgente que confirma
faringoamigdalitis izquierda, sin abscesificacion. Hemocul-
tivos y strepto test negativos (probablemente por la toma
previa de antibioterapia). Permanece 72 horas en UCIP con
respuesta favorable al tratamiento.

Comentarios

Ante pacientes con infeccién del area ORL y afectacién del
estado general, es importante mantener una alta sospe-
cha de infeccién por S. pyogenes comenzando tratamiento
antibiodtico empirico precoz con un betalactamico junto a
clindamicina frenando de esta forma la liberacion de exo-
toxinas que desencadenan el shock séptico. Es de vital
importancia, por tanto, la comunicaciéon de este tipo de
alertas sanitarias que nos anticipan a todos los pediatras
para sospechar esta patologia e instaurar tratamiento de
forma temprana.

TUMORES RENALES: REVISION DE NUESTRA EXPE-
RIENCIA EN LOS ULTIMOS 27 ANOS.

Torres Diaz M, Mora Matilla M, Lechdn Caballero MC, Polo
Moreno J, Panduro Romero L, Vicho Gonzdlez MC. Ser-
vicio de Pediatria. Hospital Universitario Materno Infantil.
Badajoz.

Introduccioén

Los tumores renales corresponden al 6% de las neoplasias
pediatricas, siendo el tumor de Wilms (TW) el mas frecuen-
te (90%).
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Material y métodos

Se realizd un estudio retrospectivo de tumores renales
diagnosticados entre enero de 1995 y diciembre de 2022
en el Servicio de Oncologia Pediatrica del Hospital Mater-
no Infantil de Badajoz. Se analizaron las variables: sexo,
edad al diagnostico, sindromes de predisposicion asocia-
dos, clinica al debut, estadio y subtipo tumoral, protocolo
tratamiento, quimioterapia y radioterapia recibidas, pre-
sencia de mutacion WT1 tumoral, toxicidad derivada del
tratamiento y supervivencia.

Resultados

De los 27 pacientes diagnosticados, 55,5% eran nifas. La
media de edad al diagnostico fue de 4,5 afios (desviacién
estandar 4,5 afos).

Seis pacientes presentaban sindromes de predisposicion
(5 hemihipertrofias y 1 sindrome de Denys-Drash). El 45%
debuté como dolor abdominal; 34% como masa abdomi-
nal y 7% como hematuria, hipertension arterial y hallazgo
ecografico casual respectivamente.

En cuanto al subtipo tumoral, 84% eran TW (42% tipo mix-
to, 27% blastematoso, 8% estromal y 7% epitelial), 8% ne-
froma mesoblastico y 4% sarcoma células claras y Ewing
respectivamente.

Respecto al estadiaje tumoral, 38% presentaban estadio |,
23% estadio Il, 27% estadio lll y 12% estadio IV.

El 74% de los pacientes se trataron segun protocolo SIOP
2001, 18% segun ensayo Umbrella 2016, 4% segun pro-
tocolo SIOP 1995 y el 4% restante segun EuroEwing 2012.
En cuanto a la quimioterapia, el 80% recibi6é Vincristina y
D-Actinomicina y el 48% precis6 ademas Doxorrubicina. El
41% necesité radioterapia.

De los casos estudiados, el 22% tenia presente la muta-
cion WT1 en el tumor.

El 30% presentaron toxicidad derivada del tratamiento,
siendo el dafo tubular la mas frecuente. La supervivencia
global y libre de eventos a los 5 afios es del 96%.

Conclusiones

Nuestra serie presenta una supervivencia (96 %) y una toxi-
cidad (30%) similar a las series publicadas.

SUBTIPO TUMORAL

® SUBTIPO TUMORAL EPITELIAL
u SUBTIPO TUMORAL BLASTEMATOSO
= SUBTIPO TUMORAL ESTROMAL

SUBTIPO TUMORAL MIXTO

L]
SUBTIPO TUMORAL SARCOMA
CELULAS CLARAS

L]

SUBTIPO TUMORAL NEFROMA
 MESOBLASTICO CONGENITO

SUBTIPO TUMORAL SARCOMA EWING

HEMOGLOBINURIA PAROXISTICA “A FRIGORE”: UNA
ENFERMEDAD INFRECUENTE.

Cantizano de la Rosa R, Quecuty Vela S, Molina Linares
E, Duran Gonzalez L, Mdrquez Lépez I. Servicio de Pedia-
tria. Hospital Universitario Jerez de la Frontera. Jerez de la
Frontera. Cadiz.
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Introduccioén

La anemia hemolitica autoinmune (AHAI) se define como la
disminucion de la concentracién de hemoglobina en sangre
causada por autoanticuerpos contra los hematies. Existen
dos tipos de AHAI: primarias (por anticuerpos calientes y
frios) y secundarias (a infecciones virales, patologia autoin-
mune o tumoral). La hemoglobinuria paroxistica a frigore
o0 anemia de Donath-Landsteiner es una enfermedad rara
casi exclusiva de edad pediatrica. Suele cursar como un
proceso hemolitico limitado, con buen prondstico.

Caso clinico

Nifia de 2 afios con fiebre, vémitos y diarrea de 72 horas
de evolucién. Transcurrido ese tiempo presenta taquicar-
dia, hipotensién, palidez, ictericia cutanea y coluria. En
analitica destaca: importante anemia microcitica con ele-
vacion de lactato deshidrogenasa, aumento de reactantes
de fase aguda, cifras de haptoglobina normal y acidosis
metabdlica moderada. Ante la sospecha de anemia hemo-
litica de origen autoinmune, se inicia tratamiento con cor-
ticoterapia y fluidoterapia previo al traslado a la Unidad de
Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP). En UCIP requiere
transfusiones de concentrados de hematies. Estudio sero-
l6gico y ADAMTS 13 negativos. El test de Coombs directo
es débilmente positivo y el test de Donath-Landsteiner es
positivo, compatible con diagnéstico de hemoglobinuria
paroxistica a frigore. Finalmente presenta evolucion favo-
rable, y es dada de alta tras normalizacién de parametros
hematoldgicos.

Comentarios

La hemoglobinuria paroxistica a frigore se produce debido
a una inmunoglobulina G con afinidad por el antigeno P de
la superficie del eritrocito a temperaturas bajas. Se produ-
ce la lisis del hematie intravascular produciendo hemoglo-
binemia, hemoglobinuria y anemia aguda. La intensidad de
hemodlisis marca la gravedad de la enfermedad y aunque
suele tener un curso benigno, en algunos casos, como el
de nuestro paciente, puede llegar a comprometer su vida.
Se asocia a infecciones viricas y bacterianas. El tratamien-
to es sintomatico en el momento agudo. El uso de corticoi-
des no ha demostrado utilidad.

FIEBRE RECURRENTE, ANEMIA HEMOLITICA, NEU-
TROPENIA MODERADA, HIPOGAMMAGLOBULINEMIA
Y ALTERACION DE LA MARCHA: ;DEBEMOS SOSPE-
CHAR ATAXIA-TELANGIECTASIA?.

Gonzalez Rodriguez RM, Jiménez Cobos C, Berciano Jimé-
nez N, Ldépez de Francisco R. Servicio de Pediatria. Hospi-
tal Universitario Virgen Macarena. Sevilla.

Introduccion

La fiebre recurrente es un motivo muy frecuente de con-
sulta en Pediatria. Seguir un algoritmo de deteccién de
posibles etiologias menos frecuentes entre cuadros mas
banales es fundamental para la orientacion diagnostica.
¢ Cuando debemos sospechar verdaderamente una inmu-
nodeficiencia como causante de esta clinica? Presenta-
mos a continuacioén nuestro caso clinico.

Caso Clinico

Paciente de 2 afios y 2 meses en seguimiento por episo-
dios de fiebre recurrente con hallazgo en control analitico
de hipogammaglobulinemia. No existian antecedentes en
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la familia de inmunodeficiencias, infecciones graves y ni
muerte precoz. No asociaba fallo de medro ni otras infec-
ciones de interés, salvo otitis media aguda que precis6 dos
ciclos de antibioterapia. Acude a Urgencias por nuevo epi-
sodio de febricula diaria vespertina de 3 semanas de evo-
lucion, asociando tos seca aislada, hiporexia, decaimiento
y palidez de piel y mucosas.

En la exploracién destaca un triangulo alterado por apa-
riencia, con aspecto decaido, palidez cutanea y de muco-
sas, junto a soplo sistdlico IlI/VI. Se objetiva en analitica
hemoglobina de 5.6 g/dL, neutropenia moderada y aumen-
to de reticulocitos. En frotis de sangre periférica (FSP) no
se observan células inmaduras. Se realiza test de Coombs
con resultado positivo y pruebas cruzadas muy positivas
IgG. Se decide ingreso hospitalario para estudio por ane-
mia aguda, neutropenia y febricula prolongada.

Ante sospecha de anemia hemolitica autoinmune por anti-
cuerpos calientes como primera posibilidad y la no conve-
niencia de transfusién por pruebas cruzadas muy positivas
se inicia tratamiento con corticoides orales a 2 mg/kg/dia.
En controles analiticos diarios presenta mejoria de las ci-
fras de hemoglobina y neutréfilos, por lo que se procede al
alta domiciliaria con seguimiento en consultas de Oncohe-
matologia.

Reconsulta en Urgencias a los 2 meses del ingreso por al-
teracion de la marcha sin antecedente traumatico y ligera
desviacién conjugada de la mirada hacia arriba, esponta-
nea y autolimitada. A la exploracién destacan telangiec-
tasias en codo derecho y conjuntivas, con aumento de
la base de sustentacién, inestabilidad en los giros y dis-
metria. Fuerza conservada. Se realiza RMN cerebral sin
hallazgos patolodgicos, persistiendo dicha inestabilidad en
la marcha que los padres describen como habitual en la
paciente.

Comentarios

Durante su seguimiento se procede a estudio genético con
hallazgo de sendas variantes patogénicas en el gen ATM,
por lo que en base a los datos clinicos e inmunolégicos
existe una elevada sospecha de diagnéstico de Ataxia-Te-
langiectasia, pendiente del estudio en ambos progenitores
para el diagndstico definitivo.

ARTRITIS SEPTICA SUBAGUDA EN PACIENTE DE 15
MESES.

Marquez Lopez I, Redondo Torres Al, Lorenzo Martin MC,
Cantizano de la Rosa MR, Duran, Gonzalez L. Servicio de
Pediatria. Hospital Universitario de Jerez de la Frontera. Je-
rez de la Frontera. Cadiz.

Introduccién

La artritis es la inflamacién articular que puede asociar limi-
taciéon de la movilidad, dolor y calor. El diagnéstico precoz
es importante para detectar patologias que requieren in-
tervencion urgente. Una correcta anamnesis y exploracion
fisica son indispensables para el diagnostico diferencial
(traumatica, infecciosa, reumatica...).

Caso clinico

Nifia de 15 meses acude a urgencias por inflamacion del
tobillo de 2 semanas de evolucion y rechazo de la deam-
bulacion, sin traumatismo previo. Tratada inicialmente con
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vendaje durante 2 dias. Cuadro catarral la semana previa,
sin otros antecedentes. Afebril, excelente estado general,
hallazgos analiticos 22.000 leucocitos (neutréfilos 42% vy
linfocitos 43%), procalcitonina negativa y proteina C Reac-
tiva (PCR) 29 mg/I. Radiografia de tobillo sin alteraciones.
Traumatologia instaura tratamiento con reposo y antiinfla-
matorios. A los 10 dias, acude a urgencias por aumento de
la inflamacién. A la exploraciéon, aumento de partes blan-
das y temperatura local, con eritema. Control analitico nor-
mal salvo PCR 36 mg/L. Se realiza ecografia presentando
liquido articular adyacente al maléolo interno, ecos finos
compatible con contenido purulento y edema del tejido ce-
lular subcutaneo. Ante la sospecha de artritis séptica se
decide traslado a hospital de referencia. Realizan artrocen-
tesis resultando no productiva, posteriormente drenaje qui-
rdrgico con abordaje de la coleccién con débito purulento,
tomando muestras para cultivo y posterior lavado articular.
Se aprecia comunicacion intraarticular tibioastragalina. Se
inicia antibioterapia con cefuroxima, se mantiene durante 3
semanas con buena evolucién. Los cultivos fueron negati-
vos y se normalizé la PCR.

Comentarios

La artritis séptica se presenta mas frecuentemente en me-
nores de 3 afos. La clinica tipica consta de artritis, fiebre
y buen estado general. Ante una artritis con evolucién tor-
pida debemos mantener un alto grado de sospecha para
realizar un diagnéstico y tratamiento precoz. El tratamiento
consta de drenaje quirdrgico evacuador con lavado arti-
cular y antibioterapia de duracién variable segin edad y
microorganismo aislado.

NUEVA VARIANTE PROBABLEMENTE PATOGENICA
ASOCIADA A SINDROME DE QT LARGO.

Mérquez Lopez I, Redondo Torres Al, Lorenzo Martin MC,
Cantizano de la Rosa MR, Duran Gonzélez L. Servicio de
Pediatria. Hospital Universitario de Jerez de la Frontera. Je-
rez de la Frontera. Cadiz.

Introduccioén

El sindrome de QT largo (SQTL) es una canalopatia arritmo-
génica con mas de 500 mutaciones descritas, distribuidas
en 10 genes. Su diagndstico se basa en la identificacion de
un intervalo QT en el electrocardiograma (ECG) alargado
>440-460 milisegundos (ms) en varones y mujeres respec-
tivamente. Ante la presencia de sintomas esta indicado el
tratamiento con betabloqueantes y se valorara implantar
desfibrilador automatico implantable (DAI).

Caso clinico

Nifia de 12 afios que acude a urgencias refiriendo dolor
toracico opresivo y malestar general estando tumbada,
seguido de pérdida de conciencia con sonidos guturales
y oculoversion, de 5 minutos de duracién. Habia sido va-
lorada por neurologia en dos ocasiones por posibles crisis
epilépticas con resonancia craneal y electroencefalograma
normales. Niega ingesta de farmacos ni otra sintomatolo-
gia. Exploracion fisica anodina. Se realiza ECG donde se
objetiva QT corregido (QTc) de 600ms. Ante la sospecha de
SQTL se decide ingreso y se realiza Holter, observandose
QTc >500ms en todo momento. Se inicia tratamiento con
propanolol y se deriva a hospital de referencia para com-
pletar estudio.
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Realizan ecocardiograma y resonancia cardiaca normales
y ergoespirometria donde se observa QT largo basal que se
acorta durante ejercicio, junto con extrasistole ventricular
densa desencadenada con el esfuerzo, hemibloqueo ante-
rior de rama izquierda y alteraciones en la repolarizacién en
precordiales izquierdas. Se decide cambio de tratamiento
a nadolol y no implantacion de DAI salvo muerte subita re-
cuperada o sincopes a pesar del tratamiento. El estudio
genético resulta positivo para KCNH2p. (Leu751Phe), va-
riante posiblemente patogénica no descrita anteriormente.

Comentarios:

El SQTL se caracteriza por una grave alteracion en la re-
polarizacién ventricular que puede desencadenar arritmias
ventriculares malignas y muerte subita. Existe una impor-
tante correlacion genotipo-fenotipo que permite orientar el
tratamiento, sin embargo, en un 25-30% de los casos no
se encuentran mutaciones descritas. El diagnostico precoz
y tratamiento es de vital importancia.

NEFRITIS TUBULOINTERSTICIAL ASOCIADA A UVEI-
TIS: DESCRIPCION DE DOS CASOS.

Dres: Silva Garcia T, Castellano Martinez A. Servicio de Pe-
diatria. Hospital Universitario de Puerta del Mar. Cadiz.

Introduccion

Nefritis tubulointersticial aguda asociada a uveitis (TINU)
es poco frecuente. Se ha descrito asociacion con HLAD-
QA1*01/DQB1*05/DRB1*01, predominando HLA-DRA14
en poblacion espafola. Su diagnostico es complejo por
sintomatologia inespecifica. Suele tener curso autolimita-
do, aunque si dafo renal progresivo se propone tratamien-
to con corticoides orales.

Casos Clinicos
Caso 1.

Nifia 11 afios consulta por astenia, pérdida de peso, febri-
cula intermitente, dolor abdominal, polidipsia y poliuria. En
los 3 meses previos habia iniciado tratamiento con anti-
conceptivos orales. Analiticamente creatinina 1.06 mg/dl,
PCR 74.3 mg/L, hemoglobina 9.1 g/dl. En analisis de orina
glucosuria y proteinuria tubular. Evoluciona favorablemente
con manejo conservador del dafio renal agudo y tratamien-
to con hierro oral. A los 3 meses presenta uveitis aguda
bilateral, iniciando corticoides oculares. Ante sospecha
TINU, se solicita estudio con deteccion HLA DRB1*14:01P
y DQB1*05:03. En el seguimiento ha presentado tres recu-
rrencias de uveitis aguda bilateral sin afectacion renal.

Caso 2.

Nifio 9 afios consulta por hiporexia, vomitos y pérdida de
peso. El mes previo cursé proceso febril virico y rinitis alér-
gica con hiperemia conjuntival. Analiticamente creatinina
2.35 mg/dl, hemoglobina 9.8 g/dI, PCR 6.9 mg/L. En ana-
lisis de orina proteinuria tubular y glucosuria. El estudio
oftalmologico demostrd uveitis aguda bilateral, iniciando
corticoides oculares. Ante sospecha TINU, se solicita es-
tudio con deteccion HLA DRB1*01, DQA1*01, DQB1*05.
Tras finalizar tratamiento ocular presenta recaida de uveitis
y persiste dafio renal (creatinina 1.28 mg/dl) reiniciandose
corticoides oculares junto prednisolona oral 1 mg/kg/dia
durante 6 semanas con recuperacién completa de la fun-
cion renal
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Comentarios

El sindrome TINU constituye una entidad probablemen-
te infradiagnosticada, ya que requiere una alta sospecha
diagndstica por el curso independiente de la afectacion
renal y ocular. La identificacién de HLA asociados a TINU
junto a los criterios clinicos facilita el diagndstico, aunque
si la evolucion no es favorable o existen dudas debe reali-
zarse una biopsia renal

COMPLICACIONES GRAVES Y POCO FRECUENTES DE
LOS TRASTORNOS DE LA CONDUCTA ALIMENTARIA.

Irene Serrano Carrefio; Carolina Lucas Escalante; Sara Ca-
bello Gdmez; Ana Carrion Medina; Ignacio Duran Caste-
llanos. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Virgen
Macarena, Sevilla

Introduccioén

Los trastornos de la conducta alimentaria (TCA) es una
patologia cada vez mas frecuente en la poblaciéon pedia-
trica. La clinica es diversa y en funcién de la severidad del
trastorno la sintomatologia puede ser desde banal hasta
presentar complicaciones graves. Los TCA pueden afectar
a multiples 6rganos y sistemas, presentando complicacio-
nes cardiovasculares, neurolégicas y metabdlicas. En este
ultimo grupo destacamos los trastornos hidroelectroliticos.

Caso Clinico

Adolescente de 13 afios que acudi6é a urgencias por cri-
sis cerebral afebril. Presenté pérdida de consciencia de
segundos de duracion, con movimientos tonico-clonicos,
que cedioé de forma autolimitada presentando postcritico
posterior. Como antecedentes destacaba un TCA diagnos-
ticado el mes anterior, que preciso ingreso hasta el dia pre-
vio. A su llegada presentaba TEP inestable por apariencia,
somnolienta, con Glasgow 12/15 sin otros hallazgos en la
exploracion, con constantes normales. Tras estabilizacion
inicial se solicita gasometria, analitica sanguinea, hemocul-
tivo y téxicos en orina. En la gasometria destacaba un sodio
de 113 mEqg/L y una osmolaridad plasmatica de 250mmol/
kg. Inicialmente la sospecha diagnéstica fue de secrecién
inadecuada de hormona antidiurética, pero la paciente ini-
cio6 micciones abundantes con osmolaridad disminuida. Se
inicio sueroterapia realizando controles frecuentes para no
realizar cambios bruscos en los niveles del sodio. Se rea-
liz6 un TAC de craneo, donde no se apreciaban signos de
edema ni otras alteraciones, diagnosticandose finalmente
de intoxicacién acuosa por potomania.

Conclusiones

En funcién del tipo de conducta purgativa encontramos di-
ferentes trastornos electroliticos entre los que destaca la
hiponatremia, que pueden causar tanto los vémitos como
la diarrea por uso de laxantes. En la potomania, la excesi-
va ingesta de liquidos incrementa el agua corporal, reduce
la osmolalidad plasmatica, la secrecién de hormona anti-
diurética y la concentracién de orina, lo cual provoca un
aumento compensador de la eliminacion de agua libre por
rindn. Cuando el impulso por consumir agua sobrepasa
la capacidad de eliminacion renal, el incremento primario
de agua puede producir una hiponatremia hipoténica con
descenso de la osmolalidad plasmatica. La hiponatremia
aguda grave ocasiona encefalopatia metabdlica, pudiendo
provocar convulsiones y coma.
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SINDROME DE NOONAN COMO CAUSA DE QUILOTO-
RAX CONGENITO.

De Peralta Alonso MD; Prieto Zazo MC; Bonilla Fornés S;
Acero Cerro CV; Velazquez Gonzalez M; Méndez Pérez P.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Materno Infantil
Badajoz.

introduccion

El quilotérax es el acumulo anormal de quilo en el espa-
cio pleural. Constituye la causa mas frecuente de derrame
pleural en el recién nacido. Origina complicaciones meta-
bdlicas, nutricionales e inmunoldgicas. Su etiologia se di-
vide en primario, (asociado a malformaciones linfaticas) y
secundario (lesiones directas del conducto toracico). Los
objetivos del tratamiento son aliviar la afectacion respira-
toria, disminuir la produccién de quilo y mantener un ade-
cuado estado nutricional.

Caso clinico

Neonato de 6 dias de vida (ddv) que ingresa por derrame
pleural bilateral detectado de forma incidental. Desarrollo
progresivo de taquipnea y distrés respiratorio. Se deja a
dieta absoluta y se inicia antibioterapia empirica, nutricion
parenteral y oxigenoterapia en gafas nasales. Aumento
gradual del derrame que precisa toracocentesis con ex-
traccion de liquido de aspecto lechoso, pH alcalino y nive-
les de triglicéridos > 110 mg/dl. Disminucion del débito, ini-
ciando nutricién enteral con Triglicéridos de Cadena Media
(MCT). Posterior reproduccion del quilotérax por lo que se
inicia a los 23 ddv Octreotido. Ante persistencia de derra-
me izquierdo se inicia pleurodesis quimica con OK432 por
uso compasivo, instilado por tubo de térax, con mejoria
progresiva, reiniciando alimentacion a los 45 ddv sin rea-
paricion del derrame. Dentro de la bateria de pruebas que
se realizaron para filiar la causa se diagnosticé por estudio
genético de sindrome de Noonan (SN).

Comentarios

El SN es un trastorno genético de herencia autosémica
dominante causado por mutaciones en la via RAS-MAPK.
Produce afectacion multiorganica, destacando anoma-
lias craneofaciales, cardiopatia congénita y talla baja. El
quilotérax congénito puede ser una causa infrecuente de
forma de presentaciéon. Destacamos la importancia de un
adecuado diagndstico diferencial y manejo multidisciplinar
para conseguir un abordaje precoz y mejorar la calidad de
vida de dichos pacientes.

COMPLICACIONES GRAVES E INFRECUENTES DE LA
OTITIS MEDIA AGUDA, MAS ALLA DE LA MASTOIDITIS.

Silva Garcia T; Sdanchez Codez MI. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Puerta del Mar. Cadiz.

Introduccion

La otitis media aguda se asocia a 3.8/10000 episodios de
mastoiditis. Las complicaciones intracraneales de mastoi-
ditis aguda (meningitis, absceso intraparenquimatoso, em-
piema subdural y epidural, trombosis seno venoso) cons-
tituyen un importante problema pediatrico, siendo mas
frecuentes que las complicaciones extracraneales.

Casos clinicos

Caso 1

Nifia de 13 afios con cefalea desde hace 2 semanas, fe-
bricula intermitente, otalgia derecha y rinorrea. Anisocoria
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reactiva con reflejo consensuado bilateral (miosis derecha).
Analiticamente presenta 11140/mm3 neutréfilos y PCR
21.2 mg/dl. TAC craneal con pansinusitis y otomastoiditis
derecha. RMN craneal con deteccion de trombosis parcial
seno cavernoso izquierdo. Recibe tratamiento con ceftria-
xona, metronidazol y corticoterapia sistémica e intranasal.
Se realiza drenaje de senos endoscopicamente. Evolu-
ciona favorablemente, sin necesidad anticoagulantes, se-
cuenciandose a amoxicilina — clavulanico oral durante 2
semanas.

Caso 2

Nifio de 5 afios con fiebre elevada de 3 dias, cefalea, decai-
miento y vomitos. Otorrea derecha. Analiticamente 22810
neutréfilos/mm3 y PCR 150 mg/L. TAC craneal con oto-
mastoiditis derecha. Punciéon lumbar con citobioquimica
compatible con meningitis bacteriana. Se trata con ceftria-
xona y vancomicina durante 9 dias. Sin aislamiento micro-
biolégico en LCR. Evolucién favorable y posterior secuen-
ciacion a amoxicilina — clavulanico durante 3 semanas.

Caso 3

Niflo de 5 afios con ataxia y temblor axial y de miembros,
sobre todo, izquierdos. Antecedente de cuadro catarral las
semanas previas. Analiticamente con 12460 neutrdfilos/
mm3 y PCR 48 mg/L. Puncién lumbar con citobioquimica
normal y cultivo de LCR estéril. RM craneal con otomastoi-
ditis izquierda y laberintitis asociada. Evolucion favorable
tras inicio con amoxicilina — clavulanico durante 10 dias.
Discusién
El diagndstico de la mastoditis es clinico y puede supo-
ner un reto diagndstico segun la edad y presentacion. Es
fundamental realizar una exploracién neurolégica detalla-
da. Ante sospecha de complicacién intracraneal, debemos
solicitar TC o RMN craneal. En estos supuestos son ne-
cesarios tratamientos mas prolongados con ceftriaxona
+/-metronidazol+/-vancomicina, durante 2-3 semanas y
posterior secuenciacion oral.

ENCEFALITIS CON POSTERIOR CUADRO GASTROIN-
TESTINAL. LA IMPORTANCIA DE LAS TECNICAS DE
DIAGNOSTICO MOLECULAR.

Ruiz Ramos S, Sdanchez Codez MI. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Puerta del Mar. Cadiz.

Introduccion

La infeccion por Shigella spp. es una causa frecuente
de diarrea enteroinvasiva en menores de 5 afos en pai-
ses en desarrollo, con una incidencia anual estimada de
164.7 millones de casos. Se manifiesta como un cuadro
gastrointestinal y puede producir complicaciones como
alteraciones hidroelectroliticas, sepsis, convulsiones o en-
cefalopatia.

Caso clinico

Nifa de 2 afios, previamente sana y sin antecedentes fami-
liares de interés. Acude a Urgencias por fluctuaciones del
nivel de conciencia y mutismo de 24 horas de evolucién,
afebril y sin otra sintomatologia. A su llegada, presenta
una crisis convulsiva con hipertonia y revulsion ocular sin
movimientos asociados. Exploracién neurolégica normal
salvo Glasgow 10/15. Analitica sanguinea con reactantes
de fase aguda negativos, electrolitos normales y anemia
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(Hemoglobina 8.8 g/dl). TAC normal, puncién lumbar con
citoquimica de 20 leucocitos y proteinorraquia (600 mg/
dl). Se trata empiricamente con cefotaxima y aciclovir. No
se aislan microorganismos en hemocultivo, cultivo de LCR
ni panel de deteccién molecular de LCR. Electroencefalo-
grama normal y téxicos en orina negativos. Una semana
tras el inicio de los sintomas, presenta fiebre, diarrea sin
productos patoldgicos y coxalgia. Se solicita coprocultivo
y film-array gastrointestinal, con deteccién en este ultimo
de Shigella. Se realiza ecografia de caderas, descartando
derrame sinovial. Se trata con azitromicina durante cinco
dias con evolucion favorable.

Comentarios

Las complicaciones neuroldgicas asociadas a infeccién por
Shigella spp. se observan entre el 5-30% de los pacientes
hospitalizados. Las crisis convulsivas son la presentacion
mas frecuente siendo habitualmente generalizadas y de
caracter autolimitado. No se conoce la patogenia de las
manifestaciones neurolégicas, aunque se han asociado
con la toxina Shiga, S. flexneri o S. sonnei. Hasta en el 24%
de los casos, la clinica neuroldgica precede a la digestiva.
Gracias al uso de paneles sindromicos, se han detectado
microorganismos con mayor sensibilidad y especificidad
que con los métodos convencionales

EXPERIENCIA DEL USO DE LA OXIGENOTERAPIA DE
ALTO FLUJO EN PLANTA DE HOSPITALIZACION PE-
DIATRICA.

Alvarez Fernandez J, Martin Fernéndez R, Alfonso Tena N,
Begines Tirado M, Pavdn Jiménez S. Servicio de Pediatria.
Hospital San Pedro de Alcantara. Céceres.

Introduccion

La oxigenoterapia de Alto flujo (OAF) es un tipo de soporte
respiratorio que aporta un flujo de oxigeno y/o aire (humi-
dificado y calentado) superior al flujo inspiratorio del pa-
ciente mejorando la oxigenacion y la dificultad respiratoria.
Su uso en plantas de pediatria se ha generalizado en los
ultimos afios por su facilidad de aplicacion y buena tole-
rancia, siendo los pacientes con Bronquiolitis los principa-
les usuarios.

El objetivo del trabajo fue conocer las caracteristicas y
evolucién de los pacientes hospitalizados en planta de pe-
diatria que precisaron OAF.

Material y métodos

Estudio descriptivo retrospectivo mediante revisién de
historias clinicas de pacientes menores de 14 afios ingre-
sados en planta que recibieron OAF, del 1 enero al 31 de
diciembre del 2022. Resultados El total de pacientes que
requirid OAF fue 32: 5,5% del total de ingresos y 14,6% de
pacientes con patologia respiratoria. La edad media fue 14
meses (12 dias-13 afos), mediana de 1 mes y medio, pre-
dominando el sexo masculino (72%). La bronquiolitis fue el
diagnostico mas frecuente (75%), seguido del broncoes-
pasmo (15,6%). El resto (9,4%) lo constituyen casos aisla-
dos de Bronconeumonia, Neumonia aspirativa y Sindrome
de Guillain-Barré. ElI motivo de inicio fue: hipoxemia con
dificultad respiratoria 40,6%, dificultad respiratoria 28,1%,
hipoxemia 15,6%, destete de ventilacion 15,6%. La dura-
cion media de OAF fue 3,7 dias (0,5-9). Los parametros
medios maximos fueron: Flujo 12,2 litros por minuto, Frac-
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cioén inspirada de Oxigeno 32%. Precisaron traslado a Uni-
dad Cuidados Intensivos el 18,75% por fracaso respira-
torio, y solo uno de ellos precisé intubacion (3,1%). Fue
bien tolerado por el 100% de los pacientes. No hubo otras
complicaciones, siendo la mortalidad cero.

Conclusiones

La bronquiolitis fue la principal patologia donde se aplico
la OAF al igual que en otros estudios. Aunque su uso en
planta parece un método seguro, es necesaria una vigilan-
cia estrecha para detectar precozmente aquellos con mala
respuesta.

ATENCION INICIAL AL POLITRAUMATISMO PEDIATRI-
CO. EXPERIENCIA EN HOSPITAL DE SEGUNDO NIVEL.

Fernandez Duran M; Santos Martin M; Torres del Pino M;
Baquero Gémez C; Gomez Santos E. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Juan Ramon Jiménez. Huelva.

Introduccion

El politraumatismo es la principal causa de muerte e inca-
pacidad en nifios mayores de 1 afio. La actuacion inicial
al paciente politraumatizado puede influir en el prondstico
final, ya que se trata de una patologia tiempo-dependiente.

Material y métodos

Estudio descriptivo, retrospectivo donde se reviso la histo-
ria clinica de 13 pacientes diagnosticados de politrauma-
tismo entre enero 2021 y enero 2023. Las variables anali-
zadas fueron edad, sexo, mecanismo traumatico, clinica,
pruebas complementarias realizadas, soportes y trata-
mientos requeridos, puntuacion de gravedad segun indice
de trauma pediatrico (ITP) y necesidad de traslado.

Resultados

La mediana de edad fue 9 afos (rango 3-12). El 85% (11
pacientes) fueron varones. El motivo mas frecuente fueron
las caidas. El 92% (12 pacientes) asocié traumatismo cra-
neoencefalico grave (TCE). A todos se les solicitd TAC de
craneo y cuello. La fractura de macizo facial y la sublu-
xacion atlantoaxoidea fueron las lesiones asociadas mas
frecuentes. Tres de los casos presentaron lesiones intra-
craneales (LIC), sin secuelas neurolégicas en las revisiones
de neurocirugia.

Las otras lesiones asociadas fueron fracturas costales en
los traumatismos toracicos, laceraciones hepaticas en los
abdominales y fracturas desplazadas de huesos (humero,
fémur y clavicula). La indicacién de intubacion orotraqueal
en los casos que la precisaron fue por Glasgow < 8. El
de mayor gravedad (ITP:4), precis6 soporte inotropico
por shock refractario a fluidos, siendo el Unico que recibié
transfusion de hemoderivados y acido tranexamico.

Se realizé en este ultimo caso, drenaje de hemoneumotoé-
rax bilateral en quiréfano y reduccién de las fracturas de
miembros con inmovilizacién previo al traslado. Solo un
38% (5 pacientes) se trasladaron al hospital de referencia.
En nuestro hospital, un 15% (2 pacientes) ingresé en cui-
dados intensivos pediatricos (UCIP), otro 15% (2 pacien-
tes) en planta y el resto en observacion.

Conclusiones

- La mayoria presentaron un triangulo de evaluacion pedia-
trica inestable por disfuncion del sistema nervioso central,
siendo necesaria la atencion en sala de emergencias.
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- La necesidad de traslado al hospital de tercer nivel fue
por necesidad de especialista quirtrgico, todos ellos pre-
cisaron UCIP. En la actualidad ningun paciente tiene se-
cuelas graves.

- Consideramos que la atencion inicial al trauma pediatrico
debe estar protocolizada y adaptada a las circunstancias
particulares de cada Hospital, y es necesario realizar for-
macién continuada periédicamente.

NEUROFIBROMATOSIS TIPO I.
SINDROME DE NOONAM.

Cantizano de la Rosa MR; Martin-Tamayo Blazquez MP;
Fontes Garcia de Balibrea J; Marquez Lopez I; Durdn Gon-
zalez L. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de Je-
rez de la Frontera. Cadliz.

Introduccién

El politraumatismo es la principal causa de muerte e inca-
pacidad en nifios mayores de 1 afio. La actuacion inicial
al paciente politraumatizado puede influir en el prondstico
final, ya que se trata de una patologia tiempo-dependiente.

Material y métodos

Estudio descriptivo, retrospectivo donde se revisé la histo-
ria clinica de 13 pacientes diagnosticados de politrauma-
tismo entre enero 2021 y enero 2023. Las variables anali-
zadas fueron edad, sexo, mecanismo traumatico, clinica,
pruebas complementarias realizadas, soportes y trata-
mientos requeridos, puntuacion de gravedad segun indice
de trauma pediatrico (ITP) y necesidad de traslado.

Resultados

La mediana de edad fue 9 afios (rango 3-12). El 85% (11
pacientes) fueron varones. El motivo mas frecuente fueron
las caidas. El 92% (12 pacientes) asocié traumatismo cra-
neoencefalico grave (TCE). A todos se les solicitd TAC de
craneo y cuello. La fractura de macizo facial y la sublu-
xacion atlantoaxoidea fueron las lesiones asociadas mas
frecuentes. Tres de los casos presentaron lesiones intra-
craneales (LIC), sin secuelas neuroldgicas en las revisiones
de neurocirugia.

Las otras lesiones asociadas fueron fracturas costales en
los traumatismos toracicos, laceraciones hepaticas en los
abdominales y fracturas desplazadas de huesos (humero,
fémur y clavicula).

La indicacion de intubacion orotraqueal en los casos que
la precisaron fue por Glasgow < 8. El de mayor gravedad
(ITP:4), precisd soporte inotropico por shock refractario a
fluidos, siendo el Unico que recibié transfusion de hemo-
derivados y acido tranexamico. Se realizd en este Ultimo
caso, drenaje de hemoneumotoérax bilateral en quiréfano, y
reduccion de las fracturas de miembros con inmovilizacién
previo al traslado. Solo un 38% (5 pacientes) se traslada-
ron al hospital de referencia. En nuestro hospital, un 15%
(2 pacientes) ingresd en cuidados intensivos pediatricos
(UCIP), otro 15% (2 pacientes) en planta y el resto en ob-
servacion.

Conclusiones

- La mayoria presentaron un triangulo de evaluacién pedia-
trica inestable por disfuncién del sistema nervioso central,
siendo necesaria la atencion en sala de emergencias.
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- La necesidad de traslado al hospital de tercer nivel fue
por necesidad de especialista quirtrgico, todos ellos pre-
cisaron UCIP.

- En la actualidad ningun paciente tiene secuelas graves.

- Consideramos que la atencion inicial al trauma pediatrico
debe estar protocolizada y adaptada a las circunstancias
particulares de cada Hospital, y es necesario realizar for-
macion continuada periédicamente.

DIFICULTAD RESPIRATORIA EN URGENCIAS HOSPI-
TALARIAS. UN CASO DE EPIGLOTITIS.

Rodriguez Garcia C; Santos Martin MT; Ruiz Camacho M;
Alvarez Triano M; Rodriguez Rueda C; Gonzalez Vila L. Ser-
vicio de Pediatria. Hospital Universitario Juan Ramon Jimé-
nez. Huelva.

Introduccioén

Recientemente se ha producido un aumento de la incidencia
de infeccion por S. pyogenes en la infancia siendo alertada
por una publicacion de la Agencia de Seguridad Sanitaria
de Reino Unido. Este patégeno predomina en infecciones
de via aérea superior llegando a producir desde una amig-
dalitis a neumonia, epiglotitis, sepsis y shock fulminante.

Describimos un caso clinico infrecuente que resume la im-
portancia de la deteccion precoz de esta patologia.

Caso clinico

Nifia de 7 afos, sin antecedentes de interés, que acude a
urgencias por dificultad respiratoria, asociando fiebre de
una semana de evolucién, mucosidad y tos. Se realiza an-
tigeno de H. Influenza B en su centro de salud, resultando
positivo. A su llegada TEP alterado por fallo respiratorio,
presenta tiraje a 3 niveles e hipoventilacion generalizada.
Ante la sospecha de broncoespasmo grave se inicia tra-
tamiento con salbutamol y bromuro de ipatropio nebuliza-
dos y corticoterapia intravenosa sin mejoria, se administra
sulfato de magnesio, precisando oxigenoterapia mascarilla
reservorio y se traslada a UCIP.

- Se inicia ventilacion mecanica no invasiva, a pesar de lo
cual continua con importante trabajo respiratorio e inicia
estridor inspiratorio, ante la sospecha de laringitis o epi-
glotitis se administra adrenalina nebulizada y se realiza ra-
diografia de torax apreciandose signo del “reloj de arena”
a nivel de glotis.

- La paciente presenta empeoramiento clinico y acidosis
respiratoria; por lo que se decide intubacién orotraqueal,
observandose una epiglotis edematosa.

- Se realizé analitica que destaca leucocitosis con neu-
trofilia y elevacién de reactantes de fase aguda. Se inicio
antibiética empirica con cefotaxima y clindamicina previa
extraccién de hemocultivo y cultivo de aspirado traqueal,
aislandose S. pyogenes.

Conclusiones

Dado el incremento de infecciones por S. Pyogenes en ni-
flos es importante un diagndstico para iniciar tratamiento,
evitando asi las complicaciones asociadas.

Aunque la vacunacion ha disminuido la incidencia de epi-
glotitis producida por H. Influenzae, otros gérmenes pue-
den provocarla.
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SINDROME NEFROTICO Y SUS COMPLICACIONES.
CASO CLIiNICO.

Garcia Jesus MJ, Vazquez Florido A; Parrilla Parrilla J; Zubi-
mendi Pérez RM; Jiménez Martin I; Sanchez Valderrabanos
E. Servicio Intensivos Pediatricos. Hospital Universitario
Virgen del Rocio. Seuvilla.

Introduccion:

El sindrome nefrético idiopatico es la glomerulopatia pri-
maria mas frecuente en Pediatria. Se define por proteinuria
(>40mg/m2/h), hipoalbuminemia (<3g/dl) y edemas. Las
complicaciones mas graves son infecciones, tromboem-
bolismos e insuficiencia renal. El estado de hipercoagula-
bilidad de estos pacientes obliga a descartar la presencia
de tromboembolismo pulmonar (TEP) en pacientes con hi-
poxemia y polipnea.

Exposicion del caso:

Paciente de 4 afios con Sindrome Nefrético corticorresis-
tente en tratamiento con ciclosporina (previamente corti-
coides durante dos meses). Ingreso en Unidad de Cuida-
dos Intensivos Pediatricos con fiebre, taquicardia, polipnea
e hipoxemia.

A su ingreso analitica: leucocitosis con neutrofilia, PCT 10
ng/ml, PCR 150 mg/I. AngioTC de térax: TEP en Iébulo in-
ferior derecho. Tratamiento inicial: cefepima y teicoplanina
y Heparina de bajo peso molecular. Oxigenoterapia con
ventimask 6 Ipm.

Evolucién hacia Sindrome de Distrés respiratorio agudo
(SDRA) moderado con SatO2/FiO2 135, sin mejoria con
ventilacion no invasiva (PEEP 10, FiO2 90%) por lo que se
intuba. Se realiza PCR de Pneumocystis Jirovecii siendo
positiva, por lo que se instaura tratamiento con Trimeto-
prim-Sulfametoxazol intravenoso. Durante tres dias pla-
quetopenia persistente y ante empeoramiento hemodi-
namico, se realiza ecocardiograma en el que se objetiva
trombosis en vena cava inferior. Se confirma trombopenia
inducida por heparina (TIH). Se cambia heparina por arga-
troban.

Tras dos semanas de ventilacibn mecanica optimizada,
oxido nitrico, prono... persistencia de SDRA grave y desa-
rrollo de neumotorax, cumpliendo indicaciones de oxige-
nacién por membrana extracorpoérea (ECMO), canulandose
a los 20 dias.

Se mantiene en ECMO tres semanas, posterior desarrollo
de fallo multiorganico en contexto de sepsis por Steno-
trophomona Maltophila siendo éxitus. En la necropsia se
revela una glomerulonefritis membranosa.

Discusion/Conclusiones

- El tratamiento inicial del Sd. Nefrético son los corticoides,
no debemos olvidar la profilaxis de Pneumocystis con Tri-
metoprim-Sulfametoxazol.

- La TIH es una complicacion rara del tratamiento con he-
parina, pero debemos sospecharla ante la presencia de
trombosis a pesar de tratamiento anticoagulante y si se
cumplen criterios suspender la heparina.

- Se plantea un conflicto ético: ¢hasta dénde seguir avan-
zando con un paciente con fallo multiorganico sin respues-
ta a los tratamientos que se aplican y con una enfermedad
de base indeterminada?

INFECCION POR ESCHERICHIA COLI ENTEROHEMO-
RRAGICA. REPERCUSION MAS ALLA DE LA AFECTA-
CION GASTROINTESTINAL.

Romero Roldan P; Alberdi Brea I; Ldpez Lorente C; Garcia
Gonzalez M; Cantos Pastor V. Servicio de Pediatria. Hospi-
tal Universitario Virgen Macarena. Sevilla.

Introduccién

La infeccion entérica por Escherichia Coli enterohemorra-
gica productora de la toxina Shiga (STEC) constituye un
problema de salud publica en paises desarrollados cau-
sando brotes de infecciones alimentarias y el desarrollo del
sindrome hemolitico urémico (SHU). El SHU constituye la
causa mas frecuente de dafio renal agudo en nifios meno-
res de 5 anos.

Caso clinico

Nifio de 5 aflos que consulta en Urgencias por vomitos y
diarrea sanguinolenta. Asocia orinas oscuras y escasas en
las ultimas 48 horas, sin fiebre asociada. A la exploracién
presenta palidez cutanea con ligera ictericia mucocutanea.
Tensién arterial en limite superior de la normalidad para su
talla y edad. En analitica sanguinea destaca Hb 6,3 g/dL,
plaquetas 64.000, urea 70 mg/dL, creatinina 0.75 mg/dL,
LDH vy bilirrubina elevada con esquistocitos en frotis de
sangre periférica. Coagulacién normal. Hematuria y pro-
teinuria significativa en rango nefrético. Ante la sospecha
de SHU se decide ingreso donde se completa estudio con
reaccion en cadena de la polimerasa (PCR) en heces para
Escherichia Coli O157:H7 que resultoé positiva en las prime-
ras 48 horas. Los niveles de ADAMTS 13 fueron normales,
descartandose la purpura trombocitopénica trombética.
Se realiza tratamiento de soporte con el que evoluciona
favorablemente sin precisar transfusion de hemoderivados
ni técnica de depuracién renal con recuperacion a los 10
dias. Posteriormente, se realiza seguimiento en consultas
de Nefrologia Pediatrica hasta la actualidad.

Comentarios

Se debe pensar en SHU ante la triada caracteristica y el
antecedente de enteritis aguda, especialmente si esta cau-
sada por Escherichia Coli Enterohemorragica. Destacar la
importancia de su sospecha para informar a microbiologia
con el procesamiento de la muestra y la realizacion del es-
tudio PCR STEC en heces para un resultado fiable y pre-
coz. Valorar estudio de SHU secundario en aquellos casos
negativos o con datos de atipicidad.

ROJO COMO UN TOMATE.

Pavon Jiménez S; Gutiérrez Agujetas M; Martin Fernandez
R; Begines Tirado M; Alvarez Fernéndez J: Alfonso Tena
N. Servicio de Pediatria. Hospital San Pedro de Alcantara.
Caceres.

Introduccion

La eritrodermia es una entidad infrecuente caracterizada
por eritema difuso y descamacion generalizada de la su-
perficie corporal. Su etiologia es diversa, habiéndose re-
lacionado con patologias potencialmente graves como el
sindrome de escaldadura estafilocécica (SSS), necrdlisis
epidérmica toxica (NET) o el sindrome de Stevens-Johnson.
Por tanto, conocer el diagnostico diferencial y realizar un
abordaje precoz es fundamental para mejorar el pronéstico.
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Caso clinico

Lactante de 13 meses, sin antecedentes de interés, va-
lorado en nuestro servicio de Urgencias Pediatricas por
presentar enrojecimiento cutaneo generalizado, hinchazén
palpebral y secreciéon conjuntival profusa de varias horas
de evolucion. Afebril. Sin otra sintomatologia asociada. A
la exploracion fisica se constata eritrodermia generaliza-
da, que impresiona rugosa y dolorosa al tacto, con algun
area descamativa. Asocia lesiones peribucales con pe-
queias fisuras y costras melicéricas, edema palpebral y
secrecion ocular purulenta bilateral. Resto de exploracion
fisica por aparatos y constantes vitales normales. Analitica
sanguinea con leve leucocitosis y discreta hiperCKemia.
Se recogen hemocultivo y cultivo de secrecion conjuntival.
Ante la sospecha clinica de SSS, ingresa para observacion
y antibioterapia intravenosa empirica con cloxacilina y clin-
damicina, confirmandose positividad para Staphylococcus
aureus sensible a cloxacilina en frotis conjuntival. Se com-
pletan 5 dias de antibioterapia intravenosa vy, tras mejoria
clinica, se decide alta con antibioético oral hasta completar
pauta.

Comentarios

Se debe sospechar el SSS ante eritrodermia, fisuras y cos-
tras melicéricas periorales y edema palpebral. Puede evo-
lucionar a una descamacién intraepidérmica con aspecto
de escaldadura por diseminacién hematégena de toxinas
exfoliativas A 'y B del S. aureus. Suele predominar en pri-
mavera y verano. Su diagndstico es principalmente clinico
y debe realizarse diagnostico diferencial fundamentalmen-
te con la NET (suele presentar antecedente de consumo de
farmacos o de vacunacion). La instauracién de antibiotera-
pia precoz con cloxacilina y clindamicina (inhibidor de las
toxinas exfoliativas) es crucial para disminuir la morbimor-
talidad asociada a esta entidad.

SECRECION UMBILICAL NEONATAL, ; ONFALITIS?.

Alfonso Tena N; Martin Ferndandez R; Arroyo Carrera I; Al-
varez Fernandez J; Begines Tirado M. Servicio de Pediatria.
Hospital San Pedro de Alcantara. Céceres.

Introduccion

El seno uracal es una anomalia congénita resultado del de-
fecto en la obliteracién del uraco, estructura tubular que
en la vida fetal conecta la cupula de la vejiga con la pared
abdominal anterior al nivel del ombligo. Otras anomalias
relacionadas son quiste uracal, uraco permeable y diverti-
culo de uraco. Permite la salida de orina a su través, mani-
festandose como supuracion umbilical, presentando mas
riesgo de infeccion. El diagnéstico de sospecha es clinico
con confirmacion ecografica.

Caso clinico

Neonato de 18 dias con secrecién umbilical blanquecina
asociada a mal olor, eritema cutaneo periumbilical e irri-
tabilidad de 24 horas de evolucion. Afebril. Antecedentes
personales: Embarazo controlado. Ecografias prenatales
normales. Cesérea a las 39 semanas. Caida del cordén a
los 11 dias. Ante sospecha de onfalitis se realizé hemocul-
tivo (positivo para E. Coli), cultivo de secrecién umbilical
(positivo para S. aureus), analitica de sangre (PCR negati-
va; hemograma normal). Se inicié antibioterapia iv empiri-
ca (cloxacilina y gentamicina) junto con tratamiento tépico
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(clorhexidina y mupirocina) manteniéndolo durante 7 dias
con reaparicion intermitente de secrecién clara-amarillenta
no purulenta a partir del 4° dia de ingreso sin otros da-
tos exploratorios. Se solicitd ecografia abdominal visuali-
zandose estructura tubular hipoecoica de 0,92 x 0,66 cm,
sugerente de seno uracal. Valorado por cirugia pediatrica,
decidieron actitud expectante con seguimiento clinico. Re-
ingreso a los 3 meses por ITU febril con ectasia ureteropie-
localicial izquierda sin imagen compatible con seno uracal.
Posteriormente asintomatica (7 meses de edad) con eco-
grafias normales.

Comentarios

Ante secrecion umbilical neonatal debemos considerar las
anomalias congénitas del uraco en el diagndstico neona-
tal, especialmente ante secrecion persistente. La ecografia
constituye la prueba de eleccion ante sospecha. El trata-
miento definitivo es quirlrgico, sin embargo, un manejo
conservador inicial se plantea como alternativa en los ulti-
mos afos sin que suponga un peor prondstico.

UTILIDAD DE LA ECOGRAFIA A PIE DE CAMA EN EL
SEGUIMIENTO DE LA ENFERMEDAD DE CROHN EN
EL PACIENTE PEDIATRICO.

Lopez Monge D; Hidalgo Caceres P; Rodriguez Martin LE;
Manzano Infante MJ; Rodriguez Martin V; Millan Jiménez A.
Centro de Salud Dos Hermanas A DofAia Mercedes. Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario Virgen de Valme. Sevilla.

Introduccioén

La ecografia a pie de cama (POCUS) es una herramienta
de gran utilidad y uso extendido en la valoracién abdominal
o pulmonar del paciente pediatrico en urgencias. Sin em-
bargo, no es habitual en el diagnostico y seguimiento de
la enfermedad de Crohn en el paciente pediatrico. Desde
hace un afio se ha integrado en nuestra unidad de gas-
troenterologia y nutricion pediatrica el uso de la ecografia
a pie de cama. Los pacientes que son remitidos a consulta
para una primera aproximacién diagnéstica o son seguidos
por patologia digestiva cronica son valorados integrando la
ecografia realizada por el gastroenterélogo pediatrico.

Caso Clinico

Varén de 13 afios con enfermedad de Crohn seguido eco-
graficamente por el gastroenterdlogo pediatrico. Al diag-
nostico presentaba calprotectina: > 2.000 pg/gr, indice de
actividad de la enfermedad de Crohn pediatrcia (PCDAI):
42,5 y ecografia de ileon terminal con pared de 74 mm de
grosor y grado 3/3 de hiperemia (escala de Limberg). A las 8
semanas del diagnostico recibio primera infusion de Inflixi-
mab y presentaba calprotectina: > 2.000 pg/gr, PCDAI: 35y
ecografia de ileon terminal con pared de 75 mm de grosor y
grado 2/3 de hiperemia. A las 28 semanas del diagnéstico
recibié la cuarta infusién de infliximab y presentaba calpro-
tectina: 1.153 pg/gr, PCDAI: 10 y ecografia de ileon termi-
nal: pared de 59 mm y grado 0-1/3 de hiperemia.

Comentarios

La ecografia a pie de cama, utilizada por el gastroentero-
logo pediatrico, permite una vision a tiempo real de la evo-
lucién de la enfermedad de Crohn. Integrada junto a la ex-
ploracion clinica, valor de PCDAI y pruebas de laboratorio
mejora la precision en el seguimiento de la enfermedad de
Crohn, la adherencia al tratamiento del paciente y permite
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valorar la localizacion, extension y presencia de complica-
ciones como estenosis, abscesos o fistulas.

REPERCUSION CARDIOVASCULAR DE LA ENFERME-
DAD DE KAWASAKI INCOMPLETA EN LACTANTES.

Alberdi Brea I; Romero Rondan P; Vargas Pérez M; Bercia-
no Jiménez N; Escabias Merinero C R. Servicio de Pedia-
tria. Hospital Universitario Virgen Macarena.

Introduccion

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis aguda
autolimitada que afecta a vasos de pequefio y mediano
calibre y es la causa mas comun de enfermedad cardia-
ca adquirida en nifios en nuestro medio. Se sospecha que
un agente infeccioso podria ser el desencadenante de la
enfermedad, pero aun se desconoce el agente causal y
afecta a pacientes en edad pediatrica, presentando ligero
predominio en lactantes y varones. El seguimiento poste-
rior es fundamental, dada la gravedad de algunas de sus
complicaciones, como la arteriopatia coronaria. Una de
sus variantes es la EK incompleta, que presenta mayor
dificultad diagnéstica ya que no reline todos los criterios
diagnosticos de la EK, sin embargo, puede presentar gra-
ves complicaciones.

Caso clinico

El primer caso trata de un lactante de 3 meses que pre-
senta fiebre de mas de 5 dias, inyeccion conjuntival, altera-
ciones en mucosa oral y exantema en tronco, siendo diag-
nosticado de EK incompleta con criterios de alto riesgo y
enfermedad grave, tras evidenciar dilatacion aneurismatica
en arteria descendente anterior (ADA), junto con criterios
analiticos (reactantes de fase aguda elevados, leucocito-
sis, anemia e hipoalbuminemia). Se realizé tratamiento con
gammaglobulina, bolos iniciales de corticoides y &cido ace-
tilsalicilico, con buena respuesta terapéutica y remision de
la clinica. El segundo caso es un lactante de 14 meses que
presentaba fiebre de mas de 5 dias sin otros criterios clasi-
cos, pero si analiticos (reactantes de fase aguda elevados,
leucocitosis, anemia, trombocitosis), ademas de ecocar-
diogréficos tras visualizarse ectasia de ADA, cumpliendo
criterios de alto riesgo. Se inici6 tratamiento con gammag-
lobulina, corticoterapia y 4cido acetilsalicilico, presentando
buena evolucién y remisién completa a los 2 meses.

Comentarios

Como conclusién cabe volver a destacar la importancia del
diagnodstico temprano asi como la evaluacion de factores
que se asocian con un mayor riesgo, para iniciar un trata-
miento precoz y disminuir la severidad y la frecuencia de
complicaciones graves.

NEUMONIA DE EVOLUCION DE EVOLUCION TORPI-
DA: DE LA AFECTACION PULMONAR AL FALLO RENAL
AGUDO.

Romero Rondan P; Alberdi Brea I; Ldpez Lorente C; Garcia
Gonzélez M; Campos Pastor V. Servicio de Pediatria. Hos-
pital Universitario Virgen Macarena. Sevilla.

Introduccion

El sindrome urémico hemolitico asociado a Streptococcus
pneumoniae (SUH-Sp) cursa con anemia hemolitica mi-
croangiopatica, plaquetopenia y lesion renal aguda, en in-
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feccién invasiva por Streptococcus pneumoniae (Sp). El 72
% de los casos asocian neumonia, el 29 %, meningitis, y
el 5 %, ambas. Esta infradiagnosticado y su epidemiologia
ha cambiado con la introduccion de nuevas vacunas. Pre-
sentamos un caso de SHU-Sp para conocer sus caracte-
risticas y realizar su diagnéstico en pacientes con infeccién
invasiva por Sp.

Caso clinico

Lactante de 11 meses que ingresa por sepsis secundaria
a neumonia necrotizante por Sp. En la analitica destaca-
ba anemia (5.7 g/dL), plaguetopenia, aumento de urea y
creatinina (70 mg/dL y 0,82 mg/dL) y de lactato deshidro-
genasa. Test de Coombs directo positivo y esquistocitos
en frotis, con coagulaciéon normal. Orina con proteinuria y
hematuria. Ante sospecha de sepsis y SHU atipico se inici6é
antibioterapia, requiriendo transfusiones de gloébulos rojos
y plaquetas lavadas. No precisé técnica de depuracion
renal ni asistencia respiratoria. Se solicitdé determinacién
de ADAMTS 13 para descartar purpura trombocitopénica
autoinmune y estudio inmunoldgico y genético de SHUa,
siendo la paciente portadora en heterocigosis de un po-
limorfismo de riesgo para el desarrollo de SHU. Su evolu-
cién fue favorable con mejoria del cuadro y funcién renal,
con normalizacién al alta. Actualmente en seguimiento en
consultas de nefrologia pediatrica.

Comentarios

- Se debe incluir el SUH en el diagndstico diferencial de
dafio renal agudo con antecedentes de infeccion por neu-
MoCocCoO.

- Estudio de SUH secundario en casos de atipicidad dado
su valor prondstico y seguimiento a largo plazo por Nefro-
logia Pediatrica.

- Importancia de vacunas antineumocécicas en la epide-
miologia de la enfermedad.

DISURIA EN EL NINO. MAS ALLA DE LA INFECCION
DEL TRACTO URINARIO.

Farrona Villalba A; Expdsito Expdsito M A; Palacios Fernan-
dez N; Diaz Méndez I; Carrasco Hidalgo-Barquero MC; Ri-
vas Medina M. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
Materno Infantil Badajoz.

Introduccioén

La disuria es un motivo frecuente de consulta en pediatria.
Su etiologia es diversa, y aunque entre sus multiples cau-
sas cabe destacar la infeccidn urinaria, no podemos olvi-
dar que existen otras causas frecuentes como vulvovagini-
tis, balanitis, hipercalciuria y otras menos comunes, como
oxiuriasis, Ulceras de Lipschiitz y otras lesiones de la piel.

Caso clinico

Nifia de 6 afos acude a urgencias por disuria de aparicién
subita unas horas antes, sin fiebre ni otra sintomatologia.
Solicitamos analitica de orina sin alteraciones. La nifia re-
fiere sensacion de cuerpo extrafio en area genital y moles-
tias con la sedestacion. Ante estos datos, exploramos el
area genital, donde se objetiva cuerpo extrafio de consis-
tencia dura, de 0,5 centimetros de diametro, enclavado en
uretra distal.

Se extrae cuerpo extrafio, cuyo andlisis es compatible
con litiasis de oxalato célcico y se deriva a Nefrologia in-
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fantil para estudio, seguimiento y tratamiento de riesgo
litégeno.

Comentarios

En muchas ocasiones, ante un cuadro de disuria se pro-
duce un sobrediagndstico de infeccion urinaria. Debemos
pensar mas alla de ésta, puesto que un diagndstico erro-
neo nos llevara a tratamientos y estudios complementarios
innecesarios y no exentos de riesgos para el nifio.

Por ello, es primordial realizar un adecuado diagndstico di-
ferencial que aborde todas las causas para diagnosticar las
potencialmente graves, tratables o prevenibles, evitando
posibles secuelas o complicaciones.

Finalmente, destacar /a importancia de la historia clinica
y la exploracion fisica para lograr el diagndstico sin necesi-
dad de otros examenes, como en nuestro caso, en el que
fue suficiente con la exploracion genital.

MANEJO DEL RECIEN NACIDO CON LABIO LEPORINO
Y FISURA PALATINA, A PROPOSITO DE UN CASO.

Garrido Ibariez C; Espigado Colombo E; Sieres Alberola
I; Hueso Beltran I; Bellido Gallego C; Rodriguez Rueda C.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Juan Ramon
Jiménez. Huelva.

Introduccion

La fisura labiopalatina (FLP) es una malformacion congé-
nita de la cavidad oral que se detecta en 1 de cada 750
recién nacidos vivos. La etiologia es desconocida y de tipo
multifactorial. Presenta una gran variabilidad clinica se-
gun las estructuras que afectan pudiendo ser unilaterales
o bilaterales, completas o incompletas. Mas del 50% son
diagnosticadas de manera prenatal, lo que permite anti-
ciparnos a pediatras y padres a los cuidados y posibles
complicaciones que presentaran estos recién nacidos prin-
cipalmente a la hora de la alimentacion.

Caso clinico

Recién nacido varon a término de 41+3 semanas de ges-
tacion de adecuado peso para edad gestacional que en
paritorio se detecta labio leporino bilateral y fisura palatina
completa no hallado en controles prenatales. Como ante-
cedentes obstétricos se trata de una gestacion controla-
da, cursada sin patologia materna. Controles ecograficos
acorde. Serologias maternas negativas. Rubeola no inmu-
ne. Sin factores de riesgo infeccioso perinatales. Parto eu-
tocico con presentacion cefélica. Ingresa en Neonatologia
para alimentacion por sonda nasogastrica por imposibili-
dad de realizar succion adecuada. Al 12° dia de ingreso es
valorado por Rehabilitacion Infantil, en el cual comprueban
que posee buena succidén no nutritiva con tetina especial
para fisura labiopalatina. Se entrend durante las siguientes
semanas succion nutritiva con ambas tetinas bajo moni-
torizacién siendo la alimentacion finalmente efectiva con
biberén “Special Needs” de Medela completando todas las
tomas por tetina.

Comentarios

El principal reto en estos neonatos es la alimentacién en
los primeros meses de vida hasta la correccion quirdrgica
del defecto. Se intentara siempre la lactancia materna con
tomas mas frecuentes, de menor cantidad y en posicion
semi incorporado. Cuando no es posible se valorara el uso
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de biberones con tetinas especializadas. La sonda naso-
gastrica no esta recomendada, solo se indicara en lactan-
tes con dificultad a la deglucion. A la hora de introducir
alimentacion complementaria se hara con alimentos de
consistencia espesa, que se puedan deshacer facilmente
presionandolos con la lengua

ENCONTRANDO LO INESPERADO, LA IMPORTANCIA
DE LAS PRUEBAS DE IMAGEN.

Diaz Méndez I; Palacios Fernandez N; Farrona Villalba A;
Puyana Rodriguez JM; Raya Tejero C; Orddriez Medina I.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Materno Infantil
Badajoz.

Introduccion

El situs inversus es una entidad poco frecuente que afecta
a 1/10.000 recién nacidos. Consiste en la transposicion to-
tal de las visceras a lo largo del eje izquierdo-derecho. Se
debe a un defecto en la embriogénesis.

Es frecuente su asociacién a anomalias congénitas, como
la discinesia ciliar primaria, atresia biliar, cardiopatias con-
génitas, anomalias vasculares, etc.

Caso clinico
Antecedentes:

- Madre: 22 afos, estenosis de union pieloureteral, asma,
colicos nefriticos. No constan datos paternos.

- Gestacion espontanea, monocorial, monoamniotica. Eco-
grafias prenatales normales. No problemas gestacionales.

- Cesarea a las 34+3SEG por inicio de dinamica uterina.

Nace 1° gemelar, con ausencia de esfuerzo respiratorio y
FC 60-100 Ipm. Se inicia PIP, recuperando esfuerzo respi-
ratorio, FC > 100lpm y buena coloracién en menos de 30
segundos.

Se traslada a Neonatologia, iniciando distrés respiratorio
moderado por lo que se inicia CPAP. A las pocas horas de
vida y pese a CPAP, se produce empeoramiento clinico con
desaturaciones mantenidas de hasta 84-85%, por lo que
se escala soporte respiratorio a BiPAP.

En este momento, se inicia tratamiento con cafeina y anti-
bioterapia empirica con ampicilina y gentamicina. Se solici-
ta radiografia de térax, objetivandose broncograma aéreo y
situs inversus totalis. Se realiza ecografia abdominal, sien-
do normal a excepcidn del situs inversus totalis.

Se le solicita radiografia de térax a su hermana gemela,
descartandose la presencia de situs inversus.
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Previo al alta se realiza interconsulta a Cardiologia, en el
cual indican la presencia de un situs inversus visceroatrial
con corazon estructuralmente normal. También se realiza
interconsulta a Genética Clinica, solicitando array y exoma
dirigido a situs inversus totalis, que continlia pendiente.

Comentarios

- El situs inversus es una patologia poco frecuente, pero
con diagnéstico facil por imagen.

- Al diagndstico, es importante descartar la existencia de
otras alteraciones congénitas, como cardiopatias.

LA CONSULTA TELEFONICA COMO ELEMENTO DE
MEJORA DE LA ATENCION EN URGENCIAS PEDIATRI-
CAS.

Santos Martin MT; Mora Ibarfiez R; Baquero Gémez C; Ruiz
Camacho M; Gonzalez Hidalgo M ; Croche Santander B.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Infantil Virgen
del Rocio. Sevilla

Introduccion

La telemedicina consiste en la practica remota de la me-
dicina mediante el uso de tecnologias de la informacion
para la prevencion, diagnostico y tratamiento de enfer-
medades. Presenta importantes ventajas como ahorro de
tiempo, reduccion de citas canceladas y retrasos, asi como
colaboraciones entre especialistas, y ha supuesto una nue-
va herramienta de atencion en los Servicios de Urgencias
Pediatricas, permitiendo adecuar los tratamientos tras los
resultados de pruebas complementarias pendientes al alta.
El objetivo de nuestro estudio es describir el impacto que
ha tenido la creacion de la consulta telefénica asociada al
Servicio de Urgencias Pediatricas en el control clinico y la
adecuacion del tratamiento tras el alta.

Material y Métodos

Estudio observacional, descriptivo y transversal de pacien-
tes atendidos en un Servicio de Urgencias Pediatricas y
posteriormente citados telefonicamente desde marzo 2021
a diciembre 2022.

Resultados

Se gestionaron un total de 658 consultas. La mediana de
edad fue 25 meses. 49% varones. El motivo de consul-
ta mas frecuente fue la fiebre (69,57%). En su mayoria,
TEP estable con necesidad de observacion hospitalaria
en 13,18% de los casos y antibioterapia en 46%. Desde
la consulta en urgencias hasta la consulta telematica un
22,88% de los pacientes consultaron en atencion primaria,
y un 7,8% reconsultaron en Urgencias. En un 5,9% de los
pacientes fue indicada la suspensién de antibioterapia y en
un 7% modificacion antibioterapia o inicio de la misma. Se
realizaron 21 derivaciones a través del contacto telefonico
con los pacientes a consultas hospitalarias y fue necesario
el ingreso de un 1,5%.

Conclusiones

Las consultas telefénicas pueden facilitar el seguimiento
de pacientes y permitir optimizacién de tratamiento en
caso de ser necesario tras los resultados de pruebas com-
plementarias. En caso de pacientes con mala evolucién
clinica, permite una deteccién precoz desde Urgencias,
siendo valorados presencialmente, y en caso necesario,
indicando ingreso hospitalario.
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ACTUALIZACION DEL TRATAMIENTO DE LAS EX-
TRASISTOLES VENTRICULARES EN LA INFANCIA.

Santos Martin MT; Dominguez Quintero ML; Alvarez Triano
M; Torres Rico M; Gonzalez Vila L; Rodriguez Garcia C. Ser-
vicios de Pediatria. Hospitales Universitarios Juan Ramdn
Jiménez. Huelva y Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion

Las extrasistoles ventriculares (EV) y la taquicardia ventri-
cular (TV) son poco frecuentes en la edad pediatrica. Aun-
que en Pediatria suelen considerarse de buen prondéstico,
se ha demostrado que las EV frecuentes (mas del 20-30%)
pueden asociar disfuncién ventricular.

En general, las extrasistoles y las TV asintomaticas en ni-
flos no requieren tratamiento. Las guias recomiendan be-
ta-bloqueantes como terapia de primera linea en casos de
sintomatologia marcada o disfuncion ventricular, aunque
los estudios sobre la eficacia y seguridad de tratamiento
en pediatria son escasos. En adultos, las directrices recien-
tes recomiendan el uso de flecainida como tratamiento de
primera linea.

Metodologia

Estudio observacional, descriptivo y transversal de pacien-
tes con extrasistoles ventriculares atendidos en consultas
de Cardiologia Infantil desde enero de 2017 hasta enero
de 2023.

Resultados

Durante los ultimos 5 afios se han atendido 15 pacientes
con EV. La edad media de los pacientes fue 6,5 afios. 64%
fueron varones. La clinica mas frecuente fue dolor toracico
(83%), seguido de palpitaciones (26%), siendo asintomati-
co en el 16% de los casos. En el Holter se objetivaron EV
frecuentes en el 13% de los pacientes. Un paciente pre-
sento crisis de TV a pesar de tratamiento con atenolol y
flecainida; por lo que, se realizd ablacién por radiofrecuen-
cia. Se instauro tratamiento médico en 3 pacientes, princi-
palmente betabloqueantes. A destacar un paciente en el
que se inicio tratamiento con flecainida, disminuyendo un
50% las crisis.

Conclusiones

Tradicionalmente se ha considerado que las EV en pe-
diatria eran una patologia benigna; sin embargo, estudios
recientes demuestran que las EV y TV frecuentes pueden
asociar disfuncion ventricular. En nuestra serie el 13% de
los pacientes presentaron EV frecuentes, y solo un pacien-
te asocié un episodio de TV. Existen nuevas guias sobre el
tratamiento de primera linea en adultos, recomendandose
la flecainida. Hemos objetivado una disminucion significa-
tiva del nimero de EV en un paciente tratado con flecaini-
da, pero son necesarios mas estudios que apoyen su uso
en nifos.

NECROLISIS EPIDERMICA TOXICA INDUCIDA POR
FARMACOS CON EVOLUCION TORPIDA.

Zubimendi Pérez RM; Luque Aguilar MJ; Navarro Sanchez
C; Marquez Caballero J; Charlo Molin MT. Servicio Pedia-
tria. Hospital Universitario Infantil Virgen del Rocio. Sevilla.

Caso clinico

Paciente de 11 afios, con antecedente de extirpacion de
lesién sospechosa de carcinoma epidermoide a nivel maxi-
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lar hace 3 dias, que consulta en Urgencias por hiperemiay
secrecion purulenta de la herida quirdrgica. Es dada de alta
con antibioterapia con amoxicilina-clavulanico y analgesia
de primer escalén (ibuprofeno y paracetamol), pero a las
48 horas reconsulta por evolucion desfavorable, asocian-
do fiebre y lesiones exudativas en aumento por lo que se
optimiza antibioterapia a eritromicina y ciprofloxacino, se-
gun resultados de cultivos. Persiste mala evolucion y a la
semana comienza con eritema generalizado y reaccion sis-
témica inflamatoria con afectacion del 90% de la superficie
corporal, fiebre y elevacion de reactantes de fase aguda,
compatible con necrdlisis epidérmica toxica (NET) sobre-
infectada, por lo que se inicia piperacilina-tazobactam y
daptomicina e ingresa en la Unidad de Cuidados Intensi-
vos Pediatricos.

Durante su ingreso, recibié sueroterapia intravenosa a rit-
mo elevado, tratamiento con inmunoglobulinas intraveno-
sas y corticoides. Presenté multiples diagndsticos y com-
plicaciones asociadas a la necrdlisis epidérmica téxica,
como cuadros sépticos, neumotérax que precisé drenaje e
intubacién, desnutricion moderada y afectacion ocular con
aparicion de Ulcera y leucoma en ojo izquierdo que precisa
colocacioén de lente intraocular.

Finalmente, presenta evolucion lentamente favorable, con
descenso de la afectacion cutanea al 20% de la superficie
corporal y control de las sobreinfecciones, siendo traslada-
da a unidad de quemados para continuar curas y comple-
tar antibioterapia.

Comentarios

Como conclusion, la NET es una patologia con afectacion
multisistémica de tipo inmunolégico secundaria, en la mayor
parte de los casos, a la administracion de un farmaco. Es
importante sospecharla en pacientes con lesiones cutaneas
con mala evolucién y antecedente de ingesta farmacolé-
gica. La complicacién mas frecuente es la sepsis. El trata-
miento es de soporte, eliminacion y cobertura con derivados
biosintéticos de la piel de las zonas afectadas, tratamiento
de la afectacién mucosa, e inmunosupresor especifico.

LUMBALGIA AGUDA. LA IMPORTANCIA DE REALIZAR
UN BUEN DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

Florido Suérez I; Carrasco Tur L; | Duran Nieto VM; Franco
Martin I; Farrona Villalba A; Del Castillo Navio E. Servicio de
Pediatria. Hospital Universitario Materno Infantil Badajoz.

Introduccién

La lumbalgia aguda en el nifio es un sintoma, no un diag-
nostico. En algunos casos existe un proceso patolégico
organico que lo produce. Su prevalencia aumenta con la
edad, aunque suele tener una repercusion funcional discre-
ta y un escaso impacto en la calidad de vida.

Caso clinico

Nifia de 4 afos con debilidad muscular en miembros infe-
riores de dos semanas de evolucién con dolor de caderas
e hipogastrico asociados. Afebril en todo momento. Niega
viajes recientes ni proceso infeccioso intercurrente. No an-
tecedentes familiares ni personales de interés.

Exploracion fisica: molestias a la palpacion de cuerpos

vertebrales L3-L5 con contractura paravertebral derecha,
rigidez de tronco con imposibilidad de realizar flexion an-
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terior, marcha antialgica con lordosis lumbar. Test de la
moneda positivo. Exploraciéon de caderas normal. Manio-
bras sacroiliacas negativas. No presenta ningun signo de
inflamacion articular en resto de exploracion. No artralgias.
Exploracién neurologica normal.

Se inicia antibioterapia IV ante sospecha de espondilodis-
citis, sin mejoria. Hemocultivo negativo.

Se realiza RMN donde se observa fractura-aplastamiento
en mariposa del cuerpo de L5y, ante sospecha de fractura
patolégica secundaria, se realiza serie 6sea completa sin
apreciarse otras fracturas, ecografia abdominal sin altera-
ciones y gammagrafia 6sea con area de hipocaptacién a
nivel de L5.

Ante los hallazgos clinico-radiolégicos se diagnostica de
granuloma eosindfilo con seguimiento en consultas exter-
nas con analgesia.

Comentarios

Ante una lumbalgia aguda, hay que llevar a cabo una
anamnesis detallada y es fundamental realizar una ex-
ploracién fisica completa, ya que la toma de decisiones
se hara en funcién de éstas y de la evolucién clinica del
paciente.

TETRALOGIA DE FALLOT CON AGENESIA DE LA VAL-
VULA PULMONAR. PROBLEMAS HEMODINAMICOS Y
VENTILATORIOS.

Maérquez Caballero J; Jiménez I; Vazquez Florido A; Zu-
bimendi Pérez R; Murillo Pozo MJ; Garcia Hernandez JA.
Servicio Cuidados Intensivos Pediatricos. Hospital infantil
Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion

Paciente de 3 meses y 4.5 Kg con Tetralogia de Fallot, age-
nesia de la valvula pulmonar y delecién 22q11.2

Caso clinico

Ingresa UCIP tras correccion ampliacion del tracto de sali-
da del ventriculo derecho (TSVD), cierre de CIV, y creacion
de neovalvula pulmonar. En las primeras horas presenta ta-
quicardia de la unién con repercusién hemodinamica que
requiere tratamiento especifico y sobre-estimulacion me-
diante marcapasos, obteniéndose una mejoria parcial, apa-
reciendo ademas hipotensién con hipoxemia que mejoraron
con administracion de volumen e incrementos de FiO2. La
hipoxemia fue progresiva, aumentandose los parametros
del respirado y se inicio terapia con NOi.

En la ecocardiografia, estenosis en el TSVD con disfuncién
del ventriculo derecho (VD) de grado moderado. Ante el
conocimiento por hoja quirlrgica de la ausencia de timo e
hipocalcemia refractaria que mostrd durante el posopera-
torio, se solicité estudio genético que confirmd microdele-
cién 22q11 con inmunodeficencia severa. Se traté profilac-
ticamente con TMP/SMX e inmunoglobulinas mensuales.
El 8° dia sufrid un empeoramiento con shock cardiogénico,
precisando incremento de milrinona y noradrenalina. En
ecocardiografia estenosis severa de la neovalvula pulmo-
nar y disfuncién biventricular severa, realizandose catete-
rismo urgente y confirmandose defecto residual mencio-
nado con presion suprasistémica del VD, implantandose
un stent en la zona estendtica del TSVD. Seguidamente
se empezo6 anticoagulacién con heparina sédica presen-
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tando coagulopatia franca que obligd a la administracion
de complejo protrombinico. Persistio situacion de shock
refractario, escalando a ECMO veno-arterial. En este con-
texto, presentd insuficiencia renal con anuria que obligé a
hemofiltracion durante 24 horas con mejoria. La ECMO se
mantuvo 72 horas.

La evolucioén posterior no fue satisfactoria, con nuevos epi-
sodios de taquicardia de la unién e hipotension, desatura-
cién e inestabilidad hemodinamica que precisaron soporte
vasoactivo con milrinona hasta 0.5 mcg/kg/min y nora-
drenalina hasta 1 mcg/kg/min. A la exploracién, edemas
generalizados, ascitis, y gran hepatomegalia. En controles
ecocardiograficos destacaba una hipertensién pulmonar
con un VD muy dilatado por disfuncion sistodiastolica e
insuficiencia pulmonar libre.

Tras varios intentos no se pudo retirar la ventilacion me-
canica. Se realiz6 angioTC toracico, evidenciandose co-
lapso bronquial por compresién extrinseca de las ramas
pulmonares que estaban muy dilatadas, conformandose
mediante fibrobroncoscopia. Se decidio realizar traqueos-
tomia a los 36 dias de ingreso. Ante esta evolucién tan tor-
pida, se decidio a los 40 dias del ingreso reintervencion
quirdrgica para neovalvula pulmonar protésica. La mejoria
clinica posterior fue inmediata, retirandose toda la medica-
cioén vasoactiva, manteniéndose solo con antiagregantes y
diuréticos.

Debido a la compresiéon de la via aérea por las ramas pul-
monares dilatadas, que es caracteristico de esta cardio-
patia, se continuo con soporte ventilatorio con respirador
domiciliario a través de la traqueostomia.

SINDROME DE RESPUESTA INFLAMATORIA SISTEMI-
CA COMO RESPONSABLE DEL BAJO GASTO CARDIA-
CO EN EL POSOPERATORIO DE LAS CARDIOPATIAS
CONGENITAS.

Marquez Caballero J; Murillo Pozo MA; Vdzquez Florido A;
Parrilla Parrilla J; Sanchez Valderrabanos E; Garcia Hernan-
dez JA. Servicio Cuidados Intensivos Pediatricos. Hospital
Universitario Infantil Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion

El sindrome de bajo gasto cardiaco (SBGC) es frecuente
en el posoperatorio inmediato de las cardiopatias congé-
nitas (CC) y su morbimortalidad es elevada. La etiologia
es multifactorial, siendo una de sus causas el sindrome de
respuesta inflamatoria sistémica (SIRS). El objetivo de este
estudio ha sido evaluar la asociaciéon entre SBGC y SIRS,
y comprobar si esta combinacion aumenta la morbilidad.

Metodologia

El disefio fue prospectivo, analitico, y unicéntrico de una
cohorte de nifios intervenidos de CC bajo circulacion extra-
corpédrea, excluyéndose neonatos, corazones univentricu-
lares, infeccidon nosocomial o insuficiencia renal; y los que
necesitaron ECMO o reintervencion. Se hicieron dos gru-
pos: con SBGC en el posoperatorio inmediato (18 horas),
y sin SBGC; el primero se subdividié en asociados o no
a SIRS. Se realizaron cuatro extracciones de sangre para
hemogramas, gasometrias, niveles séricos de NT-proBNP,
procalcitonina, proteina C reactiva y creatinina. La primera
tras la intervencion, a las 4 y a las 8 horas; y el segundo dia
alas 8:00 am. Se valor6 en este periodo la funcién cardiaca
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mediante ecocardiografia utilizando: TAPSE, contractilidad
radial del VD y FEVI.

Resultados

Desde junio 2019 a febrero 2023 se incluyeron 79 pacientes
con una mediana de edad de 3,3 afios (0,6 a 10) y de peso
de 13 Kg (7 a 25). La incidencia del SBGC fue del 31,6 %
y la del SIRS del 36,7 %. La mortalidad fue 0 %. Al grupo
con SBGC pertenecieron 25 (31,6%), y al de sin SBGC 54
(68,4 %). El SIRS se asoci6 al primero en el 56 % (14/25),
y al segundo en el 27 % (15/54). Se obtuvo una asociacion
estadistica entre SBGS y SIRS; p < 0,001. El grupo con
SBGC, presentd una afectacién de la contractilidad del VD
superior a la de sin SBGC:10/25 (40 %) vs 13/54 (24 %): p
= 0,097; siendo la FEVI normal en ambos. No se demostré
asociacion entre el SBGC y la disfuncién cardiaca. El grupo
SBGC + SIRS lo formaron 14/25 (56 %), y el de SBGC + sin
SIRS 11/25 (44 %). En el andlisis univariable Inter grupo,
aparecieron diferencias significativas en la edad [25 meses
(7,4 - 48) vs 5,5 meses (4 — 11); p < 0,05] y en el peso [8,7
Kg (6,6 - 13,6) vs 5,3 Kg.(4 -11); p < 0,05)]; en el primero,
fueron mayores los tiempos de ventilacion, estancia y pico
de PCT; y ademas, el valor TAPSE estaba también mas al-
terado [13/14 (93 %) vs 4/11 (36 %); p < 0,05].

Conclusiones

La asociacion hallada entre SBGC y SIRS induce a con-
siderar al SIRS como una de las principales causas del
SBGC, no pareciendo que la disfuncién cardiaca sea una
etiologia determinante. Esta asociacion aumenta la morbi-
lidad posoperatoria.

HIPERTENSION ARTERIAL Y HEMATURIA COMO PRE-
SENTACION DE TUMOR RENAL.

Carrion Medina A; Ldpez Lorente C; Cantos Pastor V; Plaza
Oliver D, Serrano Carrerio I. Servicio de Pediatria. Hospi-
tal Universitario Virgen Macarena. Sevilla. Centro de Salud
Mercedes Navarro. Sevilla.

Introduccioén

El tumor de Wilms es el cuarto tumor mas frecuente en
pediatria. La edad tipica de presentacion es entre los 3 y
4 afos. El signo mas frecuente es el hallazgo incidental de
una masa abdominal, siendo la hematuria macroscépica
y la hipertension poco comunes como clinica de presen-
tacion.

Caso clinico

Nifia de 4 afos, sin antecedentes personales de interés,
que acude a urgencias por hematuria macroscépica (color
rojo vino) de una semana de evolucion, sin presentar otra
sintomatologia. A la exploracién se objetiva tension arte-
rial en percentil 95 para su edad, sexo y talla, palpandose
masa en flanco izquierdo. Se solicita analitica sanguinea y
urinaria que muestra hemoglobina en limite inferior, filtrado
glomerular conservado, hematuria y proteinuria en rango
nefrético. Se realiza exudado faringeo, urocultivo y perfil
inmunolégico completo sin hallazgos. Se solicita ecografia
abdominal donde se objetiva tumoracion renal izquierda
compatible con Tumor de Willms. Se decide ingreso para
realizacion de pruebas complementarias y control de ten-
sion arterial. Se completa estudio de extension con RM de
abdomen y TAC de térax donde se confirma el diagnostico
y se objetivan adenopatias en vasos renales ipsilaterales y
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dos imagenes nodulares pulmonares y atelectasia de 16-
bulo medio. Se decide derivacion a hospital de referencia
para tratamiento neoadyuvante previo a cirugia.

Comentarios

El tumor de Wilms es el tumor abdominal mas frecuente
en la edad pediatrica. En etapas iniciales puede cursar de
forma asintomatica, siendo el dolor el sintoma mas fre-
cuente seguido de la hematuria y la hipertension arterial.
Esta es debida a la secrecién de renina por el tumor y/o
compresion de vasos renales. Es fundamental realizar un
adecuado diagnostico diferencial ante un paciente con he-
maturia macroscopica e hipertension arterial, que incluyera
patologia infecciosa, tumoral, sindrome nefritico, asi como
litiasis renal, ya que un diagndstico precoz mejora signifi-
cativamente el pronéstico de estos pacientes.

ALTERACION DEL NIVEL DE LA CONCIENCIA EN PE-
DIATRIA. UN RETO DIAGNOSTICO Y TERAPEUTICO.

Vazquez Florido AM Gonzalez Dastis I; Jiménez Martin I;
Marquez Caballero J; Benitez Gomez IL; Sanchez Valde-
rrabanos E. Servicio de Cuidados Intensivos Pedidtricos.
Hospital Universitario Infantil Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccioén

La conciencia, conformada por la vigilia y la alerta, permi-
ten al individuo interaccionar con el medio. La alteracion
del nivel de conciencia es una emergencia vital que preci-
sara de una estabilizacion precoz del paciente.

Caso clinico

Varén de 9 afos con antecedentes de TDAH en tratamien-
to con atomoxetina consulta en urgencias por agitacion y
discurso incoherente las horas previas tras administrar una
dosis adecuada de metoclopramida por dolor abdominal
y cinica gastrointestinal. Presenta hipertonia con trismus,
desconexion parcial del medio y nistagmo horizontal, fluc-
tuando con agresividad. Tras varios bolos de benzodiace-
pinas y uno de Acido Valproico, se objetivan distonias de
miembros, y ante la sospecha de sindrome extrapiramidal
indican biperideno, sin respuesta. Evolucién térpida con
Glasgow de 5 que precisa intubacion e ingreso en UCI.
Durante el ingreso, se realizan analiticas seriadas, toxicos
en orina, puncion lumbar, barrido microbiolégico completo,
EEG y pruebas de imagen. Sin hallazgos de interés. Rehis-
toriando a la familia refieren agresividad, insultos y dificulta-
des para conciliar el suefio la semana previa. Sospechando
una encefalitis autoinmune se inicia corticoterapia e inmu-
noglobulinas intravenosas. Se cursan muestras para estu-
dio. Evolucién lentamente favorable retirada la sedoanal-
gesia que permite su paso a planta con un curso fluctuante
hasta el alta. Reingreso a las 48 h por reagudizacion que
precisa escalada terapéutica con inicio de rituximab (ciclo
de infusién en 4 semanas) administrando sin incidencias
las dos primeras dosis de forma hospitalaria. Se suspende
la infusion de Rituximab tras la 32 dosis por aparicion de un
exantema con confirmacion de Sd Stevens-Johnson. Evo-
lucién favorable desde el punto de vista neurolégico. BOC
negativas, estudio anticuerpos pendiente.

Comentarios

Los nifios con alteracién del nivel de conciencia suponen
un reto diagnoéstico para el pediatra, debiendo instaurar en
gran parte de las ocasiones un tratamiento empirico a la
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espera de las pruebas complementarias, con el objetivo de
conseguir una recuperaciéon con las menos secuelas po-
sibles. La alteracion del nivel de conciencia es una emer-
gencia vital con un TEP inestable por definicion puesto que
nos encontramos ante una disfuncién del SNC, que preci-
sara de una estabilizacién precoz del paciente, asi como
de establecer un diagndstico y tratamiento precoces para
evitar complicaciones.

PATOLOGIA DIGESTIVA EN URGENCIAS. SENALES DE
ALARMA PARA TRASTORNOS DE LA CONDUCTA ALI-
MENTARIA.

Rodriguez Rueda C; Santos Martin MT; Ruiz Camacho M;
Alvarez Triano MR; Hueso Beltran I. Servicio de Pediatria
Hospital Universitario Juan Ramon Jiménez: Huelva.

Introduccién

Los trastornos de la conducta alimentaria (TCA) constitu-
yen la tercera causa de enfermedad cronica en nifios, sien-
do la adolescencia la etapa de mayor incidencia. La edad
media de inicio son los 12.5 afos, siendo mas frecuente en
mujeres (2-3%). Su etiologia es multifactorial, implicando
factores socioculturales, personales, genético-biolégicos y
familiares. Su diagndstico precisa un alto nivel de sospe-
cha. Los principales signos de alarma son pérdida de peso,
evitacién de alimentos o vomitos autoprovocados, aunque
otros mas inespecificos pueden pasar desapercibidos: do-
lor abdominal, inapetencia, sensacion de plenitud, estrefi-
miento o sincopes.

Casos clinicos

Presentamos tres pacientes valoradas en nuestro servicio
de Urgencias por sintomas digestivos con diagndstico final
de TCA. Mujer, 11 afios. Consulta: disminucién de la inges-
ta, dolor abdominal y estrefiimiento de 3 meses. A la explo-
racion: hipoglucemia, pérdida ponderal: 16%. Negativa a la
ingesta, se indica sueroterapia provocando conducta agre-
siva en la paciente. Anamnesis dirigida: revela conductas
restrictivas intensificadas en ultimas semanas y miedo a
ganancia ponderal. Manejo: ingreso en planta. Mujer, 10
afos. Consulta: rechazo a la ingesta de 20 horas de evolu-
cién. Consultas previas: estrefimiento, inapetencia y mo-
lestias abdominales. A la exploracion: ansiosa y agresiva al
indicar sueroterapia. Pérdida ponderal: 17%. Manejo: in-
greso para optimizar tratamiento. Mujer, 13 afios. Consul-
ta: nduseas y sensacion de inestabilidad. A la exploracion:
ojerosa, pérdida ponderal 7.6%. Anamnesis: restriccion de
ingesta en Ultimos meses en relacion a cambios de identi-
dad de género. Manejo: seguimiento ambulatorio.

Comentarios

El servicio de Urgencias es un lugar clave para la detec-
cion precoz de TCA. Los sintomas digestivos son un mo-
tivo frecuente de consulta, siendo imprescindible un ade-
cuado diagnostico diferencial en pacientes con signos de
alarma. Los criterios de gravedad son: pérdida ponderal
rapida, <75% del peso ideal, deshidratacién, alteraciones
electroliticas o electrocardiograficas, inestabilidad clinica,
rechazo total a ingesta, atracones y vémitos incontrola-
bles. Nuestros casos comparten sexo, franja de edad,
sintomas digestivos y restriccion de la ingesta. En ellos,
resulta fundamental una historia clinica dirigida hacia habi-
tos dietéticos y conductas compensatorias, asi como una
exploracion fisica exhaustiva.
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GANGRENA DE FOURNIER COMO HALLAZGO EN DE-
BUT DIABETICO CON CETOACIDOSIS GRAVE.

Gonzalez Dastis |, Vazquez Florido AM, Jiménez Martin I,
Marquez Caballero J, Rodriguez Lima MM, Sanchez Val-
derrabanos E. Servicio de Intensivos Pediatricos. Hospital
Universitario Infantil Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion

La gangrena de Fournier es una fascitis necrotizante ex-
cepcional en la infancia que afecta a regién perianal y ge-
nitales. La clinica incluye edema e hiperemia de la regién
perineal acompanados de dolor y fiebre.

La diabetes es el factor de riesgo mas comun. Provoca un
trastorno inmunitario persistente aumentando la suscepti-
bilidad de los pacientes a la sepsis.

Caso clinico

Adolescente de 13 afios y 50 Kg trasladada desde hos-
pital de origen con fascitis necrotizante en contexto de
cetoacidosis grave (CAD) en debut diabético. Desbridada
quirdrgicamente previo al traslado. Precisa 10T y soporte
inotrépico con adrenalina.

A la llegada a nuestro hospital, destaca deshidratacion gra-
ve con dafio renal agudo. Precisa ingreso en UCI-P con-
tinuando reposicion volumétrica. Se afiade noradrenalina
por hipotensién. Destaca herida abierta y desbridada en
regién glutea izquierda.

Ante situacion de inestabilidad hemodinamica se optimiza
antibioterapia a Linezolid (mejor penetrancia en piel), Me-
ropenem, y anfotericina B tras crecimiento de Candida en
exudado de herida.

Perfusion de insulina y sueroterapia en Y, normalizando pH
y bicarbonato a los 4 dias de ingreso. Extubacion con éxito
en las primeras 96 horas. Retirada completa de soporte
inotrépico al 9° dia de ingreso. A dieta absoluta para evitar
contaminacién fecal de la herida iniciandose nutricién pa-
renteral que se mantiene hasta el 10° dia de ingreso. Perfu-
sion de insulina durante 20 dias.

Curas diarias por parte de Cirugia Pediatrica con cierre de-
finitivo de la herida con injerto por parte de Cirugia plastica
al mes del ingreso.

Comentarios

La fascitis necrotizante se divide en 4 tipos segun los gér-
menes causantes, la mas frecuentes es la ipo | o polimicro-
biana, también en diabéticos. Aunque la baja inmunidad
que les confiere su enfermedad provoca mayor susceptibi-
lidad a infeccion por hongos o tipo IV.

Las infecciones graves también producen acidosis meta-
bdlica por lo que un debut diabético en contexto de sepsis
agrava este estado dificultando la correccion del pH.

MALFORMACIONES VASCULARES.

Carrasco Tur L; Ramiro Mateo L; Florido Sudrez I; Duran
Nieto VM; Parra Villena A. Servicio de Pediatria. Hospital
Materno Infantil. Badajoz

Introduccion

Las anomalias vasculares son un motivo de consulta poco
habitual en Pediatria y por lo tanto generan muchas dudas
diagnosticas. Es importante hacer un adecuado diagnés-
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tico diferencial entre lesion tumoral y malformativa, puesto
que el abordaje diagnéstico, terapéutico y prondstico es
muy diferente.

Caso clinico

Presentamos el caso de un nifio de 10 afios que consulta
por presentar tumefaccién dolorosa en el tercer dedo del
pie derecho de inicio unas 12 horas previas a la consulta.
El paciente refiere episodios reiterados previos, similares a
este, en los ultimos 6 meses. Estos episodios duran minu-
tos y en ocasiones horas, motivo por el cual no han conse-
guido que su pediatra de atencién primaria los presencie.
No otra clinica asociada.

A la exploracion, presenta edema en el tercer dedo del
pie derecho junto con hematoma en cara dorsal y lateral
externa, objetivando vasos sanguineos en algun punto de
coloracién violacea. También asocia dolor moderado a
la palpacion de dicha localizacién, sin inflamacién articu-
lar ni dolor 6seo selectivo. No lesiones similares en otras
falanges. Niega posibilidad de traumatismo ni de cuerpo
extrafio bajo la superficie cutanea. Resto de exploracion
anodina.

Se realiza ecografia de partes blandas de la cara plantar
del tercer dedo en la que se aprecia un area hipoecoica
de morfologia anfractuosa con presencia de algunos va-
sos arteriales en su interior, compatible con malformacion
vascular.

Se recomienda reposo relativo. Actualmente citado en
consultas de Dermatologia y Cirugia Pediatrica, pendiente
de valoracion.

Comentarios

Las malformaciones vasculares son anomalias del desarro-
llo, que suelen estar presente desde el nacimiento, aunque
pueden aparecer mas tarde. Generalmente permanecen
estables o crecen con el desarrollo del nifio, pudiendo au-
mentar de tamafno por traumatismos, infecciones o cam-
bios hormonales.

La apariencia clinica, las manifestaciones asociadas y el
abordaje diagndstico y terapéutico depende del vaso afec-
tado y de su compromiso cutaneo o extracutaneo.

La sociedad internacional para el estudio de anomalias
vasculares (ISSVA) las clasifica segun sean simples, com-
binadas, afecten a grandes vasos o se asocien a otras ano-
malias.

Es importante realizar un adecuado diagnéstico diferencial
y conocer estas lesiones, ya que pueden presentarse de
forma aislada o asociarse a sindromes mas complejos con
afectacion de otros 6rganos.

DEFORMACIONES ESQUELETICAS EN UNA FAMILIA:
OSTEOCONDROMATOSIS MULTIPLE HEREDITARIA.

Espigado Colombo E; Garrido Ibafiez C; Pérez Hernandez
A; Hueso Beltran I. Servicio de Pediatria. Hospital Juan Ra-
modn Jiménez. Huelva.

Introduccion

La osteocondromatosis Multiple Hereditaria (OMH) es una
enfermedad de origen genético que se transmite de forma
autosémica dominante con penetrancia variable. Es una
entidad infrecuente, con una prevalencia de 1/50.000. Se
caracteriza por el crecimiento de tumores benignos cartila-
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ginosos en forma de exostosis, dependientes de las meta-
fisis de los huesos largos, que generalmente son asintoma-
ticos, pero pueden causar acortamiento de los miembros,
compresiones vasculares y nerviosas.

Caso clinico

Varén de 11 afios previamente sano, valorado en nuestro
centro para descartar enfermedad tuberculosa tras pre-
sentar Mantoux de 13 mm y contacto estrecho con tuber-
culosis bacilifera. En la exploracion llama la atencion la
presencia de tumoraciones duras no dolorosas en meta-
fisis tibial, fémur, y escapulas. Al preguntar por estas le-
siones nos refiere que son de larga evolucion, y que su
padre y abuelo paterno también las presentan. Se realiza
radiografia del miembro inferior derecho donde se obser-
van imagenes compatibles con osteocondromas, sésiles
y pediculados, en regiones metafisarias de fémur, tibia y
peroné derechos y ensanchamiento del cuello femoral.
Los hallazgos radiolégicos son compatibles con OMH (Fi-
gura 1). Se realiza mapa 6seo donde se observan lesiones
en las regiones citadas y en extremo distal del cubito y
radio izquierdos, falange medial del segundo dedo de la
mano izquierda, extremo proximal de humeros y en las
escapulas. Ante la sospecha de OMH se solicita estudio
genético para los genes EXT1, ETX2 y ETX3.

Comentarios

Resaltamos la importancia de la exploracion minuciosay la
anamnesis dirigida como claves diagnoésticas para la OMH.
El conocimiento por parte del paciente y su familia de esta
enfermedad permite establecer un seguimiento dirigido
principalmente a la deteccién de potenciales complicacio-
nes como son el acortamiento de talla, la compresién vas-
cular o nerviosa y mas raramente la malignizacion a partir
de la tercera o cuarta década de la vida.

SINDROME DE BRUGADA. FORMAS SILENTES DE LA
ENFERMEDAD.

Pacheco Carrillo A; Redondo Torres Al; Lorenzo Martin M;
Duran Gonzalez L; Cantizano De la Rosa R; Salas Salguero
J. Servicio de Pediatria. Hospital de Jerez de la Frontera.
Cadiz.

Introduccién

El sindrome de Brugada (SBr) es una canalopatia produci-
da por alteraciones de los canales de sodio transmembrana
que participan en el potencial de accioén celular, cuya con-
secuencia es la predisposicion a la aparicion de arritmias.

Caso clinico

Nifio de 13 afios con fiebre alta de 4 dias de evolucion,
acompafiado de cuadro catarral y vémitos aislados de con-
tenido mucoso, presenta episodio de inestabilidad, sensa-
cion de giro de objetos y malestar, por lo que consultan en
urgencias, donde se diagnostica de amigdalitis bacteriana
y se inicia tratamiento antibiético. Se realiza electrocardio-
grama (ECG) por episodio presincopal, detectandose patron
Brugada tipo | con fiebre (figura 1). No presenta anteceden-
tes familiares ni personales de interés, no historia previa
de sincopes ni palpitaciones. Pruebas complementarias:
Ecocardiografia sin hallazgos significativos. En Holter se
evidencian algunas extrasistoles ventriculares monomorfas
asiladas. No episodios de salvas ni taquicardia paroxistica
supraventricular. Estudio de familiares con electrocardiogra-
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ma de los padres y hermana normales, sin elevacién signi-
ficativa del ST y sin cambios significativos en posicién Bru-
gada. Evolucion: Durante su ingreso presenta una evolucion
clinica favorable del cuadro infeccioso y normalizacion del
patron electrocardiografico en ausencia de fiebre. En test de
ajmalina se confirma el patron Brugada. Plan: Implantacion
de Holter insertable de forma ambulatoria.

Comentarios

En el Sindrome de Brugada se ha demostrado que en al-
gunas mutaciones del SCN5A, el aumento de temperatura
acentua la inactivacion prematura de los canales de sodio.
Por tanto, la fiebre supone un denominador comun de mul-
tiples enfermedades y un importante factor modulador, que
puede desenmascarar formas silentes del SBr en algunos
pacientes. Como conclusion, ante episodios de pérdida de
conciencia sugestivos de crisis, cuadros presincopales o
sincopes en presencia de fiebre, la realizacion de un ECG
puede destapar un SBr subyacente, ayudando al diagnos-
tico de una arritmia potencialmente mortal (Figura 1).

HIPOCALCEMIA NEONATAL. H

Hidalgo Caceres P, Acosta Gordillo L, Ldpez Monge D. os-
pital Universitario de Valme. Sevilla.

Introduccién

El calcio es el cation méas abundante en el organismo. Su
actividad regulada por la PTH, la vitamina D y su forma ac-
tiva, el calcitriol (permite su absorcion). En recién nacidos,
especialmente pretérminos, la hipocalcemia suele ser asin-
tomatica y transitoria. Aunque, puede provocar irritabilidad
neuromuscular. Diversas causas pueden producirla, entre
ellas, el hiperparatiroidismo materno, la diabetes materna,
el déficit materno de vitamina D, el sindrome de Di George
o el pseudohipoparatiroidismo.

Caso clinico

Recién nacido pretérmino de 36+1 semanas de gestacion,
peso 3300 gramos. Raza arabe. Cesarea urgente por tra-
bajo de parto en presentacion podalica. Ingresa por distrés
respiratorio que precisa ventilacién mecanica no invasiva,
resto de exploracion normal. Al tercer dia de vida, inicia
tremulaciones aisladas, permaneciendo asintomatico pos-
teriormente. Se realiza gasometria capilar, con calcio ioni-
co bajo. Se diagnostica de hipocalcemia neonatal posible-
mente asociada a la prematuridad, iniciandose tratamiento
con calcio elemental repartido en las tomas. A pesar de
tratamiento oral, no presenta mejoria analitica, permane-
ciendo asintomatico. Precisando aportes intravenosos
para la correccién del calcio. Se intenta retirada de calcio
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intravenoso, con repercusion inmediata sobre el calcio i6-
nico, impidiendo su retirada. Iniciamos estudio para filiar
la causa de la hipocalcemia: en sangre presenta hipocal-
cemia con hiperfosforemia, PTH normal y vitamina D dis-
minuida; en orina calcio normal, ausencia de fosfaturia y
cociente calcio/creatinina

INTENTOS DE SUICIDIO MEDIANTE INGESTA DE SUS-
TANCIA TOXICA. REVISION DEL ANO 2022.

Palacios Fernandez N; Lechdn Caballero MC; Ramiro Ma-
teos L; Vicho Gonzéalez MC; Farrona Villalba A; Diaz Méndez
1. Servicio de Pediatria. Hospital Materno Infantil Badajoz.

Introduccion

El nimero de adolescentes que mueren por suicidio au-
menta afo tras afo. Para el rango entre los 10 y los 24
anos, el suicidio es ya la segunda causa de muerte, tripli-
cando el riesgo para un nifio de esta edad con respecto a
finales del siglo pasado.

Material y Métodos

Hemos revisado todos los pacientes atendidos durante el
ano natural 2.022 en las Urgencias hospitalarias de un hos-
pital de tercer nivel, considerando aquellos pacientes cuyo
motivo de consulta fue un intento autolitico que tenia como
medio una sustancia toxica.

Resultados

De un total de 27.442 pacientes, 6 fueron diagnosticados
de intento autolitico a través de ingesta de sustancia t6-
xica. Todos nuestros casos son de género femenino. La
edad media al momento de la consulta fue de 13 afios y 4
meses. En todos los casos el medio fue la ingesta masiva
de comprimidos en un corto espacio de tiempo, siendo el
medicamento mas empleado el paracetamol. El 100% de
las pacientes recibia seguimiento por Psiquiatria Infantil o
Psicologia y 3 de ellas tomaban medicacion en ese mo-
mento. En el 80% de las pacientes habia constancia mé-
dica de intentos autoliticos previos. 3 de los casos tienen
procedencia extranjera.

Conclusiones

La salud mental en el adolescente ha adquirido una impor-
tancia creciente en los ultimos afios. Los intentos de suici-
dio son una de sus manifestaciones mas vehementes por
la gran repercusién que tienen, tanto a nivel fisico como en
la esfera social y familiar. Es imprescindible para los Pe-
diatras ser centinelas de los signos de alarma que pueden
llevar a su prevencion.

¢{QUE SE ESCONDE TRAS LA LITIASIS RENAL?.

Mora Ibanez Jiménez R; Pérez Hernandez A; Fernandez
Duran M; Gil Suarez A, Roman del Rio MM; Rodriguez Rue-
da C. Servicio de Pediatria. Hospital Juan Ramdn Jiménez.
Huelva.

Introduccioén

La litiasis renal es una entidad infrecuente en la infancia.
Tiene una etiologia multifactorial. La hipercalciuria es la
causa mas metabdlica mas comun que favorece la produc-
cién de calculos del tracto urinario en la edad pediatrica,
donde incluimos el hiperparatiroidismo. En el nifio mayor
el dolor es el sintoma mas importante (abdominal, difuso o
bien localizarse en fosa lumbar o en el periné) y la hema-
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turia. La litiasis renal, puede ser la forma de presentacion
inicial del hiperparatiroidismo primario, proceso cuya inci-
dencia oscila entre el 30y el 70 %

Caso Clinico

Nifia de 11 afios con lumbalgia de repeticién de varios
meses de evolucion, precisando acudir al servicio de ur-
gencias en varias ocasiones. Impresiona de litiasis renal
por hematuria en sistematico de orina. Se solicita ecogra-
fia abdominal con dilatacion de sistema excretor derecho
e imagen de litiasis obstructiva de 6,7mm. litiasis renales
en estudio. En analitica detecta hipercalcemia(16mg/dl),
hipofosfatemia, hipovitaminosis D(4,5ng/ml) y aumento
significativo de PTH (785,5pg(ml). Precisa ingreso para
tratamiento de hipercalcemia con sueroterapia intraveno-
sa y analgesia. Se amplia estudio de extension con eco-
grafia cervical (sin hallazgos patoldgicos) y Gammagrafia
con Tc-99 con adenoma paratiroideo a nivel mediastinico.
Se realiza intervencion. Se realiza reseccion de Adenoma
Paratiroideo. Continua en seguimiento por Endocrinologia
Pediatrica y Nefrologia en tratamiento sustitutivo con cal-
cio y vitamina D.

Comentarios

1. La litiasis renal, aunque infrecuente, puede ser el sinto-
ma inicial del hiperparatiroidismo primario.

2. El hiperparatiroidismo se sospecha habitualmente por
el hallazgo de hipercalcemia. Los sintomas y signos estan
relacionados con la hipercalcemia.

3. El diagndstico diferencial del hiperparatiroidismo se
basa en las manifestaciones clinicas y en los niveles séri-
cos de calcio y de PTH intacta

4. Lalocalizacion de los adenomas, son Utiles para plantear
la paratiroidectomia. Se utilizan la ecografia, el rastreo con
tecnecio-99m sestamibi, la tomografia computarizada, la
resonancia magné8tia y TAC con emision de protones. La
combinacion de ecografia con rastreo con tecnecio-99m
sestamibi permite la identitificacion de la glandula afectada
en el 90% de los casos.

INCIDENCIA DE LOS TUMORES CEREBRALES EN UN
HOSPITAL DE TERCER NIVEL.

Vicho Gonzdlez MC; Mora Matilla M; Moreno Tejero ML;
Miguel Llordes G. Servicios de Pediatria, Hospital Materno
Infantil de Badajoz y Hospital Miguel Servet.

Objetivos

Describir la casuistica y supervivencia de los tumores cere-
brales en un hospital de tercer nivel.

Material y Métodos

Estudio descriptivo, retrospectivo y longitudinal de los pa-
cientes diagnosticados de tumores del sistema nervioso
central, en el Hospital Materno Infantil de Badajoz, desde
enero de 2001 hasta diciembre de 2022.

Resultados

Se diagnosticaron 118 pacientes, un 45,8% eran nifias y un
54,2% nifos, con una media de edad al diagnéstico de 9
afos (desviacion estandar de 5,4 anos). De estos tumores
el 21,2% se localizan en el cerebelo, 12,7% en troncoence-
falo, 8,5% selar-supraselar, 7,6% opto-quiasmatico, 5,1%
medulares, 4,2% diencefalicos, 3,4% bulbo-medular, 8,4%
ventriculares,3,4% en l6bulo parietal, 6,8% en frontal, 3,4%
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en temporal, 2,5% en occipital, 0,8% fronto-parietal, 0,8%
parieto-temporal, 0,8% en nervio acustico, 0,8% en clivus,
3,4% pineal, 1,7% periacueductal, 4,2% desconocido.

Con respecto al estudio histolégico el 48,2% eran gliomas
de bajo grado (de los cuales el 54% eran astrocitomas pi-
locitico); 4,2% gliomas de alto grado y glioma difuso intrin-
seco de protuberancia; 11% ependimona; 9,3% medulo-
blastoma; 5,1% craneofaringioma; 3,4% tumor germinal;
2,5% tumor neuroectodermico primitivo; 1,7% astrocitoma
subependimario de células gigantes, pinealoblastoma y
tumor teratoide-rabdoide respectivamente y un 0,8% he-
mangioblastoma, xantoastrocitoma pleomorfico, cordoma
de clivus, cavernoma, prolactinoma, sarcoma meningeo,
tumor miofibroblastivo inflamatorio y tumor rabdoide.

De nuestros pacientes un 85,9% se sometieron a cirugia
(54,2% del total reseccion completa v 31,4% reseccidn
parcial). Un 48,3% recibieron quimioterapia y un 39,9%
radioterapia (24,6% del total recibié radioterapia craneal y
15,3% craneoespinal). Un 16,9% presento progresion in-
tratramiento y el 11% recaida. Respecto a las secuelas el
35,6% presentan secuelas neurologicas, 14,4% neuropsi-
cologicas y 22% secuelas multiples. El 11% presento una
segunda neoplasia. Nuestra supervivencia global a los dos
anos es del 86,3% vy libre de eventos del 61,3%.

Conclusion:

Nuestra serie presenta una supervivencia equiparable a la
reportada en la literatura, con una tasa de secuelas neuro-
l6gicas y neuropsicolégicas ligeramente superior a la me-
dia.

HEMATURIA CON PRESENTACION CLIiNICA DE NE-
FROPATIA FALCIFORME.

Hueso Beltran I; Gil Suarez A; Pelaez Cabrera MJ; Ferndn-
dez Duran M; Sieres Alberola; Garrido Ibanez C. Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario Juan Ramoén Jiménez.
Huelva.

Introduccioén

La nefropatia falciforme abarca un conjunto de manifesta-
ciones propias de la enfermedad falciforme que puede pre-
sentarse como hematuria macroscépica asintomatica, al-
buminuria o cuadro de dolor con fiebre y dafio renal agudo
entre otros; favorecido por la vasooclusion y la hemolisis
debido a que la médula renal presenta condiciones ideales
para la falciformacion de hematies por su pH acido y ele-
vada osmolaridad. El tratamiento inicial consiste en forzar
la diuresis y alcalinizar la orina.

Caso clinico

Nifia de 10 afios en seguimiento por enfermedad de célu-
las falciformes SC, en tratamiento actual con hidroxiurea,
acido félico y vitamina D.

Acude a urgencias por orinas coluricas y fiebre de 38°, sin
clinica miccional. Exploracion por aparatos y constantes
normales.

Se solicita analitica y sistematico de orina que presenta
300/uL hematies con funcion renal normal sin datos de he-
molisis. Se aisla Influenza B en exudado nasofaringeo.

Ante la sospecha de necrosis papilar se ingresa para com-

pletar estudio. Se extrae hemocultivo y urocultivo que re-
sultan negativos y se realiza ecografia abdominal y ecodo-
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ppler renal observandose quiste renal simple ya conocido.
Se inicia hiperhidratacion con sueroterapia intravenosa,
con alta a las 48 horas.

A los 4 dias, presenta hematuria franca y empeoramiento
tras no realizar hidratacién oral adecuada, precisando in-
greso. Se constata proteinuria en orina aislada con norma-
lizacion progresiva, resto de estudio analitico normal. De
nuevo, se instaura hiperhidratacion intravenosa y se afiade
hidroclorotiazida al tratamiento con mejoria clinica y reso-
lucién de la macrohematuria.

Comentarios

Las complicaciones renales son frecuentes en la enferme-
dad falciforme, siendo la hematuria comun en estos pa-
cientes. La ecografia es util para el diagndstico de necrosis
papilar, aunque la urografia por tomografia computarizada
es mas sensible.

Es preciso descartar otras causas de hematuria como el
carcinoma medular o el célico renoureteral.

ECMO NEONATAL Y PEDIATRICA: ANALISIS Y RESUL-
TADOS.

Ferrin Dianez A; Martinez Ramirez C; Lorenzo Montero MJ;
Ulloa Santamaria E; Ibarra De la Rosa I; Pérez Navero JL.
Cuidados Intensivos Pediatricos. Hospital Universitario Rei-
na Sofia. Cordoba

Introduccion

La oxigenacion por membrana extracorpérea (ECMO) pro-
porciona soporte en pacientes con disfuncién cardiaca /
respiratoria severas, pero potencialmente reversibles, una
vez agotadas las técnicas de tratamiento convencionales.

Se presenta una serie de 80 pacientes pediatricos y neona-
tales sometidos a ECMO en los ultimos 13 afios.

Metodologia y Resultados

Estudio retrospectivo descriptivo de 80 pacientes que reci-
bieron soporte con ECMO desde 2009 hasta la actualidad.
En 71, la ECMO fue veno-arterial (VA) (88,7%) y en 9 fue
veno-venosa (VV) (11,3%), con un 26% de pacientes neo-
natales.

La supervivencia al alta del hospital fue del 42,5%, con una
mediana de duracion del soporte en supervivientes de 9
dias y un rango de 3 a 28 dias (RIQ: 5-14 dias). Cuarenta
y siete pacientes sobrevivieron a la retirada de la ECMO
(58,7%), falleciendo 13 de ellos tras su retirada (6-120
dias, mediana 50 dias RIQ: 12,5-90 dias). La causa mas
frecuente de fallecimiento en ECMO fue la adecuacion del
esfuerzo terapéutico por complicaciones neuroldgicas (19
pacientes; 57%). Tras ECMO, las causas mas frecuentes
estaban relacionadas con su cardiopatia de base/lesiones
residuales, o con problemas infecciosos.

Aunque la mortalidad en ECMO VA fue superior a la VW
(60% vs 33%), esta diferencia no fue estadisticamente sig-
nificativa (p = 0,15). Tampoco hubo diferencias significati-
vas entre las medias de edad de los pacientes fallecidos
(41; IC: 24-58 meses) y supervivientes (40; IC: 22-58 me-
ses), pero la proporcién de neonatos fallecidos frente al res-
to, estuvo cercana a la significacion estadistica (p= 0.07).

La causa mas frecuente de entrada en ECMO fue la dis-
funcién miocardica postCEC (66%), incluyendo 8 pacien-
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tes post-trasplante cardiaco y tras trasplante pulmonar. Le
siguieron en frecuencia el shock cardiogénico asociado a
cardiopatias congénitas / miocardiopatias (22%) y SDRA
(6%). No se pudieron demostrar diferencias prondsticas
respecto al motivo de entrada en ECMO.

Hubo un total de 28 pacientes con complicaciones meca-
nicas (35%), relacionadas con las canulas, el oxigenador o
la bomba, con diferencias significativas entre supervivien-
tes y fallecidos (20% vs 45%; p= 0.02). Con respecto a las
complicaciones propias del paciente destacaron las hemo-
rragicas, seguidas de encefalopatia hipoxico-isquémica.
Conclusiones

La ECMO ha supuesto una revolucién, que permite mejorar
la supervivencia de pacientes sin alternativas reales de tra-
tamiento. Sin embargo, las complicaciones siguen siendo
un problema frecuente, que condiciona el pronéstico final.
En nuestra experiencia, una menor edad parece asociarse
a un peor prondstico, pero lo limitado de la serie impide
obtener resultados consistentes. Igualmente, las complica-
ciones mecanicas pueden condicionar el pronéstico. Co-
nocer exhaustivamente los propios resultados es la base
para mejorar en la practica diaria.

AFECTACION CARDIOVASCULAR EN PACIENTES
DIAGNOSTICADOS DE BRONQUIOLITIS, QUE PRECI-
SARON INGRESO, DURANTE LOS ANOS 2021- 2023.

Mora Ibanez R; Torres Rico M, Gil Sudrez A; Fernandez Du-
ran M; Moreno Salgado JL; Santos Martin MT. Servicio de
Pediatria. Hospital Juan Ramon Jiménez. Huelva.

Introduccion

La afectacién cardiovascular es la manifestacion extra-
pulmonar mas frecuente en la infeccion del VRS. Se han
descrito fundamentalmente arritmias, (taquicardia supra-
ventricular y bloqueo cardiaco) asi como miocarditis. Los
mecanismos por los cuales el VRS causa arritmias aun no
estan claros.

Material y Métodos

Estudio retrospectivo de pacientes que requirieron ingreso
durante los afios 2021-2023.

Resultados

Ingresaron 197 pacientes, 58% varones con una media-
na de edad de 2,3 meses y media de 1 mes. Se utiliz la
escala HSJD para valorar gravedad, con una media de 6
puntos al ingreso. 82% de los casos fueron VRS positivo.
Un 11,68% precisa ingreso en UCI y un 4,29% VMI (1%
VAFO). El 2,54% precis6é soporte ionotrépico por inesta-
bilidad hemodinamica. Se realiz6 ECG en un 10% de los
casos y ecocardiografia en 6,6%), con diagnoéstico de CIA
y FOP en un 2%, un 1,02% se encontrd derrame pericar-
dico. 1 caso con sospecha de miocarditis analitica sin sig-
nos ecocardiograficos. Hay que destacar que todos los
pacientes con complicaciones cardiovasculares, pruebas
complementarias nombradas previamente y soporte iono-
tropico se trata de pacientes con bronquiolitis graves con
ingreso en UCI.

Conclusiones

1. EI VRS puede causar consecuencias cardiovasculares
potencialmente graves, por lo tanto, se requiere una estre-
cha monitorizacién cardiaca durante el ingreso.
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2. El dafo miocardico subclinico, evidenciado por la eleva-
cién de la troponina y proBNP, es frecuente en los casos de
bronquiolitis grave.

3. No debemos olvidar el abordaje multidisciplinar de la
bronquiolitis, aunque sobre todo afecte a nivel respira-
torio.

4. En nuestra serie, no obtenemos casos de arritmias
(TSV, TV ni otras arritmias malignas) ni miocarditis clinica
significativa. Debemos insistir en la importancia de la mo-
nitorizaciéon cardiovascular estrecha en los pacientes con
infeccién por VRS asi como la realizacion de, parametros
analiticos compatibles con miocarditis en determinados
pacientes por la posibilidad de desarrollar complicaciones
que requieran tratamiento con soporte vasoactivo o una
vigilancia mas estrecha.

ESTUDIO DESCRIPTIVO DE LAS CARACTERISTICAS
Y MANEJO DE PACIENTES INGRESADOS POR DESHI-
DRATACION HIPERNATREMICA.

Gil Suarez A; Torres Rico M; Moreno Salgado JL; Mora Iba-
Aez R; Fernandez Duran M; Baquero Gomez C. Servicio de
Pediatria. Hospital Juan Ramodn Jiménez. Huelva.

Introduccioén

La deshidratacion hipernatrémica se debe a una pérdida
excesiva de agua y electrélitos con sodio sérico mayor a
145 mmol/L; su etiologia es variada siendo mas frecuentes
en neonatos con ictericia asociado a hipogalactia materna
y en pediatricos con gastroenteritis aguda. El objetivo de
este estudio es describir las caracteristicas y el manejo de
pacientes ingresados por deshidrataciéon hipernatrémica.

Material y Métodos

Estudio observacional descriptivo retrospectivo que in-
cluye todos los pacientes ingresados con diagnéstico de
deshidratacion hipernatrémica desde abril 2012 a enero
2023, incluyendo 63 pacientes. El grado de deshidratacion
se mide mediante la escala de Gorelick. RESULTADOS Se
recogen 33 casos en el periodo entre 2012-2019 frente a
29 casos en los ultimos dos afios (2020-2022), lo que su-
pone un aumento en la incidencia. La edad mediana es de
7 dias; hasta el 61,90% eran neonatos. La edad mediana
en pediatricos fue de 11 meses. El grado de deshidratacion
medio fue de 5.2% (moderada), con 11 casos graves, con
una media de sodio sérico de 157 mmol/L. Las causas de
ingreso mas frecuentes fueron por ictericia (31,75%), gas-
troenteritis aguda (23,80%) y rechazo de tomas (12,7 %).
10 pacientes pediatricos se seguian en cuidados paliati-
vos y el 77,78% eran sanos. Hasta un 53,97 % precisa-
ron rehidratacién intravenosa con aportes de suero segun
natremia para reponer el déficit, siendo el glucosalino 1/5
(26,07 %) el mas usado dentro de los registrados; sin pre-
sentar complicaciones asociadas. El 46,03% se resolvie-
ron con rehidratacion oral y lactancia mixta.

Conclusiones

Las deshidrataciones que precisan ingreso son modera-
das-graves, ya que el manejo inicial en urgencias suele ser
efectivo. La rehidratacion oral constituy6 el tratamiento de
eleccioén, principalmente en neonatos. No existe un con-
senso en la eleccion de suero ni velocidad de infusién para
corregir la deshidratacién, siendo importante la monitoriza-
cién de sodio y ajuste frecuente del tratamiento.
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SEGUIMIENTO A LARGO PLAZO DEL SiNDROME FEO-
CROMOCITOMA-PARAGANGLIOMA FAMILIAR TIPO 4.

Vicho Gonzalez MC; Mora Matilla M; Moreno Tejero ML;
Miguel Llordes G. Servicios de Pediatria, Hospital Materno
Infantil de Badajoz y Hospital Miguel Servet.

Introduccién

Los feocromocitomas y los paragangliomas son tumores
poco frecuentes. Hasta en el 30% de los casos se pue-
den identificar mutaciones en linea germinal. Entre los sin-
dromes mas importante se incluyen: Neoplasia Endocrina
Multiple 2, Von Hippel-Lindau, Neurofibromatosis tipo 1y
sindrome de paraganglioma familiar tipos 1-5.

Material y Métodos

Revision de los portadores de la mutacién de la enzima
succinato deshidrogenasa subunidad B (SHDB) en nues-
tro hospital diagnosticados desde enero de 2005 hasta di-
ciembre de 2022

Resultados

Se diagnosticaron un total de 5 pacientes, 2 nifias y 3 nifios.
La mediana de edad al diagndstico fue de 3,4 afios (rango
1-12 anos). Tres de los cinco casos se diagnosticaron en
estudio por familiar afecto, un caso en estudio de despista-
je tumoral por padre portador y el ultimo caso se realiz6 el
estudio genético una vez desarrollada la enfermedad.

Todos los pacientes presentaban familiares de primer y/o se-
gundo grado afectos de sindrome feocromocitoma-parag-
naglioma. Las mutaciones detectadas en estos pacientes
son: c.72+1 G>A en el gen SDHB en 2 pacientes (hermanos
entre si), c.79 C>T en otros dos pacientes (primos en primer
grado) y c166-170 del CCTCE en el paciente restante.

Se realiz6 seguimiento mediante control clinico, tension
arterial, analitica sanguinea (con marcadores tumorales),
determinacion de catecolaminas en orina y ecografia ab-
dominal y cervical; semestral sin detectarse alteraciones,
salvo en el paciente en el que se detecté la mutacion
SHDB posteriormente al desarrollo la enfermedad. De los
pacientes incluidos en despistaje tumoral ninguno ha de-
sarrollado la enfermedad hasta la fecha, con una media de
seguimiento de 15,2 meses (rango 9-24 meses)

Conclusiones

El sindrome feocromocitoma-paraganglioma familiar tipo 4
(PGL4) es secundario a la mutacién en el gen que codifica
la SDHB, la cual da lugar fundamentalmente a paraganglio-
mas simpaticos y mas raramente feocromocitomas. Esta
mutacion esté relacionada con un mayor grado de maligni-
dad y presentacién tempranas.

AUMENTO DE CASOS Y CAMBIOS DE TENDENCIA EN
NEUMONIAS QUE PRECISAN HOSPITALIZACION DES-
DE 2021 HASTA 2023.

Duran Nieto VM; Silvero Enriquez VP; Florido Sudrez I; Ca-
rrasco Tur L; Rojas Valle L; Farrona Villalba A. Servicio de
Pediatria. Hospital Materno Infantil. Badajoz.

Introduccioén

La neumonia es una causa importante de ingresos hospita-
larios que conlleva un nimero no desdefable de medidas
intensivas y procedimientos invasivos. Existe la percep-
cion de un aumento de los ingresos por esta etiologia y
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sus complicaciones en pacientes escolares. Esta comuni-
cacion intentara describir los casos que precisaron ingreso
en el Hospital Materno Infantil de Badajoz para compren-
der mejor un posible cambio de tendencia y virulencia.

Material y Métodos

Estudio descriptivo retrospectivo de casos histoéricos du-
rante los pasados 18 meses. Busqueda en base de datos
codificados como “neumonia” y seleccion de pacientes
entre 2 y 14 afios. Datos obtenidos de historias clinicas.
Analisis estadistico y comparativo entre dos periodos de 9
meses (septiembre 2021-mayo 2022 y junio 2022-febrero
2023) en el programa SPSS.

Estudio descriptivo retrospectivo de casos historicos du-
rante los pasados 18 meses. Busqueda en base de datos
codificados como “neumonia” y seleccion de pacientes
entre 2 y 14 afios. Datos obtenidos de historias clinicas.
Analisis estadistico y comparativo entre dos periodos de 9
meses (septiembre 2021-mayo 2022 y junio 2022-febrero
2023) en el programa SPSS.

Resultados

Mayor frecuencia de ingresos en los meses frios, compren-
didos entre octubre y marzo. Comparando los periodos:
aumento del 70% de los ingresos de neumonias en los ul-
timos 9 meses con una estancia media de 9 dias y con
un ascenso del 133% de la hospitalizacion en la Unidad
de Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP). En el segundo
periodo las infecciones bacterianas fueron 4 veces mayo-
res, suponiendo un aumento del 27% de su frecuencia.
Aumento del 120% de los derrames pulmonares respecto
a los primeros 9 meses, con un incremento del 1,7% de la
tasa de esta complicacion. Necesidad 5 veces mayor de
fibrinolisis en los Ultimos 9 meses, aumentando un 25%
esta tasa.

Conclusiones

Aumento de la frecuencia de casos de neumonia que preci-
san ingreso hospitalario y en UCIP en este segmento de la
poblacién pediatrica en los ultimos meses, con mayor pre-
sencia de infecciones bacterianas y complicaciones que
requieren medidas intensivas. Aumento del aislamiento de
bacterias, principalmente S. pneumoniae, pero emergien-
do también S. pyogenes, cuyo papel relevante en neumo-
nias complicadas durante estos meses debe ser valorado.

ESPONDILODISCITIS EN PEDIATRIA, UN RETO DIAG-
NOSTICO.

Sieres Alberola I; Bellido Gallego C; Garrido Ibafiez C; Es-
pigado Colombo E; Hueso Beltran I. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Juan Ramdn Jiménez. Huelva.
Introduccion

La espondilodiscitis supone el 2-4% de las infecciones os-
teoarticulares en pediatria. Generalmente se produce por
diseminacion hematégena, siendo S.aureus su principal
agente etoldgico. La lumbar es la localizacion mas frecuen-
te, seguida de la dorsal y cervical. Su diagnéstico es un
reto por la clinica inespecifica y la larvada evolucion.
Casos clinicos

Caso 1.

Lactante varon de 6 meses consulta por irritabilidad y limi-
tacion de la movilidad cervical de larga evolucion, rigidez
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y posicidn antialgica en las 2 Ultimas semanas, sin fiebre.
Analiticas anodinas. Tomografia computarizada (TC) cra-
neocervical objetiva lisis de cuerpos vertebrales de C5-C6
y afectacién de partes blandas compatibles con espon-
dilodiscitis, confirmandose el diagnéstico con resonancia
magnética (RM). Tratado con cloxacilina y cefotaxima in-
travenosas e inmovilizacién cervical, con mejoria clinica
progresiva, completando tratamiento via oral en domicilio
con cefuroxima y seguimiento por neurocirugia.

Caso 2.

Nifio de 19 meses, consulta por irritabilidad, dolor lumbar
de 20 dias de evolucion, rechazo de la sedestaciéon y de
la deambulacién en los ultimos dias. Afebril con analiticas
anodinas. La radiografia lumbosacra evidencia disminu-
cién del espacio intervertebral L2-L3. Se confirma diag-
nostico de espondilodiscitis L2-L.3 no complicada median-
te RM. Tratado con cloxacilina y cefotaxima intravenosas,
con mejoria clinica progresiva, completando tratamiento
domiciliario via oral con amoxicilina-clavulanico.

Caso 3.

Nifio de 20 meses, consulta por irritabilidad, rechazo de la
sedestacion, marcha con hiperextensién de tronco de 40
dias de evolucién, afebril. En RM dorsolumbar, se objetivan
hallazgos compatibles con espondilodiscitis L2-L3 con co-
leccion paravertebral. Recibe tratamiento con cefotaxima y
cloxacilina intravenosas, con mejoria clinica progresiva, com-
pletando tratamiento en domicilio via oral con cefuroxima.

Conclusiones.

Ante clinica de irritabilidad, rechazo de la sedestacion y/o
alteracién de la marcha es importante incluir la espondilo-
discitis en el diagndstico diferencial.

La RM se considera la prueba diagndstica de eleccion,
permitiendo un diagndstico precoz. La duracion del trata-
miento no esta bien establecida, soliéndose completar un
total de 4-6 semanas, pudiéndose extender segun compli-
caciones asociadas.

SINDROME DE FUGA CAPILAR SECUNDARIO A GEM-
CITABINA. UNA ENTIDAD POCO FRECUENTE.

Vicho Gonzalez MC; Moreno Tejero ML; Mora Matilla M;
Miguel Llordes G. Servicios de Pediatria. Hospital Materno
Infantil de Badajoz y Hospital Miguel Servet.

Introduccioén

El sindrome de fuga capilar es una enfermedad rara ca-
racterizada por un aumento de la permeabilidad capilar, lo
que resulta en las caracteristicas clinico-analiticas que lo
definen como son: edema, hipotension, hipoalbuminemia
o hemoconcentracion

Casos clinicos
Caso 1

Paciente de 18 afos con osteosarcoma localizado tratado
segun protocolo EURAMOS-1. Primera recaida pulmonar
tratado con ifosfamida a altas dosis, cirugia y consolidado
con gemcitabina-docetaxel-bevacizumab.

Ingresa por fiebre, malestar general y edemas en miembros
inferiores a las 48 horas de la administracion de Gemcita-
bina. En analitica: hipoproteinemia con hipoalbuminemia y
elevacion de PCR, resto normal. Inicio piperacilina-tazo-
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bactam mas vancomicina y reposicion con volumen por
hipotension. A las 48 horas siguientes persistencia de ede-
mas, polidipsia y diuresis recortada. Se inicia tratamiento
con furosemida y metilprednisolona con sospecha de sin-
drome de fuga capilar. A las 48 horas mejoria de la clinica
con TA mantenidas, disminucion de los edemas y mejorias
de los niveles de proteinas.

Caso 2

Paciente de 12 afios con osteosarcoma metastasico pél-
vico y pulmonar, en tratamiento segun protocolo OS-MTX-
SEHOP-2011. Se inicia segunda linea de tratamiento con
gemcitabina-docetaxel por progresion tras finalizacién de
radioterapia.

A las 24 horas de finalizacion de segundo ciclo de Gem-
citabina inicia cuadro de astenia, fiebre, mialgias, edema
de miembros inferiores con hipotension. Elevacién de he-
matocrito con hipoproteinemia e hipoalbuminemia, resto
de analitica normal. Con sospecha de sindrome de fuga
capilar se realiza reposicion de volumen, tratamiento con
metilprednisolona, cefepime empirico y, tras estabilizacién
de las tensiones, furosemida por edemas. Mejoria clinica
con normalizacion de las tensiones a las 24 horas y resolu-
cion de los edemas en 7 dias

Conclusiones:

El sindrome de extravasacion capilar sistémica inducido
por gemcitabina es un trastorno poco comun. La triada de
hipotension, edema y hematocrito elevado debe ponernos
alerta. El retraso en el diagnostico y el manejo inadecuado
puede llevar a la muerte.

CONSULTAS PRESENCIALES DE ALTA RESOLUCION
EN URGENCIAS PEDIATRICAS. PUESTA EN MARCHA.

Gil Suarez A, Rodriguez Rueda C, Baquero Gémez C, Cro-
che Santander B, Ruiz Camacho M. Servicios de Pediatria.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Juan Ramon
Jiménez. Huelva.

Introduccion

La elevada frecuentacion y, en ocasiones, falta de accesi-
bilidad a la Atencién Primaria puede demorar las revisio-
nes clinicas y entrega de resultados. La consulta de alta
resolucién (CAR) en Urgencias Pediatricas trata de ser una
herramienta de mejora en la calidad asistencial. Permite
realizar revisiones clinicas, modificaciones de tratamiento
segun resultados y obtener un diagndstico definitivo, me-
jorando la accesibilidad y reduciendo los costes. Nuestro
objetivo es describir el impacto de este recurso desde su
implementacién en el control clinico, la adecuacion tera-
péutica y la disminucion de ingresos.

Material y métodos

Estudio observacional, descriptivo y transversal de los pa-
cientes atendidos en Urgencias Pediatricas y citados en
CAR presencial de Urgencias durante desde marzo de
2021 a diciembre de 2022. Resultados: En total, se aten-
dieron 74 consultas. La mediana de edad fue de 3 anos,
siendo el 51% mujeres y el 49% varones. El principal moti-
vo de consulta fue la fiebre (27 %), seguido de lesiones cu-
taneas (24%), edema (16%), estancamiento ponderal (7 %),
tumoraciones (5.5%), convulsiones febriles (4%) y otros
(picaduras, cojera y dificultad respiratoria) (16.5%). Como
diagnéstico al alta: 16 fueron dermatolégicos (21.6%), 10
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celulitis (13.5%), 8 infecciones respiratorias (10.8 %), 5
sindromes febriles (6.7 %), 4 viriasis (5.4%), 4 adenopatias
(5.4%) y convulsiones febriles (5.4 %). El 27% no preci-
s6 pruebas complementarias. Se solicitaron analiticas y/o
hemocultivo y serologias en el 54 %. PCR a virus respira-
torios en el 20% y pruebas de imagen en el 30% En las
CAR, se hizo revisiéon clinica en el 60.8%; se informé de
resultados en el 33.7% vy se extrajeron nuevas analiticas en
el 5.4%. En total, se realizaron 4 ingresos (5.4%), 2 deri-
vaciones a consultas externas (2.8%), 8 cambios de trata-
miento (10.8%) y 60 altas (81%). El nUmero de reconsultas
fue de 19 (25.6%).

Conclusiones

- La implementacién de la CAR en Urgencias ha permitido
realizar una mejor aproximacion diagndstica y terapéutica
en el menor tiempo posible.

- El manejo ambulatorio de los pacientes atendidos fue
mayoritario, optimizando los ingresos y derivaciones a
consultas de especialistas.

- Aunque se precisan mas estudios, es posible que estas
consultas sean una buena medida en el sistema sanitario
actual.

NO TODO EN ENDOCRINOLOGIA PEDIATRICA ES TA-
LLA BAJA.

Lépez Monge D; Carmona Ponce JD; Encabo Gil C; Rodri-
guez Martin V; Hidalgo Caceres P; Pérez Garcia S. Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario Virgen de Valme. Sevilla

Introduccioén

El panhipopituitarismo o deficiencia combinada de hormo-
nas hipofisarias es una rara afeccion por la que la hip&fisis
deja de producir hormonas de mas de un eje hormonal.

Caso clinico

Paciente de 13 afios en seguimiento en endocrinologia pe-
diatrica desde los 4 afios

inicialmente por talla baja (Talla: 92 cm (p<1, -3.76 DE)),
confirmandose durante su estudio y seguimiento un déficit
de GH. Al diagnéstico destaca una respuesta nula de GH
en los test de estimulacion con insulina e hipoglucemia y
un valor de IGF-1<25 ng/mL. Cariotipo 46 XX.

En la RMN craneal se visualiza una disminucion del tamafio
de la adenohipdfisis con neurohipéfisis y tallo hipofisario
normal. Inicia tratamiento con hormona del crecimiento
con adecuada respuesta (Talla: 153 cm (p19, -0.91 DE)).
Refiere estrefiimiento y astenia ocasional. Durante el segui-
miento del tratamiento con GH se observan valores progre-
sivamente descendentes de hormona T4L hasta 0.6 ng/dL
y cifras “anormalmente” normales de TSH. Se realiza una
ecografia tiroidea sin hallazgos y anticuerpos antitiroideos
negativos. Se inicia tratamiento con levotiroxina normali-
zando los valores de T4 y mejorando la astenia.

A los 13 afos, la paciente presenta escaso desarrollo pu-
beral, desarrollo mamario S1, axilarquia A2 y sin pubarquia.
Menarquia no iniciada. Analitica con niveles de LH dismi-
nuidos para la edad de la paciente. Se completa estudio
basal de panhipopituitarismo con una ACTH y cortisol en
valores normales.

Actualmente, se suspendié tratamiento con GH por inicio
de resistencia a la insulina, y se inicia tratamiento de induc-
cion puberal con estrogenos cutaneos.
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Comentarios

En el panhipopituitarismo puede producir problemas de
crecimiento, pérdida de cabello, hipoglucemia, hipoten-
sion, fatiga o retraso puberal. Ante una insuficiencia en
alguna hormona hipofisaria debemos descartar mal fun-
cionamiento en otros ejes hormonales. Un adecuado tra-
tamiento basado en la restitucion hormonal, el pronéstico
es bueno pudiendo llevar estos pacientes una vida normal

ASOCIACION VACTERL ¢(TRES CASOS CLINICOS EN
UN MES? UN RETO DIAGNOSTICO.

Palomino Fernandez L; Perea Quintana Al; Martinez Jimé-
nez MD; Romero de la Rosa IM; Jaraba Caballero P. Ser-
vicio de Pediatria. Hospital Universitario Reina Sofia. Cor-
doba

Introduccioén

La asociacion VACTERL/VATER se define por la presencia
de al menos tres de las siguientes malformaciones congé-
nitas: defectos vertebrales, atresia anal, defectos cardia-
cos, fistula traqueoesofagica, atresia esofagica, anomalias
renales y anomalias de las extremidades.  Su incidencia
es muy variable, desde 1/10000 hasta 1/40000 recién naci-
dos vivos, aunque se considera una entidad sobrediagnos-
ticada.

El prondstico es variable, segun la gravedad de las malfor-
maciones y la actuacién precoz ante estas, por lo que es
fundamental sospecharla y realizar un manejo adecuado
para mejorar la morbimortalidad.

Presentamos tres casos de nifos nacidos el mismo mes,
en los cuales se apreciaba un conjunto de malformacio-
nes, cuyo diagndstico diferencial fue clave para el manejo
multidisciplinar.

Casos Clinicos

El primer caso es un prematuro de 29 semanas de gesta-
cién (sg), diagnosticado prenatalmente de anhidramnios.
En la evaluacién inicial se aprecian pies zambos bilaterales
y sospecha de atresia de eséfago, confirmado posterior-
mente. En el estudio de malformaciones se aprecian, ade-
mas, hemivértebras y vertebras en mariposa dorsales; asi
como fusioén de costillas a este nivel.

El segundo caso, es un prematuro de 30+6 sg, diagnos-
ticado prenatalmente de agenesia renal derecha y arteria
umbilical Unica. En la evaluacién inicial se aprecia atresia
anorrectal y pie talo valgo, asi como arteria umbilical Unica.
Se realiza el estudio donde se confirma la agenesia renal
derecha y se aprecian hemivértebras lumbares.

Finalmente, el Ultimo caso es una recién nacida de 37 sg,
con sospecha prenatal de tetralogia de Fallot e hidrops. Se
ingresa para estudio donde se aprecia hipoplasia pulgar
asociada a malformacion radial, asi como una comunica-
cion interventricular muscular en ecocardiograma. Se reali-
z6 un estudio, descartandose otras malformaciones.

Los tres recién nacidos presentaban criterios clinicos de
asociacion de VACTERL, pero previamente se deben des-
cartar otros sindromes malformativos, como en el tercer
caso, cuya madre presentaba la misma clinica (altera-
cién del pulgar asociada a comunicacion interauricular),
sospechandose como primera opcion sindrome de Holt-
Oram.
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Conclusion

Cuando varias malformaciones con frecuencia se manifies-
tan juntas, pero no se encuentra una causa unificadora,
se considera asociacién, como en el caso de VACTERL.
Sin embargo, este diagnostico debe ser de descarte por
lo que hay que realizar un despistaje de otros sindromes
malformativos, ya que un manejo precoz puede tener un
gran impacto en la morbimortalidad.

ATAXIAS, NO SIEMPRE ES LO QUE PARECE.

Duran Gonzalez L, Gutiérrez Aguilar G, Leon Morillo R, Mar-
quez Lopez I, Cantizano de la Rosa R, Pacheco Carrillo A.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de Jerez. Cadiz.

Introduccion

La ataxia de Friedrich (FRDA) esta causada por una expan-
sion del triplete GAA situada del gen FXN (9921.11) que co-
difica la fraxatina, proteina mitocondrial que se encuentra
en altas concentraciones en las células miocardicas, mé-
dula espinal y sistema musculo esquelético; y cuya funcion
principal se cree que es la de regular la homeostasis del
hierro. Tiene un patréon de herencia autosémico recesivo.
Se caracteriza por una ataxia lentamente progresiva que
comienza generalmente antes de los 25 afos. FRDA se
asocia tipicamente con arreflexia, neuropatia periférica,
espasticidad, disartria y disfuncion vesical. Aproximada-
mente 2/3 de los pacientes presentan miocardiopatia hi-
pertrofica y hasta el 30% tienen diabetes mellitus.

Caso clinico

Paciente de 5 afios de edad que consulta por alteracion
de la marcha de 3 semanas de evolucion, con debilidad
e impotencia funcional en miembros inferiores y disartria.
Cuadro febril virico los dias previos. En la exploracion neu-
rolégica destaca aumento de la base de sustentacion, mar-
cha ataxica con steppage, pies cavos con acortamiento
aquileo y ausencia de reflejos osteotendinosos. Pruebas
complementarias: Puncién lumbar: cultivo y citobioquimica
del liquido cefalorraquideo normales. Serologias sangui-
neas y autoinmunidad: negativos. Estudio neurofisiolégico:
compatible con una polineuropatia de caracteristicas sen-
sitivo axonal y grado severo. Resonancia magnética cra-
neal: normal. Evolucion: la sospecha inicial de Sindrome
de Guillain-Barré se descarta ante la exploracién neurolé-
gica rigurosa y los hallazgos en el electroneurograma. Se
orienta el diagndstico hacia una ataxia crénica solicitando-
se una ecocardiografia que diagnostica una miocardiopatia
hipertréfica severa y el estudio genético que confirma la
presencia de dos alelos en expansién (> 65 repeticiones)
en homocigosis del triplete GAA.

Comentarios

No toda ataxia de diagndstico reciente es compatible con
un cuadro agudo. Es necesario realizar una anamnesis
completa y una exploracion neurolégica exhaustiva reco-
nociendo los signos clinicos de cada entidad.

CITOMEGALOVIRUS CONGENITO. EL VIEJO DESCO-
NOCIDO.

Duréan Gonzalez L; Ramos V; Lorenzo M; Abad M. Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario de Jerez. Cadiz.

170

Introduccién

El citomegalovirus (CMV) es la infeccion congénita mas
frecuente en los paises desarrollados. De los fetos infec-
tados, el 10% presenta sintomas al nacimiento. La afec-
tacion fetal grave se produce cuando la infeccién materna
ocurre antes de la semana 20.

Caso clinico

Neonato que ingresa en UCI neonatal procedente de qui-
rofano de partos para estudio por diagnostico prenatal de
fetopatia por CMV. Madre afecta de Sindrome de Goltz y
fumadora. Embarazo mal controlado. En la semana 26 se
diagnostica ecograficamente microcefalia grave con cal-
cificaciones y hepatoesplenomegalia, se realiza serologia
materna IgM para CMV, con resultado positivo. La madre
rechaza amniocentesis y no recibe tratamiento especifico.
Cesarea en la semana 37. Se confirma infeccion congéni-
ta por CMV (un millon de copias en plasma) y afectacion
multiorganica severa: microcefalia grave, malformaciones
y lesiones cerebrales multiples, hepatoesplenomegalia, in-
suficiencia hepatica colestasica, insuficiencia pancreatica,
pancitopenia, ductus arterioso persistente, miocardiopatia
hipertréfica septal e hipoacusia bilateral profunda. Alta con
valganciclovir oral. Evolucion: seguimiento ambulatorio,
buen cumplimiento terapéutico y carga viral controlada. A
los 4 meses, presenta ascenso brusco de carga viral coin-
cidiendo con diarrea, fiebre y deterioro de la funcién he-
patica. Se realiza despistaje de inmunodeficiencias que es
negativo y estudio de resistencias virales, detectandose la
mutacion A594V (asociada a resistencia a ganciclovir y a
valganciclovir). Se inicia tratamiento con foscarnet. Exitus
a los 5 meses por fallo hepatico.

Comentarios

En casos de afectacion fetal grave por CMV se debe consi-
derar y despistar una inmunodeficiencia en el feto que pre-
disponga a la diseminacién viral. Cuando en un paciente
tratado y con control previo de la replicacién viral se produ-
ce un repunte de la carga o una reaparicion de sintomas se
debe sospechar coinfeccion, inmunodeficiencia si no se ha
descartado antes o induccion de resistencias, siendo este
problema descrito cada vez con mas frecuencia y a todos
los farmacos antivirales disponibles.

CITOMEGALOVIRUS CONGENITO. EL VIEJO DESCO-
NOCIDO.

Duréan Gonzalez L; Ramos V: Lorenzo M; Abad M. Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario de Jerez. Cadiz.

Introduccién

El citomegalovirus (CMV) es la infeccién congénita mas
frecuente en los paises desarrollados. De los fetos infec-
tados, el 10% presenta sintomas al nacimiento. La afec-
tacion fetal grave se produce cuando la infeccién materna
ocurre antes de la semana 20.

Caso clinico

Neonato que ingresa en UCI neonatal procedente de qui-
réfano de partos para estudio por diagndstico prenatal de
fetopatia por CMV. Madre afecta de Sindrome de Goltz y
fumadora. Embarazo mal controlado. En la semana 26 se
diagnostica ecograficamente microcefalia grave con cal-
cificaciones y hepatoesplenomegalia, se realiza serologia
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materna IgM para CMV, con resultado positivo. La madre
rechaza amniocentesis y no recibe tratamiento especifico.
Cesarea en la semana 37. Se confirma infeccion congéni-
ta por CMV (un milléon de copias en plasma) y afectacion
multiorganica severa: microcefalia grave, malformaciones
y lesiones cerebrales multiples, hepatoesplenomegalia, in-
suficiencia hepatica colestéasica, insuficiencia pancreatica,
pancitopenia, ductus arterioso persistente, miocardiopatia
hipertréfica septal e hipoacusia bilateral profunda. Alta con
valganciclovir oral. Evolucién: seguimiento ambulatorio,
buen cumplimiento terapéutico y carga viral controlada. A
los 4 meses, presenta ascenso brusco de carga viral coin-
cidiendo con diarrea, fiebre y deterioro de la funcion he-
patica. Se realiza despistaje de inmunodeficiencias que es
negativo y estudio de resistencias virales, detectandose la
mutacion A594V (asociada a resistencia a ganciclovir y a
valganciclovir). Se inicia tratamiento con foscarnet. Exitus
a los 5 meses por fallo hepatico.

Comentarios

En casos de afectacion fetal grave por CMV se debe consi-
derar y despistar una inmunodeficiencia en el feto que pre-
disponga a la diseminacién viral. Cuando en un paciente
tratado y con control previo de la replicacion viral se produ-
ce un repunte de la carga o una reaparicién de sintomas se
debe sospechar coinfeccion, inmunodeficiencia si no se ha
descartado antes o induccién de resistencias, siendo este
problema descrito cada vez con mas frecuencia y a todos
los farmacos antivirales disponibles.

¢(QUE CARACTERISTICAS TIENEN LOS CASOS DE
ABUSO SEXUAL DE NUESTRA AREA? ANALISIS RE-
TROSPECTIVO A TRAVES DE UNA SERIE DE CASOS.

Cantos Masa P, Romero Vdzquez L, Carpio Linde MJ, To-
rrontegui G. Servicio de Pediatria Hospital Universitario Vir-
gen Macarena. Sevilla.

Introduccién y objetivos:

El abuso sexual es un tipo de maltrato infantil, siendo este
un problema multifactorial e infradiagnosticado con reper-
cusiones psiquicas, emocionales y de salud para la victi-
ma.

El objetivo del estudio es analizar los casos de abusos
sexuales que han acudido a Urgencias de nuestro centro
para definir sus caracteristicas y mejorar el abordaje de los
mismos.

Material y métodos:

En el estudio se han recogido los casos de abuso sexual
que han acudido a nuestro centro desde 2020 hasta no-
viembre de 2022, obteniendo un total de 28 casos.

Las variables que se han analizado han sido edad y sexo
del menor; edad y sexo del perpetrador, asi como circulo
al que pertenecia en relacién con el menor, y si presentaba
0 no antecedentes psicosociales. También se ha analizado
el tipo de abuso (masturbacion, penetracion, grooming) y
periodicidad del mismo.

Otra variable analizada es el nivel socioeconémico median-
te la renta media del barrio donde reside la victima.

Resultados:

En cuanto a la incidencia, se ha observado un aumento en
el 2021 tras el confinamiento por COVID19.
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Las victimas han sido en un 96.4% nifias con una edad
media de 8 afos. Los perpetradores han sido en un 92%
de los casos varones, siendo el 75% mayor de edad.

Respecto al circulo al que pertenecia el perpetrador en re-
lacion con el menor, se trata en un 96.4% de los casos de
personas conocidas, siendo en el 60.7% miembros de la
familia. También se recogen otros aspectos como la es-
tructura familiar, violencia de género y antecedente de abu-
so o violencia en la infancia.

El tipo de abuso mas frecuente ha sido la masturbacion
(75%) seguido de la penetracién (35%), siendo el 60% epi-
sodios Unicos. Respecto al nivel socioeconémico al que
pertenece la victima, el 82% de los casos residian en ba-
rrios con renta inferior a la media.

En todos los casos se notificé realizando hoja SIMIA tras
valoracién por Pediatria y Trabajo Social

Conclusiones:

En nuestro estudio se observan caracteristicas que pueden
ayudar en la deteccién precoz de estos casos. Recalca-
mos que en la mayoria de los casos las victimas son nifias
y los perpetradores pertenecen al circulo familiar.

En nuestro centro hay un protocolo de abuso sexual infantil
donde es fundamental la valoracién multidisplinar tenien-
do como coordinadores al pediatra y al trabajador social.
Queremos incidir en la importancia en la prevencion, diag-
nostico, notificacion y actuacion ante este problema recal-
cando sobre todo en la importancia de la no re- victimiza-
cion para lo que es fundamental la prueba preconstituida
y la creacion de casas de nifios como en otros paises de
nuestro entorno.

SINOSTOSIS RADIO CUBITAL PROXIMAL CONGENITA.

Galera Peinado AP. Centro de Salud Los Montecillos. Dos
Hermanas. Sevilla.

Introduccion:

La sinostosis radiocubital es una malformacién congénita
poco frecuente y bilateral hasta en un 60% de los casos.
Esta causada por una detencion en la diferenciacion de
los esbozos cartilaginosos del cubito y el radio durante el
periodo embrionario, lo que provoca una falta de separa-
cion de ambos huesos, y una limitacion a la rotacion del
antebrazo. La radiografia de miembros superiores es diag-
nostica. El tratamiento sera conservador o quirdrgico de-
pendiendo de la incapacidad funcional que ocasione.

Casos clinicos. Motivo de consulta

Caso 1: Lactante de 9 meses que consulta refiriendo que el
nifo “no puede hacer los cinco lobitos”.

Caso 2: Nifia de 5 afios que acude por traumatismo en
mufieca derecha.

Caso 3: Nifa de 2 afios que consulta por presentar una
lesion dérmica en cara ventral de mufieca derecha.

En todos los casos se objetivé a la exploracion una imposi-
bilidad para la supinacién bilateral de antebrazos. Se con-
firmo con radiografia la presencia de sinostosis radiocubi-
tal proximal bilateral y fueron derivados a traumatologia. En
los casos 1y 3, al ser una afectacion bilateral con fijacion
de la pronacion >60° en ambos antebrazos e importante
déficit funcional (dificultad en la higiene personal y en las
actividades escolares), se planteé cirugia. En el caso 2 se

71



SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

planted tratamiento conservador, ya que se compensaba Comentarios:
la limitacion con la hipermovilidad de articulaciones adya-

La sinostosis radiocubital proximal es una anomalia congé-
centes.

nita poco frecuente, pero que puede producir una discapa-
Caso 3: cidad significativa.

- A menudo el hallazgo es casual dado que no se hace evi-
dente en las primeras etapas de la vida, sino que se pone
de manifiesto mas adelante cuando el nifio debe realizar
actividades de forma auténoma.

- El tratamiento se debe individualizar. La indicacién de ci-
rugia es clara cuando la afectacion es bilateral y cuando el
antebrazo esta fijado en pronacién severa (>60°).

A B c
A: Imagen limitacion supinacion ambos antebrazos.
B: Radiografia antebrazo izquierdo.

C: Radiografia antebrazo derecho.
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Organo de Expresidn de la Sociedad de Pediatria de Andalucia Occidental y Extremadura
Publicacion Oficial de la Sociedad de Pedlatria de Andalucia Oriental

INFORMACION PARA Los AUTORES

VOX PAEDIATRICA es la Publicacion Oficial de la Aso-
ciacion Espafola de Pediatria de Andalucia Occidental y
Extremadura y se edita en castellano opcién a publicacion
en inglés, accesible en versién impresa y en versién elec-
trénica en la direccion http://www.spaoyex.es/. Se trata de
una revista de acceso libre basada en el sistema de revi-
sién por pares y que tiene como finalidad la publicacion
y divulgacién de trabajos relacionados con la Pediatria y
sus Especialidades. La suscripcion es gratuita, se publica
semestralmente.

TIPOS DE ARTICULOS

Todos los manuscritos publicados en VOX PAEDIATRICA
deberan adecuarse a las normas de publicacion de la re-
vista y respetar el formato de alguno de los tipos de articu-
lo que describen a continuacion:

Originales

Trabajos de investigacion clinica o basica, con un dise-
flo analitico adecuado. La extension del texto (sin incluir
resumen, bibliografia, tablas y pies de figuras) no debe
superar un total de 3.000 palabras. Se recomienda que
el nimero maximo de citas bibliograficas no sea superior
a 40 y el de figuras y tablas no excedan conjuntamente a
8. El numero de firmantes no debe ser superior a 6.

Notas clinicas

Descripciéon de uno o varios casos clinicos de especial in-
terés u observaciones excepcionales, que supongan una
aportacion al conocimiento de la enfermedad. La extension
del texto no debe superar un total de 1.500 palabras. Se
recomienda que el nimero maximo de citas bibliograficas
no sea superior a 20 y el de figuras y tablas no excedan
conjuntamente a 4. El numero de firmantes no debe ser
superior a 5.

Vox en imagen

Publicacién de imagenes de diagnostico, presentacion cli-
nica o tratamiento de patologias que aporten informacién
gréfica relevante. Su titulo debe contener menos de 8 pa-
labras. El numero de firmantes no sera superior a 5 y po-
dra incluir hasta 4 figuras con un texto explicativo que no
supere las 250 palabras. El nimero de citas bibliograficas
no sera superior a 3.

La Vox del Residente

Espacio liderado y dedicado a los médicos internos resi-
dentes de Pediatria. Aportaciones cientificas en forma de
originales, casos clinicos o revisiones.
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Editoriales

Discusion de avances recientes en Pediatria, preferible-
mente relacionados con algunos de los articulos publica-
dos en ese numero de la revista. Este tipo de articulos sera
encargado por el Comité Editorial de la Revista y no debera
superar las 1200 palabras y las 5 citas bibliograficas.

Resumen de comunicaciones y ponencias

Se publicaran los resimenes de las comunicaciones y
ponencias de las reuniones cientificas de las Sociedades
cientificas SPAOYEX y SPAO.

Cartas al director

Se publicaran contenidos breves referidos a la linea edito-
rial o a alguna de los articulos publicados.

Otras secciones

La revista VOX PAEDIATRICA tiene también otras seccio-
nes como Protocolos clinicos, Revisiones, Informes Técni-
cos, Critica de libros, Conferencias y Articulos especiales.
Los autores que deseen colaborar en alguna de estas sec-
ciones deben consultar previamente con la direccion de la
revista.

PRESENTACION
Y ESTRUCTURA DE LOS TRABAJOS

VOX PAEDIATRICA aceptara revisar manuscritos escritos
en los idiomas castellano e inglés. En el caso de ser acor-
dada su publicacion, pasaran a ser propiedad permanente
de la revista y no podran ser reproducidos en parte o total-
mente sin permiso de la misma. No se admitiran trabajos
presentados o publicados en otra revista. Los componen-
tes de un articulo deberan ser ordenados como sigue en
un documento unico escrito en letra “times new roman”
12 a espacio Unico y en paginas separadas: Pagina titular,
resumen y palabras clave, texto, bibliografia, tablas y pies
de figuras. Todas las paginas deberan ser numeradas con-
secutivamente.

Pagina titular
La pagina titular debera contener los datos siguientes:

- Titulo del articulo. Debera ser lo mas explicito posible y en
cualquier caso de una extension no superior a 85 letras. Se
recomienda evitar palabras como “nifio”, “infancia” “pe-
diatria”, etc., que estan implicitos en el titulo y contenido

de la revista.

” o«

- Lista de autores en el mismo orden en el que deben apa-
recer en la publicacion. Deben citarse primer nombre y uno
o0 dos apellidos de cada autor. Debe tenerse en cuenta
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que el formato que los autores elijan para su firma sera, en
caso de publicacién del articulo, el mismo que figurara en
las distintas bases de datos bibliograficos en las que VOX
PAEDRIATICA esté incluida.

- Nombre del centro de trabajo, localidad y provincia de
cada uno de los autores.

- Si el trabajo ha sido financiado debe incluirse el origen y
numeracion de dicha financiacion.

- Presentacion previa en reuniones, congresos o simpo-
sios, con nombre, ciudad y fecha.

- Nombre, direccién, nimero de teléfono y correo electro-
nico del autor al que debe dirigirse la correspondencia.

- Recuento de palabras del texto propiamente dicho, ex-
cluyendo resumen, bibliografia, tablas y pies de figuras.

- Fecha de envio.

Resumen y palabras clave

Se incorporara resumen estructurado en espanol e inglés
de 250 palabras, aproximadamente, en los trabajos origi-
nales con los siguientes apartados: Introduccion, Mate-
rial o Pacientes y Métodos, Resultados, y Conclusiones.
En cada uno de ellos se describiran, respectivamente, el
problema motivo de la investigacion, la manera de llevar
a cabo la misma, los resultados mas destacados vy las
conclusiones que se deriven de los resultados. Los auto-
res deben procurar que el resumen incluya con detalle los
resultados mas importantes. Al final de la pagina donde
figure el resumen, deberan afadirse de 3 a 10 palabras cla-
ve que corresponderan a términos incluidos en el Medical
Subject Headings del Index Medicus. Disponible en: http://
www.ncbi.nim.nih.gov/mesh. Las notas clinicas no debe-
ran acompanarse de resumen ni palabras clave.

Texto

Se recomienda la redaccion del texto en forma impersonal.
Conviene dividir los trabajos en secciones. Los originales
en: Introduccién, Material o Pacientes y Métodos, Resulta-
dos y Discusién. Se recomienda utilizar el minimo nimero
de abreviaturas posible que deberan ser definidas en el
momento de su primera aparicién. Se evitaran abreviaturas
en el titulo y en el resumen. Los autores pueden utilizar tan-
to las unidades métricas de medida como las unidades del
Sistema Internacional (Sl). Cuando se utilicen las medidas
del Sl es conveniente incluir las correspondientes unida-
des métricas inmediatamente después, en paréntesis. Los
farmacos deben mencionarse por su principio activo en
letra minuscula. Los instrumentos utilizados para realizar
técnicas de laboratorio u otras, deben ser identificados, en
paréntesis, por la marca asi como por la direccion de sus
fabricantes.

Bibliografia

Las citas bibliograficas deben ser numeradas consecuti-
vamente por orden de aparicién en el texto en niumeros
volados. La referencia de articulos de revistas se hara en el
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orden siguiente: autores, empleando el o los apellidos se-
guido de la inicial del nombre sin puntuacion, y separando
cada autor por una coma; titulo completo del articulo en
lengua original; nombre de la revista seguin abreviaturas del
Index Medicus, disponible en: http://www.ncbi. nim.nih.
gov/entrez/jrbrowser.cgi; afo de aparicion, volumen e indi-
cacion de la primera y ultima pagina. Deben mencionarse
todos los autores cuando sean seis 0 menos; cuando sean
siete 0 mas deben citarse los seis primeros y afadir des-
pués las palabras “et al.”. Un estilo similar se empleara
para las citas de los libros. A continuacién se exponen tres
ejemplos:

Articulo

Coronel Rodriguez C, Hernandez Hernandez A, Gonzalez
Zorzano E, Escolar Jurado M, Garre Contreras A, Guisado
Rasco MC. Estudio epidemioldgico de factores ambienta-
les comparativo sobre la percepcioén y habitos de salud de
las familias andaluzas respecto de las espafolas sobre nu-
tricion infantil. Vox Paediatr 2017; 24:11-21

Libro

Pérez Navero JL, Ibarra de la Rosa I, Camino Ledn R, edito-
res. La Pediatria a través de casos clinicos. 1# Ed. Madrid:
Ergon; 2014.

Capitulo de libro

Garcia Blanco JM, Hidalgo-Barquero del Rosal E. Hema-
turia. En Anton M y Rodriguez LM Editores. Nefrologia
pediatrica. Manual practico. 12 Ed. Madrid: Panamericana
Médica. 2010. p 3-9.

No deben incluirse en la bibliografia citaciones del estilo
de “comunicacién personal”, “en preparacion”, “someti-
do a publicacién” o de resimenes de Congresos que no
estén publicados en una revista cientifica. Si se considera
imprescindible citar dicho material debe mencionarse su
origen en el lugar correspondiente del texto.

Para elaborar la bibliografia pueden consultarse las nor-
mas del Comité Internacional de Editores de Revistas
Médicas (actualizadas en agosto de 2013). Disponible en:
http:// www.icmje.org

Tablas

Deben ser numeradas en caracteres arabes por orden de
aparicion en el texto. Seran escritas a doble espacio, no
sobrepasaran el tamafio de un folio y se remitiran en el mis-
mo documento en hojas separadas consecutivas. Tendran
un titulo en la parte superior que describa concisamente
su contenido, de manera que la tabla sea comprensible
por si misma sin necesidad de leer el texto del articulo. Si
se utilizan abreviaturas deben explicarse al pie de la tabla.
Debe evitarse presentar los mismos datos en texto, tablas
y figuras.

Figuras

Incluyen graficas, dibujos o fotografias. Se numeraran en
caracteres arabes de manera correlativa y conjunta como
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figuras, por orden de aparicion en el texto. Las figuras de-
ben tener una resolucién minima de 300 dpi y uno de los
siguientes formatos: JPG, TIFF y PDF y MS Office. También
puede mandar archivos comprimidos (.zip). Eventualmente
se podran publicar a color previa consulta y acuerdo con
el comité Editorial. Si se reproducen fotografias o datos de
pacientes, éstos no deben ser identificativos del sujeto. En
todos los casos los autores firmantes deben dejar constan-
cia escrita de que poseen un consentimiento informado es-
crito de los padres o tutores legales que autorice su publi-
cacion, reproduccion y divulgacion en soporte papel y en
Internet en formato de libre acceso en VOX PAEDRIATICA.
El Comité Editorial podra requerirlo a los autores cuando
sea necesario. Las figuras se acompafaran del correspon-
diente pie, escrito en hoja incorporada al texto.

RESPONSABILIDADES ETICAS

Reproduccion de material ya publicado: Los autores son
responsables de obtener los oportunos permisos para re-
producir en VOX PAEDRIATICA material (texto, tablas o
figuras) de otras publicaciones. Estos permisos deben so-
licitarse tanto al autor como a la editorial que ha publicado
dicho material.

Autoria: En la lista de autores deben figurar Unicamente
aquellas personas que han contribuido intelectualmente al
desarrollo del trabajo. Haber ayudado en la coleccion de
datos o haber participado en alguna técnica no son por
si mismos criterios suficientes para figurar como autor. En
general, para figurar como autor se deben cumplir los si-
guientes requisitos:

1. Haber participado en la concepcién y realizacién del tra-
bajo que ha dado como resultado el articulo en cuestion.

2. Haber participado en la redaccion del texto y en las po-
sibles revisiones del mismo.

3. Haber aprobado la version que finalmente va a ser pu-
blicada. El Comité Editorial de VOX PAEDRIATICA declina
cualquier responsabilidad sobre posibles conflictos deri-
vados de la autoria de los trabajos que se publican en la
Revista.

Publicacién previa y redundante: El contenido del articulo
debe ser completamente original, no haber sido publicado
previamente ni estar enviado a cualquier otra publicacién
(ni sometido a consideracion). Estas restricciones no son
aplicables a los resimenes publicados de comunicacio-
nes, ponencias o conferencias presentados en reuniones
cientificas nacionales o internacionales. Los autores deben
ser conscientes de que no revelar que el material someti-
do a publicaciéon ha sido ya total o parcialmente publicado
constituye un grave quebranto de la ética cientifica.

Consentimiento informado. Comités de investigacion y/o
Etica. Los autores deben mencionar en la seccién de mé-
todos que los procedimientos utilizados en los pacientes
y controles han sido realizados tras obtencién de un con-
sentimiento informado de los padres. Es necesario que el
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estudio haya sido revisado y aprobado por los Comités de
Investigacion y/o Etica de la institucion donde se ha reali-
zado el estudio. Cuando se describan experimentos con
animales hay que indicar si se han seguido las correspon-
dientes recomendaciones institucionales y nacionales re-
guladoras del cuidado y la utilizacion de animales de labo-
ratorio. En el caso de la descripcién de casos clinicos en
cualquiera de las secciones de la revista, fundamentalmen-
te cuando el paciente pueda ser reconocido bien por la
descripcion de la enfermedad o por las figuras que ilustren
el articulo, los autores deberan dejar constancia escrita
de que poseen el documento de consentimiento informado
de padres o tutores explicitando su permiso para la publi-
cacién tanto del texto del articulo como de las posibles
imagenes del mismo.

Del mismo modo, en todos los casos, los autores deberan
declarar que han seguido los protocolos establecidos por
sus respectivos centros sanitarios para acceder a los datos
de las historias clinicas cuando vayan a ser utilizados en
investigacion y divulgacion entre la comunidad cientifica.

ENViO DE MANUSCRITOS

Los manuscritos para VOX PAEDRIATICA deben enviarse
al correo electrénico voxpaediatrica@gmail.com

mediante una carta de presentacion donde los autores
deben hacer constar que:

El manuscrito es remitido en exclusiva a VOX PAEDRIATI-
CA de forma que no esta siendo sometido a consideracion
en cualquier otra publicacién y que no ha sido publicado
previamente ni en todo ni en parte. Estas restricciones no
son aplicables a los resimenes derivados de las presenta-
ciones en Congresos u otras reuniones cientificas.

Los autores son responsables de la investigaciéon (confir-
macioén autoria).

Los autores han participado en su concepto y disefio, ana-
lisis e interpretacion de los datos, escritura y correccion del
manuscrito, asi como que aprueban el texto final que ha
sido enviado a VOX PAEDRIATICA.

Los autores especifican su titulacién laboral y académica.

Declaracion de conflicto de intereses. Los autores fir-
mantes deben especificar si tienen algun conflicto de in-
tereses en relacién a su manuscrito. Especialmente, en
estudios con productos comerciales, los autores debe-
ran declarar si poseen acuerdo alguno con las compa-
fifas cuyos productos aparecen en el manuscrito enviado
o si han recibido ayudas econdmicas de cualquier tipo
por parte de las mismas a fin de discutir con los auto-
res implicados como debe ser referido este hecho en la
publicacién. El Comité Editorial directamente o una vez
atendida la opinién de los revisores, se reserva el derecho
de rechazar los trabajos que no juzgue apropiados, asi
como de proponer las modificaciones de los mismos que
considere necesarias.
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Antes de enviar el manuscrito compruebe el contenido de
su envio. Pagina titular incluyendo: titulo, lista de autores,
nombre y direccion del centro, financiacion, teléfono, co-
rreo electronico, recuento de palabras, fecha de envio; Re-
sumen en castellano y en inglés en los originales; Palabras
clave; Texto; Bibliografia; Tablas numeradas con sus titu-
los; Figuras identificadas numeradas y sus leyendas.

Antes de la publicacién en version impresa o electrénica
del articulo, el autor de correspondencia recibira por correo
electrénico las pruebas del mismo para su correccién, que
deberan ser devueltas en el plazo de 48 horas siguientes
a su recepcion.
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OBITUARIO

IN MEMORIAM DEL PROFESOR MANUEL CRUZ HERNANDEZ

En plena Semana Santa, el martes 4
de abril de 2023, la pediatria espafola
recibe conmovida la noticia del falleci-
miento de nuestro admirado profesor el
Dr. D. Manuel Cruz Hernandez, del que
tantos pediatras espafioles e hispanoa-
mericanos hemos recibido ensefianzas
a través de sus famosos Tratados de
Pediatria y de su presencia congresual con actitud cercana
y entrafable. “Maestro de Maestros”, discipulos destaca-
dos suyos han sido, entre otros, los catedraticos

Juan Antonio Molina Font, Rafael Jiménez Gonzélez, Fran-
cisco Rodriguez Lépez, Luis Morales Fochs, Josep Figue-
ras Aloy y Francesc Botet Mussons.

El profesor Cruz Hernandez fallece a los 96
anos de vida tras una dilatada actividad,
que deja reflejada en su libro, “Sesenta
Afos de Pediatria Inacabada”. Cuando
se le preguntaba sobre su secreto para
mantenerse tan activo, con su chispean-
te sentido del humor, contestaba “que al-
gun hada benéfica mecid su cuna” y que
su truco ha sido trabajar, lo cual no le ha
supuesto ninguna carga, sino estimulo, gratificacion y dis-
frute. En su caso habria que matizar: trabajar bien para
hacer el bien.

En un espiritu de constante sintonia con la docencia vy el
aprendizaje cientifico, D. Manuel se nos presenta cémo el
“maximo modelo y ejemplo de la historia de la Pediatria
Espanola”. Y esto es asi, por su humildad, destacada hu-
manidad, por su sabiduria y magisterio, virtudes por las
cuales los médicos, en general, y especialmente todos los
pediatras nos sentimos sinceramente obligados a mostrar

La familia completa, pero todavia sin los cinco nietos, que la
alegran hoy. Tomada de Sesenta afios de Pediatria inacabada
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nuestro honrado y profundo sentimiento de gratitud. Jus-
tamente se le considera uno de los “maximos referentes de
la Pediatria Espafiola”, si no el mayor.

D. Manuel, como se le conoce en el ambito pediatrico, na-
ci6 en Malaga, el 29 de diciembre del 1926 en el seno de
una familia de maestros nacionales. Casado con Angeles
Martinez Valverde, a la que personalmente recuerdo por su
gran delicadeza y cordial fuente de luz, estimulo y apoyo
constante en la obra de D. Manuel. Angeles fallece precoz-
mente en el 2006. El mayor orgullo de D. Manuel fueron
sus cuatro hijos: la mayor Ofelia -nacida en Granada-pe-
diatra, directora de docencia del Pediatric Cancer Center
del Hospital Sant Joan de Déu de Barcelona; el segundo
Daniel -nacido en Cadiz-psicélogo infantil director de un
centro de Salud Mental Infanto-juvenil, dependiente del
mismo hospital; el tercero Alejandro, un brillante informati-
co -nacido en Barcelona- donde también nacié Alejandra,
la mas pequefia, que es disefiadora grafica. La saga con-
tinua con sus cinco nietos, precisamente la mayor, hija de
Ofelia, tras realizar el MIR de pediatria en el Hospital Infantil
Universitario Virgen del Rocio, se esta especializando en
infectologia pediatrica.

En Granada cursé D. Manuel sus estudios primarios en una
escuela nacional y sus estudios secundarios en el Institu-
to Padre Suarez, obteniendo al término de los mismos, en
1945, premio extraordinario en el Examen de Estado. Con
este antecedente, en el mismo afio ingresa en la Facultad
de Medicina de Granada. En 1946 obtuvo por oposicion la
plaza de alumno becario. En 1948 ingresa como alumno
interno numerario en la Catedra de Pediatria, con practica
docente bajo la direccién de su titular el Profesor D. Anto-
nio Galdé. Se licencia en 1951 con premio extraordinario y
obtiene el doctorado en Medicina en Madrid el afio 1953.
Sus maestros fueron los profesores Gald6 en Granada y
Jean Chaptal en Montpellier.

De su actividad profesional, merece comentarse que fue
médico interno del Departamento de Pediatria del Hospital
Clinico de Granada (1951-1953) y jefe de servicio del mis-
mo (1954-1957). Ese mismo afio accede a la jefatura del
Departamento de Pediatria del Hospital Moreno de Mora
de Cadiz, puesto en el que permanece hasta 1964. Con
su traslado a Barcelona como catedratico de pediatria se
le nombra jefe del Departamento de Pediatria delHospital-
Clinico enelafio 1965,cargo que mantendra hasta su jubi-
lacion en 1993. Ademas, fue catedratico consultor de pe-
diatria de los hospitales de la Seguridad Social en Cadiz y
Barcelona y miembro del Comité de Etica del Hospital Cli-
nico de Barcelona en 1996. Como era habitual en aquella
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fue Puericultor del Estado por oposicion, obteniendo plaza
en 1954 con actividad en Céadiz y Barcelona e inspector
Médico Escolar en 1954, con actividad en Barcelona.

Entre sus cargos y distinciones, fue representante de Es-
pafa en la Confederacién Europea de Especialistas en Pe-
diatria. Miembro de las Comisiones Nacionales de Pedia-
tria, Alergia y Cirugia pediatrica. Presidente del Congreso
Espariol de Pediatria en Barcelona en 1976. Presidente del
Comité patrocinador del Congreso Internacional de Pedia-
tria en Barcelona 1980. Presidente del Congreso Europeo
de Educacién Pediatrica en Barcelona 1985. Y por exponer
algo masde sudilatada trayectoria cientifica fue ponente en
diversos congresos espafioles e internacionales, con mas
de 300 ponencias o0 comunicaciones.

Asi mismo, fue vocal del Comité Nacional de Discapacidad
presidido por Su Majestad la Reina Dfia. Sofia. Miembro de
las comisiones de expertos de la Consejeria de Sanidad de
la Generalidad de Catalufia para la prevencion y asistencia
precoz de la deficiencia psicomotriz, de hospitalizacion pe-
diatrica y de vacunaciones. Presidi6 la Asociacion Espafio-
la de Pediatria (AEP) en el cuatrienio 1976-1980 sustituyen-
do al Prof. Enrique Sanchez Villares, siendo miembro de
varias sociedades cientificas. Fue experto de la IPA-Aso-
ciacion Internacional de Pediatria y Presidente de Honor
de la Asociacion Espafola de Pediatria y de la Sociedad
Europea de Educacion Pediatrica. Medalla de Honor de
UNICEF y la Medaille du 25éme Anniversaire. Association
pour I'Enseignement de la Pediatrie en Europe, Doctor Ho-
noris Causa de la Universidad de Buenos Aires, entre otros.

Asi mismo cuenta
con el reconocimien-
to de numerosas
Academias de Me-
dicina:  Académico
numerario de la Real
Academia de Medici-
na de Catalufa, Co-
rrespondiente de la
Real Academia Nacional de Medicina de Madrid. Socio de
Meérito de la Academia de Ciencias Médicas de Catalufia y
Baleares y Académico de Honor de las Reales Academias
de Medicina de Cadiz, Granada, Sevilla,

Tenerife y Valencia. Tuve el honor de efectuar su presenta-
cion, en la la sesion publica y solemne de la Real Academia
de Medicina y Cirugia de Sevilla celebrada el dia 30 de
octubre de 2016 en el que se procedid a su ingreso como
Académico de Honor, con su discurso titulado “En la estela
de las epidemias vividas”, acto que constituyé una verda-
dera fiesta pediatrica.

En cuanto a su actividad docente, la ha desarrollado en
todos los niveles universitarios: en la catedra de Pediatria
de Granada fue alumno interno, profesor ayudante (1951-
1954) y adjunto por oposicion (1954-1957); mediante este
procedimiento selectivo obtuvo en 1957 la catedra de Pe-
diatria en la Facultad de Medicina de Cadiz, por aquel en-
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tonces integrada en la Universidad de Sevilla en la que per-
manece durante siete afios, pasando, en 1965 a ocupar,
mediante oposicion, la catedra de Pediatria de la Facultad
de Medicina de Barcelona hasta su obligada jubilacion en
1992. Retiro oficial, precoz y disparatado del que nos co-
menta: “Me dejé jubilar a los 65 arnos y asi pasé a engrosar
el grupo de pensionistas precoces, con la obligacion de
descansar sin estar cansado”.

Profesor emérito de la Universidad de Barcelona desde
1993. Profesor invitado en diversas universidades de Es-
pana y del extranjero (en especial en Hispanoamérica):
Universidades de Buenos Aires, Lima, Quito, Coro, Cara-
cas, San Juan de Puerto Rico, Santo Domingo, Nova de
Lisboa, Montpellier, asi como de diversas sociedades cien-
tificas, nacionales e internacionales.

Presidente y fundador de la Sociedad Espafola de Educa-
cion Pediatrica. Director de cursos monograficos anuales:
“Progresos en Pediatria”, “Terapéutica”, “Formacion Con-
tinuada”, “Alergologia e inmunologia clinica” asi como de
otras especialidades pediatricas.

En cuanto a su labor investigadora, se interes6 especial-
mente en el estudio de las anemias infantiles, aminoacido-
patias, alergia, inmunidad, dismorfologia, cromosomopa-
tias, pediatria social, bioética y educacién médica. Patrono
de las Fundaciones Cientificas Fernando Cuenca (Zarago-
za), Letamendi (Barcelona) y Heinz Koch. Fruto de sus in-
vestigaciones son la direccién de 70 tesis doctorales.

En cuanto al capitulo de publicaciones, son mas de 400
articulos cientificos en revistas nacionales e internaciona-
les y la autoria o colaboracién en 40 libros, entre los que
destacamos: Tratado de Pediatria, con 10 ediciones (la
Ultima en el afio 2011); Manual de Pediatria cuya tercera
edicién vio la luz en 2013; Tratado de Exploracion clinica
en Pediatria, de 1995; Atlas de sindromes pediatricos, de
1997; Manual del Residente de Pediatria, de 1997, Com-
pendio de Pediatria de 1998; Tratamiento de las enferme-
dades en nifios y adolescente de 1998; Mensajes del bebé,
en el ano 2005.

La ya mencionada publicacién de Sesenta Afios de Pedia-
tria inacabada, en 2010, viene a constituir sus memorias
de las péaginas vividas de la historia pediatrica contempo-
ranea; Infectologia pediatrica, con dos ediciones, la ultima
de 2012 y finalmente el Manual ilustrado de enfermedades
raras, en el ano 2013.

Ademas, ha sido director de la Coleccion de Monografias
de la céatedra de Pediatria de Barcelona, asi como de la
serie de monografias sobre el Tratamiento de las enferme-
dades en nifios y adolescentes, donde se
recogian los avances terapéuticos en dis-
tintas subespecialidades pediatricas, las
cuales fueron apareciendo en los afos fi-
nales del siglo pasado y en los iniciales del
actual y asi mismo director de la Revista
Archivos de Pediatria.
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No me resisto a resefar la génesis de lo que en el ambito
pediatrico de Espafna e Hispanoamérica se conoce como
“El Cruz”. Indiscutiblemente me estoy refiriendo a su “Tra-
tado de Pediatria”.

En la década de los sesenta no existia en Espaia un libro
de pediatria que se ajustara a las necesidades formativas
de los estudiantes y mucho menos a las necesidades asis-
tenciales de los médicos generales y de los pediatras. En-
tre los mas utilizados estaban los de los profesores Guido
Fanconi, que ejercia en Zurich, el aleman Jochims W Keller
y el americano Waldo E. Bill Nelson. Pero, como opina el
profesor Juan Brines Solanes, catedratico de Pediatria y
Puericultura de la Facultad de Medicina de Valencia, sien-
do buenos estos tratados, disponian sus contenidos se-
gunlasnecesidades formativas y profesionales de sus res-
pectivos paises; es decir, ocupando el hueco que dejaban
a la Pediatria la organizacion de los estudios universitarios
y la estructura asistencial de sus respectivas sociedades;
estructura bien alejadas de la realidad espafiola y, por con-
siguiente, incapaz de suplir las exigencias de estudiantes
y profesionales.

Por aquellos afios aparecieron los
apuntes de D. Manuel. Apuntes que re-
cogian, en gran medida, los temas que
habia elaborado para las oposiciones
a la catedra de Pediatria dela Facultad
deMedicina deCadiz, que tan brillante-
mente habia ganado. Constituyeron el
embrion del célebre libro “Lecciones
de Pediatria y Puericultura”. En aquellas lecciones estaba
ordenada toda la Pediatria. Un texto nacido de una mente
privilegiada y con gran capacidad didactica y que hacia
de la asistencia al nifio, habitualmente dificultosa, una ac-
tividad comoda y atractiva. Hay que decir, que supuso un
alivio para el profesional de la pediatria que por fin podia
acceder a una obra de consulta seria con

MANUAL DE
PEDIATRIA

una informacion ordenada, actualizada y rigurosa, que cu-
bria la mayoria de las necesidades asistenciales. Con el
paso de los afos el Tratado fue creciendo hasta abarcar
todos los contenidos de la pediatria mas actual. Pero con
el crecimiento se dificultdé su manejo para estudiantes y
médicos generales. Ello obligd a elaborar una version re-
ducida del mismo titulado, inicialmente “Compendio de
Pediatria” y después “Manual de Pediatria”.

IMPACTO PEDIATRICO SOCIAL. RETOS PEDIATRICOS

El impacto pediatrico-social de D. Manuel, como el mis-
mo refiere, lo recibié desarrollando su trabajo, en Granada,
como alumno interno de la Catedra de Pediatria del Prof.
Galdo. Le tocod entonces enfrentarse a modelos asisten-
ciales hospitalarios muy deficientes y precarios que por
entonces eran considerados normales. Puedo decir que
aflos mas tarde y en otro ambito, igual me ocurrié a mi en
la Casa Cuna de Seuvilla, la cual hube de transformar para
adaptar sus funciones a los nuevos tiempos, buscando
y consiguiendo la desinstitucionalizacién de los nifios alli
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asistidos con la apertura de nuevas alternativas de protec-
cién. Esto no hubiera sido posible sin el paso conceptual
de la asistencia “como beneficencia” a la nueva considera-
cién de la asistencia publica y social de estos niflos como
sujetos de derechos.

D. Manuel siempre ha estado en sintonia y estrecha co-
laboracién con la Sociedad Espafola de Pediatria Social,
en su etapa constituyente como Seccion de la AEP, en
su etapa presidencial de la AEP, siguiendo muy de cerca
todo su desarrollo. Su ultima colaboracion ha sido la re-
daccion del preambulo de la Historia de la Pediatria Social
Espafiola, cuyo capitulo se publicara préximamente en una
nueva edicion de los Cuadernos de Historia de la Pediatria
Espafiola del Grupo de Trabajo de Historia de la Pediatria
de la AEP, liderado por el Dr. Victor Manuel Garcia Nieto.
Cuaderno dedicado a las tres primeras secciones que se
crearon en 1973, celebrando por tanto su cincuentenario:
Nefrologia, Neonatologia y Pediatria Social. Tengo la satis-
faccion de habérselo pedido el pasado mes de febrero y
su repuesta fue inmediata. Previamente en la pasada pri-
mavera le solicité redactara el epilogo de la memoria del
cincuentenario del Hospital Infantil Universitario Virgen del
Rocio. Todas estas colaboraciones inmediatas y entusias-
tas nos permiten afirmar que efectivamente D. Manuel ha
muerto con las botas puestas.

De su personalidad
humanistica destaca
su sencillez, afabili-
dad, compresion, ge-
nerosidad y toleran-
cia. Afirmaba que las
humanidades, como
rama del conocimien-
to, son muy importan-
tes en la formacion
y desarrollo profesional del médico. Con un sentido mas
profundo y mas cercano al ejercicio profesional, aconse-
ja,-porque él puede hacerlo- “la humanizacién en el que-
hacer de los pediatras, cuando destaca el valor de la com-
pasion ante las desgracias ajenas”, recomendando “rodear
los progresivos avances de la necesaria humanizacion, de
una inteligencia emocional que permita que al conocimien-
to se sumen la motivacion, la empatia, la autodisciplina y,
mas aun, la habilidad social; nos dice que “ser pediatra no
es solo una especialidad médica, ni siquiera una vocacion,
sino algo mas, una forma de vivir”; e insiste: la formacion
humanistica es importante a la hora de hablar a las familias,
nifios y adolescentes y para intentar comprender el dolor
humano.

D. Manuel siempre cercano y entrafiable

Siempre puso en valor su visién integral de la pediatria y la
requerida interdisciplinaridad para dar repuesta a la misma,
expresando su preocupacién ante los actuales retos pedia-
tricos que conciernen a la ensefanza de la especialidad,
con especial referencia a la bioética y la calidad de vida.
Por ejemplo, la asistencia actual y la previsible en el futuro,
en sus dos vertientes, cada vez mas vinculadas: la hospi-
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talaria y la extrahospitalaria; la ya referida pediatria integral,
que incluye el conocimiento cientifico de la psicoldgica in-
fantil y familiar; y, por ultimo, la pediatria social y la ecopa-
tologia. El pediatra nuevo, ademas de conocer la patologia
actual, debera estar al tanto de patologias que parecian
desaparecidas y que pueden emerger. Nos indica: “Anti-
guamente teniamos una mortalidad infantil del 100/1000;
ahora los nifios son mas altos, fuerte e inteligentes. Antes
habia mas delgadez por malnutricion; ahora el problema es
la obesidad. Antes losnifioseranmdsobedientes;ahorason-
masfrecuentes los problemas psicoldgicos y sociales”

Os puedo de forma muy sincera asegurar, que a los com-
ponentes de la Sociedad de Pediatria Social de la AEP, la
ausencia de D. Manuel, nos hace sentir un profundo senti-
miento de orfandad.

SU QUERIDA ANDALUCIA

Tomo de D. Manuel las siguientes reflexiones “La verdad es
que mi corazon quedo en buena parte por ahi' y mi acento
andaluz no lo perdi, incluso cuando hablo en catalan. Lo
hablo como si fuera un nifio, ya que las primeras nociones
las aprendi hablando con los nifios en la consulta. Una vez
mas el nifio ha sido el padre del hombre, como afirma W
Wordsworth”

Con su nom-
bramiento
de Académi-
co de Honor
otorgado al
Prof. Cruz
Hernandez
por la Real
Academia
de Medicina
y Cirugia de
Sevilla, esta
corporacion hizo justicia expresando un merecido recono-
cimiento a tan excelsa figura de la pediatria internacional,
vinculada a Andalucia por nacimiento, formacién y vida
docente, vinculado como estuvo a nuestra Universidad de
Sevilla como Catedratico de la Facultad de Cadiz.

No puedo menos que transcribir sus palabras del discurso
de ingreso en nuestra Corporacion como como Académico
de Honor (30/10/2016) en referencia a su etapa andaluza:

“Gracias es la primera palabra que se me ocurre para co-
menzar mi intervencion en este solemne acto, que con toda
mi veterania no deja de emocionarme. Gracias por el honor
que me concede esta Real Academia de Medicina y Cirugia
de Sevilla. Honor que conservaré ciertamente entre las dis-
tinciones mas apreciadas y lo acepto compartiéndolo con
los que lo han hecho posible: mi familia y mis discipulos.

Gracias por su unanime decision, a todos los Académicos
a quienes simbolizo en el excelentisimo presidente pro-
fesor doctor Jesus Castifieiras y el secretario ilustrisimo
doctor Ignacio Gomez de Terreros con el que hace tiempo
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me siento hermanado por el interés comun en la pediatria
social, terreno donde él es sin duda una fuente inagota-
ble de sabiduria. Mi agradecimiento también, a los cinco
académicos que presentaron mi candidatura para afiadir mi
nombre a una lista presidida por Alexander Fleming. Es una
alegria afiadida que hicieran la propuesta, junto a Ignacio
Gomez de Terreros, los ilustrisimos doctores Jaime Rodlri-
guez Sacristan, Jesus Loscertales, Joaquin Nuriez Fuster
y Federico Arguelles, con los que, hace tiempo y por su
excelencia en la profesion, he tenido lazos de amistad y de
admiracion, que hoy es muy grato expresar publicamente.

Ademas, vuestra magnanima eleccion viene a paliar una
cierta carencia afectiva porque en los afios felices de mi
actividad en la Facultad de Medicina de Cadiz perteneci a
la Universidad hispalense y siempre la afioré. Y ahora seria
tentador, pero poco util, volver la vista atrds, imaginando
coémo habrian sido las cosas si hubiera podido pasar de
Cadiz a Sevilla como tantos otros catedraticos de enton-
ces. Muchas cosas habrian sido diferentes, pero solo diré
algo que los pediatras saben: en tal caso dificilmente hu-
bieran existido dos escuelas pediatricas de enorme valor,
la de José Peria en Santiago y mas aun la de Manuel Sua-
rez aqui en Sevilla, ni tampoco la mia propia en Barcelona.
Lo que con magnanimidad llama mi escuela esta basada
por cierto en una semilla que dio buenos frutos, la de mis
colaboradores de Cadiz que lo dejaron todo para seguir-
me a la ciudad condal. Fueron como una estimulante capa
epigenética que molded mi personalidad. Y si dicen que
soy su maestro, ellos me han ensefiado mucho, ademas
de fundamentar en su momento una nueva escuela pedia-
trica, como el profesor Juan Antonio Molina Font en Gra-
nada, que consiguié prolongar la herencia pediatrica de los
maestros Garcia Duarte y Galdd. Y no insisto mas porque
no sabria decirlo con mejores palabras que las empleadas
en su benévola presentacion por el académico y secretario
general Profesor Ignacio Gdmez de Terreros, advirtiendo
que todos somos hijos de nuestro tiempo y de nuestras
obras, como aaqvirtio el maestro Cervantes”.

Termino con un claro mensaje que D. Manuel dirige a las
generaciones futuras. Frases tomadas de su libro Sesenta
afnos de Pediatria inacabada (2010):

“La ciencia es amplia y la vida es corta. A veces caigo en la
tentacion de repasar obras con alguna referencia médica,
filosdfica o histdrica. Con ellas se consigue algo muy dificil
para un docente: ensefiar deleitando. Recuerdo agrade-
cido a mi familia y colaboradores que han hecho posible
que sea un médico de nifios en tiempos de esperanza. Ha
valido la pena pertenecer a una generacion que ha vivido
un progreso que ha dado, y seguira dando, frutos para una
buena salud del nifio y de toda la humanidad. Siempre que
se sepa dotar a este progreso de la necesaria humanizacion
para que al conocimiento se sumen la motivacion, la empa-
tia, la autodisciplina y, mas aun, la habilidad social. jBuena
suerte a todos!”.

DESCANSE EN PAZ
Ignacio Gomez de Terreros

viesejpaadlEiiea - Volumen 30 | N°1 | Junio 2023



Un soplo
de luz

.‘/
°*, FUNDACION
’L_ A5 EL GANCHO

ONNERSITARIO
Virgen del Rocio l- INFANTIL




Otk

70 AEP
0 738 W&QO%!

!
1






