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S PA‘O

Desde la Direccion

Montserrat Anton Gamero. Hospital Universitario Reina Sofia. Cérdoba

Disfrutamos en este nimero de una editorial in-
teresante y oportuna sobre la sedacion paliativa
en Pediatria. En estos tiempos en que tanto se
debate sobre la “humanizacién” de la asisten-
cia sanitaria en el nifio, el Dr. Quiroga' explica
con claridad en qué consiste la sedacién al final
de la vida y cuales son sus objetivos, al mismo
tiempo que expone las dificultades para su uti-
lizacién y las principales areas de mejora. Son
precisas la elaboracion de guias y protocolos
que faciliten su aplicacion y la necesidad de for-
macion de los profesionales y de investigacion
en esta area tan imprescindible como novedosa
de la Pediatria.

Nos estrenamos con la nueva seccion de la Vox
de enfermeria, donde Colom et al?® analizan el
papel de estos profesionales en los cuidados
paliativos pediatricos y exponen los retos pen-
dientes de alcanzar.

Confiamos que estos manuscritos sean un esti-
mulo para avanzar en los cuidados para la vida
al final de la vida en nuestros pacientes pedia-
tricos.

Avanzamos en la andadura de Vox Paediatrica
destacando en este numero la relevancia de la
formacién continuada en nuestra sociedad cien-
tifica. Este numero contiene el resumen de las
ponencias y comunicaciones de la CVIlI Reunion
cientifica de la SPAOYEX celebrada en Caceres
los dias 8 y 9 de marzo de 2019. Fue una reunion
participativa donde algunos miembros relevan-
tes de nuestra sociedad referentes en Pediatria
de Atencion Primaria®*® y en algunas especialida-
des como Oncologia®?®, Nefrologia®!, Infectolo-
gia'®'® y Neonatologia''® expusieron aspectos

emergentes de la Pediatria como las vacunas,
el maltrato, el tabaquismo y el cancer. También
intervinieron los residentes de Pediatria en una
mesa redonda'’""® y fueron los principales pro-
tagonistas de las comunicaciones cientificas.
Nuestra revista es una herramienta util para con-
tribuir en la difusion del conocimiento que sin
duda puede ayudar a mejorar las competencias
de los pediatras lectores.
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S PA‘O

Editorial

Sedacion paliativa
en Pediatria

Eduardo Quiroga Cantero
Unidad de Oncologia Pediatrica.
Hospital Infantil Virgen del Rocio de Sevilla.

Segun la Sociedad Esparfiola de Cuidados Pa-
liativos (SECPAL), la Sedacién Paliativa se en-
tiende como':

“La administracion deliberada de farmacos, en
las dosis y combinaciones requeridas, para dis-
minuir la consciencia de los pacientes con en-
fermedad terminal o avanzada, tanto como sea
preciso para aliviar los sintomas refractarios, y
con su consentimiento implicito, explicito o de-
legado”.

Por tanto se requieren tres condiciones:
- Refractariedad del sintoma o problema.
- Terminalidad.

- Consentimiento.

Este definicidon no siempre es posible aplicarla
en Pediatria pues la mayoria de los pacientes,
en el contexto de los cuidados paliativos, sufren
enfermedades neuroldgicas graves (70%), o son
demasiado pequefos para expresar sintomas,
que son subjetivos, y en la mayoria de las oca-
siones tendremos que hablar de problemas y no
de sintomas refractarios (p.ej, convulsiones re-
petidas en una enfermedad neurodegenerativa
al final de la vida).

Por tanto son sus padres y nosotros mismos los
que en muchas ocasiones valoraremos estos
problemas como refractarios e indicaremos la
sedacion.

Otra dificultad que nos encontramos en el pa-
ciente pediatrico es el consentimiento, que por
las mismas razones, en la mayoria de las veces
sera delegado, y seran sus padres los que au-
toricen la sedacion. Sin embargo intentaremos
siempre comunicarnos con el nifio, adaptan-
do la comunicacién a la edad y capacidad de

a2 i X

comprension que tenga y que pueda participar
en la decisién. En el caso de la adolescencia,
podremos hacerlo de una manera similar a los
adultos, recordando que a partir de los 16 afios
existe la mayoria de edad sanitaria.

No existe en la actualidad un documento oficial
en este sentido, pero es necesario que esté re-
cogido en la historia clinica del paciente.

En Pediatria, aquellos problemas denominados
refractarios son con mayor frecuencia el dolor y
la disnea como ocurre en los adultos, siendo ex-
cepcional el delirium como causa principal. Otro
sintoma comun por el que se indica la sedacién
paliativa en adultos es el sufrimiento psicoldgico
al final de la vida, sin embargo, este problema es
dificil de determinar cuando nos encontramos
con nifos de corta edad o nifios con dificultades
en la comunicacidon como son aquellos con en-
fermedades neurolégicas severas?. Por otra par-
te, a pesar de ser identificado este sufrimiento,
se reconoce en diversos trabajos que no se lleva
a cabo la sedacion por este motivo en Pediatria
sin otras razones médicas que lo justifiquen3.

No es sedacién paliativa aquella sedacion que
se realiza con el animo de acortar la vida de
los pacientes, ni aquella que esta claramente
influenciada por los padres o los profesiona-
les sanitarios, sin tener en cuenta al nino como
centro de las decisiones. En este ultimo caso
estariamos hablando de eutanasia, que se di-
ferencia de la sedacién paliativa fundamental-
mente en la intencionalidad (buscar la muerte
del individuo).

El fin de la sedacion paliativa es evitar el sufri-
miento, disminuyendo la consciencia del pa-
ciente, permitiendo la muerte del mismo cuan-
do ésta es inevitable. La sedacion paliativa no
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acorta el tiempo de vida como esta recogido en
diversas publicaciones®.

Existen grandes diferencias respecto al porcen-
taje de pacientes pediatricos que requieren se-
dacion paliativa al final de la vida en los escasos
trabajos publicados sobre este tema, lo cual
refleja el desconocimiento de cuando, como y
donde proceder a la sedacion. Lo que esta claro
es que no todos los pacientes lo requieren, pues
un alto porcentaje pueden morir de forma “natu-
ral” sin necesidad de aplicar farmacos o técni-
cas especiales (por ejemplo nifios con tumores
cerebrales que entran en coma neurolégico an-
tes de fallecer).

El objetivo seria llevar a cabo la sedacién palia-
tiva cuando fuera necesaria en el hogar del nifio
por equipos de Cuidados Paliativos Pediatricos
que hubieran hecho un recorrido con el nifio y su
familia en el tiempo de vida que acontece des-
de que se establece la terminalidad del mismo
hasta su muerte. Es en el domicilio donde me-
nos porcentaje de sedaciones se llevan a cabo
y mas en el medio hospitalario, lo cual puede
reflejar un mejor control de sintomas al final de
la vida cundo son manejados por equipos cua-
lificados®.

Es necesario un mayor entrenamiento e investi-
gacion en esta disciplina dentro del ambito de la
Pediatria y la elaboracién de protocolos o guias
de actuacién que puedan ayudarnos en nuestra
practica clinica en estas situaciones dificiles.
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Resumen: Los cuidados paliativos pediatricos suponen un conjunto de cuidados inte-
grales del cuerpo, mente y espiritu de los nifos con una enfermedad limi-
tante y/o amenazante para la vida y sus familias. Debido a la complejidad
de estos pacientes y los cuidados que se derivan de ello los profesionales
de enfermeria son una parte imprescindible del equipo de atencién. Sin
embargo, en la actualidad no se dispone de una formacién especifica re-
glada en cuidados paliativos pediatricos y la falta de recursos materiales
y humanos conlleva en ocasiones consecuencias negativas tanto para el
paciente y su familia como para los propios profesionales que les atienden.
Analizamos el papel de la enfermeria en los cuidados paliativos pediatricos,
cual es la situacioén actual y los puntos de mejora ante los que nos encon-
tramos.

Palabras clave: Cuidados paliativos pediatricos, competencia enfermera, cuidados espe-

cializados, mortalidad infantil, duelo enfermeria.

Abstract Pediatric palliative care involves a set of comprehensive physical, emotio-
nal and spiritual care for children with a life-limiting and/or life-threatening
illness and their families. Due to the complexity of these patients and the
care needed, nursing specialists represent a vital part of the attention team.
However, nowadays there is not a regulated training on pediatric palliative
care and the lack of material and human resources can entail negative con-
sequences for the patients and their families, as well as for the professio-
nals in charge. We analyse the role of nursing in pediatric palliative care, the

current situation and the possible improvement points.

Key words: Palliative care for children, competence nurse, specialized care, grief,

mourning, infant mortality.

Los cuidados paliativos y la enfermeria. Mo-
vimiento Hospice

Para hablar de la historia e inicio de los cui-
dados paliativos nos tenemos que remontar a

Autor para correspondencia: Beatriz Colom Ponce.
beatriz.colom.ponce@gmail.com

|10 WA

principios de los afios 40 donde una enfermera,
posterior trabajadora social y médico graduada
a los 40 afios comenzé una forma de cuidados
que iba mas alla de la curacién, basaba en el
bienestar y la calidad de vida. Esta mujer se lla-
maba Cicely Saunders y actualmente es una de
las mayores referentes en cuidados paliativos.
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Cicely, tras su experiencia en St. Lukes Hospital
atendiendo enfermos terminales y gracias a sus
estudios e investigaciones en el St. Joseph’s
Hospital descubrié que el cuidado de los enfer-
mos debia basarse en una concepcion holistica
de la enfermedad a través de un acercamiento
no solo fisico sino también psicoldgico y espi-
ritual del paciente. Con el fin de proporcionar
estos cuidados a los pacientes terminales, creé
en Londres en 1967 el primer Hospice especia-
lizado en cuidados paliativos llamado St. Chris-
topher’s Hospice'.

Este nuevo término, Hospice, se situa entre la
calidad cientifica de un hospital y la comodidad
y calidez del hogar?. Es un lugar donde se pro-
porcionan cuidados a los pacientes terminales y
a sus familias, afirmando la vida y no acelerando
ni posponiendo la muerte natural. Un entorno
donde poder afrontar esa dificil situacion de la
mejor manera posible.

A nuestro pais el concepto de cuidados paliati-
vos llegd algo mas tarde, en 1982, con la crea-
cion de la primera Unidad de Cuidados Palia-
tivos en el Hospital Marqués de Valdecilla de
Santander. Refiriéndonos al area pediatrica no
fue hasta nueve anos después, en 1991, cuan-
do se crea en el Hospital Sant Joan de Deu de
Barcelona la primera Unidad especifica de Cui-
dados Paliativos Pediatricos (cpp)s.

La enfermeria como parte del equipo de cui-
dados paliativos pediatricos y referente de
cuidados

La enfermeria como parte del equipo de cpp ya
se menciond en el documento de consenso in-
ternacional conocido como IMPaCCT (Internatio-
nal Meeting for Palliative Care in Children) donde
se recogia que el equipo basico de atencion de
cpp debia estar compuesto como minimo por un
meédico, una enfermera, un trabajador social, un
psicologo y un consejero espiritual®. La necesi-
dad de un equipo multidisciplinar tan amplio vie-
ne reflejada por la complejidad de los pacientes y
familias que se incluyen en dichas unidades.

Segun datos de la EAPC (Grupo de Trabajo de
Cuidados Paliativos para Nifios de la Asociacién
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Europea de Cuidados Paliativos) aproximada-
mente un 30% de los pacientes incluidos en el
programa de cpp padece cancer y el 70% res-
tante comprende una combinacién de patolo-
gias, principalmente neuroldgicas, metabdlicas
y genéticas?. Esto se traduce en la necesidad
de aplicacién de cuidados especializados mu-
chas veces dependientes de aparatos externos
(bombas de infusion, de alimentacion, respira-
dores...) que requieren de gran apoyo, informa-
cién y educacién sanitaria dependiente de en-
fermeria. Teniendo en cuenta que siempre que
se pueda estos cuidados se centraran en el ho-
gar familiar y este peso recaerd sobre los cuida-
dores principales del nifo/a®, enfermeria supone
el pilar basico de educacién sanitaria, apoyo y
gestién de recursos.

Para ello una correcta valoracién inicial de pro-
blemas y necesidades y una posterior reeva-
luacién a lo largo de todo el proceso se hace
imprescindible para poder proporcionar los cui-
dados de calidad y humanos a los que se diri-
gen los cpp. El instrumento enfermero para su
realizacion es el llamado Proceso de Atencion
de Enfermeria (PAE).

Basandonos en las etapas del PAE y comenzan-
do con la primera de ellas (valoracién) hemos
realizado una evaluacion de los problemas y ne-
cesidades que suelen presentar los pacientes
en cpp Y sus familias. De los multiples modelos
existentes hemos seleccionado el modelo de
Patrones Funcionales de Marjory Gordon®. Asi
mismo se han incluido diversos diagnésticos de
enfermeria NANDA asociados a dicha valora-
cién’. Tabla 1.

Por otro lado, la enfermeria como parte del equi-
po de cuidados paliativos y referente de cuida-
dos asume multiples responsabilidades y acti-
vidades que fueron clasificadas en el ano 2006
y que podemos encontrar el proyecto “com-
petencias enfermeras en cuidados paliativos™®.
En él un grupo de enfermeras con mas de 10
afnos de experiencia en el campo de cuidados
paliativos y procedentes de diferentes ambitos
asistenciales concluyeron que las competencias
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Tabla 1. Valoracidn de las necesidades de ninos y familias de cuidados paliativos pediatricos
segun patrones funcionales de M. Gordon

1: PERCEPCION- MANEJO DE LA SALUD

NANDA

00126: Conocimientos deficientes

Manejo de la salud del propio nifio (si puede) y de su familia y cuidadora principal
Vacunacion correcta, vacunacién opcional y recomendable estacional (neumococo,
gripe etc.)

Interés y conocimiento de los familiares en practicas saludables y cuidados
Ingresos hospitalarios requeridos

2: NUTRICIONAL- METABOLICO

NANDA

00102: déficit de autocuidado: alimentacion
00103: Deterioro de la deglucion

00134: Nauseas

00002: Desequilibrio nutricional: inferior a las
necesidades corporales

00007: Hipertermia

00047: Riesgo de deterioro de la integridad
cutanea

00247: Riesgo de deterioro de la mucosa oral

Buen crecimiento y nutricion

Alimentacion adecuada a sus necesidades metabdlicas.

Uso de dispositivos: sondas nasogastica, gastrostomia, ileostomia y sus posibles
problemas potenciales: estoma, quemaduras, granulomas...

Nauseas/vémitos si recibe tratamiento quimioterapico

Valoracion de la necesidad de suplementos alimenticios

Piel: riesgo de Ulceras por presién, sequedad de mucosas, lesiones de la piel etc.
Problemas bucales

3: ELIMINACION

NANDA

00110:
00011:
00013:

Déficit de autocuidado: uso del inodoro
Estrefimiento
Diarrea

Incontinencia intestinal/ urinaria, pafiales, colostomias, estrefiimiento si hay trata-
miento con opioides.

4: ACTIVIDAD-EJERCICIO

NANDA

00032:
00031:
00039:
00093:
00085:

Patron respiratorio ineficaz
Limpieza ineficaz de las vias aéreas
Riesgo de aspiracion

Fatiga

Deterioro de la movilidad fisica

Respiracion ineficaz

Incapacidad de eliminar secreciones

Tos ineficaz, inmovilidad, rigideces, escoliosis/deformidades que modifican la caja
toracica.

Uso de oxigeno, tragueostomia, aerosoles, aspirador de secreciones etc.

5: SUENO-DESCANSO

NANDA

00095: Insomnio

Problemas de insomnio paciente/familia
Ansiedad/depresion

Alteracién del suefio por farmacos

Ronquidos o apneas del suefio, uso de CPAP nocturna

6: COGNITIVO-PERCEPTIVO

NANDA

00133:
00126:
00128:
00137:

Dolor crénico
Conocimientos deficientes
Confusion aguda

Afliccion cronica

Nivel de conciencia

Prétesis

Lenguaje, ayuda para comunicacion
Dolor

Toma de decisiones (cuidadores)

7: AUTOPERCEPCION - AUTOCONCEPTO.

NANDA

00147: Ansiedad ante la muerte
00120: Baja autoestima situacional
00148: Temor

Patrén postura corporal y movimiento
Patron emocional
Expresiones de desesperanza o inutilidad

8: ROL-RELACIONES

NANDA

00062:
00135:
00136:

Riesgo de cansancio del rol de cuidador
Duelo complicado
Duelo

- Perdidas, cambios, fracasos, conflictos aislamiento social
- Relaciones sociales alteradas

9: SEXUALIDAD-REPRODUCCION

10: ADAPTACION-TOLERANCIA AL ESTRES

NANDA

00071: Afrontamiento defensivo
00069: Afrontamiento ineficaz

Forma de adaptarse a las situaciones estresantes
Capacidad de resilencia

Soporte individual y familiar

Habilidades para controlar o dirigir situaciones estresantes

11: VALORES-CREENCIAS

NANDA

00169: Deterioro de la religiosidad
00066: Sufrimiento espiritual

Lo importante en la vida, percepciones en conflicto de valores, expectativas, practi-
cas religiosas, decisiones sobre tratamiento, prioridades de salud, vida 0 muerte
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enfermeras se distribuian en tres grupos princi-
pales: profesionales, éticas y legales; prestacion
y gestion de cuidados y desarrollo profesional.
En la Tabla 2 podemos encontrar ejemplos de
dichas actividades y cuidados relacionados con
cada uno de estos grupos. Al observar la varia-
bilidad de actividades que realiza enfermeria y
la responsabilidad que deriva de ellas se hace
imprescindible poner sobre la mesa el siguiente
punto de nuestro documento; la necesidad de
formacion y especializacion enfermera.

Importancia de la especializacion de enfer-
meria en cuidados paliativos pediatricos

La Asociacién Espafola de Enfermeria en Cuida-
dos Paliativos (AECPAL) lleva desde sus inicios
en 2005 luchando por la especializacion y for-
macioén enfermera en cuidados paliativos. Esta
formacion especifica se basa en tres niveles de
desarrollo o capacitacion. El primero de ellos se
realizaria en el ambito universitario a través del
Grado de Enfermeria, con una formacién basica
pregrado para la atencién de pacientes y familia-
res en fase terminal de la vida. Un segundo nivel
intermedio corresponderia a una formacion mas
avanzada, dirigido a profesionales que interven-
gan en mayor o menor medida en los cuidados
paliativos a través de la formacion continuada
de postgrado. El tercer nivel denominado avan-
zado seria el de los profesionales de enfermeria
con un nivel de capacitacion especifica y amplia
al amparo de la Ley de Ordenacién de Profesio-
nes Sanitarias®. Con este ultimo nivel la enfer-
meria ofreceria unos cuidados con los mas altos
estandares de atencion a través de la practica,
la formacién profesional y la investigacion™™.

Por otra parte, no fue hasta el afo 2005 con el
Real Decreto de Especialidades de Enferme-
ria 450/2005 cuando empezamos a formar y a
acreditar de forma reglada a través del Minis-
terio de Sanidad y Consumo y el Ministerio de
Educacién a los profesionales enfermeros en los
cuidados especificos del nifio gracias a la espe-
cialidad de “Enfermeria Pediatrica”'".

Si a la juventud de los cuidados paliativos uni-
mos la juventud de las especialidades de en-
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fermeria, obtenemos la respuesta del por qué
a pesar de la imperiosa necesidad de cuidados
especializados todavia no tenemos una forma-
cion reglada en cuidados paliativos generales,
mucho menos en cuidados paliativos pediatri-
COs.

La falta de formacion especifica reglada en
cpp se traduce en unos cuidados basados en
la practica y en el aprendizaje autodidacta de
la enfermeria, a través de cursos de formacion
continuada, masteres, expertos etc. financiados
por los propios profesionales y que dependen
unica y exclusivamente de su capacidad y vo-
luntad de mejorar profesionalmente. Esta falta
de formacion no solo afecta a los cuidados que
puedan ofrecer a los nifilos y sus familias, sino
que tienen consecuencias en los propios profe-
sionales a corto y largo plazo.

Situacion actual de los cuidados paliativos
pediatricos. Consecuencias en los profesio-
nales enfermeros

Segun datos del Ministerio de Sanidad, Servi-
cios Sociales e Igualdad cada afio entre 5000 y
7000 nifios padecen enfermedades que limitan
y/0 amenazan sus vidas y de estos, entre 930 y
1500 fallecen por este tipo de dolencias®.

Sin embargo a dia de hoy nos encontramos con
servicios muy limitados ya que segun los cri-
terios definidos por la SECPAL solo contamos
con 9 recursos de cpp de entre los cuales dos
han sido clasificados como Equipos Basicos de
Cuidados Paliativos (Hospital Sant Joan de Deu
de Barcelona y Hospital Son Espases de Mallor-
ca) y uno como Equipo Completo de Cuidados
Paliativos Pediatricos (Hospital Universitario
Infantil Nifio Jesus de Madrid). El resto de las
comunidades autbnomas cuentan con otro tipo
de proyectos relacionados con los cpp que dis-
tan mucho unos de otros en cuanto a recursos
humanos, competencias, asistencia domicilia-
ria, asistencia 24 horas/7 dias a la semana etc.
Ademas, segun la Asociacion Europea de Cui-
dados Paliativos para poder considerarse “uni-
dad” deberian contar con una serie de camas
independientes de otros servicios hospitalarios
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Tabla 2. Competencias enfermeras en cuidados paliativos

1. Profesionales,

eticas y legales -Normas éticas y legales

-Capacidad de desarrollar acciones, desde el reconocimiento normativo de los de-
rechos de los ciudadanos, en el ambito de la atencion al final de la vida, encamina-
das a fomentar en el paciente su participacién activa en la toma de

decisiones y en el respeto de todo lo que le es propio.

-Practica ética (Principios de autonomia e intimidad)
-Ayuda en la toma de decisiones al final de la vida

dualizado.

2. Prestacion y gestion
de cuidados

-Gestién de cuidados

-Acompanfar al paciente y su familia en su experiencia del proceso de final de vida
mediante la elaboracién, puesta en marcha y gestion del plan de cuidados indivi-

-Actividades de promocién de la salud
-Uso de comunicacion terapéutica y relaciones interpersonales

-Entorno seguro, atencién integral y gestion de recursos
-Utilizacion del Proceso de Atencién de Enfermeria (PAE)

3. Desarrollo profesional

-Investigacion y docencia

-Compromiso profesional, mejora de la calidad, formacién continua

y por desgracia no es asi'?. Es por ello que po-
cos nifios demandantes de estos servicios pue-
den beneficiarse de estos cuidados. La mayoria
de ellos mueren en condiciones inadecuadas,
sin un alivio correcto de los sintomas y general-
mente en un entorno hospitalario® (87% = UCIP
56% + UCIN 31%).

El tratamiento de estos nifios en unidades de
cuidados intensivos por personal de enfermeria
sin formacion especifica en cuidados paliativos o
afrontamiento de la muerte pediatrica tiene con-
secuencias demostradas en diferentes estudios.

Un estudio realizado con personal de Unidades
de cuidados intensivos pediatricos demostré
que ante la muerte del niflo se presentaban sin-
tomas fisicos tales como: trastornos del suefio,
problemas gastrointestinales, alteraciones de la
alimentacién, somnolencia agotamiento etc. En
cuanto a los emocionales los mas comunes fue-
ron nerviosismo y tension, sentimientos de vacio
y pesar, tristeza, depresion, ira, culpa, incapaci-
dad para concentrarse, soledad y necesidad por
parte de los profesionales de alejarse del nifio y
la familia en la situacion de final de la vida'.

Otro estudio cualitativo realizado con enferme-
ras de cuidados intensivos pediatricos mostré
que el afrontamiento de la muerte de los nifos en
este tipo de personal se traducia en sentimientos
de culpa, fracaso, impotencia y negacién. En
ocasiones también se evidenciaron dificultades
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en la comunicacion con el paciente y la familia y
a largo plazo situaciones de sobrecarga laboral
o bunout. Para evitar estos sentimientos a veces
las enfermeras adoptaban posiciones defensivas
intentando no involucrase o evitando las miradas
y la comunicacién con los familiares. La falta de
recursos de desahogo y de apoyo psicoldgico
contribuy6 a esta situacion'®.

Carola et al'® nos hablan de los diferentes sen-
timientos y emociones que presenta el personal
de enfermeria ante la muerte del nifio. En su es-
tudio se referencian sentimientos de irritabilidad
ante los médicos que ordenan los tratamientos
o ante los padres por no implicarse o implicarse
demasiado en los cuidados de su hijo/a, senti-
mientos de impotencia y frustracién al presen-
ciar el sufrimiento del nifio o incluso el sentirse
cuestionadas ante padres que necesitan una
mayor percepcion de control. Las enfermeras
se muestran preocupadas ante la idea de que la
relacién entre los miembros del equipo o entre
la familia y el equipo sanitario pueda influir en
como muera el nifio.

Villalba Nogales' nos indica que estos senti-
mientos deben ser tratados con un entrena-
miento especifico de habilidades de relacion
para tener el menor coste emocional posible y
evitar sus consecuencias negativas. Técnicas
como el consuelling pueden ser Utiles en estas
situaciones.
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Retos de futuro

La implantacién y funcionamiento de unidades
de cpp especificas en al menos cada comuni-
dad auténoma deberia ser uno de los primeros
puntos a llevar a cabo en el futuro debido a la
demanda asistencial demostrada de este tipo
cuidados.

Por otro lado, la formacion y capacitacién espe-
cifica de las enfermeras es esencial para unos
cuidados paliativos de calidad en cualquier am-
bito asistencial. Para ello llevar a cabo la pro-
puesta de formacién por grados que planteé la
AECPAL™ podria ser un buen punto de partida.

Por ultimo y para evitar las consecuencias nega-
tivas tanto fisicas como emocionales derivadas
del afrontamiento de la muerte pediatrica, de-
beriamos contar por una red de apoyo psicolo-
gico de calidad con la atencion adecuada para
no derivar en el desgaste profesional o burnout.
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Vox en imagen

Hemorragia suprarrenal

neonata
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Presentamos caso de recién nacido varon a
término (Apgar 7/9) mediante parto vaginal no
traumatico, que precisa reanimacion tipo I. In-
gresa a los 2 dias de vida por ictericia patoldgica
(bilirrubina 20 mg/dl), manteniendo buen estado
general.

Durante el ingreso, se palpé masa abdominal
derecha, que requirié realizacion de ecografia,
apreciandose lesion suprarrenal heterogénea,
con lagos anecoicos, avascular, bien delimita-
da, de 28x32 mm de diametros. Se diagnosticé
masa adrenal con componente quistico aparen-
temente benigna, planteandose diagndstico di-
ferencial con el neuroblastoma quistico.

En la resonancia magnética nuclear (RM) se
confirmd una masa adrenal derecha, hiperin-

Fig.1. Ecografia abdominal donde se aprecia una lesion
suprarrenal hiperecogénica y sin sefial Doppler interna.

Autor para correspondencia: Irene Garrido Marquez.
igamar26@gmail.com
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tensa en pT1y pT2, con restriccion de difusién
y areas de difusion facilitada relacionadas con
licuefaccién, que habia disminuido ligeramente
de tamano respecto al estudio ecografico. El
diagnostico fue hematoma suprarrenal.

La hemorragia suprarrenal neonatal es una en-
tidad relativamente frecuente cuyo principal
factor de riesgo es el parto traumatico, siendo
inusual la etiologia atraumatica. Suele ser uni-
lateral y asintomatica, aunque existe una tria-
da sintomatolégica clasica: ictericia, anemia y
masa en flanco'.

No suele suponer un compromiso para el recién
nacido, pero es importante establecer un diag-

Fig. 2. RM abdominal en secuencia T1 (fase). Imagen hi-

perintensa suprarrenal derecha por depdsito de metahe-

moglobina, sugerente de hemorragia adrenal.
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Fig. 3. RM abdominal en secuencia T1 (fuera de fase),
donde se observa imagen hiperintensa suprarrenal dere-
cha en relacion con hemorragia.

nostico precoz dado que puede provocar insufi-
ciencia suprarrenal o hemorragia masiva y debe

et - Volumen 26 1 N° 1 | Junio 2019
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diferenciarse de otras masas tumorales (neuro-
blastoma quistico congénito)?.

El diagndstico inicial se establecerad mediante
ecografia, donde visualizaremos lesién supra-
rrenal hiperecogénica y avascular que ira dismi-
nuyendo progresivamente por licuefaccién del
hematoma (Fig.1). Cuando no sea concluyente,
es recomendable realizar RM abdominal, donde
existira tipicamente hiperintensidad en secuen-
cias pT1, por depdsito de metahemoglobina
(Fig.2. Fig.3).
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Vox en imagen

Malformacion poco habitual de la via aérea:
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El estridor inspiratorio persistente expresa obs-
truccién de vias respiratorias extratoracicas,
constituyendo una indicacién frecuente de
broncoscopia flexible (BF)'. Presentamos un
caso clinico en el que se hall6é obstruccién sub-
glética asociada a una malformacién traqueal
infrecuente y no esperada.

Vardn de 4 afnos con estridor inspiratorio no cia-
nosante desde las primeras semanas de vida
que consulta por habla entrecortada con esca-
sas palabras, necesitando inspirar entre ellas,

Figura 1. Imagen tomada durante la BF que muestra mem-
brana subgldtica que obstruye gravemente la via aérea,
dejando solo un 10% de diametro traqueal libre (flecha).

Autor para correspondencia: Maria Pilar Priego Ruiz
pilarpriegoruiz@gmail.com
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sin asociar insuficiencia respiratoria, sospe-
chandose obstruccion subglética.

Antecedentes personales: recién nacido pretér-
mino (33 semanas), bajo peso, presenté distrés
respiratorio al nacimiento precisando intubacion
orotraqueal (I0T) y ventilacién mecanica durante
24 horas. A los 2 meses por soplo cardiaco, se
detecta ventana aortopulmonar y CIA tipo os-
tium secundum, necesitando nuevamente I0OT
para cirugia cardiaca.

La BF muestra membrana subglética con obs-
truccion grave de la via aérea (90%) (Fig. 1), fina-
lizandose el procedimiento. En la reconstruccion
axial y coronal de la tomografia computarizada
(TC) de térax se observaron dos membranas

Figura 2. A Corte coronal de TC de tdrax: presencia de do-
ble membrana subgldtica (1), bronquio traqueal derecho
ciego (2) y estenosis traqueal distal (3) B: Broncoscopia
virtual realizada mediante TC tdrax: (1) estenosis subglo-
tica, (2) bronquio traqueal derecho ciego, (3) estenosis
traqueal
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Figura 3. Imagen tomada durante la BF intraoperatoria:
bronquio traqueal ciego (flecha). Estenosis traqueal, al
introducir FB se aprecia traquealizacion del bronquio pul-
monar principal

subgléticas, el bronquio traqueal derecho ciego
y una estenosis traqueal distal (Fig. 2). Se realizé
un split cricotiroideo y una nueva BF detectan-
dose una falsa imagen de carina principal y el
bronquio traqueal derecho ciego. Al progresar el
BF se aprecié la estenosis traqueal distal, visua-
lizandose la carina traqueal principal (Fig. 3).

La BF en pediatria es una técnica segura y con
un gran numero de aplicaciones, tanto diag-
nosticas como terapéuticas?. En este caso la

et - Volumen 26 1 N° 1 | Junio 2019
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combinacién de la BF y TC de térax demostré
la asociacion de una membrana subglética pro-
bablemente secundaria a las intubaciones de
recién nacido y lactante, y una malformacion
congénita rara de la via aérea que anteriormente
pasoé desapercibida3.
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Resumen:

Palabras clave:

Abstract

La ecografia se esta instalando en la Atencion Primaria (AP) como una he-
rramienta diagndstica mas, que contribuye con sus ventajas e inconvenien-
tes a aumentar la capacidad resolutiva del profesional de la AP. Los pedia-
tras no debemos dejar pasar la oportunidad y deberiamos incluir, también,
la ecografia en nuestro arsenal diagnéstico como apoyo a la sospecha
clinica. Teniendo en cuenta la escasez, aun hoy, de publicaciones que tra-
ten el tema en profundidad, se plantea en este trabajo una revision de la
utilidad de la ecografia desde una experiencia propia durante 12 afios con
un ecografo portatil en una pediatria rural. Asi podemos aproximarnos a un
abanico de ambitos anatomo- clinicos en los que la ecografia nos puede
servir y que serian: patologia abdominal, patologia urolégica, patologia in-
guino-escrotal, patologia ginecoldgica, ecografia del cuello, patologia mus-
culo-esquelética, ecografia de partes blandas, seguimiento de patologias
ya diagnosticadas y como prueba de screening. En esta practica diaria se
han encontrado una serie de limitaciones y dificultades que pasan funda-
mentalmente por la presion asistencial por un lado y por la formacion en
ecografia y las limitaciones técnicas de los equipos por otro.

Ecografia, atencién primaria, pediatria.

Sonography is settled in Primary Care (PC) as another diagnostic tool,
which contributes with its advantages and disadvantages to increase the
resolution capacity of the PA professional. Pediatricians should not miss
this opportunity and we should also include ultrasound in our diagnostic
tools to support our clinical suspicion. Taking into account the scarcity,
even today, of publications dealing with the subject in depth, a review of
the usefulness of ultrasound from an own experience during 12 years with
a portable ultrasound in a rural pediatric area is proposed in this work. Thus
we can approach a wide range of anatomo-clinical areas such as abdo-

Autor para correspondencia: José Antonio Fernandez Merchan

jafmerchan@gmail.com
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minal, urological, inguino-scrotal and, gynecological and musculoskeletal
pathologies, sonography of the neck, and soft tissues and usefulness as an
screening test. In this daily practice, some limitations and difficulties have
been encountered, mainly due to healthcare pressure on the one hand and
training and the technical limitations of the equipment on the other.

Key words:

Introduccion

En los Ultimos anos la ecografia se esta haci-
endo un hueco en la Atencién Primaria (AP) de
Salud que esta evidenciando el salto definitivo
de esta técnica diagnodstica desde el ambito
hospitalario donde tenia su desarrollo exclusivo.
Las distintas Sociedades Cientificas de Medici-
na de Familia hace tiempo que cuentan con gru-
pos de trabajo relacionados directamente con la
ecografia y desarrollan cursos y talleres destina-
dos a la formacion de los médicos de AP.

En esta linea varias son las Comunidades
Auténomas (CCAA) que han apostado por la
ecografia en AP y que han puesto en marcha
sus programas de implantacion.

Los pediatras de AP no debemos estar ajenos
a esta realidad. Tenemos que romper barreras y
ver en la ecografia un nuevo reto que nos apor-
tara una técnica diagnéstica por la imagen con
una serie de caracteristicas que la hacen ideal
en el ambito pediatrico como son por ejemplo la
inocuidad, evitando en ocasiones otras pruebas
innecesarias con radiaciones ionizantes.

Con este trabajo se pretende aportar datos so-
bre la utilidad que puede tener la ecografia para
los pediatras de AP, qué ventajas e inconven-
ientes tiene, y en qué procesos nos puede servir
en nuestra practica diaria.

¢Qué es la ecografia?

La ecografia es una técnica diagnéstica basada
en el uso de ondas de ultrasonido (US) que son
emitidas a través de una sonda que hace las vec-
es de emisor y receptor. Las ondas de US, una
vez emitidas, atraviesan una serie de obstacu-
los (6rganos y tejidos) con los que interaccionan

i raE e - Volumen 26 | N°1 | Junio 2019
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al atravesarlos, atenuandose y rebotando antes
6 después y regresando en forma de ecos a la
misma sonda que los emitié. La unidad de pro-
cesamiento se encarga de transformar, a través
de un software, esas ondas rebotadas 6 ecos en
una imagen en escala de grises que es la que fi-
nalmente vemos en una pantalla en tiempo real.
La ecografia nos permite, por tanto, valorar las
estructuras y 6rganos objeto de estudio no sélo
morfolégicamente sino también en movimiento?.

En resumen, el ecografo va a disponer, basica-
mente, de una o varias sondas, una unidad de
procesamiento y una pantalla.

En pediatria esta técnica ofrece una ventaja
afiadida y es que, en general, obtenemos me-
jores imagenes y de mayor resolucion debido a
que los nifos tienen una mayor proporcion de
agua que en el adulto y un estrato graso mucho
menor lo que favorece la transmision del US y
en consecuencia la calidad y resolucién de la
imagen final.

Figura 1.- Ecografo portétil dotado de sonda cdnvex y son-
da lineal
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Figura 2.- Hernia inguino-escrotal

La ecografia aplicada en AP, junto a la clinica y
la exploracion, aumenta la capacidad resoluti-
va, la fiabilidad y el rendimiento diagnéstico, re-
orienta la actitud terapéutica y ahorra recursos
al sistema disminuyendo las listas de espera,
ademas de aportar una relacién coste-efectivi-
dad favorable, puesto que permite llevar a cabo
diagnosticos precoces; ofrece al paciente un
servicio de mayor calidad, con lo que mejora
la relacién médico-paciente y consigue asi una
mayor satisfaccion del enfermo?.

Ventajas e Inconvenientes de la ecografia
Ventajas*

Es una técnica diagndstica de imagen no io-
nizante, inocua, sin efectos secundarios des-
critos, ni contraindicaciones conocidas.

Es indolora y bien tolerada lo que favorece la
adhesion del paciente pediatrico.

Permite controles repetidos.

Es desplazable, gracias a los equipos por-
tatiles lo que favorece llevar la técnica eco-
grafica a puntos muy distantes del CS lo que
resulta basico en zonas con una dispersion
geografica muy amplia y también permite
realizar ecografias a la cabecera del enfermo.

Es reproducible, de tal manera que distintos
exploradores encontraran los mismos hallaz-
gos.

| 22

Figura 3.- Dismenorrea: Liquido libre en Douglas. Probable

rotura folicular.

Econdmica, una vez hecha la inversion inicial
del equipo y la formacién de los profesiona-
les.

Permite emplear signos clinicos como la eco-
palpacion, por ejemplo, en una colecistitis o
una apendicitis.

Ofrece una calidad de imagen para las partes
blandas equiparable a la resonancia magné-
tica (RM) y superior a la radiologia simple.

Inconvenientes

El principal problema de la ecografia es que
es operador dependiente, es decir, su fiabili-
dad como técnica diagndstica esta estrecha-
mente relacionada con la formacion, expe-
riencia y destreza del explorador

La presencia de gas y las superficies 6seas
impiden obtener imagenes de buena calidad
imposibilitando, en ocasiones, la realizacién
de la prueba diagnéstica.

Su baja especificidad, aunque presenta una
alta sensibilidad para detectar lesiones y es
ideal para distinguir entre imagenes sélidas y
quisticas*.

Patologias en las que nos puede ser de uti-
lidad

Publicaciones, evidencias

El nimero de publicaciones en las que se re-
lacionan ecografia y atencion primaria va cla-
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Figura 4.- Parotiditis recurrente juvenil.

ramente en aumento en los ultimos afos. Pero
si buscamos referencias en nuestro medio afa-
diendo el término pediatrica podremos compro-
bar la escasez de publicaciones.

Las publicaciones analizadas®%"8° estan basa-
das en ecografias realizadas en el medio hos-
pitalario, incluso se contabilizan exploraciones
como la ecografia transfontanelar que esta muy
circunscrita al 2° nivel asistencial.

Ante la evidencia que las indicaciones de la eco-
grafia en pediatria son un tema poco represen-
tado en la literatura médica® se hace necesario
la aportacién de experiencias propias a la espe-
ra de futuras publicaciones que arrojen mas luz
sobre el tema.

Experiencia propia

Basada en las ecografias pediatricas realizadas
con un equipo portatil (Sonosite micromaxx y
Sonosite Turbo) con el que se cubren tres Cen-
tros de Salud de la zona Norte de Caceres que
pertenecen al Area de Salud de Plasencia (Pe-
diatria de Area). Se trata de ecografias hechas
a nifios en centros de salud y realizadas por su
pediatra de AP.

Estos equipos portatiles estan dotados con 2
sondas: una sonda convex y una sonda lineal
de 4,5 cm. Fig. 1. El uso de equipos portatiles
facilita realizar ecografias en tres areas de sa-
lud distintas y ademas permite su empleo en los
cursos de ecografia organizados por institucio-
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nes sanitarias y sociedades cientificas en distin-
tos puntos de la geografia regional.

Analizados los Ultimos 12 afios (2007-2018) y
aunando motivos de consulta y hallazgos eco-
graficos podemos agrupar las patologias en las
que nos puede ser de utilidad segun los siguien-
tes ambitos anatomo-clinicos:

Ecografia abdominal: el dolor abdominal (DA)
en todas sus variantes (DA inespecifico, DA re-
currente, DA agudo, etc) es, con mucho, el mo-
tivo de la mayoria de las exploraciones abdomi-
nales. Alteraciones analiticas (funcién hepatica).
Dispepsia; estudio de estrefiimiento cronico.

Ecografia urolégica: infecciones de orina; enu-
resis; seguimiento de dilataciones del tracto
urinario (DTU); alteraciones de la funcion renal,
microhematurias; despistaje en niflos con ante-
cedentes familiares de poliquistosis renal.

Ecografia inguino-escrotal: muy util en pedia-
tria: asimetria testicular, dolor testicular, criptor-
quidia, quistes de epididimo, hidroceles, quistes
de corddn, sospecha y/o confirmaciéon de hernia
inguino-escrotal. Fig. 2.

Ecografia ginecoldgica: alteraciones mens-
truales, dismenorrea, Fig. 3 amenorrea, hirsutis-
mo.

Ecografia del Cuello: adenopatias, fibromato-
sis colli, parotiditis, Fig. 4 quistes del conducto
tirogloso. Estudio de la glandula tiroidea, Fig. 5:
alteraciones analiticas, hipotiroidismo congéni-
to, tiroiditis, nédulos.

Ecografia musculo esquelética: despistaje de
displasia y luxaciéon de la cadera del lactante;
sospecha de sinovitis de cadera; contusiones y
bultomas; quistes de Baker Fig. 6.

Ecografia de partes blandas: bultomas y ade-
nomegalias de cualquier localizacion, cuerpos
extranos.

Seguimiento de patologias ya diagnostica-
das: como esteatosis, quistes simples, la ya re-
ferida de dilataciones del tracto urinario (DTU),
paciente monorreno.
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Figura 5- Glandula tiroidea.

Screening: dentro de los protocolos de deter-
minados sindromes, por ejemplo, en el despis-
taje de tumores abdominales en un sindrome
de Beckwith Wiedemann o el ya comentado de
ninos con antecedentes familiares de poliquis-
tosis renal.

Este abanico de posibilidades puede variar en
mas o en menos en funcién de la formacion, ha-
bilidad y experiencia del explorador, asi como
en funcion de la dotacién de sondas y el softwa-
re que disponga el equipo ecografico. Asi, por
ejemplo, la ecografia cardiaca pediatrica con su
sonda adecuada y la formacién oportuna seria
una aplicacién interesante para aquellos casos
de soplos en nifios y en lactantes fuera de la eta-
pa neonatal precoz, lo que supondria un nimero
importante de exploraciones que podriamos re-
solver en AP. En alguna publicacién también se
hace referencia a las posibilidades de la ecogra-
fia para desbancar a la radiologia convencional
en el diagnostico de neumonia infantil™® lo que
habra que tener en cuenta para el futuro.

En casos puntuales y cuando los hallazgos su-
gieren patologia importante estamos ante una
situacién en la que podemos adelantar el pro-
ceso diagnostico y terapéutico lo que supone
hablar de mejora en la calidad asistencial del
paciente con todo lo que ello implica para el
profesional y para la familia.
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Figura 6.- Quiste de Baker.

Dificultades encontradas

1.- La presioén asistencial. Puede ser un obs-
taculo muy importante para aquellos pediatras
con cupos muy amplios que no deja huecos en
la agenda para realizar otro tipo de actividades
como la ecografia, la cual necesita su espacio y
su tiempo, sobre todo al principio.

2.- La dotacién del equipo ecografico. El propio
equipo de ecografia del centro de salud puede
ser un obstaculo si no esta dotado con las son-
das apropiadas. La mayor parte de los ecogra-
fos de AP suelen incluir una sonda lineal y una
sonda convex lo que valdria para iniciarnos en
la técnica.

3.- Reticencias de otros profesionales: como
los radidlogos y reticencias de aquellos otros
especialistas a los que son derivados los nifios
a resultas de los hallazgos ecograficos que nos
encontremos.

4.- La formacion inicial en cursos o talleres de
mas o menos tiempo de duracidon suele ser la
suficiente para iniciarse. Pero en el transcurso
de los dias puede que demandemos otro tipo de
exploraciones para las cuales no estamos pre-
parados y para la que no encontramos manera
de aprender. Aqui juega un papel importante ser
autodidacta lo que, sin quitarle mérito al hecho
en si, hace que el aprendizaje sea mas lento y
probablemente insuficiente en algunas facetas'.
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Conclusiones

El pediatra de AP deberia tomar interés por la
ecografia teniendo en cuenta el potencial diag-
nostico de la técnica y lo que nos puede aportar
en nuestra practica clinica diaria.

La ecografia es una técnica diagnéstica con
una serie de ventajas que la hacen ideal para
el paciente pediatrico como son su inocuidad,
la ausencia de efectos secundarios y que no es
dolorosa. A todo ello se une que el paciente pe-
diatrico por su menor proporcién de grasa en el
cuerpo nos ayudara a obtener, por lo general,
imagenes de mejor resolucion que en el adulto.

La ecografia en manos del pediatra de AP cons-
tituye junto con la clinica y la exploraciéon una
forma de aumentar el rendimiento diagndstico
que contribuye a redirigir mejor al paciente con
lo que aumenta la capacidad resolutiva del pro-
fesional.

El principal inconveniente es que es explorador
dependiente por lo que es necesaria una buena
formacion y una experiencia cuanto mas exten-
sa mejor para sacarle el mayor rendimiento y au-
mentar asi su fiabilidad.

La lista de motivos de consulta o patologias en
las que nos puede ser Util a los pediatras de AP
es muy amplia dependiendo de la dotacion de
los equipos que dispongamos en nuestro CS y
de nuestra formacion, experiencia y habilidad
pero basicamente pasa por: Estudio ecografico
abdominal en todas sus vertientes, estudio ne-
fro-urolégico, estudio ginecoldgico, estudio de
la patologia inguino-escrotal, estudio del cuello
y el tiroides, exploraciones musculo-esquelé-
ticas, estudio de partes blandas, seguimiento
de patologias ya diagnosticadas y método de
screening.
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Resumen: El centro de salud de Alburquerque (Badajoz), lleva a cabo desde hace
varios afnos, un programa de prevencion de consumo de tabaco en los
centros docentes de la localidad. Pretende prevenir antes del inicio de di-
cho consumo y se realiza en el entorno escolar por ser éste un lugar ideal
de educacion para la salud. La metodologia es a través de la informacién,
la practica y la experimentacion; para adquirir conocimientos y habilida-
des. Durante los afnos de implementacion del programa, se han cumplido
y superado los objetivos, segun los indicadores propuestos; una alta tasa
de participacion; un consumo de tabaco menor que la prevalencia a nivel
nacional; obtencion de reconocimiento a nivel regional y estatal y extension
del programa a otros centros docentes. La experiencia en los afios de de-
sarrollo del programa, esta siendo muy beneficiosa. Se ha consolidado un
programa de bajo coste, que evidencia los buenos resultados del trabajo
multidisciplinar e intersectorial y donde los/as alumnos/as se convierten en
agentes de salud.

Palabras clave: Prevencion, consumo drogas, adolescencia.

Abstract For some years, the Health Center in Alburquerque, Badajoz, is carrying out
a programme in schools to prevent tobacco consumption among young
people. It pretends to prevent before the beginning of this consumption
and it is carried out in the school environment because it is an ideal place
of education for health. Information, practice and experimentation is the
methodology used to obtain knowledge and skills about this theme. During
the years of implementation of this programme, and following the proposed
recommendations, all the objectives have been met: high turnout, less to-
bacco consumption than the national rate, recognition at a regional and
national level and finally, the integration of this programme to other schools.

Autor para correspondencia: M? de la Encarnacion Nieto Corral
encarnacion.nieto@salud-juntaex.es
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After all these years developing this programme, our experience has been
very rewarding. We can conclude that this low cost programme has em-
ployed a multidisciplinary and intersectoral work that has produced positive
results. Moreover, students are now health representatives.

Key words:

Introduccion

En el curso escolar 2011-2012 (mes de septiem-
bre), en la Comunidad Auténoma de Extremadu-
ra, se pone en marcha el Protocolo de Atencion
al Nifio/a y al Adolescente con Diabetes en la
Escuela. Le siguen otros: Protocolo de Actua-
cién Conjunta para el Alumnado con Transtorno
por Déficit de Atencion e Hiperactividad en Ex-
tremadura, Protocolo para la acogida y atencién
de los nifos/as con enfermedades raras o poco
frecuentes en los centros educativos de Extre-
madura y Protocolo de Actuacion Urgencias
Sanitarias en los Centros Educativos de Extre-
madura.

Esto hace que las enfermeras de atencion pri-
maria, empiecen a entrar en contacto con los
centros docentes de la localidad de una forma
mucho mas frecuente a como lo venian hacien-
do hasta entonces. Aparece la figura de Enfer-
mera Referente para centros docentes.

En el caso concreto de nuestro equipo de aten-
cién primaria del centro de salud de Alburquer-
que, debido a dichos programas; los centros
docentes comienzan a plantearnos a los profe-
sionales sanitarios otras necesidades sentidas
en relacion a la salud, entre ellas, prevenir el
consumo de drogas, sobre todo desde el insti-
tuto de ensefianza secundaria (IES) de la locali-
dad. En este contexto, se comienza a poner en
marcha una serie de proyectos para prevenir el
consumo de diferentes sustancias, entre ellas el
tabaco.

Ubicacion
Alburquerque es un pueblo de 5.340 habitan-
tes', situado en el noroeste de la provincia de
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Prevention, drugs consumption, adolescence

Badajoz. La zona basica de 11000 habitantes'’,
abarca los municipios de Alburquerque, Villar
del Rey y la Codosera con sus pedanias?® las
cuales lindan con Portugal.

En un entorno rural, los tres municipios presen-

tan un crecimiento natural negativo, con una po-
blacién envejecida (alrededor del 60% son ma-
yores de 65 afos)' y con una prevision de que
en los préximos afnos aumentara el porcentaje
de personas mayores.

Justificacion

El consumo de tabaco es la primera causa de
morbilidad y mortalidad EVITABLE. “Es un im-
portante factor de riesgo de enfermedades nu-
merosas enfermedades. Es el causante de mi-
llones de muertes al afio en todo el mundo™ y
“supone un importante gasto sanitario nacio-
nal”. Por otro lado, “la adiccion al tabaco es
una condicién clinica crénica, dificil de superar,
si no se dispone del apoyo y del tratamiento
adecuado™. De todo esto se desprende, que lo
mejor es no empezar a fumar.

La edad media de inicio de consumo de taba-
co, en Espana, se sitla en 14.1 afios® por ello la
finalidad de este proyecto, es prevenir el consu-
mo de tabaco en la adolescencia.

“Los centros docentes son un medio ideal de
Educacion para la Salud porque alcanzan a un
gran sector de la poblacion, la comunidad es-
colar (alumnos, personal docente, no docente y
familia); estan en un medio conocido para ellos
de forma continuada y durante varios afos y
disponen de profesionales especializados en la
transmision de conocimientos y ensefianza de
habilidades™’.
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Objetivos generales

- Prevenir el consumo de tabaco en el medio
escolar.

- Intervenir antes de la edad media de inicio
del consumo de tabaco.

- Trabajar de forma multidisciplinar y multisec-
torial.

Objetivos especificos

- Aportar informacion sobre los efectos noci-
vos del tabaco en la poblacién diana y sobre
otros aspectos relacionados con el consumo
de tabaco.

- Dotar a los/as alumnos/as de habilidades
sociales para resistir la presion del grupo de
iguales.

- Fomentar en el alumnado una actitud critica
ante la toma de decision.

Tabla 1. Indicadores segun objetivos marcados

- Experimentar a través de los sentidos los
efectos nocivos del tabaco.

Destinatarios

La poblacion diana a quien va dirigido este pro-
yecto son los/as alumnos/as de los centros do-
centes que cursan 6° de educacion primaria (EP)
y 1° de ensefianza secundaria obligatoria (ESO).

Actividades
El proyecto se desarrolla en dos fases:
Fase en 6° de Educacion Primaria

Jornada de Prevencién del Consumo de Tabaco
en la que se desarrollan tres actividades:

- Ponencia en PowerPoint de los efectos noci-
vos del tabaco, realizado por la enfermera del
centro de salud.

- Dinamica realizada por el/la Profesor/a Técnico
de Servicios a la Comunidad (PTSC) del Equipo

INDICADORES

OBJETIVOS

Numero de actividades de informacion de los
efectos nocivos del tabaco, antes de la edad
media de inicio de dicho consumo.

1 intervencién en el medio escolar anual

Numero de intervenciones en el medio escolar
en la poblacion diana.

1 intervencién en el CEIP anual
1 intervencién en el IES anual

Sectores y profesionales por sectores que defi-
nen el trabajo intersectorial y multidisciplinar en
el proyecto.

1 miembro del Centro de Salud
1miembro del CEIP
1 miembro del IES

Numero de actividades Practicas de los Efectos
nocivos del tabaco.

1 intervencion en el IES anual

Numero de actividades de Informacion sobre la
Presién de grupo.

intervencion en el CEIP anual
intervencion en el IES anual

Ndmero de actividades para trabajar de forma
practica la presiéon de grupo.

intervencion en el CEIP anual

y
y
]
1 intervencion en el IES anual

Numero de actividades para aumentar factores
de proteccion

Intervenciones preventivas a nivel escolar
HHSS: resistencia a la presion grupal y asertividad
Alternativas de ocio y tiempo libre

Numero de actividades para disminuir factores
de riesgo

Falsas creencias sobre el tabaco
Consumo en el grupo de iguales

|28
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Tabla 2. Resultado encuesta

PREVENCION DE CONSUMO DE TABACO EN CENTROS DOCENTES

S1% NO%
CURSO ESCOLAR 2011-2012 2016-2017
¢Has fumado alguna vez? 5.5 40 94.4 60
¢Has fumado diariamente en los ultimos 30 dias? 0 6.66 100 93.3
¢ Tu padre/madre o tutor fuman? 57.40 40 42.59 60
¢Tienes algun/a amigo/a que fume? 40.74 80 59.25 15.5
¢Conoces los riesgos del tabaco? 96.26 86.6 3.70 6.66

de Orientacién (EOEP) del colegio de Educacion
Infantil y Primaria (CEIP)

- Testimonios de iguales: chicos/as del instituto
de ensefanza secundaria (IES) acompafiados
y dirigidos por el/la educador/a social de dicho
IES, exponen como actuaron cuando le ofrecie-
ron tabaco.

Fase en 1° de Ensefianza Secundaria
Consta también de tres actividades:

- Dinamicas para aprender y practicar habilida-
des sociales, realizadas por la educadora social
del IES.

- Taller de los efectos nocivos del tabaco, reali-
zado por la enfermera

- Concurso de carteles de contrapublicidad del
tabaco, dirigido por la educadora social del IES.

Evaluacion

La evaluacién se realiza a través de indicado-
res segun los objetivos marcados (Tabla 1) y una
encuesta que se realizd en 6° de EP en el curso
escolar 2011-2012 y se volvié a repetir cuando
los/as chicos/as habian finalizado la ESO, en el
curso escolar 2016-2017 (Tabla 2).

Resultados

Los objetivos planteados, segun los indicadores
propuestos, se han cumplido a lo largo de todos
los afios de implementacion del programa, e in-
cluso algunos han aumentado: ha aumentado el
numero de profesionales docentes que realizan
alguna actividad dentro del proyecto, asi como
el aumento de sectores (distintos departamen-
tos dentro del instituto de ensefianza obligato-
ria, medios de comunicacion social).
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En cuanto a la encuesta, aunque a lo largo de
la adolescencia, han fumado en alguna ocasion,
establecidos como fumadores a diario es el
6.66%. Segun las estadisticas 2016 de la en-
cuesta sobre uso de drogas en ensefianza se-
cundaria de Espafia (ESTUDES), la prevalencia
de consumo de tabaco a diario en los ultimos
30 dias se establece en 10.8% a los 16 anos y
del12.9% a los 17 afnos; se ha reducido el por-
centaje de padres fumadores, o que supone un
factor de proteccion; se ha elevado el porcen-
taje de amigos que fuman, lo que es un dato a
tener en cuenta y reforzarlo, aunque puede te-
ner otra lectura y es que a pesar de que el por-
centaje de amigos fumadores, han resistido la
presion de grupo; la mayoria conoce los efectos
del tabaco.

Este programa, ha resultado reconocido a nivel
regional como “Buena Practica de Promocién y
Educacién para la Salud” en el afio 2016 y a ni-
vel estatal en el afo 2017.

Forma parte del Programa de Promocion, Pre-
vencion Asistencial y Control del Tabaquismo
que la direccion de Salud Publica del Area de
Salud de Badajoz esta implementando en el
momento actual.

Conclusiones

La experiencia de estos afios de implementa-
cion del programa, esta siendo muy beneficiosa;
se ha consolidado la actividad de la promocién
y la prevencion de la salud en el equipo de aten-
cién primaria del centro de salud; conciencia-
cion por parte de los profesionales de que un
sistema sanitario sostenible es posible, si se in-
vierte en prevencion primaria; evidencia de los
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buenos resultados en el trabajo multidisciplinar
e intersectorial y I1@s alumn@s se convierten en
agentes de salud y provocan en sus padres y/o
madres la deshabituacion tabaquica.

Bibliografia

1- Foro-ciudad.com [Internet]. Ultima actualiza-
cion 27/02/2019. Disponible en: https://www.
foro-ciudad.com

2- DECRETO 180/2017, de 31 de octubre, por
el que se modifica el Decreto 166/2005, de 5 de
julio, por el que se aprueba el Mapa Sanitario
de la Comunidad Auténoma de Extremadura.
(2017040192). Diario Oficial de Extremadura, n°®
212, Lunes 6 de noviembre de 2017.

3- Mathers C, World Health Organization. WHO
global report mortality attributable to tobacco

| 30

[Internet]. Geneva, Switzerland: WHO 2012. Dis-
ponible en: http://whglibdoc.who.int/publica-
tions/2012/9789241564434 eng.pdf

4- Evaluacién del control del tabaquismo sobre
los costes empresariales y sanitarios. Comité
Nacional para la Prevencion del Tabaquismo
(2015).

5- Actualizacion PAPPS Junio 2014 Vol. 46. Ex-
traordinario IV. SemFYC.

6-Encuesta sobre Uso de Drogas en Ensefanza
Secundaria en Espana (ESTUDES) 2016-2017.

7- Plan Integral de Obesidad Infantil de Anda-
lucia 2007-2012. Sevilla. Consejeria de Salud.
Junta de Andalucia.2006.

et - Volumen 26 1 N° 1 | Junio 2019



‘:@4 paesliaiica

SoCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

Resumen de Ponencias

Panel de Pediatria de Atencion Primaria

Proyectos de investigacion en atencion primaria

PARPen.RED

Resumenes de las ponencias y comunicaciones de la CVII Reunion cientifica de la SPAOYEX
celebrada en Caceres 8'y 9 de marzo de 2019,

Nuria Menéndez Gonzalez

Centro de salud Urbano Ill. Mérida. Badajoz

Recibido: 23/02/2019 Aceptado: 04/03/2019

Menéndez Gonzalez N. Proyectos de investigacion en atencion primaria. PAP en.RED. Vox Paediatr 2019; 26:31-41

Resumen:

Palabras clave:

Abstract

Key words:

La Red de Vigilancia en Pediatria de Atencion Primaria, PAP.en.RED, es una
red de pediatras centinelas que se establece como un sistema de informa-
cion, orientado a la vigilancia e investigacion epidemioldgica y esta basada
en la colaboracién voluntaria de profesionales sanitarios de Atencion Pri-
maria, para el estudio de determinados problemas de salud.

Hemos realizado 8 trabajos y los resultados se incluyen en un informe
que se ubica en la pagina web de la Asociaciéon Espanola de Pediatria de
Atencién Primaria y/o se publica en revistas y congresos: Accidentes en
poblacién infantil, Primera visita del recién nacido, Grandes prematuros,
Gastroenteritis aguda bacteriana, Infecciones precoces por el virus varice-
la-zéster, Hiperfrecuentacion en las consultas de atencion primaria, estudio
LAyDI sobre lactancia materna y Desarrollo Infantil y estudio COSACO so-
bre colonizacion por S.Aureus resistente a meticilina en ninos sanos.

Investigacion, Atencion Primaria, PAPenRED

The Surveillance Network in Primary Care Pediatrics, PAP.en.RED, is a ne-
twork of sentinel pediatricians that is established as an information system,
oriented to surveillance and epidemiological research and is based on the
voluntary collaboration of health care professionals. Primary, for the study
of certain health problems.

We have done 8 works and the results are included in a report that is located
on the website of the Spanish Association of Pediatrics of Primary Care and
/ or published in magazines and conferences: Accidents in children, First
visit of the newborn, Large premature, Acute bacterial gastroenteritis, Early
varicella-zoster virus infections, Hyperfrequency in primary care consulta-
tions, LAyDI study on breastfeeding and infant development and COSACO
study on colonization by methicillin-resistant S.Aureus in healthy children.

Primary care, PAPenRED

Autor de correspondencia: Nuria Menéndez Gonzalez

numengon@gmail.com
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Introduccion

Una red epidemiolégica es un sistema de re-
cogida, proceso, andlisis y presentacion de re-
sultados de la frecuencia y distribuciéon de un
proceso patologico especifico. Cuando son los
propios sanitarios los que de forma voluntaria
participan en la recogida de datos, se comprue-
ba alto rendimiento por mejoria en la calidad y
bajada en el coste.

La Red Centinela es un sistema de base po-
blacional, cuya informacién basica procede de
Atencion Primaria (AP). Las redes epidemiologi-
cas centinela van tomando cada vez mas prota-
gonismo en Europa y otros muchos paises.

En Espafna, el pediatra de Atencion Primaria
(PAP) tiene una situacion privilegiada, dado el
contacto estrecho que tiene con los nifios y su
familia participando en todas las actividades
de prevencion, promocion y educacion para la
salud. Aunque la gran mayoria de la AP esta en
la actualidad informatizada, la estructura actual
de funcionamiento de las diferentes comunida-
des auténomas hace casi imposible compartir
los datos registrados. Es por ello que hace 6
anos e impulsada por la Asociacién Espafola
de Pediatria de Atencion Primaria (AEPap), se
puso en marcha una Red de Vigilancia Epide-
mioldgica en Pediatria en Atencidn Primaria,
recientemente renombrada Red de Investiga-
cion en Atencién Primaria (PAP.en.Red), sien-
do el PAP (con la colaboracion de enfermeria
pediatrica), el protagonista en la recogida de
informacién.

El objetivo general es el estudio de enfermeda-
des trasmisibles y no trasmisibles susceptibles
de vigilancia, la investigacion de los determi-
nantes de los problemas de salud y enfermedad
pediatricos y la investigacion de los factores de
riesgo presuntamente condicionantes del bino-
mio salud/enfermedad.

El perfil del pediatra centinela es: pediatra con
plaza estable, posibilidad de rellenar on-line
desde la consulta los cuestionarios, cupos no
excesivos (se pretende no sobrecargar la con-
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sulta), equilibrio urbano-rural y en equipo con
enfermeria de pediatria.

El estrato base se considera La Rioja, al menos
un centinela. A partir de este dato se calcula el
porcentaje de pediatras en cada comunidad au-
tonoma: total de 304 pediatras. Segun la pro-
porcién de plazas de pediatria rural existentes,
se establece la proporcion de centinelas en
cada comunidad.

En los PAP colaboradores recae la responsabi-
lidad de la recogida de los datos, de su trans-
mision y de realizar las sugerencias necesarias
para mejorar la calidad de la red.

La Red tiene su propia pagina web vy el trabajo
se realiza on-line, introduciendo los datos re-
queridos en encuestas especificas para cada
problema de salud estudiado y garantizando la
identidad mediante cddigos numéricos de los
pacientes que posibilite su anonimato. Tras el
pertinente analisis estadistico de los datos, los
resultados se incluyen en un informe que se ubi-
ca en la pagina web y/o se publica en revistas/
Congresos.

En estos 6 afos de la red se han efectuado 8
trabajos de investigacion y los resultados anali-
zados ya se han reflejado en textos, publicacio-
nes, comunicaciones y ponencias en Congre-
s0s, siendo objeto de algunos premios.

e Estudio Accidentes en Poblacion Infantil.
e Estudio Primera Visita del Recién Nacido.
e Estudio Grandes Prematuros.

e Estudio Gastroenteritis Aguda (GEA) bacte-
riana.

e Estudio Infecciones Precoces por el Virus Va-
ricela-Zéster.

e Estudio de Hiperfrecuentacion en las Consul-
tas de Atencién Primaria.

e Estudio LAyDI sobre Lactancia maternay De-
sarrollo Infantil.

e Estudio COSACO sobre colonizacién por
S.Aureus resistente a meticilina en nifios sa-
nos.
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Estudios de investigacion

PRIMER PROYECTO: “ACCIDENTES EN LA
POBLACION INFANTIL ESPANOLA”

Objetivo

Conocer los habitos de la poblacién en relacion
con la prevencion de accidentes infantiles y la
repercusion de los mismos sobre la salud de la
poblacion infantil.

Metodologia

Estudio observacional transversal, descriptivo
y analitico. Se describen los habitos sobre pre-
vencion de accidentes y se relacionan entre si
y con determinantes del entorno familiar, entre
los distintos subgrupos de poblacion infantil. La
poblacién a estudio fueron nifios entre los 0y 13
anos que acuden a las consultas del PAP.

El estudio ha sido realizado por 204 pediatras
de AP que trabajan en centros de salud de todas
las Comunidades Autonomas. Se recogieron
1.726 cuestionarios con los datos que aporta-
ron las familias entre noviembre de 2013 y enero
2014.

Las variables estudiadas fueron: datos sociode-
mograficos y familiares de los nifios incluidos en
el estudio, datos acerca de los accidentes que
presentaron en el Ultimo afo y, de manera es-
pecifica, las caracteristicas del accidente mas
grave.

Conclusiones y Recomendaciones

- Mas de la mitad de los accidentes se produ-
cen en el entorno cotidiano del nifo, sobre
todo en la escuela y el parque, seguido en
frecuencia por el hogar.

- Las formas mas frecuentes de accidente in-
fantil son las caidas al suelo o a desnivel y los
golpes contra persona, objeto o animal.

- El tipo de accidente infantil varia en funcion
de la edad. No hemos encontrado diferencias
entre nifnos y ninas.

- En nuestro estudio, un porcentaje importante
de familias piensa que los accidentes se de-
ben al azar o a la imprudencia del nifio.
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- ElI 75% de las familias solicitan atencion mé-
dica en caso de accidentes y un 4% de los
nifos requieren ingreso hospitalario.

- En ningun caso los ninos menores de 12
afnos se deben quedar solos en casa, los ni-
nos que se quedan solos en casa tienen mas
riesgo de accidentes.

- Si los padres consideran que el nifo tiene
una conducta o personalidad que busca el
riesgo, deben prestarle mas atencion y su-
pervision.

- La familia y los cuidadores del nifio deben
conocer el teléfono de urgencias y el de toxi-
cologia.

- Los nifos que toman medicacion “cronica”
pueden tener mas riesgo de accidentes.

- Hay que cuidar el entorno del nifio y hacer
que sea lo mas seguro posible en funcion de
la edad de cada uno.

- Sera preciso modificar la opiniéon de las fa-
milias que atribuyen al azar la mayoria de los
accidentes y conseguir que apliquen las medi-
das de prevencién y proteccidon mas eficaces.

Este estudio se ha publicado en forma de libro
con la Fundacién Mapfre.

SEGUNDO PROYECTO: “ESTUDIO SOBRE
LA PRIMERA VISITA DE LOS RECIEN NACI-
DOS EN ATENCION PRIMARIA Y SUS IMPLI-
CACIONES PARA LA SALUD INFANTIL Y LA
LACTANCIA MATERNA”

Objetivos

El objetivo primario es conocer el momento en
que se produce el primer contacto de los recién
nacidos (RN) con el PAP después del alta de la
maternidad.

Objetivos secundarios:

- Detectar si existen barreras para un primer
contacto precoz en AP.

- Detectar si se han producido incidentes de
seguridad o ha podido significar un riesgo
para la salud del bebé .
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- Analizar los resultados en lactancia materna
(LM) relacionados con el momento de esa
primera consulta.

Metodologia

Estudio observacional transversal, prospectivo
y analitico. Se investiga la evolucion de los re-
cién nacidos desde que son dados de alta en
la maternidad hasta que llegan a las consultas
de pediatria o enfermeria de AP, las incidencias
ocurridas, la evolucién de su peso, la prevalen-
cia de LM vy los obstaculos que pueden haber
retrasado esa transicion.

La recogida de datos se realizé a través de PA-
PenRED, en una base de datos dinamica creada
para el estudio en Google Drive.

El periodo de estudio fue entre el 1 de octubre y
el 30 de diciembre de 2014.

Criterios de inclusion:

- Acudir a la consulta de pediatria de AP en el
periodo de estudio.

- Edad menor de un mes en el momento de la
primera consulta.

- Firmar el consentimiento informado.
- Criterios de exclusion.
- Prematuros de menos de 36 semanas.

- Bajo peso al nacimiento, menor de 2.200 gra-
mos.

- Ingreso en Maternidad o Neonatologia du-
rante mas de 5 dias.

- Malformaciones o patologia grave.
- Negativa de la familia a participar.
- Tener mas de un mes de edad.
Conclusiones

- Menos de la mitad de los RN acuden por
primera vez en la primera semana de vida al
centro de AP.

- Existen pocas barreras burocraticas para que
los RN sean atendidos en AP.
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- Casi en la cuarta parte de las consultas el pe-
diatra considera que hubiera sido mejor que
el RN hubiera acudido antes

- La LM exclusiva puede mejorar si el RN acu-
de de forma mas precoz.

- La experiencia previa en la LM parece ser un
factor facilitador de la LM exclusiva.

- El parto instrumentado disminuye la proba-
bilidad de que los bebés reciban LM exclusi-
va en el primer mes. En esta muestra parece
haber mejor resultado de LM exclusiva tras
parto con anestesia epidural.

- Laictericia es un indicador precoz de que la
LM no esta bien instaurada o de la existencia
de problemas con la técnica.

- Tanto desde los Hospitales como desde AP
hay que reforzar las estrategias para conse-
guir la 12 visita en plazo.

- Los profesionales de AP deben estar mas
concienciados de la importancia de la visita
en la primera semana de vida.

La Iniciativa para a Humanizacion de la Asisten-
cia al Nacimiento y la Lactancia Materna (IHAN),
ha concedido el Accésit de investigacion IHAN
en Lactancia Materna a este trabajo.

TERCER PROYECTO: “GASTROENTERITIS
BACTERIANAS EN LA POBLACION PEDIA-
TRICA. ETIOLOGIA/EPIDEMIOLOGIA

Objetivos

- Describir en orden de frecuencia los principa-
les patégenos bacterianos de las GEA.

- Describir las sensibilidades antibidticas de
los patégenos aislados.

- Describir la situacion sociodemografica (vi-
vienda, trabajo de los padres, numero de
hermanos, ambiente epidémico de gastroen-
teritis) y otros determinantes del entorno en
relacién con la prevalencia de las infecciones
gastrointestinales.

- Describir la relacién entre etiologia / via de
contagio.
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- Describir la evolucion clinica segun agente
etioldgico.

- Valorar la relacién prondstico/agente etiol6-
gico (segun numero de ingresos hospitalarios
asociados a cada germen).

- Describir la necesidad de tratamiento anti-
bidtico.
Metodologia

Estudio observacional transversal, descriptivo y
analitico.

La recogida de datos se realizd a través de la
Red de PAP.en.RED, a partir de un resultado po-
sitivo en el aislamiento bacteriano en una mues-
tra recogida de heces.

El periodo de estudio comprendio entre el 1 de
abril de 2014 y el 31 de marzo de 2015.

Criterios de inclusion:

- Acudir a la consulta de pediatria de AP en el
periodo de estudio.

- Edad entre 0y 14 afos.
- Padecer el cuadro clinico de GEA.

- Realizacion de coprocultivo en algun mo-
mento del episodio.

- Disponibilidad de los datos clinicos y epide-
mioldgicos relativos al episodio.

- Criterios de exclusion:

- Falta de informacién en la historia clinica
o imposibilidad de extraer los datos de la
anamnesis.

- Enfermedades intestinales o que afecten al
sistema inmune que puedan predisponer a
este tipo de procesos.

- Pacientes en tratamientos con farmacos que
puedan ejercer inmunosupresion (quimiote-
rapia antineoplasica, inmunosupresores en
enfermedades autoinmunes, o corticoides
orales a altas dosis).
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Se recogieron los datos en una base de datos
dinamica creada para el estudio en Goggle Drive
y en un registro especifico creado en la web de
PAP.en.RED.

Se estudiaron variables relacionadas con el en-
torno, parametros antropométricos y variables
en relacién con la GEA.

Conclusiones

La etiologia de la diarrea bacteriana pediatri-

ca en nuestro medio es la propia de un pais
desarrollado. Duplican los casos de Cam-
pylobacter a los de Salmonella y el resto de
bacterias son anecdéticas.

- Solo uno de cada cuatro casos se adquiere
por intoxicacion alimentaria.

- Ingresan significativamente mas casos de
Salmonella.

- El tratamiento antibiético de la GEA por
Campylobacter y Salmonella parece utilizar-
se en mas ocasiones de las que la literatura
recomienda.

- La intensidad, duracién del cuadro y la pre-
sencia de productos patolégicos en heces
son las razones principales para tratar.

- El patron de resistencias coincide con el pre-
viamente descrito en nuestro medio.

Este estudio se ha publicado en la Revista Ana-
les de Pediatria.

CUARTO PROYECTO: “SEGUIMIENTO EN
PEDIATRIA DE ATENCION PRIMARIA DE LOS
GRANDES PREMATUROS (NACIDOS CON
MENOS DE 32 SEMANAS DE GESTACION O
MENOS DE 1500grs)”

Objetivo

Aproximarnos a un primer conocimiento de la
implicacién de la pediatria de AP en el segui-
miento del gran prematuro.

Metodologia

Estudio observacional, descriptivo y trasversal
de ambito nacional mediante encuesta realizada
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on line a los PAP pertenecientes a PAP.en.RED
durante los meses de mayo y junio de 2015.

Se registra respecto a los prematuros de los cu-
pos: numero, tipo de seguimiento, dificultades
para su atencion, patologias mas frecuentes.

Conclusiones

- Los PAP creen necesarios los programas de
seguimiento conjuntos Hospital y AP para la
adecuada atencion a los grandes prematu-
ros.

- Es preciso revisar las codificaciones diag-
nosticas adaptandolas a las patologias de la
infancia y permitir a los profesionales el acce-
so a los datos informaticos para trabajos de
investigacion.

La Revista de Pediatria de Atencién Primaria ha
publicado este estudio.

QUINTO ESTUDIO: “ESTUDIO DESCRIPTIVO
DE LAS INFECCIONES PRECOCES POR EL
VIRUS VARICELA-ZOSTER: VARICELA EN
LACTANTES (MENORES DE 13 MESES) Y
HERPES ZOSTER EN LA INFANCIA”

Objetivos

- Describir la epidemiologia y la severidad cli-
nica de la varicela precoz (ninos menores de
13 meses).

- Describir la epidemiologia y la severidad cli-
nica del herpes zoster en la edad pediatrica.

- Describir la relacidon entre varicela precoz y
herpes zoster.

- Conocer la recomendaciéon que los pediatras
hacen sobre la vacunacion de varicela en ni-
fAos que han padecido la enfermedad por de-
bajo del afio de edad.

Metodologia

Estudio observacional, transversal y descriptivo.
La recogida de datos se realizd entre el julio
2015y el 30 junio 2016. El muestreo fue bietapi-
co estratificado utilizando PAPenRED, 310 pe-
diatras distribuidos por todas las Comunidades
Auténomas de forma proporcionada.

| 36

A partir de un caso diagnosticado clinicamente
de varicela en un nino menor de 12 meses, o de
herpes zéster en un nifo menor de 14 afos, se
recogieron datos del nifio, de la fecha del epi-
sodio, del posible mecanismo de contagio, de
la sintomatologia y evolucion clinica, de la si-
tuacion respecto a la varicela de su madre (en
el caso de varicelas en menores de un ano), de
la necesidad o no de tratamiento antiviral, de la
idea del profesional sobre vacunar o no a los ni-
fnos que padecieron varicela por debajo del afio
y en el caso del herpes zoster de la edad a la
que se padecio la varicela.

Criterios de inclusion:

- Acudir a la consulta del PAP en el periodo de
estudio.

- Edad entre 0 y 14 afos y clinica de herpes
z6ster o edad entre 0y 12 meses y clinica de
varicela.

- Disponibilidad de los datos clinicos y epide-
miolégicos relativos al episodio.

- Criterios de exclusion:

- Falta de informacion en la historia clinica
o imposibilidad de extraer los datos de la
anamnesis.

- Negativa de los padres/tutores a facilitar los
datos del estudio.

- Los datos se volcaron en una base de datos
dinamica creada para el estudio en Google
Drive.

Conclusiones

La varicela parece comportarse de forma leve
en la mayoria de los lactantes menores de un
ano, con muy bajo porcentaje de ingresos hos-
pitalarios y nula mortalidad. Clinicamente hay
mas afectacion en mayores de 6 meses, aunque
se les prescribe menos antiviral oral. Sigue ha-
biendo dudas sobre la posterior necesidad de
vacunacion.

El herpes zoster en la infancia es una entidad
de intensidad leve en la mayoria de los casos, y
sucede mas frecuentemente entre los 5y los 14
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anos de edad. Son raras la neuralgia post-her-
pética y las complicaciones. Llama la atencion
la ausencia de antecedente de varicela en el
15,1% de los casos en nuestra serie y el elevado
numero de nifos tratados con antivirales.

Recientemente se ha publicado este estudio en
una revista de prestigio internacional, European
Journal of Pediatrics.

SEXTO PROYECTO: “PRESCRIPCION DE
ANTIBIOTICOS Y REALIZACION DE PRUE-
BAS COMPLEMENTARIAS EN FUNCION DE
LA FRECUENTACION Y DE LA FIDELIZACION
CON EL PEDIATRA”

Objetivos

- Comprobar si la prescripcion de antibiético
(ATB) y la realizacion de pruebas complemen-
tarias (PC) se relaciona con la frecuentacion.

- Comparar la prescripcién de ATB vy realiza-
cién de PC en los pacientes que son vistos
con mayor frecuencia por su pediatra respec-
to a los que acuden con mayor frecuencia a
urgencias.

Metodologia

Estudio observacional analitico sobre prescrip-
cion de ATB vy peticién de PC realizadas en po-
blacion pediatrica en funcién de su frecuenta-
cion a los servicios sanitarios y de la fidelizacion
con el pediatra habitual.

El estudio se llevé a cabo a través de la red de
pediatras centinela de la AEPap compuesta por
320 pediatras de todo el territorio estatal y con
una distribucion representativa de todas las Co-
munidades Auténomas.

El periodo de estudio fue entre los meses de julio
y septiembre de 2016. A lo largo del periodo de
estudio se pidié a los pediatras colaboradores
que revisasen un total de 15 historias clinicas de
pacientes de su cupo. Se recogid la informacion
relativa al Ultimo ano desde el dia que se hizo la
recogida de datos. Se valoraron Unicamente las
visitas solicitadas “a demanda” por los pacien-
tes, excluyéndose por tanto las visitas genera-
das por profesionales y los controles de salud.
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Las fuentes de informacién fueron la historia
clinica de AP vy el registro de visitas a centros
publicos de urgencias de la zona (la participa-
cién en el estudio queda supeditada, por tanto,
a pediatras que tengan acceso a los datos de
los servicios de urgencias de su zona). Poste-
riormente se rellend y envié el formulario a tra-
vés de la red.

La seleccion de los pacientes se realizd en base a
una lista de 15 pares de 2 letras generada aleato-
riamente. El pediatra escogi6é de entre todos los
pacientes de su cupo el primer paciente cuyo pri-
mer apellido coincidia alfabéticamente con cada
par de letras. Tenian que ser pacientes mayores
de 12 meses o que llevaran mas de 12 meses
asignados en el cupo del pediatra colaborador.

Las variables a recoger fueron: datos del pedia-
tra, frecuentacién, prescripcion de ATB y PC.

Conclusiones

- Un mayor numero de morbilidades se rela-
ciona con la hiperfrecuentacién independien-
temente de la cronicidad.

- Los pacientes no hiperfrecuentadores res-
ponden a un perfil de paciente que consulta
por pocos motivos diferentes de morbilidad,
predominando la patologia aguda justificada.

- EI69% del total de visitas en pediatria de AP
se realizan con el pediatra asignado.

- Lamitad de los pacientes son de alta fideliza-
cion, correspondiendo a un perfil de pacien-
te de cualquier edad sin que sean especial-
mente hiperfrecuentadores. La presencia de
patologia crénica se relaciona con una alta
fidelizacion.

- Los hiperfrecuentadores se sitlan sobre todo
en el grupo de fidelizacion media.

- Un 9% de los pacientes son de baja fideliza-
cién, correspondiendo a un perfil de pacien-
tes entre 7 y 14 anos, sin patologia crénica y
no hiperfrecuentadores.

Este estudio se ha publicado en la revista Ana-
les de Pediatria.
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SEPTIMO ESTUDIO: “LACTANCIA MATERNA
Y DESARROLLO INFANTIL. INFLUENCIA DE
FACTORES SOCIOECONOMICOS, CULTU-
RALES E INDIVIDUALES EN EL INICIO Y EN
LA DURACION DE LA LACTANCIA MATER-
NA. ESTUDIO LAyDI”

Estudio colaborativo con el Instituto de Desa-
rrollo Humano Fraser Mustard, Universidad de
Toronto y La Universidad de Ciencias Médicas
de la Habana, Facultad de Medicina Julio Trigo
Lépez, Departamento de Crecimiento y Desa-
rrollo Humano. El presente estudio cuenta tam-
bién con la colaboracién del Area de Medicina
Preventiva y salud Publica de la Universidad de
Oviedo y Grupo 53 del Ciber de epidemiologia y
salud publica (CIBERESP).

Objetivo

El objetivo del trabajo es describir las caracteris-
ticas de la lactancia en nuestra poblacién y de
los factores que se asocian al inicio y duracion
de la LM, identificar percepciones de las ma-
dres acerca de su autoeficacia en el amamanta-
miento y describir el desarrollo de los lactantes
durante los dos primeros afios de vida, disefiar
estrategias de participacién comunitaria e inter-
sectorial, que favorezcan el uso de este tipo de
alimentacioén promoviendo de esta forma, la pre-
vencion de enfermedades infecciosas agudas y
cronicas no trasmisibles y un mejor crecimiento
y desarrollo desde las edades tempranas de la
vida.

Objetivos Especificos:

- ldentificar los conocimientos, apoyos y expe-
riencias previas de las madres que puedan
influir en la decision de iniciar o no la LM.

- Valorar la autoeficacia para la LM como fac-
tor de influencia en su mantenimiento.

- ldentificar factores asociados con el inicio y
la duracién de la LM y en particular, las rela-
ciones que existen entre la LM, las percep-
ciones, actitudes y satisfaccion de las ma-
dres y el crecimiento infantil.

138

- ldentificar factores externos a las madres que
puedan influir en el inicio y mantenimiento de
la LM.

- Describir el desarrollo y la morbilidad de los
lactantes durante los dos primeros afos de
vida tomando en consideracién la alimenta-
cion y las variables bioldgicas, socioecono-
micas y culturales.

Metodologia

Estudio longitudinal prospectivo de una cohorte

de nacidos entre abril de 2017 y marzo de 2018
que acuden a consulta del PAP de la red de in-
vestigacion PAPenREd.

Se analizan variables biolégicas, culturales, so-
cioecondémicas, relacionadas con embarazo y
nacimiento, con la alimentacién, con la autoe-
ficacia en el amamantamiento, desarrollo psico-
motor, y morbilidad.

Recogida de datos desde abril de 2017 duran-
te 3 anos. El informe definitivo se completara a
partir de abril de 2020 para publicaciéon y disefo
de estrategias de mejora.

Se incluyen niflos nacidos en todos los meses
del afio, un nifio cada mes por cada PAP de la
Red (el primer RN del mes que acuda a la con-
sulta y cumpla criterios) hasta completar 12 ni-
nos.

Criterios de inclusion:

- Acudir a la consulta de pediatria de AP en el
periodo de estudio.

- Edad menor de 15 dias de vida en el momen-
to de la primera consulta.

- Firmar el consentimiento informado.
- Criterios de exclusion:
- Prematuros de menos de 37 semanas.

- Bajo peso al nacimiento: menor de 2.400 gra-
mos en niflos y 2100 en niAas.

- Parto multiple, ingreso en Maternidad o Neo-
natologia durante mas de 5 dias.
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- Malformaciones o patologia grave.

- Nifos cuyas madres tengan una afectacién
de salud moderada a severa durante el em-
barazo o periodo puerperal.

- Hijos de madres que no tengan suficiente ca-
pacidad linglistica oral y escrita en espanol.

- Negativa de la familia a participar.

- Familias cuya movilidad habitual impida su
seguimiento.

- Tener mas de 15 dias de edad al inicio del
estudio.

Se recogen los datos en las consultas de PAP
en las visitas que se programen: primera visita
(antes de los 15 dias de vida) y las sucesivas
en los meses 1, 2, 4, 6, 12, 18 y 24 meses; son
registrados consecutivamente en una base de
datos dinamica creada para el estudio en Goo-
gle Drive con un formulario especifico para cada
visita.

Conclusiones

Estudio no finalizado. Se han realizado varias
comunicaciones:

“Grado de satisfaccion y autoeficacia para la
lactancia materna (Escala BSES-SF) en los pri-
meros 15 dias de vida”.

Conclusiones:

- Las puntuaciones totales de la escala BSES-
SF son mayores que otras publicadas en
Espana (datos recogidos antes del 5° dia de
vida: M=50,3), mas similares a los canadien-
ses (M=55,8) y menores que Brasil (M=63,6).

- Las madres con LM exclusiva tienen mayores
puntuaciones que las de lactancia mixta en
todos los items y en la total.

“Habitos, tipo de alimentacion y su posible in-
fluencia en la morbilidad al mes de edad”

Conclusiones:

- Ellugar donde duermen tiene relacion directa
con el tipo de alimentacién.
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- Los cdlicos del lactante y el estrefimiento
son mas frecuentes con lactancia artificial
que con LM exclusiva.

“¢Influyen los factores sociales y culturales de
los progenitores en el inicio de la lactancia ma-
terna?”

Conclusiones:

- Los datos obtenidos sugieren relacion signifi-
cativa entre el tipo de lactancia y edad mater-
na, nivel de estudios de ambos progenitores,
lactancia que recibié la propia madre y expe-
riencia de gestaciones previas.

- El conocimiento de estos datos permitira re-
forzar la promocién de la LM en los colecti-
vos mas deficitarios.

“¢Quién o qué influye mas en la decisién acerca
de la alimentacién del RN?

Conclusiones:

- Casi la mitad de las madres, no recibié expli-
caciones practicas o clases sobre LM duran-
te el embarazo.

- La decisién acerca del tipo de alimentacién
del bebé, la toman las familias mayoritaria-
mente antes del embarazo y durante el mis-
mo, por lo que, la intervencién mas eficaz se-
ria en la época prenatal.

- Es 2,64 veces mas probable que sea la de-
cision propia de la madre la que influya en la
eleccion de lactancia artificial desde el inicio
frente a la LM.

- Es 5,26 veces mas probable que matronas y
enfermeras influyan a favor de la LM exclusi-
va frente a lactancia artificial de inicio.

“Razones expuestas por las madres para intro-
duccién de lactancia artificial en los primeros 15
Dias de vida”

Conclusiones:

- Los recién nacidos inician la LM de forma
precoz, mayoritariamente en la primera hora
de vida.
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- Elinicio de lalactancia artificial y el abandono
de LM se produce fundamentalmente en los
7 primeros dias de vida.

- En el disefio de estrategias de mejora sera
preciso, considerar también el dolor, las grie-
tas y mastitis como causa importante de
abandono de LM.

“Tipo de alimentacion y problemas padecidos
por los menores de 15 dias”

Conclusiones:

- Mas de la mitad de los estudiados no han
presentado ningun problema.

- Los bajos porcentajes de algunas patologias,
no permiten encontrar diferencias significati-
vas entre los grupos estudiados.

OCTAVO ESTUDIO: “COLONIZACION POR
STAPHYLOCOCCUS AUREUS RESISTENTE
A METICILINA EN NINOS SANOS DE LA CO-
MUNIDAD (ESTUDIO COSACO)”

Objetivos

Determinar la prevalencia de colonizaciéon por
Staphilococcus Aureus resistente a meticilina
(SARM) en la comunidad pediatrica espanola, a
la vez que caracterizar genotipicamente a estas
cepas.

Metodologia

Estudio observacional, prospectivo, multicén-
trico, coordinado por La Sociedad Espanola de
Infectologia Pediatrica (SEIP), el Hospital Uni-
versitario La Paz de Madrid y PAPenRED perte-
neciente a la AEPap.

Se han seleccionado 73 cupos de pediatria de
toda Espafa que pretenden ser una muestra re-
presentativa de la poblacién global espafiola y
permitira desglosar datos por Comunidades Au-
tébnomas y por ambito rural o urbano.

Materiales y/o técnicas utilizadas:

- Se recogi6é a cada paciente un frotis nasal
para establecer la colonizacién por S.aureus
siguiendo un protocolo previamente estable-
cido y difundido entre los pediatras.
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- Las muestras fueron enviadas a cada labo-
ratorio de Microbiologia de referencia (27 en
total), donde se realizaron los cultivos y se
testaron las cepas para conocer la resisten-
cia a meticilina y otros antibioticos.

- Se considerar6 colonizacion por SARM en la
comunidad, los nifios que portan de mane-
ra asintomatica SARM en su exudado nasal,
siempre que no tengan factores de riesgo co-
nocidos para tener cepas resistentes asocia-
das a la asistencia sanitaria.

- Las cepas aisladas de S.aureus (tanto sensi-
bles a meticilina como SARM) fueron envia-
das al Laboratorio de Infecciones Intrahospi-
talarias del Centro Nacional de Microbiologia
para su analisis.

Cada pediatra recogié¢ datos clinicos en un
cuestionario disefiado al efecto y una muestra
de frotis nasal de 10 nifios de cada uno de los
siguientes grupos: 0 a 4 afos, 5a 9 afos,y 10 a
14 anos (30 nifios cada pediatra).

Los nifios fueron incluidos durante un periodo de
4 meses (Marzo-Junio 2018), cuando acudian a
las visitas del programa de salud o a consultas
no relacionadas con procesos infecciosos (trau-
matismos o problemas emocionales).

Se solicitdé consentimiento informado a los pa-
dres o tutores previo a la participacion, asi como
a los ninos de 12 6 mas anos. Se reclutaron los
primeros dos nifios que cumplian los criterios de
seleccién los martes y jueves, hasta completar
los 10 nifios por grupo de edad.

Criterios de exclusion:

- Nifos con enfermedades infecciosas en el
momento de la consulta fueron excluidos
para evitar una posible interferencia con el
estado de portador de S. aureus.

- Aquellos que no consientan participar.
Conclusiones

- Los ocho estudios llevados a cabo dan cuen-
ta de la utilidad de la RED pediatrica.

- Lasolidez y solvencia definitiva la consegui-
remos si obtenemos el reconocimiento como
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Sistema de Informacién de Interés para el
Sistema Nacional de Salud.

- El crecimiento de la red pasa por disponer de
profesionales de otras disciplinas ademas de
la pediatria.

- Para el futuro hay abiertas muchas posibili-
dades de todo tipo de estudios, en coordi-
nacion con plataformas nacionales e interna-
cionales.
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Abstract

Key words:

La enfermedad meningocécica es una infeccion grave causada por Neisse-
ria meningitidis. Hay descritos 13 serogrupos diferentes de meningococos
en funcién de su polisacarido capsular, aunque la enfermedad invasora
esta originada principalmente por seis (A, B, C, W, X, Y). La estrategia de
prevencion mas efectiva para el control de la enfermedad meningocdcica
es la vacunacion. Actualmente, se dispone de vacunas conjugadas frente
a meningococo serogrupo C, meningococo conjugada ACWY y vacunas
proteicas frente a meningococo serogrupo B.

Enfermedad meningocdcica, vacunas antimeningocdcicas.

Meningococcal disease is a serious infection caused by Neisseria menin-
gitidis. There are 13 different serogroups of meningococcal described ac-
cording to their capsular polysaccharide, although the invading disease
is mainly caused by six (A, B, C, W, X, Y). The most effective prevention
strategy for the control of meningococcal disease is vaccination. Currently,
conjugate vaccines against meningococcal serogroup C, meningococcal
conjugated ACWY and protein vaccines against meningococcal serogroup
B are available.

Meningococcal disease, Meningococcal vaccines,

Introduccion

La enfermedad meningocdcica (EM) es una in-
feccién bacteriana aguda causada por Neisseria
meningitidis. N. meningitidis es un diplocococo
gramnegativo patdgeno humano exclusivamen-
te, que coloniza faringe y el tracto respiratorio
superior en mas de un 10% de la poblacion ge-

Autor para correspondencia: Ana M? Grande Tejada
anagrandetejada@gmail.com

neral y mas de un 25 % en la poblacién adoles-
cente, aunque puede ser mayor en determinadas
épocas del ano y segun la edad. Se transmite
persona-persona, su periodo de incubacion es
generalmente de 3 o 4 dias, pero puede oscilar
entre 2y 7 dias's.

La EM incluye diversas formas clinicas, siendo
las mas graves, meningitis y sepsis. El diagnosti-
co por la clinica, es en multiples ocasiones dificil,
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ya que los primeros signos y sintomas son ines-
pecificos y puede confundirse con una infeccion
banal. Es una enfermedad que presenta una
evolucion rapida, en algunos casos fulminante,
con una elevada morbilidad y mortalidad, inclu-
so en los casos en los que se realice un diagnos-
tico precoz y un tratamiento adecuado’-2.

Hasta un 20% de los supervivientes presentan
secuelas significativas, la mortalidad esta esti-
mada alrededor de un 10% en los paises desa-
rrollados, aproximadamente 1 de cada 10 nifios
que sobreviven a la enfermedad meningocdcica
padecen secuelas importantes'3.

N. meningitidis.

N. meningitidis dispone de una capsula polisa-
carida compuesta de acido sialico que constitu-
ye su principal factor de virulencia al proteger a
la bacteria de la fagocitosis y de la opsonizacion.
En el momento actual, su composicion bioqui-
mica determina serogrupo del meningococo, de
los que hay descritos 13, aunque la enfermedad
invasora esta originada principalmente por seis
(A, B, C, W, X, Y) la mayoria de ellos son en-
démicos, con prevalencias variables en funcién
del climay de las distintas regiones geograficas,
aunque todos pueden producir epidemias’=S.

Epidemiologia

La epidemiologia de la enfermedad varia segun
el area geografica y el serogrupo?.

En Europa, en 2016, se registraron un total de
3280 casos de enfermedad meningocdcica in-
vasiva (EMI) (tasa de 0,6/100 000 habitantes).
Los paises con mayor incidencia fueron Litua-
nia, Irlanda y Reino Unido. El serogrupo B fue el
mas frecuente (54 %), seguido del C (16 %)>“.

El serogrupo B ha permanecido estable, en
cambio en el serogrupo W e Y han mostrado un
aumento significativo en las ultimas temporadas
en algunos paises europeos. Desde la tempora-
da 2008/2009 se empez6 a obijetivar, en Reino
Unido, un incremento progresivo de los casos
autéctonos de EM por este serogrupo W, ob-
servandose un aumento del 85 % de los casos
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en la temporada 2014/2015, con respecto a la
previa. Esta misma situacion y por el mismo clon
se objetivé en Holanda en el afio 20175.

En los paises noérdicos, se detectd, desde 2007,
un aumento de casos de EMI por serogrupo Y,
llegando a suponer el 50 % de los casos en Sue-
cia en 2011, con descenso paulatino posterior3.

Actualmente, en Espafa, el principal serogrupo
productor de EMI es el B, responsable del 142
casos, 41 % del total de los confirmados (tem-
porada 2017-2018)°.

El serogrupo B ha permanecido estable en las
ultimas temporadas. En cambio, los casos por
los serogrupo C, W e Y han crecido en las ulti-
mas 4 temporadas®.

La incidencia del serogrupo W se ha incremen-
tado, de 3 casos y tasa de 0,01 en 2013-2014
a 48 casos y tasa de 0,1 en 2017-2018. En el
grupo de 0-19 anos de edad se han producido
11 casos (22,9 %) en la temporada analizada®.

La incidencia del serogrupo Y ha aumentado en
los ultimos anfos, de 5 casos y tasa de 0,01 en
2013-2014, a 37 casos y tasa de 0,08 en 2017-
201868,

En cuanto a la letalidad media de la temporada
2017-18, fue del 12,7 %, mayor para el serogru-
po C (20 %)y W (29,2 %)°.

Vacunas antimeningocécicas

Los primeros ensayos con vacunas antimeningo-
cocicas se iniciaron a principios del pasado si-
glo, pero no fue hasta mediados de la década de
1940 cuando se elabord la primera vacuna, una
vez identificados los polisacaridos capsulares’.

Actualmente disponemos de vacunas antime-
ningocécicas polisacaridas para los serogrupos
A, C, Y, W, de vacunas conjugadas para los mis-
mos serogrupos y de proteinas de membrana
externa y recombinantes para el serogrupo B2.

Desarrollo de vacunas conjugadas

Hasta el aino 1999, sélo contadbamos con vacu-
nas de polisacaridos purificados que ofrecian
una proteccion limitada ya que no son inmuné-
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Tabla 1. Vacunas conjugadas monovalentes frente a serogrupo C.

Edad
autorizada de
inicio AEM

Ao de
autorizacion

Principio activo

Proteina
transportadora

Adyuvante

Menjugate® 2005 2 meses 10 pg oligosacaride CRM197 Hidréxido de
capsular del grupo C aluminio

Meningitec® 2007 2 meses 10 ug oligosacarido CRM197 Fosfato de
capsular del grupo C aluminio

Neis-Vac® 2001 2 meses 10 ug polisacérido  Toxoide Hidroxido de
capsular (de- O- tetdnico aluminio
acetilado) del hidratado
grupo-C

genas en lactantes, no inducen memoria inmu-
nolégica y no generan proteccion de mucosas
ni, por tanto, inmunidad de grupo?®. Estas con-
dujeron al desarrollo de vacunas de polisacari-
do conjugada con proteinas transportadoras. A
finales de los afios 90 se observd un aumento
significativo de la incidencia de EM por serogru-
po C de la linea clonal ST-11, con una elevada
mortalidad en Canada y en un buen numero de
paises europeos, entre los que se encontraba
Espana, por lo que en 1999 se autorizaron las
primeras vacunas conjugadas frente a menin-
gococo C. En el afio 2000 se introdujo en los
calendarios vacunales de Espafia a los 2, 4 y
6 meses de edad, juntamente con un programa
de catch-up en menores de 6 afnos, ampliado
posteriormente a los 18 afios, aunque de mane-
ra muy heterogénea segun las comunidades au-
tébnomas y el afio de introduccion?. A los 4 afios
de la introduccién de la vacuna conjugada fren-
te a meningococo C en el calendario vacunal,
en Espafa se observé una efectividad del 94%,
pero se detectd también una pérdida de efecti-
vidad de la vacuna en aquellos nifios vacunados
pero que no recibieron una dosis de refuerzo a
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los 12 meses de vida®. Este hecho llevo a la mo-
dificacién de la pauta vacunal inicial, retrasando
la administracién de la tercera dosis a partir del
segundo afo de vida®. Posteriormente ante el
cambio en la situaciéon epidemiolégica y ante la
disminucién de titulos de anticuerpos en la ado-
lescencia, se modificé el esquema vacunal, una
dosis en el primer afio de vida, dosis de recuer-
do en el segundo ano de vida y posteriomente a
los 12 afos (Asturias a los 13 afios)®.

Actualmente, hay tres vacunas monovalentes
frente al serogrupo C: Menjugate, Meningitec y
NeisVac-C. Tanto Meningitec como Menjugate
estan actualmente en desuso en nuestro pais,
en favor de NeisVac-C, Unica vacuna frente al
MenC que permite la administracién de una sola
dosis durante el primer afio de vida. La compo-
sicion de los preparados monovalente frente a
meningococo C se recoge en la Tabla 13.

Posteriormente, se han desarrollado las formu-
laciones glucoconjugadas multivalentes. En el
afo 2005 se aprobo en EE. UU. la primera vacu-
na glucoconjugada contra los serogrupos A, C,
Y, W. Actualmente, existen 3 vacunas conjuga-
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das tetravalentes que se diferencian en la pro-
teina transportadora?, si bien en Espana, solo 2
de ellas estan disponibles en las oficinas de far-
macia comunitaria desde septiembre de 2017,
Menveo y Nimenrix®. Tabla 2.

En los ensayos clinicos realizados con una sola
dosis de vacunas tetravalentes conjugadas en
diferentes tramos de edad, se demuestra el de-

ACTUALIZACION EN VACUNAS ANTIMENINGOCOCICAS

sarrollo de titulos elevados de anticuerpos bac-
tericidas inmediatamente después de la vacu-
nacion, con una disminucién paulatina durante
el primer afio. En esquemas multidosis iniciados
a edades tempranas, los titulos de anticuerpos
bactericidas se mantienen en un nivel aceptable
entre 3-5 anos. Los niveles de anticuerpos al-
canzados y su persistencia son tanto mayores

Tabla 2. Vacunas conjugadas antimeningocdécicas tetravalentes disponibles en Espaia.

MenACWY-CRM,,, MenACWY-TT
Caracteristica (Menveo®) (Nimenrix®)
Fecha de autorizacién 2010 2012
Proteina transportadora Toxoide de difteria Toxoide tetadnico
mutado
Composicién 10 pg de polisacarido del 5 pg de polisacarido de
serogrupo A + 5 g de los serogrupos A, C, Yy
polisacdrido de los w
serogruposC, Yy W
Edad autorizada > 2 afios 2 6 semanas
Pauta vacunal (dosis) Una 6 sem-11m: (2+1) 2
dosis, intervalo minimo
2 meses. DR: 12 m.
212m -> 1 dosis
Coadministracién DTPa-VHB-IPV/Hib, Tdpa, HA, HB, VPH,
HA,HB,SRP, SRPV,gripe fiebre amarilla, fiebre
estacional,PCV13, tifoidea, encefalitis
PCV10,VPH2 japonesa, rabia
Via de administracién Intramuscular Intramuscular

cuanto mas se avanza en la edad del individuo
vacunado, lo cual implica una relacion légica en-
tre la inmunogenicidad y la madurez del sistema
inmunolégico. Con las dosis de refuerzo se ob-
tiene una potente respuesta inmune con ambas
vacunas®.

En la actualidad, se desconoce la duracion
exacta de la proteccion contra EMI tras el uso
de los preparados tetravalentes, la cual depen-
de, como hemos visto, de la edad a la que se
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administre y de las dosis de refuerzo en los es-
guemas de inicio en la infancia. En la vacuna-
cién de adolescentes con una sola dosis, la pro-
teccidén obtenida se estima suficiente durante, al
menos, 5 anos (aunque hay estudios en marcha
hasta 10 afios de los que no se conocen actual-
mente los resultados)®.

Desde diciembre del 2010 se dispone de una
vacuna glucoconjugada monovalente para el
serogrupo A, esta vacuna ha sido desarrollada
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para controlar la enfermedad por este serogru-
po, que tiene una elevada incidencia en el cintu-
ron africano de la meningitis?.

Sin embargo, en el caso del serogrupo B no ha
sido posible conseguir una vacuna siguiendo las
estrategias basadas en su polisacarido capsu-
lar, ya que el polisacarido capsular del serogru-
po B tiene una elevada similitud antigénica con
sacaridos del tejido neuronal humano y es poco

inmundgeno en humanos. Por ello, las estrate-
gias para desarrollar vacunas para el serogrupo
B se han centrado principalmente en antigenos
no capsulares®'°.

En Espana, actualmente, existen dos vacunas
disponibles frente al meningococo B: Bexsero
y Trumenba®.

Bexsero es una vacuna recombinante obtenida
por tecnologia de “vacunologia inversa”, que

Tabla 3. Grupos de riesgo frente a Meningococo A, C,W,Y

Grupos de riesgo

mab) o VIH

Asplenia o déficit de componentes del complemento (incluye tratamiento con eculizu-

Personas con riesgo aumentado de exposicion: viajeros a zonas endémicas, sanitarios
tras exposicion no protegida a secreciones procedentes de un paciente con EMI y per-
sonal de laboratorios que trabaja con N. meningitidis.

Modificada del Manual de vacunas en linea de la AEP?

contiene tres antigenos subcapsulares del me-
ningococo B (la adhesina A de Neisseria me-
ningitidis o NadA, la proteina que se une con el
factor H del complemento fHbp, la familia B, y
el antigeno de Neisseria que se une con la he-
parina o NHBA) combinados con vesiculas de
membrana externa (OMV) de la cepa de Neis-
seria meningitidis NZ 98/254, que expresa el
serosubtipo 1.4 de la proteina de la membrana
porina A (PorA)?2. (Tabla 4) .

Trumenba es una vacuna bivalente, con las dos
familias lipidadas de una de las proteinas sub-
capsulares del meningococo B (fHbp), la cual
resulta esencial para que la bacteria se evada
del sistema inmune (lugar de uniéon del factor
H, evitando la accién del complejo de ataque a
la membrana del complemento) y es capaz de
generar respuesta de actividad bactericida del
suero en humanos. Se conocen dos subfamilias
inmunolégicamente distintas de fHbp: la Ay la
B, y la vacuna MenBfHbp contiene una variante
de cada una de ellas® (Tabla 4).

Ambas vacunas frente a meningococo B han
mostrado ser inmundgenas, estimando la efi-
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cacia Bexsero mediante MATS (Meningococ-
cal Antigen Typying System) y Trumenba con
MEASURE (Meningococcal Antigen Surface
Expression Assay), permitiendo ambas técni-
cas establecer un umbral a partir del cual existe
probabilidad de que la cepa evaluada se elimine
mediante el ensayo de actividad bactericida en
suero con complemento humano (hSBA)>'".

En cuanto a datos de efectividad, sélo dispone-
mos hasta el momento de datos de Bexsero en
Reino, que incluyo esta vacuna en su calendario
de vacunaciones sistematicas en septiembre de
2015, con una pauta 2+1, alos 2, 4 y 12 meses
de vida. Los resultados de los 10 primeros me-
ses del programa mostraron, con una cobertura
vacunal del 95,5 % para la primera dosis y del
88,6 % para la segunda, una efectividad del 83
% frente a cualquier cepa de MenB y de casi el
95 % frente a las cepas de MenB cubiertas por
la vacuna. Los casos de EMI se redujeron en un
50 % en la poblacion diana de la vacunacion™.

Los datos mas actuales, aunque provisionales,
obtenidos de la ultima reunién del JVCI (Joint
Committee on Vaccination and Immunisation),
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Tabla 4. Vacunas antimeningocécicas para serogrupo B disponibles en Espana.

rLP2086 (Trumenba) 4 C MenB (Bexsero)
Pfizer GSK

Composicion 60 pg fHBP A5 50 pg NHBA
60 pg FHBEP Bl 50 pg Nad A
50 ug fHBp
25 pg OMVnz
Autorizacion 29 Octubre 2014 (FDA) Enero 2013 (EMA)
Mayo 2017 (EMA) Enero 2015 (FDA)
Edad > 10 afios (EMA), no limite A partir de 2 meses (EMA)
max de edad 10-25 a (FDA)
FPauta 2 dosis (0, 6 m) Abril 2016 Segun edad (tabla 5)
0,5 ml IM 0,5 ml IM
Coadministra MenC-CRM197, VCN13, RV,  Tdpa-VPI, Tdpa, VPH4, Men
cion TV, Varicela, vacunas ACWY

combinadas pentavalentes y

hexavalentes

celebrada en octubre de 2018, hablan de una
efectividad vacunal, después de tres anos, del
70 % con el esquema 2+1 (88 % si se refiere
a las cepas cubiertas por la vacuna segun el
MATS)™. De esta manera, cifran en 250 los ca-
sos de EMI por MenB que se han podido preve-
nir desde la implantacién del programa'®'.

Ambas vacunas han mostrado un adecuado
perfil de seguridad. Las reacciones adversas
locales y sistémicas mas comunmente obser-
vadas tras la administraciéon de Bexsero, fueron
dolor y eritema en el lugar de la inyeccién, fiebre
e irritabilidad. La fiebre aparecia mas frecuente-
mente cuando la vacuna se coadministraba con
las vacunas sistematicas, que cuando se aplica-
ba sola. La fiebre suele ser baja, aparece en las
primeras seis horas, y raramente dura mas de
36-48 horas®.

En cuanto a la vacuna biantigénica el efecto ad-
verso local mas frecuentemente registrado fue
dolor en el lugar de la inyeccion, especialmen-
te tras la primera dosis. La cefalea y la astenia
fueron los efectos sistémicos mas comunes,
siendo la fiebre poco frecuente. Estos efectos
se presentan en las primeras 24-48 horas tras la
vacunacioén y duran 1-3 dias®.
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Un trabajo publicado recientemente muestra
que Bexsero proporciona adecuada inmuno-
genicidad en nifios con deficiencia del comple-
mento primaria o secundaria y de la funcién es-
plénica’ e,

Las dos vacunas no son intercambiables, por lo
que las pautas deben completarse con el mismo
producto.

Calendario vacunal en Espana

Meningococo C. Se administra con pauta de
1-1-1. Una dosis a los 4 meses de vida, se-
guida de una dosis a los 12 meses, con las
dosis de recuerdo en funcién de la situaciéon
epidemioldgica, en Espana en este momento
a los 12 anos, Asturias a los 13 afos®.

Meningococo ACWY

La segunda y tercera dosis para meningococo
C se realiza con vacuna monovalente o tetrava-
lente en algunas regiones de Espana (Melilla y
Canarias alos 12 afios y Castillay Ledn a los 12
meses y 12 afos)'.

Esta vacunacién se recomienda en grupos de
riesgo (Tabla 3).
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Tabla 5. Esquema de vacunacién de la vacuna frente a meningococo B (Bexsero), segun la

edad.
L, . Intervalo mini- o
Inmunizacién prima- - . NP° total
. o - mo entre dosis Dosis de refuerzo .
ria. N° de dosis - . de dosis
primarias
2-3 meses? 3 1 mes Si, entre 12 y 15 meses (al menos 6 4
meses después de la ultima dosis de la
3-5 meses 2 2 meses inmunizacién primaria)® 3
Si, una dosis en el 2° afio de vida
6-11 meses (12-23 meses) con un intervalo de, al
2 2 meses e 3
no vacunados menos, 2 meses entre la dosis final de
primovacunacion y la dosis de refuerzo
Si, con un intervalo de 12 a 23 meses
12-23 meses e .
2 2 meses entre la dosis final de la primovacuna- 3
no vacunados  , .
cion y la dosis de refuerzo
2-10 afos,
adolescentes 2 1 mes No¢ 2
y adultos®

Tomada del Manual de vacunas en linea de la AEP?

@ L a primera dosis no debe administrarse antes de los 2 meses de edad. La seguridad y eficacia de Bexsero en lactantes

de menos de 8 semanas no se ha establecido.

b En caso de retraso en la administracion, la dosis de recuerdo no se debe administrar mas tarde de los 24 meses de edad

(pero siguiendo el axioma de que no hay intervalos maximos entre dosis de vacunas, se puede administrar en cualquier

momento a partir de los 24 meses de edad).
¢ No hay datos sobre los adultos mayores de 50 afios.

9 L a necesidad de nuevas dosis de refuerzo no ha sido establecida.

Meningococo B

Recientemente ha sido anunciada su inclusién
en el calendario de vacunaciéon de Canarias y
Castilla Ledn con una pauta 2 +1.

En Espafa, el Ministerio de Sanidad establecié
las indicaciones de financiacion

aplicables a ambas vacunas disponibles (con
sus variaciones segun edad): (Tabla 4 y 5)

- Personas con deficiencia de properdina o de
factores terminales del complemento

- (incluyendo las que reciben o van a recibir
eculizumab).

- Personas con asplenia o disfuncion esplé-
nica grave (anemia de células falciformes)
y en aquellos con reseccién quirdrgica pro-
gramada.
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- Personas que han sufrido un episodio de
EMI, independientemente del estado previo
de vacunacién.

- Personal de laboratorio (técnicos de labora-
torio y microbiélogos) que trabaje con

- muestras que potencialmente puedan conte-
ner N. meningitidis.
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Mateos Gonzalez ME. Enfoque diagndstico ante una masa tumoral. Vox Paediatr 2019; 26:50-53

Resumen: Los tumores abdominales suelen presentarse como una masa palpable.
Para llegar al diagnéstico correcto, el pediatra debe obtener una anam-
nesis detallada y realizar una exploracion fisica minuciosa, reflejando su
localizacion, posible organodependencia y extension. La sospecha clinica
inicial puede confirmarse mediante una analitica dirigida y pruebas de ima-
gen adecuadas. Si el paciente presenta un fenotipo peculiar, sera de gran
ayuda conocer los sindromes que predisponen a desarrollar tumores en
esta localizacion en la infancia. Las caracteristicas biolodgicas y citogenéti-
cas del tumor junto con el estudio de extension de la enfermedad orienta-
ran al plan terapéutico mas apropiado para el paciente y su prondéstico.

Palabras clave: Masa abdominal, pediatria, diagnostico

Abstract Abdominal tumours usually present as a palpable mass. To reach the co-
rrect diagnosis, the pediatrician must obtain a detailed anamnesis and per-
form a thorough physical examination, reflecting its location, possible or-
ganodependence and extension. Initial clinical suspicion may be confirmed
by targeted analysis and appropriate imaging tests. If the patient presents
a peculiar phenotype, it will be helpful to know the syndromes that predis-
pose to develop tumours in this location in childhood. The biological and
cytogenetic characteristics of the tumour, together with the study of the
extension of the disease, will guide the most appropriate therapeutic plan
for the patient and his prognosis.

Key words: Abdominal mass, Pediatrics, diagnosis

Autor para correspondencia: Maria Elena Mateos Gonzalez
mariae.mateos.sspa@juntadeandalucia.es
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Los tumores de localizacion abdominal, que
afectan a uno o mas érganos abdominales y/o
pélvicos, son los mas frecuentes en la infancia,
tras las leucemias y los tumores del sistema ner-
vioso central. Su origen suele ser embrionario.
El hallazgo de una masa abdominal es la forma
de presentacion mas frecuente de los tumores
en esta localizacion en la infancia.

La etiologia segun la edad es diferente. En los
lactantes, el 65% de las masas abdominales es-
tan localizadas en el flanco y la mitad de ellas
corresponden a masas renales. Aproximadad-
mente el 50% de las masas renales en el lactan-
te corresponden a hidronefrosis 0 a un rifidén po-
liquistico, y, con menor frecuencia, a un tumor
de Wilms o a una nefroblastomatosis. El 10% de
las masas del flanco no corresponden a lesio-
nes renales sino a lesiones en otras localizacio-
nes, principalmente en localizacién supararrenal
como la hemorragia suprarrenal o con menor
frecuencia el neuroblastoma. Entre las masas in-
traperitoneales, que suponen aproximadamente
el 20% de las masas abdominales en el lactante,
el 15% son gastrointestinales correspondiendo
generalmente a duplicacion o ileo meconial y el
5% son hepatobiliares entre las que destacan el
hemangiomas, hepatoblastoma o el quiste del
colédoco. Por ultimo, las masas pélvicas alcan-
zan hasta el 15% de las masas abdominales en
el lactante, representadas por el hidrometrocol-
pos, quiste ovarico o teratoma sacrocoxigeo.

En los nifios y adolescentes las masas con lo-
calizacién en el flanco aumentan en porcentaje
suponiendo el 78% de las masas abdominales.
La mitad de ellas contindian siendo renales pero
en este grupo de edad es mas frecuente que
sean malignas, como el tumor de Wilms aunque
también pueden tratarse de hidronefrosis o po-
liquistosis renal. En cuanto a las masas no re-
nales, éstas suponen el 23% representadas por
el neuroblastoma y el teratoma. De las masas
intraperitoneales, 18% del total de las masas
abdominales, un 12% son gastrointestinales,
destacando los abscesos del apéndice o anor-
malidades congénitas. Las masas hepatobilia-
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res alcanzan el 6% de los casos en este grupo
y al igual que en el grupo etario de los lactante,
corresponden a hepatoblastomas y en los nifios
mas mayores, hepatocarcinomas. Las masas
pélvicas suponen el 4% de las masas abdomi-
nales en relaciéon con un quiste ovarico o hidro-
metrocolpos.

Las masas localizadas en la pared abdominal
benignas corresponden a un absceso, un hema-
toma, un hemangioma, una hernia o adenome-
galias reactivas. En el grupo de masas de la pa-
red abdominal malignas, destacan los linfomas,
rabdomiosarcomas o las metastasis. Las masas
intraperitoneales que afectan el higado y vias
biliares son en el 30% de los casos benignas,
como por ejemplo los hemangiomas, terato-
mas maduros, hiperplasia nodular, hamartomas,
abscesos o quistes del colédoco. El 70% seran
malignas, entre ellas, el hepatoblastoma, hepa-
tocarcinoma, otros sarcomas o bien se corres-
ponderan con metastasis de linfoma, histiocito-
sis de células de Langerhans, neuroblastoma o
tumor de Wilms.

Las masas esplénicas pueden ser benignas, por
ejemplo el absceso, quiste, hematoma, heman-
gioma o granuloma, o bien malignas, debido a
infiltracién esplénica por un linfoma o una leu-
cemia.

En el intestino y mesenterio las masas benignas
corresponden a fecalomas, plastrones, linfan-
giomas o malformaciones. Entre las masas ma-
lignas en dicha localizacion figuran los linfomas
y leiomiosarcomas.

Las lesiones localizadas en el flanco pueden ser
renales o retroperitoneales. Entre las benignas
se encuentran la hidronefrosis, malformacioén
renal, trombosis renal, hematoma suprarrenal,
ganglioneuroma y teratoma maduro. Entre las
masas malignas se encontrarian el neuroblasto-
ma, tumor de Wilms, linfoma, teratoma inmadu-
ro y el nesidioblastoma.

Las masas benignas situadas en la pelvis y ane-
jos son el teratoma, ganglioneuroma, quiste
ovarico, hidrometrocolpos, globo vesical, feca-
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loma, malformacién genitourinario o un embara-
zo. Las masas malignas estarian encabezadas
por los tumores de células germinales, teratoma,
rabdomiosarcoma, neuroblastoma o linfoma. En
las adolescentes siempre deberemos descartar
el embarazo.

La cavidad abdominal proporciona un espacio
amplio para el crecimiento de la masa por lo que
los sintomas pueden ser escasos e inespecifi-
cos. En general, a mayor edad mayor probabili-
dad de malignidad.

La forma de presentacién de una masa puede
ser desde una tumoracién abdominal asintoma-
tica, es decir que se trate de un hallazgo casual
en una exploracion fisica, a presentar sintoma-
tologia urgente, con datos de abdomen agudo
debido a una perforacion u obstruccion como
dolor abdominal, distension y vomitos. También
son cuadros urgentes la hemorragia gastroin-
testinal y el sindrome de lisis tumoral.

La tumoracién abdominal sintomatica puede
manifestar una clinica inespecifica como es la
masa palpable distensién, nauseas, vomitos, irri-
tabilidad, estrefiimiento, diarrea, dolor o sindro-
me constitucional, o bien sintomas diseminacion
como el dolor éseo localizado o difuso, adeno-
megalias, nddulos cutaneos, paraparesia, sinto-
mas respiratorios, etc. En ocasiones el tumor se
puede poner de manifiesto después de un golpe
o traumatismo banal. Entras la clinica especifica
figuran la hematuria, hipertensién y célico nefri-
tico que corresponderian a un tumor renal mien-
tras que la ictericia sugeriria tumor de higado
o de vias biliares. La virilizacién o sindrome de
Cushing se relacionan con tumores ovaricos su-
prarrenales o hepaticos. La diarrea crénica o el
opsomioclonus pueden indicar la existencia de
un neuroblastoma, en tanto que la sudoracién y
el prurito estarian en relacién con un linfoma.

En cuanto a la orientacién diagnostica, esta vie-
ne dada por la historia clinica edad, los sinto-
mas descritos y la evolucién del cuadro.

La inspeccion del abdomen puede detectar la
existencia de alguna asimetria o protrusion. La
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auscultacion del mismo ayuda a conocer si exis-
te un ileo obstructivo o da a conocer la presen-
cia de soplos. Con la percusion del abdomen se
valora la consistencia de la masa y su firmeza.
Debe medirse el tamafio de la masa y registrar-
se su localizacion y movilidad a la palpacion, asi
como si ésta se moviliza con la respiracion. La
presencia de dolor también es un dato a con-
siderar y su tiempo de evolucién, teniendo en
cuenta que la primera causa de dolor abdominal
entre los 2 y 18 afos es una apendicitis y en
lactantes menores de dos afios el estrefiimiento.

La exploracion ha de completarse con un tacto
rectal si es preciso.

Las presencias de anormalidades en otras loca-
lizaciones seran de ayuda en la orientacion etio-
l6gica de la masa abdominal: la presencia de
equimosis palpebral o nédulos azulados cuta-
neos orientarian a neuroblastoma, el varicocele
a compresion de vena cava inferior en relacion
con un nefroblastoma o el dolor a la palpacién
6sea a tumores que infiltren la médula 6sea o
que produzcan metastasis en esa localizacién.

La existencia de un fenotipo peculiar puede
orientar a la presencia de algun tipo determina-
do de tumor ya que ciertos sindromes como el
de Simmpson-Golabi-Behmel, Beckwith Wiede-
mann, Denish-Drash, Sotos, sindromes de ines-
tabilidad cromosémica o sindromes de sobre-
crecimiento predisponen al desarrollo de ciertos
tumores.

Los examenes complementarios de primer ni-
vel incluyen el hemograma y bioquimica gene-
ral con perfil hepatorrenal asi como andlisis de
orina, radiografia simple de abdomen o de térax
y ecografia de abdomen. Son pruebas de se-
gundo nivel los marcadores tumorales séricos y
urinarios, estudios citolégicos o hematolégicos
especificos, técnicas de imagen como tomogra-
fia axial computerizada o resonancia magnéti-
ca, los estudios isotopicos como tomografia por
emisién de positrones, gammagrafia 6sea con
tecnecio o metaiodobencilguanidina. En cuanto
a marcadores mas especifico destacan la LDH
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que es poco especifica porque puede estar ele-
vada en todos los tumores y en presencia del
sindrome de lisis tumoral, la alfafetoproteina y
gonadotropina coridnica beta que pueden ele-
varse en el hepatoblastoma o tumor de células
germinales, la ferritina se eleva en el neuroblas-
toma, linfoma o leucemia, la beta-2-microglo-
bulina se eleva en el linfoma y la leucemia, la
enolasa neuroespecifica en tumores como el
neuroblastoma, la fosfatasa alcalina en los tu-
mores 6seos y hepaticos y la fosfatasa alcalina
placentaria se eleva en los tumores de células
germinales tipo disgerminoma puro. Los meta-
bolitos de las catecolaminas, es decir, el acido
vanilmandélico y el homovanilico se encuentran
elevados en el neuroblastoma mientras que la
eritropoyetina se elevara en el tumor de Wilms.
Otras pruebas mas especificas dependeran de
cual sea la orientacion diagndstica, entre ellas el
aspirado y/o biopsia de médula ésea, citologia
de liquido cefalorraquideo, orina o liquido peri-
toneal, o bien una puncién-aspiracion con aguja
fina para obtener tejido para investigar por ana-
tomia patolégica.

En definitiva, la historia clinica detallada, explo-
raciéon fisica minuciosa y conocimiento de sin-
dromes con predisposiciéon al desarrollo de tu-
mores guiaran la conducta mas apropiada para
determinar la etiologia de la masa abdominal.
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Abstract
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El cancer infantil es una enfermedad genética a diferencia del cancer del
adulto, existiendo ademas una serie de alteraciones sindromicas que pre-
disponen a padecer cancer en la infancia con una mayor frecuencia que en
la poblacién general. La adecuada identificacion de estas alteraciones sin-
dromicas puede permitir establecer pautas especificas para la deteccion
precoz del cancer en estos pacientes, asi como asesorar a las familias en
la recurrencia de estos procesos cuando sean hereditarios.

Cancer infantil, sindromes de predisposicién al cancer infantil, sindromes
malformativos.

Childhood cancer is a genetic condition, different from cancer in the adult.
Different genetic syndromes predispose to childhood cancer in a higher fre-
quency than in general population. Early identification of these syndromic
conditions can lead to stablish early malignancies detection strategies in
those patients and genetic counseling to their families.

Childhood cancer, childhood cancer predisposition syndromes, malforma-
tive syndrome.

Introduccion

El cancer infantil es una enfermedad genética’2,
siendo en ello muy diferente al cancer del adulto
que suele estar influido en muchos casos por
factores ambientales. Sin embargo, existen di-
vVersos procesos sindromicos que pueden pre-
disponer al cancer infantil, ya que en dichos

Autor para correspondencia: Antonio Gonzalez-Meneses Ldpez
antonio.gonzalezmeneses.l.sspa@juntadeandalucia.es
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sindromes la frecuencia de aparicién de deter-
minados canceres supera la frecuencia de dicho
cancer en la poblacién general.

Un sindrome es un conjunto de caracteristicas
clinicas a las que se supone un origen comun.
En dismorfologia, rama de la genética clinica, un
sindrome es un conjunto de alteraciones fisicas
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objetivas (malformaciones) o subjetivas (dismor-
fias) en un determinado individuo al que se su-
pone un origen genético especifico y cuya iden-
tificacion facilita conocer este origen genético®.

Existen sindromes dismorficos con un aumento
de la frecuencia a presentar cancer en la infancia
en las personas que los padecen, permitiendo
su adecuada identificacion establecer acciones
para la deteccion precoz del cancer infantil y, en
aquellos en que esto sea posible, estrategias
preventivas'.

Sindromes con predisposicion al cancer in-
fantil

Sin pretender hacer un listado exhaustivo vamos
a continuacion a analizar los principales sindro-
mes genéticos asociados al cancer infantil y que
presentan alteraciones visibles que pueden ha-
cerlos identificables.

- Sindrome de Down.

El sindrome de Down, producido por la presen-
cia de tres cromosomas 21 en un individuo es
la causa mas frecuente de retraso intelectual de
origen genético. Sus caracteristicas fisicas son
facilmente identificables y su asociacion con di-
versos tipos de leucemias ampliamente conoci-
das'245, Fundamentalmente entre un 1-2% de
las leucemias linfoblasticas agudas (LLA) y en-
tre un 15-20 % de las leucemias mieloblasticas
agudas (LMA) se daran en personas con sindro-
me de Down, siendo el riesgo de padecer una
leucemia del orden de 7200 veces mayor que
la poblaciéon general si la persona con sindro-
me de Down presenta una traslocacion 15-21
en el caso de leucemias linfoblasticas agudas,
y aquellas con alteraciones en el gen GATA1 en
el caso de las mieloblasticas®. Asi pues en el se-
guimiento recomendado a las personal afectas
de sindrome de Down, la deteccién de la LLA o
LMA debe realizarse especialmente en aquellos
pacientes con mayor predisposicion.

- Rasopatias (sindromes de afectan a la via del
HRAS). Sindromes de Noonan-Costello o car-
dio-facio-cutaneo.

La via del HRAS es una via de sefalizacién ce-
lular imprescindible en el control del crecimiento
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celular que se encuentra alterada somaticamen-
te en los sindromes de Noonan, Costello o Car-
dio-facio-cutaneo, grupo de procesos dismor-
folégicos caracterizados por talla baja, rasgos
dismorficos y malformaciones congénitas car-
diacas o renales entre otras. Esta via compren-
de diversos genes que interactuan entre siy con
otras vias de sefalizacion celular como la via del
mTOR. Desde el punto de vista de los tumores
infantiles, el sindrome de Noonan se ha relacio-
nado con la aparicion de sindromes mieloproli-
ferativos, mientras que el sindrome de Costello
presenta una mayor incidencia de neruoblasto-
mas y rabdomiosarcomas embrionarios entre
otros tumores con una incidencia aumentada
unas 10 veces sobre la poblaciéon general que
llega a ser hasta 42 veces mayor en el sindrome
de Costello, caracterizado por talla baja, pelo ri-
zado, hipertelorismo y palmas y plantas con sur-
cos palmares profundos’®. Estos riesgos tumo-
rales hacen que debamos extremar la vigilancia
y la deteccién precoz en las personas afectas
de rasopatias, especialmente en aquellos con
sindrome de Costello y ciertas mutaciones de
PTPN11 mas predisponentes®®.

Neurofibromatosis

La neurofibromatosis es una enfermedad gené-
tica autosémico dominante caracterizada por la
presencia de lesiones cutaneas y riesgo tumoral
asociado. Se divide fundamentalmente en neu-
rofibromatosis tipo 1 y tipo 2 por mutaciones en
los genes NF1 y NF2. Los pacientes con neuro-
fibromatosis tipo 1 presentan clinicamente ma-
nifestaciones cutaneas como mancha café con
leche, neurofibromas periféricos o plexiformes,
y pueden presentar tumores del sistema ner-
vioso central principalmente fundamentalmente
gliomas opticos. Existe una amplia variabilidad
entre las manifestaciones clinicas de diferentes
pacientes incluso dentro de una misma familia
y con una misma mutacion, siendo muy dificil
predecir en un paciente concreto su evolucion
y riesgo de cancer. De un modo general no se
recomienda el uso rutinario de cribado tumoral
mediante resonancia magnética nuclear cere-
bral 6,10—11_
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En la neurofibromatosis tipo 2, los tumores mas
comunes son los de vias auditivas, fundamen-
talmente swanomas auriculares, siendo su apa-
ricion bilateral patognomdnica de este tipo de
neurofibromatosis, si bien también son frecuen-
tes los meningiomas y ependimomas'.

Por su mecanismo molecular de apariciéon, los
inhibidores de la m-TOR, como el everolimus,
han demostrado utilidad en el tratamiento de
estos tumores ya que existe una estrecha rela-
cion entre la expresion de NF1 y NF2, y la via
PIK3A/AKT/ mTOR™.

Complejo esclerosis tuberosa

El complejo esclerosis tuberosa es un sindrome
neurocutaneo multisistémico que asocia altera-
ciones cutaneas como manchas hipocromas,
tuberes cutaneos, epilepsia, crecimiento celu-
lar, y hamartomas en el corazon los rifiones o
el cerebro. Es una alteracidén genética debida a
mutaciones en los genes TSC7 o TSC2. Al igual
que en la neurofibromatosis, existe una estrecha
relacion con la via PIKSA/AKT/ mTOR, siendo los
inhibidores de la misma tratamientos promete-
dores en algunas de las manifestaciones tumo-
rales del complejo esclerosis tuberosa'. Se han
desarrollado diferentes guias de seguimiento
para la supervision de los problemas asociados
a esta enfermedad destacando la realizacién
periddica de ecografias renales y resonancia
magnética nuclear cerebral para la deteccion
precoz y seguimiento de los tumores'®4,

Sindrome de Gorlin

Es una alteracion genética caracterizada clini-
camente por la presencia de malformaciones
congénitas como labio leporino o fisura palatina,
alteraciones esqueléticas, quistes odontogenos
y una predisposicion aumentada a tumores fun-
damentalmente cutaneos pero también en otras
localizaciones. Entre estos tumores destacan
los carcinomas basocelulares, pero también
el meduloblastoma. Esta alteraciéon genética
es debida a mutaciones dominantes del gen
PTCH1'. Su correcta identificacién va a permitir
el tratamiento precoz de los tumores cutaneos
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en caso de aparecer, prevenir malformaciones
en futuros hijos de las personas afectas, y acon-
sejar al paciente sobre la disminucion de la ex-
posiciéon solar y a radiaciones ionizantes como
radiografias’®.

Sindrome de Beckwith Wiedemann.

El Sindrome de Beckwith Wiedemann es un sin-
drome de sobrecrecimiento caracterizado por
la presencia de manifestaciones clinicas tales
como sobrecrecimiento localizado que puede
afectar a un hemicuerpo, macroglosia, hipoglu-
cemias al nacimiento, angiomas faciales y pre-
disposicion tumoral aumentada. Se debe a alte-
raciones en la zona reguladora del crecimiento
situada en el brazo corto del cromosoma 11,
que puede alterarse por diversas causas tales
como mutaciones puntuales, disomias unipa-
rentales o alteraciones cromosomicas que afec-
ten a dicha region.

Desde el punto de vista tumoral destaca el au-
mento del riesgo de presentar tumor de wilms
0 hepatoblastomas, estando recomendada la
realizacion en estos pacientes de ecografias
abdominales seriadas trimestrales o semes-
trales hasta los siete afos de edad, que es el
momento de mayor riesgo de aparicion tumoral.
Actualmente la realizacion seriada de marcado-
res tumorales tipo alfa feto proteina o beta HGC,
que también se ha utilizado durante afios para la
deteccidn precoz de estos tumores no se consi-
dera superior a la realizacion de la ecografia'®"".

Sindromes de inestabilidad cromosémica

Los sindromes de inestabilidad cromosdémica
son procesos caracterizados por una falta de
reparacion ante la rotura del ADN asociando
clinicamente inmunodeficiencia, neurodegene-
racion y tumorogénesis. La mayoria de los pro-
cesos tienen una herencia autosémica recesiva.
Diferentes genes afectados pueden dar cuadros
distintos pero que comparten las caracteristicas
antes resefiadas’®. Asi entre este grupo de pa-
tologias podemos encontrar entre otras:
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-Ataxia telangiectasia: enfermedad autosémico
recesiva caracterizada por una alteracion en el
gen ATM que provoca en la persona afectada un
grado variable y progresivo de inmunodeficien-
cia, neurodegeneracion progresiva con ataxia y
la aparicion de telangiectasias especialmente en
la conjuntiva asi como una alta predisposiciéon
a padecer tumores de forma espontanea o tras
recibir radiaciones ionizantes. La alteracién del
gen ATM provoca en la célula un aumento de
las roturas espontaneas de la doble cadena de
ADN, una mayor sensibilidad a las radiaciones y
al estrés oxidativo y un envejecimiento prematu-
ro de la misma. Estas alteraciones celulares son
las responsables de la clinica que le paciente
presenta.

Las alteraciones neurolégicas estan presen-
tes desde la primera infancia progresando es-
pecialmente en las capacidades de movilidad,
llevando al paciente a una silla de ruedas en la
segunda década de la vida. A estas alteracio-
nes debemos afadir las alteraciones inmuni-
tarias con menor produccion de anticuerpos y
mayor susceptibilidad a infecciones, asi como
la aparicién de tumores especialmente linfomas
y leucemias. Sin llegar a la alta incidencia de
los afectos, los portadores de mutaciones en el
gen ATM en heterocigosis, como los padres o
los hermanos de los afectos, tienen también un
aumento del riesgo global tumoral en relacion a
la poblacién general™.

-Anemia de Fanconi: alteracion genética debi-
da a mutaciones de multiples genes asociados
a la anemia de Fanconi (actualmente unos 22
genes diferentes) y heredados de modo auto-
sémico recesivo. Provoca alteraciones malfor-
mativas fundamentalmente a nivel de los radios,
con hipoplasia de los mismos con o sin altera-
ciones de los pulgares, acompanados de fallos
de la funcion de la médula 6sea y aumento de
susceptibilidad tumoral unas 700 veces la po-
blacion general. Las alteraciones genéticas de
la via de la anemia de Fanconi, provocan una
susceptibilidad a la rotura espontanea del ADN
y a dificultades de su reparacién. Los tumores
pueden aparecer en cualquier localizacion™.
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-Sindrome de Bloom: sindrome caracterizado
por alteraciones del crecimiento pre y postna-
tal con aumento de sensibilidad a la exposicion
solar en la piel, discapacidad intelectual y ries-
go aumentado de cancer tanto cutaneo como
tumor de Wilms entre otros. Se hereda en un
modo autosémico recesivo®.

Defectos de reparacion del ADN; Xeroderma
pigmentoso

Similar a las alteraciones expuestas anterior-
mente existen también procesos que tiene al-
terada la reparacion de los dafios que sufre el
ADN por exposicioén solar, a radiaciones ionizan-
tes o al estrés oxidativo, provocando cuadros
variables de fotosensibilidad, retraso intelectual
progresivo tipo neurodegeneracion y sensibili-
dad aumentada a tumores fundamentalmente
cutaneos. Existen diversos genes involucrados
en este espectro de alteraciones que provocan
discapacidad intelectual hasta en el 25% de los
casos. La proteccion solar extrema y la vigilan-
cia dermatoldgica de los tumores, fundamental-
mente basocelulares, espinocelulares y melano-
mas es imprescindible?’.

Conclusion

Los tumores infantiles tienen un origen muy di-
ferente a los tumores del adulto en lineas ge-
nerales con mayor influencia en muchos casos
de alteraciones genéticas subyacentes que
pueden aumentar su riesgo en determinadas
personas. En los sindromes con susceptibilidad
aumentada a tumores, existen manifestaciones
malformativas o dismérficas extratumorales que
pueden permitir hacer un diagndstico precoz
de dichos sindromes pudiendo establecer pro-
gramas de deteccion precoz de los mismos, asi
como facilitando a las familias consejo genético
adecuado ya que muchas de ellas son patolo-
gias hereditarias.
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Abstract
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Los tumores cerebrales en la infancia representan los tumores sélidos mas
frecuentes en Oncologia Pediatrica. Sin embargo su incidencia es muy baja
en la poblacién infantil, convirtiéndolos en una enfermedad rara.

Debemos sospecharlos en aquellos ninos cuya sintomatologia refleje hi-
pertension intracraneal, ahadiendo a los clasicos conocidos como cefaleas
y vomitos, alteraciones del comportamiento previos, referidos por los pa-
dres, que nos pueden hacer sospechar esta patologia rara pero con alta
morbimortalidad.

A través de diferentes casos clinicos llegaremos al diagnéstico de tumores
cerebrales de diferente naturaleza.

Tumor cerebral, nifos, alteraciones del comportamiento.

Brain tumors in childhood represent the most frequent solid tumors in Pedi-
atric Oncology. However, its incidence is very low in the child population,
making them a rare disease.

We should suspect them in those children whose symptoms reflect intrac-
ranial hypertension, adding to the classics known as headaches and vom-
iting, previous behavioral alterations, referred by the parents, which may
make us suspect this rare pathology but with high morbidity and mortality.

Through different clinical cases we will arrive at the diagnosis of brain tum-
ors of different nature.

Brain tumor, children, behavioral alterations.
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Introduccion

Los tumores cerebrales representan los tumo-
res mas frecuentes en Oncologia Pediatrica y el
cancer infantil mas frecuente tras las leucemias,
segun datos del Registro Nacional de Tumores
Infantiles'. Son ademas los que mas morbimor-
talidad poseen y aquellos que producen mas
secuelas a largo plazo.

El diagndstico de un tumor cerebral en la infan-
cia requiere en la mayoria de las ocasiones un
alto indice de sospecha, pues representan una
patologia rara dentro de la Pediatria.

En la mayoria de las ocasiones los sintomas se
van desarrollando paulatinamente y pueden ser
muy similares a los que ocurren en patologias
mas banales (cefaleas, vomitos, irritabilidad,
etc...)

El Pediatra de Atencion Primaria es la figura
clave en su diagnostico pues es el profesional
sanitario que mejor conoce al nifio y que mas
oportunidades tiene de verlo y explorarlo, y por
tanto de detectar de la forma mas precoz posi-
ble esta patologia.

A través de casos reales y escuchando la voz
de sus padres llegaremos al diagndstico de dife-
rentes tumores cerebrales que han sido tratados
en nuestra Unidad.

Casos clinicos
Caso 1

Fernando es un niflo de 18 meses que desde
hace dos meses refiere estos problemas a tra-
vés de su madre:

“Esta mas torpe..”, “Se cae con frecuencia, aun-
que como esta empezando a andar..”,

Por las noches se mueve mucho...”, “Estd como
triste..”, “Solo quiere estar en brazos”.

En este caso las palabras de la madre traducen
que su hijo tiene inestabilidad, ataxia, por lo que
se cae frecuentemente, y se siente inseguro y por
tanto no quiere caminar. La tristeza y la inquietud
en las noches pueden ser signos de hipertensién
intracraneal, y por tanto de dolor de cabeza que
él por su edad no sabe bien expresar.

Al realizarle la Resonancia Magnética visualiza-
mos una masa en fosa posterior (Fig.1) que tras
la cirugia correspondia a un Tumor Embrionario.
Tras la cirugia ha sido tratado con quimioterapia
a altas dosis y actualmente esta asintomatico y
en remisiéon completa.

Caso 2

Alejandro es un nifio de 11 afos en la que su
madre cuenta estos problemas que se iniciaron
hace 15 dias.

Figura 1.

RM craneal. Corte coronal con contraste.
Gran masa de fosa posterior heterogénea,
con captacion irregular de contraste que
se extiende a hemisferio cerebeloso iz-
quierdo. (Tumor Embrionario)
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Figura 2.

RM craneal. Corte sagital. Tumor de fosa
posterior con compresion de tronco que
capta de forma irregular el contraste. N6-
dulo metastasico a nivel cervical. (Medulo-
blastoma)
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Figura 3.

RM craneal. Corte sagital. Se observa una
enorme tumoracion hipotaldmica-quias-
matica que capta contraste de forma in-
tensa. Diseminacion espinal. (Astrocitoma
Pilocitico)
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Figura 4.

RM craneal. Corte sagital sin contras-
te. Tumor localizado en la protuberan-
cia. (Tumor Difuso de Protuberancia)

“Lo que me llamaba la atencién Doctor era el
cansancio que tenia...”, “ Llegaba del colegio
y solo queria estar tumbado..”, “ Alguna vez se
quejo de dolor de cabeza..”, “ Cuando me dijo
qgue no veia bien fue cuando me asusté y lo llevé
de urgencias al oftalmélogo...”

En este caso, llama la atencién las palabras de
la madre que hacen referencia al cansancio, o
astenia, que es uno de los sintomas mas comu-
nes en el cancer tanto en la infancia como en el
adulto.

Por otra parte la cefalea, y las alteraciones de la
vision, sintomas producidos por la hipertension
intracraneal. El edema de papila que produce vi-
sion borrosa en los nifios que la padecen. Algu-
nos de los casos que nos llegan a la Unidad son
diagnosticados por oftalmélogos que detectan
el edema de papila, a pesar de que han sido va-
lorados previamente.

Al realizarle la Resonancia Magnética podemos
ver (Fig. 2) un tumor en la fosa posterior corres-
pondiente a un meduloblastoma. Ha sido trata-
do con cirugia del tumor primario, radioterapia
craneoespinal y quimioterapia en el momento
actual.
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Figura 5.

RM craneal. Corte sagital. Tumor hipotala-
mico-hipofisario con captacion heterogé-
nea del contraste.

Caso 3

Alberto es un nino de 6 meses al diagnéstico.
Su madre referia estos problemas desde hacia
2 meses.

“No puso peso en el Ultimo mes..”, “Echaba toda
la leche..”, “ Lo estaban estudiando de reflujo o
de celiaquia..” “Aquella tarde cuando empezé a
hacer movimientos extrafios con los ojos fuimos
a Urgencias.”

En este caso predominaban los problemas di-
gestivos: estancamiento en la curva ponderal,
vomitos/reflujo. En la Resonancia Magnética
(Fig.3) se puede observar un gran tumor hipo-
talamico que ocasiona un Sindrome de Russell-
Rubinstein en el que los pacientes padecen vé6-
mitos, pérdida de peso e irritabilidad. La mayoria
de los lactantes que padecen este sindrome son
estudiados por Digestivo buscando celiaquia,
reflujo, intolerancias, hasta que aparecen ano-
malias neuroldgicas, principalmente visuales, y
se realiza un estudio de neuroimagen.

Habitualmente son gliomas de bajo grado don-
de la irresecabilidad y la falta de respuesta a la
quimioterapia confieren un prondstico ominoso
como ocurrio en este caso.
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Caso 4

Juan Manuel es un nifio de 8 afios en la que su
madre nos relata estos problemas que comen-
zaron hace un mes:

“ Todo empezd como hace un mes 0 menos..”,
“ Empez6 a pegarme, que antes no lo hacia”, “
Se tiraba al suelo como si estuviera loco..”, “Por
ultimo le noté que empezaba a meter un ojo..”

En este caso el principal problema que se tra-
duce del relato de la madre es el cambio de ca-
racter. Estas alteraciones del comportamiento
son propias no solo de aquellos tumores que
producen hipertensién intracraneal sino de los
tumores que se localizan en la protuberancia o
puente y que se denominan tumores difusos de
la protuberancia ( Fig. 4).

En la fase de alteraciones del caracter es dificil
pensar en el diagndstico, el cual se suele realizar
cuando empiezan las alteraciones de los pares
craneales, principalmente el VI y VIl par.

Los tumores difusos de protuberancia no tienen
curacién an la actualidad y son tratados con ra-
dioterapia focal, siendo la supervivencia de un
afno aproximadamente. Actualmente gracias a
la realizacion de biopsias esterotaxicas se es-
tan llevado a cabo numerosos ensayos clinicos
dirigidos a las alteraciones moleculares que se
producen en este tumor.

Caso 5

David es un nifio de 7 afios que padece estos
problemas desde hacia 6 meses referidos por
su madre:

“Desde hacia un mes que no estaba bien..”, “ Se
acercaba mas las cosas para leer, pero fuimos a
un oftalmdlogo que nos dijo que estaba bien...”,
“ Estaba ansioso siempre por beber...”, “ Co-
menzo6 de nuevo a hacerse pipi por la noche..”

En esta ocasion los problemas principales son
por una parte los problemas de visidbn con una
disminucion de la agudeza visual y por otra par-
te la avidez por el agua y la enuresis nocturna,
que refleja una diabetes insipida de origen cen-
tral. Si unimos estas dos alteraciones, nos en-
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contramos con tumores localizados en la zona
hipotalamo-hipofisaria con afectacién del quias-
ma optico (Fig. 5).

En algunas ocasiones la diabetes insipida pue-
de adelantarse incluso afnos a la apariciéon del
tumor, como ocurre en los germinomas hipofi-
sarios.

En este caso se trataba de un tumor germinal
secretante, con elevacion de la alfafetoproteina,
y fue tratado con quimioterapia, cirugia y radio-
terapia, encontrandose en remisién completa
de su enfermedad pero con secuelas visuales y
endocrinas.

Comentarios

Como hemos visto en los diferentes casos cli-
nicos comentados, existe un periodo previo o
concomitante donde las alteraciones psicolégi-
cas o cambios en el comportamiento del nifio
pueden ayudarnos al diagnéstico. En este sen-
tido es importante escuchar el relato de sus pa-
dres o indagar en nuestra anamnesis si existen
o han existido a la hora de enfrentarnos a nifios
que por sus sintomas pudieran hacernos sos-
pechar esta patologia. En el trabajo realizado
por Edgeworth y cols? se demuestra que estas
alteraciones comportamentales, ajustadas por
edad, nos ayudan en el diagnéstico.

Los sintomas o signos mas frecuentes que se
recogen en las historias clinicas y exploraciones
han sido recogidos ampliamente en la literatu-
ra, y son los producidos bien por la hipertension
intracraneal (cefaleas, vomitos...) o por la locali-
zaciéon del tumor (problemas oculares, endocri-
nos, crisis convulsivas..). En nuestra experien-
cia ya publicada, Coserria F y cols® fueron los
vomitos el sintoma mas frecuente, a pesar que
podamos pensar que la cefalea es el sintoma
mas frecuente.

La mayoria de los nifios no son diagnosticados
en fases iniciales sino cuando ya existen alte-
raciones neuroldgicas graves, a pesar de que
los padres habian consultado varias veces. Este
problema es debido a la rareza de esta patologia
y al presentarse con sintomas similares a otras
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enfermedades mas banales (migranas, sinusitis,
etc..).

Conclusiones

Los tumores cerebrales son infrecuentes en Pe-
diatria por lo que debemos tener un alto indice
de sospecha, sobre todo cuando otros diagnds-
ticos mas frecuentes son excluidos o su trata-
miento no es eficaz.

Debemos escuchar a los padres, pues aparte de
los sintomas fisicos, nos pueden relatar altera-
ciones del comportamiento, que pueden reflejar
el dolor o alteraciones neurolégicas producidas
por el tumor.
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Abstract

Vox Paediatr 2019, 26:64-69

En las ultimas décadas ha habido un aumento en el uso de farmacos bio-
I6gicos por los gastroenterélogos pediatricos debido a un aumento de la
incidencia de la enfermedad inflamatoria intestinal (Ell), un mayor conoci-
miento de su historia natural asi como de las propiedades y efectos secun-
darios de estos farmacos.

Los objetivos del tratamiento en la enfermedad inflamatoria intestinal han
cambiado a lo largo del tiempo. Si bien clasicamente se buscaba la remi-
sion clinica y la recuperacion del crecimiento, en la actualidad se aboga
por la curacion mucosa ya que puede ser la Unica forma de modificar la
historia natural de la enfermedad y prevenir las complicaciones. Los Unicos
farmacos que hasta la fecha han demostrado poder conseguirlo son los
farmacos anti factor de necrosis tumoral (antiTNF). Sin embargo no todos
los pacientes los requieren para el control de la enfermedad.

Hemos realizado un estudio descriptivo de los pacientes pediatricos con
Ell en tratamiento con antiTNF en nuestro hospital para evaluar su eficacia
y posibles efectos adversos.

Los farmacos biol6gicos son los Unicos que han demostrado eficacia para
la curacién mucosa a largo plazo en la Ell pediatrica. Aunque en nuestra
serie la eficacia ha sido elevada con escasos efectos adversos, precisamos
de un seguimiento a mas largo plazo para evaluar si realmente existe un
cambio en la historia natural de la enfermedad de nuestros pacientes y qué
hacer en caso de pérdida de respuesta a los antiTNF.

Enfermedad inflamatoria intestinal, antiTNF, pediatria

In recent decades there has been an increase in the use of biological drugs
by pediatric gastroenterologists due to an increased incidence of inflam-
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matory bowel disease (IBD), a better understanding of their natural history
and the properties and side effects of these drugs.

The goals of treatment in IBD have changed over time. Although clinical
remission and recovery of growth were classical goals, mucosal healing
is now advocated as it may be the only way to modify the natural history
of the disease and prevent complications. The only drugs that have been
shown to be able to do so up to now are anti-tumor necrosis factor (an-
ti-TNF) drugs. However, they are not required by all patients to control the
disease.

We have carried out a descriptive study of pediatric patients with IBD trea-
ted with anti-TNF in our hospital to evaluate its efficacy and possible adver-
se effects.

Biological drugs are the only ones that have shown efficacy for long-term
mucosal healing in pediatric IBD. Although efficacy in our series has been
high with few adverse effects, we need a longer follow-up to assess whe-
ther there is really a change in the natural history of the disease in our pa-
tients and what to do in case of lack of response to these drugs.

Inflammatory bowel disease, antiTNF, pediatrics

Introduccion

En las ultimas décadas ha aumentado el uso de
farmacos bioldgicos en la enfermedad inflama-
toria intestinal (Ell). Este hecho es debido a va-
rios factores. Por un lado, el aumento de la inci-
dencia de Ell en edad pediatrica’ ya que el 25%
de los diagnésticos se realizan en la infancia y la
adolescencia; y por otro, el mayor conocimien-
to de la historia natural de la enfermedad vy el
mayor empleo y conocimiento de estos farma-
COS gracias a su uso en especialidades como
la Reumatologia y Gastroenterologia en adultos.

Aunque la etiologia de la Ell continua siendo
desconocida, sabemos que es una enfermedad
crénica progresiva de etiologia multifactorial en
la que existe una respuesta inmunitaria anoémala
a la microbiota intestinal en individuos genéti-
camente predispuestos. Esto provoca una infla-
macion cronica en el intestino lo que produciria
los sintomas.

Clasicamente, el objetivo del tratamiento de la
Ell ha sido mantener al paciente asintomatico,

e [ K-

itz - Volumen 26 | N°1 | Junio 2019

mejorar su calidad de vida, minimizar las com-
plicaciones para prevenir la cirugia y en el caso
de los nifnos, restaurar su crecimiento?2. Sin em-
bargo, en los ultimos anos, la curacién mucosa
se ha asociado a la remisidén mantenida, dismi-
nucion de la hospitalizacion y las tasas quirar-
gicas por lo que se ha convertido en el objetivo
primordial®*.

La dificultad radica en la escasa correlacion cli-
nico-patoldgica y en la ausencia de parametros
especificos no invasivos que nos permitan pre-
decir la curacién mucosa intestinal®458,

Gracias a los farmacos bioldgicos, en los ultimos
afnos se ha planteado realizar una estrategia “top
down” (iniciando el tratamiento con antiTNF) en
la que se pretende conseguir la curacion mu-
cosa lo mas precozmente posible, a diferencia
de la estrategia “step up” aceptada hasta ahora,
en la que se intensifica el tratamiento segun la
respuesta del paciente®.

Aunque el uso de farmacos biolégicos de forma
precoz ha sido la Unica estrategia que ha de-
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mostrado que podria cambiar la historia natural
de la enfermedad 23, hay pacientes que alcan-
zan la curacidn mucosa sin su uso, evitando asi
sus efectos adversos. Por ello, es importante
seleccionar bien los pacientes candidatos al uso
precoz de los mismos?3.

Para poder evaluar estos farmacos es importan-
te conocer las estrategias terapéuticas de las
que disponemos, asi como su eficacia y posi-
bles efectos adversos.

La nutricién enteral exclusiva es eficaz en la in-
duccién a la remisién de brotes leves y mode-
rados de enfermedad de Crohn (EC). Su efica-
cia es similar a los anti-TNF o corticoides. Se
suelen emplear formulas poliméricas, debido a
su mayor palatabilidad, durante 6-12 semanas.
El principal problema es la escasa adherencia al
tratamiento 2°.

Los corticoides se han usado clasicamente para
la induccién a la remisién de pacientes con Ell,
sin embrago, debido a sus efectos adversos
tales como retraso del crecimiento, osteopenia
y resistencia a la insulina, no se emplean en la
terapia de mantenimiento de la enfermedad.
Salvo excepciones en las que otros farmacos
sean ineficaces, estén contraindicados. Existen
diversas formulaciones que se emplearan segun
la gravedad del brote: tépicos, orales, intrave-
nosos. Aunque la respuesta inicial es de un 80-
90% hay descritas altas tasas de corticodepen-
dencia y cirugia a largo plazo??.

Los aminosalicilatos como la sulfasalacina o
mesalazina, presentan efecto antiinflamatorio
topico en la Colitis ulcerosa (CU) aunque se des-
conoce su mecanismo de accién. El 47% de los
pacientes pediatricos recién diagnosticados de
CU no precisan escalar el tratamiento por lo que
suponen la primera eleccién para el tratamiento
de CU leve-moderada tanto en los brotes como
en el mantenimiento de la remisién23.

Las tiopurinas [azatioprina (AZA) y 6-mercapto-
purina] son agentes inmunosupresores que han

demostrado eficacia en el mantenimiento de la
remision de EC y CU, pero no para inducir la
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remisién ya que necesitan 12 semanas para al-
canzar el efecto terapéutico. Ademas de poder
inducir la aparicion de hepatitis y pancreatitis re-
versibles y el riesgo de citopenias, su uso como
ahorrador de corticoides se ha puesto en entre-
dicho a raiz de estudios realizados en adultos
en los que no se ha demostrado beneficio del
uso precoz de tiopurinas en la prevencion de
recaida®. El uso de terapia combinada con an-
tiTNF se emplea ya que parece que disminuye
la inmunogenicidad de estos y por lo tanto la
formacién de anticuerpos antiTNF, sin embargo,
en los Ultimos estudios se ha descrito mayor
riesgo de desarrollo de procesos linfoprolifera-
tivos y de linfoma de células T hepatoesplénico
lo que ha llevado a plantear nuevas estrategias
terapéuticas, sobre todo en la terapia combina-
da con antiTNF237,

El metotrexato (MTX) ha demostrado su efica-
cia en la induccién y mantenimiento de la remi-
sion de EC y menos en la induccion de la CU en
adultos®. En pacientes pediatricos se usa como
mantenimiento de la remisién asociado a antiT-
NF. Empieza a haber estudios de la eficacia en
ninos con EC. Los efectos adversos descritos
son el riesgo de infeccién y dafo hepatico que
son dosis-dependientes. No se ha relacionado
con malignidad.

Los inhibidores de la calcineurina (tacrolimus y
ciclosporina) se limitan a brotes graves de CU
o CU corticorresistente. Ambas presentan la
misma eficacia por lo que su uso depende de
la experiencia del centro, aunque la ciclosporina
presenta efectos secundarios peor tolerados en
la edad pediatrica. Ambos presentan alta toxi-
cidad?.

Los farmacos biolégicos como los antiTNF [in-
fliximab (IFX) y adalimumab (ADA)] las antiintegri-
nas (vedolizumab) y anti-interleukinas (ustekinu-
mab) han supuesto un cambio en el tratamiento
de la Ell en las dos ultimas décadas. Ademas de
disminuir la sintomatologia, mejoran la curacién
mucosa, el crecimiento, el estado nutricional, la
densidad 6sea y la calidad de vida de pacientes
con EC. Son utiles para la induccion y manteni-
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miento de la remision, para la Ell corticorresis-
tente, la enfermedad perianal y EC penetrante
asi como en la CU en brotes graves®##?°,

Vedolizumab y ustekinumab, aunque aidn no
hay estudios que evaluen la eficacia, seguridad
y farmacocinética en la edad pediatrica. El uso
off-label de vedolizumab en nifios esta aceptado
para la induccién y mantenimiento de remision
en EC y CU. Parece ser mas eficaz en CU y mas
en anti-TNF naive. El ustekinumab se emplea en
nifos con EC refractaria tras fallo o intolerancia
de anti TNF.

Uno de los efectos adversos del tratamiento
con bioldgicos es la inmunogenicidad con de-
sarrollo de anticuerpos antiTNF3#8, El desarrollo
de anticuerpos antiTNF se ha descrito entre un
3-35%. Su desarrollo se ha relacionado con una
disminucion en la respuesta y niveles del mismo
y desarrollo de reacciones infusionales agudas
o de tipo retardado. *® Aunque rara vez se han
objetivado casos de shock ni anafilaxia por re-
acciones infusionales agudas, se han descrito
sintomas como la dificultad respiratoria, flush,
rash, dolor de cabeza y taquicardia. Si bien, no
se ha demostrado que la premedicacion preven-
ga estos sintomas, algunas guias recomiendan
tenerla en cuenta en pacientes con reacciones
previas®.

Respecto al desarrollo de antoinmunidad, se
han visto casos de desarrollo de anticuerpos sin
presentar clinica acomparfante y que han desa-
parecido tras la interrupcion del farmaco duran-
te 6 meses. Los casos de lupus inducido por far-
maco o purpura de Schdlein-Henoch son raros?.

Respecto a las infecciones, se ha descrito una
tasadel 17.7%, siendo 2.8% graves. De éstas, la
mayoria fueron infecciones del tracto respirato-
rio (21%) o inespecificas (25%). Otras infeccio-
nes como varicela-zoster (5%), neumonia 3%,
infecciones fungicas 2%. Tuberculosis, OMA,
molusco, celulitis por pseudomona, osteomieli-
tis, meningitis por listeria y reactivacion de VEB
son infrecuentes. Debe interrumpirse el trata-
miento durante infecciones agudas, en caso de
presentar abscesos es preciso drenarlos. Moni-
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torizar leucopenia. Es obligado el screening de
TBC previo al inicio del tratamiento &.

Respecto al desarrollo de malignidad, aunque
se precisan estudio con cohortes mayores, has-
ta la fecha no se ha demostrado correlaciéon con
el desarrollo de neoplasias. No asi como la aza-
tioprina que parece tener un efecto dosis y tiem-
po dependiente’?.

Otras reacciones adversas descritas son: pso-
riasis, anemia, neutropenia, artralgias, intento
de suicidio, pancreatitis, bradicardia, insuficien-
cia cardiaca, miocardiopatia, y alargamiento del
QT. No hay recomendaciones sobre el screening
y la monitorizacion en pacientes sin factores de
riesgo, si en pacientes con sindromes que pue-
den predisponer a los efectos adversos o signos
de insuficiencia cardiaca *%.

Material y métodos

Hemos realizado un estudio descriptivo en pa-
cientes en edad pediatrica diagnosticados de
Ell en nuestro hospital desde el 1 de enero de
2016 al 31 de diciembre de 2018 para analizar
las indicaciones y la respuesta a antiTNF, asi
como sus posibles efectos adversos.

Los criterios de inclusion fueron tener 14 anos
o0 menos en el momento del diagnoéstico, haber
recibido tratamiento con antiTNF en el periodo
del estudio, y haber realizado seguimiento clini-
co en el servicio de gastroenterologia pediatri-
ca de nuestro hospital. El analisis estadistico se
realizé mediante el programa R.

Resultados

De los 15 pacientes que cumplian criterios de
inclusién, 53% eran varones y el resto mujeres.
11 fueron diagnosticados de EC y 4 de CU, sin
presentar predominio de sexo en ninguno de los
dos grupos. La mediana de edad al diagnéstico
fue 11 anos. Dentro de los pacientes con EC el
fenotipo mas frecuente fue la afectacion ileoco-
I6nica estenosante y la pancolitis en la CU. El
20% de pacientes presentaron manifestaciones
extraintestinales como: eritema nodoso y artral-
gias.
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Respecto al tratamiento, 91% de pacientes con
EC recibi6 tratamiento con NEE; 72,7% recibid
prednisona oral; 45,4% corticoides tépicos, y
54,4% mesalazina. Todos los pacientes con CU
recibieron mesalazina tépica, corticoides ora-
les y azatioprina previa al inicio de los antiTNF.
Uno de los pacientes era corticodependiente y
2 eran corticorresistentes.

En relacion con los antiTNF el 100% recibio
tratamiento con IFX y sélo una paciente recibi6
tratamiento con ADA, que previamente recibio
IFX. En todos los casos se siguid una estrategia
de escalada de tratamiento. La pauta de inflixi-
mab fue 5mg/kg con una pauta de induccién de
0,2,6 semanas y mantenimiento cada 8 sema-
nas precisando intensificaciéon en 2 de los ca-
sos por presentar niveles infraterapeuticos tras
la quinta infusién. Una de las pacientes precis6
cambio a ADA, recibiendo una pauta de induc-
cién de 160mg-80mg-40 mg cada dos semanas
con mantenimiento de 40 mg cada 2 semanas.
Tras la séptima administracion se intensifico el
tratamiento a 80 mg cada 2 semanas por em-
peoramiento de afectaciéon perianal con mani-
festaciones extraintestinales.

Actualmente, segun los scores validados para
Ell en edad pediatrica 80% de nuestros pacien-
tes se encuentran en remision. Un 20% de los
pacientes fueron sometidos a cirugia. Solo en
una se reinicié posteriormente el tratamiento
con antiTNF por afectacion perianal grave. Nin-
guno de los casos preciso cirugia urgente por
complicaciones graves.

Los efectos secundarios descritos en nuestra
serie fueron una reaccion cutanea tipo lupus-li-
ke, ninguno de los pacientes sufrid reaccion
alérgica con la infusion ni se han descrito infec-
ciones.

Discusion

Los datos demograficos de nuestra serie siguen
un patrén similar al descrito en la literatura. La
edad de presentacion en nuestra serie es menor

que la descrita en la literatura, probablemente
debido a que en nuestra area sanitaria la edad

|68

pediatrica se considera los 14 afos lo que dis-
minuye nuestro tamafio muestral y la edad al
diagnostico. Respecto al sexo hay un claro pre-
dominio masculino, sobre todo en edades mas
tempranas, que sigue la tendencia descrita en
la literatura, si bien no existe un predominio de
sexo una vez se estratifica por tipo de Ell.

La estrategia que seguimos en nuestros pacien-
tes fue de escalada terapéutica en base a la falta
de respuesta terapedutica, afectacién perianal o
aparicion de manifestaciones extradigestivas.
En todos los pacientes se inici6 el tratamiento
con biolégicos asociados a AZA ala dosis y con
la pauta recomendada por las guias.®***Y se in-
tensifico el tratamiento en base a los niveles que
presentaban tras la quinta infusion de infliximab
en los casos que fue posible su determinacion,
segun indican las ultimas recomendaciones®#5

Respecto al tratamiento, el uso de mesalazina
en la EC, era un farmaco ampliamente emplea-
do hasta la aparicién de diversas revisiones sis-
tematicas en las que no se demostré eficacia
frente a placebo™. En nuestro hospital dejé de
emplearse a raiz de estos estudios y actualmen-
te no se emplea en ninguno de los pacientes
con EC.

La tasa de pacientes intervenidos fue similar a la
descrita en la literatura en los pacientes con EC.
En la CU aun no tenemos datos de seguimiento
a los 10 anos que es lo descrito en la literatura,
motivo por el cual quizd lo hayamos infraesti-
mado.

Los efectos adversos relacionados con los an-
tiTNF han sido escasos. No hemos podido eva-
luar la tasa de inmunogenicidad' ya que en
nuestro hospital no teniamos disponible la de-
terminacion de Ac anti-IFX hasta junio de 2018.
No se han descrito reacciones infusionales, si
bien es cierto que en todos los casos la admi-
nistracion se realizé con infusion lenta y preme-
dicacion con corticoides y dexclorfenilamina.
La uUnica paciente que presenté reaccion ad-
versa fue de manifestacion dérmica que son las
mas descritas en la literatura. En relacién con
las infecciones, los Unicos datos que teniamos
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disponibles eran los de infecciones graves que
hubiesen precisado ingreso hospitalario, que en
nuestro caso no ha habido.

Conclusiones

Los farmacos biolégicos son los unicos que han
demostrado eficacia para la curacion mucosa a
largo plazo en la Ell pediatrica. Aunque en nues-
tra serie la eficacia ha sido elevada con escasos
efectos adversos, precisamos de un seguimien-
to a mas largo plazo para evaluar si realmente
existe un cambio en la historia natural de la en-
fermedad de nuestros pacientes.

Se necesitan mas estudios que tengan en cuen-
ta la pérdida de respuesta a antiTNF y que eva-
Iten el riesgo-beneficio de las terapias actuales
estratificando segun los factores de riesgo in-
dividuales. Debemos seleccionar pacientes con
factores de alto riesgo para poder iniciar de for-
ma precoz los antiTNF. En el resto de pacien-
tes continuaremos con la escalada terapéutica
clasica.
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Resumen: Descripcion de un caso detallado y andlisis descriptivo retrospectivo de
pacientes con diagndéstico de enfermedad desmielizante en un hospital de
tercer nivel desde 1999 hasta febrero de 2019. Exponemos el caso de un
varon de 13 afnos que consulta por hemihipoestesia facial derecha y acor-
chamiento de hemilengua derecha de 5 dias de evolucion, evidenciando
disartria y ataxia truncal en la exploracion fisica. En resonancia magnética
se objetivaron lesiones sugestivas de esclerosis multiple. Recibié cortico-
terapia sistémica con buena respuesta. Proximamente iniciara tratamiento
modificador de la enfermedad con natalizumab. Se exponen los grandes
grupos de enfermedades desmielinizantes: encefalomielitis aguda dise-
minada (ADEM), esclerosis multiple (EM), episodio clinicamente aislado
y neuromielitis 6ptica o enfermedad de Devic. Se revisaron un total de 8
pacientes, ademas del antes comentado, 4 afectos de ADEM y 4 que fi-
nalmente fueron diagnosticados de EM. La presentacioén clinica fue muy
variada y las caracteristicas radiolégicas fueron las tipicas contempladas
en la bibliografia. Concluimos que las enfermedades desmielinizantes son
infrecuentes, pero no excepcionales, en pediatria. Es necesaria una ex-
haustiva anamnesis y exploracién fisica, asociadas a sus correspondientes
pruebas complementarias (no hay ningun marcador determinante per sé),
para poder diagnosticarlas y clasificarlas correctamente. Los criterios diag-
nosticos estan en constante cambio, sobre todo a raiz de nuevos estudios
que buscan biomarcadores especificos, por lo que es necesario mantener-
se actualizado sobre este tema.

Palabras clave: Enfermedad desmielinizante, esclerosis multiple, encefalomielitis aguda di-
seminada, sindrome clinicamente aislado.

Abstract Description of a detailed case and retrospective descriptive analysis of
patients diagnosed with demyelinating disease in a 3rd level hospital be-

Autor para correspondencia: Maria Teresa Gonzalez Campillo
email: teresa.gc7@gmail.com
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tween 1999 and February 2019. A case is exposed wherein a 13 years old
male suffering from right facial and tongue hemihypoesthesia within 5 days
evolution consulted, evidencing dysarthria and truncal ataxia in physical
examination. Magnetic resonance imaging revealed suggestive lesions of
multiple sclerosis. He received systemic corticotherapy with good response
and will soon begin disease-modifying treatment with natalizumab. Major
demyelinating diseases are cited: acute disseminated encephalomyelitis
(ADEM), multiple sclerosis (MS), clinically isolated episode and optic neu-
romyelitis or Devic’s disease. 8 further patients were revised: 4 of them were
diagnosed with ADM and the 4 left with MS. The clinical presentation was
diverse and the radiological findings were those contemplated in the art. It
was finally concluded that although demyelinating diseases in pediatrics
are infrequent, but not exceptional, it is mandatory a thorough anamnesis
and physical examination, as well as their corresponding complementary
tests, since there is no determining marker, per se, that may allow proper
diagnosis and classification. Due to constant changes in diagnostic criteria,
especially as a result of new studies that look for specific biomarkers, it is
necessary to stay updated on this issue.

Key words: Demyelinating disease, multiple sclerosis, acute disseminated encepha-

lomyelitis, clinically isolated syndrome.

Introduccidn paciente dentro de los grandes grupos de en-
fermedades con esta fisiopatologia: esclerosis
multiple, encefalomielitis aguda diseminada,
sindrome clinicamente aislado y neuromielitis
Optica. Cada una de ellas tiene un prondstico
y tratamiento bastante dispar, pero comparten
caracteristicas clinicas y radiolégicas que hacen

que puedan solaparse, dando lugar a confusion.

Las enfermedades desmielinizantes en edad pe-
diatrica son infrecuentes; sin embargo, no son
excepcionales. Es necesario conocerlas para
poder sospecharlas y, a su vez, mantenerse
actualizado en los criterios diagnoésticos. Estos
cambian con el paso del tiempo por lo que pa-
cientes que en un determinado momento fueron
clasificados en un grupo diagnéstico, pueden
pasar a otro con la modificacion de los criterios.

Material y métodos

Descripcion de un caso clinico detallado, con
posterior andlisis descriptivo retrospectivo de
algunos de los pacientes diagnosticados de
enfermedad desmielinizante, seguidos en la
unidad de Neurologia Pediatrica de un hospital
de tercer nivel desde el ano 1999 hasta febrero
2019, mediante revisidon de historias clinicas.

Cuando se nos presenta un paciente (en la ma-
yoria de las ocasiones previamente sano) con
un primer evento clinico neurolégico las posi-
bilidades diagnodsticas son numerosas: encefa-
litis (infecciosa o autoinmune), intoxicacion por
farmacos o drogas de abuso, lesién ocupante

de espacio intracraneal, enfermedad desmielini- Se describen caracteristicas demograficas

zante...

Si finalmente sospechamos un evento des-
mielinizante, no siempre es facil encuadrar al
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(edad, sexo), clinica de primer episodio, prue-
bas complementarias realizadas (analiticas de
sangre, liquido cefalorraquideo, pruebas de
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neuroimagen, ...) y evolucion clinica y radiolo-
gica posterior.

Resultados

Se expone el caso clinico de un paciente varon
de 13 afos, con antecedentes personales de
obesidad y resistencia a la insulina en tratamien-
to con metformina. Consulta en el Servicio de
Urgencias por clinica de hemihipoestesia facial
derecha y acorchamiento de hemilengua dere-
cha de cinco dias de evolucion. Asocia disartria
leve desde las 48 horas previas. En la explora-
cion fisica se evidencia, ademas, discreta ataxia
truncal. No se objetivo clinica sugestiva de en-
cefalopatia, estando afebril en todo momento.

Se realiz6 tomografia computerizada cerebral
(normal) y puncion lumbar (17 leucocitos, siendo
94% linfocitos, con glucosa y proteinas norma-
les). Se decidié ingreso en planta para estudio.

En planta de hospitalizacién se realiz6 reso-
nancia magnética cerebral (Fig. 1), donde se
observaron multiples lesiones hiperintensas en
secuencias FLAIR y T2, situadas en cuerpo del
cuerpo calloso, periventriculares (la mayor en
asta occipital izquierda), en pedunculo cerebe-
loso derecho, en pedunculo cerebeloso superior
izquierdo, brazo posterior de la capsula interna
derecha y cuerpo del nucleo del caudado dere-
cho. Alguna de estas lesiones se realzaba tras
la administracién de gadolinio, especialmente
la situada alrededor del asta occipital izquierda,
pedunculo cerebeloso derecho y nucleo de la

base derecho. En la serie con contraste se ob-
serva un realce puntiforme de cortical occipital
derecha. Estos datos sugerian, por tanto, enfer-
medad desmielinizante.

En la resonancia magnética de médula espi-
nal no se observaron lesiones. Los potenciales
evocados visuales y somatosensoriales fueron
normales, sin hallazgos resefiables en las sero-
logias solicitadas ni en la analitica sanguinea.

Los resultados de la neuroimagen eran suges-
tivos de enfermedad desmielizante con disemi-
nacion en tiempo (algunas lesiones captaban
contraste y otras no) y en el espacio (distribui-
das en mas de dos areas distintas del sistema
nervioso central), cumpliendo criterios de Mc-
Donald 2017 para esclerosis multiple.

Gracias a un estudio multicéntrico de enfer-
medades desmielinizantes llevado a cabo por
el Institut d’Investigacions Biomeédiques Au-
gust Pi i Sunyer (IDIBAPS) en el Hospital Clinic
(Barcelona) y el Centre d’Esclerosis Multiple de
Catalunya (Cemcat) del Hospital Vall d’Hebron
(Barcelona), se pudo solicitar la deteccion de
distintos biomarcadores en liquido cefalorraqui-
deo, siendo negativos los anticuerpos antisu-
perficie neuronal (receptores NMDAR, GABA-A,
GABA-B, AMPA, y proteinas DPPX, LGI1, Cas-
pr 2) y los anticuerpos IgG-MOG, 1gG-AQP4, e
IgG-GlyR. No hubo muestra suficiente de liquido
cefalorraquideo para la deteccion de bandas oli-
goclonales.

Figura 1: cortes axiales de resonancia magnética cerebral en secuencia T2 de paciente varon
de 13 afios con clinica de hemihipoestesia facial derecha y acorchamiento de hemilengua de-

recha, ataxia truncal y disartria.

| 72

wi iy - Volumen 26 | N°1 | Junio 2019



S PA‘b

ENFERMEDADES DESMIELINIZANTES EN EDAD PEDIATRICA: COMPLEJIDAD DIAGNOSTICA

Figura 2: resonancia magnética cerebral de control del paciente anterior, 6 meses
después del primer evento desmielinizante, en secuencia T2 (primera imagen)
y FLAIR (segunda y tercera imagen), encontrandose clinicamente asintomatico.

Recibio tratamiento con metilprednisolona intra-
venosa 1 gr/dia durante 5 dias, y posteriormente
con prednisona 1 mg/kg/dia via oral durante 2
semanas, remitiendo los sintomas progresiva-
mente hasta quedar completamente asintoma-
tico aproximadamente 20 dias después del in-
greso.

En resonancia magnética cerebral de control
realizada 6 meses después del primer episodio,
y a pesar de encontrarse asintomatico, se ob-
jetivaron nuevas lesiones de localizacion sub-
cortical parasagital derecha en centro semioval
derecho y otra adyacente al ventriculo lateral
izquierdo (Fig. 2).

Se propuso, por tanto, iniciar tratamiento modifi-
cador de la enfermedad con natalizumab, previa
deteccién de virus JC (causante de leucoence-
falopatia multifocal progresiva, que es el efecto
secundario mas caracteristico de este farmaco).

En la Tabla 1 se recogen otros pacientes con
eventos desmielinizantes estudiados en nuestro
centro en los ultimos 20 anos.

Discusién

Las enfermedades desmielinizantes se caracte-
rizan por tener una base inflamatoria autoinmu-
ne con destruccion de la vaina de mielina que
recubre los axones neuronales. Se pueden di-
vidir en cuatro grandes grupos: encefalomielitis
aguda diseminada, esclerosis multiple, sindro-
me clinicamente aislado y neuromielitis optica.

La encefalomielitis aguda diseminada (ADEM,
de acute disseminated encephalomyelitis) es
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una enfermedad monofasica (no suele recurrir)
que afecta principalmente a nifios y adultos me-
nores de 40 anos. Puede estar precedida por
enfermedad sistémica (generalmente cuadros
infecciosos viricos autolimitados) o vacuna-
cién. Clinicamente se caracteriza por un cuadro
de encefalopatia (alteracién en la conciencia o
cambio en el comportamiento no explicado por
fiebre, enfermedad sistémica o sintomas pos-
tictales) asociada a otros signos de focalidad
neurolégica como pardlisis de pares craneales,
ataxia, neuritis 6ptica... En resonancia magné-
tica de sistema nervioso central se observan
imagenes hiperintensas en T2, mayores de 2
cm, en sustancia blanca supratentorial, ganglios
basales, tronco encefalico, cerebelo y médula
espinal, es decir, lesiones inflamatorias que in-
volucran sustancia blanca y sustancia gris con
un patréon bastante caracteristico.

La esclerosis multiple (EM) en edad pediatrica
afecta a un rango de edad generalmente su-
perior (edad media: 13 anos). La etiologia es
desconocida, aunque hay evidencia de facto-
res de riesgo de padecerla: déficit de vitamina
D, HLA.DRB1+15:01, tabaquismo, obesidad e
infecciones viricas (virus Epstein Barr). La clini-
ca es muy variada y no suelen cursar con en-
cefalopatia. Los nuevos criterios de McDonald
2017 (mediante resonancia magnética y otras
pruebas complementarias como las bandas oli-
goclonales en liquido cefalorraquideo) permiten
diagnosticar EM en un primer episodio si cum-
ple criterios de diseminacién en el tiempo y/o el
espacio.

73|



‘Q@}E‘G% IamiE=
|

SoCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

Tabla 1: algunos de los pacientes diagnosticados de enfermedad desmielinizante en Hospital Univer-
sitario Reina Sofia (HURS) entre 1999 y enero 2019.

EPISODIOS DESMIELINIZANTES EN HURS
EDAD ; <
CLINICAEN LA ; PRUEBAS DGCO. " DIAGNOSTICO
PRIMER ~ SEXO  ppesenTacion ENCEFALOPATIA covpLEMENTARIAS INICIAL ~ EVOLUCION FINAL
EPISODIO
N T Neuritis ~ Nuevos episodios des-
Paciente 1 . 10 afos Varén Neurits optica No - RMC: normal Opticare-  miglinizantes clinicos y EM recurrente
(junio 2013) retrobulbar bilateral o remitente
trobulbar radioldgicos
3 afios (dic il?gr]ggilg: 33 - RMC: mltiples lesio- No se observaron
Paciente 2 " Varén . Si nes en SB Y GGBB ADEM oo ADEM
2008) comportamiento y o nuevos episodios
. hiperintensas en T2
ataxia
o - RMC: mltiples
8 afios (ju- deiir;:izgigfldi- !eS|ones en 38 hiper Nuevos episodios des- EM recurrente
Paciente3 " Mujer R No intensas en T2. ADEM  mielinizantes clinicos y ,
nio 2003) sartria y pérdida de i radioléaicos remitente
fuerza en MSD. - LCR: bandas oligo- 9
clonales +.
- RMC: mdltiples lesio-
o nes supratentoriales
1 afos dzg::g'shfigg':;_ en SB, corticales y Nuevos episodios des- 1y
Paciente 4 Mujer =" No en GCBB hiperinten-  ADEM  miglinizantes clinicos y )
(mayo 2008) tesia y pérdida de sasenT? s remitente
: radioldgicos
fuerza MSI.
- LCR: bandas oligo-
clonales -.
- RMC: mdltiples le-
siones hiperintensas
en T2 cortico-sub-
. corticales en ambos
~ efaiea, somno- hemisferios cereba-
. 8 afios (nov. . . . . ° No se observaron
Paciente 5 2002) Mujer Ienmatzl C(?gﬁonen- Si les, talamos y GGBB. ADEM nuevos episodios ADEM
- PEV: sugestiva de
lesion desmielinizan-
te en nervio dptico
izqdo.
- RMC: normal.
11 aios Crisis TP”%P“CZS - EEG: lentificacion ADEM Noseon
Paciente6  (marzo  Mujer ge?er_a 'ZT k?sl( ) No de rango delta en poTt\t@clu - Noseo S‘?WZF"“ ADEM
2004) afasia global y hemisferio izqdo., de na'(' riple nuevos episodios
apraxia MSD predominio en region  Virica)
parietotemporal.
- RMC: mltiples
lesiones pequefias
hiperintensas en T2 cis
en SB periventricular,
o ) centro semioval, o
' 13 afios ' Ataxia MMII.,,cefa- temporales, cerebe- (probab!e Ngeyqs eplsodlp§ des- EM remitente
Paciente 7 (marzo ~ Mujer lea, sensacion de No losas v GGBB encefali-  mielinizantes clinicos y recurrente
2004) giro de objetos y tis post/ radioldgicos
- LCR: bandas oligo-  para-infec-
clonales +. ciosa)
- PEV: derecho: laten-
cia aumentada.
Crfrlcs:i;ziegéﬁs - RMC: en T2 nume-
. 2 afios . pa 2 rosas lesiones hiper- No se observaron
Paciente 8 Varén  plejas y 2° gene- No . ADEM oo ADEM
(1999) ; intensas en ambos nuevos episodios
ralizadas durante e
un afio hemisferios.

MSD: miembro superior derecho. MMII: miembros inferiores. RMC: resonancia magnética cerebral. SB: sustancia blanca. GGBB: gan-
glios de la base. LCR: liquido cefalorraquideo. PEV: potenciales evocados visuales. EM: esclerosis multple. ADEM: encefalomielitis
aguda diseminada. CIS: sindrome clinicamente aislado.
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Tabla 2: criterios diagndsticos de esclerosis miiltiple en edad pediatrica
(solo es necesario que se cumpla uno de ellos).

Criterios diagnésticos de esclerosis multiple en edad pediatrica

> 2 eventos clinicos de SNC no encefalopaticos, con presunta causa inflamatoria, separados > 30 dias y
que afectan a mas de un area del SNC.

Un episodio no encefalopatico tipico de EM + hallazgos en RM siguiendo los criterios de McDonald de
2017 de diseminacion en el espacio y que en una RM posterior se observa al menos una nueva lesion
(diseminacién en el tiempo).

ADEM seguido de un evento clinico no encefalopatico, > 3 meses tras los primeros sintomas, + nuevas
lesiones en RM que cumplen los criterios de McDonald 2017.

Un primer evento agudo que no cumple criterios de ADEM y que en la RM se observan los criterios de

McDonald 2017 para diseminacién en espacio y en tiempo (solo en >12 afos).

SNC: sistema nervioso central. EM: esclerosis mdltiple. RM: resonancia magnética. ADEM: encefalomielitis aguda diseminada.

En caso de un primer evento desmielinizante,
mono o multifocal, que no pueda encuadrarse
dentro de los anteriores diagnésticos, se clasifi-
cara como sindrome clinicamente aislado. Este,
por definicién, tendra una duracién de al menos
24 horas y no debe presentar encefalopatia.

Finalmente, la neuromielitis 6ptica o enfermedad
de Devic se manifiesta como una neuritis éptica
aguda asociada a mielitis aguda. Es caracteris-
tica la positividad a IgG anti-aquaporina-4, aun-
que no es necesaria para el diagnéstico.

Hacohen et al (2017) crearon un algoritmo diag-
nostico muy Util ante un primer episodio des-
mielinizante (Figura 3).

El tratamiento del primer episodio consiste en
corticoterapia sistémica. En EM es necesario
iniciar tratamiento modificador de la enferme-
dad, que reduce el niumero de eventos desmie-
linizantes vy, por tanto, mejora el prondstico en
cuanto retrasar la edad en la que se alcanza un
grado moderado-grave de discapacidad. Los
farmacos seleccionados tradicionalmente son
IFN beta y acetato de glatiramer, aunque en los
ultimos anos se esta empezando a utilizar na-
talizumab como tratamiento de primera linea
en algunos pacientes. El paciente 1, que esta
actualmente en seguimiento por Neurologia Pe-
diatrica, se encuentra en un ensayo clinico con
dimetilfumarato. Aun no tenemos resultados so-
bre la eficacia de este en el paciente.
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Entre los casos de esclerosis multiple en gene-
ral, la prevalencia en edad pediatrica (<18 afnos)
es baja, con tasas entre 3-4% (de 2.7 a 10.5%
segun el estudio). Aunque la edad media de
diagnostico es de 13 afos, destaca que uno de
los pacientes de nuestra base de datos tuvo el
primer episodio a los 8 anos (paciente 3).

La clinica de presentacién inicial fue muy varia-
da en cada paciente: sensitiva, motora, afecta-
cién de pares craneales... Los pacientes 6 y 8,
diagnosticados de ADEM, debutaron como cri-
sis epilépticas.

La encefalopatia forma parte de los criterios
diagnosticos de ADEM, sin embargo, en dos
de nuestros pacientes con este diagnostico no
se describe, en principio, clinica sugestiva. Es
complicado poder determinar de forma exacta
si un paciente, sobre todo en edad pediatrica,
tiene alteracion del nivel de conciencia o del
comportamiento en este contexto. Por ello es
necesaria una anamnesis y exploracion fisica
detallada para poder determinar, con mayor se-
guridad, si nos encontramos ante un paciente
con sintomas de encefalopatia aguda. Lo que
si se cumple en nuestra serie de casos, es que
ninguno de los pacientes diagnosticados de es-
clerosis multiple tuvo encefalopatia.

Los hallazgos en resonancia magnética del sis-
tema nervioso central fueron los tipicos recogi-
dos en la literatura. Sin embargo, puede llegar
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Primer episodio (que evidenciamos) de

desmielinizacién del SNC
A
L 4
RM cerebral y de médula espinal
v #
Si Diagnéstico: esclerosis multiple si cumple los
Imagen tipica de EM en adultos 3 flesinais nesnacoi
No
x Si | ComprobarAc. | *+ | Diagnédstico: NMO con
Imagen tipica de NMO » AQP4 Ac. AQP4
No ¥ -
. Si + Diagnéstico:
Imagen tipica de ADEM > Com:lmoh; doss enfermedad asociada a
L 4 NG * - M. MOG
Seguimiento Diagnéstico: enfermedad desmielinizante con
¥ anticuerpos negativos. Considerar otros
Recaida diagndsticos

Figura 3: Algoritmo diagndstico tras un primer episodio desmielinizante. EM: esclerosis multiple. NMO: neuromielitis dptica. AQP4: aqua-

porina 4. MOG: glicoproteina oligodendrocitica de la mielina.

a ser complicado distinguir entre EM y ADEM
en un primer episodio. De ahi la importancia del
seguimiento clinico estrecho de estos pacien-
tes (neuroldgico y oftalmoldgico) y con estudios
de resonancia magnética craneal y de otros
examenes complementarios (neurofisiolégicos
como potenciales evocados visuales y soma-
tosensoriales, tomografia de coherencia 6ptica
(OCT), campimetria, etc).

No siempre se observa correlacion clinica-radio-
I6gica. En nuestro paciente indice se observaron
nuevas lesiones en la resonancia magnética; sin
embargo, se mantuvo asintomatico desde 20
dias después del primer ingreso. De ahi la im-
portancia del seguimiento, no solo clinico, si no
también apoyado en examenes complementa-
rios.

La presencia de bandas oligoclonales en liqui-
do cefalorraquideo no es condicion obligada
para diagnosticar EM. En uno de los pacientes
revisados, que fue finalmente diagnosticado de
esta entidad, no se detectaron.
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Conclusiones

Estas entidades, infrecuentes, pero no excep-
cionales en la edad pediatrica, deben conocer-
se para poder manejar a los pacientes de forma
adecuada. Por lo general no existe un marcador
biolégico que de entrada pueda clasificar a los
pacientes. Por ello es importante realizar un se-
guimiento adecuado de los casos y mantenerse
atento a los cambios en los criterios diagnosti-
cos de los diferentes sindromes para la correcta
clasificacion de los pacientes y poder ofrecer
los tratamientos adecuados.
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Abstract

Keywords:

La medicién frecuente de la glucemia capilar es parte fundamental del tra-
tamiento del paciente con diabetes mellitus tipo 1 (DM1). Sin embargo, su
valoracion mediante glucémetro no permite conocer la direccion o mag-
nitud de las fluctuaciones. Los sistemas de monitorizaciéon de glucosa in-
tersticial (sensores de glucosa), de implantacién paulatinamente creciente,
ofrecen dicha informacion, permiten configurar alarmas y facilitan tanto la
toma de decisiones a tiempo real como el ajuste retrospectivo de la terapia.
Asimismo, los sensores son un componente esencial de los sistemas inte-
grados cuyo progresivo desarrollo se dirige hacia la consecucién del asa
cerrada o pancreas artificial. Una adecuada seleccién y formacion de los
pacientes candidatos es fundamental para optimizar el beneficio derivado
de su uso.

Monitorizacién continua de glucosa, monitorizacion flash, diabetes tipo 1,
pediatria.

Frequent measurement of blood glucose is fundamental in the treatment of
patients with type 1 diabetes mellitus (DT1). However, measurement with
the glucometer does not reveal the direction or magnitude of fluctuations.
The continuous glucose monitoring systems (glucose sensors), increasingly
used by patient, allow setting alarms and make it easier taking decisions
in real time and retrospective adjustment of therapy. In addition, they are
an essential component of sensor-augmented pumps whose development
aims to achieve the closed loop or artificial pancreas. Proper selection and
training of suitable patients is crucial to improve its efficiency.

Continuous glucose monitoring system, flash glucose monitoring, type 1
diabetes, pediatrics.
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Introduccion

El buen control metabdlico de los pacientes con
diabetes tipo 1 (DT1) es necesario para la pre-
vencion de complicaciones tanto a corto como
a largo plazo. La terapia intensiva (multiples do-
sis 0 mediante infusién subcutanea de insulina
(ISCI)), la medicién frecuente de glucemia capi-
lar (GC), una dieta equilibrada, ejercicio fisico y
una educacion diabetoldgica adecuada consti-
tuyen la base de dicho control 2.

La hemoglobina glicosilada (HbA1c) como para-
metro aislado resulta insuficiente para la evalua-
cion del control metabdlico. La variabilidad glu-
cémica ha demostrado ser un importante factor
de riesgo para el desarrollo de complicaciones
crénicas micro y macrovasculares, indepen-
dientemente del valor de HbA1c3 4.

La medicion capilar permite conocer la glucemia
en un momento determinado, pero no propor-
ciona informacién acerca de sus fluctuaciones a
lo largo del dia. En las ultimas décadas, se han
desarrollado diferentes dispositivos capaces de
mostrar valores de glucosa de manera conti-
nua e informar sobre tendencias de la misma,
lo que se conoce con el nombre de sistemas de
monitorizacién continua de glucosa (MCG). De
aparicién mucho mas reciente, la monitorizacién
flash (MFG) proporciona lecturas “a demanda”,
cuando el paciente escanea el dispositivo'.

Con un numero progresivamente creciente de
usuarios, la MCG es una tecnologia actualmen-
te en constante desarrollo y parte esencial en la
carrera hacia el pancreas artificial.

Caracteristicas

Los sistemas de MCG/MFG consisten en dis-
positivos minimamente invasivos que miden
los niveles de glucosa en el liquido intersticial,
suministrando informacién cada pocos minutos
sobre las cifras, la direccidn, amplitud, duracioén,
frecuencia y fluctuacién de la glucosa en sangre.

Los valores de glucosa en el liquido intersticial
se equilibran con los de glucosa plasmatica
cuanto existe estabilidad glucémica. En caso de
fluctuaciones rapidas, puede existir un decalaje
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entre ambas cifras que se debe a la suma del
aspecto fisiolégico (los cambios intersticiales
se producen posteriormente a los plasmaticos)
y del aspecto técnico (difusién de la glucosa
a través del sensor). En caso de discrepancia
siempre prevalecera la GC.

Para evaluar la exactitud de los sensores se uti-
liza la MARD (Mean Absolute Relative Differen-
ce) o diferencia entre los valores de la glucemia
plasmatica (valor de referencia) y de glucosa en
el liquido intersticial. Cuanto menor sea dicho
porcentaje, mayor fiabilidad y exactitud. Los
sensores actuales tienen una MARD alrededor
del 10%. Los sistemas con una MARD <10%
podrian utilizarse para la toma de decisiones te-
rapéuticas sin necesidad de realizacion de GC2.

Los sistemas de MCG/MFG estan compuestos
por:

- Sensor: filamento metalico que se introduce
en tejido subcutaneo y esta en contacto con el
liquido intersticial. La colocacion del mismo se
realiza mediante un insertador. Es desechable
y el tiempo de vida util varia segun el modelo
(6 -14 dias). La medicion de glucosa intersticial
se efectua mediante la enzima glucosa-oxida-
sa, presente en el filamento. Cuando la glucosa
entra en contacto con dicha enzima se produce
su oxidacién dando lugar a una serie de cargas
que generan una sefnal eléctrica proporcional a
la concentracion de glucosa.

- Transmisor: es el dispositivo conectado al
sensor que envia los datos de manera inalam-
brica al monitor.

- Monitor: recibe los datos del transmisor. Este
componente solo esta presente en los sistemas
de monitorizacion a tiempo real. Muestra la glu-
cosa cada 1-5 min junto con flechas de tenden-
cia. Através de él se emiten las alarmas prees-
tablecidas en los dispositivos que lo permiten.
Ademas, puede visualizarse la cifra de glucosa
en las ultimas horas (hasta 24 h dependiendo
del sistema). Algunos permiten el uso del Smar-
tphone o del Smartwatch como monitor. Este Ul-
timo aspecto permite el envio de los datos a una
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“nube” de manera que otras personas pueden
también tener acceso a la informacién a tiempo
real, hecho especialmente util cuando hablamos
de poblacién pediatrica® °.

Monitorizacién continua de la glucosa inters-
ticial

Segun se realice la obtencion de datos, existen
2 tipos de sistemas:

- Monitorizacién ciega: se obtienen datos a
posteriori mediante la descarga del dispositivo
y permite hacer un analisis retrospectivo de lo
sucedido y realizar ajustes en la terapia. No per-
mite tomar decisiones a tiempo real.

- Monitorizacién a tiempo real (MCG-TR): la
lectura a tiempo real se produce cada pocos mi-
nutos y permite tomar decisiones en el momen-
to por parte del paciente y sus cuidadores. Las
alarmas que pueden configurarse son: umbral
de hipoglucemia e hiperglucemia, velocidad de
cambio a un ritmo superior al definido y en algu-
nos casos alarmas predictivas, antes de alcan-
zar los limites predefinidos. Las alarmas deben
personalizarse segun las necesidades de cada
paciente, recomendandose inicialmente un uso
restringido de las mismas para evitar la fatiga
del paciente y/o cuidadores. La velocidad de
variacion de la glucemia se expresa en flechas
de tendencias. A mayor nimero de flechas ma-
yor ascenso o descenso de la cifra de gluco-
sa en los siguientes 30-60 min. La mayoria de
los sistemas de MCG-TR requieren calibracion
para ajustar la medicion de glucosa intersticial
y sanguinea. El momento idéneo para realizar
una calibracion seria cuando el paciente se en-
cuentra en ayunas, sin insulina activa ni flechas
de tendencia’?.

Monitorizacion de la glucosa flash

La monitorizaciéon de glucosa flash (MGF) no
es en si un sistema de MCG propiamente dicho
ya que ofrece informacion a demanda cuando
el paciente escanea el sensor y no pueden pro-
gramarse alarmas. No precisa calibracién (cali-
brado de fabrica). Aprobado para su empleo en
brazo a partir de los 4 afos.
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El monitor es también medidor de GC y cetone-
mia. Puede utilizarse también como monitor un
Smartphone con una aplicacion especifica para
el escaneo. La informacion disponible en la pan-
talla es similar a la de la MCG-TR: cifra de gluco-
sa actual, flechas de tendencia y gréfico de las
ultimas horas. El sensor almacena datos duran-
te un maximo de 8 horas de modo que para no
perder informacién el usuario debera realizar al
menos 1 lecturas cada 8 horas.? 67

Dispositivos MCG/MFG

Los diferentes dispositivos de MCG/MFG que
existen en el mercado y sus caracteristicas que-
dan recogidos en la Tabla 1678910,

Dependiendo de las caracteristicas individuales
de cada paciente y su entorno se elegira un tipo
u otro de sensor.

Interpretacion de los datos

Los pacientes candidatos deben ser cuidadosa-
mente instruidos en la interpretacion de los da-
tos ofrecidos por los sistemas de MCG / MGF.
Dicha formacién ha de incluir:

- Entrenamiento en el uso a tiempo real, propor-
cionando estrategias que permitan al paciente
la toma de decisiones en su dia a dia en funcién
de las flechas de tendencia, graficas y alarmas
del sensor. En los ultimos afos, se han publica-
do diferentes propuestas para el ajuste de las

dosis de insulina segun las flechas de tenden-
Cia2,11,12,13_

- Analisis retrospectivo de los datos mediante
descarga periddica del dispositivo. Cada sis-
tema de MCG / MGF dispone de un software
para gestion de datos que proporciona diferen-
tes tipos de informes: estadisticas de Gl (pro-
medio, maximo, minimo, desviacion estandar),
resumen de patrones de hipo e hiperglucemia,
graficos diarios y de dia tipo, superposicion por
comidas, estimacién de HbA1c, etc. El analisis
sistematico de estos datos, tanto por el pacien-
te como en cada consulta, permite identificar
patrones repetidos y realizar las oportunas mo-
dificaciones en la pauta de tratamiento.

i raE e - Volumen 26 | N°1 | Junio 2019



spAb
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>7 anos

GUARDIAN REAL TIME
IPRO2 /PARADIGM VEO / FREESTYLELIBRE DEXCOM EVERSENCE
(MEDTRONIC) | MINIMED 640G Y 670G (ABBOTT) G4/G5/G6
(MEDTRONIC)
Sistema de ) ) Tiempo real: i )
monitorizacion Retrospectivo Tiempo real Disponible a demanda. Tiempo real Tiempo real
. ) Monitor/ ISCI/ smart- ai
. Guardian Real Time o . Movil
Monitor No dispositivo de ISCI Monitor phone /(Sl(r)néa)rtWatch / SmartWatch (0S)
Inicial: 2h, 8 G5: Inicial: 2h
N Posterior. cada Inicial: 2h, 8h Posterior: cada 12h | 24 (4 calibraciones en las
Calibracion 12h i No .
" Posterior: cada 12h G6: opcional. Recomen- primeras 36 horas)
(se utilizan a
L dado cada 12h.
posteriori)
Guardian 2 :6 dias
. . . . , G5:7 dias i
Duracion 6 dias Guardian 3 :7 dias 14 dias ) 180 dias
G6:10 dias.
- Umbral de hipoglucemia
e hiperglucemia.
- Tendencias. i . |Umbral de hipoglucemia €
) ) No. -Umbral de hipoglucemia hiperglucemia
Alarmas No +Parada en hipoglucermia | gy 1o e tendencia en & hiperglucemia. e
(minimed Veo) . . -Tendencias.
el monitor. -Tendencias. o
- Parada predictiva en ‘Predictivas
hipoglucemia (Minimed
640G
Enlite-P.Veo y G5: 9%,
Lo 4450 )
MARD % 10005 | Cuardian2- 640C: 14.2% 11.4% G6:9.6% o hasta 6.8 % 11.6%
Guardian 3- 670G : 8.7% ('si calibracion cada 12
(3-4 calibraciones al dia) horas)
Determinacio- No 5 min 1 min 5 min 5min
nes de glucosa
Monitor de No 3h, 6h,12h y 24h 8, 24hy 14 dias. 1h, 3, 6h,12h y 24h 24h
tendencias
o L . Enzimatico subcuténeo: | Enzimatico subcutaneo:
Enzimético subcutaneo: glucosa oxidasa | . .
Caracteristicas . glucosa oxidasa glucosa oxidasa Fluorescencia.
\ Grosor: 27 G i i
propias del Lonaituct: 8.75 Grosor: 26 G Grosor: 26 G Insercion subcutanea por
sensor. ONgItud: €./ mm ) Longitud: 5 mm Longitud: 13 mm arte del profesional.
Angulo de insercion:90 Angulo de insercién:90° | Angulo de insercidn:45°
Carelink
Sofware Carelink Personal L . . . Accu-chek Diasend
Personal N, Libreview Diasend Clarity/ Clarity
descarga o (sitio web) Eversence
(sitio web)
Enlite-P.Veo y
Guardian 2- 640G: >2 afios
Aprobacion si , > si G5: Si
n . Guardian 3- 670G : . No
en Nifios (>2 afios) (>4 afios) G6: No
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Evidencia cientifica

La MCG-TR ha demostrado mejorar el control
glucémico, disminuir tiempo en hipoglucemia,
asi como hipoglucemias graves (especialmente
en terapia integrada con parada en hipogluce-
mia o predictiva) y mejorar la calidad de vida,
resultando ser coste-efectiva'*1®.

La evidencia cientifica acerca de la MGF es me-
nor dado el menor tiempo transcurrido desde
su comercializacion, si bien diferentes estudios
muestran su beneficio en la reduccion de hipo-
glucemias como aumento del tiempo en rango,
resultando ser también coste-efectiva®’.

Las guias (ADA 2018, NICE 2015) coinciden en
que es necesario la utilizacion del MCG mas de
un 70% del tiempo para la consecucién de los
beneficios™7.

Indicaciones y contraindicaciones

Segun el documento consenso de la Sociedad
Espanola de Diabetes (SED) y la Sociedad Es-
panola de Endocrinologia Pediatrica (SEEP) so-
bre el uso de la MCG en Espana las indicacio-
nes para el uso de esta tecnologia en nifos y
adolescentes es':

1. Necesidad de un control metabdlico optimo a
pesar de coexistir:

- Optimizacion de la terapia intensiva.
- Refuerzo educativo estructurado.
- Adecuada adherencia

La combinacion de ISCl y MCG-TR es la mejor
opcidén para esta indicacion.

2. Hipoglucemia grave o hipoglucemias de re-
peticiéon que condicionen una situacién incapa-
citante. La hipoglucemia nocturna recurrente
también estaria incluida en este tipo de eventos.
Sin embargo, la combinacion de ISCly MCG-TR
es la combinacion mas adecuada.

3. Cuando se requieran mas de 10 CG al dia
para alcanzar en objetivo deseado'®192021.22.23,

Las principales contraindicaciones del uso de la
MCG son falta de predisposicion por parte del

| 82

paciente y sus cuidadores, falta de confianza en
las nuevas tecnologias, alcoholismo 0 consumo
de drogas y problemas psiquiatricos.

La falta de motivacién, de consecucion de los
objetivos o de adherencia a las recomendacio-
nes dadas serian motivos para suspender la
MCG/MGF.

Inconvenientes

La principal limitacién para la generalizacion
del uso de sensores es su coste. En Espafa el
empleo de la MCG/MFG depende de la cartera
de servicios de cada comunidad auténoma. Es
preciso resenar de nuevo que el beneficio esta
intimamente ligado a una adecuada instruccion
del paciente/cuidadores, siendo fundamental
disponer de tiempo y recursos humanos para
llevar a cabo dicha formacion.

Pese al reducido tamanio y facilidad de manejo,
la insercion invasiva, las reacciones locales, la
fatiga generada por las alarmas o la necesidad
de calibraciones, pueden limitar la adherencia
de uso y, en consecuencia, el potencial bene-
ficio.

Aunque la insuficiente precision y fiabilidad de
los sensores haya sido el motivo de incentivar
su uso como complemento de la GC, la progre-
siva mejoria de estos parametros esta modifi-
cando actualmente el enfoque en este aspec-
to, existiendo ya dispositivos autorizados como
sustitutos de la GC'-28,

Conclusiones

De uso progresivamente creciente, los siste-
mas de MCG / MFG resultan coste-efectivos de
acuerdo con la mayoria de estudios disponibles,
asociandose en términos generales a un mejor
control metabdlico, reducciodn de hipoglucemias
y mejoria de la calidad de vida en pacientes
seleccionados. La optimizacion de su empleo
precisa de una correcta formacion del paciente,
con un programa educativo bien estructurado y
un adecuado apoyo del equipo diabetoldgico.
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Membrillo Lucena G. El maltrato infantil y del recién nacido. La perspectiva desde Atencion Primaria. Vox Paediatr 2019; 26:85-90

Resumen: El maltrato infantil (MI) es un problema importante en la sociedad actual,
con consecuencias nefastas en todas las etapas de la vida del nifio, siendo
los menores de 5 afos los mas vulnerables. Es importante que el pediatra
no solo reconozca y actue ante el mismo, sino que la prevencion debe ser
un pilar importante desde la concepcién, siendo imprescindible la forma-
cién tanto en actitud como en aptitud para evitar su infra diagndstico.

Los centros de salud y educativos son lugares idéneos para aplicar me-
didas preventivas, existiendo cuatro niveles segun la poblacién diana a la
que van dirigidas, los objetivos a conseguir y las medidas a aplicar. Dentro
del maltrato prenatal y del recién nacido, hay que destacar el papel de
la Consulta Prenatal en nuestros centros de salud. Por otra parte, es im-
prescindible realizar una busqueda activa de los factores potenciadores y
compensadores, ya que la disminucion de los segundos es clave para el
desarrollo de cualquier tipo de maltrato. En caso de sospecha debe ser
siempre notificado a través de las hojas de notificacion, acompanado o
no de un parte de lesiones al Juzgado, y valoracion de hospitalizaciéon del
menor segun sea el caso, quedando registrado en la historia clinica.

Una vez detectado el maltrato, desde la consulta de pediatria de atencién
primaria, se debe vigilar las de repercusiones del mismo en el menor, ha-
ciendo hincapié en la posible existencia del maltrato reiterado, tipico en la
edad infantil.

Palabras clave: Maltrato infantil, atencion primaria, prevencion, pediatria.

Abstract Child abuse is a major problem in today’s society, with dire consequences
in all stages of the child’s life, with children under 5 years of age the most
vulnerable. It is important that the pediatrician not only recognize and act
before it, but prevention must be an important pillar from the conception,

Autor para correspondencia: Guadalupe Membrillo Lucena
dra.gmipediatra@gmail.com
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being essential the training of pediatricians both in attitude and fithess,
avoiding underdiagnosis.

The health and education centers are ideal places to apply preventive me-
asures, there being four levels according to the target population to which
they are directed, the objectives to be achieved and the measures to be
applied. In prenatal and newborn abuse, we must highlight the important
role of the Prenatal Consultation in our health centers. On the other hand,
it is essential to perform an active search for the compensatory and enhan-
cing factors, since the decrease of the seconds is key to the development
of any type of abuse. In case of suspicion must always be notified through
the notification forms, accompanied or not of a part of injuries to the Court,
and assessment of hospitalization of the child as the case may be, being
recorded in the Medical Record.

Once the maltreatment is detected, from primary care pediatrics consulta-
tion, it should be monitored the impact of the same on the child, emphasi-

zing the possible existence of repeated abuse, typical in childhood.

Key words:

Introduccion

El Ml es un problema importante en la pobla-
cién actual, con consecuencias nefastas por el
impacto negativo que produce en los nifios, no
s6lo en la etapa pediatrica sino también en el
resto de su vida. Cada vez son mas los casos de
ninos que experimentan algun tipo de maltrato,
siendo los menores de cinco afnos los mas vul-
nerables, ya que presentan un crecimiento neu-
robiolégico y psicolégico mas rapido’, y porque
no tienen ocasion de acudir a otros contextos
normalizados, como por ejemplo la escuela,
para su deteccion. Por tanto, son los que se van
a ver mas beneficiados de la actuacién de los
profesionales?. Por otro lado, cada vez son mas
frecuentes los casos notificados de maltrato
prenatal y en el recién nacido, ya sea de forma
directa o0 como expresion de las consecuencias
de un trato negligente o imprudente durante el
embarazo, y que en no pocas ocasiones van
unidos. Ambos constituyen una realidad cada
vez mas frecuente en nuestra sociedad.

Por ello es importante que el pediatra no soélo
reconozca y actue ante el maltrato, sino que la
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Key words: Child maltreatment, primary care, prevention, child abuse.

prevencion sea un pilar importante en la aten-
cién a estos ninos desde su concepcion o inclu-
so antes de ésta. El abordaje y la prevencion del
MI empieza por nuestra formacion en el tema,
tanto en lo que se refiere a aptitud (conocimien-
to) como en actitud' dejando atras la situacién
de infra diagndstico de casos que imperaba.
Definicién

Existen multitud de definiciones del MI, y debe
de ser amplia y reconocer desde diferentes 6p-
ticas todas las tipologias del mismo. La OMS
lo define como “los abusos y la desatencion de
que son objeto los menores de 18 afos, e inclu-
ye todos los tipos de maltrato fisico o psicolo-
gico, abuso sexual, desatencidn, negligencia y
explotacion comercial o de otro tipo que causen
0 puedan causar un dafo a la salud, desarrollo
o dignidad del nifio, o poner en peligro su su-
pervivencia, en el contexto de una relacién de
responsabilidad, confianza o poder”. Por otro
lado, la Convencion de los Derechos del Nifo
de Naciones Unidas, en su articulo 19, se refie-
re a él como toda violencia, perjuicio o abuso
fisico o mental, descuido o trato negligente, ma-
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los tratos o explotacidon, mientras que el nifo se
encuentre bajo la custodia de los padres, de un
tutor o de cualquier otra persona que lo tenga a
su cargo”. Sin embargo, el maltrato prenatal en
su definicidon contiene algunas particularidades:
“Falta de cuidado del propio cuerpo o de la in-
gesta de drogas o sustancias psicotropas por la
mujer durante la gestacién, y también produci-
do indirectamente al neonato por la persona que
maltrata a la mujer”.

Un concepto en el que hay que hacer hincapié
es la intencionalidad y no accidentalidad de las
acciones maltratantes, siendo un criterio funda-
mental y basico cuando se detectan lesiones o
signos fisicos?.

Legislacion vigente

El MI, incluyendo el prenatal y del recién nacido,
es una realidad en nuestra sociedad, y es ob-
jeto de atencién en la legislacién actual®. En el
ambito internacional los textos mas relevantes
serian la Convencion de los Derechos del nifio
de Naciones Unidas y la Carta europea de Dere-
chos del nifo. En nuestro ordenamiento juridico
a nivel Estatal, la Constitucién (articulo 15), es-
tablece que todos tienen derecho ala viday a la
integridad fisica y moral, de forma que el Estado
tiene la obligacién de garantizar la vida entendi-
do en sentido amplio, incluida la del nasciturus
(concebido pero no nacido). También el articulo
39 habla de forma explicita de la proteccioén a
los menores, y faculta a los poderes publicos
para asumir plenitud de competencias en mate-
ria de asistencia social y desarrollar las corres-
pondientes leyes referentes a la infancia. Desde
la perspectiva Civil, la ley dispone que el conce-
bido se tiene por nacido para todos los efectos
que le sean favorables (articulo 29, Codigo civil),
aungue no se consoliden esos derechos hasta
después del nacimiento. El derecho Penal san-
ciona a las personas que intencionadamente o
por imprudencia, causen al feto una lesién o en-
fermedad que perjudique gravemente su normal
desarrollo, o provoque en el mismo una grave
tara fisica o psiquica (articulo 157 y 158, Cédigo
penal). Sin embargo, la mujer embarazada solo
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puede ser culpable de las lesiones que cause
al feto a propésito, descartando que deba res-
ponder de las que cause por imprudencia, como
seria el caso de las consecuencias indeseadas
de los habitos de consumo de sustancias toxi-
cas'. También la legislacién autondémica aborda
el problema en cada uno de los Estatutos de Au-
tonomia de cada Comunidad AuténomaZ. Todas
ellas responden a dos principios basicos: 1) El
deber de notificarlo y 2) la primacia del interés
del menor por encima de todo. Aun asi, en mu-
chas ocasiones se puede llegar a una fase de
dejadez y falta de prevision de ser los portavo-
ces y veladores de los derechos del nifio, que
nos puede llegar a convertir en maltratadores
institucionales, por accién u omisiéon*

Hablemos de cifras

La prevalencia encontrada en Espafia de Ml es
muy dispar, oscilando entre 5-15 casos por cada
10000 menores de 18 afnos segun las distintas
comunidades auténomas® EI RUMI (Registro
Unificado de casos de Sospecha de M), es un
registro de ambito estatal que aporta datos so-
bre las notificaciones de maltrato confirmadas
y sin confirmar, y las modalidades de maltra-
to en cada Comunidad Autébnoma. La mayoria
proceden de los servicios sociales, alcanzando
el 44%, seguido de las Fuerzas y Cuerpos de
Seguridad que corresponden a un 25%, el am-
bito educativo un 11%, y por ultimo el ambito
sanitario que llega al 8%. La mayoria de los ca-
sos notificados pertenecen al sexo masculino,
que si se relaciona con la gravedad del maltra-
to, la diferencia mas significativa se encuentra
en las “leves-moderadas”. En cuanto al grupo
de edad, el de 15-17 afnos es el que mas noti-
ficaciones ha registrado. Dentro de la tipologia
del maltrato, continla la tendencia a que la ne-
gligencia y el maltrato emocional sean los mas
frecuentes®. A nivel regional, en Extremadura,
segun el ultimo RUMI publicado de 2017 de la
region, se ha producido un aumento del niumero
de notificaciones de casos graves con respecto
a otros anos, y sélo se notificaron 6 casos de
maltrato durante el embarazo y época neonatal,
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siendo la minoria los que se quedaron en situa-
cién de desamparo®.

Modelo integral del maltrato infantil: factores
potenciadores y compensadores

Aunque pueda existir el mito de que el Ml sélo
ocurre en familias de clases sociales bajas o
desfavorecidas, lo cierto es que no hay caracte-
risticas demograficas o familiares que excluyan
la posibilidad de abuso en nifios. El modelo etio-
patogénico que mejor explica la presencia de
factores de riesgo que pueden inducir al abuso,
es el modelo integral del MI, que considera la
existencia de diferentes niveles ecologicos que
estan encajados unos dentro de otros, en una
dimension temporal. En dicho sistema existen
factores compensadores (protectores) que impi-
den el desarrollo de factores potenciadores (de
riesgo o vulnerabilidad). La progresiva disminu-
cién de los compensadores explicaria la espiral
de violencia intrafamiliar que se produce en el
maltrato’. La busqueda de estos factores es
crucial en su prevencion y deteccién por parte
de la Pediatria de Atencion Primaria.

Pero dentro del maltrato prenatal y neonatal, a
éstos hay que afadir otros, como por ejemplo
drogadicciones (especialmente consumo de
alcohol constituyendo riesgo para el desarro-
llo en el recién nacido del sindrome alcohdlico
fetal, causa mas frecuente de maltrato prenatal
y de desarrollo neonatal), padres adolescentes,
embarazo no deseado, falta de control médico
del embarazo, planteamiento de dar al nifio en
adopciodn, rechazo al recién nacido, ...).

Consecuencias del maltrato infantil

Como pediatras, y en especial los pediatras de
Atencién Primaria, debemos garantizar el acce-
so de los nifios maltratados a nuestras consultas
para realizar un correcto seguimiento y detectar
posibles consecuencias del mismo. Pueden de-
tectarse a tres niveles: 1) El nifio: desarrollo de
conductas violentas, consumo de téxicos, de-
presién, obesidad, ITS y embarazos no desea-
dos, desarrollo de sindrome de alcohdlico fetal,
sindromes de abstinencia neonatal..., 2) Impac-
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to econdmico: hospitalizacion, recursos socioe-
condémicos, tratamiento multidisciplinar, y por
ultimo 3) Consecuencias a largo plazo: suicidio
(cinco veces mas frecuentes en adolescentes
maltratados), cancer anogenital y cérvix (tipico
en abusos sexuales).... Muy importante es tam-
bién detectar el maltrato reiterado caracteristico
en la poblacion infantil.

La prevencioén: principal arma de la atencion
primaria contra el Ml

Los centros sanitarios junto con los educativos,
son lugares idoéneos para aplicar medidas pre-
ventivas, con el objetivo de proporcionar a los
padres las herramientas necesarias para afron-
tar las situaciones adversa’. Podemos aplicar
diferentes niveles de prevencién (del primario al
cuaternario), definiendo en cada uno de ellos la
poblacién diana, los objetivos y las medidas a
aplicar. La prevencion primaria va dirigida a la
poblacién en general, con el objetivo de evitar
la presencia de factores potenciadores y favo-
recer los protectores comentados anteriormen-
te. Para ello las medidas a realizar abarcan: la
formacién de profesionales, educacién para la
salud para aumentar la habilidad de los padres
en la crianza, prevenir el embarazo no desea-
do, evaluar la calidad del vinculo afectivo pa-
dres-hijo, intervenir en la consulta si observa-
mos practicas de castigo corporal inapropiadas
o reprimendas con abuso psiquico, uso de guias
anticipatorias especifica de cada edad sobre los
requerimientos del nino, y por ultimo identificar
y recalcar lo puntos positivos de los padres.
Aplicado dicho nivel al maltrato prenatal y del
recién nacido, hay que destacar el papel impor-
tantisimo de la consulta prenatal en Atencion
Primaria. Esta es recomendada por la Academia
Americana de Pediatria desde el afio 19848, con
el objetivo de iniciar la relacién padres-pediatra,
explicarles las habilidades necesarias a adquirir,
informar sobre lactancia materna y consejos de
vida saludables, junto con un control adecuado
de la gestacion sin olvidar la resolucion de du-
das. Dentro de la prevencion secundaria, los es-
fuerzos irian dirigidos a la poblacion de riesgo,
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con el objetivo de reducir los dafios y atenuar
los factores de riesgo y potenciar los protecto-
res. Por ello sera crucial detectar situaciones
de abandono, violencia doméstica o abuso a la
mujer, valorar remitir a la familia a terapia psi-
colégica o centros de salud mental y de control
de adicciones, ofrecer recursos comunitarios
social, laboral o econémica, colaborar con el
trabajador social, aumentar el control sobre la
familia con aumento de visitas del programa de
salud infantil y visitas domiciliarias’. La preven-
cion terciaria tiene como poblacion diana a las
victimas y su entorno, y el objetivo es reducir la
gravedad de las secuelas y evitar las recidivas.
Para ellos trataremos las lesiones y favorecere-
mos la promocién de la salud y la competencia
de las victimas y de su entorno. Por ultimo, algu-
nos autores afaden un cuarto nivel de preven-
cién dirigido también a las victimas, pero mas a
largo plazo, con el desarrollo de la resiliencia en
la victima como medida de rehabilitacion®.

Actuacion desde atencion primaria en caso
de maltrato

En caso de sospecha de MI, es imperativo se-
guir un proceso organizado, y registrar todo en
la Historia Clinica. Tras la entrevista con los pa-
dres/cuidadores y con el nifio, se procedera al
examen clinico del menor, y se realizara la noti-
ficacion de dicha situacion. Para ello usaremos
la Hoja de Notificacion, que se hara llegar a los
servicios sociales, acompafado o no, de un par-
te de lesiones dirigido al Juzgado. En el caso de
tratarse de una situacion de emergencia, negati-
va de los padres a colaborar o requerimiento de
intervencién forense, se realizara por teléfono y
se solicitara auxilio policial si precisa, valorando-
se la derivacion hospitalaria si nos encontramos
con lesiones a tratar o situacién de desampa-
ro familiar’. En Extremadura desde el afio 2017
existen varios modelos de hojas de notificacion
segun los distintos perfiles de profesionales en
contacto y el tipo de caso (sanitario, educati-
vo, trabajadores sociales, fuerzas y cuerpos de
seguridad, hoja especifica para maltrato prena-
tal-recién nacido-postnatal)®.

i raE e - Volumen 26 | N°1 | Junio 2019

Conclusiones

El ambito de la pediatria de atencion primaria
tiene mucho que decir en cuanto al maltrato in-
fantil, ya que forma parte del equipo multidis-
ciplinar necesario para abordarlo, aportando
una de las herramientas mas importantes para
eliminar esta lacra de nuestra sociedad: la pre-
vencion.
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Resumen:

Palabras clave:

Abstract

Key words:

Se considera maltrato perinatal cualquier circunstancia de la vida de la
madre o personas del entorno familiar, siempre que exista voluntariedad
o negligencia, que influya negativa y patolégicamente en el embarazo y
repercuta en el feto o recién nacido. El embarazo y el periodo puerperal
brindan una oportunidad importante a los profesionales sanitarios para la
deteccion de indicadores de riesgo de maltrato perinatal.

Presentamos el caso de un lactante que ingresa en estado grave cuya his-
toria clinica y antecedentes revelaban varios indicadores de riesgo peri-
natal. Es necesario conocer estos indicadores de riesgo con el fin de de-
tectarlos precozmente. Tras la deteccion y notificacion, es fundamental la
comunicacién y coordinacion multidisciplinar para conseguir garantizar la
proteccion del feto o recién nacido.

Maltrato prenatal, maltrato fetal, indicadores de riesgo, toxicos y embarazo.

Perinatal abuse is considered to be any circumstance in the life of the mo-
ther or family members, always with voluntariness or negligence, that ne-
gatively and pathologically influences the pregnancy, and affects the fetus
or newborn. Pregnancy and puerperal period provide an important oppor-
tunity for health professionals to detect risk indicators of perinatal abuse.

We present a clinical case of an infant who is admitted in a serious condi-
tion whose clinical history and family background revealed several indica-
tors of perinatal risk.

Health professionals should know these risk indicators with the purpose
of early detection. After identification, communication and multidisciplinary
coordination are essential to ensure the protection of the fetus or newborn.

Prenatal abuse, fetal abuse, risk factors, toxics, pregnancy

Autor para correspondencia: Maria Solo de Zaldivar Tristancho msolozt@gmail.com
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Introduccion

El maltrato perinatal es aquel acto intencionado
o negligente que causa un efecto nocivo al feto
o recién nacido’. En otros términos, se ha defini-
do como la falta de cuidado del propio cuerpo,
malos habitos y/o comportamientos toxicos por
parte de la propia gestante durante el emba-
razo, de forma consciente o inconsciente, que
comprometen la salud del feto y tienen conse-
cuencias perjudiciales posteriores para el recién
nacido. También puede darse maltrato prenatal
de forma indirecta al referirse a situaciones de
maltrato a la mujer embarazada?.

El marco normativo competencial y juridico ge-
neral para la proteccién a la infancia en Espana
esta sustentado basica y fundamentalmente en
el Texto Constitucional y las normas contenidas
en el Codigo Civil. La Ley Organica 1/1996, de
15 de enero, de Proteccion Juridica del Menor,
de modificacién parcial del Codigo Civil y de la
Ley de Enjuiciamiento Civil, pretende constituir
un amplio marco juridico de proteccion que vin-
cule a todos los Poderes Publicos, a las Insti-
tuciones especificamente relacionadas con la
infancia, a los padres y familiares y a todos los
ciudadanos en general. Ademas, recoge las ac-
tuaciones especificas en situaciones de despro-
teccion social del menor desde su deteccidn y
notificacion, a la atencién inmediata y a la inves-
tigacion de situaciones de riesgo o desamparo?.

Esta Ley en su Articulo 17 expone que “se en-
tendera por situacion de riesgo prenatal la falta
de cuidado fisico de la mujer gestante o el con-
sumo abusivo de sustancias con potencial adic-
tivo, asi como cualquier otra accion propia de la
mujer o terceros tolerada por ésta, que perjudi-
que el normal desarrollo o pueda provocar ano-
malias fisicas, mentales o sensoriales al recién
nacido. Los servicios de salud deben notificar
esta situacion a la administracion publica com-
petente, asi como al Ministerio Fiscal”.

Desde el afio 2007, la Junta de Extremadura, a
través de la Direccidon competente en materia de
menores, ha implementado el “Programa por el
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Buen Trato Infantil”*. Ademas de la Guia por el
Buen Trato a la Infancia, y los protocolos y hojas
de notificacién, este Programa tiene entre sus
vértices el Registro Unificado de Maltrato Infantil
(R.U.M.l) como elemento aglutinador y centrali-
zador, base central de datos, donde se recoge
y fluye toda la informacion vertida desde los di-
ferentes ambitos profesionales en contacto con
la infancia.

El maltrato infantil constituye un problema de
salud publica. No se conocen cifras exactas en
nuestro pais, pero se intuye que solamente se
detecta un pequeno porcentaje de casos.

La informacion existente sobre el maltrato per-
inatal es aun mas limitada, a pesar de estar le-
gislado, el valor del feto previamente no estaba
tan contemplado y ha cobrado importancia en
los ultimos afios. Como sucede en otros tipos
de maltrato, las consecuencias pueden ser muy
graves y es un factor de riesgo de maltrato in-
fantil posterior®.

Segun cifras del RUMI de la Junta de Extre-
madura, en el afo 2017 y anteriores el mayor
numero de notificaciones de riesgo de maltra-
to se produce desde los Servicios Sociales,
suponiendo las notificaciones desde el ambito
sanitario menos del 2% del total. No obstante,
este dato, al igual que en otras comunidades
auténomas, debe ser analizado pues la mayoria
de las detecciones son realizadas por lo profe-
sionales de la salud que lo ponen en manos de
los Servicios Sociales®. Aunque no es el ambi-
to sanitario el Unico implicado, si es uno de los
mas importantes, porque nuestra actuaciéon no
se debe limitar al diagndstico y tratamiento de
las lesiones, a la crisis, sino que tenemos un im-
prescindible papel preventivo. Este papel exige
conocimientos clinicos, juridicos, sociales y de
gestién emocional.

Prevenir el maltrato infantil mediante la detec-
cion y actuacién ante situaciones de riesgo en
la embarazada vy el recién nacido no siempre es
facil, pero debemos tener en cuenta que en este
periodo el porcentaje de notificaciones graves
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es mucho mayor. Es importante conocer los lla-
mados “indicadores de riesgo” para ayudar a los
profesionales a valorar una realidad que, salvo
en el caso de lesiones, sélo se intuye. El emba-
razoy el puerperio ofrecen un momento enorme-
mente valioso para su identificacion precoz.

El bienestar del nifio va a estar directamente re-
lacionado con el de la madre. Diversas inves-
tigaciones constatan que el estado psicologico
de la madre influye en el feto, tanto a nivel neu-
rocomportamental como en las alteraciones en
el desarrollo que se manifiestan en el periodo
postnatal y afectan significativamente la rela-
cion madre bebé’®. Por tanto, cabe proponer
que las practicas de atencién temprana se ex-
tiendan al periodo prenatal como estrategia de
prevencion, repercutiendo favorablemente en la
salud materno-infantil®.

Se consideran indicadores de riesgo prenatal la
falta de control médico del embarazo, el con-
sumo materno/paterno de drogas o psicofarma-
Cos sin prescripcion, el rechazo del embarazo o
la indiferencia emocional ante el mismo, tener
hijos previos tutelados, la presencia de enferme-
dad mental, la negligencia en el cuidado del pro-
pio cuerpo en términos de salud, el embarazo
adolescente, la intencién inicial de interrupcion
voluntaria del embarazo (IVE) y la ausencia de
apoyos funcionales entre otros. En el recién na-
cido la prematuridad o bajo peso, la presencia
de malformaciones o de sindrome de abstinen-
cia nos deben hacer investigar otros indicadores
de maltrato. A nivel postnatal el estrés materno,
madres que ignoran las demandas del nifio para
ser alimentado, no saber qué nombre ponerle al
recién nacido o la reaccién negativa del padre
son también algunos indicadores de riesgo a te-
ner en cuenta (Tabla 1)'°.

A través del siguiente caso clinico pretendemos
recordar los principales indicadores de riesgo
de maltrato perinatal, los recursos para su no-
tificacion y la responsabilidad que tenemos los
profesionales ante su deteccion. Asi mismo, es
fundamental mejorar la coordinacion y comuni-
cacion multidisciplinar para conducir la situa-
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cién o poner en marcha el circuito establecido
para proteger al feto o recién nacido.

Caso clinico

Lactante de 50 dias que ingresa procedente de
urgencias por desnutricion y deshidrataciéon ex-
trema. La madre refiere rechazo parcial de las
tomas en la ultima semana y deposiciones liqui-
das frecuentes. Alimentaciéon durante la prime-
ra semana con leche materna. Posteriormente
lactancia artificial con varios cambios de marca.
La madre aparentemente conoce la forma de
preparacion de los biberones.

Al ingreso en la Unidad de Cuidados Intensivos
neonatales: Peso 2100 gramos (-27% con res-
pecto al peso al nacimiento), temperatura axi-
lar 36,3°C, frecuencia cardiaca 151 latidos por
minuto, frecuencia respiratoria 44 respiracio-
nes por minuto, saturacion de oxigeno 100%,
tension arterial 73/43 mmHg. Aspecto de muer-
te inminente con deshidratacion y desnutricion
extrema. Ausencia de paniculo adiposo, signo
del pliegue positivo, ojos hundidos, labios se-
cos Y retraidos con lesion erosiva en piel bajo
el labio inferior. Suturas craneales cabalgadas.
ACP: murmullo vesicular conservado, tonos car-
diacos ritmicos, sin soplos. Abdomen excava-
do. Genitales masculinos con falta de turgencia
absoluta en piel escrotal. Lesiones erosivas en
raiz de miembros. Desde el punto vista neuro-
I6gico quejumbroso, hipoactivo, reaccion breve
a estimulos tactiles, llanto débil, succion mal
coordinada e ineficaz, hipertonia de miembros
con actitud en flexion de brazos y extension de
piernas, pufios cerrados y pulgares incluidos,
pupilas isocéricas y reactivas a la luz.

Gasometria capilar: pH 7,12, pCO3 37 mmHg,
p02 35 mmHg, bicarbonato 12 mmol/L, exceso
de bases -17, lactico 6,3 mmol/L.

Bioquimica: urea 59 mg/dL, creatinina 1,23 mg/
dL, sodio 163 mmol/L, glucosa 61 mg/dL, pota-
sio 5,51 mmol/L, cloro 125 mmol/L, calcio 9,7
mg/dL, magnesio 3,1 mg/dL. PCR 132 mg/dL.

Hemograma: hemoglobina 10,3 gr/dL, hemato-
crito 31%, 47900 leucocitos/mm?® (neutrofilos
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Tabla 1. Factores de riesgo recogidos en las Hojas de Notificacién de riesgo y Maltrato Infantil en
la Embarazada y en el Recién Nacido. Observatorio de la Infancia. Consejeria de Salud y Politica

Social. Gobierno de Extremadura™.

Indicadores de riesgo prenatal

Intencion inicial de IVE
Planteamiento de ceder al nifo en adopcion

12 visita médica de control del embarazo con mas de 20 semanas de gestacion

Menos de 5 consultas médicas en el embarazo
Distancia entre embarazos menor de 18 meses
Embarazo adolescente

Hijo no deseado

Crisis familiares multiples

Ausencia de apoyos funcionales

Consumo de alcohol y/o drogas (madre/padre)
Problemas psicoldgicos, de personalidad
Sintomatologia psiquiatrica

Indicadores de riesgo en el recién nacido

Malformaciones, defectos congénitos
Sindrome de abstinencia en el recién nacido
Nifio prematuro, bajo peso

Enfermedades neurolégicas

Retraso mental

Trastornos del ritmo del suefio
Imposibilidad de lactancia

Otros (especificar)

Indicadores de riesgo postnatal

Madre no esta alegre con el nifio
Decepcidn por el sexo
Llantos del nifio no controlados por la madre

Expectativas de la madre muy por encima de las posibilidades del nifio
Madre ignora demandas del nifio para ser alimentado

Madre siente repulsion hacia las deposiciones
Falta de ilusién por ponerle nombre

Reaccion negativa del padre hacia el nifio
Estrés intenso

Separacion de mas de 24 horas después del nacimiento/periodo neonatal precoz
Dificultades para establecer el vinculo madre-hijo.

56%, linfocitos 26%), plaquetas 338000/mm?.
El control tras 48 horas de rehidratacién mostra-
ba una hemoglobina de 7,2 gr/dL. Coagulacion
en varias muestras: no coagula.

Precisa transfusién de concentrado de hema-
ties, plasma fresco y varias dosis de vitamina
K. Pauta de rehidratacion lenta para deshidrata-
cion hipernatrémica. Aportes de bicarbonato en
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perfusion durante las primeras 24 horas. Diure-
sis forzada con furosemida durante los primeros
3 dias. Nutricién enteral por sonda nasogastrica
con férmula elemental en débito continuo. Co-
rreccion progresiva de la acidosis, la hiperna-
tremia y descenso de creatinina. Mejoria clinica
evidente. Inicia fijacion de la mirada al segundo
dia de ingreso y disminuye la hipertonia aunque
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mantiene hipocinesia con importante restriccion
de la movilidad articular.

Al tercer dia de ingreso presenta empeoramien-
to neurolégico con hipertonia generalizada,
postura de opistétonos, movimientos linguales
y clonias de miembros acompanados de desa-
turacion. Electroencefalograma: estatus electro-
clinico de inicio en hemisferio izquierdo y pos-
teriormente generalizado. Cese con 2 dosis de
midazolan y levetiracetam intravenosos.

Se realiza RMN cerebral urgente con secuencias
potenciadas en T1 y T2, difusion y secuencia
TOF para valoracion de senos venosos. Hallaz-
go de ausencia de relleno de seno recto, seno
transverso y sigmoideo derechos. Alteracion de
la sustancia blanca periventricular frontoparietal
bilateral con restriccion de la difusibn mediante
mapa ADC.

Con el diagndstico de trombosis de senos veno-
sos cerebrales inicia de tratamiento anticoagu-
lante con heparina no fraccionada intravenosa
monitorizada con el tiempo de tromboplastina
parcial activado. A partir del tercer dia se cam-
bia el tratamiento a heparina subcutanea de
bajo peso molecular con monitorizacion de la
actividad anti-factor X activado. Se mantiene el
tratamiento durante los siguientes 3 meses con
evolucién clinica y radiolégica favorable. El es-
tudio de trombofilia fue negativo.

En el momento del ingreso se realiza parte judi-
cial y notificacion a los Servicios Sociales. El pa-
ciente y sus hermanos pasan a estar bajo tutela
de la Junta de Extremadura.

En el momento actual el paciente descrito man-
tiene seguimiento multidisciplinar presentando
un estado nutricional adecuado con retraso en
el neurodesarrollo.

En la historia clinica del paciente entre los ante-
cedentes familiares y personales se encuentran
numerosos indicadores de riesgo de maltrato
perinatal:

Madre de 32 afos fumadora. 1 IVE y 4 hijos
previos de padres diferentes: varén de 10 afos,
gemelas de 4 anos, vardn de 1 afio y el pacien-
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te actual. El padre de los dos ultimos tiene 25
anos, es adicto a drogas y esta ingresado en un
centro penitenciario.

En el tercer embarazo la madre solicita informa-
cién para IVE y es derivada a Centro de Orienta-
cién y Planificacion Familiar.

Gestacion actual no controlada hasta tercer tri-
mestre. Parto domiciliario. Durante la estancia
en maternidad las 48 horas postparto el pacien-
te recibe alimentacién con leche materna y la
madre muestra actitud adecuada con el recién
nacido. A pesar de ello reciben valoracion por la
Unidad de Trabajo Social. No se objetivan otros
factores de riesgo.

Tras el alta, desde el Servicio de Otorrinolaringo-
logia llama por teléfono en varias ocasiones a la
familia para la realizacion del screening auditivo
sin obtener respuesta ni acudir a las citas. No
acude a su pediatra desde el alta de maternidad
pero si constan controles médicos de los otros
hijos. En el momento del ingreso en Unidad de
Cuidados Intensivos la madre indica que el pa-
ciente tiene un nombre diferente al asignado al
nacimiento.

Conclusiones

El maltrato perinatal puede tener consecuencias
graves y es precursor del maltrato infantil. Es im-
portante conocer los indicadores de riesgo para
poder identificarlos y facilitar la deteccién de ca-
sos potencialmente graves de maltrato infantil.

La identificacion de estos indicadores se puede
realizar a partir de datos derivados de la historia
clinica y socio-familiar, del examen fisico o, en
su caso, de pruebas complementarias y, tam-
bién, de la observacion de la conducta del nifo,
la actitud y/o competencia de sus padres o cui-
dadores, o de la informacién obtenida por otros
profesionales.

El embarazo y puerperio, por el mayor contacto
de la gestante con el personal sanitario, brindan
la oportunidad de detectar indicadores preco-
ces.
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La cumplimentacion de las hojas de notificacion
debe realizarse por cualquier profesional (matro-
na, enfermera, obstetra, neonatdélogo...) que in-
tervenga en la atencion de la mujer embarazada
y el recién nacido. Cualquier caso que requiera
ayuda, debe ser notificado para seguimiento y
atencion por parte de los Servicios Sociales.

El hecho de que las notificaciones graves sean
mas prevalentes en el periodo prenatal y del re-
cién nacido, pone de manifiesto la importancia
de la identificacidn precoz de las situaciones de
riesgo, no soélo a nivel de obstetras y neonaté-
logos, sino también a nivel de los equipos de
trabajo social y de atencioén primaria.

La coordinacién y comunicacion entre los dife-
rentes profesionales en estos casos es clave e
imprescindible para la deteccidn, diagnostico y
prevencion del maltrato. Los distintos profesio-
nales entrelazados debemos servir de “filtros”
que eviten que nifos con indicadores de mal-
trato pasen desapercibidos y pierdan sus opor-
tunidades.
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Resumen: Las malformaciones congénitas del rifidn y del tracto urinario (CAKUT) del
acrénimo inglés Congenital Anomalies of the Kidney and Urinary Tract re-
presenta un amplio espectro de anomalias secundarias de un desarrollo
embrionario anémalo del sistema colector, del rindn, o de la emigracion
renal. Representa un 20-30% de las anomalias detectadas mediante la
ecografia prenatal, y es la principal causa de enfermedad renal crénica en
la edad pediatrica. En este articulo haremos una revision del CAKUT, los
procesos de desarrollo andmalos, clasificacion, estudio pre y posnatal, ca-

racteristicas principales y seguimiento.

Palabras clave: CAKUT, Hidronefrosis prenatal, estenosis pieloureteral, megauréter, reflujo

vesicoureteral, hipoplasia y displasia renal, agenesia renal.

Abstract Congenital anomalies of the kidney and urinary tract (CAKUT) represent a
broad range of disorders, result of the abnormal embryonic developing of
the urinary collecting system, nephron development or kidney migration.
It represents 20-30% of all anomalies detected by antenatal ultrasound,
and is the most important cause of chronic kidney disease in childhood.
An overview of CAKUT, abnormal development processes, classification,
antenatal screening and postnatal evaluation, main features and follow up

are discussed here

Key words: Fetal hydronephrosis, congenital ureteropelvic junction obstruction, me-
gaureter, vesicoureteral reflux, renal hypoplasia and dysplasia, multicystic

dysplastic kidney, renal agenesis.

lintroduccién. Concepto e importancia. Em-
briologia y patogénesis

Las malformaciones congénitas del rindn y del
tracto urinario, denominadas también como
CAKUT (del acrénimo inglés Congenital Anoma-
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lies of the Kidney and Urinary Tract) representa
un amplio espectro de alteraciones del desarro-
llo embrionario del sistema colector, del parén-
quima renal o de la migracién. de muy diferen-
te prondstico. Tabla 1. Aunque la mayoria son
asintomaticas e incluso transitorias, su impor-
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tancia radica en ser la principal causa de enfer-
medad renal crénica no terminal (estadios II-1V,
58%) y terminal (40-50%) en la edad pediatrica.
Por otra parte, supone un 15-20% de las ano-
malias detectadas en las ecografias prenatales,
afectando al 0.3-1.3%. de los recién nacidos.
Se asocian malformaciones extrarrenales en un
30%.

La embriogénesis normal se desarrolla en tres
etapas: 1) pronefros, que involuciona; 2) me-
sonefros, que da origen a la yema ureteral; y 3)
el metanefros o rindn permanente o definitivo,
que aparece entres las cinco o seis semanas
de gestacion. El mesénquima metanéfrico y el
epitelio ureteral interaccionan a través de fac-
tores de sefalizacion y transcripcion, se apro-
ximan, y una vez en contacto, el brote ureteral
se ramifica dentro del mesénquima metanéfrico
induciendo la organogénesis, la formacién de
las nefronas y del sistema colector. El rifidn, si-
tuado inicialmente en la pelvis, asciende hacia
la zona lumbar a las 8 semanas de gestacion,
€ inicia su funcién entre las seis y las diez se-
manas. Todos estos procesos estan regulados
por distintos factores. La vejiga procede de una

estructura distinta pero contigua: el seno uro-
genital.

La patogénesis es multifactorial, resultante de
factores genéticos (reflejada en la asociacion fa-
miliar en el 10%, con distinta penetrancia), me-
canicas (obstruccion temprana), epigenéticos y
ambientales, como la exposicion a teratdgenos
(inhibidores de la enzima de conversion de la
angiotensina -IECA-) o alteraciones nutriciona-
les (diabetes descompensada).

Clasificacion CAKUT

Las anomalias congénitas del rifidén y del tracto
urinario se pueden clasificar de una forma es-
quematica en: 1) Anomalias del sistema colector
2) Anomalias del parénquima, y 3) Anomalias de
la migracién. Tabla 1.

Las anomalias del sistema excretor suelen cur-
sar con dilatacién, que puede ser no obstructiva
(ectasia, reflujo vesicoureteral (RVU) dilatado,
megauréter no obstructivo) u obstructiva, parcial
o total (estenosis pieloureteral (EPU), estenosis
vesicoureteral, ureterocele, valvulas de uretra).
Las anomalias del parénquima pueden ser de
numero (agenesia, duplicidad), tamano (hipopla-

Tabla 1. CAKUT. Clasificacion por el origen y los hallazgos

» Anomalias del sistema excretor renal (Dilatacion no

obstructiva, obstructiva)
— Ectasias transitorias

— Estenosis pieloureteral (EPU)

— Reflujo vesicoureteral (RVU)

— Estenosis vesicoureteral / Megauréter
— Duplicidad renal y del TU, ureterocele
— Vdlvulas de uretra posterior (VUP)

41-88%
10-30%
10-20%
5-10%
5- 7%
1- 2%

— Anomalias del parénquima renal (Tamafio, quisticas, de

numero)

— Hipoplasia / Displasia renal

— Displasia renal multiguistica (DRMQ)

— Agenesia renal

4- 6%

*+ Anomalias de posicion o migracién.

— Ectopia renal
— Rifdn en herradura
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sia, displasia), quisticas (displasia multiquistica)
y anomalias de posicion o migracién (rindén ec-
topico, rindn en herradura y rindn malrotado). Es
una clasificacion tedrica, pues pueden coexistir
varias en un mismo paciente, o una misma enti-
dad, como el doble sistema, se podria clasificar
como anomalia del sistema excretor (dilatado o
no) y como alteracion del parénquima: numero
(duplicidad) o del tamano (mayor).

La mayoria se sospechan por ecografia prena-
tal. Otras, fundamentalmente el RVU, se diag-
nostican a partir del estudio tras una primera
infeccidon del tracto urinario (ITU) febril, sobre
todo si son lactantes varones, que requieren
hospitalizacién y producidas por gérmenes dis-
tintos a E. Coli. Tabla 2.

Estudio por la imagen pre y postnatal
Ecografia prenatal

La ecografia prenatal del segundo trimestre (se-
mana 20-22) permite su detecciéon y valoracion
pronostica precoz de la funcion renal y viabili-
dad. Otras anomalias no se detectan hasta el
tercer trimestre (30-32 semanas) Indicadores de
mal prondstico: 1) Precoz, intenso y progresi-
vo; 2) Liquido amnidtico: disminuido o ausente
(orina fetal), 3) Parénquima renal: grosor dismi-

nuido, hiperecogénico, pérdida diferenciacion
corticomedular, 4) Dilatacion de calices, uréte-
res y vejiga, y 5) Bilateral o en rifidn Unico. A las
20 semanas de gestacion el volumen del liquido
amnidtico esta constituido en mas del 90% por
orina fetal. Asi, la presencia de oligoamnios es
un indicador excelente de mal funcién renal.

Se han propuesto distintos sistemas para diag-
nosticar y graduar la gravedad de la hidronefro-
sis fetal. Aunque la probabilidad de encontrar
una anomalia significativa se correlaciona con
la gravedad de la hidronefrosis, no existe un
consenso acerca de cual es el mejor sistema
de graduacién. Los tres mas extendidos son:
1) Diametro anteroposterior de la pelvis renal,
2) Criterios de la Society of Fetal Urology (SFU),
y 3) Sistema de clasificacion del Tracto Urinario
Dilatado (TUD).

El método mas aceptado es medir el diametro
anteroposterior (DAP) maximo de la pelvis renal,
que tiene sus limitaciones al no incluir calices
y parénquima. Se acepta que son significativas
las > 4 mm en el segundo trimestre y las >7 mm
a partir de las 33 semanas. Tiene la suficiente
sensibilidad para identificar al 100% de los fetos
que tendran disminucion de la funcién renal o
requeriran cirugia. Se define como ectasia pié-

Tabla 2. Protocolos deteccion CAKUT y prevencién daio renal
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lica leve en el 2° trimestre los DAP >4 y < 10
mm. La mayoria se resuelven. En general, las di-
lataciones con DAP > 10 mm en el segundo tri-
mestre se asocian con un riesgo aumentado de
CAKUT, y los DAP > 15 mm en el tercer trimestre
son los de mayor riesgo.

En 1993 la Society for Fetal Urology propuso
una graduacion en funcién de la dilatacién de
pelvis y calices y grosor del parénquima renal,
basado en el eje longitudinal del rifidn. Figura
1. Grado 0: normal, sin dilatacién. Grado I: Di-
latacion de pelvis leve. Grado Il: dilatacion mo-
derada de pelvis y algunos calices. Grado Il
dilatacion de pelvis y de todos los calices, con
parénquima renal normal. Grado IV: similar al lll
pero con adelgazamiento del parénquima renal.

En 2014, un grupo multidisciplinar formado por
radidlogos, nefrélogos y urélogos propuso un
sistema de clasificacion para el Tracto Urinario
Dilatado (UTD) tanto Antenatal como Postnatal,
que estratifica seis hallazgos ecograficos: los
mas preocupantes son los referidos al parén-
quima renal y la, vejiga, seguidos por calices y
uréteres, y por ultimo la pelvis. Tabla 3.

Tabla 3. Clasificacion de las dilataciones

El clinico debe estar familiarizado con las ima-
genes y valorar su evolucién, no solo con los
informes, pues la interpretacion depende de la
experiencia y hay un componente subijetivo.

Actitud prenatal: el 88% de las ectasias se re-
suelven durante el embarazo. Seguimiento eco-
grafico en todas las unilaterales y la mayoria de
las bilaterales, con periodicidad en funcién de la
precocidad y graduacién de los hallazgos, has-
ta el parto espontaneo, a término si es posible.
Intervenciones adicionales en los casos graves
(bilaterales o unilaterales en rifidn Unico con
oligoamnios) y/o acompafados de otras mal-
formaciones o cromosomopatias: interrupcion
embarazo, intervencion fetal (shunt vesicoam-
niético si sospecha de valvulas de uretra poste-
rior), adelantar parto tras maduracién pulmonar
(valorando que también los neonatos a término
tempranos menores de 39 semanas tienen un
riesgo aumentado de morbilidad).

Estudio postnatal

La sospecha prenatal ayudaria a un diagnéstico
posnatal precoz y establecer estrategias desti-

Multidisciplinary consensus on the classification of prenatal and postnatal Urinary
Tract Dilatation (UTD) classification system. J Pediar Urol, 2014:10(6): 982-98

| Nomal | umPi_| umP2 | UTDP3 |

DAPPR <10 mm =z 10-15 mm =215 mm =10 mm1?!
Calices: No Solo central Periférico -
dilatacion
Parénquima: normal normal normal alterado
Grosor
Parénquima: normal normal normal alterado
apariencia
Uréteres normal normal alterado B
Vejiga normal normal normal alterado

1 Si hay anomalias en el parénquima: P3 (siempre que haya dilatacion)
* Dilatacion célices y uréteres no son necesarios para P3 si hay alteracion parénquima o vejiga
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nadas a la prevencién de la aparicién o progre-
sion del dano renal, y complicaciones (urosepsis
precoz).

Siempre se hara un estudio por la imagen, con
al menos una ecografia renal, y en casos selec-
cionados, Cistouretrografia Miccional Seriada
(CUMS) y pruebas de medicina nuclear (Re-
nograma diurético con MAG-3 o Gammagrafia
con DMSA). Precisaran estudio de funcion renal
aquellos en los que pueda estar comprometida.

Objetivos: 1) Confirmar (y graduar) los hallazgos
prenatales, o su desaparicion. 2) Diagnostico
precoz de las anomalias que precisan tratamien-
to quirdrgico (obstructivas) o médico (profilaxis
antibiética) 3) Valoracion funcionalidad renal.

No hay ningun test que por si solo identifique,
valore y distinga con toda seguridad las anoma-
lias con riesgo de dano renal, por o que se usan
algoritmos basados en factores predictivos en
funcidn de los hallazgos y evolucién. Figura 2.

Inicio del estudio: no hay urgencia en las unila-
terales: primera ecografia renal después de los

3 dias de vida, para evitar falsos negativos por
la deshidratacion neonatal. Si es grave bilateral
0 a rindn unico en el primer o segundo dia. Tan
solo los pacientes con valvulas de uretra poste-
rior (VUP) precisan tan pronto como sea posi-
ble descompresion del tracto urinario (catéter o
ablacion de la VUP.

Aunque la primera ecografia posnatal fuera nor-
mal, se aconseja una segunda normal después
de las 4- 6 semanas previo al alta.

Indicaciones de otras pruebas.

Actualmente se es menos agresivo. CUMS: ur-
gente si sospecha de VUP; al mes si hidrone-
frosis con DAP pelvis > 15 mm, o dilataciones
menores acompafadas de alteraciones en la
corteza renal, ureterohidronefrosis, y apariciéon
de ITU. Iniciar profilaxis nocturna con amoxicili-
na. Medicina nuclear: a partir de las 4- 6 sema-
nas. Renograma diurético: en las hidronefrosis
moderadas-graves o ureterohidronefrosis en
las que se haya descartado RVU, para valorar
obstruccién y funcion renal diferencial (FRD) de

Figura 1. Grados de Hidronefrosis. Sociedad de Urologia Fetal (SUF) 1993
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cada rindn (normal es entres 45-55%). Se define
obstruccion como aquella dificultad al paso de
la orina que en caso de no ser corregida quirur-
gicamente lleva a dafo renal progresivo. Los 3
indicadores del renograma serian: curva acumu-
lativa sin eliminacion, tiempo medio de elimina-
cion (T1/2) superior a 20 minutos y una FRD <
40% La no obstructiva tendria una curva normal,
un T 1/2 inferior a 10 minutos, y una FRD> 45%.
La parcialmente obstructiva tendria valores in-
termedios, e indica la necesidad de seguimiento
estrecho con ecografias y/o renogramas. Figura
3. DMSA: displasia multiquistica, rinén unico, ri-
Aon ectdpico. Otras; urografia intravenosa y re-
sonancia nuclear: casos seleccionados.

Las dilataciones de vias urinarias moderadas o
graves (ureterohidronefrosis o diametro antero-
posterior de pelvis renal > 15 mm) suponen un
riesgo mayor de ITU alta durante el primer afio
de vida. La quimioprofilaxis nocturna puede dis-
minuir significativamente este riesgo del 29 al
15%.

CAKUT. Caracteristicas
Anomalias del sistema excretor renal

Las dilataciones del tracto urinario (o hidrone-
frosis en un sentido amplio) constituye el gru-

po mas numeroso de las anomalias detectadas
mediante ecografia prenatal. Su estudio supone
un reto pues representa un espectro amplio y
de transcendencia muy dispar, que varia desde
fendmenos fisiolégicos transitorios (ectasias) a
malformaciones que pueden producir complica-
ciones, comprometer la funcién renal e incluso
la supervivencia.

Conceptos: es importante utilizar conceptos co-
rrectos pues tienen una implicacion pronéstica.
Asi se prefiere reservar Ectasia piélica a la pelvis
renal evidente ecograficamente no asociado a
otras anomalias; Dilatacién pielocalicial: dilata-
cién de pelvis y célices leve-moderada (pronds-
tico incierto); Hidronefrosis: dilatacién pielocali-
cial patologica. Ureterohidronefrosis: dilatacion
de uréter, pelvis y/o calices (por reflujo, obstruc-
cion baja o dilatacion sin reflujo ni obstruccion).

Estenosis de la union pieloureteral (EPU)

Puede ser total o parcial, y es la causa mas fre-
cuente de hidronefrosis (10-30%), 1 / 500 fetos.
La causa suele ser la estenosis intrinseca del
uréter proximal, y menos frecuentemente por
obstruccién extrinseca por un cruce vascular
(arteria renal accesoria). Evaluacién inicial: eco-
grafia confirma hidronefrosis, la CUMS descarta

l Algoritmo posnatal de la Hidronefrosis prenatal. CHU Céaceres. ]

[ ECO posnatal =7 d|as (1-2 d si grave] ]

F
No DPe| DPC 2l DPC 2l-IV
ectasia 7-10 mm 10-15mm |  { >15 mm, DUPC
| u T : T _—

ECOs 1-3m |IEUM5][ ECO al mes |

[2! ECO3m | l 22 ECO 3-1m [
1

l N: Alta [ ECOs ]

I ECOs

l

T1if2>20

Tlfqul] ] Tlfz 10-20°

FRD > 45% FRD 40-45% FRD < 40%
HNO | HPO HO
I

ECO 3m l ECO + MAG-3 |l Cirugfa

Figura 2. Algoritmo posnatal de la Hidronefrosis prenatal. CHU Caceres. 2016
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Figura 4 . Estenosis Pieloureteral. Renograma isotdpico con

Figura 3: Renograma isotdpico. La curva de eliminacion
roja (rifidn derecho) es normal en ambas La azul (rifidn
izquierdo) refleja un patrén de eliminacién obstructivo:
a) Parcial, b) Total

RVU y el renograma isotépica confirma el diag-
nostico. Figura 4.

Indicaciones intervencion: hidronefrosis en au-
mento 6 > 50 mm, FRD < 40%, o descensos su-
periores al 10% en controles, aparicion de sin-
tomas. La técnica de eleccion es la pieloplastia
desmembrada segun técnica de Anderson-Hyn-
nes. Tras la cirugia hay que hacer un seguimien-
to ecografico, y puede persistir una dilatacién
pielocalicial residual.

En nifios mayores se puede presentar como cri-
sis de dolor abdominal. Se debe a obstruccién
por un vaso polar inferior aberrante, y se conoce
como Sindrome de Dietlz.

Reflujo vesicoureteral (RVU)

Figura 5. a) Reflujo Vesicoureteral en varon a) al mes: Bi-
lateral, derecho ° V, izquierdo ° IV. b) Al afio: sorprenden-
temente ha desaparecido el derecho, persiste el izquierdo
el

et - Volumen 26 1 N° 1 | Junio 2019

MAG-3

La ecografia prenatal es un instrumento mas util
para detectar obstruccién de vias urinarias que
RVU. De los RVU que llegamos a diagnosticar,
solo el 15% se sospechan prenatalmente, y el
85% tras estudio por ITU. Tabla 2.

El RVU diagnosticado por sospecha prenatal
se diferencia del diagnosticado tras ITU en: 1)
Afecta preferentemente a nifios. 2) Mayoria son
bilaterales y graves. 3) Suele ser latentes, asin-
tomaticos. 4) Cede en los primeros meses. 5) Un
tercio se acompana de displasia (origen embrio-
nario). Figuras 5y 6.

Se recomienda profilaxis antibidética nocturna
inicialmente con amoxicilina a 10-15 mg/Kg en
nifas con RVU grado llI-V, y en nifios con RVU
grado V-V durante un afo, o hasta que se eva-
lte de nuevo el RVU mediante control cistogra-
fico.

Figura 6: a) Reflujo Vesicoureteral derecho ° IV. Pelvis sa-
cular (corteza anulada). b) Tras la miccidn: persiste orina
(contraste), volvera a rellenar vejiga, habra residuo miccio-
nal persistente y riesgo de ITU febril.
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Figura 7 Megauréter por obstruccion en la union vesicou-
reteral izquierda_ a) Ecografia. B) imagen renograma con
MAG 3 c) Curva obstructiva en renograma

Considerar tratamiento quirurgico si 1) Persiste
el RVU grado IV-V después de 2-3 afos (resolu-
cion improbable); 2) ITUs o aparicion de nuevas
cicatrices a pesar de quimioprofilaxis, o por no
cumplimiento. Cuando esta indicado, se acon-
seja una técnica endoscoépica como primera op-
cion.

Estenosis vesicoureteral y megauréter

Megauréter: uréter con diametro mayor a 7 mm
(limite normal) desde las 30 semanas de edad
gestacional hasta los 12 afios edad.

Megauréter primario: anormalidad funcional o
anatémica de la unién vesicoureteral. Figura 7.

Megauréter secundario: a una anormalidad en
vejiga (mielomeningocele) o uretra (VUP).

Tipos de megauréter Primario: 1) Refluyente no
obstructivo: comun. 2) No refluyente no obs-

Figura 8. Ecografia de doble sistema excretor derecho,
con pieldn superior dilatado (a) y ureterocele (b)

| 104

tructivo: comun, también llamado megauréter
primario dilatado. 3) Obstructivo no refluyente:
raro, y 4) Refluyente y obstructivo: raro y asocia-
do a uréter ectopico.

Fisiopatologia del megauréter primario: incier-
ta, se sospecha una anormalidad o retraso en
el desarrollo del musculo del uréter distal que
produciria un segmento aperistaltico y una obs-
truccion funcional.

Duplicidad renoureteral. Ureterocele

Secundaria a una duplicacién de la yema ure-
teral al inicio de la embriogénesis, se desarro-
lla un rindn formado por dos hemirrifones, con
dos sistemas pielocaliciales y dos uréteres. En
la ecografia prenatal puede manifestarse como
hidronefrosis o ureterohidronefrosis.

La duplicidad puede ser incompleta cuando
ambos uréteres se unen en “Y” antes de llegar
a la vejiga y desembocan como uno solo. Es la
mas frecuente, suele ser asintomatico, y se ma-
nifiesta por un rindn de mayor tamano.

La duplicidad completa es rara (afecta a menos
del 0.1% de la poblacién, sobre todo ninas). El
hemirrindn superior tiene una afectacién funcio-
nal variable del parénquima (displasico), se con-
tinda con el uréter superior que desemboca en
una posicion inferior: a) en la vejiga facilitando el
reflujo; puede asociarse a ureterocele (dilatacion
quistica de la porcion intravesical del uréter, in-

Figura 10 a) 5 dias: Displasia Multiquistica derecha
(DMQJd). B) 15 meses: Regresion de DMQd. C) 4 afios No
se visualiza DMQJ. Hipertrofia Compensatoria de Rifidn
izquierdo
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cidencia del 0.02%, 80% en nifias) que puede
producir obstruccion (figura 8); b) ectépica (cue-
llo vesical, uretra proximal o distal, vestibulo, va-
gina, cérvix o utero) produciendo vulvovaginitis
e incontinencia. El hemirrindn inferior se conti-
nua con el uréter inferior, que desemboca en la
vejiga en su posicién normal. Puede asociarse a
RVU, y también a EPU, pero el parénquima renal
suele estar bien desarrollado.

Estudio por laimagen ecografia (Figura 8), CUMS
y medicina nuclear, pues determinar la funcion
del hemirrifdn superior condiciona el plan tera-
péutico: puncidn endoscopica del ureterocele,
reimplante ureteral, heminefroureterectomia. A
veces se precisas cistoscopia y vaginoscopia
para localizar la desembocadura ectoépica.

Valvulas de uretra posterior (VUP)

Son pliegues membranosos en la luz de la uretra
posterior masculina, que produce obstruccion
infravesical durante el desarrollo embrionario, y
secundariamente distensiéon vesical, RVU bila-
teral de alto grado, displasia renal, oligoamnios
e hipoplasia pulmonar.

El grado de hipoplasia pulmonar y la displasia
renal determinan la viabilidad al nacimiento. Es
una de las primeras causas de enfermedad renal
crénica en la edad pediatrica.

Se sospecha mediante ecografia prenatal: me-
gavejiga con ureterohidronefrosis bilateral gra-
ve, y uretra posterior dilatada (signo del ojo
de la cerradura) y oligoamnios. Se precisa una
actuacion perinatal urgente, con realizacion de
ecografia, CUMS (uretra posterior alargada y di-
latada, con un defecto linear durante la fase de
vaciado). La cistoscopia es diagnostica y tera-
péutica (ablacion).

En los casos mas graves se han ensayado técni-
cas de descompresion vesical intrautero (shunt
vesico-amniotico), pero el prondstico no mejora
de forma significativa pues la displasia renal ya
esta presente.
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Anomalias del parénquima renal
Hipoplasia - Displasia

Hipoplasia renal: rindn congénitamente peque-
flo con un nimero disminuido de nefronas (20-
25%), con hipertrofia glomerular y tubular com-
pensatorias, pero con una arquitectura normal.
Salvo el tamano, sus caracteristicas ecograficas
y gammagraficas son normales.

Displasia renal: Aunque es un término anatomo-
patolégico (presencia de tejido renal malforma-
do, tubulos primitivos, fibrosis intersticial o es-
troma indiferenciado, cartilago metaplasico y/o
tejido muscular, a menudo con dilataciones tu-
bulares quisticas) se puede sospechar a través
de alteraciones ecograficas (hiperecogenicidad,
pérdida de la diferenciacion corticomedular, pre-
sencia de quistes renales) y/o gammagraficas
(distribucion heterogénea del radiotrazador). La
gravedad es variable en funcion de las nefronas
funcionantes: puede afectar a un segmento (por
ejemplo el superior de una duplicidad renal) o al
rinbn completo.

Hipodisplasia renal: ambas pueden coexistir,
dando rifiones congénitamente pequenos, con
un numero reducido de nefronas y rasgos dis-
plasicos. Si es bilateral, la hiperfiltracién induce
glomeruloesclerosis focal y segmentaria, protei-
nuria y fallo renal progresivo. En la unilateral es
importante comprobar el desarrollo de hipertro-
fia compensadora en el rifdn contralateral.

Displasia renal multiquistica

Es la anomalia mas frecuente del desarrollo re-
nal (1/4.000 RN vivos) y la principal causa con-
génita de rindn unico funcional.

El parénquima renal esta malformado, caracte-
rizado por numerosos quistes no comunicados
separados por mesénquima displasico (no di-
ferenciado) sin parénquima renal identificable.
Origen embrionario, por atresia o agenesia ure-
teral. Anomalia aislada con escaso riesgo de re-
currencia.
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Diagnéstico sospecha: ecografias prenatales.
Al nacer: se confirma el diagnéstico y se valora
rindn contralateral por ecografia + gammagrafia
renal: < 1/3 casos RVU = displasia.

Curso natural: Involucidn espontanea de quistes
en % importante < 5 afnos, e hipertrofia com-
pensadora de rifidn contralateral. Figura 10.
Complicaciones infrecuentes: ITUs, HTA. Ex-
cepcional: malignizacion, en ciertos sindromes.

Actitud conservadora: seguimiento ecografico
del curso natural. La nefrectomia hoy es infre-
cuente, y se resera cuando hay una masa gran-
de que no involuciona y produce compromiso
respiratorio u otras complicaciones.

Prondstico a largo plazo: depende de si anoma-
lias rindn contralateral + malformaciones asocia-
das. Rifdén unico funcional no complicado: bue-
no. Pero el menor numero de nefronas conduce
a hiperfiltracion o proteinuria, HTA, disminucion
del filtrado glomerular, por lo que se recomienda
seguimiento con medicion de la presién arterial,
uroanalisis y estudio basico de funcién renal.

Agenesia renal

Ausencia congénita de rifidn (y de uréter) por
una alteracion mayor del desarrollo metanéfrico
embrionario precoz.

Agenesia Unilateral es mas frecuente. Inciden-
cia: 0.05%; los que significa el 5% de las malfor-
maciones. Mayoria asintomatica y se diagnosti-
ca por ecografia prenatal.

Figura 11 . Ectopia renal: a) Rifion ectopico pélvico dere-
cho. B) Ectopia renal cruzada- 3) Rifidn discoide (rifiones
pélvicos bilaterales fusionados)
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Es importante que el rindbn Unico contralateral
desarrolle hipertrofia compensadora. No obs-
tantes hasta en un tercio se puede asociar a
otras malformaciones, siendo la mas frecuente
el RVU (24%), aunque en general es de bajo gra-
do. Una gammagrafia renal normal apoyaria la
ausencia de reflujos dilatados y dafio prenatal,
pudiendo evitar la realizacién de CUMS.

Puede asociarse a malformaciones extrarrena-
les hasta en 1/3: orejas, genitales, esqueleto,
tracto gastrointestinal, respiratorio. En las nifias
es importante una ecografia ginecologica pre-
via al desarrollo puberal, para detectar posibles
anomalias miuillerianas: utero didelfo, septos,
que podrian producir complicaciones durante la
menstruacién y/o embarazos.

Agenesia bilateral: mucho mas rara. Cursa con
oligoamnios, muerte perinatal. Alteracion genes
RET o GDNF afecta la interaccion de la yema
uretral y mesénquima metanéfrico en las prime-
ras fases del desarrollo embrionario.

Anomalias de la emigracion embrionaria fetal
Ectopia renal

Se produce por un error en el ascenso renal
desde la pelvis hasta la fosa renal durante la
embriogénesis.

Rifdn ectopico pélvico unilateral: es el mas fre-
cuente. Suelen ser hipoplasicos y estar rotados.
Figura 11.a. Se puede asociar alteraciones ure-
terales: RVU o estenosis.

Figura 12. Rifidn en herradura
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Figura 13. Hiperfiltracion y dafio renal progresivo

Ectopia renal cruzada: cruza la linea media y
aparece junto al rinén normal. Figura 11.b.

Rifdén discoide: ectopia bilateral, aparecen fu-
sionados en una masa en la linea media, con un
numero variable de uréteres. Figura 11.c.

Suelen ser asintomaticos, pero pueden apare-
cer complicaciones como ITUs o litiasis.

Rinon en herradura

Es la anomalia de fusion mas frecuente: ambos
rinones estan fusionados en la linea media por
los polos inferiores con parénquima renal (Figu-
ra 12), o menos frecuentemente por un istmo
fibroso (no visible por gammagrafia). Se debe a
una migracioén de células nefrogénicas por con-
ductos primitivos antes de la quinta semana de
gestacion. Se localizan de forma ectdpica en la
zona lumbar baja porque el ascenso se ve inte-
rrumpido en la union de la aorta con la arteria
mesentérica inferior.

Complicaciones: RVU, ITUs, obstruccion en la
unién pieloureteral, litiasis. También se asocia a
sindromes. como el Turner, y con aumento del
riesgo de otros tumores renales siendo el mas
comun el tumor de Wilms.

et -
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Seguimiento a largo plazo

La gravedad de las malformaciones renales y
del tracto urinario viene determinada fundamen-
talmente por el numero de nefronas funcionan-
tes al nacimiento resultante de la embriogénesis
(uni o bilateralidad, grado de displasia, prematu-
ridad), y durante la evolucién, condicionada por
los factores de riesgo de dafo renal (sobre todo
presién por obstruccién e ITU alta, pero tam-
bién hiperfiltracion, HTA, proteinuria, obesidad,
diabetes mal controlada...) y las medidas pre-
ventivas y terapéuticas aplicadas por un equipo
interdisciplinar: obstetras, neonatélogos, pedia-
tras nefrélogos, cirujanos pediatricos con expe-
riencia en urologia, pediatras generales, enfer-
meras, especialistas en la imagen renal...

Reserva funcional renal. Cada riidn resultado
de un desarrollo embriolégico normal cuenta
con un millén de nefronas de promedio. La in-
suficiencia renal aparece cuando hay menos de
un millon de nefronas normofuncionantes. Una
embriogénesis renal normal que finaliza con dos
rifones normales proporciona al individuo una
gran reserva funcional.

Dano renal progresivo. Ante toda agresién renal
se produce una respuesta, que lleva a la cura-
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cién, o al dano establecido o progresivo. Teo-
ria de la hiperfiltracion de Brenner (1980): ante
una disminucion de la masa renal funcionante
las nefronas indemnes producen hiperfiltracion
compensadora a través de adaptaciones es-
tructurales. Una vez establecido el dafo renal
tiende a progresar. Cuando el filtrado glomerular
cae por debajo del 50%, aunque la causa ori-
ginal desaparezca, aparece glomeruloesclerosis
focal progresiva, proteinuria e HTA, y la funcién
renal disminuye de forma inexorable.

El seguimiento consta de revisiones periédi-
cas en consultas, con anamnesis y exploracién
incluyendo la medicion de la TA, con pruebas
por la imagen y de funcién renal, dependiendo
de la gravedad. Los objetivos son. 1) Evitar y
tratar los factores que pueden agravar el dafo
renal congénito: prevencion y tratamiento de
las ITUS altas, eliminar la obstruccion al flujo
urinario, y promover habitos de vida saluda-
bles para prevenir la hiperfiltracion (obesidad,
dieta hiperproteica) 2) Monitorizacion por la
imagen del CAKUT para detectar precozmente
complicaciones y comprobar crecimiento renal
adecuado. 3) Deteccién precoz de signos de
hiperfiltracién y dano renal: microalbuminuria,
proteinuria mantenida, HTA. 4) Monitorizacion
de funcién renal en casos bilaterales o que
afectan a rindn unico.

Durante el estiron puberal puede agravarse la
funcion renal, sobre todo en caso de estenosis
de la unién pieloureteral parcial o de hipoplasia,
al no crecer la union pieloureteral o el rifidn en
la misma proporcion que el resto del organismo,
por lo que precisa de un seguimiento mas estre-
cho en pacientes previamente estables.

El objetivo principal es el mayor beneficio para
el nino, con el menor nimero de pruebas vy visi-
tas, y saber informar de una forma adecuada y
razonable a los padres de las certezas y proba-
bilidades, y cémo enfrentarnos a ellas.
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Mesa redonda de Nefrourologia

PUrpura de Schonlein-Henoch.
Nefropatia IgA
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Pérez Gonzalez E. Purpura de Schénlein-Henoch. Nefropatia IgA. Vox Paediatr 2019; 26:110-121

Resumen: La purpura de Schoénlein Henoch (PSH) es la vasculitis sistémica mas fre-
cuente de la infancia, siendo superponible en el estudio anatomopatologico
a la Nefropatia IgA (NIgA). Aunque se reconoce una etiologia infecciosa, es
cada vez mas reconocida la predisposicion genética, asi como la relacién
con la raza asiatica y caucasica. El diagndstico es clinico y su principal de-
terminante prondstico es la severidad de la afectacion renal, caracterizada
por la presencia de lesidén mesangial con diferentes grados de hipercelula-
ridad. Es importante conocer los criterios diagnosticos, el diagnéstico dife-
rencial de la entidad, asi como los criterios de biopsia renal, la clasificacion
de Oxford para la NIgA y la clasificacion ISKDC para la nefritis de la PSH.
Las opciones terapéuticas para la nefropatia son varias: La utilizacién de
bloqueantes del sistema renina angiotensina aldosterona ha demostrado
eficacia en mejorar la supervivencia renal en pacientes tratados. El uso de
corticoides e inmunosupresores viene dado por el grado de proteinuria,
la funcién renal y la clasificacion histolégica. Se pueden considerar como
factores prondsticos, la edad al inicio de la enfermedad renal, el nimero de
brotes y la valoracién anatomopatoldgica.

Palabras clave: Purpura Schonlein Henoch, Nefropatia IgA, vasculitis IgA. Proliferacion me-
sangial.

Abstract Schoénlein Henoch purpura (PSH) is the most frequent systemic vasculitis of
childhood, being similar in a pathological study of IgA nephropathy (IgAN).
Although an infectious etiology is recognized, the genetic predisposition is
recognized, as well as the relationship with the Asian and Caucasian race.
The diagnosis is clinical and its main prognostic determinant is the severi-
ty of renal involvement, caracterized by the presence of mesangial lesion
with hypercellularity. It is important to know the diagnostic guideline, the
differential diagnosis, as well as the criteria for renal biopsy and the Oxford

Autor para correspondencia: Elena Pérez Gonzalez
elena.perez.g.sspa@juntadeandalucia.es
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classification for IgAN and the ISKDC classification for PSH. The therapeu-
tic options for nephropathy are several:The use of renin angiotensin aldos-
terone system blockers has shown efficacy in improving renal survival in
treated patients. The use of corticosteroids and immunosuppressants is
given by the proteinuria, renal function and histological classification. Age,
number of relapses, histology and the anatomopathological assessment
can be considered as prognostic factors.

Keys words:
proliferation.

Introduccion

La purpura de Schoénlein-Henoch (PSH) es una
enfermedad sistémica que a nivel histologico re-
nal es superponible a la nefropatia IgA, lo que
sugiere que ambas patologias tienen una pato-
genia similar. Es la vasculitis sistémica mas co-
mun en la infancia, el 90% de los casos ocurre
en edad pediatrica.

El cuadro fue descrito por Schoénlein en 1837
como purpura reumadtica, posteriormente en
1868, Henoch describié las manifestaciones di-
gestivas de la purpura reumatica, refiriendo la
nefritis como primera complicacion de la enfer-
medad.

La Nefropatia IgA (NIgA) se describe en 1968
por Berger y Hinglais, es la glomerulonefritis pri-
maria mas frecuente y la principal causa de en-
fermedad renal cronica secundaria a patologia
glomerular primaria en pacientes de todas las
edades. En biopsias renales en nifios es la se-
gunda causa de enfermedad renal después de
la nefropatia por cambios minimos. El 80% de
los casos se diagnostican entre los 15 y los 65
afnos, y un 10% en menores de 15 afos.

Aunque clasicamente esta nefropatia se ha aso-
ciado a un curso benigno, (en nifios, menos del
1% desarrolla insuficiencia renal a los diez afos
de evolucidn, y hasta un 7% tienen remisiones
espontaneas), la progresion a enfermedad re-
nal terminal en adultos ocurre en el 15-40% de
los casos tras 20-25 afios de diagnostico. Por
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IgA Nephropathy, IgA vasculitis. Purpura Henoch-Schénlein. Mesangial

tanto, el pronéstico que inicialmente se creia fa-
vorable se pone en duda a largo plazo con los
estudios actuales.

Existen multiples similitudes entre la NIgA y la
PSH: Por un lado el depdsito en el glomérulo
en ambas entidades es fundamentalmente de
IgA1, con depdsito cutaneo de IgA aun en piel
intacta. Por otro, los niveles séricos de IgA estan
elevados en las dos entidades por lo menos en
un 50% de los casos, tanto los polimeros como
la IgA1. Ademas, en ambos casos existen inmu-
nocomplejos circulantes, con presencia de fac-
tor reumatoide IgA y glicosilacién anormal de la
IgA1.

La prevalencia varia en funcion de areas geogra-
ficas, segun los criterios mas o menos restricti-
vos de cada pais para la realizacion de biopsia
renal, por lo que puede variar entre el 40% vy el
10-30% segun las series. Puede presentarse a
cualquier edad, siendo mas frecuente en la 2°-3°
década de la vida, con un pico de incidencia en
varones en algunas areas geograficas, mas en
raza asiatica y caucasica. Ahora bien, el depdsi-
to de IgA mesangial no induce necesariamente
nefritis, por lo que necesariamente debe haber
otros factores asociados en la patogénesis de la
enfermedad.

Etiologia

LA PSH es una vasculitis mediada por inmu-
nocomplejos asociados a depdsito de IgA. Se
conoce como potencial desencadenante, in-
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fecciones del tracto respiratorio superior por
Estreptococo betahemolitico del grupo A, en-
contrandose en un 30% de los casos depositos
mesangiales del receptor de la plasmina estrep-
tocdcico, asi como IgA ligada a la proteina M del
Estreptococo. Dicha proteina circulante explica-
ria las manifestaciones extrarrenares de la PSH.

Puede estar desencadenada también por vacu-
nas, picaduras de insectos y traumatismos.

Otros agentes etioldgicos son, infecciones vi-
rales: varicela, sarampién, rubeola, adenovirus,
hepatitis A y B, parvovirus B19, herpes simple y
bacterianas: Haemophilus parainfluenzae, Bar-
tonella henselae, Yersinia, Shigella, Mycoplas-
ma pneumoniae, y Estafilococo aureus, como
ocurre en la nefropatia IgA, donde es tipico el
comienzo de la hematuria macroscépica con las
infecciones respiratorias o gastrointestinales.

La asociacion de la NIgA con la enfermedad
celiaca podria ser el resultado de hipersensibili-
dad a antigenos de los alimentos. La ingesta de
gliadina produce anticuerpos antigliadina con el
consecuente depdsito de los inmunocomplejos
en el glomérulo. También parece relacionarse
con VIH y con la cirrosis alcohdlica en adultos.
En nifios, asociado a atresia de vias biliares y
déficit de alfa-1 antitripsina, donde se observan
depositos glomerulares de IgA.

Como factores genéticos predisponentes, aun-
que la nefropatia IgA se considera una enfer-
medad esporadica, la presencia de la misma en
varios miembros de la familia, sugiere una pre-
disposicion genética independiente de factores
ambientales. Ghavari encuentra un modelo de
transmision autosémica dominante (AD) ligado
al cromosoma 6g22-23 con penetrancia incom-
pleta, aunque todavia no se ha descrito el gen
causal. En algunos estudios, la etiologia parece
asociada con alteraciones en determinados lo-
cus del complejo mayor de histocompatibilidad,
asi como con alteraciones en las enzimas res-
ponsables de la glicosilacién de la IgA, en el gen
C1GAL-T1 aumentando la susceptibilidad a la
NIgA en poblaciones de mayor incidencia, sien-
do éste el factor mas frecuentemente encontra-
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do. Asimismo, parece haber polimorfismos en
genes, que provocarian una disregulacién de
la respuesta inflamatoria, particularmente en la
proteina RAS causante del dafo renal. Mutacio-
nes en el gen MEFV relacionada con la fiebre
mediterranea familiar también podria estar rela-
cionada con la PSH.

Patogénesis

La IgA circulante juega un papel fundamental en
la patogénesis, pero su elevacion per sé no es
suficiente para producir depdsitos mesangiales.
En la aparicién del cuadro concurren una serie
de circunstancias: la IgA sérica es anidnica y las
cadenas ligeras lambda estan sobreexpresadas,
existe mas IgA polimérica en el suero y tanto en
pacientes con PSH y NIgA se ha descrito una
disminucién en la glicosilacion de la IgA, lo que
favoreceria una mayor tendencia a la agrega-
cién, formando inmunocomplejos, fundamen-
talmente de la subclase IgA1 (IgA1 polimérica
conteniendo cadena J) que activarian la via al-
ternativa del complemento, de ahi los depdsi-
tos de C3 y la ausencia de C1qg. Parece estar
también implicada la via de las lectinas, lo que
explicaria la presencia de C4d en el mesangio,
que ademas tiene relacion con la progresion de
la enfermedad renal.

Estos inmunocomplejos depositados en piel,
intestino y glomérulo renal desencadenan una
respuesta inflamatoria local que conduce a la
vasculitis leucocitoclastica caracteristica de la
enfermedad con necrosis de pequefios vasos
sanguineos.

Clinica
Pdrpura de Schénlein-Henoch

La piel se afecta en el 100% de los casos y es
fundamental para el diagndstico. Inicialmente
puede aparecer un exantema maculopapuloso
o urticariforme que posteriormente evoluciona a
purpura palpable (2-10 mm de diametro), simé-
tricamente distribuida sobre la superficie exten-
sora de extremidades inferiores y nalgas, aun-
que puede aparecer en otras localizaciones. En-
tre estas lesiones puede encontrarse petequias
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puntiformes y equimosis. Las lesiones pueden
progresar al tronco o la cara, también pueden
aparecer lesiones bullosas. El exantema desa-
parece en semanas.

Una entidad que se describe es el edema agudo
hemorragico del lactante, también llamado sin-
drome de Finkelstein Seidlmayer, que afecta a
lactantes de 4 a 24 meses de edad. Se caracte-
riza por un inicio agudo de fiebre, purpura, equi-
mosis y un edema inflamatorio en los miembros,
las orejas y la cara. Generalmente presenta una
remisién espontanea en 1-3 semanas, pero pue-
de presentar recurrencias. La afectacioén visceral
(tracto gastrointestinal y renal) es rara. La histo-
patologia muestra una vasculitis leucocitoclas-
tica con depdsito perivascular de IgA de forma
ocasional, superponible a la PSH del nifo mas
mayor.

Las articulaciones se afectan en un 75-82%. Se
trata generalmente de una oligoartritis (de 1 a 4
articulaciones), transitoria o migratoria no defor-
mante. Afecta preferentemente a articulaciones
de las extremidades inferiores (caderas, tobillos
y rodillas), es caracteristicamente dolorosa, li-
mitando la deambulacion. Es muy frecuente la
inflamacion periarticular, pero sin derrame, eri-
tema, o calor. Suele ser autolimitada.

El tracto gastrointestinal esta afectado en un
50-75%. Aparece dolor abdominal (65%), ge-
neralmente dolor codlico leve-moderado que
puede acompaharse de vomitos; en algunos
casos el dolor abdominal puede ser muy inten-
so y limitante. La afectacion mas grave es el
sangrado gastrointestinal (30%), microscopico
(20%), o macroscopico (10%) siendo el sangra-
do masivo muy poco frecuente. La invaginacion
intestinal es una complicacion bien reconocida
pero rara. La pancreatitis, el hidrops vesicular,
la enteropatia pierde-proteina y la perforacion
intestinal son complicaciones raras. La afec-
tacion abdominal suele aparecer una semana
después del rash, pudiendo precederla en un
15% de los casos.

La afectacion renal aparece en el 20-60%. Ma-
nifestaciones mas habituales, hematuria micros-
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copica aislada (40%), y hematuria macroscopica
(10-25%). La proteinuria acompanfa la hematuria
en un 60% de pacientes, siendo la proteinuria
aislada poco frecuente. Lo mas habitual es que
aparezca una proteinuria inferior a 0,5-1 g/1,73
m?/dia, o 20 mg/m?h (70-80% de los casos).
Son posibles complicaciones graves, la nefritis
aguda, el sindrome nefrético, afectacion mixta
nefritis-nefrético (6-7%) y la insuficiencia renal
aguda. Esta, y la hipertension arterial (HTA) ais-
lada o asociada a la afectacion renal, son bas-
tante menos frecuente (20-30%) relacionandose
con mayor riesgo de enfermedad renal crénica
(ERC) en la etapa adulta.

El 91% de los pacientes que desarrollan compli-
caciones renales, lo hacen en las 6 primeras se-
manas de enfermedad, y el 97% en los primeros
seis meses, por lo que debe haber al menos un
seguimiento de 6 meses para detectar o descar-
tar la lesion renal, no siendo preciso prolongarlo
durante mas tiempo.

Entre los pacientes con afectacion renal se han
identificado una serie de marcadores de peor
prondstico: edad al debut >8 anos, afectacion
abdominal, purpura persistente y aumento en la
gravedad de la lesién histolégica. Los nifios que
al debut presentan sindrome nefritico o sindro-
me nefrético tienen un riesgo 12 veces superior
de desarrollar dafio renal permanente que los
que solo presentan alteraciones en el sedimen-
to. Se describe que las nifias parecen tener un
riesgo 2,5 veces superior que los nifios de se-
cuelas renales.

Otras afectaciones son: urogenital: (10-20% de
ninos), generalmente se manifiesta como or-
quitis que puede simular una torsion testicular.
Neuroldgico: (2%) cefalea, mas raramente con-
vulsiones, hemorragia intracraneal o vasculitis
cerebral. Pulmonar: (<1%), raramente en nifios;
puede presentarse clinicamente como una
neumonia intersticial, con hemorragia alveo-
lar difusa en la biopsia. Otras manifestaciones
muy raras, miositis, carditis, queratitis o uveitis
anterior.
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Nefropatia IgA (NIgA)

Tiene varias formas de presentacién clinica,
desde minimas alteraciones urinarias asintoma-
ticas hasta dafno renal agudo.

La forma de presentacion mas frecuente (60-
80%) es la hematuria macroscépica recurrente.
Episodios de hematuria macroscépica indolora,
de color pardo, como té cargado (a diferencia de
la hematuria procedente de vias urinarias que es
de color rojo vivo), que aparece de forma simul-
tanea 6 2-3 dias después de una infeccion de
vias respiratorias superiores virica o bacteriana,
con amigdalitis o sin ella. Puede aparecer do-
lor lumbar asociado a la inflamacion difusa que
distiende la capsula renal. En ocasiones con fe-
bricula, fiebre, sospechandose una infeccion del
tracto urinario (ITU), o cdlico renal. La presion
arterial puede ser normal o elevada. El cuadro
clinico cede espontaneamente en menos de una
semana, repitiéndose con frecuencia en los pri-
meros anos de la enfermedad. En los intervalos
asintomaticos, puede existir microhematuria y
proteinuria moderada.

La segunda forma de presentacion (26% de
los casos) es la microhematuria con o sin pro-
teinuria. Normalmente se diagnostica de forma
incidental en un examen rutinario de orina. Al-
rededor de un 20-30% de estos casos tienen
episodios de hematuria macroscopica a lo largo
de su evolucion.

El sindrome nefritico agudo se presenta en alre-
dedor del 10% de los casos, indistinguibles de
las formas de Glomerulonefritis (GN) postinfec-
ciosa aguda excepto por el periodo de latencia
entre el proceso infeccioso que precede a las
manifestaciones clinicas, que es mas corto en la
GNIgA siendo excepcional que progrese a una
GN aguda rapidamente progresiva con semilu-
nas en la biopsia renal y/o dano renal por la he-
maturia intensa que provoca obstruccién a nivel
tubular y descenso del Filtrado Glomerular (FG).
En ocasiones puede asociar sindrome nefrético
con /sin hematuria con mala respuesta a corti-
coides.
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Diagnéstico
Pdrpura de Schénlein-Henoch

Aunque distintos estudios abogan por la bus-
queda de metales biomarcadores en la orina, asi
como celulares en sangre, el diagnéstico sigue
siendo clinico. La confirmacion puede requerir
biopsia de piel, que se realiza en caso de duda,
donde encontramos la vasculitis leucocitoclasti-
ca referida previamente, de pequefio vaso, infil-
tracion por neutrofilos y monocitos en la dermis
papilar. La Inmunofluorescencia observa IgA, C3
y depdsitos de fibrina en las paredes de los va-
SOs.

En 1990 la Academia Americana de Reumatolo-
gia (ACR) propuso unos criterios clasificatorios
para los pacientes con vasculitis mediante el
analisis de un importante grupo de adultos con
vasculitis. La ACR para la purpura de Schon-
lein-Henoch (sensibilidad del 87,1%, especifici-
dad del 87,7%) requiere la presencia de al me-
nos, dos de los siguientes criterios:

¢ Edad < 20 anos al debut de la enfermedad.
e PUrpura palpable.
e Dolor abdominal agudo.

* Biopsia con granulocitos en las paredes de
vénulas y pequenas arteriolas.

En 2005, el grupo de trabajo de vasculitis de la
Sociedad Europea de Reumatologia Pediatrica
(PRES), bajo el respaldo de la European League
Against Rheumatism (EULAR), propuso unos
nuevos criterios clasificatorios para las vasculitis
en Pediatria, que fueron validados en 2008. Es-
tos nuevos criterios, con una mayor sensibilidad
y especificidad (sensibilidad del 100%, especifi-
cidad del 87 %), sustituyeron a los criterios ACR:

Criterios EULAR/PRES para la PSH:
Criterio obligado:

Purpura (frecuentemente palpable) o petequias,
predominante en extremidades inferiores y no
debida a trombocitopenia. En caso de purpura
con distribucion atipica se requiere la demostra-
cién de depdsito de IgA en una biopsia.
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Tabla 1. Diagnéstico diferencial de la purpura de Schonlein Henoch

Lesiones de Piel

Dolor abdominal sin lesiones

Purpura trombocitopénica idiopatica

Apendicitis

Glomerulonefritis postestreptocécica

Pancreatitis aguda

Lupus eritematoso sistémico

Invaginacion intestinal

Coagulacion intravascular diseminada

Perforacioén intestinal

Sindrome hemolitico urémico

Colecistitis

Sepsis

Sindrome papulo purpurico en guante y calcetin

Al menos uno de los siguientes criterios:

1. Dolor abdominal: dolor abdominal célico, di-
fuso, de inicio agudo, determinado por anamne-
sis y exploracion fisica. Puede acompanarse de
invaginacion y/o sangrado gastrointestinal.

2. Histopatologia: tipicamente vasculitis leuco-
citoclastica con depésito predominante de IgA
o glomerulonefritis proliferativa con depdsito de
IgA.

3. Artritis o artralgias. Artritis de inicio agudo,
definida como tumefaccion articular o dolor arti-
cular con limitacion de la movilidad y/o artralgia
de inicio agudo, definida como dolor articular
sin tumefaccion ni limitacion de la movilidad.

4. Afectacion renal: proteinuria > 0,3 g/24 ho-
ras, o cociente albumina/creatinina en orina >
30 mmol/mg en muestra de orina matutina. He-
maturia o cilindros de hematies: > 5 hematies/
campo de gran aumento, o cilindros de glébulos
rojos en el sedimento o > 2+ en la tira reactiva.

Aunque el diagnéstico es clinico, en el estudio
de estos pacientes se recomiendan exploracio-
nes complementarias encaminadas a realizar
diagnostico diferencial con otras entidades (ta-
bla 1):

1. Hemograma: puede mostrar anemia y/o leu-
cocitosis.

2. Velocidad de sedimentacion globular: normal
o elevada.

3. Coagulaciéon: normal.
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4. Bioquimica: puede haber aumento de crea-
tinina en los pacientes con afectacion renal. La
albumina puede estar disminuida (en relacion
con la afectacion renal o gastrointestinal).

5. Antiestreptolisinas (ASLO): un aumento pro-
gresivo en el titulo nos permitira diagnosticar los
casos relacionados con infecciéon estreptococi-
ca previa.

6. Estudio de sepsis: en pacientes con purpura
cuyo diagnostico no sea claro.

7. Sedimento o tira reactiva en orina e indice
proteina/creatinina: para detectar hematuria y/o
proteinuria.

En casos de diagnéstico dudoso o de afecta-
cién renal significativa, se recomienda ampliar el
estudio con las siguientes exploraciones:

1. Anticuerpos antinucleares (ANA), Anti-ADN
de doble hebra (anti-ADNds), anticuerpos anti-
citoplasma de neutréfilos (ANCA), para descar-
tar el lupus eritematoso sistémico y las vasculitis
ANCA positivas.

2. Fracciones C3 y C4 del complemento para
descartar la nefritis [Upica. Generalmente, los ni-
veles seran normales en la PSH, aunque ocasio-
nalmente pueden estar disminuidos.

3. Inmunoglobulinas: en la PSH habitualmente
hay un aumento de IgA con IgG e IgM normales.

Nefropatia IgA (NIgA)

La evaluacién del nifio con sospecha de enfer-
medad glomerular debe incluir el examen del
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sedimento urinario, determinacion de la pro-
teinuria y/o albuminuria de forma cuantitativa,
bien en orina de 24 horas o mediante indices en
una muestra aislada de orina, (preferentemen-
te la primera orina de la mafana), la presencia
de HTA y la estimacion del FG. En funcién de la
sospecha clinica, sera preciso realizar estudios
etiolégicos especificos (microbiolégicos, inmu-
nolégicos...) para determinar un origen idiopati-
co o secundario de la enfermedad.

Indicaciones de biopsia renal

Insuficiencia renal: ascenso brusco de la creati-
nina con oliguria en la fase aguda.

Sindrome nefritico con proteinuria nefrética > 40
mg/m?/hora mantenida mas de 30 dias.

Deterioro progresivo de la funcién renal.

Proteinuria nefrética > 40 mg/m?/hora durante
mas de 30 dias.

Proteinuria moderada mas de 0,5-1 g/1,73 m?/
dia, o entre 20-40 mg/m?/hora durante mas de
3 meses, o significativa entre 4-20 mg/m?/hora
durante mas de 6 meses.

Hematuria micro o macroscépica persistente de
mas de dos afnos de evolucion.

En la anatomia patoldgica, la nefritis secundaria
a la PSH se caracteriza por la presencia de le-
sion mesangial con diferentes grados de hiper-

celularidad, pudiendo aparecer hasta una glo-
merulonefritis con presencia de semilunas, sien-
do indistinguible de la encontrada en la GNIgA.
Hallazgos patognoménicos se observan en la
Inmunofluorescencia que demuestra los depodsi-
tos granulares de IgA, aislados y en menor gra-
do en la pared del capilar glomerular, hecho que
se asocia con peor pronostico. Los depdsitos
son predominantemente cadenas que contiene
IgA1 polimérica.

La clasificacion histoldgica utilizada en la nefro-
patia de la PSH se basa en el Estudio Interna-
cional de Enfermedades Renales en Ninos (ISK-
DC): Tabla 2.

La gravedad de la enfermedad va asociada a la
existencia de proteinuria con sindrome nefrético
e insuficiencia renal y se corresponde con las
lesiones histolodgicas en biopsia renal de hiper-
celularidad endocapilar y semilunas en mas del
50% de los glomérulos.(Clase IV y V de la Cla-
sificacion).

La clasificaciéon de Oxford se establece para
mejorar la capacidad prondstica en la NIgA: Re-
sultado de un extenso trabajo llevado a cabo
desde 2005 por un grupo numeroso de nefrélo-
gos y patodlogos, se realizé seguimiento de 265
pacientes adultos y nifios con nefropatia por
IgA, durante 5 anos, de las lesiones histolégicas
mas relevantes para el pronéstico. El objetivo

Tabla 2. Clasificacion morfolégica de la nefritis de la PSH del ISKDC

I Lesiones glomerulares minimas.

Focal
Difusa

Il Proliferacién mesangial pura.

Focal
Proliferacion mesangial difusa

Lesiones glomerulares minimas o proliferacion mesangial con
semilunas /lesiones segmentarias < 50% glomérulos

Focal
Proliferacion mesangial difusa

v Estadio lll con semilunas /lesiones segmentarias 50-75% glo- Focal
mérulos Proliferacion mesangial difusa
Vv Estadio lll con semilunas/lesiones segmentarias >75% gloméru- | Focal
los. Proliferacion mesangial difusa
. . . . . Focal
VI Lesiones membrano-proliferativas o pseudomesangiocapilar.

Proliferacion mesangial difusa
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Tabla 3. Clasificaciéon de Oxford pronédstica en la NIgA

Variable Definicion Score

Hipercelularidad mesangial <4 célporarea=0 MO < 0,5
4-5 cél por area = 1
6-7 cél por area =2 M1 >0,5
>8 cél por area = 3

Hipercelularidad endocapilar Hipercelularidad por aumento de células intracapila- | EO ausente

res que reduzcan la luz.

E1 presente

Esclerosis glomerular segmentaria

Cualquier % de esclerosis sin que comprometa
todo el glomérulo (incluye adherencias)

SO0 ausente
S1 presente
Atrofia tubular/fibrosis intersticial | % de area cortical comprometida (se considera la TO0 = 0-25%
variable con mayor %) T1 =25-50%
T2 = >50%

fue desarrollar una clasificacion histopatologi-
ca que incluyera sélo las variables relacionadas
con la evolucién de la enfermedad, indepen-
dientemente de los datos clinicos.

Estas 4 lesiones histoldgicas predicen de mane-
ra independiente el deterioro de la funcién renal
-pérdida de un 50% de la funcién renal o Enfer-
medad Renal Terminal- Tablas 3 y 4.

1. Score de celularidad mesangial (M).

2. Porcentaje de glomérulos con hipercelulari-
dad endocapilar (E).

3. Porcentaje de glomérulos con esclerosis seg-
mentaria o adherencias (S).

4. Porcentaje de fibrosis intersticial/atrofia tubu-

lar (T).

Debido a la baja prevalencia de semilunas (9%)
y a la ausencia de lesiones arteriolares y arte-
riales en la mayoria de los pacientes seleccio-
nados, se excluyeron el porcentaje de gloméru-
los con semilunas celulares o fibrocelulares y el
score arterial.

El informe de una nefropatia por IgA debe in-
cluir las 4 variables mencionadas (MEST). Es
recomendable incluir una descripcion detallada
de los hallazgos de la microscopia optica (MO),
inmunohistoquimica y microscopia electronica,
asi como la cuantificacion de la proliferaciéon
endocapilar, extracapilar (semilunas celulares
y fibrosas), necrosis, esclerosis segmentaria y
global.

Tabla 4. Correlacion clinicopatolégica en la NIgA.

Variable Parametro Clinico P
Hipercelularidad mesangial Proteinuria 0,001
Hipercelularidad endocapilar 0,01
Proliferacion extracapilar 0,002
Glomeruloesclerosis segmentaria 0,004
Atrofia tubular/fibrosis intersticial 0,03
Hipercelularidad endocapilar Presién arterial 0,008
Glomeruloesclerosis segmentaria 0,04
Atrofia tubular/fibrosis intersticial 0,03
Score arterial 0,02
Hipercelularidad endocapilar Filtrado 0,01
Esclerosis segmentaria 0,003
Atrofia tubular/fibrosis intersticial <0,001
Score arterial <0,001
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La microscopia electronica (ME) revela depé-
sitos electron densos que inicialmente estan
limitados al mesangio, pero pueden encontrar-
se también en los espacios subendoteliales y
subepiteliales diferentes a la GN postestrepto-
cocica.

En algunos pacientes con Nefropatia IgA coe-
xisten alteraciones en la membrana basal difi-
cilmente diferenciables de la membrana basal
delgada. Parece que estos pacientes tienen un
prondstico mas benigno debido a que la hema-
turia persistente hace que se detecten antes.

Tratamiento

El curso natural de la PSH es generalmente au-
tolimitado y no requiere tratamiento.

En estos pacientes se recomienda reposo, a pe-
sar de que no parece modificar la evolucion de
la enfermedad.

Normalmente el seguimiento es ambulatorio,
aunque existen unos criterios de hospitalizacion:
dolor abdominal grave, hemorragia del tracto
gastrointestinal, dolor articular invalidante, alte-
racion neurolégica, incapacidad de asegurar la
hidratacién oral, insuficiencia renal, hipertension
y sindrome nefrotico.

Manifestaciones cutaneas

Raramente necesitan tratamiento, pero en caso
de lesiones bullosas, se ha descrito buena res-
puesta a los corticoides. También se han utili-
zado agentes ahorradores de corticoides como
dapsona y colchicina.

Articulaciones

Los antiinflamatorios no esteroideos general-
mente muestran una rapida respuesta sintoma-
tica. Los corticoides a 1 mg/kg/dia durante dos
semanas (con descenso posterior) han demos-
trado una disminucién del dolor y su duraciéon
respecto al placebo.

Tracto gastrointestinal

El tratamiento con corticoides ha sido utilizado
desde hace afos para los pacientes con sin-
tomas gastrointestinales. A pesar de la ausen-
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cia de datos definitivos sobre su eficacia, debe
considerarse el tratamiento con corticoides en
pacientes con dolor abdominal significativo (tras
exclusion de invaginacion intestinal) a dosis de
1 mg/kg/dia de prednisona o equivalente. Tam-
bién estarian indicados en pacientes con evi-
dencia de otras afectaciones gastrointestinales
significativas, como la enteropatia pierde-pro-
teinas. En algunos niflos con dolor abdominal,
la ingesta puede desencadenar mas dolor, por
lo que otras medidas recomendadas son la die-
ta y la sueroterapia endovenosa, sobre todo si
coexisten vomitos.

En caso de sangrado significativo o dolor abdo-
minal intenso, debe vigilarse el estado hemodi-
namico del paciente y considerar con el equipo
de Gastroenterologia en casos graves la realiza-
cién de endoscopia. En pacientes con vasculitis
graves del tracto gastrointestinal se han descri-
to casos de buena respuesta al tratamiento con
inmunoglobulinas endovenosas, metilpredniso-
lona endovenosa y plasmaféresis.

Afectacion renal. NIgA

El tratamiento con corticoides durante el brote
de PSH, comparado con placebo, no ha demos-
trado una reduccion en la prevalencia de nefro-
patia a los 12 meses. Por lo tanto, la corticote-
rapia no esta indicada como prevencion de la
afectacion renal.

La afectacion renal puede ser grave al debut
y resolverse completamente, mientras que en
otros nifos condicionara secuelas a largo plazo.

El objetivo del tratamiento de estos pacientes
es evitar la progresion hacia la enfermedad renal
crénica. Por tanto, las posibilidades de trata-
miento se basan en:

A) Inhibidores de la enzima convertidora de an-
giotensina (IECA): han demostrado ser eficaces
en disminuir la proteinuria y el ritmo de progre-
sion del deterioro renal en pacientes con nefro-
patia IgA. Dada la similitud entre esta enferme-
dad y la nefropatia de la PSH, los IECA deben
considerarse como tratamiento de primera linea
en pacientes con hipertension arterial secunda-
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ria a la PSH y considerarse en el tratamiento de
la proteinuria persistente.

1. En los casos en los que no hay HTA, la fun-
cién renal es normal, la proteinuria es leve y no
hay datos de cronicidad en la biopsia, no hay
que dar ningun tratamiento farmacoldgico.

2. Se recomienda tratamiento con antiproteinu-
ricos, IECA y/o ARA-II, en pacientes con protei-
nuria persistente moderada (>0,5-1 g/ dia/1,73
m2) con funcidén renal normal, y hallazgos histo-
I6gicos leves o moderados en biopsia.

B) Corticoides: estan indicados en pacientes
con actividad clinica, como es hematuria con
proteinuria mayor de 1 g/ dia/1,73 m2 a pesar
de tratamiento 6ptimo antiproteinurico duran-
te 3-6 meses y/o evidencias morfolégicas de
actividad, comprobada con biopsia, siempre y
cuando mantengan funcion renal alterada pero
con FG >50 ml/min/1,73 m2. durante 6 meses.
En caso o evidencias histologicas de glomeru-
loesclerosis con fibrosis y atrofia tubular no es-
taria indicado su uso.

Una pauta seria utilizar prednisona 1 mg/ kg/
dia durante dos meses seguido de reducciones
mensuales de 0,2 mg/kg/dia durante los cuatro
meses posteriores. Las guias KDIGO recomien-
dan, en caso de aparecer como sindrome nefré-
tico, que se trate como tal.

C) Inmunosupresores: La ultima Cochrane Data-
base Syst Rev, de 2015 sobre prevencion y tra-
tamiento de la enfermedad renal en la purpura
de Henoch-Schonlein, no encuentra evidencia
de beneficio para el tratamiento con inmunosu-
presores en nifios o adultos con PSH y enfer-
medad renal grave, debido al pequefio numero
de pacientes de los estudios y los resultados
imprecisos.

En relacién al Micofenolato mofetilo (MMF),
dado sus escasos efectos secundarios y su be-
neficio observado en algunos pacientes asiati-
cos, se podria valorar su utilizacion en pacientes
seleccionados, pero no es un tratamiento de pri-
mera linea. Las Guias KDIGO sugieren no utilizar
MMF en la NIgA
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En relacion a los anticalcineurinicos, a pesar de
que pueden reducir la proteinuria, no esta indi-
cado su uso, debido a la nefrotoxicidad.

Las Guias KDIGO sugieren no tratar con corti-
coides asociados a ciclofosfamida o azatioprina
en pacientes con NIgA, a menos que sea una
nefritis grave (disminucién de la funcion renal,
sindrome nefrético o >50% de semilunas en la
biopsia renal) y por tanto, deben ser tratados
de forma agresiva. No obstante, no se dispone
de ensayos clinicos aleatorizados para el tra-
tamiento. Algunos autores han obtenido bue-
na respuesta a los bolus de metilprednisolona
(30 mg/kg/dia durante tres dias consecutivos)
seguidos de corticoterapia oral para revertir la
nefritis grave y prevenir la progresion de la ne-
fropatia.

En el reconocido estudio STOP IgAN, realiza-
do en una amplia poblacién en pacientes adul-
tos, solo el 17% de los pacientes en el grupo
de inmunosupresion tuvo una remisién clinica
completa, a pesar de recibir una terapia inmu-
nosupresora intensa, lo que indujo un nimero
considerable de efectos adversos. En nifos,
sin embargo, parece haber remision de la pro-
teinuria después del tratamiento inmunosupre-
sor para la nefropatia por IgA. El hecho de que
la remision de la proteinuria aparezca en nifios
con proteinuria de bajo grado y FG normal, su-
giere que los pacientes con nefropatia por IgA
en etapa temprana, enfermedad leve o ambos,
probablemente tienen mas probabilidades de
tener remisién de la proteinuria, no asi en adul-
tos.

Cabe destacar también la importancia cada vez
mas creciente, en adultos, de la asociacioén cli-
nica de proteinuria > 0,75-1g/dia, asociada a
microhematuria persistente y significativa, para
seleccionar a pacientes candidatos de trata-
miento inmunosupresor, -excluyendo a aquellos
con FG < 30- 50ml/min/1,73m2, fibrosis tubu-
lo-intersticial extensas y glomeruloesclerosis
avanzada en la biopsia renal, -punto de no re-
torno en la NIgA- en los que ya no se aconseja
utilizar terapia Inmunosupresora.
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D)Amigdalectomia: no debe realizarse rutinaria-
mente por no existir evidencia de beneficio.

F)Aceite de pescado (omega 3), antioxidantes
(vitamina E): Las recomendaciones de las KDI-
GO para adultos es utilizarlo en combinacion
con antiproteinuricos y proteinuria persistente 6
meses.

Conclusiones

La PSH es la vasculitis sistémica mas frecuente
de la infancia, siendo superponible en el estudio
anatomopatoldgico a la NIgA.

El diagnostico de la PHS es clinico, viniendo de-
terminado por los criterios del grupo de trabajo
de vasculitis de la Sociedad Europea de Reu-
matologia Pediatrica (PRES), bajo el respaldo de
la European League Against Rheumatism (EU-
LAR), con una sensibilidad del 100%, y especi-
ficidad del 87%.

El curso natural de la PSH es generalmente au-
tolimitado y sin necesidad de tratamiento.

El seguimiento es ambulatorio, aunque existen
unos criterios de hospitalizacién: dolor abdomi-
nal grave, hemorragia del tracto gastrointestinal,
dolor articular invalidante, alteracién neurolégi-
ca, incapacidad de asegurar la hidratacion oral,
insuficiencia renal, hipertensién y sindrome ne-
frotico.

El tratamiento de la NIgA es conservador, sin
disponer de suficiente evidencia para estable-
cer recomendaciones claras sobre el mejor tra-
tamiento en caso de nefropatia severa en nifios.
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Abstract
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Carrasco Hidalgo-Barquero M. Trastornos miccionales en la infancia. Vox Paediatr 2019; 26:122-131

Los trastornos miccionales suponen un motivo de consulta bastante fre-
cuente, tanto en atencién primaria como especializada. Es una enfermedad
infradiagnosticada, por un lado por la tolerancia de las familias que lo con-
sideran una evolucion normal de la continencia de esfinteres en algunos
ninos, y por otro lado por la falta de formacién especifica de los profesio-
nales sanitarios. El término trastorno miccional, se utiliza para describir las
anomalias del llenado y vaciado de la vejiga. Nos centraremos fundamen-
talmente en la sintomatologia y formas clinicas para llegar a un diagnéstico
de certeza con una evaluacion basica en la consulta de pediatria.

Trastorno miccional; incontinencia; urgencia; vejiga hiperactiva; vejiga hi-
poactiva; disfuncion vaciado.

The bladder dysfunctions are a common reason for consultation, both in
primary and specialized care. It is an underdiagnosed disease, on the one
hand due to the tolerance of families that consider it a normal evolution of
sphincter continence in some children, and on the other hand due to the
lack of specific training of health professionals. The term voiding disorder
is used to describe the abnormalities of filling and emptying the bladder.
We will focus mainly on the symptomatology and clinical forms to reach a
diagnosis of certainty with a basic evaluation in the pediatric consultation.

Dysfunctional voiding, incontinence, urgency, hyperactive bladder, hypoac-
tive bladder

Introduccidén. Conceptos

De forma general, usamos el término de disfun-
cién vesical (del inglés bladder dysfunction) para
describir a las anomalias del llenado y vaciado
de la vejiga. Por otro lado, este mismo térmi-

Autor para correspondencia: Marta Carrasco Hidalgo-Barquero
martachbar@gmail.com

no en ocasiones es utilizado para referirnos ex-
clusivamente a las anomalias de vaciado; por
lo tanto y para evitar confusiones, hablaremos
de trastornos miccionales para referirnos a las
disfunciones vesicales en general (de llenado y
vaciado).
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Debido a la existencia de diferentes términos
utilizados en ocasiones en la practica clinica por
diferentes especialistas, surgié la necesidad de
estandarizar la terminologia; por un lado, para
facilitar el diagnostico y tratamiento precoz y
por otro para facilitar el estudio y comparacion
de los diferentes estudios y ensayos realizados
sobre éste tema. De aqui surgid la creacion de
la Sociedad Internacional de Continencia para
nifos nifos (del inglés ICCS), encargada de la
estandarizacion de la terminologia sobre esta
patologia en la funcion del tracto urinario inferior.

Epidemiologia

Los trastornos miccionales suponen un 40% de
las consultas de nefro-urologia pediatricas y un
motivo de consulta cada vez mas frecuente en
pediatria en general.

Para definir la presencia o no de un trastorno
miccional, es importante saber que la edad de
control de esfinteres es variable; y segun DSM-5,
CIE-10y en nuestro caso particular ICCS, se apli-
cara dicho concepto es niflos con 5 afos o0 mas.

Fisiologia de la miccién

De la integridad de la funcién vesical y los me-
canismos de control de la vejiga depende la
aparicidon de los trastornos miccionales de for-
ma general.

a. Funcién vesical: Las dos funciones princi-
pales de la vejiga son el almacenamiento y el
vaciado de la orina. El control vesical se inicia
en la época de lactante, donde existe un vacia-
do involuntario con una capacidad vesical baja;
hasta la edad escolar con aumento progresivo
de dicha capacidad vesical junto con la adquisi-

Tabla 1. Capacidad vesical

TRASTORNOS MICCIONALES EN LA INFANCIA

cién de control de esfinteres. En la practica clini-
ca, la capacidad vesical esperada (CVE) depen-
de fundamentalmente de la edad del paciente,
pero existen muchos factores variables interin-
dividuales, que condicionan la singularidad de
cada paciente. Existen diferentes férmulas para
el célculo de la CVE:

Formula de Holdam (lactantes): 38 + (2,5xEdad
en meses)

Formula de Koff (>2 anos): (Edad en afios +2)
x30

Formula de Hjdlmas (2-12 afnos): (Edad en afnos
x30)+30

Con la edad aumenta la capacidad vesical y dis-
minuye el volumen residual postmiccional. Cual-
quier volumen residual postmiccional >20 ml se
considera patologico. En mayores de 12 afos la
CVE sera aproximadamente 390 ml. Tabla 1

b. Control vesical: El desarrollo del control ve-
sical es un proceso madurativo progresivo don-
de el nifio:

1° Es consciente de la fase de llenado,

2° Desarrolla la capacidad para suprimir las con-
tracciones del detrusor voluntariamente

3° Aprende a coordinar la funcion del detrusor
y esfinter.

La continencia depende de la interrelacion del
sistema nervioso autbnomo y el somatico y su
coordinacién a nivel espinal, mesencéfalo y cor-
tex cerebral. Un adecuado control permite:

- Un llenado vesical con baja presion (por relaja-
cién del detrusor) y adecuado tono del esfinter
que impide la incontinencia

EDAD CAPACIDAD VESICAL RESIDUO POSTMICCIONAL
0-7 dias 25+10 cc 1,411 ¢

7-90 dias 53+113 cc 5,7+4,5 cc

3-12 meses 70+30 cc 7,1+6,3 cc

12-24 meses 76+31 cc 6,6+7 cc

24-36 meses 128+72 cc 3,3+5,3 cc
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Relajacidn
detrusor:
+ Badrenérgico

Anticolinérgico

Contraccion
esfinter
axterng;

N.oudendo

Contraccidn trigen
y esfinter intermo:

+ otadrenéraico

FASE DE LLENADO

Figura 1. Funcionamiento vesical

- El adecuado vaciado con baja resistencia re-
quiere relajacion del esfinter externo y adecuada
contraccion del detrusor.

En la figura 1 se resume el funcionamiento vesi-
cal en fase de llenado y vaciado.

Sintomas relacionados con el tracto urinario
inferior. Terminologia ICCS

Segun la ICCS, los sintomas que se presentan
en los ninos con trastornos miccionales, se divi-
dirdan segun su relacion con la funcion de llena-
do o vaciado de la vejiga:

1. Sintomas llenados con el llenado/almace-
namiento

- Frecuencia miccional alterada: La frecuencia
miccional es variable y se ve influenciada por la
edad, asi como por la diuresis y la ingesta hi-
drica, mas que por la propia capacidad vesical.
Basado en grandes encuestas, se propone:

- Frecuencia aumentada cuando es mayor
o igual a 8 micciones al dia.

- Frecuencia disminuida menor o igual a 3.

- Urgencia: Necesidad imperiosa de vaciar la
vejiga. No puede ser aplicado antes del control
de esfinteres. Es el sintoma guia en la vejiga hi-
peractiva.

- Nicturia: Necesidad de despertarse para ori-
nar por la noche. Es comun en nifios escolares y
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Ceontracddén
detrusor;

Colinérgico

Relajacis
esfinter
St ErTe:

M.mrdland

FASE DE VACIADO

no necesariamente indicativo de disfuncion del
tracto urinario.

- Incontinencia: pérdida involuntaria de orina,
que puede ser continua o intermitente. Se sub-
divide y diurna o enuresis.

- Continua: pérdida constante de orina,
usualmente asociada a malformaciones
congénitas (uréter ectdpico, extrofias),
funcionales por pérdida de la funcién del
EUE o causas yatrogénicas (fistula vesi-
co-vaginal).

- Intermitente: pérdida de orina en discretas
cantidades. Ocurre mientras esta despier-
to y se denomina INCONTINENCIA DIUR-
NA. Si ocurre durante el suefio es deno-
minada ENURESIS. De forma préactica en
esta revision, hemos separado el estudio y
manejo de enuresis y trastorno micciona-
les, aunque en la practica deben ser abor-
dadas de forma conjunta.

2. Sintomas relacionados con el vaciado

- Hesitancia. dificultad para iniciar la miccion
cuando el nifio se dispone a ello.

- Esfuerzo miccional: el nifio se queja de la ne-
cesidad de hacer un esfuerzo intenso para ini-
ciar y mantener la miccién.

- Chorro débil: flujo débil de la orina durante la
miccién
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- Intermitencia: Implica que la miccion no es
continua si no que tiene varias paradas de inicio
y arranque.

3. Otros sintomas

- Maniobras de retencion: conductas aprendi-
das ante un deseo subito de orinar que intenta
posponer la miccion o evitar la urgencia.

- Sensacion de vaciado incompleto: molestia
de no sentir la vejiga vacia tras la miccion y ne-
cesitar en ocasiones volver al bafo para miccio-
nar de nuevo.

- Retencion urinaria: incapacidad para vaciar
la vejiga a pesar del esfuerzo persistente en pre-
sencia de una vejiga completamente distendida.

- Goteo postmiccional: pérdidas involuntarias
de pequefas gotas de orina inmediatamente
después de haber terminado la miccién. Este
sintoma puede estar relacionado con reflujo va-
ginal en chicas o siringocele en chicos.
Etiologia

Pueden ser debidos a:

a. Causas neuroldgicas: Alteracion en la iner-

vacion de la vejiga o del esfinter externo. Pue-
den ser:

a. Congénitas: mielomeningocele, regresiéon
caudal

b. Adquiridas: traumatismos

b. Causas anatémicas: malformaciones de las
vias urinarias

C. Causas funcionales: Sin causa anato6-
mica o neuroldgica conocida. Varias teorias de
su patogénesis:

a. Retraso madurativo
b. Prolongacioén del comportamiento infantil

c. Habitos de entrenamiento miccional alte-
rados

En esta revision nos centraremos en los trastor-
nos miccionales funcionales.
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Formas de presentacion

La ICCS ha desarrollado definiciones estanda-
rizadas de condiciones de Trastorno miccional
severo basadas en un conjunto de sintomas y
test urodinamicos.

El objetivo de la clasificacién de la ICCS es usar
definiciones uniformes para evitar el uso exten-
dido de diferentes definiciones para la misma
condicién que guia a la incapacidad para com-
parar estudios. Para clasificarla adecuadamen-
te, la informacion del cuadro clinico debe basar-
se en los siguientes parametros:

- Incontinencia

- Frecuencia de vaciado
- Urgencia

- Volumenes de vaciado
- Ingesta de liquidos

Recoger esta informacion es mas importante
que encuadrarlo en una entidad clinica.

1. Vejiga hiperactiva: Se define como una con-
traccién anormal durante la fase de llenado que
se detecta en el test urodinamico. Es la segunda
causa mas frecuente de trastorno miccional tras
la enuresis nocturna. El sintoma guia es la ur-
gencia, de ahi que se pueda hacer un diagnésti-
co clinico si ésta esta presente.

Laincontinenciay la frecuencia aumentada tam-
bién estan presentes y son caracteristicas co-
munes de una vejiga hiperactiva.

2. Vejiga hipoactiva o perezosa: La sobredis-
tension vesical, provoca un adelgazamiento y
debilidad del detrusor guiando a una ausencia
de contracciones o contracciones débiles, co-
nocido como VEJIGA HIPOACTIVA (o clasica-
mente perezosa).

Estos nifos necesitan aumentar su presion in-
traabdominal para iniciar, mantener o completar
la miccién. Estos nifios tiene un riesgo aumen-
tado de ITU y dafio renal.
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3. Disfuncion de vaciado (o disfuncion vesi-
cal): Aunque el término disfuncién vesical se
utiliza de forma genérica, la ICCS reserva este
término para una situaciéon muy concreta. Estos
ninos contraen habitualmente el esfinter externo
o el suelo pélvico durante la miccién y mues-
tran un patrén en staccato o interrumpido. Es
una condicién indispensable que estos nifos
no presenten alteraciones neuroldgicas. En los
pacientes con alteraciones neurolégicas, la dis-
funcion del vaciado debida a incapacidad de re-
lajacionn del esfinter se conoce como disinergia
vesicoesfinteriana.

4. Disfunciéon besico-intestinal (en inglés
BBD): Es una combinacién de disfuncién ve-
sical e intestinal. Se caracteriza por una dis-
funcion intestinal y del tracto urinario inferior
sin causa neurolégica reconocible. Cuando la
disfuncion severa produce cambios en el tracto
urinario superior, como hidronefrosis y/o RVU,
hablariamos del término histérico de SINDRO-
ME DE HINMAN-ALLEN. Es la forma mas seve-
ra de disfuncién de vaciado. La contraccién del
esfinter durante el vaciado y la hiperactividad
del detrusor para vencer esa resistencia, puede
guiar a un aumento de las presiones vesicales,
descompensacién vesical y predisposicion a
ITU y/o dafo renal. Estos pacientes tienen mas
probabilidad de tener estrefiimiento, y en casos
Mmas severos, encopresis.

5. Incontinencia de la risa: es una rara entidad
con pérdidas abundantes de orina que ocurre
durante o después de la risa. La funcién vesical
es normal cuando no se rien.

6. Incontinencia de estrés: Es la pérdida invo-
luntaria de pequenas cantidades de orina con
el esfuerzo o ejercicio que aumenta la presion
intraabdominal. Urodinamia: no contraccion del
detrusor

7. Reflujo vaginal: Reflujo de orina hacia la va-
gina durante la miccién (piernas muy cerradas
durante la miccion, sinequias vulvares).

8. Disfuncién del cuello vesical: Apertura re-
trasada del cuello vesical (esfinter interno) pro-
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vocando un flujo reducido a pesar de una ade-
cuada o elevada contraccion del detrusor. Es
una entidad infradiagnosticada, y segun algu-
nos estudios se reportan hasta un 15% en nifos
con disfuncién del vaciado.

Comorbilidades

Las siguientes condiciones se asocian con dis-
funcion vesical en nifios:

- Infeccidén del tracto urinario:_ Existe una clara
asociacion entre la disfuncién vesical y las ITUs.
No se sabe si es la causa o la consecuencia de
la disfuncién vesical. De hecho, el riesgo de co-
lonizacion vesical e ITU se aumenta en nifos
con vaciamiento incompleto debido a disfun-
cién vesical o vejiga hipoactivo o con disfuncién
del cuello vesical.

- Reflujo vesicoureteral: Basado en grandes
series de casos, existe una asociacion entre el
RVU vy la disfuncion vesical. Existiendo una alta
incidencia de ITU, mayor tiempo en la resolucion
del RVU y aumento de los fracasos quirurgicos.
La cistografia no se usa de rutina para valorar
la disfuncién vesical, y estaria indicada s6lo en
casos de DV+ITU o sospechas de CAKUT. El
tratamiento de la DV, particularmente si se trata
de una vejiga hiperactiva, se ha demostrado que
mejora espontaneamente el RVU.

-Trastornos del comportamiento y neurodesa-
rrollo: con mucha frecuencia se encuentra tras-
tornos miccionales asociados a patologia del
desarrollo neuroldgico o trastornos del compor-
tamiento. Es muy conocida la asociaciéon con
el TDAH y que el tratamiento del mismo puede
mejorarlo.

Diagnéstico

El diagnéstico en la mayoria de las ocasiones
puede ser realizado con una evaluacion inicial
basica y sélo algunos casos necesitar estudios
mas especificos.

A. Evaluacion inicial: Los objetivos de la eva-
luacion de los nifios con sospecha de trastorno
miccional son:
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Tabla 2. Encuesta de sintomas de disfuncion de vaciado en nifos

Menosde | Lamitad | Casi ! No sabe
la mitad slempre |
1. He tenido la ropa mojada o ropa interior mojada 0 1 2 E M5
durante el dia
2. Cuando me hago pis, mi ropa interior se empapa 0 1 2 3 M5
3. Echo de menos tener una evacuacian intestinal 0 1 2 3 M5
todos los dias
4. Tengo que empujar para que mis evacuaciones 0 1 2 3 NS
salgan
5. Sdlo voy al bafio 1 6 2 veces al dia 0 1 2 3 NS
6. Retengo mi pis cruzando mis piernas, en cuclillaso 0 1 2 3 M5
haciendo el baile del pis
7. Cuando tengo que hacer pis, no puedo esperar 0 1 2 3 M5
8. Tengo que empujar al hacer pis 0 1 2 E M5
9. Cuando hago pis me duele 0 1 2 3 NS
10. Para los padres: i Ha experimentado su hijo NO (0] si(3)

alguna de estas situaciones?
Nuevo bebé
Mueva escuela
Abuso (sexual/ffisico)
Eventos especiales
Otros

TOTAL

- Casa nueva

- Determinar si el nifio tiene una disfuncién de
vaciado y/o llenado de la vejiga. Si existe esta
anomalia, la evaluacion deberia:

- Determinar la causa subyacente. Especial-
mente, la evolucion deberia distinguir causa
organica (neurolégica o anatémica) de causas
funcionales.

Las herramientas diagnosticas claves para la
evaluacioén del nifio con trastorno miccional se-
ran la realizacién de una adecuada historia clini-
ca y una minuciosa exploracion fisica.

1. Historia clinica: completa recogiendo la si-
guiente informacion:

- Informacion sobre historia prenatal: anoxia
o infecciones congénitas que podrian alte-
rar el SNC y SNP vy la funcién vesical, re-
sultando en un trastorno miccional.

- Antecedentes de ITUs previas; malforma-
ciones uroldgicas relevantes; habito intes-
tinal; estrefimiento y /o0 enconpresis.

i raE e - Volumen 26 | N°1 | Junio 2019

- Problemas escuela
- Divarciof/Defuncion
- Accidentes/Lesiones

- Control de esfinteres (diurno, nocturno).

- Existencia de sintomas miccionales: que
nos ayude a diferenciar entre disfuncién
de vaciado o de llenado.

- Existencia de retrasos en las adquisicio-
nes de los items del desarrollo; relaciona-
do con retraso en la adquisicién del con-
trol de esfinteres.

- Ingesta de liquidos: la cantidad y tipo de
liquidos debe ser preguntado. Una ingesta
excesiva de liquidos y/o toma de liquidos
durante la noche podria ser reflejo de po-
liuria por un defecto en la concentracién
urinaria, diabetes mellitus, o menos a me-
nudo, polidipsia primaria.

2. Encuestas validadas:

- Encuesta de sintomas de disfuncion de vacia-
do en ninos (Dysfunctional Voiding Symptom
Survey DVSS): Un cuestionario de 10 pregun-
tas que evalla la incontinencia urinaria, estrefii-
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Tabla 3. Diario miccional

HORA INGESTA LiQUIDOS

MICCIONES (n° y volumen)

SINTOMAS

MANANA 8
9
10
11
12
13
14

TARDE 15

21

NOCHE 22
23
24-7

miento, urgencia, frecuencia miccional y disuria.
Tabla 2.

Se basa en una puntuacion de 0-3 puntos por
cada pregunta. La puntuacién significativa de
diagndstico de trastorno miccional seran en ni-
fas >6 puntos y en nifios >9.

- Diario miccional de 3-7 dias que nos ayude a
obtener un patrén miccional, para valorar las ve-
ces y el volumen de las micciones, el nUmero de
episodios de incontinencia, la toma de liquidos,
escapes de heces/encopresis y la hora y veces
de los movimientos intestinales. Tabla 3.

3. Exploracién fisica: centrado en descartar cau-
sas anatdbmicas o neurolégicas; e incluiria:

- Exploracion espalda/region sacra: buscar sig-
nos cutaneos de disrafismo espinal o agenesia
sacra.

- Examen neuroldgico: evaluacion de la movili-
dad de miembros inferiores y reflejos tendino-
sos, finos, perineales, anocutaneo y tono rectal.
Cualquier anomalia, indicaria una causa neuro-
I6gica responsable del trastorno miccional.

- Examen rectal y abdominal: Existencia de glo-
bo vesical, fecalomas o distensiéon colonica.
Examen rectal, para valorar la existencia de am-
polla rectal llena, informacién sobre sensacion
perianal y tono, funcion del esfinter anal.

| 128

- Examen uroldgico y perianal:

en varones: inspeccion del meato.

- en mujeres: examen de labios e introito
vaginal, para descartar sinequias, como
causa de obstruccion....

- Inspeccién del ano, para valorar su posi-
cién (ano anterior asociado con estrefii-
miento y vulvitis de repeticion...).

- Observacion del chorro miccional (intermi-
tente, goteo postmiccional, dificultad en el
inicio...).

4. Estudios de laboratorio: se deberia limitar a
un analisis de orina y si patolégico o sintomas,
un urocultivo.

- Andlisis de orina: para despistaje de infeccién
urinaria (junto con urocultivo en su caso), defec-
tos en la capacidad de concentracion urinaria,
hipercalciuria, patologia parenquimatosa renal
(proteinuria, albuminuria... como busqueda de
una causa urolégica del trastorno miccional.

- Anélisis de sangre: no forman parte de la eva-
luacion inicial, sélo en caso de alteraciones en
el analisis de orina.

- Ecografia abdominal/renal: dada su gran utili-
dady no invasividad, puede realizarse dentro del
diagnostico basico de trastornos miccionales.
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Puede proporcionar la siguiente informacion:

Anomalias anatémicas; RVU, VUP, Siste-
ma doble, cicatrices renales..

Medida del volumen residual postmiccio-
nal: un volumen mayor de 20 ml de forma
reiterada indica un trastorno miccional por
disfuncion de vaciado (vejiga hipoactiva,
disfuncion de vaciado).

Medida del grosor de la pared vesical:
normalmente <3 mm (cuanto esta llena) o
<5 mm (cuando esta vacia). La causa mas
comun de pared engrosada es una vejiga
hiperactiva.

B. Evaluacién avanzada: las indicaciones para
el diagnostico avanzado serian:

Fracaso tras varios meses de manejo con-
servador

Sospecha de causa anatdomica o neurol6-
gica

Deteccién de dano renal (elevacion de
creatinina, proteinuria...)

Incontinencia urinaria continua
ITUs o RVU
1. Estudios de imagen:

a. Ecografia renal: ya comentada anterior-
mente. En caso de no haberse realizado
en la evaluacion inicial.

b. Cistografia miccional: permite evaluar la
vejiga durante el llenado y vaciado. Se usa
principalmente para valorar RVU y exis-
tencia de VUP, pero informa sobre forma
vesical, capacidad vesical, vaciamiento
vesical en placas miccionales , alteracion
en la relajacion del esfinter... No suele ser
utilizada para evaluar los trastornos mic-
cionales; pero si en aquellos nifios con
ITU, sospecha de anomalias anatémicas
urolégicas.

c. RMN lumbo-sacra: En nifios con sospe-
cha de lesion neurologica

wi iy - Volumen 26 | N°1 | Junio 2019
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2. Uroflujometria: la medida del flujo urinario es
una prueba no invasiva que proporciona infor-
macioén util sobre el patrén de flujo urinario (en
ocasiones diagndéstico de una causa concreta),
haciendo innecesario realizar test urodinamicos.
Proporciona informacion sobre la fase de vacia-
do vesical, pero no sobre la de llenado.:

a. Forma del flujo de orina (curva):
i. Campana/parabole: normal

ii. En torre: miccion explosiva en una vejiga
hiperactiva; aunque puede tener una cur-
va normal, ya que es una anomalia en la
fase de llenado.

iii. Plana/plateau: obstrucciéon anatémica o
funcional (contraccién del esfinter uretral
durante la miccion).

iv. Stacatto: flujo urinario fluctuante con alta
y baja amplitud visto en nifios con trastor-
no miccional.

v. Interrumpida: flujo fraccionado de baja
amplitud y larga duracion visto en nifos
con vejiga hipoactiva.

b. Volumen de vaciado

c. Tiempo de vaciado con el flujo maximo (pa-
rametro mas importante). El cuadrado del flujo
maximo debe ser igual o superior al volumen de
vaciado).

3. Test urodinamicos: test invasivo con sondaje
uretral y rectal para valorar la vejiga en la fase de
llenado y vaciado.

a. Valoraciéon fase de llenado: mas frecuentes
las alteraciones en esta fase.

Capacidad vesical.
Sensacion vesical durante llenado.

Relajacién detrusor: toda actividad del
mismo durante esta fase es patoldgica.

Compliance: relacién entre el volumen y la
presion del detrusor.

Actividad del esfinter.
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b. Valoracion fase de vaciado:

Contraccion detrusor, para vaciar la veji-
ga.
Relajacién del detrusor.

Manejo

El manejo de un nifio con trastorno miccional
esta dirigido principalmente a mejorar los sinto-
mas y evitar un dafo renal secundario; basado
en 3 actuaciones basicas:

1. Modificacién de los patrones de conducta
y habitos incorrectos:

a. Uroterapia: se considera el pilar del trata-
miento y puede ser un proceso largo.

i. Uroterapia estandar:

- Informacion sobre el funcionamiento basi-
co del tracto urinario inferior.

- Establecer un horario miccional regular,
cada 3-4 horas. Posturas correctas y evi-
tar maniobras de retencion.

- Consejos sobre estilo de vida, ingesta de
liguidos (evitar cafeina, edulcorantes...).
Habito intestinal, evitando y previniendo el
estrefimiento.

- Realizacion de diarios miccionales. Parti-
cipacion en forma de talleres.

ii. Intervenciones especificas:

- Biofeedback: reentrenamiento del suelo
pélvico. Util en disfuncion de vaciado, ve-
jiga hipoactiva.

Tabla 4. Patrones urodinamicos

- Neuromodulacion: implantacion de dis-
positivos no invasivos que estimular la
contraccion de la musculatura pélvica y
modulan la actividad del detrusor. Aun-
que su uso es limitado en nifios, se sabe
que benieficia a pacientes con vejiga hi-
peractiva.

- Cateterizacion vesical intermitente, reser-
vada para situaciones con dificultad en el
vaciado, con riesgo de dafo renal secun-
dario.

b. Farmacoterapia: uso en pacientes con tras-
torno miccional en quién falla la uroterapia.

i. Anticolinérgicos: actuan disminuyendo la
frecuencia de contracciones no inhibidas (CNI)
del detrusor durante la fase de llenado y aumen-
tan la CVE, por tanto especialmente indicados
cuando existan sintomas de vejiga hiperactiva
y/o baja capacidad. Hay que vigilar la aparicion
de residuo postmiccional. Duracién ideal 6-12
meses.

ii. Antagonistas receptores alfa-adrenérgi-
cos: relajan musculo liso de cuello vesical y es-
finter uretral. Utiles en nifios con disfuncién de
vaciado y disfuncion del cuello vesical.

iii. Parasimpaticomiméticos (agonistas recep-
tores muscarinicos como betanecol o carbacol,
e inhibidores colinesterasa, piridostigmina o
neostigmina), mejoran la actividad del detrusor,
pudiendo ser beneficiosas en vejigas hipoacti-
vas.

PATRONES URODINAMICOS

FASE DE LLENADO FASE DE VACIADO
Contracciones Actividad Contracciones Actividad del
detrusor del esfinter detrusor esfinter
NORMAL No Si Si No
V. HIPERACTIVA Si Si Si No
DISFUNCION VACIADO No Si Si Si
V.HIPOACTIVA No Si No/Débiles No

1130
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2. Tratamiento sintomatico y/o etioldgico: de las
ITU, malformaciones urologicas, neurolégicas...

3. Manejo de las comorbilidades: del estrefii-
miento, trastornos de conductar.

Conclusion

Los trastornos miccionales se definen como una
anomalia en el llenado y/o vaciado de la vejiga,
siendo un problema comun en nifos. Uno de
los sintomas principales, incontinencia urinaria
diurna supone una fuente de estrés en nifos es-
colares. De esta manera, es deseable identificar
y tratar a los nifios afectado tan pronto como
sea posible.
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Falcon Neyra L, Romero Morifia H, Murioz Vilches MJ. Protocolo de atencion al nifio inmigrante. Vox Paediatr 2019; 26:132-136
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Resumen: Los movimientos migratorios actuales suponen una situacién mundial sin
precedentes, este fendmeno se ha denominado “crisis migratoria” en la ul-
tima década. A nivel mundial 1 de cada 100 personas es migrante, de ellos
1 de cada 8 es un niflo. Debido a la heterogeneidad cada vez mayor de esta
poblacién el Protocolo de Atencién a Ninos Inmigrantes (PANI) recomienda
pruebas basicas comunes a todos los nifos y otras especificas segun las
caracteristicas y/o procedencia de los nifios. La empatia y habilidades en
la comunicacion, la atencién a la esfera psico-emocional y el desarrollo de
actividades preventivas son objetivos basicos del pediatra que atiende a
esta vulnerable poblacién.

Palabras clave: Crisis migratoria, nifios inmigrantes, cribado, actividades preventivas

Abstract Current increased of human migration represents an unprecedented world-
wide situation. This phenomenon is recognized as “migratory crisis” of the
last decade. About 1 in 100 persons is a migrant, and 1 in 8 of them is a
child. Due to the increasing heterogeneity of this population, the Protocol
for The Immigrant Children Management (PANI) recommends basic tests
for all children and selected screening according to the country of birth
and specific characteristics of these children. Empathy and communication
skills, management of the psycho-emotional sphere and the development
of preventive measures are basic objectives of the pediatricians taking care
of this vulnerable population.

Key words: Migration crisis, immigrant children, screening, preventive activities

Introduccién o tarjeta de residencia segun datos del Ministe-
rio de Trabajo, Migraciones y Seguridad Social
de ellos 420000 son nifos. El 79,2% de extran-
jeros provienen de paises con rentas medias;

En Espana viven en la actualidad mas de 5,4 mi-
llones de extranjeros con certificado de registro

Autor para contacto: Lola Falcon Neyra
I.falcon.neyra@gmail.com
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las personas originarias de Rumania, Marruecos
y China representan el 38% de los extranjeros
en nuestro pais. El nUmero de residentes ex-
tranjeros descendié en 2013 y 2014 observan-
dose a partir de 2015 un incremento porcentual
anual™2. En 2017, Espana recibié 31120 soli-
citantes de proteccién internacional, maximo
numero desde la aprobacién de la primera Ley
de Asilo en 1984; Venezuela, Siria y Colombia
son los paises de origen de mas del 54% de los
solicitantes®. Por otra parte, en 2018 llegaron a
Espana 64298 inmigrantes irregulares, un 131%
mas que en 2017, alcanzado una cifra histori-
ca en su mayoria originarios de Marruecos vy
Africa Subsahariana®. Las personas inmigran-
tes no suponen una amenaza para la salud de

Tabla 1. Anamnesis y exploracion fisica dirigida

PROTOCOLO DE ATENCION AL NINO INMIGRANTE

la poblacién residente, sin embargo, algunos
subgrupos presentan un mayor riesgo de enfer-
medades infecciosas y un estado de salud mas
pobre. Los programas de salud publica deben
promover medidas de cribado y vacunacién en
poblacién inmigrante de alto riesgo, asi como,
mejorar la accesibilidad y adherencia a los siste-
mas de salud®. Existe una gran heterogeneidad
en la poblacién inmigrante, condicionada, sobre
todo por la procedencia, raza, cultura y nivel
socioeconomico. Nuestros sistemas sanitarios
deben dar a conocer las diferencias epidemio-
I6gicas, sociales y culturales de estas familias a
los profesionales de la salud, integrando estas
peculiaridades en la actividad clinica diaria y en
nuestro modelo asistencial.

Anamnesis

Antecedentes generales resaltando

o Pais de origen y recorrido realizado y tiempo transcurrido.

o Vacunas: historia vacunal y documento escrito.

Situacion actual

1. Habitos alimentarios, de suefio y ejercicio fisico. Rendimiento académico.

2. Sintomas por aparatos: fiebre: malaria, virasis importadas (Dengue, Zika, Chikungunya...); diarrea:
parasitosis intestinal (amebas, helmintos, malaria...); prurito: sarna, filariasis; déficits sensoriales
(visual, audicion); hematuria: esquistosomiasis; sintomas respiratorios: tuberculosis; convulsiones:
malaria, neurocisticercosis.

3. En caso de patologia presuntamente transmisible, investigar origen: ambiente rural o urbano; con-
tacto con animales y picaduras de insectos y medidas de prevencion utilizadas: mosquiteras, repe-
lentes, profilaxis, vacunaciones; tipo de agua y comida consumida; bafios en agua dulce; contacto
con personas enfermas.

4. Situacion psico-social-afectiva: acompafamiento de padres/familiares y actitud con ellos. Agresio-
nes o maltrato. Actitud en la consulta: retraido, asustado, etc.

Exploracion fisica

1. Somatometria: peso, talla, IMC, perimetro craneal (Tablas OMS: https://www.who.int/childgrowth/
standards/height_for_age/en/).

2. Exploracién completa: piel (pediculosis, tifa, impétigo, sarna, patologia endémica: larva migrans, le-
pra, oncocercosis, paquidermitis, leishmaniasis); cicatrices trauméaticas o por vacuna BCG (deltoides,
antebrazo parte ventral, raramente muslo o gluteo), hepatomegalia: VHB, VHC, amebas, malaria, leish-
maniasis; esplenomegalia: malaria, esquistosomiasis, leishmaniasis, fiebre tifoidea...; adenomegalias:
TBC, toxoplasma, tripanosomiasis africana; bocio, caries y fluorosis; genitales: desarrollo puberal,
mutilacion genital femenina
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Objetivos del protocolo

El objetivo principal del PANI es mejorar la aten-
cion sanitaria al nino inmigrante. El pediatra
debe conocer y valorar el estado de salud del
nifno, identificar y tratar patologias agudas y cro-
nicas, actualizar el calendario vacunal e imple-
mentar actividades preventivas y de promocion
de la salud adecuadas a la edad.

Evaluacion inicial

Las actividades recomendadas deben realizarse
en Atencion Primaria en una visita programada.
Para salvar las barreras idiomaticas se reco-
mienda que esté presente una persona media-
dora. Los sistemas sanitarios publicos disponen
de un servicio de teletraduccién. Para evitar re-
peticiones de pruebas y procedimientos a lo lar-
go del proceso migratorio y personal del menor
€s muy importante:

1. Registrar en la historia clinica la explora-
cién, los examenes complementarios y las
vacunas administradas.

2. Emitir y entregar informe a la familia por
la posibilidad frecuente de un nuevo despla-

zamiento a otras comunidades auténomas o
fuera del pais®.

La aplicacion del PANI incluye anamnesis, ex-
ploracién fisica (Tabla 1) y examenes comple-
mentarios, asi como las actividades preventivas
que correspondan segun la edad’.

Examenes complementarios

Las directrices actuales apuntan a un cribado
personalizado segun el pais de origen y recorri-
do que haya realizado, la historia clinica y la ex-
ploracién. Se debe evitar la solicitud de pruebas
innecesarias ya que supone no solo un gasto
innecesario, también una discriminacion para el
nifno inmigrante y la poblacion local’.

1. Cribado universal
Hemograma: descartar anemia y eosinofilia.

Metabolismo del hierro: usando los parame-
tros ferritina y sideremia.

Serologia VHB: HBAgs, anti-HBs, antiHBc.
Cribado de tuberculosis. Figura 1.

Parasitos y huevos en heces.

Prueba de tuberculina

1
 ecunado [ s e irx

Normal
L

Figura 1. Cribado de tuberculosis

Tratamiento infeccion

tuberculosa latente
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Patolégica
I

Tratamiento enfermedad
tuberculosa
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2. Grupos especificos

Sospecha de raquitismo: en casos sinto-
maticos realizar P, Ca, fosfatasa alcalina y
25-0OH-colecalciferol.

Sospecha de déficit de vitamina D: escasa
exposicion solar o piel oscura.

Cribado metabdlico ampliado: menores de 1
afo (2 anos si retraso psicomotor).

Zonas endémicas

- Serologia VHA: vacunacién indicada en todos
los inmigrantes. La serologia previa puede ser
costo-eficiente.

- Serologia VIH, VHC, T. pallidum, estrongilo-
sis, esquistosomiasis. Existe evidencia sobre
el beneficio de realizar serologia en nifios inmi-
grantes de paises con prevalencia media o alta
de estas infecciones?®.

- Serologia Trypanosoma cruzii, ninos proce-
dentes de Centro y Sudamérica.

- Malaria: gota gruesa, extension de sangre
periférica o test rapido de malaria si fiebre los
primeros 2 meses tras su llegada de paises en-
démicos de malaria.

- Cribado de hemoglobinopatias: menores de
1 afos (dudoso menores de 5 anos) de raza ne-
gra de zonas de riesgo.

Actividades preventivas

Actualizacién vacunal: se debe solicitar docu-
mento de vacunacion a todo nifo y adolescen-
te. Si no poseen este documento o se duda de
su validez, siempre atendiendo a la informacion
que nos ofrezca la familia, se debe proceder a la
vacunacioén acelerada segun la edad sin realizar
serologia previa. En caso de aportar documen-
to vacunal se debe comprobar que el nimero
de dosis, intervalos y edad de la primera dosis
sean adecuados realizando vacunacién de res-
cate y completando calendario segin edad®.
Consultar https://vacunasaep.org/documentos/
manual/cap-11.. En http://apps.who.int/ immu-
nization_monitoring/globalsummary/schedules
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se pueden consultar los calendarios vacunales
vigentes en cada pais.

Profilaxis vitamina D: menores de 12-18 me-
ses, ninos de piel oscura o muy tapados, espe-
cialmente adolescentes®.

Mutilaciéon genital femenina (MGF) realiza-
da en algunas zonas de Africa Subsahariana,
Cuenca del Nilo, Pakistan, Malasia e Indonesia.
Recomendable preguntar sobre la practica en
region de origen, informar sobre las repercu-
siones en la salud fisica, sexual y psicolégica y
consecuencias legales™.

Salud mental e integracion. Especial atencién
merece el manejo y prevencion de las situacio-
nes de estrés, angustia, aislamiento y depresion
que en ocasiones produce el duelo migratorio’.
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Abstract

El nUmero de ninos y adolescentes viajeros a diferentes partes del mundo
incrementa cada afno, exponiendo a esta poblacién al riesgo de contraer
enfermedades infecciosas transmisibles. Muchas de estas enfermedades
son prevenibles mediante la inmunizacién activa, mientras que otras me-
didas de prevencion pueden aplicarse para reducir otros posibles riesgos
relacionados con el viaje. Existen vacunas sujetas a reglamentacion inter-
nacional que son de caracter obligatorio para ciertos destinos (Fiebre ama-
rilla, enfermedad meningocécica y polio), mientras que otras vacunas se
podrian recomendar en funcién al destino, itinerario y duracién del viaje
(Fiebre tifoidea, célera, encefalitis centroeuropea, encefalitis japonesa, he-
patitis A, rabia, sarampion entre otros). Es conveniente que el pediatra va-
lore estos riesgos atendiendo en la consulta al nifio y adolescente al menos
de 4-6 semanas previas al viaje, considerando aplicar las medidas preven-
tivas pertinentes. No se debe desestimar la oportunidad de esta consulta
para actualizar el calendario de inmunizaciones sistematicas, en especial
en grupos etarios con bajas coberturas como los adolescentes. El pediatra
debe atender a los retos que supone la dinamica y cambiante epidemiolo-
gia de estas enfermedades para poder ofrecer las medidas de prevencion
adecuadas para esta poblaciéon vulnerable.

Vacunacion internacional, Medicina del viajero, Prevenciéon, Enfermedades
Infecciosas y Tropicales

The number of international travelers in pediatric age is rising annually, ex-
posing this population to an increased risk of acquiring infectious diseases.
Many of these diseases are preventable by active immunization, while other
preventive measures can be put in place to reduce other common risks as-
sociated with international travel. There are vaccines which are mandatory

Autor para contacto: Walter Alfredo Goycochea Valdivia

alfgova@gmail.com
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Keywords:

by international law for different destinations (Yellow fever, meningococcal
disease and polio) whilst some vaccines could be recommended accor-
ding to the travel destination, planned activities and length of stay (Typhoid
fever, cholera, tick-borne encephalitis, Japanese encephalitis, hepatitis A,
rabies, measles, others). It is recommended for travel related risks to be
evaluated by a pediatrician in a specific consult for traveling children and
adolescents, which should be performed at least 4-6 weeks before the trip.
On this consult, preventive measures should be applied, while the opportu-
nity to actualize the systematic vaccine schedule should not be dismissed
(especially in subgroups with low vaccine coverage). Pediatricians should
attend to the changing epidemiology of these diseases to offer the adequa-
te preventive measures on this vulnerable population.

International Vaccination, Traveler’s Medicine, Prevention, Infectious and

Tropical Diseases

Introduccion

Los viajeros internacionales, incluyendo aque-
llos en la edad pediatrica, han incrementado
anualmente de forma constante. Segun esta-
disticas de la “World Tourism Organization”,
el numero de viajeros internacionales aumen-
t6 de 1239 millones en el 2016 (4% en edad
pediatrica) a 1323 millones en el 2017 (7% en
edad pediatrica)'. La diversidad de destinos
y situaciones que comprenden estos viajes
puede suponer un riesgo incrementado para
la adquisicion de enfermedades infecciosas
por patégenos que no son habituales en el lu-
gar de residencia de los nifios y adolescentes
viajeros (NAV)?*®. Estas enfermedades pueden
acarrear una morbi-mortalidad importante en
esta poblacién vulnerable, siendo en ocasio-
nes dificiles de diagnosticar y de tratar®s. Afor-
tunadamente, estos riesgos pueden reducirse
mediante la instauracion de medidas preven-
tivas, incluyendo la inmunizacién activa de los
NAVZS, El presente texto pretende introducir
al lector en las medidas de inmunoprevencion
aplicables al NAV.

La necesidad de la consulta del nifio y del
adolescente viajero

La rapida y cambiante epidemiologia de las en-
fermedades infecciosas, el riesgo que suponen
y el incremento de NAV, hacen necesaria la va-
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loracioén previa al viaje de esta poblacion®?. La
instauracién de una consulta del NAV donde se
pueda estimar los riesgos relacionados con el
viaje, aplicar las medidas preventivas necesarias
y evaluar al sujeto a su retorno; puede suponer
una herramienta importante para garantizar su
salud®®. Se recomienda que la primera consul-
ta se realice al menos de 4-6 semanas previas
al viaje, intentando asegurar un periodo minimo
para que la inmunoprevencion mediante vacu-
nas sea efectiva®®. En esta primera consulta, el
pediatra debera confirmar el estado de salud
del NAV previo al viaje, verificar y actualizar su
estado vacunal e identificar los posibles riesgos
del NAV tanto aquellos relacionados con el viaje,
como asi también aquellos habituales en funcién
a su edad, no desaprovechando la oportunidad
para aplicar las medidas de prevencién habitua-
les en esta poblacion®®. Una segunda consulta
4 semanas después del viaje, podria ser reco-
mendable para valorar al NAV, anticipando y ve-
rificando la presencia de sintomas o signos que
pudieran estar relacionados con enfermedades
transmisibles en el destino seleccionado?.

Evaluacién del riesgo del nifio y del adoles-
cente viajero

La evaluacién del riesgo en el NAV y las medi-
das de prevencion respectivas debe realizarse
de manera individualizada, considerando cier-
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tos aspectos. Los riesgos pueden clasificarse
en Inmunoprevenibles (prevenibles mediante in-
munizacién activa o pasiva) y No inmunopreve-
nibles (no prevenibles mediante inmunizacion,
pero que pueden controlarse mediante otras
medidas como quimioprofilaxis, evitacion de
conductas de riesgo, uso de insecticidas y mé-
todos de barrera para enfermedades de trans-
mision sexual)®.

El riesgo del NAV estara supeditado a los desti-
nos geograficos que incluira el viaje, el itinerario
del viaje o actividades que se pretende realizar,
la duracion de la estancia y el tipo de viajero?®.
En cuanto al destino geografico es importante
detallar con precision las localizaciones donde
permanecera el NAV, considerando que algunas
enfermedades estaran confinadas a regiones
especificas de determinados paises®. Las activi-
dades que comprendan exploracion y aventura,
estancias en areas rurales, contacto con anima-
les e integracion con las comunidades locales
pueden suponer un mayor riesgo®®. De igual
manera, se considera que las estancias con un
periodo mayor a 4 semanas pueden conllevar un
riesgo incrementado, justificando la vacunacion
para enfermedades con un riesgo basal bajo®*.
Sin embargo, esta no es una norma generaliza-
ble para todos los casos, siendo necesario con-
siderar la inmunizacioén para estancias menores
a 4 semanas en situaciones de brotes u onda
epidémica®. Mencion especial tiene la situacion
de cambio de residencia, donde el riesgo de ad-
quirir enfermedades prevalentes en el destino
se equipara al de la poblacion local, debiendo
planificarse y ajustarse el calendario vacunal en
funcion®s.

Los viajeros pueden dividirse en 3 tipos que
delimitaran de manera importante el riesgo de
adquirir enfermedades transmisibles®. El viajero
turista convencional es aquel que sigue rutas
predefinidas habitualmente seguras, cuyo ries-
go estara principalmente asociado a las acti-
vidades que pretenda realizar®*®. El viajero que
visita amigos y familiares o VFR (del inglés: “vi-
siting friends and relatives”) son habitualmente
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inmigrantes o hijos de inmigrantes en sus pai-
ses de residencia y tienen un riesgo incremen-
tado porque tenderan a la integracién con la
poblacion en el destino del viaje, atendiendo a
conductas y practicas que aumentaran su ex-
posicién ante enfermedades infecciosas para
las cuales no presentan inmunidad previa®®. El
tercer tipo de viajero es el cooperante interna-
cional que presenta un riesgo muy superior de-
bido a su exposicion habitual con enfermedades
prevalentes en la zona debido a su labor®®. Los
hijos de estos cooperantes muchas veces de-
beran trasladarse con sus padres y aunque el
riesgo estimado deberia ser menor al no estar
ellos involucrados directamente en estas acti-
vidades, el riesgo de transmision intrafamiliar
de enfermedades infecciosas hace necesaria la
aplicacion de medidas preventivas.

Recomendaciones Generales

Aunque este texto se centrara las medidas de
inmunoprevencion para el NAV mediante vacu-
nacion, merece la pena repasar las recomenda-
ciones generales que deben aplicarse. Es pru-
dente aconsejar, siempre que sea posible, evitar
o retrasar el viaje internacional a destinos con
riesgo de transmisién de enfermedades tropi-
cales en los nifios menores de 2 ahos®*®. Este
grupo etario no ha completado sus inmunizacio-
nes sistematicas y algunas vacunas especificas
para el NAV no podran administrarse con total
seguridad®>®.

Se debe promover siempre el consumo de agua
que ofrezca garantia sanitaria (embotellada, fil-
trada, hervida o carbonatada), evitando el con-
sumo de agua o alimentos potencialmente con-
taminados (evitar consumo de carne o pescado
poco cocinado, verduras frescas y leche no
pausterizada)®. Es aconsejable también evitar el
bano en fuentes de agua dulce en paises tro-
picales, no andar descalzo por zonas rurales o
con poca higiene, evitar el contacto con anima-
les y garantizar la proteccién contra la picadu-
ras de mosquitos y mordeduras de artrépodos
mediante repelentes y vestimentas que cubran
zonas expuestas®. En el caso particular de los
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adolescentes, es importante aconsejar sobre el
riesgo del consumo de alcohol y drogas, enfer-
medades de transmisién sexual y conductas de
riesgo para enfermedades de transmision por
via hematégena mediante el uso compartido de
agujas (tatuajes, piercings, drogas de adminis-
tracion parenteral)*®.

Vacunas para el nifio y el adolescente viajero
internacional

Las vacunas para el NAV se pueden dividir en
3 tipos: Vacunas sistematicas, Vacunas obliga-
torias y exigidas por ley y Vacunas recomenda-
das segun el viaje. Tabla 12°7° Es importante
tener en cuenta la edad minima para la adminis-
tracién de estas vacunas, la posibilidad de ad-
ministracidn concomitante entre las vacunas y
los intervalos minimos entre dosis, atendiendo a
la opcién de pautas aceleradas que seran con-
venientes en algunos casos para garantizar la
efectividad de la intervencién previa al viaje. La
inmunizacion no suplanta las medidas preventi-
vas generales que deberan aplicarse al NAV.

Calendario Sistematico

La consulta previa al viaje es siempre una opor-
tunidad para corroborar la cumplimentacion y
actualizar las vacunas rutinarias en el NAV347-
8. Se debe hacer especial hincapié en aquellos
grupos etarios que suelen tener coberturas mas
bajas como es el caso de los adolescentes, in-
cluyendo la vacuna contra el virus del papilo-
ma humano vy los refuerzos de tétanos, difteria,
pertussis y enfermedad meningocécica'®. El ca-
lendario sistematico espafiol incluye una amplia
cobertura contra varios patdgenos, teniendo
la alternativa de la inmunizacién no financiada
contra la enfermedad meningocdcica invasiva
para los serogrupos B y ACWY (financiadas sélo
en algunas comunidades auténomas a la fecha)
que pueden ser obligatorias o recomendadas
para algunos NAV''.

Para otros patégenos, como el caso particular
de sarampidn, los brotes actuales y cambios
en la epidemiologia en distintos paises, pueden
conferir a esta vacuna la condicién de recomen-
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dada para ciertos destinos?'>'3, Esta conside-
racién se debe realizar no sélo para viajeros a
zonas tropicales, sino también para aquellos
que viajen a paises Europeos que estén lidiando
actualmente con brotes de esta enfermedad’? 4.
En Julio del 2018, el Comité Asesor de Vacunas
de la Asociacion Espafnola de Pediatria emitié
un informe, basado en los datos publicados por
el European Centre for Disease Prevention and
Control (ECDC)'>'4, Segun los datos evaluados
con respecto a la vacuna para el sarampion, es
segura su administracion en nifos menores de
12 meses, pudiendo estar disminuida su efec-
tividad por la interaccion con anticuerpos ma-
ternos''®. En funcién al riesgo, se puede con-
siderar administrar una dosis extraordinaria de
sarampién a ninos de 6-12 meses de edad 3
semanas previas a la exposicion. Para efectos
practicos, esta dosis no eximira la administra-
cién de las 2 dosis posteriores a los 12 meses
de edad''®. De acuerdo a la Organizacion Mun-
dial de la Salud (OMS), en nifios menores de 6
meses no hay suficientes datos para recomen-
dar la vacunacion, no obstante, podria conside-
rarse valorar el riesgo-beneficio en situaciones
de muy alto riesgo de transmision's.

Vacunas obligatorias y exigidas por ley

Las vacunas obligatorias y exigidas por ley, pre-
cisaran ser registradas en un certificado de va-
cunacion internacional emitido por un centro de
vacunacién internacional autorizado, precisan-
dose su confirmacion para la entrada en ciertos
destinos?7-%. En caso de existir una contraindi-
cacion para la administracién de la vacuna, un
certificado de exencién debera ser emitido®7-8.

Fiebre amarilla

Infeccion viral aguda hemorréagica causada por
un arbovirus ARN de la familia Flaviviridae trans-
mitido por mosquitos del género Aedes?45976,
Es endémica en areas de Sudamérica y en pai-
ses de Africa sub-sahariana, sin transmisién en
el continente Asiatico?459%. La mayoria de los
pacientes presentan un cuadro autolimitado de
fiebre, cefaleas y vémitos, aunque del pequeno
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porcentaje que presenta la fase hemorragica y
fallo multiorganico aproximadamente la mitad
de ellos fallecera'®.

Existe un listado de paises que exige la vacuna-
cién contra esta enfermedad, tanto por el riesgo
de transmisién, como por la presencia del vec-
tor en cuyo caso se pretende evitar la introduc-
cion de la enfermedad®'”. Se debe consultar el
listado y los mapas actualizados en las paginas
web de la OMS como del Centers for Disease
Control and Prevention (CDC)'8.

Se cuenta con una vacuna de virus vivos ate-
nuados, cepa 17D-204, cultivada en embrién de
pollo. Esta indicada en todos los viajeros mayo-
res de 9 meses de edad y menores de 60 afos
que viajen a zonas de riesgo, 0 en caso sean
requeridos segun el listado previamente men-
cionado®**#'8, Se debe administrar al menos 10
dias antes del viaje, alcanzando niveles de se-
roproteccion mayores al 95% y con una efica-
cia cercana al 100%". Desde julio del 2016, el
Reglamento Sanitario Internacional se modifica,
estableciendo la OMS que sdlo se precisa una
dosis de vacuna para garantizar la proteccién
de por vida*®'7. No obstante, el Advisory Com-
mittee on Immunization Practices (ACIP) del
CDC, recomienda mantener un refuerzo cada 10
anos en ciertos grupos: Mujeres que recibieron
la dosis previa estando embarazadas, pacientes
receptores de trasplante de precursores hema-
topdyeticos posterior a la dosis previay que han
recuperado inmunocompetencia, personas con
infeccién por el virus de inmunodeficiencia hu-
mano y profesionales de laboratorios que mani-
pulan el virus*®.

La vacuna ha demostrado ser segura, los efec-
tos secundarios habituales son reacciones leves
en lugar de inyeccion. Existen 2 reacciones gra-
ves que ocurren de forma excepcional y cuya
presencia se asocia con la edad: La enferme-
dad neurotrépica asociada a vacuna (incidencia:
0.25-0.8/100.000 dosis administradas; mayor
riesgo en nifos de 6-8 meses) y la enfermedad
viscerotrdpica asociada a vacuna (incidencia:
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0,25-0,4/100.000 dosis administradas; mayor
riesgo en mayores de 60 afos)**'°. Presenta las
contraindicaciones habituales de las vacunas vi-
vas atenuadas, ademas de estar contraindicada
en personas con alergia anafilactica al huevo,
neomicina o polimixina y en personas que pre-
senten alteraciones en el timo®*'°. En nifos de
6-8 meses y mayores de 60 afnos, embarazadas
y durante la lactancia (riesgo de transmision del
virus vacunal al lactante), se debe evaluar en
funcion al riesgo-beneficio en situaciones con
muy alto riesgo de transmision34217,

Polio

Infeccién causada por los virus de la Polio 1, 2
y 3, perteneciente a los Enterovirus, transmitida
por la via fecal-oral*>7. Actualmente, se estan
llevando a cabo estrategias para la erradicacion
de la enfermedad, registrandose transmisién
de virus salvaje sélo en Pakistan y Afganistan
(83 casos en el afio 2018)%°. Dado el riesgo de
importacién de la enfermedad, algunos paises
mantienen recomendaciones temporales para
la vacunacién contra la polio, asi como certifi-
cacion de la vacuna para la salida de algunos
paises cuando se han registrado estancias ma-
yores a 4 semanas?'.

En Espafia contamos con vacunas inactivadas
que se administran en formulaciones combina-
das con otros antigenos alos 2, 4y 11 meses y
refuerzo alos 6 afos*. La OMS y la ACIP propo-
nen un calendario acelerado para situaciones de
riesgo con vacunas inactivadas monovalentes,
con la primera dosis a las 6 semanas, la segun-
da dosis 4 semanas después, la tercera dosis a
las 4 semanas de la segunda y una cuarta dosis
a los 6 meses de la tercera®?'.

Enfermedad meningococica invasiva

Producida por la bacteria Neisseria meningiti-
dis, pueden presentarse principalmente como
sepsis, meningitis 0 ambas. De incidencia baja,
pero variable segun los diferentes paises, pre-
senta una elevada morbi-mortalidad, falleciendo
aproximadamente un 10% de los casos y dejan-
do severas secuelas en el 20-30% de los super-
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vivientes??. Existen 12 serogrupos, de los cuales
se asocian principalmente a la enfermedad inva-
sivael A B, C,Y, W, X2

Esta vacuna puede entrar dentro de los 3 tipos
antes referidos, debido a que segun los sero-
grupos, puede estar incluida en el calendario
sistematico de diversos paises (vacunas contra
el serogrupo B, C, A o ACWY), se exige obliga-
toriamente para los peregrinos a la Meca tan-
to para la Hajj anual como para la Umra (visita
en periodo distinto a la Hajj) (vacunas contra el
serogrupo ACWY) y se puede recomendar para
NAV a zonas de alta endemicidad como los pai-
ses que comprenden el cinturén Africano de la
meningitis (vacunas contra el serogrupo ACWY)
y en situaciones que supongan aglomeraciones
importantes de pacientes con riesgo, como en
el caso de adolescentes que asisten a eventos
masificados o a residencias de estudiantes (soli-
citada por algunas universidades en el extranje-
ro) (vacunas contra serogrupo B y/o ACWY)2423,

En Europa el serogrupo B es el mas prevalente,
aunque en los ultimos anos se ha experimen-
tado un incremento en los serogrupos W (cepa
hipervirulenta) e Y en distintos paises, inclu-
yendo Espafa?*?°, Esto ha conllevado a que
se instauren medidas preventivas mediante la
introduccion de vacunas tetravalentes conjuga-
das (ACWY) en los calendarios sistematicos de
distintos paises y a la fecha en algunas regiones
de Espana®*#. En el cinturdn Africano de la me-
ningitis el serogrupo A solia ser el mas prevalen-
te, situacién que ha cambiado tras campafas
de inmunizacién masiva (vacunas monovalentes
A), emergiendo los serogrupos C, W y X?¢. En
Arabia Saudita se registré un brote importante
por el serogrupo W en el afio 2010%%%7, Actual-
mente para la entrada al pais es obligatoria la
inmunizacioén con vacunas tetravalentes (ACWY)
en mayores de 2 afnos, al menos 10 dias antes
de la llegada y con una validez de 3 (vacunas
polisacaridas) o 5 afios (vacunas conjugadas)®*.

Se cuenta en Espafia con vacunas conjugadas
monovalentes (serogrupo C), vacunas conju-
gadas tetravalentes (ACWY) conjugadas con
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toxoide tetanico (ACWY-TT) o con un mutante
del toxoide diftérico (ACWY-CRM197) y vacunas
proteicas contra el serogrupo B, la vacuna de
4 componentes (4CMenB) y la vacuna bi-anti-
génica con dos variantes de cada subfamilia de
la proteina de unién al factor H (fHbp-MenB)*".
ACWY-TT se puede administrar en lactantes a
partir de las 6 semanas de vida con 2 dosis se-
paradas 2 meses y un refuerzo a los 12 meses
de edad; si se inicia a partir de los 12 meses,
s6lo una dosis es necesaria. ACWY-CRM197
se administra en dosis Unica a partir de los 2
anos?. La vacuna 4CMenB se administra con
distintas pautas; en lactantes a partir de los 2
meses (pauta 3 dosis en el primer afo separa-
das 1 mes con refuerzo en el segundo ano), en-
tre los 3-5 meses (pauta 2+1: 2 dosis separadas
2 meses con refuerzo entre los 12-15 meses)
y partir de los 2 afios con 2 dosis separadas 1
mes?. La vacuna fHbp-MenB esta autorizada a
partir de los 10 afos, 2 dosis separadas 6 me-
ses entre si 0 3 dosis (2 dosis separadas 1 mes
y refuerzo a los 6 meses de la primera) para gru-
pos de riesgo?.

Vacunas recomendadas segun el viaje

Algunas vacunas podran recomendarse tras la
evaluaciéon del riesgo del NAV. Aunque no pre-
cisen de certificacidon internacional, deberan re-
gistrarse y completarse o reforzarse las pautas
de acuerdo con que persista o se reintroduzca
el riesgo de exposicion.

Colera

Enfermedad bacteriana intestinal producida por
Vibrio cholerae que se adquiere tras la ingesta
de agua o alimentos contaminados y que pue-
de ser letal si no se trata adecuadamente®*2°, El
riesgo de infeccion es generalmente bajo en el
NAV (siempre que se evite la ingesta de fuentes
contaminadas), pero puede incrementar en los
viajeros tipo VFR, cooperantes y en viajes du-
rante brotes epidémicos?#2°,

Se cuenta con una vacuna inactivada que con-
tiene bacterias enteras muertas de V. cholerae
0O-1 combinada con la subunidad B recombi-
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nante de la toxina colérica (WC/rBS)?*%. La va-
cuna se administra por via oral, con pauta de 3
dosis separadas a intervalos de 1 semana en ni-
fos de 2-6 afnos y 2 dosis con el mismo intervalo
en mayores de 6 afos?*?°, Se alcanza protec-
cién a partir del octavo dia tras la primera dosis,
alcanzando una eficacia del 95% para la cepa
O-1 clasica y del 65% para la cepa el Tor O-1
(no ofrece proteccién contra la cepa O-139)*
429 Algunos datos sugieren proteccion cruzada
contra la Escherichia coli enterotoxigénica cau-
sante de la diarrea del viajero (efectividad alre-
dedor del 57%, pocos datos en nifos)?*?. Si
continua la exposicion, se precisa revacunacion
con 1 dosis cada 2 afos, pasado este tiempo se
debe volver a la pauta de primovacunacién®42°,

Fiebre Tifoidea

Infeccidn bacteriana sistémica aguda de grave-
dad variable causada por Salmonella typhi®®<.
Su transmision es fecal oral y su reservorio el
ser humano®53°, El norte y oeste Africano, el
Sudeste Asiatico y zonas de Indonesia y Peru
se consideran areas de alta endemicidad?52°. El
riesgo de transmisién es bajo si se mantienen
las medidas de higiene y se evita el consumo
de fuentes contaminadas, con especial riesgo
durante estancias prolongadas, en los viajeros
VFR vy los cooperantes??.

Existen 2 vacunas a disposicién en Espana, la
vacuna oral viva atenuada que contiene la cepa
Ty21a y la vacuna parenteral inactivada que
contiene el polisacarido capsular Vi#583°, | a va-
cuna oral viva atenuada esta autorizada a partir
de los 3 anos, en 3 dosis mediante la ingesta
de capsulas en ayunas (1 hora antes y 2 horas
después) a dias alternos®583°, La vacuna paren-
teral se administra a partir de los 2 anos (poco
inmunogéna por debajo de esta edad), en dosis
Unica®®83°, La proteccion inicia a los 7 dias tras
la vacunacioén, con una eficacia variable entre el
50-80%, por lo cual su administracién no exi-
me las medidas adicionales de prevencion3%83,
Se precisa una dosis de refuerzo cada 3 anos
si persiste la exposicion (4). La vacuna oral viva
atenuada esta contraindicada en inmunode-
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primidos y no se deben ingerir antibidticos 72
horas antes ni 7 dias después®®83°, Ambas va-
cunas son seguras y presentan pocos efectos
adversos®.

Encefalitis Centroeuropea

Infeccién a nivel del sistema nervioso central
causada por un virus ARN perteneciente a la fa-
milia Flaviviridiae, que se transmite por la mor-
dedura de garrapatas del género Ixodes?#831-33,
Existen 3 subtipos: Europeo (Mortalidad 2%,
Secuelas 10%), Extremo oriente (Mortalidad
35%, alto riesgo de secuelas) y Siberiano (Mor-
talidad 3%, riesgo de formas cronicas).

El riesgo de transmisién es mayor en viajeros a
areas endémicas durante los meses de abril a
noviembre, particularmente aquellos que inclu-
yan estancias mayores a 3-4 semanas con acti-
vidad intensa en areas forestales, rurales, zonas
de excursiones y camping en quienes estaria la
vacuna recomendada3+831-%_ En NAV que no se
vacunen debera reforzarse las medidas de pre-
vencion contra las mordeduras por garrapatas.
Las zonas de riesgo son las zonas boscosas (al-
titud de hasta 1000-15000 metros) de Escandi-
navia, Europa Central y Occidental, incluyendo
los paises balticos y extendiéndose por Rusia
hacia el este de China y Japon. Para verificar
situacion de riesgo, se debe consultar el mapa
y las alertas especificas del ECDC en los paises
con transmisién activa®“.

Se cuenta con vacunas de virus enteros inacti-
vados y cultivados en células de embrién de po-
llo, existiendo presentaciones pediatricas para
menores de 16 0 12 afios (si no hay disponibili-
dad se puede administrar la mitad de la dosis de
adulto), segun el preparado comercial (2,3,33).
Se administra por via intramuscular, a partir del
ano de edad, pauta convencional de 3 dosis (0,
1-3 meses y 6-15 meses 0 9-12 meses segun el
preparado comercial), con un primer refuerzo a
los 3 afos y refuerzos posteriores cada 5 afos
(menores de 50 o 60 anos segun el preparado
comercial) o cada 3 afos (mayores de 50 afios o
60 afios segun el preparado comercial) (2,3,33).
Se puede utilizar una pauta acelerada con 3 do-
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sis a los 0, 14 dias y 5-12 meses con un primer
refuerzo a los 3 afios, o alos 0, 7 y 21 dias con
un primer refuerzo a los 12-18 meses depen-
diendo del preparado comercial que se utilice
(2,3,33). Las vacunas tienen una elevada inmu-
nogenicidad alcanzando seroproteccion hasta
el 99% de los vacunados.

Encefalitis Japonesa

Infeccién con afectacion a nivel del sistema ner-
vioso central ocasionada por un virus de la fa-
milia Flaviviridiae, transmitido por mosquitos del
género Culex, endémica en 24 paises del Su-
deste Asiatico y el Pacifico Oeste3*. Se repor-
tan aproximadamente 68 000 casos al afo, las
formas sintomaticas son poco frecuentes, pero
cuando ocurren la mortalidad puede alcanzar el
30%, registrandose secuelas en un 30-50% de
los sobrevivientes®-¢. Muchos de estos paises
han introducido la vacunacién regional contra la
enfermedad en sus calendarios sistematicos®5-%.

El riesgo en el viajero es bajo, pero estaria incre-
mentado en aquellos que permanezcan mas de
4 semanas en areas endémicas principalmen-
te en zonas rurales durante las épocas de alta
transmision (tras la temporada de mozones) y en
viajeros tipo VFR que asistan a estas zonas®-.
En estos casos la vacuna estaria indicada.

La vacuna disponible en Espafia es de virus
enteros inactivados cultivados en células Vero,
que se puede administrar a partir de los 2 meses
de edad por via intramuscular (en nihos meno-
res de 3 afios administrar la mitad de la dosis
habitual)®“%. La pauta convencional es de 2 do-
sis alos 0 y 28 dias. Existe una pauta acelerada
aprobada en sujetos de 18 a 65 afos con 2 do-
sis a los 0y 7 dias (3,4,36). Si persiste el riesgo
de exposicion se ha estudio en mayores de 18 la
administracion de un primer refuerzo a los 12-24
meses posterior a la primovacunacion, sin sufi-
cientes datos sobre su necesidad o utilidad en
ninos25. La seroproteccion en adultos vacuna-
dos alcanza el 96%, con reacciones locales, ce-
falea y mialgias autolimitadas como principales
efectos adversos?.
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Rabia

Encefalomielitis aguda zoonética mortal sin tra-
tamiento, producida por el virus de la rabia de
la familia Rhabdoviridae, género Lyssavirus tipo
1, que afecta a mamiferos domésticos y silves-
tres, terrestres y voladores (murciélagos) 24837,
Se transmite principalmente a través de la mor-
dedura del animal infectado, o contacto de las
mucosas con la saliva de este, aunque raramen-
te puede transmitirse por inhalacion del virus o
trasplante de tejidos infectados?48%,

El riesgo de adquirir la enfermedad en el NAV
es proporcional a la probabilidad de contacto
con animales potencialmente infectados?48%,
En Asia y Africa se reporta una alta transmisibili-
dad de rabia por mamiferos terrestres, debiendo
evitarse el contacto con estos animales en estas
zonas?*837_ El uso de la vacunacion antirrabica
tiene dos modalidades, la profilaxis pre-exposi-
cién (administrada al viajero con riesgo de expo-
sicion) y la profilaxis post-exposicién (adminis-
trada prevenir la manifestacion de la enfermedad
tras la exposicion al virus mediante la mordedu-
ra de un animal potencialmente infectado)?#837.
Los NAV menores de 15 afios que viajan a zonas
endémicas, con estancias prolongadas (mayor a
4 semanas), especialmente VFR y aquellos que
estaran en contacto con mamiferos terrestres
domeésticos o silvestres, o que incluiran activi-
dades que incrementen el contacto con mami-
feros voladores (espeleologia), se beneficiaran
de la vacunacion pre-exposicion, sobre todo si
no se puede garantizar la rapida accesibilidad a
la vacuna e inmunoglobulina antirrabica humana
(IGRH) mediante servicios sanitarios para efec-
tuar la pauta post-exposicion4837,

En Espana existen vacunas antirrabicas de vi-
rus inactivados cultivadas en células diploides
humanas o cultivadas en células embrionarias
de pollo®#837. Son vacunas seguras y efectivas
(cerca al 100% para la pautas pre-exposicion
y post-exposicion) pudiéndose administrar a
cualquier edad?*83%’, La pauta pre-exposicion
consta de 3 dosis por via intramuscular a los 0,
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7,y 21 o 28 dias (refuerzo a los 12 meses si se
precisara); esta no elimina la necesidad de pro-
filaxis post-exposicion pero la simplifica®*8%7. La
profilaxis post-exposicion consiste en la limpie-
za de la herida, la administracion de IGRH cuan-
do se precise y la vacunacion (3,4,8,37). Segun
el tipo de exposicion y el estado vacunal previo
se pueden aplicar distintas pautas (3,4,8,37). En
pacientes que no han recibido profilaxis pre-ex-
posicion se recomienda IGRH (administrar pre-
ferentemente el mismo dia de la vacuna en una
localizacion distinta y no después de los 7 dias)
+ vacuna en cualquiera de las siguientes 3 pau-
tas, a) Essen: Dia 0, 3, 7, 14 y 28 (pauta en des-
uso), b) Zagreb: Dia 0 (administrar en 2 lugares),
7y 21; o c) Abreviada: Dia 0, 3, 7 y 1434837 En
el caso de sujetos que han recibido profilaxis
pre-exposicion que estén completamente va-
cunados podran recibir una pauta post-exposi-
cién de 2 dosis intramusculares los dias 0 y 3,
no precisando IGRH que podria considerarse en
situaciones especiales (inmunodeprimidos, heri-
das multiples, heridas craneofaciales o en areas
profundamente inervadas o en aquellos donde
se retrase el tratamiento)®*8%. Existen pautas
post-exposicion que utilizan la vacunacion in-
tradérmica®#837,

Hepatitis A

Infeccién por el virus RNA del mismo nombre,
de la familia Picornaviridae, que se transmite
por via fecal-oral (2,4,7,8). Los menores de 6
anos suelen presentar manifestaciones leves de
la enfermedad adquiriendo inmunidad natural,
pero en los pacientes mayores incluyendo ado-
lescentes y adultos sin inmunidad previa puede
producir manifestaciones severas?+78,

El riesgo de adquisicién se asocia al mal estado
de higiene y pobre saneamiento de agua, siendo
mas frecuente paises en vias de desarrollo®*78,
Para verificar los sitios de alta endemicidad
se debe consultar los mapas de la OMS vy del
ECDC. La vacunacioén estara recomendada en
los NAV que vayan a estar en zonas de alta ries-
go de infeccién en quienes no se puedan garan-
tizar las medidas de control necesarias para evi-
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tar la transmisién y especialmente los viajeros
tipo VFR2?478, Los inmunodeprimidos y enfer-
mos con enfermedad hepatica crénica tendran
la vacunacion indicada independientemente del
destino geografico?*7-8. Otras personas con alto
riesgo son los hombres que tiene relaciones se-
xuales con hombres, usuarios de drogas paren-
terales y sujetos que precisan transfusién por
hemoderivados?+ 78,

Se cuenta con vacunas de virus inactivados
aprobadas para su administracién a partir de
1 ano?47® La pauta consta de 2 dosis separa-
das 6 meses, precisando al menos 1 dosis 2-4
semanas previas al viaje (3,4,8). La pauta com-
pleta alcanza una seroproteccién del 95-100%
durando los anticuerpos protectores de 14-20
anos (3,4,8). Se cuenta con vacunas combina-
das de hepatitis A+B en presentacion pediatrica
que se puede administrar en mayores de 1 afio
con 3 dosis a los 0, 1 y 6 meses; o mediante
pauta acelerada en los dias 0, 7, 21-30 y refuer-
zo a los 12 meses de la primera dosis (3,4,8). En
lactantes de 6 a 11 meses la efectividad de la
vacunacién podria disminuir por los anticuerpos
maternos, segun el CDC se puede administrar
una dosis Unica a esta edad en funcion ries-
go-beneficio, precisando las 2 dosis posteriores
al afo de vida®.

Gripe

La gripe se produce por la infeccién por los vi-
rus Influenza A o B. Se cuentan con vacunas de
virus inactivados trivalentes y tetravalentes para
su administracién a partir de los 6 meses de
edad?*. La enfermedad es de distribucion uni-
versal con transmision estacional, estando los
NAV expuestos cuando viajen a una localizaciéon
geografica que este en época de transmision+.
La pauta de primovacunacién en menores 9
afnos que no hayan recibido ninguna dosis inclu-
ye 2 dosis separadas 4 semanas; si ha recibido
2 0 mas dosis anteriormente (independiente-
mente si fueron administradas o no en tempo-
radas consecutivas) se precisara soélo 1 dosis al
igual que en los mayores de 9 afnos®*.
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Tabla 1. Tipo de vacunas en el nifio y el adolescente viajero.

L. ] L. Especificas del viajero
Rutinarias o Sistematicas — . —
Exigidas por ley Recomendadas segun el viaje
Haemophilus influenzae tipo b Fiebre Amarilla Cdlera
Polio Meningococo Encefalitis Japonesa
Tetanos Polio Fiebre Tifoidea
Difteria Encefalitis centroeuropea
Tos ferina Gripe
Neumococo Hepatitis A
Sarampion Hepatitis B
Parotiditis Rabia
Rubéola BCG (TBC)
Varicela Meningococo
Virus del Papiloma Humano Sarampidn
Hepatitis B
Meningococo

Tuberculosis (BCG)

Enfermedad producida por el Mycobacterium
tuberculosis que se transmite por via inhalatoria,
cuya incidencia esta incrementando en todo el
mundo??2. Se reconocen areas con alta preva-
lencia incluyendo paises en Sudamérica, Africa,
Asia y Europa donde la vacunacién con la va-
cuna de bacilos vivos atenuados de Mycobac-
terium bovis (bacilo de Calmette-Guérin o BCG)
esta incluida en el calendario sistematico. No
obstante, la vacunacion en los NAV que viajan
a estas areas no se considera necesaria en la
mayoria de los casos?3%,

Probablemente tenga valor ofrecer la vacuna-
cién en nifios pequefios Mantoux negativo que
vayan a trasladarse a residir a areas de alta
endemicidad y riesgo de transmision de tuber-
culosis multirresistente?38, Se desconocen los
mecanismos que median la proteccién por la
vacuna, estimando una eficacia contra las for-
mas graves variable (30-80%) dependiendo de
la cepa utilizada o de la poblacion estudiada;
atribuyéndosele también efectos heterdlogos
como la reduccion de mortalidad global por neu-
monia o sepsis??®. Puede presentar reacciones
locales importantes, incluyendo la aparicién de
un nédulo indurado en el sitio de inyeccién que
puede progresar a una Ulcera y posterior cica-
triz38, Esta contraindicada en pacientes inmu-
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nodeprimidos, sujetos Manotux (+), tuberculosis
activa, recién nacido con un peso menor a 2500
gramos y en la desnutricion grave®38,

Conclusiones

El incremento de los NAV internacionales exige
la atencidn del pediatra para poder identificar
los posibles riesgos relacionados con el viaje
y poder instaurar las medidas de prevencion
necesarias. Muchas enfermedades seran in-
munoprevenibles, siendo la vacunacién una es-
trategia recomendada y en algunos casos obli-
gatoria para garantizar la seguridad del NAV.
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Comunicaciones

Resumenes de las ponencias y comunicaciones de la CVII Reunion cientifica de la SPAOYEX

celebrada en Caceres 8'y 9 de marzo de 2019,

Cuidados Paliativos Pediatricos y Hospi-
talizacion domiciliaria: a propdésito de un
caso. Una realidad cada vez mas presen-
te.

Segura Gonzalez M' Escobosa Sanchez O*
Blancho Molina A? Solier Alonso Y? Castillo
Vera J?

"Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil,
Badajoz; ?Hospital Universitario Virgen de las
Nieves, Granada.

Caso clinico: Presentamos el caso de una lac-
tante de 6 meses de edad en tratamiento por
unidad de cuidados paliativos por cuadro de hi-
potonia axial, retraso del desarrollo psicomotor
generalizado y epilepsia sintomatica.

Sin antecedentes perinatales de interés, emba-
razo controlado y parto a término. Con Apgar
8/9 al nacimiento. En las primeras 48 horas de
vida presenta varios episodios de atraganta-
miento y en la exploracién destaca microcefalia,
hipotonia axial, pufos cerrados y pulgar inclui-
do, ausencia de reflejo Moro, poca conexién
con el medio, no seguimiento con la mirada.

Realizado EEG, Ecografia transfontanelar, RM
cerebral y estudio metabdlico al nacimiento,
normales. Al mes presenta episodios de apertu-
ra bucal y arcada con hipererxtension de cuello
coincidiendo con las tomas, sin cianosis, desa-
turacién ni bradicardia; sospechandose un Sd.
De Sandifer inicié tratamiento con ranitidina,
domperidona y férmula antirreflujo.

A los 3 meses, ingresa para estudio tras nueva
clinica neuroldgica con episodios de hiperexten-
sion cefalica, irritabilidad, movimientos de chu-
peteo, y clonias de los cuatro miembros.

Con exploracion neurolégica basal interictal con
tono muscular aumentado de predominio distal
y reflejos osteotendinosos exaltados. Controles
analiticos sanguineos, cultivos de liquidos biolo-
gicos, ecografia abdominal, radiografia de térax
normales.
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En EEG se observa patrén hipsarritmico; com-
patible con Sd de West. Se inicia tratamiento
con vigabatrina y levetiracetam, afiadiendo pos-
teriormente ACTH; aun asi con escasa respues-
ta clinica. Presenta HTA secundaria a ACTH,
precisando dos antihipertensivos y diuréiticos.

Nueva RM cerebral f92de control: muestra sig-
nos de severa atrofia cerebral y cerebelosa.
Extensa afectacién supra e infratentorial de
sustancia blanca con atrofia y dismielinizacion,
con afectacion de ganglios basales. Ante estos
hallazgos se plantea el diagnéstico diferencial:
sindrome de Leigh como primera posibilidad sin
poder descartar acidosis glutarica tipo 1 u otras
encefalopatias mitocondriales.

Nuevo estudio metabdlico, negativo.

Dada la progresion, situacién clinica y pronos-
tico de la paciente, aun sin diagnostico certero;
se informa a la familia y se ofrece la posibilidad
de hospitalizacion domiciliaria para control de
sintomas y cuidados paliativos.

Clasificada como grupo 3 de cuidados paliati-
vos, actualmente recibe seguimiento telefénico
diario y visitas domiciliarias acordadas con la
familia. Se ha consensuado con ellos la no reali-
zacion de medidas extraordinarias.

Leishmaniasis visceral en nihos. A propo-
sito de un caso

Sanchez Romero MA, Bermejo Fernandez C,
Bejarano Martin MDLA, Lobo Ferndndez V, Hi-
dalgo Cruz RDF

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccién: La leishmaniasis visceral se trata
de una zoonosis causada por un protozoo del
género Leishmania, siendo el principal reservo-
rio en nuestro medio el perro. La transmision se
lleva a cabo a través de vectores, fundamental-
mente flebétomos. Generalmente se presenta
en nifos menores de 5 afios en los que tras un
periodo oligosintomatico aparece fiebre eleva-
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da diaria, de forma aislada o acompafiada de
otros sintomas. En la exploracién como hallaz-
gos principales encontramos la hepatomegalia
y fundamentalmente esplenomegalia. Analiti-
camente podemos encontrar pancitopenia (por
hiperesplenismo) e hipergammaglubulinemia
como hallazgos mas significativos.

Caso clinico: Paciente de un 1 afio de edad sin
antecedentes personales ni familiares de interés
que consulta por fiebre de hasta 39.9° de 4 dias
de evolucion. No otra sintomatologia acompa-
nante.

Exploracién: Aceptable estado general, senso-
rio despejado, buena coloracién e hidratacion
de piel y mucosas. ACR normal. Adenopatia
occipital no adherida, de consistencia blanda.
Esplenomegalia con bazo palpable cuatro tra-
veses, no hepatomegalia. No otros hallazgos
destacables.

Procedimientos diagndsticos y terapéuticos:
Se realiza analitica urgente en la que se detec-
ta pancitopenia (Hb 7,2 g/dl, 2.500 leucocitos y
45.000 plaquetas) y PCR elevada (140 mg/L). A
raiz de estos hallazgos se realiza frotis de sangre
periférica objetivandose linfocitos mayormente
de aspecto maduro y hematies en Roleaux. Se
confirma esplenomegalia con ecografia abdomi-
nal. A continuacion, se solicita estudio citolégi-
co de médula 6sea mediante puncién-aspirado
apreciandose abundante celularidad con hema-
topoyesis normal, se visualizan inclusiones en
los macréfagos compatibles con Leishmania.
La sospecha diagnéstica finalmente se confirma
mediante inmunofluorescencia positiva. A conti-
nuacion se inicia tratamiento con anfotericina B
liposomal 3 mg/kg con evolucién favorable.

Conclusiones: El hallazgo analitico de panci-
topenia se trata de un fendmeno infrecuente.
Existen diversos factores causales, algunos de
ellos potencialmente muy graves, lo que nos
obliga a llevar a cabo un estudio diagnéstico lo
mas exhaustivo posible dirigido principalmente
a descartar aquellas patologias potencialmen-
te graves. No debemos olvidar que en nuestro
medio la Leishmania es un parasito endémico,
y por tanto siempre habria que incluirla como
diagnostico diferencial en casos de pancitope-
nia, especialmente si ademas asocia fiebre y he-
patoesplenomegalia.
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Craneosinostosis. Nuestra experiencia en
un hospital de tercer nivel

Bermejo Fernandez C" Garcia Spencer S, San-
chez Romero MA', Coronel Rodriguez C?, Rivero
Garvia M, Guisado Rasco MC'

"Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla;
2Centro de Salud Amante Laffdn, Sevilla.

Introduccién: La craneosinostosis (CS) es el
cierre precoz de una o0 mas suturas craneales
que provoca un crecimiento anormal del craneo
y en algunos casos anormalidades cerebrales
estructurales y/o funcionales. Afecta a 1 de cada
2000 recién nacidos vivos. Puede ser aislada o
encontrarse asociada a sindromes. El objetivo
del presente trabajo es realizar un analisis des-
criptivo de nuestra experiencia en un hospital de
referencia en nifios con dicho diagndstico.

Material y métodos:Hemos revisado de forma
retrospectiva las historias clinicas de los usua-
rios con CS seguidos o intervenidos en nuestro
hospital en los ultimos 25 afos. Se han reco-
gido datos sobre la fecha de nacimiento, sexo,
edad de diagnéstico, edad de intervencion, tipo
de deformidad, cuadro sindromico asociado,
complicaciones, antecedentes familiares, edad
gestacional, tipo de parto, prematuridad, férmu-
la obstétrica y diabetes gestacional.

Resultados: La CS es mas prevalente en hom-
bres, la escafocefalia es la mas frecuente, se
asocia a prematuridad y a parto por cesarea,
mas de la mitad de la muestra presenta com-
plicaciones neurolégicas, siendo la mas comun
el retraso psicomotor, mas de un tercio son sin-
dromicas, la edad media a la cirugia es menor
cuando es endoscopica y existen mas compli-
caciones neurologicas en usuarios no operados.
Conclusiones: Aunque la CS es poco frecuente
debemos tenerla en cuenta ante cualquier de-
formidad craneal, para facilitar un diagnéstico y
tratamiento precoz que evite el mayor nimero
de complicaciones. Seria interesante realizar
estudios sobre esta patologia, concretamente
sobre su relacion con trastornos neurolégicos,
dado su escaso numero, para poder abordarlos
precoz y eficazmente.
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Importancia de la monitorizacion conti-
nua de glucosa en el diagnéstico precozy
el control metabdlico de la diabetes rela-
cionada con la fibrosis quistica (drfq)

Redondo Torres Al, Morales Pérez C, Riego Ra-
mos MJ, Santos Mata MA, Gémez-Pastrana D y
Macias Lopez FJ.

Servicio de Pediatria. Hospital del S.A.S. de Je-
rez de la Frontera. Jerez de la Frontera. Cadiz.

Introduccién: El aumento de la supervivencia
de la fibrosis quistica (FQ) ha supuesto un incre-
mento de las comorbilidades como la diabetes
mellitus, cuya prevalencia aumenta con la edad
(7% en menores de 10 afios y 23% entre 11 y
20 afos). Las causas son la insulinopenia por
alteraciones de la célula beta y la resistencia in-
sulinica que encontramos en estos pacientes. El
diagnostico se basa en los criterios de diabetes
de la American Diabetes Association debiendo
realizarse cribado con test de tolerancia oral a la
glucosa (TTOG) desde los 10 afios. No obstan-
te, la introduccién de la monitorizacién continua
de glucosa retrospectiva (MCG-R) puede detec-
tar anomalias glucémicas mas precozmente, lo
que permitiria un diagndstico y tratamiento mas
tempranos.

Caso clinico: Paciente varén de 13 afios diag-
nosticado de FQ a los 3 meses de edad con dos
pruebas del sudor positivas y mutaciones del
gen CFTR: DeltaF508/N1303K. Con 11 afios se
realizé una MCG-R con 3 valores de glucemia
postprandial mayores de 200 mg/dL y 16% del
tiempo total con glucemia mayor de 140 mg/
dL. La HbA1c era del 6% y un TTOG presenté
glucemia basal de 106 mg/dL y a las 2 horas
de 130 mg/dL. Segun el TTOG no tenia criterios
de diabetes pero la MCG-R cumpilia criterios del
Royal Brompton Hospital de Londres para diag-
nosticar DRFQ e iniciar insulinoterapia (mas de 2
picos postprandiales superiores a 200 mg/dL y
mas del 10% del tiempo por encima de 140 mg/
dL). Se decidié iniciar tratamiento con insulina
degludec siguiendo una evolucién favorable.

Comentario: Hemos presentado un caso de
DRFQ con alteraciones en la MCG-R pero un
TTOG normal, por lo que decidimos tratamien-
to con insulina degludec por su farmacocinética
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mas estable y menor riesgo de hipoglucemias,
a pesar de que no habia casos previos en la
literatura revisada. La insulinoterapia es el tra-
tamiento recomendado para la DRFQ teniendo
un doble objetivo: mejorar el estado nutricional
(que implica mejora de la funcién pulmonar) con
el efecto anabdlico de la insulina y disminuir la
incidencia de complicaciones microvasculares.
Consideramos necesario un consenso sobre la
utilizacion de laMCG-R en el diagnéstico precoz.

Monitorizacion de sobredistension pul-
monar por ecografia toracica en un lac-
tante en ventilacion mecanica con displa-
sia broncopulmonar grave

Acunas Soto S, Payer Pérez A, Alonso Ojemba-
rrena A

Hospital Universitario Puerta del Mar, Cadliz.

Introduccién: La presién positiva al final de la
espiracion (PEEP) 6ptima es aquella que man-
tiene los alvéolos abiertos sin sobredistender las
areas ventiladas, evitando mayor lesién pulmo-
nar. Aunque mejora la capacidad ventilatoria y
de oxigenacion del paciente al mantener las vias
aéreas terminales y alveolos abiertos durante
la espiracion e incrementar la presidén trans-
pulmonar y la capacidad residual funcional, un
nivel excesivo incrementa el dano al distender
unidades alveolares ya abiertas, dando lugar a
hiperinsuflacién y efectos hemodinamicos ad-
versos. La ecografia pulmonar es una técnica
util en Unidades de Cuidados Intensivos, dadas
sus ventajas (accesibilidad, inocuidad, estudio
en tiempo real a la cabecera del paciente). Per-
mite evaluar incrementos del volumen pulmonar
y zonas de colapso durante las maniobras de
reclutamiento y PEEP.

Caso clinico: Lactante de 132 dias de vida,
ingresado en UCI Neonatal desde el nacimien-
to, con antecedentes de prematuridad extrema
(24+3SG), displasia broncopulmonar (DBP) gra-
ve, perforacion intestinal secundaria a ileo me-
conial complicado y miocardiopatia hipertréfica
secundaria. En control radiolégico por aumen-
to de necesidades de FiO, presentaba hiper-
insuflacién llamativa del pulmén derecho, y en
ecografia pulmonar se evidencid, en hemitérax
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derecho, ausencia de deslizamiento pleural con
patrén de aireacion normal (lineas A y ausencia
de lineas B), no habitual en este paciente. Se
modificaron los parametros de ventilacion me-
canica (VM) para intentar reducir la hiperinsufla-
cién: en un primer momento se bajaron Volumen
Corriente (VT) y PEEP, sin mejoria en la com-
plianza dindmica ni en la autoPEEP, ni reapari-
cién del deslizamiento pleural ecografico. Dada
la posibilidad de hiperinsuflacién secundaria a
obstruccion de via aérea distal por el compo-
nente de DBP, bajo control ecografico se intenté
aumentar PEEP, hasta 9 cm H,O, sin cambios
ecograficos, pero si mejord la sobredistension
en la radiografia toracica. En control gasométri-
co posterior, persistia hipoventilacién. Por ello,
se aumento6 de nuevo PEEP hasta 10 cm H,O y
VT a 35 ml, reapareciendo deslizamiento pleural,
permitiendo descender FiO,, y presentando me-
joria gasométrica.

Conclusiones: La ecografia pulmonar es Util
como herramienta adicional en el paciente criti-
co con sobredistension pulmonar y para valorar
ajustes realizados en la VM.

Ginecomastia en adolescentes: no todo
es de origen puberal

Gonzalez Garcia A, Gonzalez De Buitrago Ami-
go J, Camarena Pavén N, Alvarez Mateos MC,
Acosta Hurtado C, Sanchez Conejero M

Hospital San Pedro de Alcantara, Caceres.

Introduccién: El sindrome de Klinefelter es la
cromosomopatia sexual mas frecuente y la prin-
cipal causa de fallo testicular primario.

Su origen es genético, diagnosticandose al de-
tectar un cariotipo con mas de un cromosoma
X. La existencia de este cromosoma extra da
lugar al fenotipo caracteristico y a un desarrollo
gonadal anémalo.

Presentamos el caso de un nifilo de 12 afos
diagnosticado de sindrome de Klinefelter a par-
tir de un estudio por ginecomastia bilateral.

Antecedentes personales: Embarazo y parto
normal. Pruebas metabodlicas normales. Desa-
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rrollo psicomotor normal. Curva ponderoestatu-
ral ascendente, siempre en percentiles altos de
talla. No enfermedades conocidas. Anteceden-
tes familiares sin interés.

Caso clinico: Nifo de 12 afos y 9 meses deri-
vado a la consulta de Endocrinologia por gine-
comastia bilateral de un afno de evolucién, no
dolorosa y sin secrecion objetivada. Pubarquia
desde hace 2 anos. No axilarquia ni aumento del
tamano de los testes. No realiza tratamientos ni
usa productos naturales.

Aporta analitica en la que destaca una elevacion
de FSH (57.6 mUI/ml) y LH (42 mUI/ml) y unos
valores de testosterona en el limite bajo de la
normalidad (1.81 ng/ml).

En la exploracién destaca que esta en percentil
95 de talla, superior a su talla diana (p59). De-
sarrollo puberal: Tanner | (G1A1P3). Llama la
atencion la ginecomastia bilateral y que tiene
testes pequefios (3 cc). Resto de la exploracion
normal.

Ante la sospecha de un hipogonadismo hiper-
gonadotropo, se inicia estudio y se solicita ca-
riotipo, con resultado 47XXY, confirmandose el
diagndstico de sindrome de Klinefelter.

Comentarios: El sindrome de Klinefelter es la
causa mas frecuente de hipogonadismo pri-
mario en varones. Las manifestaciones clinicas
mas caracteristicas son: talla alta con predomi-
nio del segmento inferior, alteraciones neurop-
sicolégicas, microgenitosomia, ginecomastia,
sobrepeso e infertilidad.

Estos pacientes precisan habitualmente tra-
tamiento con testosterona para inducir la pu-
bertad, siendo recomendado mantener el tra-
tamiento durante toda la vida para prevenir la
osteoporosis y las posibles complicaciones me-
tabolicas.

Debido a la gran heterogeneidad clinica de esta
enfermedad existe un importante retraso diag-
nostico, por lo que es necesario que haya una
alta sospecha diagnéstica en la infancia para
iniciar la intervencion terapéutica lo antes posi-
ble y tratar de prevenir las complicaciones aso-
ciadas.
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Hernia de Bochdalek de presentacion tar-
dia
Alvarez Triano M, Mora Navarro D, Calzada Gar-

cia-Mora C, Pérez Hernandez A, Garcia Barrio-
nuevo C, Marquez Mira P

Hospital Juan Ramon Jiménez, Huelva.

Caso clinico: Lactante de 33 dias de vida que
acude a URG por presentar dificultad respirato-
ria desde el nacimiento. Refieren rechazo parcial
de las tomas.

Antecedentes personales: gestacion de 38 + 5
semanas cursado sin complicaciones. Cesarea
urgente por RPBF. Apgar 9/10/10. Exploracion
sistematica normal. PN: 2.480gr.

Exploracion: Peso actual 3kg. Sat02:98%. AEG,
escaso paniculo adiposo con abdomen exca-
vado y palidez cutanea. ACP: tonos ritmicos sin
soplos, audibles en hemitérax derecho. Taquip-
nea importante con tiraje subcostal e intercostal.
Hipoventilacion mas marcada en hemitérax iz-
quierdo. Abdomen blando depresible, no doloro-
so, excavado, con ruidos peristaltico normales.

Pruebas complementarias: EKG: ritmo sinusal
a 150lpm con onda P sin signos de hipertrofia.
QRS estrecho. Eje a +90°. No alteraciones en
la repolarizacién. Gasometria: pH 7.18, pCO2
85mmHg. HCOS3: 32mmol/L. Rx AP de térax y
abdomen: Ausencia de asas intestinales en ab-
domen. Imagenes radiopacas de contenido aé-
reo en hemitérax izquierdo con desplazamiento
de silueta cardiaca hacia el lado derecho. Ha-
llazgos compatibles con hernia diafragmatica de
Bochdaleck.

Conclusiones: La hernia diafragmatica tiene
una presentacion clinica muy variable, desde
sintomas leves hasta incompatibles con la vida.
Es muy importante el diagndstico prenatal que
permita una evaluacién completa, buscando
alteraciones que puedan complicar aun mas
la deficiente funcion pulmonar. La HDC puede
presentarse alejada del periodo neonatal, por lo
que una clinica de dificultad respiratoria de larga
evolucion debe obligar al clinico a descartarla.
El tratamiento prenatal persigue mejorar la su-
pervivencia postnatal. El cierre definitivo se hara
tras el nacimiento, preferiblemente mediante
cierre primario del defecto.
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Displasia acetabular bilateral y pies equi-
novaros congénitos secundarios a mal-
formacion uterina materna.

Jiménez Mufoz M, Agudo Montore P, Capilla
Miranda A, Hidalgo Cruz RDF, Lobo Fernandez
V, Rojas Feria P

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccién: Las madres con malformaciones
uterinas presentan un mayor riesgo de creci-
miento intrauterino restringido y prematuridad.
Ademas, existe un riesgo hasta cuatro veces
mayor de malformaciones congénitas fetales/
neonatales, entre las mas frecuentes, hipopla-
sia nasal, micrognatia, deformidades toracicas,
malformaciones/contracturas de extremidades,
escoliosis y, en casos mas graves, onfalocele,
teratoma y acardia-anencefalia. Estas malfor-
maciones son consecuencia de factores bio-
mecanicos que interfieren con el normal creci-
miento y/o movilidad/posicionamiento del feto
intrautero.

Caso clinico: Recién nacida que ingresa por
diagndstico prenatal de arteria subclavia dere-
cha aberrante y pies equinovaros.

Desde el punto de vista obstétrico, embarazo
Unico de 39 semanas de duracion, con creci-
miento fetal en hemiutero derecho de Utero sep-
to; parto inducido, instrumental, presentacion
cefalica.

Ala exploracion, buen estado general, motilidad,
tono muscular y reflejos primarios normales.
Auscultacién cardio-pulmonar sin alteraciones.
Hipoplasia muscular de miembros inferiores y
nalgas, pies equinovaros flexibles y actitud en
flexo-aduccion de caderas con limitacién para
la extension y abduccién, dolorosas a la movili-
zacion activa; maniobras de Ortolani/Barlow di-
ficiles de valorar.

El ecocardiograma mostrd un primer tronco su-
pra-aértico con salida de ambas carétidas, y
otros dos troncos, arterias subclavias izquierda
y derecha. En la ecografia de caderas se apre-
ciaron signos de displasia acetabular bilateral
con angulo alfa de 40-43° en cadera derecha y
dificil valoracién del acetabulo izquierdo; ambas
cabezas femorales luxadas superolateralmen-
te. Las ecografias cerebral y abdominal fueron
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normales; la RMN dorso-lumbo-sacra, realizada
para descartar otras causas posibles, no mostré
signos de malformacidn espinal ni otras altera-
ciones.

Durante su ingreso, se mantuvo hemodinamica-
mente estable, decidiéndose revisidon anual por
Cardiologia Pediatrica. Traumatologia Infantil
decidié tratamiento de la displasia acetabular
con arnés de Pavlik y reduccion abierta con os-
teotomia periacetabular izquierdas, por cadera
izquierda irreductible. Para el tratamiento de los
pies equinovaros, se emple6 el método Ponseti.

Conclusiones: Entre las causas de malforma-
ciones congénitas de extremidades se encuen-
tran factores extrinsecos, como una limitacion
al desarrollo intrauterino por crecimiento fetal en
un hemiutero de Utero septo. En estos neonatos
es preciso estudiar la posible existencia de ano-
malias y disrupciones a otros niveles, especial-
mente craneofaciales y columnares, asi como
descartar otras causas posibles, como altera-
ciones medulares, y otros diagndsticos, como
artrogriposis congénita.

Aneurisma coronario como complicacion
tardia de enfermedad de Kawasaki

Garcia Zarzuela A, Rodriguez Gonzalez M, Cas-
cales Poyatos HM, Castellano Martinez A

Hospital Universitario Puerta del Mar, Cadiz.

Introduccidn: La enfermedad de Kawasaki (EK)
es una vasculitis sistémica que afecta a vasos
de tamafo pequefno y mediano. La etiologia de
la EK aun es desconocida, pero la mayoria de
datos epidemiolégicos y clinicos sugieren un
origen infeccioso. Hasta un 25% de pacientes
no tratados desarrollan aneurismas coronarios,
hecho que marca el pronéstico. Los pacientes
con aneurismas grandes/gigantes no tienen
sintomas cardioldgicos, salvo el desarrollo de
isquemia miocardica por alteraciones severas
del flujo o trombosis. La posibilidad de rotura de
aneurismas es rara, pudiendo ocurrir en la fase
aguda con el crecimiento rapido del mismo.

Material y métodos: Presentamos el caso de
un nifo de 11 afos con dolor toracico de repe-
ticiébn que acude para valoracion a urgencias de
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pediatria, ante la normalidad de pruebas com-
plementarias se deriva a consultas de cardiolo-
gia infantil.

Como antecedentes personales destaca un epi-
sodio febril de larga evolucion sin filiar a los 7
meses de edad. Entre las pruebas complemen-
tarias en ese momento se realiz6 analitica san-
guinea (23.000 leucocitos/microlitro con PCR de
108 mg/L) sistematico de orina (15 leucocitos/
campo) con urocultivo negativo y puncion lum-
bar, radiografia de térax y exudado faringeo y
nasal en los que no se encontraron ninguna al-
teracion.

En la consulta de cardiologia se inicia estudio
realizandose una ecocardiografia en la que se
objetiva aneurisma de 9x10 mm en bifurcacion
de arteria coronaria izquierda, sin otras altera-
ciones anatémicas ni funcionales.

Se solicita RMN cardiaca donde se observa
aneurisma fusiforme de 20 mm de longitud y
unos diametros axiales de 12x11mm, estando
el resto de coronarias sin alteraciones. Ademas,
se solicita angioTAC coronario confirmandose el
diagndstico de aneurisma gigante no trombosa-
do de tronco comun junto con ectasia coronaria
derecha. Iniciandose desde el diagnéstico an-
tiagregacion y anticoagulacion.

Conclusiones: La EK es la principal causa de
aneurismas coronarios en la infancia. Es funda-
mental un diagnédstico y tratamiento precoz lo
cual desciende la incidencia de aneurismas a un
4%. En lactantes con fiebre prolongada y ele-
vacion de reactantes de fase aguda sin causa
que lo justifique se debe realizar ecocardiografia
para descartar EK.

Fractura de Toddler como causa de coje-
ra persistente en un lactante

Capilla Miranda A,” Pardo Romero J?, Jiménez
Munoz, M', Agudo Montore P', Bermejo Fernan-
dez C', Praena Crespo M?

'Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla;
2Hospital Universitario Virgen de Valme, Sevilla;
3Centro de Salud La Candelaria, Sevilla.

Introduccioén: La fractura de Toddler es una en-
tidad que se presenta en nifios menores de tres
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afnos consistente en una fractura incompleta de
trazo oblicuo o espiroideo del tercio inferior de
la tibia. Generalmente las fuerzas que causan
la fractura son menores, traumatismos bana-
les que pueden no haber sido presenciados. El
diagnostico de sospecha se establece de forma
clinica, ante un paciente que presenta cojera de
forma brusca, con una exploracién fisica nor-
mal o presencia de punto doloroso en el tercio
distal de la pierna. La radiografia simple pue-
de ser normal o presentar una linea de fractura
oblicua. Otras pruebas utiles en el diagnéstico
son la gammagrafia, resonancia magnética o
ecografia. Se incluye una amplia lista de pato-
logias en el diagndstico diferencial, como son
las infecciones, contusiones, tumores, trastor-
nos metabdlicos, que debe ser razonablemente
descartadas. El tratamiento es la inmovilizacién
de la extremidad con seguimiento radiografico.
La consolidacién de la fractura suele ser com-
pleta tras cuatro semanas, siendo excepcional
la apariciéon de secuelas.

Caso clinico: Presentamos un paciente de 18
meses que acude a consulta por presentar re-
chazo del apoyo del miembro inferior izquierdo
desde esa misma tarde, tras bajar por un to-
bogan. Se realiza radiografia de caderas, que
resulta normal. Tras dos semanas, el paciente
reconsulta por persistencia de la cojera y llanto
frecuente. En la exploracion fisica destaca do-
lor a la palpacién del tercio distal de la pierna
izquierda y leve edema sin datos inflamatorios.
Se realiza radiografia de tobillo izquierdo, ob-
servandose en la misma una delgada linea de
fractura oblicua en el tercio inferior de la tibia.
Tras diagnosticarse de fractura de Toddler se
inmoviliza la extremidad durante tres semanas,
remitiendo la cojera posteriormente.

Conclusiones: La fractura de Toddler es una
causa de cojera brusca en pacientes menores
de tres afos. Es interesante tenerla presente en
el diagnéstico diferencial de pacientes con ex-
ploracién y radiologia normal para evitar prue-
bas innecesarias, tranquilizar a la familia y esta-
blecer un correcto tratamiento.
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Diagnodstico ecografico de neumotérax
tras canalizacion de via central en un re-
cién nacido

Garcia Zarzuela A, Alonso Ojembarrena A, Ruiz
Gonzalez E

Hospital Universitario Puerta del Mar, Cadliz.

Introduccién: El neumotérax se trata de una
patologia frecuente en periodo neonatal que
puede asociar una elevada morbimortalidad por
lo que requiere un diagnéstico rapido y preciso.
En los ultimos anos se ha introducido la ecogra-
fia pulmonar cémo prueba diagndstica de esta
entidad presentando una alta sensibilidad y es-
pecificidad.

En un pulmén sano, los puntos de referencias
que debemos encontrar son: la linea pleural fina,
deslizamiento pulmonary las lineas A.

En el caso de que se produzca un neumotorax,
ecograficamente encontraremos linea pleural
finay lineas A con desaparicion del deslizamien-
to pleural y de lineas B. Ademas, podemos ob-
servar punto pulmonar como la zona de maxima
extensiéon de la burbuja de aire.

Caso clinico: Presentamos el caso de un neo-
nato de 11 dias de vida con sospecha de enfer-
medad de orina con olor a jarabe de arce que
ingresa en nuestra unidad de neonatologia por
deterioro del nivel de consciencia y niveles ele-
vados de leucina en sangre, sin necesidad de
soporte respiratorio ni oxigenoterapia.

A su llegada presenta unos niveles de leucina
de 2117 microm/I por lo que se decide colocar
un catéter de didlisis peritoneal y canalizar vena
yugular interna izquierda para comenzar con
técnicas de depuracion extrarrenal.

Tras la sedoanalgesia con midazolam y fenta-
nilo comienza con hipoventilacién que precisa
intubacion y ventilacion mecanica, precisando
en modalidad VCRP una PIP de 25 cmH20 para
un VT de 6 ml/kg, asi como FiO2 del 40%. Se
realiza entonces una ecografia pulmonar evi-
denciandose signos compatibles con neumoté-
rax izquierdo (linea pleural fina sin deslizamiento
pleural, lineas A, ausencia de lineas B y signo
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del punto pulmonar a la altura de la linea medio
clavicular izquierda).

Dada la estabilidad del paciente se decide ac-
titud expectante, con buena evolucién clinica,
que permite la extubacién del paciente a las 48
horas de iniciada la ventilacién mecénica, y evi-
denciandose entonces resolucion ecografica de
la burbuja de neumotérax.

Conclusiones: La ecografia pulmonar es una
herramienta util para la valoracion del deterioro
respiratorio en recién nacidos. Se trata de una
técnica rapida, inocua, dinamica y facilmente
reproducible para valorar el seguimiento de los
pacientes.

Incremento de las hospitalizaciones por
hepatitis a durante los ahnos 2017 y 2018

Alvarez Triano M, Mateos Checa R, Croche
Santander B, Hernandez Pérez A, Calzada Gar-
cia-Mora C

Hospital Juan Ramon Jiménez, Huelva.

Pacientes y método: Estudio retrospectivo y
descriptivo de pacientes pediatricos hospitali-
zados por hepatitis A en nuestro centro entre los
anos 2008-2018.

Resultados: Se identificaron en el estudio 20
pacientes, 14 (70%) de los cuales acontecie-
ron en los anos 2017 y 2018. Dieciséis (80%)
fueron mayores de 6 afios, con una mediana de
edad de 8 afos. La relacion hombre/mujer fue
de 1,5/1. Ninguno de los pacientes padecia he-
patopatia previa ni tomaba farmacos hepatoto-
xicos. Sélo un paciente presentaba sindrome de
Down como antecedente destacable. Doce ca-
sos (60%) fueron de origen magrebi. Respecto
al origen de la infeccidn, 7 pacientes (35%) ha-
bian realizado viajes recientes a su pais de pro-
cedencia, 5 (25%) habian tenido contacto con
enfermos y 1 (5%) con viajeros. En 7 (35%) no se
identificé fuente de contagio. La duracién me-
dia de sintomas previos al ingreso fue de 4,2
dias. Los sintomas mas frecuentes fueron dolor
abdominal, ictericia y fiebre. Astenia, hipocolia
y hepatomegalia fueron sintomas menos cons-
tantes, pero presentes aproximadamente en la
mitad de los casos. La hipertransaminasemia
estuvo presente en todos los casos junto a hi-
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perbilirrubinemia en 15 (75%) pacientes. Los
tiempos de coagulacion se mantuvieron en ran-
go de normalidad en 18 (90%) pacientes y sélo
2(10%) presentaron discreto alargamiento del
TP. El diagndstico se establecié en base a posi-
tividad de IgM frente a VHA en todos los casos.

No hubo complicaciones en ningun paciente y la
estancia media fue de 3.3 dias. Se realizé6 EDO
en todos los casos y se establecieron medidas
preventivas oportunas en base a las indicacio-
nes de medicina preventiva del centro.

Conclusiones: Identificamos un incremento en
el numero de hospitalizaciones por hepatitis A
en los dos ultimos afos. Este fendbmeno esta
en consonancia con lo descrito a nivel nacional,
donde se ha evidenciado un incremento de la
incidencia en este mismo periodo de tiempo.
Existe una mayor proporcion de casos en pobla-
cién inmigrante que ha viajado a su pais de ori-
gen, constituyéndose en poblacion diana para
establecer medidas preventivas. La mayoria de
los casos cursaron como hepatitis leve sin com-
plicaciones a medio-largo plazo.

Sindrome de Turner en periodo neonatal:
a proposito de un caso.

Lobo Fernandez V, Hidalgo Cruz RDF, Garcia
Vallecillo M, Rojas Feria P, Jiménez Murfioz M,
Sénchez Romero MA

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Caso clinico: Neonato de sexo femenino de 33
semanas de edad gestacional que ingresa en la
unidad de cuidados intensivos neonatal proce-
dente de paritorio por prematuridad, bajo peso
y distrés respiratorio tras cesarea urgente. Se
diagnostica de enfermedad de membrana hia-
lina, precisando en sus primeras horas de vida
la administracion de una dosis surfactante y so-
porte con ventilacidn mecanica no invasiva en
modalidad CPAP bifasica.

Durante su ingreso se detecta un soplo sisté-
lico grado Il/Ill en foco adrtico, desarrollando
progresivamente linfedema en manos y pies.
Asi mismo, se constaté un gradiente tensional
entre miembros superiores e inferiores de en-
tre 20-30 mmHg. Mediante ecocardiografia se
diagnosticé una coartacién aodrtica posductal
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que se intervino quirdrgicamente sin inciden-
cias.

En el examen fisico también se evidenciaron ha-
llazgos fenotipicos tales como orejas y pelo de
implantacién bajas y pliegue nucal. Ante estos
hallazgos clinicos se solicitdé un estudio genéti-
co mediante cariotipo y GH-array, diagnostican-
dose de un Sindrome de Turner, tras resultado
de monosomia del Cromosoma X.

Conclusiones: El diagnostico del ST se sospe-
cha por las diversas manifestaciones clinicas
que lo caracterizan, confirmandose mediante
estudio genético con cariotipo. Dicha clinica va-
ria en funcién de la edad y la anomalia genética
que presente el paciente. La mayoria de los ca-
sos se diagnostican en la adolescencia, siendo
el motivo de consulta mas frecuente el hipocre-
cimiento.

En el 10- 25% de los recién nacidos con esta
patologia aparece linfedema de manos y pies,
pterigium coli, exceso de piel en el cuello, orejas
y cabello de implantacién baja, mamilas sepa-
radas o unas displasicas. También pueden pre-
sentar una longitud y peso bajos para su edad
gestacional.

Un 30% de las nifias con ST presentan cardio-
patia congénita, predominando defectos del
corazén izquierdo, siendo los mas frecuentes
la valvula aértica bicuspide (30-50%) y la coar-
tacién de aorta (30%). Se postula la asociacién
de cardiopatia al gen SHOX o a la malformacion
linfatica, siendo mas frecuente en aquellas pa-
cientes con 45X y cuello alado.

De cuadro catarral a tumor cardiaco irre-
secable

Acunfias Soto S, Rodriguez Gonzalez M, Pérez
Reviriego AA, Castellano Martinez A

Hospital Universitario Puerta del Mar, Cadiz.

Introduccién: Los tumores cardiacos prima-
rios son muy poco frecuentes en la edad pe-
diatrica. Su incidencia estimada es del 0,027-
0,08%. Mas del 90 % son de naturaleza be-
nigna, aunque pueden producir alteraciones
hemodinamicas. En cuanto a variedad histol6-
gica, el Fibroma es el segundo mas frecuente
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(6-25% del total de casos). Suelen presentarse
en neonatos y lactantes, siendo raros en nifos
mayores. Se caracterizan por ser nédulos in-
tramurales, generalmente Unicos, localizados
sobre todo en el apex del ventriculo izquierdo,
afectando a las paredes y/o las valvulas e in-
cluso a las cavidades.

Caso clinico: Lactante de 7 meses de edad, sin
antecedentes personales de interés, derivada a
consulta de cardiologia infantil por soplo sistéli-
co de caracteristicas organicas en contexto de
cuadro catarral. A la exploracién presentaba un
soplo pansistélico 3/6 en la escala de Levine,
en todos los focos de auscultacién cardiaca, no
irradiado y sin frémito, adecuados pulsos perifé-
ricos, sin diferencia de saturacion en miembros,
sin hepatomegalia, y sin sintomatologia de pa-
tologia cardiaca.

En electrocardiograma se aprecié hipertrofia de
ventriculo derecho severa, encontrandose en
la ecocardiografia transtoracica una masa de
45x34 mm que parecia depender de ventriculo
derecho (VD), ocupando 2/3 partes del mismo,
produciendo obstruccion del flujo en ambos
tractos de salida. Ingres6 para estudio, y pre-
sentd extrasistoles ventriculares y supraventri-
culares aisladas.

En RM cardiaca se apreciaba una masa com-
patible con fibroma de VD, con hipercaptacion
en la pared externa del tumor e hipocaptacién
interna, sin realce con la perfusion precoz. Tras
presentar el caso en Sesion Médico-Quirlrgica,
se concluyd la irresecabilidad, con muchas po-
sibilidades de dafo al tejido de conduccién y al
aparato subvalvular tricuspideo, por lo que se
decidid que el trasplante cardiaco seria la mejor
alternativa para la paciente, derivandose al hos-
pital de referencia de trasplante.

Conclusiones: El signo de presentacion habi-
tual de los tumores cardiacos es el soplo ines-
pecifico. La ecocardiografia es el método diag-
nostico de eleccion. Debe vigilarse la aparicion
de arritmias durante su evolucién hasta en el
40%.La posibilidad del trasplante cardiaco ante
la irresecabilidad de tumores de histologia be-
nigna, hace que sea una patologia con pronds-
tico muy dispar.
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Testotoxicosis como causa poco frecuen-
te de pubertad precoz periférica.

Acosta Hurtado C, Gonzalez De Buitrago Amigo
JF Alvarez Mateos MC, Gonzélez Garcia A, Ca-
marena Pavon N, Sanchez Conejero M

Hospital San Pedro de Alcantara, Caceres.

Introduccién: La pubertad precoz periférica
(PPP) o gonadotropin independiente ocurre por
aumento de esteroides sexuales sin activaciéon
del eje hipotalamo-hipofisario-gonadal, con
aparicion de caracteres sexuales secundarios
antes de los 8 afios en nifias y de los 9 afios
en nifos. Una causa poco frecuente es la tes-
totoxicosis, exclusiva de varones, con herencia
AD, por mutaciones activadoras del receptor de
LH que aumentan los niveles de testosterona de
forma autébnoma.

Caso clinico: Nifio de 5 anos remitido por haber
apreciado vello escrotal desde el afio de vida,
aumento del tamafo peneano desde hace 2
afos y ligero aumento de la velocidad de creci-
miento. No medicado.

Antecedentes personales: Perinatal normal. Se-
guimiento por Neuropediatria por retraso en len-
guaje.

Antecedentes familiares: Padre y tio paterno:
vello pubico precoz, sin saber precisar. Talla dia-
na 179,9 cm (p64, +0,38DE).

Exploracién fisica: 5 anos. Peso: 21 kg (+0,37
DE). Talla: 114,1 cm (+0,67 DE).Tanner llI-IV
(G3-4, P2 (vello en escroto), Aa), testes 5-6
cc. No focalidad neurolégica. Resto normal.
Pruebas complementarias: Edad ésea: 5 afos,
6 meses. Test LHRH: FSH basal 0,7 mcUl/ml,
FSH pico 3,06 mcUI/ml. LH basal 0,3 mUl/ml,
LH pico 2,76 mUI/ml. Testosterona: 2,63 ng/
ml (VN 0,12-0,32). SDHEA, Androstendiona,
17-OH-progesterona, TSH, T4L, IGF-I, IGFBP3:
normales. Alfa-feto-proteina y beta-HCG: nega-
tivas. RMN cerebral: quiste pineal. Ecografia
testicular: normal.

Ante sospecha de testotoxicosis, se solicita
estudio del gen LHCGR: mutacion en hetero-
cigosis de significado incierto, localizada en
importante regién de proteinas G que podria
estar relacionada con incremento en actividad
del receptor. Se inicia tratamiento con bicalu-
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tamida+ anastrozol. Padre portador de misma
mutacion.

Conclusiones: Contrariamente a lo que cabria
esperar en una PPP, la testotoxicosis puede cur-
sar con aumento de tamano testicular, aunque
es habitual la discordancia entre volumen testi-
cular y estadio puberal. El test de LHRH confir-
ma el origen periférico. La importancia de la de-
teccion precoz radica en las posibles secuelas
psicologicas y de crecimiento.

Existe controversia acerca del tratamiento por la
escasez de estudios. La terapia que ha demos-
trado ser mas eficaz es la asociacion de antian-
droégeno+inhibidor de aromatasa. Un importante
porcentaje desarrolla durante tratamiento acti-
vacion puberal central.

Enteropatia pierdeproteinas como com-
plicacion de gastroenteritis aguda, a pro-
posito de dos casos.

Serrano Zamora V, Gonzalez Carracedo MJ, Ga-
liano Avila C, Espejo Diaz C, Pérez Vlera M, Mon-
tero Salas A.

Servicio de Pediatria. Hospital de Mérida. Méri-
da. Badajoz.

Introduccién: La gastroenteropatia pierdepro-
teinas es una entidad infrecuente en pediatria.
Se caracteriza por una pérdida excesiva de
proteinas plasmaticas por el tubo digestivo, se-
cundaria a enfermedades gastrointestinales y/o
sistémicas. Esta pérdida proteica excede la ca-
pacidad de produccion hepatica, con hipopro-
teinemia e hipoalbuminemia progresiva. Clinica-
mente se manifiesta con edemas generalizados
y para el diagnéstico de confirmacién conviene
realizar el aclaramiento de alfa-1-antitripsina o
su cuantificacion aislada en heces, cuya con-
centracion se correlaciona bien con las pérdidas
proteicas intestinales en caso de enteropatia.

Resumen del caso: Caso 1: Nifio de 4 afos in-
gresado por cuadro de dolor abdominal y vo-
mitos recurrentes. Exploracién fisica y analitica
general al ingreso, normales. Tras mejoria inicial,
comienza con edemas generalizados, distension
abdominal y ganancia ponderal progresiva. Para
el diagnéstico diferencial del edema, se solicita
proteinuria que resulta normal, proteinas totales
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y albumina plasmatica descendidas y ecografia
abdominal donde se advierte engrosamiento de
la pared gastrica y leve ascitis, compatible con
enteropatia pierdeproteinas secundaria a gas-
troenteritis aguda.

La cuantificacion de alfa-1-antitripsina en heces
fue elevada en nuestro paciente, apoyando el
diagnostico de sospecha. El resto de estudios
solicitados fueron normales.

Caso 2: Nifia de 4 afos ingresada por gastroen-
teritis aguda con deshidratacion moderada. Al
quinto dia de ingreso muestra escasa mejoria
clinica junto con distensién abdominal progre-
siva y ascitis leve en ecografia abdominal reali-
zada. Analitica de control con hipoproteinemia e
hipoalbuminemia. Proteinuria negativa. Se aisla
Rotavirus en heces siendo el resto de estudios
normales. Pese a la sospecha de enteropatia
pierdeproteinas secundaria a gastroenteritis, no
se cuantificé alfa-1-antitripsina en heces.

Ambos casos evolucionaron favorablemente
con dieta hiperproteica y restriccion moderada
de liquidos.

Conclusiones: Ante gastroenteritis aguda de
evolucion incierta con edemas e hipoproteine-
mia sin pérdidas proteicas extradigestivas debe
sospecharse la enteropatia pierdeproteinas, en-
tidad poco frecuente pero no exenta de compli-
caciones sin el manejo adecuado.

Artritis idiopatica juvenil sistémica, un
diagnodstico de exclusion

Jiménez Tejada L, Ambrojo Lopez B, Del Castillo
Navio E, Fernandez Reyes MJ, Ruiz Vazquez J,
Cambrén Carmona A

Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil,
Badajoz.

Caso clinico: Nifia de 3 afios que acude a
Urgencias por fiebre de 3 dias de evolucién
(max:39°C). Evita caminar, dolor en miembros
inferiores, rigidez matutina, dolor generalizado
en MMII. Tos y mucosidad nasal de 9 dias de
evolucién. Deposiciones diarreicas 3 dias antes.
No otra clinica asociada.

No antececentes de interés. Exploracion fisica:
T%:38,2°C. Quejosa. Aspecto de enfermedad.
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Ap. Locomotor: Marcha antialgica. Limitacion
funcional por dolor a nivel de la cadera derecha.
Maniobra de Fabere + en pierna derecha, sin
dolor a la presién en palas iliacas. No signos de
inflamacion articular. Sin exantema. Resto nor-
mal

Evolucién: A su ingreso leve leucocitosis, lige-
ro aumento de los reactantes de fase de aguda
y leve esplenomegalia en ecografia. Se solicita
serologia para descartar causa infecciosa, asi
como hemocultivo y se inicia tratamiento anti-
bidtico empirico, que se suspende tras 3 hemo-
cultivos negativos. La fiebre es diaria, bifasica
con mal estado general. A los 11 dias de fie-
bre, comienzan a bajar las tres series sangui-
neas con un nuevo aumento de los RFA, lo que
hace plantearse, tras haber descartado etiologia
infecciosa, la presencia de AlJS o inicio de un
SAM, por lo que se solicita biopsia de médula
Osea y tras la normalidad de esta, se inicia tra-
tamiento con bolos de corticoides IV durante 3
dias, desapareciendo la fiebre y volviendo apa-
recer tras su suspensién, acompafnada de exan-
tema palmo-plantar. Se solicita ecocardiograma
donde se observa un leve derrame pericardico
pudiendo confirmar el diagndstico de sospecha
de AIJS. Se inicia tratamiento con prednisona a
2mg/kg/dia con buena respuesta.

Conclusiones: Ante fiebre y artralgia de evo-
lucién térpida se debe tener en cuenta otras
patologias a parte de la infecciosa, como es el
caso de las enfermedades autoinflamatorias y
neoplasicas. Para confirmar el diagnostico de
AlJS, se deben cumplir unos criterios clinicos
propuestos por la ILAR, pero previamente se
debe realizar un diagnéstico de exclusion.

Rinovirus, una infeccién no tan banal

Ambrojo Lépez B, Del Castillo Navio E, Jimenez
Tejada L, Gutierrez Gonzalez ML, Prieto Mayoral
A, Mangas Marin |

Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil,
Badajoz.

Introduccién: El neumomediastino se define
como la presencia de aire en el mediastino, lo
denominamos espontaneo cuando no hay an-
tecedentes de traumatismo, cirugia o procedi-
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miento médico, como la ventilacidn mecanica,
que pueda haberlo causado. En cuanto a los
factores de riesgo, numerosos estudios comen-
tan la influencia de infecciones del tracto res-
piratorio, crisis asmatica, aspiracion de cuerpo
extrafo, vomitos, tos, esfuerzos intensos, inha-
lacién de drogas o distocia de hombros en el
periodo neonatal.

Caso clinico: Nifia de 6 afios con antecedentes
de broncoespasmo de repeticidon que consulta
por dificultad respiratoria desde hace 24 horas,
fiebre, tos, rinorrea y algun vomito coincidiendo
con los accesos de tos. En la exploracion des-
taca SatO2 92%, tiraje subcostal, intercostal y
supraesternal, polipnea, faringe hiperémica con
mucosidad en cavum, en la auscultacion car-
diopulmonar regular entrada de aire bilateral
con sibilancias en ambos campos pulmonares
y crepitacién en la palpacion de la region cervi-
cal. Se realiza radiografia de térax en la que se
observa neumomediastino y enfisema subcuta-
neo. Ingresa, precisando oxigeno suplementario
en gafas nasales durante 48 horas, recibe trata-
miento con salbutamol y corticoides iv a 2 mg/
kg/dia, siendo dada de alta tras 72 horas. Se so-
licita PCR de virus respiratorios siendo positiva
para rinovirus.

Discusion: El neumomediastino tiene una baja
incidencia en pediatria, la incidencia real se des-
conoce, dada la variacion segun la poblacion es-
tudiada y la escasez de casos descritos en la li-
teratura, la clinica es muy heterogénea por lo que
la sospecha clinica es fundamental. Hay descrito
casos de neumomediastino por virus como bo-
cavirus, influenza o VRS, no encontrando en la
literatura ningun caso en el que esté implicado
el rinovirus en esta entidad. Los rinovirus son la
causa mas frecuente de infecciones respiratorias
de vias altas, pero desde la introduccién de las
técnicas de PCR viral, se sabe que se asocian a
otros cuadros como infecciones de vias respira-
torias bajas y broncoespasmo, el neumomedia-
tino debe tenerse en cuenta como complicacion
de una infeccion por este virus.
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Sindrome de Turner de diagnéstico tar-
dio: isocromosoma x dicéntrico

Rodriguez Leon B, Carmona Ponce JD, Ldpez
Becerra Y, Blanco Borreguero JM, Espino Agui-
lar R.

UGC de Pediatria. Hospital Universitario de Val-
me. Sevilla

Introduccién: El sindrome de Turner es un tras-
torno genético asociado a la monosomia parcial
o completa del cromosoma X y caracterizado
por talla baja, disgenesia gonadal y hallazgos
fenotipicos caracteristicos. El diagndstico se
basa en la evaluacion clinica y la confirmacion
citogenética mediante cariotipo. El tratamiento
ira dirigido a mejorar la talla baja y a inducir la
pubertad llegado el momento, siendo esencial
un abordaje multidisciplinar a lo largo de la vida
de estos pacientes.

Caso clinico: Paciente con hipocrecimiento de
afos de evolucioén remitida a nuestra consulta a
los 12 aflos y 1 mes para estudio de talla baja
(127 cm, -3.93 DE grafica Espafa 2010). Ante-
cedentes personales: recién nacida a término 38
semanas de gestacion con longitud al nacimien-
to de 45 cm (percentil 2, -2.21 DE segun grafica
Espana 2010, siendo pequefia para la edad ges-
tacional). Hipotiroidismo en tratamiento con le-
votiroxina. A la exploracion destacan pabellones
auriculares de implantacién baja y cubito valgo,
con desarrollo prepuberal.

Se realiza analitica con perfil hormonal tiroideo,
sexual y estudio de celiaquia con valores norma-
les. Edad 6sea de 10 anos. Se solicita cariotipo
con sindrome de Turner en mosaico con isocro-
mosoma dicéntrico en el cromosoma X. Inicia
tratamiento con hormona de crecimiento tras el
diagnostico con buena evolucion de la talla, en
seguimiento multidisciplinar desde entonces.

Conclusiones: El sindrome de Turner es una
patologia con una presentacién fenotipica muy
variable (algunas de ellas de diagndstico neo-
natal), y que guarda estrecha correlacién con
la citogenética. El isocromosoma X asociado a
formas en mosaico presenta manifestaciones
clinicas menos evidentes, a veces simplemente
talla baja sin otros rasgos, lo cual suele retra-
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sar el diagnéstico. De ahi, la importancia del se-
guimiento clinico de la talla baja en el paciente
pediatrico y, ante toda talla baja por debajo del
percentil 3 de forma mantenida, realizacion de
cariotipo para evitar demora diagnostica.

Sepsis neonatal tardia de origen urinario
por microorganismos atipicos: a propoési-
to de un caso

Riego Ramos MJ, Fernandez Puentes V, Corta-
zar Rocandio G, Morales C, Valera Sanz A, Re-
dondo A

Hospital de Jerez de la Frontera, Cadiz.

Introduccién: Staphylococcus aureus resis-
tente a meticilina (SARM) puede producir una
amplia variedad de cuadros clinicos. La co-
lonizacion se ve favorecida por ciertos facto-
res como la exposicién previa a antibiéticos
la hospitalizacion prolongada o el politrauma.
En cuanto a la colonizacién genital por SARM,
algunos estudios cifran la colonizacién de las
gestantes en torno al 2-3,5% especialmente
si son portadoras de S. agalactie. Los trauma-
tismos obstétricos son causa de elevada mor-
bimortalidad neonatal. Respecto al hematoma
renal subcapsular, es poco frecuente, siendo
mas habitual la hemorragia suprarrenal aislada
(75% derecha).

Caso clinico: Ingresa neonato de 10 dias de
vida por fiebre elevada de corta evolucién y sos-
pecha séptica.

Antecedentes personales: RNAT hijo madre
diabética gestacional insulino-dependiente con
elevado peso al nacimiento. Distrés respiratorio
transitorio que precisa ingreso en observacion.
Exploracién: regular estado general, abdomen
distendido y eritematoso con masa en flanco iz-
quierdo de consistencia elastica.

Pruebas complementarias a su ingreso: En la
analitica presenta leucopenia y anemia con foér-
mula normal, PCR de 253mg/L y PCT de 46 ng/
mL. Sistematico de orina 500 leucocitos con
nitritos positivos. Ecografia abdominal: rindn
izquierdo comprimido por lesidn ovoidea de
3.6x1.5 en relacién con hematoma evoluciona-
do en capsula perirrenal.
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Evolucién: A su ingreso comienza antibioterapia
empirica de amplio espectro que se sustituye
por vancomicina tras la obtencion de positivi-
dad en urocultivo y hemocultivo a SARM sen-
sible. Completa antibioterapia durante 10 dias
y se realiza manejo conservador del hematoma
renal y suprarrenal. Evoluciona favorablemente
con normalizacién clinico-analitica y remision
parcial del hematoma.

Comentario: Presentamos un caso cuyo inte-
rés radica en lo infrecuente de ambas entidades.
Habitualmente el manejo del hematoma renal es
conservador aunque puede ocasionar cuadros
graves con elevada mortalidad. Por otro lado la
sepsis neonatal tardia por SARM es infrecuente
y la importancia de la colonizacién de las ges-
tantes y su implicacién en sepsis neonatal no
esta bien documentada existiendo pocos casos
que demuestren la transmision vertical e infec-
cién neonatal. SARM ocasiona cuadros poten-
cialmente graves y en aumento en la poblacion
neonatal y pediatrica por lo que podria tener im-
portancia en el futuro como agente de infeccion
de transmision vertical.

Enfermedad de Moyamoya: a propdsito
de un caso

Riego Ramos MJ, Quesada Trujillo G, Diaz Co-
lom MC, Redondo Torres A, Valera Sanz A, Cor-
tazar Rocandio G.

Servicio de Pediatria. Hospital de Jerez de la
Frontera. Jerez de la Frontera. Cadiz

Introduccién: La enfermedad moyamoya es un
desorden cerebrovascular de etiologia desco-
nocida, caracterizada por la estenosis u oclu-
sién progresiva de las arterias carétidas internas
y sus ramas proximales, sin otros factores de
riesgo asociados. En los nifios, se estima una
incidencia del 0.02% vy se presenta hasta en un
90% de los casos como ACV isquémico.

Resumen del caso: Nifia de 8 afios derivada
desde su centro de salud por pérdida repentina
de fuerza en miembro inferior izquierdo (MIl) de
24 horas de evolucion. Entre sus antecedentes
personales destaca un episodio de pérdida de
fuerza transitorio en brazo derecho un afo an-
tes.
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En la exploraciéon destaca marcha en segador,
con Ml sin fuerza y ROT normales.

Se realiza TAC donde se observan imagenes
compatibles con lesiones isquémicas agudas
y subagudas, descartandose en un primer mo-
mento causa hemorragica o tumoral y se inicia
tratamiento con AAS. Durante su estancia hos-
pitalaria, presenta nuevo episodio de pérdida de
fuerza progresiva en mano derecha y paresia fa-
cial izquierda. En la RNM se identifican lesiones
isquémicas frontales, temporales y parietales
derechas de tipo agudo, y lesiones de caracte-
risticas cronicas, y en el angioTAC se constata
disminucién del calibre de las carétidas.

Se contacta con hospital de referencia para
traslado y realizacion de angiografia donde se
confirma el diagnéstico de sospecha. Dos me-
ses mas tarde, con recuperacion clinica parcial y
en seguimiento por rehabilitacion, se interviene
mediante trasposicion de la arteria temporal bi-
lateral, con evolucion posterior favorable.

Comentario: Se debe plantear esta enfermedad
como parte del diagndstico diferencial en todos
los nifios con un déficit neurolégico agudo. A
pesar de que en algunos centros la angioreso-
nancia se utiliza como primera técnica diagnoés-
tica, la angiografia convencional continda sien-
do el gold standard. En ésta, se observa la es-
tenosis distal de las carétidas internas y de los
vasos proximales del poligono de Willis.

Respecto al tratamiento, la aspirina se recomien-
da en los nifios con infarto isquémico agudo en
esta patologia. No existe tratamiento curativo, y
la prevenciéon secundaria se basa en técnicas de
revascularizacion, que disminuye o elimina las
recurrencias hasta en un 86% de los casos.

Estenosis de la unidn pieloureteral bilate-
ral de presentacion tardia

Calzada Garcia-Mora C, Torres Rico M, Pelaez
Cabrera MJ, Pérez Hernandez A, Alvarez Triano
M, Garcia Barrionuevo C.

Servicio de Pediatria. Hospital Juan Ramon Ji-
meénez. Huelva.

Introduccién: La obstruccion de la unién pielou-
reteral es la causa mas frecuente de hidronefo-
sis en la infancia, pudiendo causar deterioro de
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la funcion renal. Aparece en 1/1500 recién naci-
dos vivos, con predominio en varones y hasta
en un 40% es bilateral. El diagndstico se realiza
por ecografia y renograma. Aunque la ecografia
prenatal ayuda al diagnostico precoz hay casos
en los que pasa desapercibida, apareciendo cli-
nica en edad avanzada.

Caso clinico: Niflo de 12 afios que consulta por
dolor abdominal irradiado a FID y vomitos de
horas de evolucidon. A la exploracién presenta
dolor a la palpacion de FID con Blumberg positi-
vo. Se solicita ecografia abdominal diagnostica
para apendicitis aguda, visualizandose ademas
uropatia obstructiva derecha con dilatacién pie-
localicial y ureteral de 19 mm. Tras apendicec-
tomia el paciente es dado de alta, iniciandose
estudio uro-nefrolégico ambulatorio.

A los 15 dias de la intervencién, reconsulta por
dolor intenso en fosa renal derecha junto a he-
maturia, disuria y vomitos. Se repite ecografia
donde se visualiza aumento de la dilatacion pie-
localicial (31mm), adelgazamiento del parénqui-
ma renal derecho, uréter distal derecho dilatado
(4.7mm), calices aumentados de forma bilateral
y ectasia del rindn izquierdo (11mm). En siste-
matico de orina se objetiva hematuria y la ana-
litica sanguinea muestra un perfil renal normal.

Ante los hallazgos vy la clinica se decide reali-
zar TAC abdominal confirmandose aumento de
tamano del rindn derecho (11.6cm) secundario
a importante dilatacién pielocalicial (50 mm). Se
visualizan ademas litiasis caliciales derechas
secundarias a éstasis urinario junto a uréter de-
recho ectasico (5mm) con litiasis (3-4mm) en
meato ureteral. En el rindn izquierdo también se
aprecia una dilatacion pielocalicial moderada.

A continuacién se realiza Renograma-MAGS3
donde se aprecia rifidn derecho con funcién
conservada, persistiendo la dilatacion y ecta-
sia pielocalicial, sin respuesta a diuréticos ni a
la bipedestacion que sugiere obstruccion a nivel
pielocalicial. El rindn izquierdo conserva su fun-
cién presentando también ectasia pielocalicial
no obstructiva.

Finalmente es derivado a cirugia pediatrica para
intervencién quirurgica.

Conclusiones: La estenosis de la unién pielou-
reteral es una de las causas mas frecuente de
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hidronefosis en la infancia. Actualmente la eco-
grafia prenatal ayuda al diagnéstico precoz de
esta patologia. Es importante un diagndéstico y
un tratamiento precoz si la afectacion es severa
para evitar pérdida de la funcién renal.

Doctor, mi hijo se queda dormido cuando
se aburre

Alvarez Mateos MC, Garcia Navas NufAez VD,
Llanos Alonso N, Acosta Hurtado C, Cabello
Anaya MDC, Cano Plasencia R

Complejo Hospitalario, Caceres.

Introduccioén: La narcolepsia es una enfermedad
infrecuente y neurodegenerativa, que sucede en
personas genéticamente predispuestas con un
desencadenante autoinmunitario. Se caracteriza
por somnolencia excesiva diurna, episodios de
cataplejia, alucinaciones hipnagoéginas o hipno-
pémpicas y paralisis del sueno; la combinacion
de las dos primeras, es patognomonica. Su tra-
tamiento es conductual y farmacolégico.

Caso clinico: Nifio de 10 afos remitido por tras-
torno del sueio. Asmatico, no otros anteceden-
tes personales ni familiares de interés. Refieren
desde los 3 afios de edad agitaciones nocturnas
diarias, sugerentes con terrores nocturnos. Enu-
resis nocturna. Necesidad de varias siestas al
dia. Se queda dormido en contextos ilogicos y
poco interesantes para él. Conciliacion del sue-
Ao adecuada sin despertares frecuentes, puede
dormir hasta 18 horas seguidas. Buena calidad
del suefo. Episodios de cataplejia desencade-
nados por llanto o risa en el ultimo afo. Buen
rendimiento escolar, adecuadas relaciones so-
ciales. Exploracion fisica por aparatos: normal.
Hemograma, bioquimica con perfiles, ferritina y
funcién tiroidea normal. HLA DRB1, HLA DQB1.
RM cerebral normal. Polisomnografia diurna sin
privacion de sueno: episodio de suefio diurno
espontaneo de 37 minutos, iniciado con una la-
tencia inferior a 5 minutos, arquitectura organi-
zada. Actigrafia: conservacion ciclo sueno-vigi-
lia, frecuentes siestas en momentos variables,
importante fraccionamiento del suefio. Test de
latencias multiples: positivo para Narcolepsia.
Se pauta tratamiento conductual, los padres no
son partidarios de medicar.
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Discusion: Presentamos un caso clinico tipico
de Narcolepsia. Pese a ser una entidad infre-
cuente en pediatria, debemos conocerla, ya que
su diagndstico precoz podria evitar problemas
escolares o aislamiento social. Ademas, debe-
mos tener en cuenta que en esta edad predomi-
nan las formas leves o incompletas pudiéndo-
nos confundir con otras entidades.

Agranulocitosis por metamizol: descrip-
cion de un caso

Rodriguez Ledn B, Lopez Becerra Y, Oliva Gra-
gera M.

Unidad de Gestion Clinica de Pediatria. Hospital
Universitario de Valme. Sevilla. Sevilla.

Introduccién: El metamizol es un farmaco con
efecto analgésico-antipirético frecuentemente
empleado en poblacion pediatrica. La aparicion
de agranulocitosis es una reaccion adversa co-
nocida y, pese a su baja incidencia (5-8 casos/
millén de habitantes/ afo), constituye una reac-
cion grave de tipo B con elevada mortalidad por
el riesgo de infecciones graves asociadas. Etio-
patogenia desconocida, postulandose una re-
accion inmunolégica con cierta susceptibilidad
genética. Ademas de clinica compatible, requie-
re neutropenia grave (<500 neutréfilos/mma3),
con resto de series indemnes, con recuperacion
de la cifra leucocitaria normal inferior a 30 dias
tras su retirada.

Resumen del caso: Nina de 12 afos que con-
sulta por dolor abdominal y lumbar de 4 dias de
evolucién con nauseas, febricula y afectacion
del estado general. Tratamiento dos semanas
antes con Amoxicilina por sospecha de ITU no
confirmada, presentando 48 horas tras finalizar
tratamiento episodio de diarrea autolimitado.

Antecedentes personales: enfermedad celiaca
desde los 10 afos y dos episodios de neutro-
penia grado 2 y 3 coincidiendo con procesos
febriles, resueltos.

Exploracién fisica: Buen estado general. Dolor
a la palpacién en hipogastrio sin signos de pe-
ritonismo. Resto de exploracién por aparatos y
sistemas normal.

Se realiza analitica sanguinea donde destaca
leucopenia de 1280 leucocitos /mm? con neu-
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tropenia severa (10 neutréfilos /mm3). No otras
citopenias. Frotis de sangre periférica: linfocitosis
relativa de linfocitos maduros con 40% de linfoci-
tos de aspecto estimulado y presencia de células
linfomonocitarias. Realizado ecografia abdomi-
nal, serologia ampliada y test de gripe, normales.

Rehistoriando la paciente refiere la toma de me-
tamizol en los dias previos 1gramo/8horas (dosis
aproximada: 66.6 mg/kg/dia). Ante neutropenia
severa, se decide ingreso y se mantiene en ais-
lamiento protector y antibioterapia intravenosa
con cefepime durante 4 dias. Tras supresion de
metamizol, desaparicién de febricula y sintoma-
tologia asociada.

Controles analiticos seriados con mejoria de
neutropenia hasta normalizaciéon de la misma.
Actualmente controles periddicos normalizados
sin neutropenia ni clinica.

Conclusiones /comentarios: A pesar de ser
una alternativa eficaz como analgésico y anti-
pirético, se deberia educar tanto a familiares
como al personal sanitario sobre el uso racional
de metamizol ante la posible aparicion de este
efecto adverso potencialmente grave.

Papilomatosis laringea recurrente: disfo-
nia precoz y persistente.

Fernandez Bravo C, Peromingo Matute E, San-
cez Codez Ml

Hospital Universitario Puerta del Mar, Cadiz.

Introduccién: La papilomatosis laringea recu-
rrente (PLR) consiste en la extensién de lesiones
exofiticas por el arbol traqueobronquial causa-
da principalmente por el virus papiloma humano
(VPH) 6 y 11. Una entidad crénica con compli-
caciones respiratorias y grandes limitaciones
terapéuticas.

Caso clinico: Nifio de 2 anos que acude a Ur-
gencias por disfonia y estridor inspiratorio des-
de los 13 meses. Antecedentes obstétricos:
parto eutécico sin lesiones genitales maternas.
Se realiza laringoscopia donde se visualizan le-
siones papilomatosas supragléticas, gléticas
e infragloticas. La biopsia evidencia papiloma-
tosis epitelial escamosa sin displasia, VPH-11
positivo. Se realiza microcirugia laringea persis-
tiendo discreto estridor aunque recupera la voz.
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Tras dos meses, recurre con lesiones en ambas
cuerdas vocales hasta la regién subgldtica. Se
realiza microcirugia y se detecta VPH-11 sin dis-
plasia. Tres meses después, recaida de la dis-
fonia. La laringoscopia muestra recurrencia de
lesiones papilomatosas ocupando ambas cuer-
das vocales. Esta pendiente de realizar tercera
intervencién y terapia intralesional con cidofovir.

Nifia de 3 afios diagnosticada de asma del lac-
tante. Acude a Urgencias por estridor bifasico y
retraccion moderada desde hace un mes. Res-
puesta parcial a broncodilatadores y antiinfla-
matorios. Afonia desde el afo de vida. Antece-
dente de parto eutdcico con verrugas vaginales
activa. Se realiza fibrobroncoscopia y se visua-
liza lesién papilomatosa en cuerdas vocales.:
papiloma fibroepitelial escamoso con displasia
leve VPH-11 positivo. Se extirpa mediante mi-
crocirugia laringea. Tras 8 meses continua asin-
tomatica sin recidivas.

Discusioén: La principal transmisién de PLR es
vertical. Los sintomas de alerta son: disfonia,
estridor y dificultad respiratoria. Frecuentemen-
te, se diagnostica errobneamente como otras en-
tidades con evolucion térpida y sin respuesta
al tratamiento. Es fundamental explorar la via
aérea mediante laringoscopia flexible, con toma
de biopsias y determinacién de VPH. En caso
de afectacion traqueal y/o bronquial se debe
realizar TC pulmonar para delimitar la extension.
Lo mas frecuente es la recurrencia de las lesio-
nes a pesar de excisién quirurgica. El genotipo
VPH-11 se ha relacionado con casos mas agre-
sivos que precisan traqueotomia precozmente
y evolucion maligna. Cidofovir y bevacizumab
intralesional son agentes que se han usado con
buenos resultados. Asimismo, la vacunacion del
VPH continda siendo la medida que mas ha dis-
minuido la incidencia de PLR.

Alergia a las proteinas de leche de
vaca: una gran simuladora en el periodo
neonatal

Alvarez Mateos MC, Martin Ferndndez R, Acosta
Hurtado C, Gutiérrez Agujetas M, Barros Garcia
P, Arroyo Carrera |

Hospital San Pedro de Alcantara, Caceres.
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Descripcion del caso: Recién nacida de 20 dias
de vida que ingresa por erupcién cutanea gene-
ralizada de 6 horas de evolucion que ha ido en
aumento junto con edema de dorso de manos y
pies. Clinica catarral en dias previos. Afebril. No
otra clinica. No cambios higiénico-dietéticos.

Antecedentes: embarazo no controlado, serolo-
gias negativas, S.agalactiae desconocido, par-
to eutdcico a las 36 semanas, no reanimacion.
Ingresada al nacimiento por riesgo séptico, re-
cibiendo antibioterapia empirica. Alimentacion:
lactancia mixta.

Al ingreso: Buen estado general. Erupcion erite-
matosa generalizada, lesiones maculo-papulo-
sas en cara, tronco, abdomen y extremidades.
Edema en dorso de manos y pies (figural). Res-
to normal. Analitica sin alteraciones. PCR 24,2
mg/dl.

Evolucion: durante las primeras horas de ingre-
so presenta vomitos, decaimiento y aumento
de la PCR. Se recogen muestras para estudio
microbiolégico (sangre, orina, LCR, PCR para
virus) y se inicia antibioterapia. Cardiorrespi-
ratorio estable. Buena evolucion posterior con
resultado microbioldégico negativo, por lo que
se suspenden antibiéticos. Lesiones cutaneas
fluctuantes, con algunas de caracter habonoso.
Ante la sospecha de alergia a las proteinas de
leche de vaca se pauta formula hidrolizada con
remisién de la clinica (figura 2). IgE especifica
leche de vaca extraida en el ingreso 4.87 KU/L.
Eosindfilos en ascenso (maximo 11%). Asinto-
matica desde el inicio de la dieta de exclusion.

Discusion: La Alergia a las Proteinas de Leche
de Vaca (APLV) es la alergia alimentaria mas fre-
cuente. Puede debutar durante el periodo neona-
tal con sintomas diversos, desde clinica digestiva
hasta formas graves de shock anafilactico por lo
que sera necesario un riguroso diagnostico dife-
rencial para descartar patologias importantes con
distinto manejo. Aunque no se puede determinar
con exactitud, la prevalencia de la APLV ha creci-
do en los ultimos afos. Algunos factores relacio-
nados son la prematuridad, el parto por cesarea,
el uso perinatal de antibidticos, la disminucién de
la lactancia materna o el empleo del “biberdn pi-
rata”. El prondstico es favorable y la mayoria de
los casos tiene un caracter transitorio.
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Absceso periamigdalino: una complica-
cién poco frecuente

Basso Abad, B, Barros Garcia P, De Saa Alvarez
MR, Acosta Hurtado C, Gutierrez Agujetas M,
Sanchez Conejero M

Hospital San Pedro de Alcantara, Caceres.

Introduccioén: El absceso periamigdalino es una
complicacién infrecuente de la faringoamigda-
litis. Se produce por la invasidén bacteriana del
espacio entre la capsula amigdalar, el musculo
constrictor de la faringe superior y el palatofa-
ringeo. Ocurre en el 1-2% de las faringoamig-
dalitis, generalmente en aquellas no tratadas o
con mal cumplimiento. Se presenta como em-
peoramiento clinico con dolor irradiado a oido,
trismus, alteracion de la voz, halitosis, asime-
tria de orofaringe con abombamiento del pilar
faringeo y paladar blando y desplazamiento de
Uvula. Puede producir compromiso respiratorio
por compresion o drenaje espontaneo y bron-
coaspiracion, ocasionando una urgencia vital. El
tratamiento se basa en antibioterapia y drenaje
del absceso en la mayoria de casos.

Caso clinico: Nifio de 8 anos sin antecedentes
de interés. Diagnosticado de faringoamigdalitis
en tratamiento con amoxicilina 25mg/kg desde
hace tres dias. Acude nuevamente por fiebre,
odinofagia intensa, imposibilidad para abrir la
boca y voz gangosa.

Exploracién fisica: Peso: 41,4 kg. T%:38°C.
Constantes normales. Exploracién de orofaringe
muy dificultosa por trismus. Dolor laterocervical
derecho. No adenopatias. Resto normal

Pruebas complementarias: Hemograma: leuco-
citos 13.300 (Neutrdfilos 84%). Bioquimica: nor-
mal. PCR: 112,9mg/L

Ante la sospecha de absceso periamigdalino se
contacta con Otorrinolaringdélogo, quien consi-
gue explorar orofaringe, objetivando abomba-
miento de paladar blando derecho con amigda-
las hipertréficas sin exudados. Se realiza TAC
cervical donde se observa masa de 3x4cm, de
densidad partes blandas, con densitometria li-
quida en su interior, en relacién con absceso
amigdalino derecho sin afeccion de espacios
parafaringeos ni retrofaringeos. Ingresa para tra-
tamiento con amoxicilina-clavulanico intraveno-
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so y drenaje del absceso bajo anestesia. Buena
evolucién con remisién de la clinica, permitien-
do cambio a antibidtico oral el segundo dia.

Conclusiones: El absceso periamigdalino es
una infeccion de tejidos profundos de cabeza
y cuello. Puede originar importante morbilidad,
por lo que es preciso un diagnéstico y tratamien-
to precoz. Se diagnostica clinicamente, sien-
do imprescindible un alto indice de sospecha
para evitar potenciales complicaciones. Debe
plantearse el diagnoéstico en pacientes con fie-
bre, limitacion del movimiento cervical, trismus
y odinofagia, fundamentalmente aquellos con
faringoamigdalitis reciente o mal tratada, como
nuestro paciente. En nifios con faringoamigda-
litis de repeticién es posible la recurrencia, en
cuyo caso la amigdalectomia profilactica podria
estar indicada.

Infeccién por rotavirus como causa de
crisis parainfecciosa

Galiano Avila C, Real Terrén R, Montero Salas A,
Serrano Zamora V, Vaquerizo Vaquerizo V, Gon-
zalez Carracedo MJ

Hospital de Mérida, Mérida.

Introduccién: La infeccién por rotavirus es la
principal causa de gastroenteritis aguda (GEA)
en la infancia. Asociadas a esta patologia estan
las crisis parainfecciosas, que son convulsiones
afebriles en ausencia de deshidratacion o alte-
raciones hidroelectroliticas en nifilos con edades
comprendidas entre 6 meses y 6 afios de vida.
Suelen aparecer en los primeros 7 dias de en-
fermedad, o incluso en las 48 horas previas y
habitualmente responden mal a los diferentes
farmacos antiepilépticos, sin dejar secuelas a
largo plazo.

Caso clinico: Nina de 12 anos, que acude a
urgencias por cuadro de clonias periddicas al-
ternantes de hemicuerpo derecho y disartria de
2 horas de evolucion. No presentd pérdida de
conciencia ni alteraciones en las constantes vi-
tales. Dicho cuadro cede tras la administracion
de un bolo de acido valproico, sin haber obte-
nido respuesta previa a diazepam (2 dosis) ni
levetiracetam.
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Como antecedente de interés destaca la pre-
sencia de cuadro diagnosticado de GEA (sin
diagnostico microbioldgico) que cursd con una
deposicion liquida y dolor abdominal en las
2 semanas previas y, como particularidad del
caso, la vacunacioén tetravalente contra el virus
papiloma humano en las 2 horas previas al inicio
de la clinica.

Durante el ingreso presenta episodios de sudo-
raciéon, cefalea y vémitos, con 2 episodios de
nuevas clonias autolimitadas y de escasa du-
racion, que cedieron totalmente a las 24 horas
de ingreso, manteniendo la perfusion de acido
valproico, que posteriormente se pasoé a via oral
y finalmente a las 2 semanas se suspendio.

Entre las pruebas complementarias que se rea-
lizaron destacar la positividad para rotavirus en
heces (neuroimagen, estudio analitico, metabo-
lico y pruebas neurofisiolégicas, sin hallazgos
relevantes). Dos meses tras el alta, no ha vuelto
a presentar nuevos eventos comiciales y conti-
nua sin medicacion antiepiléptica.

Conclusiones: Las crisis parainfecciosas son
una entidad bien conocida, aunque infradiag-
nosticada. En nuestro caso resulta atipico por la
edad y forma de presentacion del mismo. Con-
sultando bibliografia sobre la vacuna tetravalen-
te contra papilomavirus, hay publicados casos
de crisis convulsivas, con una incidencia muy
baja (3.2/100.000 adolescentes vacunados), por
lo que no podemos definir con seguridad la cau-
sa de dichas convulsiones en nuestra paciente.

Manejo del dolor en el recién nacido

Marroyo Caro MG, Prieto Villar MA, Guerra Gue-
rra IM

Hospital San Pedro de Alcantara, Caceres.

Introduccidn: Las consecuencias, a corto y largo
plazo, del dolor en el recién nacido estan clara-
mente establecidas. La valoracion del dolor debe
ser incorporada al protocolo del cuidado habi-
tual como la quinta constante vital y registrarse
periddicamente. El mejor control del dolor es un
componente importante del cuidado para el de-
sarrollo del recién nacido.La analgesia no farma-
colégica esta en la base esencial de este control.
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Métodos: Tras la formacidn inicial especifica de
dos enfermeras y un facultativo en el Manejo del
Dolor en el recién nacido, se programan sesio-
nes de formacion para el reso del personal y se
elaboran carteles para la difusién de las pautas.

Con el fin de valorar el conocimiento y cumpli-
miento de los conocimientos sobre analgesia no
farmacoldégica, se elabora una encuesta con va-
rios items y una hora de recogida de datos para
cada recién nacido en la que se plasma, duran-
te la primera semana de ingreso, ademas de la
edad gestacional, los procedimientos dolorosos
a los que se somete (puncidon capilar, inyecta-
bles, venopuncién,sondajes, puncién lumbar vy
suprapubica, aspiraciones, estudio oftalmolo-
gico y otros) y las medidas no farmacologicas
aplicadasen cada caso (contencidn,sacarosa,
succioén, lactancia materna, método canguro).
Los datos obtenidos durante un ano seran ana-
lizados con el fin de conseguir los objetivos.

Objetivos: Valorar los conocimientos del per-
sonal de enfermeria sobre analgesia no farma-
colégica. Valorar el cumplimiento de las normas.
Analizar la eficacia y seguridad de estos méto-
dos. Concienciar al personal en la prevencion,
detecciéon y tratamiento del dolor. Elaborar un
protocolo definitivo y consensuado.

Conclusiones: El dolor es consecuencia inevita-
ble de multiples procedimientos en las Unidades
de Neonatologia. Los avances tecnolégicos van
asociados con frecuencia a mayores situaciones
de estrés y disconfort. Las importantes repercu-
siones del dolor y el estrés, tanto a corto como
a largo plazo, sobre la evolucién de nuestros pa-
cientes, nos obliga a un adecuado conocimiento
sobre su valoracion, prevencion y tratamiento.
La formacién del personal y el conocimiento so-
bre la situacién real de las actuaciones, son el
punto de partida imprescindible para una ade-
cuada atencion a los neonatos enfermos.

VOMITOS INCOERCIBLES COMO PRESEN-
TACION DE INFECCION HERPETICA DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

Cabello Anaya MDC', Garcia-Navas Nufiez D.',-
Gutierrez Agujetas M.', Barros Garcia P, Fer-
nandez Reyes MJ?, Basso Abad B’

o e B L
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'Hospital San Pedro de Alcantara, Caceres;
2Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil,
Badajoz.

Introduccioén: El Virus Herpes Simple (VHS) es
la causa mas frecuente de encefalitis grave y su
presentacion habitual consiste en un cuadro fe-
bril de comienzo agudo asociado a alteraciones
neuroldgicas. Un 20% de los casos presenta un
cuadro clinico atipico, con ausencia de focali-
dad neurolégica inicialmente y lenta progresién
de la enfermedad. Independientemente de su
presentacion, la sospecha diagndstica y trata-
miento precoz se correlaciona con una menor
morbimortalidad.

Caso clinico: Nifa de 8 afos, sin antecedentes
de interés, que presenta un cuadro de vomitos
incoercibles de 3 dias de evolucion. Dolor abdo-
minal tipo cdlico e intolerancia oral. Afebril. No
ingesta de alimentos sospechosos ni deposicio-
nes diarreicas. Importante cortejo vegetativo,
episodios presincopales. Antecedente de viaje
a Marruecos.

Exploracién fisica: triangulo de evaluacion pe-
diatrica estable. FC 55lpm, TA 100/73mmHg,
SatO2 100%. Regular estado general. Somno-
lencia, adecuada reactividad a estimulos. Pali-
da, ojerosa. Resto de exploraciéon por aparatos
anodina. No focalidad neurolégica.

Pruebas complementarias al inicio: hemograma,
coagulacién, bioquimica con perfiles, gasome-
triavenosa, amonioy sistematico urinario norma-
les. Reactantes de fase aguda: negativos. ECG:
bradicardia sin otros hallazgos. Radiografia t6-
rax-abdomen y ecografia abdominal normal. Se
decide ingreso hospitalario a dieta absoluta con
fluidoterapia intravenosa y antieméticos. Man-
tiene vémitos incoercibles, cortejo vegetativo y
FC bajas con TA normales. TAC craneal normal.
Presenta episodios de desconexién ambiental,
hipotonia generalizada, fluctuacién del nivel de
consciencia (Glasgow mas bajo: 6 puntos) y pu-
pilas midriaticas reactivas; cese espontaneo tras
escasos minutos. Puncion lumbar: citobioqui-
mico normal. Se inicia tratamiento empirico con
aciclovir intravenoso durante 14 dias por PCR
VHS positiva en LCR. Persisten episodios refe-
ridos durante 48-72 horas, se inicia tratamiento
con levetiracetam intravenoso, con buena res-
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puesta. EEG vigilia-sueno: actividad lenta focal
en vigilia bifronto-temporal leve de predominio
derecho. RM cerebral normal. Evolucién favora-
ble, asintomatica. EEG vigilia de control normal.

Comentario: Aportamos un caso clinico carac-
terizado por una presentacion atipica de ence-
falitis herpética, debutando con vémitos incoer-
cibles y mostrando la afectacién neuroldgica en
dias posteriores. Consideramos importante dar
a conocer esta presentacion poco comun, que
puede confundir hacia otros diagndsticos inicia-
les como en nuestro caso, dada la posibilidad
de tratamiento etiolégico de esta entidad.

Palidez como signo guia

Casero Gonzéalez MM, Lépez Marmol, AB', Sil-
vero Enriquez VP?, De La Torre Morales C',Mo-
reno Balsera M', Ramirez Arenas M’

"Hospital San Juan de Dios, Cordoba; 2Hospital
de Mérida, Mérida.

Caso clinico: Mujer de 22 meses que acude por
decaimiento y palidez de un mes de evolucion
coincidente con infeccion respiratoria de vias
altas. Antecedentes personales y familiares sin
interés. Dieta escasa y poco variada pero buen
desarrollo ponderoestatural, habito deposicio-
nal normal. A la exploracién destaca palidez
mucocutanea, no megalias ni adenopatias, no
dismorfologias, constantes normales.

Se realiza analitica con los siguientes resulta-
dos: hemoglobina 5.9 g/dl, hematocrito 17.7%,
hematies 2.360.000/ul, VCM 75 fl, serie blanca 'y
plaquetas normales, perfil férrico, tiroideo, folato
e hidroxocobalamina normales, serologia celia-
ca negativa. Destacando unos reticulocitos de
0.01% sugestivos de anemia aplasica arregene-
rativa, ampliandose estudio con frotis de sangre
periférica informado como anemia normociti-
ca normocromica, serologia virus Epstein-Barr,
Parvovirus B19 y citomegalovirus negativos. Se
realiza control a las 48 horas con hemoglobina
de 5.4 g/dl, por lo que se decide ingreso para
mielograma observandose eritroblastopenia
significativa sin otros hallazgos y ante inestabili-
dad se realiza transfusion con mejoria.

Dentro del contexto clinico-analitico sugestivo
de eritroblastopenia transitoria de la infancia se
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decide actitud expectante, observandose a las
3 semanas aumento de reticulocitos y hemog-
lobina.

Comentarios: La eritroblastopenia transitoria
de la infancia es un proceso raro, autolimitado y
benigno, tipico de nifos entre 1 y 4 anos sanos.
Se caracteriza por una supresién temporal de la
eritropoyesis, resultando en anemia normocitica
normocrémica moderada a severa de aparicion
aguda, reticulocitopenia y aplasia transitoria de
la serie roja en médula 6sea, con recuento nor-
mal de serie blanca y plaquetas, aunque a veces
pueden presentar neutropenia y trombocitosis.
Se ha postulado una predisposicidon genética
con un desencadenante de infeccién viral previa
como etiologia aunque en un gran porcentaje no
se encuentra causante. La recuperacion es es-
pontanea, requiriendo si existe gran afectacion
clinica transfusion.

Pese a que el prondstico es excelente con re-
cuperacion completa y casi sin recurrencias, es
preciso realizar un diagnéstico diferencial con
otras causas como procesos linfoproliferativos,
anemia de Blackfan-Diamond y enfermedades
de depdsito siendo imprescindible la puncion de
médula ésea. En nuestra entidad mas del 90%
mostraran eritroblastopenia significativa mien-
tras que el resto de los casos pueden presen-
tar reticulocitosis, hiperplasia eritroide o ambas,
debido a que estarian en fase de recuperacion.

Déficit de GH, no sélo causa de talla baja

Casero Gonzalez MM, Ldpez Marmol AB, Lopez
Belmonte GB, Pardo Celdran MDM, De La Torre
Santiago M, Luque Salas M

Hospital San Juan de Dios, Cdrdoba.

Caso clinico: Lactante de 6 meses que en con-
troles de nifilo sano se observa una disminucién
de percentil de longitud desde el nacimiento de
p20 a p<3 con una gran disminucién de la velo-
cidad de crecimiento y una marcada hipotonia
muscular de miembros inferiores.

Antecedentes personales: ecografias prenatales
normales, parto 40 semanas vaginal eutdcico,
apgar 9-10. Somatometria neonatal peso al na-
cimiento 3.380g (p69;0.52DE), longitud 48cm
(p20; -0.86DE) y PC 34,5cm (p56; 0.17DE).
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Antecedentes Familiar: madre hipotiroidismo
autoinmune e hiperplasia suprarrenal congénita.
Padre sano. Antecedentes de talla baja no estu-
diada en rama paterna.

Se inicia estudio por Endocrinologia y Neurolo-
gia pediatrica con controles sucesivos cada 3-6
meses.

Exploracién clinica Frente prominente, puente
nasal bajo, hipoplasia media facial e hipotonia
muscular de miembros inferiores. Exploracion
neuroldgica: ausencia de bipedestacion y resis-
tencia al apoyo plantar a los 19 meses. En con-
troles sucesivo continta con marcado descenso
de percentil de peso y talla, a los 19 meses 71
cm (p<1;-3.59DE).

En cuanto a los procedimientos diagndésticos
y terapéuticos realizados: Cariotipo 46XX. Ac
celiaquia negativos con IgA normal. Bioquimi-
ca con perfil férrico, lipidico, hepatico vy tiroi-
deo normal. Somatomedina 11ng/mL; IGFBP3
1mcg/mL. Serie 6sea: descarta displasia 6sea.

Ante la sospecha de déficit de hormona de cre-
cimiento (GH) se solicita resonancia magnética
hipofisaria donde se visualiza silla turca vacia.
Se inicia tratamiento con hormona de creci-
miento a los 19 meses con clara mejoria del
tono muscular e iniciado la marcha auténoma.
En los sucesivos controles, se observa la ra-
pida recuperacion de los percentiles de creci-
miento.

Comentarios: El déficit de GH es fundamental
sospecharlo para asegurar un correcto desarro-
llo ponderoestatural y neurodesarrollo. Nuestro
objetivo como pediatras, sera distinguir aque-
llos niflos que realmente tienen un retraso pa-
tolégico de la talla de aquellos considerados
variante de la normalidad. La historia clinica, la
exploracion fisica y en algunos casos las prue-
bas complementarias, nos orientaran sobre la
etiologia. Sin embargo, s6lo un grupo reducido
de pacientes necesitaran un estudio mas com-
pleto para aclarar la etiologia del proceso y su
diagnostico sera fundamental para conseguir el
correcto desarrollo.
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Resonancia magnética sin sedacion en
pacientes neonatales: experiencia de
nuestro centro.

Martin Fernandez R, Sdlo De Zaldivar Tristancho
M, Barrio Sacristan R, Romero Peguero R, Gar-
cia Garcia MJ; Martin Martin L

Hospital San Pedro de Alcantara, Caceres.

Introduccidén: La necesidad de sedacion para
la realizacion de resonancia (RM) en el periodo
neonatal, con los riesgos que ello conlleva, ha
llevado a la realizacién de protocolos sin seda-
cién para la realizacion de este procedimiento
en diferentes centros, aumentando la seguridad
del paciente, sin detrimento en la calidad de la
imagen. El objetivo fue describir los resultados
obtenidos tras el establecimiento de un nuevo
protocolo de RM sin sedacién.

Pacientes y método: Estudio descriptivo pros-
pectivo, desde el 1 de julio del 2017 al 30 de no-
viembre del 2018, 16 meses, en un Hospital de
lll nivel. Se incluyeron los pacientes neonatales
de la unidad con indicacién de RM cerebral y/o
espinal, estables y sin soporte respiratorio. Pre-
viamente se realizé protocolo de actuacion, con
difusién y formacion de los servicios implicados.
La preparacion de los pacientes se llevd a cabo
en la unidad neonatal, haciendo participes a los
padres en la administracion de la toma previa.
Para la inmovilizacion del paciente se utilizé un
colchén de vacio. La variable resultado principal
fue porcentaje de RM completadas con éxito.
Otros datos recogidos: tiempo de prueba, nu-
mero interrupciones y motivo, problemas duran-
te la colocacién del colchén, efectos adversos,
t* antes/después de RM, administracién saca-
rosa.

Resultados: Se incluyeron a 25 pacientes, sien-
do varones 14 (56%). De ellos, 17 pacientes eran
términos (68%). Se realizaron 26 RM, 25 cere-
brales y 1 de columna vertebral. La tasa de éxito
fue del 100%(26/26). La media de tiempo de RM
fue 23,47 min (IC del 95%, 18,4-28,4 min; rango
15-30 min). Se completo la prueba sin interrup-
ciones en 24 de los 26 casos (92,30%). Se ad-
ministré sacarosa en el 15,38% de las pruebas
(4/26). Con respecto a la temperatura axilar an-
tes del procedimiento, la mediana fue de 36,5°C

169 |



E@E@‘ “",-_FA_“._A_E‘_:@ ED[EINTE
|

SoCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

(rango 36°-37,1°), y tras la realizacién de RM fue
36,58 °C (rango 36°-37,5°). No se describieron
efectos adversos.

Conclusiones: Los resultados obtenidos son
similares a los descritos en la literatura, a pesar
del pequefio tamafio muestral. El porcentaje de
éxito obtenido y la inexistencia de efectos ad-
versos apoyan la continuidad del uso de este
protocolo en pacientes susceptibles.

Trombosis venosas multiples en paciente
con déficit de antitrombina Il

Burgos Rodriguez A, Sevilla Pérez B, Moreno Se-
pulveda R, Ruiz-Alba Gomez M, Miranda Rengel F
Hospital Universitario de San Cecilio de Grana-
da, Granada.

Introduccioén: El déficit congénito de antitrom-
bina lll (DAT) es una enfermedad autosdmica do-
minante muy infrecuente (0.02-0.2%), con pene-
trancia variable y sin diferencias entre sexos. Se
localiza en el cromosoma 1925.1 en el gen que
codifica la antitrombina (SERPINC1). Se definen
tipo | (niveles reducidos de antigeno y actividad
de antitrombina) y Il (antitrombina funcionalmen-
te defectuosa con niveles normales). Se asocia
a tromboembolismo venoso, mas frecuentes en
venas profundas de la pierna y venas ilifemoral
y mesentéricas. Mas raramente en venas cava
y renal, retiniana, cerebral o hepatica. El 51%
de portadores desarrollara al menos un episodio
tromboembdlico a lo largo de su vida.

Caso clinico: Varon de 14 afos acude por fiebre
de cinco dias y dolor en cadera derecha desde
hace una semana, sin limitacion funcional, con
extensién a region inguinal ipsilateral. No otra
sintomatologia. Antecedentes personales: in-
greso al nacimiento por depresion neonatal, a
los 10 dias de vida trombosis venosa renal bi-
lateral y cerebral, siendo diagnosticado de DAT
leve familiar. Enfermedad renal crénica grado |l
secundaria a trombosis venosa renal neonatal.
Hipoacusia derecha. Tratamiento con acenocu-
marol hasta los 2,5 afnos de edad. Actualmente
sin tratamiento y dado de alta en consulta de
Hematologia. En las exploraciones realizadas no
muestra elevacién de parametros infecciosos
y destaca elevaciéon de dimero D (5.52 mg/L).
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Ecografia doppler: trombosis venosa cronica
parcial en vena iliaca externa e interna, epigas-
trica inferior y paravertebral derecha, sin poder
descartar trombosis aguda segmentaria. TAC
toracico con contraste iv yodado: tromboembo-
lismo pulmonar subsegmentario. Hematdlogo
pauta tratamiento con enoxaparina y dos dosis
de antitrombina Ill. Evolucion favorable permite
paso de enoxaparina a dabigatran.

Discusion: La anticoagulacion esta indicada de
forma indefinida en pacientes con DAT que de-
sarrollan un tromboembolismo. La anticoagula-
cién profilactica no esta indicada en pacientes
asintomaticos, si en situaciones de riesgo (em-
barazo o cirugia). La antitrombina lll se puede
afiadir a la anticoagulacion en DAT heredados o
adquiridos, en situaciones de riesgo, asociando
heparina. El dabigatran usado off label puede
ser una opcién adecuada en nifios, aunque no
existe bibliografia. A raiz del caso indice se diag-
nostican familiares préximos.

Tce leve ¢es tan necesaria la rx de cra-
neo?

Marquez Mira P, Gomez Santos E, Garcia Barrio-
nuevo C, Benitez Moscoso G, Gomez Pérez S

Hospital Juan Ramon Jiménez, Huelva.

Introduccioén: El traumatismo craneoencefalico
(TCE) es una de las principales causas de mor-
bimortalidad en ninos de paises desarrollados
y uno de las principales motivos de consulta a
urgencias, siendo el 90% de ellos TCE leves. Al-
rededor del 2% de los nifios con TCE pueden
presentar una fractura de craneo, aunque solo
un numero muy bajo tendra LIC. La indicacion
de pruebas de imagen y sobre todo radiogra-
fia, genera controversia en los ultimos afos, por
ello, queremos presentar los datos de nuestro
centro tras implantarse un protocolo.

Material y métodos: Estudio analitico longitu-
dinal prospectivo realizado en el Servicio de Ur-
gencias pediatricas de un hospital de Nivel Il,
valorando la incidencia de LIC en TCE leves tras
implantacién de un protocolo.

Se realiz6 un protocolo actualizado del manejo
del TCE encontrando diferentes reglas de deci-
sion y algoritmos, siendo la PECARN la de ma-
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yor sensibilidad para detectar LIC en nifios con
TCE leve.

Resultados y discusion: Durante el periodo de
estudio se incluyeron 430 TCE leves, con una
media de edad de 4 afios y un predominio del
sexo masculino (57%). En dos casos el Glasgow
fue de 14, siendo el resto de 15 a la entrada en
urgencias. Se realizaron en 33 casos Rx de cra-
neo, un 7,5% frente al 49,7% descritas en algu-
nas series, con una diferencia estadisticamente
significativa. La TAC craneal fue solicitada en
el 7.5% frente a un 2-15%, dependiendo de la
serie comparada. Un 25% de estos pacientes
requirid observaciéon hospitalaria (6 horas des-
de el TCE), y solo en dos casos se objetivé una
disminucién de la puntuacion de Glasgow por
lo que se realizé6 TAC craneal encontrando en
ambos casos lesion intracraneal.

Conclusiones: La observacion clinica como
alternativa a la radiografia craneal permite re-
ducir las pruebas de imagen en TCE leve, au-
mentando la fiabilidad diagnéstica para la LIC.
Es necesario plantearnos en los TCE leves la
necesidad o no de la irradiacion ionizante, valo-
rando siempre el riesgo-beneficio para la salud
el nifo, suponiendo ademas una reduccion del
gasto econémico directo (disminucién del gasto
en pruebas complementarias) e indirecto (menor
riesgo de malignidad en la vida adulta).

Hernia diafragmatica congénita de pre-
sentacion tardia

Alfonso Vaquero J, Jimenez Tejada L, Ruiz Vaz-
quez J, Cambron Carmona MDLA, Fernandez
Reyes MJ

Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil,
Badajoz.

Introduccién: La irritabilidad y decaimiento son
sintomas muy inespecificos en los lactantes que
abarcan muy diversas patologias, desde proce-
sos banales a situaciones que requieren una ac-
tuacién inmediata.

Caso clinico: Lactante varén de 5 meses ingre-
sado por cuadro de decaimiento e irritabilidad
alternante, con episodios de flexion de miem-
bros inferiores. Estrefiimiento agudo asociado.

o e B L

[difz=n - Volumen 26 | N°1 | Junio 2019

COMUNICACIONES

Antecedentes personales: Ingresado 8 dias an-
tes por clinica similar y dado de alta por mejo-
ria en 24 horas con pruebas complementarias
normales. Resto de antecedentes personales y
familiares sin interés.

Durante el ingreso alterna periodos de norma-
lidad con otros de irritabilidad y rechazo de
tomas. Se realizan pruebas complementarias
(descartandose invaginacion intestinal, ence-
falitis aguda y alergia a proteinas de leche de
vaca), que son normales salvo: Urocultivo po-
sitivo para E. coli, recibe tratamiento antibiotico
intravenoso. Dos ecografias abdominales (coin-
cidentes con los periodos de irritabilidad) en las
que se visualiza un estbmago muy distendido,
con liquido en el interior. Al cuarto dia del ingre-
so, durante la exploracion fisica, se auscultan
ruidos hidroaéreos en base pulmonar izquierda.
Se realiza una radiografia de térax que muestra
presencia de contenido intestinal en hemitérax
izquierdo, sugiriendo la existencia de una hernia
diafragmatica congénita de presentacién tar-
dia. Se completa estudio con enema opaco que
muestra angulo esplénico del colén en hemito-
rax izquierdo, confirmandose el diagnostico. Se
contacta con cirugia pediatrica y se interviene
de urgencia, realizandose una herniorrafia dia-
fragmatica con posterior ingreso en unidad de
cuidados intensivos pediatrica. En cuarto dia de
postoperatorio comienza con distension abdo-
minal y realiza una deposicion con hebras de
sangre. Se realiza ecografia abdominal muestra
una imagen sugestiva de invaginacién ileo-ileal
que persiste en un control posterior por lo que
se decide reintervenir al paciente. En el posto-
peratorio presenta un ileo paralitico prolongado,
que retrasa la reintroduccion de la alimentacién
enteral hasta el quinto dia siendo la evolucién
posterior favorable con recuperacion progresiva
del transito intestinal. Once dias después de la
reintervenciéon y encontrandose asintomatico, el
paciente es dado de alta.

Conclusion: Ante cuadros intermitentes con
sintomatologia inespecifica, una observacion y
exploracion fisica periddicas nos ayudan a iden-
tificar alteraciones que pueden no ser detecta-
das en una evaluacién puntual.
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Candidiasis hepatoesplénica en paciente
con Sindrome de Down

Calvino Molinero J, Ruiz Saez B, Gilbert Pérez J,
Gonzalez de Caldas Marchal R, Jiménez Gomez
J, Rodriguez Salas M.

Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Rei-
na Sofia. Cordoba. Andalucia.

Introduccién: La candidiasis diseminada créni-
ca (CDC) o candidiasis hepatoesplénica, es una
infeccion que afecta frecuentemente al higado y
bazo, aunque pueden verse involucrados otros
organos. Se trata de una complicacion grave
que se presenta fundamentalmente en pacien-
tes hemato-oncoldgicos con cuadro previo de
neutropenia prolongada, estando asociada a
elevada morbimortalidad. Apenas hay casos
descritos de CDC en pacientes sin inmunode-
presidn severa. A continuacion, presentamos
el caso de una nifa con sindrome de Down y
cuadro de CDC sin otros hallazgos de inmuno-
deficiencia.

Caso clinico: Nifla de 12 meses de edad, con
antecedente de sindrome de Down y atresia
duodenal que por diversas complicaciones pre-
ciso reseccion completa de intestino delgado,
asociando consecuentemente un sindrome de
intestino corto severo con necesidades prolon-
gadas de nutricidon parenteral a través de catéter
venoso central (CVC).

Durante su estancia hospitalaria desarrolla una
candidemia asociada a catéter por Candida me-
tapsilosis con persistencia inicial de hemocul-
tivos positivos hasta conseguir la retirada del
CVC, consiguiendo negativizacion posterior de
los mismos y buena respuesta al tratamiento con
equinocandinas. Se realiza un primer estudio de
extension que fue negativo. Sin embargo, al re-
petir la ecografia abdominal a las dos semanas,
y estando la paciente bajo tratamiento antifungi-
co y con resultados de hemocultivos negativos
desde hacia una semana, se evidencian ima-
genes de granulomas versus microabscesos en
higado de probable origen fungico. Se mantiene
tratamiento con caspofungina y posteriormente
se sustituye por fluconazol oral a dosis altas con
buena respuesta, objetivando la completa reso-
lucion de las lesiones tras cuatro semanas con
tratamiento antifungico.

| 172 LA e e

Conclusiones: A pesar de que los pacientes
con sindrome de Down asocian una ligera lin-
fopenia de linfocitos T y B, alteracion en la pro-
liferacién de células T inducida por mitdégeno
y defectos en la quimiotaxis de neutréfilos, no
suelen presentar cuadros de infecciones ligadas
a inmunodepresién severa. Aun asi, el hecho de
presentar factores de riesgo para candidemia,
como son la nutricion parenteral prolongaday la
utilizacion de CVC, obliga a realizar estudio de
extensiéon en todo paciente que desarrolle can-
didemia invasiva, con el fin de excluir esta enti-
dad y se recomienda repetir el estudio en caso
de candidemia persistente.

Infeccion por anisakis: la importancia de
la sospecha diagnéstica

Basso Abad B, Barros Garcia P, Izquierdo Martin
A, Sanchez Conejero M, Cabello Anaya MDC,
Gutierrez Agujetas M

Hospital San Pedro de Alcantara, Caceres.

Introduccién: La infeccion por anisakis ocurre
tras la ingesta de larvas presentes en pescado
crudo o insuficientemente cocinado, sin previa
congelaciéon. Cursa como reaccién alérgica con
prurito, lesiones cutaneas y/o anafilaxia, o cua-
dro digestivo con abdominalgia intensa, nau-
seas, vomitos y alteraciones del ritmo intestinal,
pudiendo complicarse con perforacion u obs-
truccién intestinal. En ocasiones se manifiesta
como episodios recurrentes de dolor abdominal
con eosinofilia. Ante la sospecha clinica el diag-
nostico se obtiene con la elevacion de IgE es-
pecifica, confirmandose tras visualizar las larvas
por endoscopia.

El tratamiento es sintomatico, con exclusion de
pescado de la dieta, y extraccion endoscopica
de las larvas en algunos casos.

Caso clinico: Nifio de 14 afos diagnosticado
de enfermedad de Crohn (EC) en tratamien-
to con azatioprina. Presenta epigastralgia in-
tensa y vomitos de 4 dias de evolucién. Afe-
bril. Valorado en urgencias, destaca eosinofilia
13%.Se pauta tratamiento con omeprazol, sin
mejoria. Hace dos meses presentd episo-
dios similares con eosinofilia de hasta 34,8 %.
Exploracién: Peso0:45,9kg. Constantes norma-
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les. Palidez cutanea Dolor epigastrico a la pal-
pacién, ruidos hidroaereos aumentados. Resto
normal.

Pruebas complementarias: Hemograma: eo-
sinofilia 19,8%. Bioquimica, coagulacién y ga-
sometria normales. IgE anisakis: 0,51kU/L(-
Normal<0,35). Calprotectina fecal: 38 mg/kg.
Ecografia abdominal: pequefio ganglio me-
sentérico aislado, resto normal. Endoscopia
digestiva alta y baja: Estbmago: mucosa erite-
matosa con leve nodularidad, resto macrosco-
picamente normal. Anatomia Patolégica: Mu-
cosa gastrica: inflamacion parcheada. Mucosa
duodenal: leve incremento inflamatorio inespe-
cifico en lamina propia. Acumulos linfoides re-
activos en ciego y recto. Hallazgos no compa-
tibles con brote de EC.Enteroresonancia normal
Ingresa para estudio, pautando fluidoterapia y
omeprazol iv. Remisién de la clinica, sin pre-
sentar nuevos episodios. Control analitico con
descenso de la cifra de eosindfilos a 6%; IgE:
154, IgE Anisakis: 0,32 y calprotectina<4. Dado
los datos clinicos y analiticos el diagndstico fue
compatible con infeccidn por anisakis.

Comentarios: Aunque el antecedente de
EC obliga a descartar un brote de la enfer-
medad, la eosinofilia llamativa junto con la
clinica orienté a una posible infeccion por
anisakis. Destacamos la importancia de
solicitar la IgE total y especifica para ani-
sakis en el momento agudo ante la sospe-
cha de infeccion ya que es diagnéstica,
dato que no se obtuvo en nuestro paciente.

Casuistica de las infecciones osteoarticu-
lares en una unidad de pediatria durante
el 2018

Mozas Ballesteros I, Navas Matos AD, Sevilla
Pérez B, Labella Nestares A, Burgos Rodriguez
A, Jiménez Montilla, S.

Servicio de Pediatria. Hospital Universitario San
Cecilio. Granada. Andalucia

Introduccién: Las infecciones osteoarticulares
(I0OA) son infrecuentes en nifios (1/5000 nifos/
ano), es preciso conocer su manejo, pues pue-
den conllevar secuelas importantes.
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La localizacion 6sea se denomina osteomielitis,
y la articular, artritis séptica, aunque debemos
tener en cuenta que en algunos pacientes pue-
den convivir ambas.

El agente etiologico mas frecuente es el Sta-
phylococcus aureus, la Kingella Kingae, gana
protagonismo en los menores de 5 afios jun-
to a Streptococcus pneumoniae. En neonatos,
destaca Streptococcus agalactiae y los bacilos
Gram negativos.

Objetivo: Conocer la incidencia de las IOA en
nuestra area. ldentificar los microorganismos
mas frecuentemente implicados. Describir los
tratamientos, complicaciones, secuelas, asi
como la respuesta al tratamiento.

Poblacién y método: Estudio retrospectivo de
una serie de 6 pacientes diagnosticados de IOA
durante el 2018. Para ello se han revisado las his-
torias clinicas de los pacientes ingresados con
diagnéstico de osteomelitis y/o artritis séptica.

Resultados y conclusiones: Encontramos una
incidencia similar en nifios y nifas. Identifican-
do la etiologia en 3/6 casos, Staphylococcus
aureus (2/5), Streptococcus Pyogenes (1/5) y
Pseudomona Aeruginosa (1/5).

3 pacientes son diagnosticados de osteomieli-
tis, con una duracion media de tratamiento de
27 dias, siendo 4/6 con cefazolina intravenosa.
2 casos han presentado osteomielitis y artritis,
que precisan antibioterapia con una duracion
media de 32 dias. Intravenosa 17 dias con ce-
fotaxima y cloxacilina. Una paciente con artritis
séptica de cadera precisa una artrotomia por
una infeccion nosocomial tras el primer drenaje,
que requiere un cambio antibiético, cloxacina
por imipenem y vancomicina, con una duracion
total de tratamiento intravenoso de 26 dias.

La antibioterapia oral utilizada en nuestros pa-
cientes es cefadroxilo. Un paciente con afec-
tacion en sacroiliaca presenta un absceso del
musculo piriforme e iliaco y la paciente con
osteomelitis radio, una piomisitis. Utilizamos
pautas de tratamiento intravenoso largas sobre
todo en osteomelitis y por complicaciones aso-
ciadas.

La resonancia magnética nuclear (RMN), pro-
porciona mucha informacion, pero en ocasio-
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nes nos hace prolongar tratamiento. Cuando
la RMN no esta disponible la gammagrafia 6sea
puede ser muy util. Todos los pacientes han re-
cuperado funcionalidad sin secuelas.

Hepatitis a colestasica de evolucion toér-
pida
Blanco Borreguero JM, Rodriguez Leon B, Lo-

péz Rubio E, Navarro Villen Villén M, Millan Ji-
menez A

Hospital Universitario Virgen de Valme, Sevilla.

Introduccién: La hepatitis A representa un pro-
ceso inflamatorio agudo difuso del parénquima
hepatico de origen infeccioso causado por el vi-
rus hepatotropo de la hepatitis A (VHA).

La incidencia es de 1.5 casos /100.000 habi-
tantes y su diagndstico, ademas de clinico,
se confirma serolégicamente por la deter-
minacion de anticuerpos IgM frente al VHA.
Transmision fecal oral y tras periodo de incuba-
cién de 15 dias aparece la clinica sélo en el 10%
de los casos. Presenta baja morbimortalidad
aunque se han descrito casos de hepatitis fulmi-
nante. Presentamos un caso de curso térpido.

Resumen del caso: Nifia de 10 afios que ingre-
sa por astenia, dolor epigastrico e ictericia de
una semana de evolucion, asociando hipocoliay
coluria. Estancia en Marruecos un mesy, al mes
y medio de regresar, inicia la sintomatologia.
Presenta elevacion de transaminasas con nive-
les maximos de AST 2768U/L y ALT 2036 U/L,
bilirrubina total maxima de 14,1 mg/dl (directa
12,75 mg/dl) , GGT 98 ,fosfatasa alcalina 633U/I
y alteracion de coagulacion con descenso de
actividad de protrombina hasta 60%; tiempo de
protrombina 15,7 seg; tiempo de tromboplasti-
na total activado 45,3 seg e INR: 1.32, serologia
con IgM VHA positiva y en ecografia abdominal
seriada se observa leve hepatoesplenomegalia
uniforme. Presenta fluctuacion clinica asi como
de parametros analiticos por lo que se contac-
ta con centro de referencia ante riesgo de fallo
hepatico agudo sin precisar finalmente traslado
con normalizacion progresiva del patrén coles-
tasico con acido ursodesoxicélico y de la coa-
gulacion con vitamina K iv. Al décimo dia de
ingreso presenta fiebre, aislandose Klebsiella
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Pneumoniae en hemocultivo, por lo que recibe
tratamiento con Cefotaxima, quedando afebril a
las 24h. Al mes del alta hospitalaria se encuentra
asintomatica con analitica normal.

Conclusiones: La hepatitis A es la causa mas
frecuente de fallo hepatico agudo en paises en
vias de desarrollo. Aunque suele cursar como
un cuadro de gastroenteritis anictérica, en pa-
cientes de mayor edad hay mas riesgo de pro-
gresién hacia formas mas agresivas, por ello es
esencial la vacunacion previa a viajes a zonas
endémicas.

De la sinovitis transitoria de cadera al
neuroblastoma: El reto diagnéstico de la
tuberculosis osteoarticular

Agudo Montore P, Jiménez Murnoz M, Lobo Fer-
nandez V, Capilla Miranda A, Bermejo Fernandez
C, Falcon Neyra L

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccién: En ninos, la afectacion osteoar-
ticular representa el 10-20% de todos los ca-
sos de tuberculosis extrapulmonar. En la clini-
ca destaca dolor local, impotencia funcional y
tumefaccion. No son habituales los sintomas
constitucionales cémo fatiga, fiebre o pérdida
de peso.

Caso clinico: Nina de 2 afios que acude a Ur-
gencias por dolor lumbar y en cadera derecha,
y rechazo a la deambulacion de manera inter-
mitente de horas de evolucion. Sin anteceden-
tes personales de interés. Madre y cuidadora
habitual de origen polaco. En la exploracion, no
hay limitacién ni dolor a la movilidad pasiva y
activa, y tampoco signos locales de inflamacion.
Se realiza radiografia de caderas sin hallazgos
patolégicos y se da de alta con juicio clinico de
sinovitis transitoria de cadera.

Desde entonces, consulta hasta en 6 ocasiones
por persistencia de la clinica, acumulandose un
total de 5 radiografias y 1 analitica sanguinea
con resultados normales. El cuadro evoluciona
desfavorablemente con aumento del dolor, ac-
titud escolidtica y aparicion de tumefaccion pa-
ravertebral a nivel dorsolumbar. Afebril en todo
momento. Tras 8 meses, en consulta de rehabi-
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litacion infantil se solicita radiografia de pelvis
donde se observa fusién vertebral de L2-L3, y
RMN donde se observa una fractura por infiltra-
cién de los cuerpos vertebrales L2-L3 con es-
tenosis severa del canal lumbar y ausencia de
disco intervertebral, y una masa retroperitoneal
derecha de 13x5x4 cm con sospecha clinica de
masa tumoral tipo neuroblastoma.

Ingresa para intervencion quirdrgica en la cual
se obtiene abundante material purulento con
anatomia patoldgica intraquirirgica compatible
con tuberculosis 6sea. Posteriormente, se ob-
tiene baciloscopia, PCR M.Tuberculosis y culti-
vo de jugo gastrico y material purulento positi-
vos, y TC torécico con adenopatias calcificadas
mediastinicas.

La nifa realizé tratamiento antituberculoso du-
rante 12 meses, quedando como Unica secuela
una leve cifosis lumbar.

Conclusiones: La tuberculosis osteoarticular es
poco frecuente en nifos y comunmente insos-
pechada por pediatras. Por ello, es frecuente el
retraso diagndstico y en el ulterior tratamiento.
Es de vital importancia en la anamnesis indagar
sobre el pais de origen y el posible contacto con
tosedores habituales.

Citomegalovirus congénito. Experiencia
en nuestro hospital.

Lopez Vargas E, Cruz Marin M, Martinez Jimé-
nez MD, Galan Ortiz J, Jiménez Villalta MT, Ro-
driguez Benitez MV

Unidad de Neonatologia. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba.

Introduccién: El citomegalovirus (CMV), per-
teneciente a la familia de los herpesvirus, es la
causa de infeccidn intrauterina mas frecuente en
todo el mundo con una prevalencia entre 0,3 y
2,4%. La citomegalovirosis es una importante
causa de retraso mental e hipoacusia neurosen-
sorial en la infancia.

Objetivos: Describir las manifestaciones clini-
cas y analiticas, edad al diagnéstico, métodos
diagndsticos, tratamiento utilizado y efectos se-
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cundarios en neonatos con infeccién congénita
por CMV en nuestro centro, asi como su desa-
rrollo psicomotor y seguimiento ORL/oftalmolé-
gico en la infancia.-

Material y métodos: Estudio observacional, re-
trospectivo y descriptivo, mediante revision de
historias clinicas de neonatos diagnosticados
de infeccion congénita por CMV en el Hospital
Universitario Reina Sofia (HURS) entre enero de
2008 y diciembre de 2018.

Resultados: Se evaluaron 9 pacientes afectos
de CMV congénito en los ultimos 11 anos. La
edad media al diagnéstico fue de 3,8 dias (ran-
go 1-20 dias). La manifestacioén clinica principal
fue la prematuridad (media 35 semanas), el bajo
peso y la microcefalia (78%) seguidos de he-
patoesplenomegalia (55,5%), ictericia (44,4%) y
petequias (22%). La trombocitopenia (66,7 %)
y la colestasis (33,3%) fueron las alteraciones
bioquimicas mas frecuentes y el 44,4% de los
pacientes presentaban calcificaciones periven-
triculares. En ningun caso se detecté CMV en
LCR. En el 33,3% se solicitd el estudio como
screening por prematuridad, en el 55,5% por la
clinicay en el 11,1% por altercaciones ecografi-
cas exclusivamente.

Dos pacientes recibieron tratamiento unicamen-
te con valganciclovir; a tres se les administrd
ganciclovir iv y 4 recibieron tratamiento mixto.
Solo dos presentaron neutropenia como compli-
cacion precisando la suspension del tratamien-
to.

La evolucién hasta la actualidad ha sido favora-
ble en 8/9 pacientes, desarrollando un solo pa-
ciente complicaciones neuroldgicas y sordera
neurosensorial.

Conclusiones: La infeccion congénita por CMV
debe estar presente en el diagnéstico diferencial
de todo recién nacido con hepatosplenomega-
lia, ictericia y petequias, asi como con anemia
y trombocitopenia. Es importante la realizacion
de un diagnéstico precoz para poder iniciar tra-
tamiento y un seguimiento estrecho intentando
evitar dentro de lo posible las posibles secuelas
de esta enfermedad.
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Una plataforma de seguimiento online de
pacientes como herramienta eficaz para
reducir el nimero de visitas presenciales
al pediatra

Garcia Soblechero E, Roman Del Rio MDM, Ba-
quero Gémez C, Mora Navarro D, Moreno Sal-
gado JL, Pelaez Cabrera MJ

Clinica Los Naranjos, Huelva.

Introduccién: La E-salud es el término con el
que se define al uso de las aplicaciones telema-
ticas para suministrar servicios de salud.

Presentamos un estudio descriptivo de los re-
sultados del uso de una herramienta web de
orientacion y seguimiento de pacientes en con-
sultas programadas de pediatria.

Resultados: En el periodo de estudio (Julio 2018
- Enero 2019) se incluyeron en la plataforma
web 324 usuarios. Se realizaron un total de 296
consultas online por parte de 106 usuarios dis-
tintos (rango 0-17 consultas por usuario) siendo
un 32,7% el porcentaje de utilizacion de la pla-
taforma con respecto al total de usuarios poten-
ciales de la misma. El tiempo medio de respues-
ta por parte del profesional fue de 4 horas (ran-
go 2-4219 minutos) sin observarse diferencias
significativas segun el horario de formulacion
de la respuesta. Solo 20 respuestas (6,7%) se
respondieron en tiempo superior a 12 horas. La
mayoria de consultas se referian a orientacion
diagnéstico-terapéutica (54,7%). Se realizaron
mas consultas durante los meses frios. La va-
loracion media de la respuesta obtenida en una
escala de satisfaccion de 1-5 fue de 4,79 puntos
(rango 1-5). Las respuestas obtenidas mediante
la plataforma virtual evitaron el desplazamiento
del paciente a la consulta presencial de su pe-
diatra en el 53,7% de los casos, y no la evitaron
en el 22% (no se pudo obtener esta variable en
el 24,3% de los casos).

Durante el mismo periodo de funcionamiento
de la plataforma, se realizaron de manera pre-
sencial un total de 1039 consultas (85% pri-
meras visitas y 15% revisiones). Considerando
tanto consultas presenciales como online se
realizaron un total de 1335 consultas (66,14%
primeras visitas, 11,68% revisiones y 22,1%
online).
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Conclusiones: A través de una herramienta de
telepediatria se podrian evitar mas de la mitad
de desplazamientos de los pacientes a la con-
sulta programada presencial, con el consiguien-
te ahorro en costes directos e indirectos. Esta
herramienta parece especialmente util en el se-
guimiento de pacientes valorados la primera vez
en consulta presencial, evitando revisiones in-
necesarias. Existe un alto grado de satisfaccion
por parte de las familias en el uso de esta via de
comunicacién con su pediatra.

Asistencia pediatrica en urgencias hospi-
talarias de ambito publico o privado, una
vision global

Garcia Barrionuevo C, Calzada Garcia-Mora C,
Garcia Soblechero E, Marquez Mira P, Pérez
Hernandez A, Benitez Moscoso G

Introduccién: La asistencia pediatrica segun
el ambito de atencién (sistema publico o priva-
do) es motivo frecuente de debate en cuanto al
manejo del paciente y la realizacion de pruebas
diagnodsticas. Planteamos un estudio descripti-
vo global de la atencién en urgencias pediatri-
cas hospitalarias en un centro de cada ambito
asistencial de nuestra provincia.

Resultados: Se revisaron un total de 1.339 ur-
gencias atendidas entre el 16 de Diciembre y 31
de Diciembre de 2018 (280 ambito privado Vs
1059 ambito publico).

Los motivos mas frecuentes de consulta fueron
en el ambito publico: Fiebre (39%), tos (13%)
y dificultad respiratoria (11,5%) y en el ambito
privado: Tos (36%), fiebre (22%) y mucosidad
(7%).

En cuanto a la sintomatologia respiratoria, se
encontraron diferencias en la gravedad de los
pacientes (segun escala de menor a mayor gra-
vedad: mucosidad<tos<dificultad respiratoria)
segun las atenciones en ambito publico o pri-
vado, siendo mayor la frecuentacién del sistema
publico por pacientes que presentan dificultad
respiratoria (11,5% Vs 2,1%).

Analizando los pacientes que consultaron por
tos, no se encontraron diferencias significativas
en la solicitud de analiticas (publico 1,4% Vs pri-
vado 0,3%), ni de test rapidos de diagnéstico
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(publico 5,8% Vs privado 3,9% p=0,518), ni en
la solicitud de radiografia toracica (publico 5,8%
Vs privado 2%, p=0,144). Combinando todas
las pruebas diagndsticas, tampoco se encontro
diferencias significativas entre hospitales (publi-
co 12,9% Vs 5,9% privado, p=0,07).

Aunque se encontraron diferencias significativas
en la realizacion de test rapidos de diagndstico
en nifos con fiebre segun el tipo de hospital (pu-
blico 7,8% Vs privado 16,1%) y en la solicitud
de alguna prueba diagnéstica (publico 32,9%
Vs privado 19,4%), no podemos establecer con-
clusiones validas en esta variable ya que no se
recogieron parametros de interés para poder
interpretar los resultados.

Conclusiones: En cuanto a la sintomatologia
respiratoria, los pacientes atendidos en el am-
bito publico parecen presentar mayor gravedad
que los atendidos en el ambito privado.

Aquellos pacientes que consultan por tos, son
manejados de igual forma en ambos tipos de
atencion. Seria conveniente otro estudio dirigi-
do a comparar el uso de pruebas diagndsticas
en nifios con fiebre teniendo en cuenta todas las
variables necesarias.

Reaccion paraddjica al tratamiento anti-
tuberculoso en niio inmunocompetente
de 2 anos

Agudo Montore P, Gallego Murioz MDC, San-
chez Ruiz D, Praena Crespo M, Caceres Espejo
J, Falcon Neyra L

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccién: La reaccion paraddjica al trata-
miento antituberculoso consiste en el empeora-
miento clinico o radiolégico de las lesiones tu-
berculosas preexistentes o la aparicién de nue-
vas lesiones en pacientes tratados con farmacos
antituberculosos y que han presentado una res-
puesta inicial adecuada. Los principales factores
de riesgo identificados son la infeccién disemina-
da, la presencia de sintomas mas graves al diag-
noéstico, la coinfeccion por VIH y la menor edad.

Caso clinico: Nifo de 2 afios que ingresa
por fiebre de dos semanas sin otros sintomas
acompanantes. Conviviente doméstico tosedo-
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ra y con sudoracion nocturna en el tltimo mes.
Exploracién fisica sin hallazgos de interés. En la
radiografia de térax se aprecia dudoso infiltrado
parahiliar derecho. Ante la duda radiolégica y la
sospecha diagndstica de tuberculosis pulmonar
se realiza TC toracico que evidencia adenopa-
tias hiliares bilaterales y paratraqueales dere-
chas junto con 2 pequefos focos de afectacion
pulmonar en lingula. Prueba de la tuberculina de
15 mm. Aspirado de jugo gastrico (tres mues-
tras): baciloscopia negativa, PCR M. Tuberculo-
sis negativa. Se inici6 tratamiento con 4 farma-
cos antituberculosos: Isoniacida (10 mg/kg/dia),
Rifampicina (15 mg/kg/dia), Pirazinamida (35
mg/kg/dia) y Etambutol (20 mg/kg/dia).

Tras 2 semanas de tratamiento, persisten ascen-
sos febriles vespertinos, sin afectacion del esta-
do general. Se comprueba buena adherencia al
tratamiento mediante terapia observada directa
y estabilidad de las lesiones radioldgicas.

Dos semanas mas tarde mantiene fiebre diaria
de hasta 40°C, astenia, tos frecuente y dificul-
tad respiratoria. En la radiografia de torax se
observa mayor ensanchamiento mediastinico
con lesiones perihiliares bilaterales, condensa-
cién en Iébulo medio y I6bulo inferior izquierdo
y minimo derrame pleural izquierdo. Ingresa con
sospecha clinica de reaccion paraddjica al tra-
tamiento antituberculoso y se inician corticoides
orales (prednisolona a dosis de 1 mg/kg/dia).
Presenta mejoria clinica marcada con desapa-
ricion de la fiebre y de los sintomas respirato-
rios en las primeras 24 horas. En las siguientes
revisiones mejoran las imagenes radioldgicas.
Conclusiones: La reaccion paraddjica es una
entidad comun en relacion con el tratamien-
to antituberculoso, aunque poco conocida. Se
debe sospechar ante la persistencia o apariciéon
de clinica una vez instaurado tratamiento anti-
tuberculoso correcto y habiendo descartado in-
fecciones concomitantes, adecuada adhesion al
tratamiento y resistencia farmacologica.

Orquiepididimitis en el neonato: a prop6-
sito de un caso

Valera Sanz A, Paz Paya E, Chulian Cruz R
Hospital de Jerez, Jerez de la Frontera.
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Introduccién: La epididimitis es una inflama-
cioén, generalmente infecciosa, cuyos microor-
ganismos causales notificados en neonatos
son principalmente Escherichia coli, Klebsie-
lla pneumoniae y Pseudomona aeruginosa. El
diagnéstico diferencial incluye hidrocele, hernia
inguinal, torsién testicular, hematoma escrotal
y tumor testicular. La orquiepididimitis y torsion
testicular neonatal son dificiles de diferenciar,
sin embargo el diagndstico debe hacerse rapido
ya que esta ultima supone una emergencia qui-
rdrgica. El papel de la ecografia es controvertido
en el neonato, ya que presenta muchos falsos
negativos . La exploracion quirurgica sigue sien-
do la unica forma de diagnosticar de forma con-
cluyente la torsién y optimizar la tasa de rescate
testicular, sin embargo, supone una agresion
importante en el neonato, a la que se suma la
posibilidad de una exploracién “blanca”. El ba-
lance beneficio-riesgo entre una y otra es moti-
vo de discusion y no existe claro consenso.

Caso clinico: Recién nacido a término de ade-
cuado peso para su edad gestacional. Gesta-
cion sin incidencias, parto eutocico. En la ex-
ploracién sistematica del neonato presenta au-
mento del tamafo y la consistencia del testiculo
derecho con aparente dolor a la palpacion, co-
loracion violacea de la bolsa escrotal ipsilate-
ral, asociado a hidrocele. Translucencia normal.
Afebril, resto de la exploracion normal. Ecografia
testicular que muestra aumento de tamano de
testiculo y epididimo, junto con aumento mar-
cado de la vascularizacién a dicho nivel y pre-
sencia de liquido en tunica vaginal, compatible
con orquiepididimitis derecha. Previa extraccion
de cultivos, se inicia antibioterapia intravenosa
con ampicilina y gentamicina, y se interconsulta
al Servicio de Cirugia Pediatrica. Tras valoracién
por parte de cirugia, controles seriados ecogra-
ficos con flujo testicular conservado, controles
analiticos normales, cultivos negativos y ausen-
cia de otros signos de infeccién se decide com-
pletar 10 dias de tratamiento antibiético empiri-
co y se da de alta con seguimiento en consultas
de Neonatologia.

Comentarios: Dada la similitud clinica de la or-
quiepidedimitis y la torsion testicular, el pedia-
tra deberia solicitar interconsulta especializada
ante cualquier neonato que presente al examen
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fisico signos escrotales de inflamacién aguda
0 una masa escrotal dura, regular, indolora , de
mayor, igual o menor tamano que el testiculo
contralateral.

Julia tiene una herida

Ledesma Albarran MV, Gutiérrez Gonzalez ML,
Bermejo Pastor M, Ramiro Mateo L, Salas De
Miguel C, Rivas Medina M

Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil,
Badajoz.

Introduccién: La epidermdlisis bullosa es un
conjunto de enfermedades, con baja prevalen-
cia (10/millon de habitantes), caracterizadas por
una fragilidad excesiva de la piel a las fuerzas de
friccion que resulta en ampollas y Ulceras con
evolucién torpida. Su diagnostico precoz mejora
la morbilidad a largo plazo.

Caso clinico: Nifa de 8 afos previamente sana;
antecedentes familiares de atopia. Consulta por
herida (maculo-papula erosionada) en tobillo iz-
quierdo coincidente con calzado nuevo que tras
3 dias no cicatrizaba; se prescribe tratamien-
to sintomatico con mejoria. A los pocos dias
es diagnosticada de impétigo por apariciéon de
lesiones vesiculosas peribucales presentando
buena respuesta a mupirocina tépica.

Al mes, en contexto de sindrome febril inicia
exantema en palmas y plantas, doloroso, com-
patible con enfermedad boca-mano-pie; en su
resolucidn presenta afectacion de mucosa geni-
tal con frotis del area afecta negativo. Se amplia
estudio destacando IgM para VEB y Parvovirus
B19 positivo.

Dias después, estando afebril, reinicia exante-
ma en manos y pies con afectacién palmo-plan-
tar y ampollas de mayor tamafo que producen
incapacidad funcional, con respuesta parcial a
corticoide tépico; ademas se aprecia onicodis-
trofia en pies lentamente progresiva. Se inicia
un estudio sistémico descartando enfermedad
reumatolégica y alérgica. Sospecha diagnoésti-
ca por dermatologia de epidermdlisis ampollo-
sa tipo simple/distrofica pretibial, pendiente de
resultados de biopsia con inmunofluorescencia.
Se solicita estudio genético.
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Actualmente estable, con multiples cicatrices en
piel y mucosas; en tratamiento multidisciplinar
y contacto con DEBRA (Dystrophic Epidermoly-
sis Bullosa Research Association). Destacar las
medidas fisicas para minimizar lesiones y el tra-
tamiento especifico precoz de las complicacio-
nes.

Comentarios: La epidermdlisis bullosa se ca-
racteriza por una fragilidad excesiva de la piel
que resulta en formacién de ampollas y Ulceras.
Hay mas de 20 subtipos, siendo la forma “sim-
ple” la mas frecuente y favorable caracterizada
por afectacion de epidermis (queratina basal 5
y 14). A largo plazo algunos subtipos presentan
afectacion sistémica siendo la sobreinfeccién su
complicacién mas habitual. El diagnéstico re-
quiere una biopsia cutanea de ampolla reciente
(<24h) o inducida con inmunofluorescencia. El
tratamiento es multidisciplinar con el objetivo de
minimizar la formacién de ampollas, favorecer la
cicatrizacion, evitar sobreinfecciones, controlar
el dolor y tratar las posibles complicaciones.

Fracaso de manejo conservador de abs-
ceso de brodie ¢cual debe ser el mejor
tratamiento?

Garcia Barrionuevo C, Croche Santander B,
Marquez Mira P, Gomez Pérez S, Alvarez Triano
M, Carrasco Zalvide M

Hospital Juan Ramon Jiménez, Huelva.

Introduccidn: El absceso de Brodie es una for-
ma infrecuente de presentacion de osteomielitis
subaguda hematdégena. Se caracteriza por la
formacién de un absceso intradseo bien delimi-
tado en el contexto de una infeccion 6sea. Exis-
te controversia acerca de si el abordaje debe ser
exclusivamente médico en algunos casos, o si
ha de realizarse drenaje quirdrgico mas antibio-
terapia siempre.

Caso clinico: Varén de 5 anos, previamente
sano, consulta en urgencias por fiebre intermi-
tente de bajo grado y cojera de 2 semanas de
evolucion. En la exploraciéon destaca dolor a la
palpacion inguinal izquierda y a la rotacion inter-
na y externa de la cadera ipsilateral. No se ob-
jetivan signos inflamatorios locales. Se solicitan
radiografia y ecografias de caderas normales.
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En la analitica el hemograma es normal y PCR
de 23 mg/L. Ante la sospecha de infeccion os-
teoarticular se inicia tratamiento con cloxacilina
endovenosa. Se realiza gammagrafia 6sea en la
que destaca hipercaptacion en cabeza y cue-
llo femoral compatible con osteomielitis femoral
proximal izquierda y RMN en la que se evidencia
absceso de Brodie de 23 mm en el margen an-
terolateral del cuello femoral izquierdo. El hemo-
cultivo fue negativo. La respuesta al tratamiento
antibidtico es favorable, quedando afebril en las
primeras 72 horas de ingreso, con ausencia de
dolor y limitacion funcional y normalizacion de
PCR. De manera consensuada con traumatolo-
gia se decide abordaje conservador mediante
antibioterapia endovenosa 14 dias con cloxacili-
nay posterior terapia secuencial con cefuroxima
oral 4 semanas mas.

A las 48 horas de finalizar el tratamiento reapa-
rece la fiebre. La exploracion fisica es normal,
PCR normal. El paciente es ingresado y se rei-
nicia terapia endovenosa con cefuroxima. Se
solicita nueva RMN en la que se objetiva persis-
tencia de absceso por lo que se realiza drena-
je quirurgico. Se mantiene antibioterapia hasta
completar nuevamente 6 semanas, la evolucion
es satisfactoria curando sin secuelas.

Conclusiones: Si bien la tendencia es hacia un
manejo conservador debemos considerar el tra-
tamiento quirdrgico en las siguientes situacio-
nes: absceso > 3 mm. evolucién desfavorable
tras 48-72 horas y ante la existencia de cloaca
en la resonancia magnética dando lugar a fis-
tulas con la consiguiente afectacion de tejidos
adyacentes.

Decaimiento algo mas alla de la invagina-
ciony la sepsis.

Sanchez Conejero M, Izquierdo Martin A’, Acos-
ta Hurtado C', Basso Abad B’, Barros Garcia B’,
Alvarez Mateos MC'.

Servicio de Pediatria. Hospital San Pedro de Al-
céantara. Caceres.’

Introduccién: El sindrome de enterocolitis indu-
cido por proteinas alimentarias (FPIES) es una
alergia gastrointestinal inducida por alimentos
no mediada por IgE. Existen dos formas de pre-

179 |



W;:-E({‘ WM ']_||_,"-:>=*‘;]

SoCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

sentacion, crénico y agudo. Este ultimo debe
incluirse dentro del diagnéstico diferencial de
shock séptico.

Caso clinico: Lactante de 5 meses traida a ur-
gencias por decaimiento, palidez y postraciéon
tras varios vomitos alimentarios. Dos horas an-
tes, ingiere por primera vez férmula adaptada
(FA) con maiz. Las 24 horas previas inicia llanto
con encogimiento de piernas y dificultad en la
defecacion.

Exploracién fisica a su llegada regular estado
general, palidez de piel, decaida, aunque con
adecuada reactividad. Abdomen: normal.

Se realiza expansion con suero salino fisiol6-
gico, consiguiendo mejoria clinica y normoten-
sion. Ingresa para observacion. Estudio analitico
sanguineo, orina y ecografia abdominal, normal.
Durante el ingreso es alimentada con lactancia
materna exclusiva; realiza una deposicién nor-
mal. No presenta nuevos episodios de vomitos
ni llanto. Recibe el alta a domicilio con diagnés-
tico de presuncion de probable invaginacion in-
testinal resuelta espontaneamente.

Reingresa 48 horas después por vomitos, de-
caimiento y palidez intensas, asociando hipo-
tension. Precisa expansion con fluidos con lo
cual mejora. Dos horas antes ha ingerido leche
materna con maiz y arroz. En analitica destaca
leucocitosis con neutrofilia. Se amplia estudio
con IgE total, IgE especifica leche de vaca, arroz
y maiz: negativa. Se considera como desenca-
denante de ambos episodios los cereales, sin
poder descartar la FA. Ante la historia compa-
tible, asi como la evolucién favorable, se diag-
nostica de PFIES, excluyéndose de la dieta las
proteinas de leche de vaca y cereales.

Conclusiones: El diagnéstico del PFIES es
clinico y deben cumplirse un criterio mayor y
al menos tres criterios menores, presentando
nuestra paciente todos ellos salvo la diarrea.

En nuestro caso, el reingreso de la paciente per-
mitié indagar en el desencadenante de la clini-
ca descrita y asi realizar un manejo adecuado
eliminando de la dieta el alimento causal y, por
tanto, la prevencién de nuevos episodios que
puedan comprometer la vida del paciente.
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Destacar la importancia de una historia clinica
exhaustiva, asi como el conocimiento del sin-
drome para llegar al diagndstico precoz, evi-
tando tratamientos y pruebas complementarias
innecesarias.

Sinovitis villonodular pigmentada de ro-
dilla en paciente pediatrico. presentacion
de un caso

Miranda Rengel, F.; Labella Nestares, A.M.; Se-
villa Pérez, B.; Burgos Rodriguez, A.; Mozas Ba-
llesteros, I.; Tejerizo Hidalgo, M.

Servicio de Pediatria. Hospital Universitario San
Cecilio. Granada.

Introduccién: La sinovitis villonodular pigmen-
tada (SVP) es una patologia muy infrecuente en
la edad pediatrica, especialmente en menores
de 10 afos. Consiste en una afectacién prolife-
rativa del tejido sinovial de naturaleza benigna
aunque agresiva localmente. La rodilla es la arti-
culacién mas afectada.

Caso clinico: Mujer de 8 afos que presenta in-
flamacion y discreto dolor localizado en rodilla
izquierda de dos meses de evolucién asociado a
derrame. No afectacion de otras articulaciones.
No exantemas ni dolor abdominal. No sindrome
febril asociado. En tratamiento con antiinflama-
torios habituales, con mejoria parcial del dolor.
No antecedentes traumaticos ni antecedentes
familiares de psoriasis o enfermedades reuma-
tolégicas. A la exploracion observamos tume-
faccién y derrame de rodilla izquierda, sin limi-
tacion de la movilidad ni eritema. En el estudio
analitico inicial destaca PCR 15.7 mg/L, VSG
42 mm/h, FR negativo, ANA positivos 1/160.
En la radiografia se observa edema de partes
blandas, sin alteraciones 6seas. La ecografia
describe engrosamiento sinovial hipoecoico de
aspecto irregular con pequena cantidad de li-
quido libre. Dada la clinica de nuestra paciente
se decide artrocentesis e infiltracion de rodilla
izquierda obteniéndose liquido de caracteris-
ticas inflamatorias, con cultivos microbiologi-
cos negativos. Tras la realizacion de la técnica
se objetiva mejoria del dolor y desaparicién del
derrame articular. Al mes reaparece abundante
derrame en rodilla, palpandose engrosamiento

[difz=n - Volumen 26 | N°1 | Junio 2019



S PA‘O

sinovial. Se realiza resonancia magnética que
confirmo6 engrosamiento de morfologia irregular
y mamelonado de probable origen en la sinovial,
compatible con sinovitis villonodular pigmenta-
da.

Conclusién: Dentro del estudio de la monoartri-
tis de repeticion en la edad pediatrica debemos
plantearnos el diagnostico de SVP vy realizar el
diagnostico diferencial con la artritis idiopati-
ca juvenil (AlJ) y otras artritis inflamatorias que
pueden manifestarse de manera similar. Nuestra
paciente inicialmente presenta autoinmunidad
positiva, sin embargo, el tratamiento difiere de
la patologia que exponemos. Para el diagnosti-
co definitivo de SVP se debe realizar una artros-
copia para biopsia y confirmacion histolégica
de la lesion. El tratamiento de eleccion sera la
sinovectomia artroscépica. Mientras que en la
AlJ sera tratamiento con metotrexato y/o biol6-
gicos.

Hallazgo de anomalia miilleriana en ado-
lescente con agenesia renal izquierda y
enfermedad de Hirschsprung

De la Rubia Ortega S, Gonzalez Campillo T, Mar-
tinez Gomez AR, Anton Gamero M, Azpilicueta
Idarreta M.

Unidad de Nefrologia Pediatrica. Hospital Uni-
versitario Reina Sofia. Cordoba.

Introduccidén: Aunque se conoce la asociacion
entre la enfermedad de Hirschsprung y diversas
patologias, son excepcionales los casos descri-
tos en los que se relaciona con defectos en el
desarrollo de los conductos de Mdiller.

Caso clinico: Se describe el caso de una ado-
lescente mujer de 14 afilos en seguimiento por
una agenesia renal izquierda detectada en el
periodo neonatal durante el estudio por mega-
colon agangliénico que preciso reseccion de 35
cm de colon. Como parte de su seguimiento, se
realiza de forma anual una evaluacion de la fun-
cion renal y una ecografia de abdomen y pelvis.
Ha permanecido asintomatica desde el punto
de vista nefrouroldgico, mantiene un filtrado
glomerular normal sin albuminuria y presiones
arteriales normales y se aprecia adecuado cre-
cimiento renal compensador. Durante la ultima
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revision en la consulta, como hallazgo inciden-
tal, se detecta en la ecografia de abdomen una
morfologia uterina alterada, con presencia de
dos cavidades endometriales, que se unen en
cuello unico, lo que orienta al diagnoéstico de
utero arcuato o didelfo.

Comentarios: La asociacion entre la agene-
sia renal y las anomalias en el desarrollo de los
conductos de Miiller constituye el sindrome de
OHVIRA, del acrénimo en inglés obstructed he-
mivagina and ipsilateral renal agenesis. Es poco
frecuente y hay escasas series recogidas en la
literatura cientifica. Sin embargo, su coexisten-
cia con la enfermedad de Hirschsprung es ex-
cepcional con un solo caso descrito.

El conocimiento de estas posibles asociaciones
puede dirigir el diagnoéstico precoz y prevenir las
eventuales complicaciones de fertilidad secun-
darias.

Necrosis grasa una complicacion infre-
cuente en la purpura de Shonlein-Henoch

Autores: Mozas Ballesteros |, Sevilla Pérez B,
Navas Matos AD, Ruiz-Alba Gomez M, Burgos
Rodriguez A, Miranda Rengel F.

Introduccion: Es la vasculitis sistémica mas fre-
cuente en la infancia. La IgA juega un papel fun-
damental formando inmunocomplejos que se
depositan desencadenando una vasculitis leu-
cocitoclastica. El curso natural es autolimitado.
El antecedente de infeccion respiratoria es fre-
cuente (30-50%), sobre todo por estreptococo
betahemolitico del grupo A. Afecta mas a nifios
entre los 3-15 anos. Los criterios diagnosticos
segun EULAR/PRES: Incluyen afectacion de la
piel como criterio obligatorio y al menos uno de
entre los siguientes: Dolor abdominal, artritis o
artralgias, afectacion renal y/o a alteraciones
histologicas. En general no precisan ingreso.
El tratamiento consiste en hidrataciéon, reposo
y uso de antiinflamatorios no esteroideos (Al-
NES). Los corticoides no modifican el curso de
la enfermedad. pero pueden ser utilizados en la
afectacion moderada/grave renal, artritis o en el
dolor abdominal.
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Caso clinico: Vardn de 8 anos con lesiones pur-
puricas en miembros inferiores (MMII) y nalgas,
dolor abdominal tipo cdlico, edemas en MMIl y
artralgias en tobillos que impiden la deambula-
cion. Las lesiones cutaneas evolucionan a am-
pollas de contenido hemorragico. Asocia placa
con edema, eritema e intenso dolor en el dorso
del pie derecho compatible con placa de celu-
litis. Con limitacién en la movilidad de tobillo.
La ecografia muestra lesion compatible con ne-
crosis grasa, sin derrame articular. Recibe trata-
miento con corticoides y antibioterapia empiri-
ca. Evoluciona favorablemente, aparece nueva
lesién en tobillo contralateral. Seguimiento am-
bulatorio posterior para realizar curas locales de
las lesiones cutaneas.

Discusion: Las ampollas hemorragicas se han
visto en <2% de los niflos con purpura de Shoén-
lein-Henoch. La presién parece ser un factor im-
plicado en la patogénesis. La necrosis grasa es
una complicaciéon poco frecuente y en ocasio-
nes es dificil el diagndstico diferencial con otras
complicaciones. Hay pocos casos descritos en
la literatura. Tiene una evolucion clinica favora-
ble con tratamiento antibiético empirico y corti-
coide sistémico, como en nuestro paciente.

Otras enfermedades en la infancia pueden te-
ner una presentacion similar como la necrdlisis
epidémica toxica, eritema multiforme, pénfigo,
impétigo bulloso, dermatitis herpetiforme y sin-
drome de la piel escaldada estafilococica. La
morbilidad a corto plazo se debe principalmen-
te a complicaciones gastrointestinales. A largo
plazo esta marcada por la afectacion renal.

Debilidad como motivo de consulta en
paciente con distrofia muscular de Du-
chenne

Fernandez Bravo C, Rodriguez Gonzalez M, Lu-
bian Gutiérrez M

Hospital Universitario Puerta del Mar, Cadiz.

Introduccién: La distrofia muscular de Duchen-
ne (DMD) constituye la miopatia infantii mas
prevalente (1 de cada 7.250 nifios), causada por
una mutacion en el gen de la distrofina (herencia
AR ligada al X), proteina fundamental para man-
tener la estructura y funcionamiento de las mio-
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fibrillas. Es una miopatia progresiva con afec-
tacion de musculo esquelético y cardiaco, que
resulta letal antes de la cuarta década de vida.
Con la mejoria de los cuidados respiratorios de
estos pacientes, ha incrementado la mortalidad
secundaria a miocardiopatia. Por tanto, es im-
portante la deteccién precoz de miocardiopatia
para instaurar medidas que frenen su progre-
sion.

Caso clinico: Nifio de 11 anos con DMD (de-
leccion del exén 45) en fase de deambulacion
con seguimiento anual por cardiologia pediatri-
ca desde los 6 anos, ecocardiografias normales
y tratamiento con perindopril desde los 10 afios.
Refiere disnea y cansancio con la deambulacién
que aumentan de forma progresiva en los Ulti-
mos 4 meses, sin evidenciarse empeoramiento
de la debilidad muscular. La ecocardiografia es
normal. Se realiza resonancia magnética cardia-
ca (RMNc) revelando dilatacion ligera de ven-
triculo izquierdo con funcién sistélica modera-
damente comprometida (Fraccién de Eyeccién
44%), junto a extensas areas de fibrosis en cara
posteroinferior de ventriculo izquierdo. Se ana-
den carvedilol y eplerenona al tratamiento con
ligera mejoria clinica. A los 12 afios continda en
seguimiento con misma medicacion y la ecocar-
diografia revela dilatacion y disfuncién sistdlica
ventricular izquierda ligeras.

Conclusiones: La identificacion de insuficiencia
cardiaca en pacientes con DMD puede retrasar-
se por un solapamiento clinico con la afectacién
muscular, por lo que ante nuevos sintomas de
cansancio, disnea o progresion de la debilidad
muscular debe realizarse siempre despistaje de
miocardiopatia.

La RMNc presenta un creciente interés en la
evaluacion de DMD. Esta prueba anade a la me-
dicion de funcion y dimensiones ventriculares
de la ecocardiografia, su capacidad para ca-
racterizar el tejido miocardico y detectar fibrosis
(realce tardio con gadolinio), cuya presencia y
extension son predictores de mal pronéstico. Es
destacable que la RMNc puede detectar areas
de fibrosis incluso en pacientes con ecocardio-
grafia normal como nuestro caso, siendo una
herramienta de gran valor en el diagndstico pre-
coz de miocardiopatia en la DMD.

[difz=n - Volumen 26 | N°1 | Junio 2019



S PA‘O

Acidosis metabdlica grave en el neonato:
no todo es lo que parece

Moreno Garcia MDM, Cabezas Berdion C, San-
chez Gonzalez A, Jiménez Moreno M, Tapia Tru-
jillo E, Pérez Sanchez A

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Caso clinico: Neonato de 9 dias de vida va-
rén nacido a término con peso adecuado a su
edad gestacional y sin antecedentes familiares
ni perinatales de interés, alimentado con formu-
la artificial desde el nacimiento, que ingresa en
Neonatologia por vomitos y deposiciones dia-
rreicas de 7 dias de evolucion asociando deshi-
dratacion moderada con afectacion del estado
general. Afebril. No ambiente epidémico familiar.

Exploracién: Regular estado general. Fontane-
la levemente deprimida. Mucosas secas. Llanto
irritable. Taquipnea de 90 rpm. Auscultacion car-
diorrespiratoria sin alteraciones. Abdomen blan-
do y depresible. Pulsos periféricos presentes,
simétricos. Normotenso. Peso al ingreso: 2670g
(Pérdida de peso suprafisiolégica del 15%).

Pruebas complementarias al ingreso: Equilibrio
acido-base capilar:ph 6,9 HCO3: 5,3 mmol/L
PCO2: 24,2 mmHg.Lactico: 2 mmol/L.Cetone-
mia negativa. Hemograma normal. Bioquimica:-
Sodio 152 mEg/L. Potasio 3 mEg/L.Resto de
bioquimica normal incluidos reactantes de fase
aguda. Coagulacion sin alteraciones.

Radiografia de térax y abdomen, ecografias
cerebral y abdominal normales. Se solicitan
cultivos de orina, sangre y liquido cefalorra-
quideo (LCR) asi como determinacién de amo-
niemia, espectometria de masa en tandem, y
determinaciones de aminoacidos y acidos or-
ganicos en liquidos corporales.También solici-
tamos igE especifica a proteinas de la leche de
vaca (PLV).

Entre el diagnéstico diferencial del cuadro inclui-
mos episodio infeccioso (gastroenteritis aguda/
sepsis neonatal), alergia o intolerancia a las pro-
teinas de la leche de vaca o posible trastorno
del metabolismo intermediario (TMI).

A su ingreso se comienza rehidratacién intrave-
nosa, con restriccién de proteinas y altos apor-
tes de glucosa ante la imposibilidad de des-
cartar un TMI, asi como la administracion de
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cofactores. Posteriormente ante espectometria
de masa en tandem negativa, se comienza nu-
tricion oral con féormula hidrolizada con poste-
rior paso a elemental, con evidente mejoria de
los sintomas. IgE especifica a PLV y cultivos de
sangre, orina y LCR negativos. Estudio genético
de TMI sin alteraciones.

Juicio clinico: FPIES/SEIPA (Sindrome de ente-
rocolitis inducido por proteinas de los alimentos)
Conclusiones: El SEIPA puede presentarse en
la edad neonatal como cuadro de vomitos pro-
fusos y deposiciones diarreicas asociando des-
hidratacibn moderada-grave. Este cuadro se
presenta como una alergia no igE mediada. No
todo neonato con acidosis metabdlica grave y
afectacién del estado general presenta un tras-
torno del metabolismo, por lo que debemos te-
ner en cuenta otras opciones diagndsticas mas
frecuentes.

Utilidad de la ecografia pulmonar en el
diagnéstico de neumotoérax

Morales Arandojo, P.; Alonso Ojembarrena, A.;
Estepa Pedregosa, L.; Pérez Reviriego, A.A.; Ra-
mos Rodriguez, A.; Gonzalez Diego, D..

Hospital Universitario Puerta del Mar, Cadliz.

Introduccién: La ecografia pulmonar es una
técnica de imagen que progresivamente esta
teniendo mayor utilidad en neonatologia debido
a su inocuidad, rapidez y su utilidad a pie de
cama, incluso siendo mas sensible que la radio-
grafia de térax convencional para ciertas patolo-
gias. Una de las mas estudiadas mediante esta
prueba de imagen es el neumotoérax, cuya rapi-
dez de diagndstico puede ser vital para salvar la
vida de ciertos neonatos. Algunos de los signos
que nos pueden orientar hacia la presencia de
un neumotodrax es la ausencia de deslizamiento
pulmonar, la ausencia de lineas B y la presencia
de abundantes lineas A paralelas.

Caso clinico: Recién nacido a término varén
de 41 SG, fruto de una gestacion controlada,
ecografias prenatales normales. Nace mediante
parto asistido con vacuoextraccién por riesgo
de pérdida de bienestar fetal (DIPS variables). Al
nacimiento, APGAR 7/9 sin necesidad de reani-
macion cardiopulmonar. A los minutos de vida
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comienza con distrés respiratorio con aleteo na-
sal. Se ingresa en Neonatologia, consiguiendo
saturacién de O2 en rango con oxigenoterapia
con gafas nasales a 2 Ipm y mejoria de la clini-
ca. TA 81/55, frecuencia cardiaca 115 Ipm. A la
auscultacion se objetiva hipoventilacion genera-
lizada. Resto de la exploracion fisica sin altera-
ciones. Se extrae analitica y gasometria venosa
y hemocultivo. Se realiza radiografia de torax PA
sin hallazgos patolégicos, por lo que se realiza
ecografia pulmonar donde se visualiza neumo-
toérax anterior bilateral (se adjuntaran imagenes
en presentacion). Dicha imagen se confirma me-
diante radiografia de térax con rayo horizontal.
Durante su ingreso, se realizan controles seria-
dos ecograficos en las 48 horas posteriores has-
ta confirmar resolucion. El paciente presenta en
ese tiempo una notable mejoria clinica, pudién-
dose dar de alta tras la resolucion del cuadro.

Conclusiones: La ecografia pulmonar es util en
el diagnéstico diferencial del distrés respiratorio
en Neonatologia. Se trata de una técnica rapida
que puede realizarse a pie de cama del pacien-
te, reproductible y de gran fiabilidad. Permite el
seguimiento de los pacientes con neumotérax,
evitando la realizacién de multiples pruebas de
imagen con radiaciones ionizantes.

Quiste aracnoideo como causante de ce-
falea en la infancia.

Gutiérrez Gonzalez M', Salas De Miguel C', Mén-
dez Pérez P!, Botana Fernandez M? Cambrdon
Carmona A', Ambrojo Lépez B!

"Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil,
Badajoz; 2Hospital Universitario Infanta Cristina,
Badajoz.

Introduccién: La cefalea es un motivo frecuente
de consulta, en la mayor parte de las ocasiones
de origen benigno. Sin embargo, el hecho de
que pueda ser un sintoma de un proceso neu-
rolégico grave, obliga al pediatra a hacer una
historia clinica y exploracion fisica muy minucio-
sa, constituyendo en muchas ocasiones un reto
diagnostico.

Caso clinico: Nifio de 11 aflos que acude a ur-
gencias por cefalea de un mes de evolucién y
dos episodios de vomitos en las Ultimas horas.
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Refiere que en el ultimo mes ha sufrido varios
episodios de caracteristicas similares y ha per-
dido peso. El dolor limita sus actividades diarias
no yendo al colegio en varias ocasiones. Suele
ceder con analgesia habitual y en ocasiones ha
interrumpido el suefio. No ha presentado fiebre.
Refiere que esta siendo seguido por su pedia-
tra y esta realizando un calendario de cefalea.
Constantes mantenidas. Exploracion fisica y
neurolégica completamente normal, sin signos
de focalidad. Ante la presencia de varios sinto-
mas de alarma en la historia clinica se decide
realizar TC craneal de urgencias e ingreso para
analgesia intravenosa. En el TC craneal se obje-
tiva imagen hipodensa localizada en fosa tem-
poral izquierda compatible con quiste aracnoi-
deo sin desviacion de la linea media. Fondo de
ojo normal. Durante su ingreso se contacta con
neurocirugia y se realiza RM en la que se ob-
serva una minima desviacién de linea media y
colapso parcial del ventriculo lateral izquierdo y
pedunculo cerebral izquierdo. Se visualiza, ade-
mas, higroma subdural frontoparietal bilateral,
hallazgos sugestivos de rotura de quiste arac-
noideo temporal izquierdo tipo Il. De urgencias,
se realiza fenestracion endoscopica del quiste
a cisternas basales con evolucién favorable y
desaparicion de la clinica en el paciente.

Comentarios: Una adecuada historia clinica y
exploracién neurologica son la clave para reali-
zar un diagnéstico correcto de cefalea. EI TC es
la prueba de imagen de eleccién en urgencias
ante la presencia de signos o sintomas de alar-
ma. Los quistes aracnoideos son lesiones de
caracter benigno consistente en colecciones de
liquido cefalorraquideo rodeadas de una mem-
brana aracnoidea. Generalmente son asintoma-
ticos. La intervencion quirdrgica se reserva para
aquellos que presenten clinica de hipertension.

Bronquiolitis obliterante postinfecciosa,
diagnéstico de sospecha ante sintomas
obstructivos persistentes.

Morales Arandojo P, Remén Garcia C', Guitart
Martinez M, Moreno Valero MJ?, Pérez Guerrero
JJ', Montero Martin M’

'Hospital Universitario Puerta del Mar, Cadiz;
2Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.
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Introduccién: La bronquiolitis obliterante (BO)
es una neumopatia crénica obstructiva infre-
cuente, consecuencia de una agresion que des-
encadena inflamacion, fibrosis, estrechamiento
y obliteracién de la pequena via aérea. En pedia-
tria, la forma mas habitual es la postinfecciosa,
tras neumonia o bronquiolitis generalmente gra-
ve de etiologia viral, siendo adenovirus el mas
frecuente. Sin embargo, en ocasiones, debemos
sospecharla ante cuadros clinicos-radiolégicos
compatibles aunque desconozcamos el evento
desencadente o el agente etioldgico especifico.

Casos clinicos: Caso 1: varén remitido a los 6
afios por asmay neumonias recurrentes. Antece-
dentes: bronquiolitis, con cuadros posteriores de
bronquitis y bronconeumonias, sin cuadro agudo
grave claro. Presenta ademas tos frecuente, es-
tancamiento ponderal, escasa tolerancia al ejer-
cicio y obstruccion fija en la funcion pulmonar.
En la exploracién: asimetria toracica, con crepi-
tantes persistentes en hemitérax izquierdo. Caso
2: nina de 4 anos, de origen marroqui, trasladada
por precisar cuidados intensivos por insuficien-
cia respiratoria secundaria a infeccién por me-
tapneumovirus. Tras estabilizacion, se objetiva
persistencia de la sintomatologia con taquipnea,
tiraje, auscultacion patolégica y necesidad de
oxigenoterapia a las 2 semanas. Insistiendo en la
anamnesis narran sibilancias recurrentes en pri-
meros anos, con periodos intercrisis asintomati-
ca. 11 meses antes cuadro de neumonia grave
de etiologia desconocida que precisé intubacion,
ventilacidn mecanica y traqueotomia posterior
durante 6 meses. Tras cuadro grave persistia ta-
quipnea basal con disnea a minimos esfuerzos y
tos. En ambos casos se realizé estudio para des-
cartar otras entidades responsables, encontran-
do hallazgos radioldgicos caracteristicos de BO.
En el primer caso, pulmon hiperclaro unilateral
(sindrome de Swyer-dJames-Mcleod) y en el se-
gundo patrén en mosaico. Se realizé tratamiento
de soporte, corticoides inhalados, montelukast y
azitromicina. En el segundo caso ciclo con metil-
prednisolona a 30mg/kg/dia debido a la exacer-
bacién grave, presentando respuesta parcial con
retirada de oxigenoterapia. En el primer caso,
evolucioén torpida con sobreinfeccion recurrente
de bronquiectasias, planteandose necesidad de
reseccion quirdrgica.

o e B L
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Conclusiones: El diagndéstico de la BO es habi-
tualmente tardio, siendo necesaria la sospecha
clinica por parte del pediatra frente a lactantes
0 prescolares con sintomas obstructivos persis-
tentes y escasa respuesta a tratamientos habi-
tuales, junto con hallazgos radiolégicos compa-
tibles, asi como algun evento sospechoso pre-
vio que pudiera corresponderse con la agresion
desencadenante.

Disuria: mas alla de la infeccion de tracto
urinario

Gutiérrez Agujetas M, Barros Garcia P, Alonso
Ciodaro G, Cabello Anaya MDC, Basso Abad B
Sanchez Conejero M

Hospital San Pedro de Alcantara, Caceres.

Introduccién: La disuria es un sintoma frecuen-
te en la infancia y adolescencia. En mujeres pre-
puberes, las causas subyacentes mas comunes
son las infecciones de tracto urinario (ITU) y
vaginitis inespecificas. La orientacion diagnos-
tica inicial requiere una anamnesis y exploracion
fisica minuciosa junto a un estudio sistematico
de orina. Existen causas de disuria continua/
recidivante de menor incidencia, cuya sospe-
cha diagndstica es fundamental ya que pueden
requerir actuacién médico-quirurgica urgente.
Entre éstas destacan etiologias inflamatorias o
irritativas, en las que el estudio urinario inicial
puede ser normal.

Caso clinico: Nifia de 10 afios con antecedente
de dolor abdominal recurrente de diez meses de
evolucién. Estudio analitico, celiaquia y micro-
biolégico de heces negativos. En seguimiento
por Nefrologia por ITU baja recidivante (uroculti-
vos positivos tras 5 ciclos antibiéticos). Apendi-
cectomia hace diez meses.

Consulta en Urgencias por aumento de intensi-
dad del dolor en los ultimos dias, localizado en
fosa iliaca derecha, continuo, no irradiado, que
se intensifica al final de la miccion. Respuesta
parcial a analgesia. Disuria y urgencia miccional.
No tenesmo ni polaquiuria. Afebril.

Exploracién fisica: abdomen doloroso a la pal-
pacién en hipogastrio y fosa iliaca derecha, don-
de presenta zona fibrosa al tacto (distinta a cica-
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triz de apendicectomia). No signos de irritacion
peritoneal. Pufio-percusion renal negativa.

Pruebas Complementarias: Hemograma: Leu-
cocitos 15.800/ml (Neutrofilos 71.2%), PCR 50.2
mg/L. Orina normal. Urocultivo negativo. Eco-
grafia abdominopélvica: coleccién abscesifica-
da en contacto con pared superolateral derecha
vesical, la cual muestra cambios inflamatorios.

La paciente ingresa para tratamiento antibiético
intravenoso de absceso intraabdominal posqui-
rdrgico. Ecografia de control a las 96 horas: co-
leccion aumentada de tamano, en contacto con
cupula vesical edematizada, compatible con
quiste de uraco abscesificado, emplastronado.
Se realiza laparoscopia que confirma diagnosti-
co ecografico y reseccion quirdrgica con evolu-
cién favorable.

Conclusién: El uraco es un remanente embrio-
I6gico que conecta cupula vesical y ombligo. Si
su involucion no es completa, puede dar lugar a
diferentes anomalias, como el quiste de uraco
(30%). Suele cursar asintomatico. En ocasiones
puede complicarse, siendo la infeccion la forma
mas frecuente. Resulta fundamental su sospe-
cha diagnéstica ante dolor abdominal y disuria
en la infancia.

Microdelecion 16p11.2 asociada a obesi-
dad y alteraciones neurolégicas: conside-
raciones diagnostico-terapéuticas

Rodriguez Ledn B, Lopez Becerra Y ,Carmona
Ponce JD, Sanchez Vicente |,, Barcia Ramirez
A, Espino Aguilar R.

UGC Pediatria. Hospital Universitario de Valme.
Sevilla

Introduccién: La microdelecién 16p11.2 es
una alteracion citogenética asociada, con fre-
cuencia, a trastornos del espectro autista (TEA),
sobrepeso y enfermedades relacionadas con el
desarrollo neuronal. Se trata de un sindrome de
genes contiguos debido habitualmente a micro-
deleciones de novo.Su prevalencia en poblacion
general es de 1/5000 y en pacientes con TEA
1/150. El diagnéstico diferencial incluira proce-
sos con retraso del desarrollo y rasgos dismor-
ficos menores.
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Resumen del caso: Nifio de 6 afnos en segui-
miento multidisciplinar desde los 4 afios por
obesidad, macrocefalia, trastorno del com-
portamiento y retraso psicomotor en areas del
lenguaje y sociabilidad. Exploracion fisica: ma-
crocefalia (PC + 4.26 desviaciones estandar) y
obesidad (IMC +5.9 desviaciones estandar).
Macrotia con orejas de implantacion bajas. Epi-
canto. Labios finos y extremidades cortas. No
acantosis nigricans ni estrias. Desarrollo prepu-
beral.

Pruebas complementarias: hemograma, bioqui-
mica, perfil hepatico, renal, creatinina-quinasa,
gasometria con acido lactico, resonancia mag-
nética cerebral, cariotipo, todas ellas normales,
y estudio de X-fragil y genético de Prader-Willi,
negativos.

A la vista de los resultados se solicita CGH-
array donde nos informan una microdelecién en
el cromosoma 16 con la formula arr [GRCh37]1
6p11.2(29664618_30117719) x1, caracterizada
por la pérdida de 50 sondas de oligonucleétidos
de la regién 16p11.2 y descrita como una de-
lecidn intersticial. Actualmente recibe asistencia
multidisciplinar por neuropediatria, endocrinolo-
giay USMI.

Conclusiones/comentarios: Destacamos el
papel fundamental de los estudios moleculares
de citogenética ya que, en casos como el de
nuestro paciente, con clinica variable e inespe-
cifica, el CGH-array permitié tipificar la altera-
cién genética que ocasionaba la comorbilidad
asociada. El manejo y tratamiento de estos pa-
cientes implica una evaluacion periédica multi-
disciplinar con terapias adaptadas al neurode-
sarrollo, atencion temprana a areas del habla y
del lenguaje junto a educacién nutricional y con-
trol de peso.

Taquicardia paroxistica supraventricular
como causa de insuficiencia cardiaca en
un neonato

Rivas Medina M, Ledesma Albarran M, Salas De
Miguel C, Ramiro Mateos L, Arias S, Ambrojo B

Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil,
Badajoz.
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Introduccién: La taquicardia paroxistica su-
praventricular (TPSV) se define como un ritmo
cardiaco anormalmente rapido. Su origen se
encuentra por encima del haz de His. La inci-
dencia en la poblaciéon pediatrica oscila entre
1/250-25000.

Es la causa mas comun de taquicardia no si-
nusal pediatrica y la segunda causa de arritmias
en esta poblacion, tras la extrasistolia. Normal-
mente se trata de un cuadro de inicio subito y
regular, con intervalos QRS estrechos. La fre-
cuencia cardiaca oscila entre 200-300 Ipm.

Caso clinico: Nifa de 19 dias que ingresa en
UCIN derivada por TPSV. El dia previo acude a
urgencias de su hospital por palidez generaliza-
da y respiracién irregular. Exploracion: palidez
cutanea, relleno capilar >2 seg., a nivel toracico
presenta retraccion esternal. Se realiza analitica
sanguinea sin hallazgos.

Durante su ingreso inicia taquicardia supraven-
tricular (FC > 250 Ipm) sin respuesta a manio-
bras vagales, por lo que se deriva a UCIN.

Llega a nuestro hospital presentando TPSV
mantenida desde hace 5 horas que cede tras
maniobras vagales exclusivamente; precisan-
do posteriormente tratamiento con drogas va-
soactivas por insuficiencia cardiaca secundaria
durante 4 dias (Ecocardiografia: fracaso mio-
céardico biventricular con clinica de bajo gasto
cardiaco).

En ECG durante el episodio: taquicardia QRS
estrecho, regular, a 300 Ipm. ECG de basal: rit-
mo sinusal a 120 Ipm, PR 80 ms y onda delta
desde V1-V5 (preexcitacion).

Al quinto dia, ante la estabilidad clinica pasa a
Neonatologia sin tratamiento presentando nue-
vo episodio a 270-300 Ipm que precisa adeno-
sina (dos dosis) para revertir el ritmo sinusal.
Tras los episodios se objetiva acidosis respirato-
ria moderada e higado de consistencia dura a 3
cm bajo reborde costal derecho.

Finalizado el segundo episodio se inicia trata-
miento de mantenimiento con beta-bloqueantes
orales y se solicita monitorizacién domicilia-
ria sin presentar recurrencias por el momento.
Conclusiones: Existen diferentes mecanismos
de produccion de TPSV. Formas automaticas:
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generacion de impulsos por un foco. Reentra-
da: alteraciones en la conduccién del impulso.
El tratamiento agudo tiene como objetivo la
interrupcidon de la taquicardia; incluye manio-
bras vagales y adenosina en el paciente esta-
ble y la cardioversidon en pacientes inestables.
El tratamiento crénico trata de prevenir recu-
rrencias.

Secuencia de Potter. A propédsito de un
caso

Rivas Medina M', Alvarez C2, Macias C?, Gutié-
rrez MDLL', Martin Talavera M3, Iglesias M?®

'Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil,
Badajoz; 2Hospital San Pedro de Alcantara, Ca-
ceres; 3Hospital Universitario Virgen del Rocio,
Sevilla.

Introduccioén: La secuencia Potter, sindrome
de Potter o agenesia renal bilateral agrupa una
serie de hallazgos asociados con una falta de
liquido amnidtico e insuficiencia renal en un feto.
Se trata de un cuadro clinico de herencia auto-
sémica recesiva. La incidencia de sindrome de
Potter se estima en 1/4000 embarazos aunque
la mejora en el diagndstico prenatal ha propicia-
do que muchos de estos embarazos no llegen
al término.

Caso clinico: Recién nacida producto de ges-
tacion gemelar. Tercera gestacion (2 abortos
previos). Embarazo controlado, en semana 21
se detecta oligoamnios severo de la segunda
gemela. Serologia materna negativa excepto
inmune a rubeola.

Parto a las 36+5 SEG. Cesarea por presentacion
pelviana del 2° gemelo. Apgar 3/6/intubado. En
paritorio al nacimiento destaca cianosis marca-
da con retracciones costales e hipoxemia a pe-
sar de VM y FiO2 100% (SatO2 maxima 60%).

A la exploracion destaca microftalmos con im-
plantacion baja de ambas orejas, paladar inte-
gro y fascies que recuerda a Potter.

Gasometria capilar al ingreso: pH 6.9, pCO2
100 mmHg. Se realiza ecografia abdominal en
la que no se visualizan rifiones ni en fosas rena-
les ni en fosas iliacas, ecografia cerebral normal
y ecocardiografia normal. En radiografia de t6-
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rax presenta pulmones poco desarrollados con
imagen sugestiva de neumomediastino. Durante
las primeras horas de vida mantiene hipoxemia
refractaria con tendencia a la bradicardia. A las
9 horas de vida bradicardia progresiva con exi-
tus por insuficiencia respiratoria secundaria a
hipoplasia pulmonar congénita por sindrome de
Potter.

Conclusiones: El sindrome de Potter es una
malformacién congénita rara que asocia al-
teraciones estructurales renales que causan
oligohidramnios o anhidramnios. La causa de
esta patologia es desconocida la cual la mayo-
ria de las veces es incompatible con la vida. El
diagnéstico suele realizarse en el periodo pre-
natal mediante ultrasonido obstétrico de rutina
el cual nos dara la pauta para la terminacion
del embarazo y brindar consejo genético a la
familia.

Hijo de madre con virus de la inmunode-
ficiencia humana (vih). Revisidon de casos
en un hospital de tercer nivel

Manzanares Santos S, Ruiz Saez B, Ldopez Var-
gas E, Ruiz Fernandez L, Rodriguez Benitez MV,
Pérez Navero JL, Unidad de Neonatologia.

Servicio de Pediatria.Hospital Universitario Rei-
na Sofia. Cordoba.

Introduccion:

La incidencia en nuestro pais de gestantes in-
fectadas por VIH constituye un problema en au-
mento debido, entre otras causas, a la creciente
llegada de inmigrantes procedentes de paises
en vias de desarrollo. En muchos de estos ca-
s0s, se trata de embarazos poco o nada contro-
lados, con el riesgo consecuente de que el nifio
adquiera la infeccion.

Objetivos: Describir los casos de los hijos de
madre con VIH nacidos en el Hospital Universi-
tario Reina Sofia de Cérdoba.

Métodos: Estudio observacional, retrospectivo
y descriptivo de los casos de hijos de madre con
VIH nacidos nuestro centro. Hemos selecciona-
do los casos registrados desde que contamos
con el programa Neosoft (desde 2009 hasta
2018), documentandose un total de 55.
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Resultados: En un 74,5% de los casos, el diag-
noéstico materno de infeccién por VIH estaba
establecido pregestacionalmente. Un 30,9%
fueron embarazos poco o nada controlados; la
mayoria corresponden a madres inmigrantes
(legadas a Espana en fases avanzadas de la
gestacion), aunque también hay casos de muje-
res de nuestro medio procedentes de ambientes
sociales desfavorables. En cuanto al tratamien-
to con antirretrovirales durante la gestacion,
el 80% de las gestantes realizaron una terapia
con tres o0 mas farmacos, lo que nos deja los
siguientes datos de carga viral (CV) materna
previa al parto: un 65,5% de los casos fue inde-
tectable; en un 27,3% la CV fue positiva aunque
el 16,4% de las gestantes presentaba menos
de 1000 copias/mL. En el periodo postnatal, la
mayoria de los recién nacidos recibieron Unica-
mente zidovudina (AZT) como terapia antirretro-
viral (TAR). Alrededor del 30% recibio triple TAR
como profilaxis. Solo un 7% recibi6 AZT mas
una dosis unica de nevirapina (NVP). Respecto
a los controles diagndésticos sucesivos de estos
ninos, Unicamente se ha confirmado la infeccion
por VIH en uno de ellos.

Conclusiones: De los 55 hijos de madre con VIH
nacidos en nuestro hospital desde 2009 hasta la
fecha, solo hemos constatado un nifio infectado
por el virus. No obstante, 3 de esos 55 casos
contindan el seguimiento en otros hospitales y
2 de los casos aun no han finalizado el proceso
diagnostico debido a su reciente nacimiento.

Rotavirus y crisis convulsivas: nuestra ca-
suistica de los ultimos 5 anos.

Gomez Pérez S, Pérez Hernandez A, Rivera San-
chez N, Guerrero Moreno N.

Servicio Pediatria. Hospital Juan Ramon Jimé-
nez. Huelva

Introduccién: La infeccion por rotavirus es la
causa mas frecuente de gastroenteritis aguda
(GEA) en menores de 2 afos. Este virus se trans-
mite por via fecal-oral, aunque la via respiratoria
podria ser otro mecanismo de transmision. En
ocasiones, puede producir complicaciones neu-
rolégicas, entre las que se encuentran las con-
vulsiones asociadas a gastroenteritis (CBG), que
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suponen una forma rara de presentacion de la
infeccién siendo su incidencia poco conocida.
Métodos: Se seleccionaron todos los coprocul-
tivos positivos a Rotavirus de los nifios del Hos-
pital Juan Ramén Jiménez, entre enero-2013 y
diciembre-2017. Se revisé la incidencia de crisis
convulsivas en este contexto.

Resultados: Se detecté rotavirus positivo en
490 nifos, de los cuales presentaron cuadro
compatible con CBG 8 (1,7%). Predominio de
sexo femenino (62,5%), con edad media de 17,8
meses. En el 87,5% de los casos el cuadro de
GEA fue leve con fiebre <38,5 °C o afebril en
la misma proporcién. El nUmero de crisis por
paciente fue 2,3 de media, de tipo generaliza-
das y duracion <15 minutos en todos los ca-
sos. En el 50% se usaron benzodiacepinas para
la yugulacién de las mismas, precisando una
de ellas acido valproico. En cuanto a pruebas
complementarias, el 87,5 % de los electroen-
cefalogramas fueron normales, realizandose
resonancia magnética craneal en un caso sien-
do normal. El 12,5 % de los pacientes presen-
t6 recurrencia de los episodios. El seguimiento
en consultas de Neuropediatria durante un pe-
riodo minimo de 18 meses mostré un desarro-
llo psicomotor normal en el 87,5% de casos.
Conclusiones: Las CBG son pocos frecuentes
en la infeccion por rotavirus, coincidiendo nues-
tra incidencia con la bibliografia revisada. Las
caracteristicas clinicas son similares en la ma-
yoria de los casos, lo que permite su identifica-
cion, pudiendo evitar excesivas pruebas com-
plementarias. Debe tenerse en cuenta su curso
benigno para un correcto manejo y prondéstico,
evitando tratamientos agresivos.

Sindrome celulitis-adenitis como mani-
festacion de sepsis neonatal tardia por
Streptococcus agalactiae

Gonzalez Campillo MT, Aroca Aguilar EM, De la
Rubia Ortega S, Ferrin Dianez A, Cariuelo Ruiz
O, Ruiz Saez B. Hospital Universitario Reina So-
fia (Cordoba).

Introduccién: El protocolo de fiebre sin foco en
lactantes de 1 a 3 meses de vida incluye la rea-
lizacion de pruebas complementarias (analitica
sanguinea con hemograma y reactantes de fase
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aguda y sistematico urinario) con el objetivo de
descartar una infeccion bacteriana invasiva.

Caso Clinico: Exponemos el caso de un lactan-
te de 40 dias que consultaba por irritabilidad.
Como antecedentes personales: embarazo con-
trolado y normoevolutivo que finalizé con parto
vaginal eutécico a las 37 semanas de edad ges-
tacional. El cultivo vaginal materno de Strepto-
coccus agalactiae fue positivo, sin embargo, el
resultado no estuvo disponible hasta dos dias
después del parto, por lo que no se realiz6 pro-
filaxis antibiotica durante este.

En el Servicio de Urgencias se detect6 fiebre
de 38.5°C axilar sin observarse foco. Se realizé
analitica sanguinea donde se evidenci6 leuco-
penia con neutropenia (920/microlitro). La tira
reactiva de orina y los reactantes de fase aguda
(RFA) fueron negativos. Ademas, se extrajeron
muestras para hemocultivo y urocultivo.

Durante el ingreso en planta se inici6 tratamien-
to antibiético empirico con cefotaxima y ampici-
lina intravenosa. Al dia siguiente del ingreso se
evidenci6 la aparicion de tumoracion submandi-
bular izquierda asociada a celulitis de la zona y
se elevaron los RFA en analitica de control. Se
solicité ecografia de la zona, que describia ade-
nopatias submandibulares reactivas, sin signos
de abcesificacion. En el hemocultivo finalmen-
te se aisld Streptococcus agalactiae sensible a
ampicilina, pudiendo retirarse la cefotaxima. El
paciente concluyé el tratamiento con buena res-
pueste.

Conclusién: El sindrome celulitis-adenitis es
una manifestacion infrecuente pero caracteristi-
ca de sepsis neonatal tardia por Streptococcus
agalactiae, y no siempre se encuentra presente
desde el inicio de la fiebre. La clinica inicial es
inespecifica siendo lo mas frecuente irritabili-
dad, rechazo de las tomas y fiebre. A diferencia
de la sepsis neonatal precoz, la via de transmi-
sion puede ser vertical u horizontal (comunitaria
0 nosocomial) a través del contacto con per-
sonas colonizadas. Se estima que un 90% de
los casos de celulitis-adenitis por S. agalactiae
asocian bacteriemia. Por tanto, en lactantes me-
nores de 3 meses con infeccién local, se debe
sospechar la posible asociacion de infeccion in-
vasiva diseminada.
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Ulceras tropicales

Ferrin Dianez A, CafAuelo Ruiz O, Ruiz Saez B,
Aroca Aguilar EM, Gonzalez Campillo MT, Lopez
Vargas E.

Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Rei-
na Sofia. Cérdoba. Cdrdoba.

Introduccién: Las enfermedades tropicales ya
son una realidad en nuestra sociedad, debido
al aumento de la poblacién inmigrante, y deben
ser tenidas en cuenta. Existe un conjunto de
patologias que gracias a la mejora de las con-
diciones sociosanitarias en nuestro pais, se ha-
bian convertido en excepcionales. EI aumento
de la poblacién inmigrante procedente de zonas
deprimidas y/o rurales hace necesaria una ac-
tualizacién en el diagnéstico y tratamiento de
enfermedades cuya frecuencia habia descendi-
do. A continuacién, se describe el caso de un
paciente, procedente de Africa Subsahariana,
que presenta lesiones vesiculo-pustulosas ge-
neralizadas.

Caso clinico: Varén de 12 anos, de origen Sene-
galés, que tras una estancia en su pais de origen
durante 40 dias, acude al Servicio de Urgencias
Pediatricas con un cuadro de lesiones cutaneas
vesiculosas dolorosas, y ulcerativas no doloro-
sas en sacabocados, de predominio en zonas
corporales expuestas y febricula acompafnante.
Segun refieren, su madre y otras personas del
pueblo presentan lesiones similares. Se realiza
frotis de las lesiones, y se inicia tratamiento em-
pirico con cloxacilina oral y acido fusidico topi-
co. El paciente es seguido por su Pediatra de
zona, el cual obijetiva la resoluciéon del cuadro
clinico. En el cultivo tomado de las muestras se
aislé Staphylococcus aureus sensible a oxacili-
nay Streptococcus pyogenes, confirmandose el
diagnostico de Ectima.

Conclusiones: El Ectima es un cuadro que
predomina en climas tropicales y estratos so-
cioecondémicos bajos; también en personas con
desnutricién, alcohdlicos crénicos y pacientes
inmunodeprimidos. La causa principal suele ser
la picadura de un insecto, que por un entorno
en el que predomina la desnutricion y la mala
higiene, se sobreinfecta inicialmente por Strep-
tococcus pyogenes y posteriormente puede ha-
cerlo por Staphylococcus aureus y gramnegati-
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vos. Inicialmente, las lesiones son vesiculo-pus-
tulosas y dolorosas, para después ulcerarse y
hacerse indoloras. Estas lesiones pueden ir
acompanadas de fiebre y sintomas generales. El
tratamiento es antibiotico topico (fomentos con
sulfato de cobre, mupirocina o acido fusidico) y
sistémico (cloxacilina o amoxicilina/clavulanico).
Es importante establecer el diagnéstico diferen-
cial con el Ectima gangrenoso cuyo tratamiento
requeriria desbridamiento quirdrgico

Distension abdominal en el recien nacido;
un signo de alarma en los primeros dias
de vida

Pérez Hernandez A, Torres Rico M, Jiménez
Crespo B, Pérez Herndndez P, Alvarez Triano M,
Calzada Garcia-Mora C.

Servicio de Pediatria. Hospital Juan Ramon Ji-
meénez. Huelva.

Introduccién: Los cuadros obstructivos que
debutan en los primeros dias de vida tienen una
incidencia de 1 por cada 1.000 recién nacidos.
La localizacion mas frecuente es duodenal, se-
guida de yeyunoileal y por ultimo colénica. Su
tratamiento requiere la descompresion prequi-
rdrgica con sonda nasogastrica (SNG) y pos-
terior cirugia, resecando el segmento atrésico,
con anastomosis término-terminal.

Caso clinico: Recién nacida a término mujer 2°
gemela de gestaciéon gemelar bicorial. Embara-
zo controlado en consultas de Alto Riesgo por
dilatacién de asas intestinales y de pelvis renal
detectado en la 2° gemela a 20 semanas, no
confirmado posteriormente. Cesarea electiva
por transversa, Apgar 9/10. Peso al nacimiento
2.970 g.

Presenta desde las primeras horas de vida es-
casa ingesta y distension abdominal progresiva.
No emite meconio y a las 24h se aprecian vomi-
tos alimenticios y posteriormente biliosos.

A la exploracion, presenta abdomen distendido
con peristaltismo ausente. Ano permeable y sin
restos de meconio en la punta de sonda. Resto
normal. Se realiza despistaje infeccioso y ga-
sometria venosa normal; radiografia simple de
abdomen que muestra gran distension de asas
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con ausencia de aire distal. La ecografia ab-
dominal confirma la sospecha de obstruccion.
Se realizan también ecografias cardiaca y renal
descartandose otras anomalias asociadas.

Se coloca SNG para descompresion y se rea-
liza enema opaco identificandose microcolon
por desuso y asas intestinales distendidas com-
patible con el diagndstico de atresia ileal distal.
El estudio de transito no fue concluyente por lo
que se realiza laparotomia exploradora y tera-
péutica, diagnosticandose de atresia ileal tipo
lll. Se practica reseccion del defecto y anasto-
mosis término-terminal, con excelentes resulta-
dos clinicos.

Conclusiones: La atresia intestinal distal es una
anomalia congénita que hay que tener presente
ante casos precoces de distension abdominal y
vomitos en el periodo neonatal. A veces existe
la sospecha prenatal por distension de asas y
polihidramnios, no detectado en nuestro caso.
La atresia ileal tipo lll, se caracteriza por no
existir comunicacion entre los segmentos afec-
tados, acompanandose de un defecto del me-
senterio en forma de V. Como consecuencia se
produce el sindrome del intestino corto. El diag-
nostico precoz permite instaurar el tratamiento
médico-quirurgico adecuado para evitar futuras
complicaciones.

Afectacion testicular en un paciente pe-
diatrico. Cuando lo mas frecuente no con-
cuerda hay que seguir investigando

Jiménez Moreno M, Sanchez Gonzalez A, Gu-
tiérrez Carrasco JI, Quiroga Cantero E, Moreno
Garcia MDM, Cabezas Berdion C

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Caso clinico: Nifilo de 11 afios con dolor y au-
mento del tamafio testicular izquierdo, diagnos-
ticado reiteradamente de orquiepididimitis que
se trata con AINEs y antibioterapia. Se realiza
ecografia testicular que inicialmente apoya el
diagndstico. Al mes comienza con empeora-
miento del estado general y dolor abdominal,
por lo que se solicita analitica que muestra ele-
vacion de marcadores hepaticos, LDH y acido
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urico; asi como radiografia de térax y ecogra-
fia abdominal en las que se observa derrame
pleural y lesidon hipodensa hepatica. Se repite
la ecografia testicular que evidencia infiltracion
tumoral bilateral. Ante la sospecha de sindrome
de lisis tumoral secundario a proceso linfopro-
liferativo se inicia hiperhidratacién, alopurinol y
rasburicasa. Se realiza trucut testicular y se am-
plia el estudio de extension con TC toracoabdo-
minal, aspirado de médula ésea y puncion lum-
bar. Finalmente se diagnostica de Linfoma de
Burkitt e inicia tratamiento quimioterapico con
respuesta favorable.

Comentarios: Los linfomas suponen el tercer
cancer pediatrico, tras las leucemias agudas
y los tumores del Sistema Nervioso Central. El
linfoma de Burkitt es el tipo mas frecuente de
Linfoma no Hodgkin en la infancia. Se caracte-
riza por una alta tasa de proliferacién de células
B maduras y traslocaciones del oncogen Cmyc
(89g24). Puede ser endémico (95% VEB), espora-
dico o asociado a inmunodeficiencias. La loca-
lizacion mas frecuente es la abdominal, siendo
la afectacion testicular una manifestacion inicial
excepcional en pacientes pediatricos (< 3%). En
la mayoria la infiltracion es unilateral y aunque
en los adultos suele relacionarse con estadios
avanzados, no parece tener implicaciones pro-
nosticas en nifos.

En el diagndstico diferencial incluimos infeccio-
nes, hidroceles, hernias, hematomas, quistes,
leucemias y otros tumores. La biopsia guiada
por ecografia permite llegar al diagnostico.

La concentracion de quimioterapicos en el
testiculo es mas baja que en otros tejidos, asi
tradicionalmente el tratamiento se basaba en
quimioterapia intensiva, junto a radioterapia
y reseccion, con importantes secuelas a largo
plazo. En los ultimos afios los ensayos han re-
marcado el escaso papel de la radioterapia y ci-
rugia. Los anticuerpos monoclonales (rituximab)
han mejorado la supervivencia.

Resaltamos la presentacién inusual de una de
las neoplasias infantiles mas frecuentes y la im-
portancia de su conocimiento para un diagnés-
tico precoz.
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Interrupcion del arco aoértico, una cardio-
patia congénita poco frecuente. a propé6-
sito de un caso

Pardo Romero J, Blanco Borreguero JM, Mar-
cos Cdrdova C, Ldpez Rubio E, Carrion Castellet
FJ

Hospital Virgen de Valme, Sevilla.

Introduccidén: La interrupcion del arco aorti-
co (IAA) es una malformacion congénita que
se caracterizada por una separacion completa
entre la aorta ascendente y la descendente. Su
incidencia es de 19 casos por milléon de recién
nacidos vivos. La tipo B es la mas frecuente.
La separacion se produce entre la carétida y la
subclavia izquierda y se asocia a la presencia de
comunicacion interventricular (CIV).

La presentacion clinica se produce en la primera
semana de vida, con signos de insuficiencia car-
diaca, cianosis y dificultad respiratoria.

La etiologia es desconocida, asociandose a le-
siones o sindromes de tipo genético. Especial-
mente se ha descrito una fuerte asociacion entre
la IAA tipo B y la microdeleccién del cromosoma
22q11.2. Esta mutacion genética esta implicada
en una serie heterogénea de fenotipos, como
los sindromes de DiGeorge, CATCH 22 y Cayler.

El tratamiento es quirdrgico y debe realizarse en
los primeros dias de vida.

Caso clinico: Recién nacido a término, sin fac-
tores de riesgo infeccioso, parto eutécico, que
ingresa a las 20 horas de vida por anemia sin
datos de hemodlisis, ni otros hallazgos, precisan-
do trasfusion. No signos clinicos ni analiticos
infecciosos. A la exploracion destaca retromi-
crognatia, raiz nasal ancha, pabellones auricula-
res de implantacién baja y esternén prominente.
Resto normal. A las 30 horas de vida presenta
empeoramiento del estado general, con pulsos
femorales no palpables y trabajo respiratorio. En
ecocardiografia: IAA tipo B con CIV, valvula aér-
tica bicuspide hipoplasica , ductus y foramen
oval permeables. Dado los hallazgos, y tras es-
tabilizacion del paciente, se deriva a hospital de
referencia para valoracion de intervencion qui-
rurgica. Finalmente se interviene al cuarto dia de
vida, falleciendo en el postoperatorio inmediato.
Actualmente esta pendiente el estudio genético.
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Conclusiones: La dificultad de la deteccién pre-
natal, asi como su baja incidencia, complican
mucho el diagnéstico. Sin embargo el mismo
es imprescindible para la correccién quirurgica
en los primeros dias de vida.

Ante la sospecha de fenotipo compatible con
deleccién 22g11.2 es muy importante realizar
estudio cardioldgico para descartar posibles
malformaciones cardiacas asociadas.

Los dolores 6seos no son siempre bana-
les

Sanchez Gonzalez A, Jiménez Moreno M, Mo-
reno Garcia MDM, Tapia Trujillo E, Cabezas Ber-
dion C, Gutiérrez Carrasco J/

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccién: El dolor musculoesquelético es
un problema frecuente en la practica clinica pe-
diatrica. Engloba un amplio rango de patologias,
desde lesiones banales como traumatismos,
sindromes por sobrecarga y osteocondrosis;
hasta problemas complejos y graves, como tu-
mores 0seos.

Caso clinico: Paciente de 9 afos que consulta
en Urgencias por dolor en region tibial izquierda
de dos meses de evolucion. No recuerda trau-
matismo previo y no ha presentado fiebre. Se
solicita radiografia de rodilla, impresionando de
inflamacion de la tuberosidad anterior, por lo
que se diagnostica de osteocondrosis.

Durante el mes siguiente acude a su centro de
salud en tres ocasiones por persistencia de
dolor. Se cataloga de tendinitis y recomiendan
reposo y antiinflamatorios. Dada la ausencia
de mejoria vuelve a Urgencias, donde solicitan
radiografia de pierna izquierda sin lesiones apa-
rentes.

Finalmente su pediatra la deriva a Rehabilita-
cion tras cinco meses de dolor en region tibial
izquierda, con empeoramiento progresivo, pre-
dominio nocturno, dificil control con analgesia
de primer escalon, e inicio de cojera. Una ex-
ploracion fisica exhaustiva sugiere una com-
presioén radicular (signos de Lasegue y Bragard
positivos). Se realiza una resonancia magnética
lumbosacra que evidencia una tumoracion so-
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lida con afectacion del hueso iliaco izquierdo y
compresion de estructuras nerviosas adyacen-
tes. Con estos hallazgos se realiza biopsia de la
lesion que confirma el diagndstico de sospecha:
sarcoma de Ewing sacroiliaco.

Discusioén: El sarcoma de Ewing es la segunda
causa de tumor éseo en poblacion pediatrica.
El dolor es el sintoma inicial en el 80% de los
pacientes. Los signos de alarma que indicarian
la conveniencia de derivar al paciente serian el
caracter progresivo, el predominio nocturno, la
persistencia de la sintomatologia durante mas
de 2-3 meses, la imposibilidad de control del
dolor con analgesia y el desarrollo de impoten-
cia funcional. Se estima un retraso en el diag-
nostico de al menos 6 meses en el 50 % de los
pacientes, especialmente cuando se localiza en
la pelvis. Es imprescindible realizar una explora-
cion fisica exhaustiva sin olvidar las articulacio-
nes adyacentes, en este caso la cadera, porque
en ocasiones puede tratarse de un dolor neu-
ropatico, como consecuencia de la compresion
de un nervio espinal.

Variante de significado incierto, ;qué po-
demos diagnosticar?

Benitez Moscoso G.’, Gilbert JJ?, Jiménez Go-
mez J.%, Rodriguez Salas M?

"Hospital Juan Ramodn Jiménez, Huelva; 2Hospi-
tal Universitario Reina Sofia, Cdrdoba; 3Hospital
Universitario Reina Sofia, CORDOBA.

Nuestra paciente presentaba una colestasis
neonatal que habia sido tratada inicialmente
con Kasai, pero que no tenia aun diagnéstico
etiolégico. Para ello, se solicitaron entre otras
pruebas complementarias, el estudio genético
de colestasis intrahepatica familiar por secuen-
ciacién masiva (NGS) donde encontramos que
no se habia identificado variantes patogénicas o
probablemente patogénicas en la secuencia de
los genes analizados, sin embargo, se encontra-
ba la presencia en heterocigosis de una variante
de significado incierto (VSI), que no estaba des-
crita en la bibliografia.

La variante c.1265A>G p. (GIn422Arg) identifi-
cada en el gen TJP2 predice la sustitucion de
un aminoacido glutamina por arginina en la po-
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sicion 422 de la proteina, afectado a un dominio
funcional. Los predictores bioinformaticos SIFT
y Polyphn-2 estiman que el cambio tiene un
efecto tolerado, mientras que el predictor Muta-
tion Taster estima un efecto patogénico.

El gen TJP2 (OMIM: 607709) esté asociado a co-
lestasis intrahepatica familiar progresiva (OMIM:
615878) y a hipercolesterolemia familiar (OMIM:
607748), entidades con patrén de herencia au-
tosémica recesiva. Por lo que, dado el patron de
herencia y considerando que el resultado obte-
nido no es concluyente, los genetistas nos re-
comiendan continuar ampliando el estudio, asi
como correlacionarlo con la clinica. Actualmen-
te, la paciente esta diagnosticada de colestasis
intrahepatica familiar progresiva tipo 4.

Las variantes de significado incierto son aque-
llas variantes que no podemos afirmar que sean
patégenas o no. La genética ha experimentado
un gran desarrollo en los Ultimos tiempos y for-
ma parte de los diagndsticos en la actualidad,
pero no siempre podemos encontrar todas las
respuestas en ella, es todavia una disciplina de
gran proyeccién. Como pediatras debemos sa-
ber identificar casos susceptibles de estudio ge-
nético para poder beneficiarnos de ello.

Cavernomatosis e hipertension portal,
opciones terapéuticas

Benitez Moscoso G, Gilbert JJ?, Rodriguez Salas
M?, Jiménez Gémez J?, Gonzalez De Caldas R?,
Jaraba S2.

"Hospital Juan Ramon Jiménez, Huelva; 2Hospi-
tal Universitario Reina Sofia, Cdrdoba.

Nifa de 6 afnos en seguimiento por cavernoma-
sis portal idiopatica, hipertensién portal y 4 va-
rices esofagicas (grados Ill, I 'y 2 Il) sin varices
subcardiales ni gastropatia hipertensiva, con
tratamiento con propranolol como profilaxis pri-
maria.

Ingresa de forma urgente en su hospital de ori-
gen por hemorragia digestiva alta (HDA), fue
estabilizada y trasladada al hospital de referen-
cia para derivacion portocava mediante deriva-
cién portosistémica intrahepatica transyugular
(TIPS). Mediante radiologia intervencionista y
con serie angiografica se objetiva cavernoma-
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tosis portal y ramas portales intrahepaticas per-
meables, pero no se consigue acceder a ellas,
por lo que se opta por puncionar una rama ve-
nosa intraesplénica, pero durante el procedi-
miento se produce la rotura de la vena espléni-
ca, controlando el sangrado con un stent. Final-
mente, se cateteriza una colateral intrahepatica
de la cavernomatosis hasta la vena esplénica
y se coloca stent, que precisa prolongarse por
estenosis en el segmento no tratado de la vena
colateral. A la semana, la paciente continua en
estado critico, nuevamente por radiologia inter-
vencionista se cateteriza el shunt portosistémi-
co y se observa obstruccion completa de este y
nuevas colaterales en las venas acigos y hemia-
cigos. Se procede a angioplastia intrastents con
balén, con posterior trombectomia mecanica sin
lograr repermeabilizar el shunt pero se desesti-
ma continuar tratamiento. Ante la imposibilidad
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de control de la HTP mediante TIPS y la com-
plicacion con ascitis y hemoperitoneo organiza-
do, se decide derivacién quirdrgica y se realiza
a través de una rama principal de la mesentérica
superior. Posteriormente, la paciente evoluciona
favorablemente, mejorando la HTP y desapare-
ciendo las varices y puede ser dada de alta.

El seguimiento de la HTP y el control de las va-
rices esoféagicas es fundamental. La HDA es la
complicacién mas frecuente y es una importan-
te causa de mortalidad. Cuando ha fracasado
el tratamiento médico puede estar recomen-
dado el tratamiento derivativo y, en ocasiones,
el trasplante hepatico. El manejo de la HTP re-
quiere una evaluacion cuidadosa de los riesgos
y beneficios de las intervenciones, a menudo en
ausencia de enfoques basados en la evidencia,
extrapolamos las técnicas usadas en adultos
que pueden no ser 6ptimas.
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INFORMACION PARA Los AUTORES

VOX PAEDIATRICA es la Publicacion Oficial
de la Asociacién Espanola de Pediatria de An-
dalucia Occidental y Extremadura y se edita
en castellano opcion a publicacion en inglés,
accesible en version impresa y en version elec-
trénica en la direccion http://www.spaoyex.es/.
Se trata de una revista de acceso libre basada
en el sistema de revisidon por pares y que tie-
ne como finalidad la publicacion y divulgacion
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 PAE-
DIATRICA deberan adecuarse a las normas de
publicacién de la revista y respetar el formato
de alguno de los tipos de articulo que describen
a continuacion:

Originales

Trabajos de investigacion clinica o basica, con
un disefo 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 numero
maximo de citas bibliograficas no sea superior
a 40y el de figuras y tablas no excedan conjun-
tamente a 8. El niumero de firmantes no debe ser
superior a 6.

Notas clinicas

Descripcion de uno o varios casos clinicos de
especial interés u observaciones excepciona-
les, que supongan una aportacion al conoci-
miento de la enfermedad. La extension del texto
no debe superar un total de 1.500 palabras. Se
recomienda que el nimero maximo de citas bi-
bliograficas no sea superior a 20 y el de figuras y
tablas no excedan conjuntamente a 4. El nime-
ro de firmantes no debe ser superior a 5.

it - Volumen 26 | N°1 | Junio 2019

Vox en imagen

Publicacion de imagenes de diagnéstico, pre-
sentacion clinica o tratamiento de patologias
que aporten informacién grafica relevante. Su
titulo debe contener menos de 8 palabras. El nu-
mero de firmantes no sera superior a 5 y podra
incluir hasta 4 figuras con un texto explicativo
que no supere las 250 palabras. El numero de
citas bibliograficas no sera superior a 3.

La Vox del Residente

Espacio liderado y dedicado a los médicos in-
ternos residentes de Pediatria. Aportaciones
cientificas en forma de originales, casos clinicos
O revisiones.

Editoriales

Discusion de avances recientes en Pediatria,
preferiblemente relacionados con algunos de
los articulos publicados en ese nimero 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 bibliogra-
ficas.

Resumen de comunicaciones y ponencias

Se publicaran los resumenes de las comuni-
caciones y ponencias de las reuniones cientifi-
cas de las Sociedades cientificas SPAOYEX vy
SPAO.

Cartas al director

Se publicaran contenidos breves referidos a la
linea editorial o a alguna de los articulos publi-
cados.

Otras secciones

La revista VOX PAEDIATRICA tiene también
otras secciones como Protocolos clinicos, Re-
visiones, Informes Técnicos, Critica de libros,
Conferencias y Articulos especiales. Los auto-
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res que deseen colaborar en alguna de estas
secciones deben consultar previamente con la
direccién de la revista.

PRESENTACION
Y ESTRUCTURA DE LOS TRABAJOS

VOX PAEDIATRICA aceptara revisar manuscri-
tos escritos en los idiomas castellano e inglés.
En el caso de ser acordada su publicacion, pa-
saran 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 revis-
ta. Los componentes de un articulo deberan ser
ordenados como sigue en un documento Unico
escrito en letra “times new roman” 12 a espa-
cio unico y en paginas separadas: Pagina titular,
resumen y palabras clave, texto, bibliografia, ta-
blas y pies de figuras. Todas las paginas debe-
ran ser numeradas consecutivamente.

Pagina titular

La pagina titular debera contener los datos si-
guientes:

- Titulo del articulo. Debera ser lo mas explicito
posible y en cualquier caso de una extension no
superior a 85 letras. Se recomienda evitar pala-
bras como ‘“nino”, “infancia’ ‘“‘pediatria’’, etc.,
que estan implicitos en el titulo y contenido de
la revista.

- Lista de autores en el mismo orden en el que
deben aparecer en la publicaciéon. Deben citarse
primer nombre y uno o dos apellidos de cada
autor. Debe tenerse en cuenta que el formato
que los autores elijan para su firma sera, en caso
de publicacién del articulo, el mismo que figura-
ra en las distintas bases de datos bibliograficos
en las que VOX PAEDRIATICA esta incluida.

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

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

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

- Nombre, direccién, nimero de teléfono y co-
rreo electrénico del autor al que debe dirigirse la
correspondencia.
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- Recuento de palabras del texto propiamente
dicho, excluyendo resumen, bibliografia, tablas
y pies de figuras.

- Fecha de envio.
Resumen y palabras clave

Se incorporara resumen estructurado en espa-
fol e inglés de 250 palabras, aproximadamen-
te, en los trabajos originales con los siguientes
apartados: Introduccién, Material 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 y las conclusiones que se deriven
de los resultados. Los autores deben procurar
que el resumen incluya con detalle los resulta-
dos mas importantes. Al final de la pagina donde
figure el resumen, deberan anadirse de 3 a 10
palabras clave que corresponderan a términos
incluidos en el Medical Subject Headings del
Index Medicus. Disponible en: http://www.ncbi.
nlm.nih.gov/mesh. Las notas clinicas no debe-
ran acompanarse de resumen ni palabras clave.

Texto

Se recomienda la redaccién del texto en for-
ma impersonal. Conviene dividir los trabajos
en secciones. Los originales en: Introduccion,
Material o Pacientes y Métodos, Resultados y
Discusion. Se recomienda utilizar el minimo nu-
mero de abreviaturas posible que deberan ser
definidas en el momento de su primera apari-
cion. Se evitaran abreviaturas en el titulo y en el
resumen. Los autores pueden utilizar tanto las
unidades métricas de medida como las unida-
des del Sistema Internacional (Sl). Cuando se
utilicen las medidas del Sl es conveniente incluir
las correspondientes unidades métricas inme-
diatamente después, en paréntesis. Los farma-
cos deben mencionarse por su principio activo
en letra minuscula. Los instrumentos utilizados
para realizar técnicas de laboratorio u otras, de-
ben ser identificados, en paréntesis, por la mar-
ca asi como por la direccion de sus fabricantes.

Bibliografia

Las citas bibliograficas deben ser numeradas
consecutivamente por orden de aparicién en el
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texto en numeros volados. La referencia de arti-
culos de revistas se hara en el orden siguiente:
autores, empleando el o los apellidos seguido
de la inicial del nombre sin puntuacién, y sepa-
rando cada autor por una coma; titulo comple-
to del articulo en lengua original; nombre de la
revista segun abreviaturas del Index Medicus,
disponible en: http://www.ncbi. nim.nih.gov/en-
trez/jrbrowser.cgi; afno de aparicion, volumen e
indicacion de la primera y Ultima pagina. Deben
mencionarse todos los autores cuando sean
seis 0 menos; cuando sean siete o mas deben
citarse los seis primeros y anadir después 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 epi-
demioldgico de factores ambientales compara-
tivo sobre la percepcion y habitos de salud de
las familias andaluzas respecto de las espano-
las sobre nutricion infantil. Vox Paediatr 2017;
24:11-21

Libro

Pérez Navero JL, Ibarra de la Rosa |, Camino
Ledn R, editores. La Pediatria a través de casos
clinicos. 12 Ed. Madrid: Ergon; 2014.

Capitulo de libro

Garcia Blanco JM, Hidalgo-Barquero del Rosal
E. Hematuria. En Antén M y Rodriguez LM Edi-
tores. Nefrologia pediatrica. Manual practico. 12
Ed. Madrid: Panamericana Médica. 2010. p 3-9.

No deben incluirse en la bibliografia citaciones
del estilo de “comunicacion personal’’, ““en pre-
paraciéon’, ‘‘sometido a publicaciéon’ o de resu-
menes de Congresos que no estén publicados
en una revista cientifica. Si se considera impres-
cindible citar dicho material debe mencionarse

su origen en el lugar correspondiente del texto.

Para elaborar la bibliografia pueden consultarse
las normas del Comité Internacional de Editores
de Revistas Médicas (actualizadas en agosto de
2013). Disponible en: http:// www.icmje.org
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Tablas

Deben ser numeradas en caracteres arabes por
orden de aparicion en el texto. Seran escritas a
doble espacio, no sobrepasaran el tamano de
un folio y se remitiran en el mismo documento
en hojas separadas consecutivas. Tendran un
titulo en la parte superior que describa concisa-
mente su contenido, de manera que la tabla sea
comprensible por si misma sin necesidad de
leer el texto del articulo. Si se utilizan abrevia-
turas 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 nu-
meraran en caracteres arabes de manera co-
rrelativa y conjunta como figuras, por orden de
aparicidon en el texto. Las figuras deben tener
una resolucion minima de 300 dpi y uno de los
siguientes formatos: JPG, TIFF y PDF y MS Offi-
ce. También puede mandar archivos comprimi-
dos (.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 fir-
mantes deben dejar constancia escrita de que
poseen un consentimiento informado escrito de
los padres o tutores legales que autorice su pu-
blicacién, reproduccién y divulgacion en sopor-
te papel y en Internet en formato de libre acceso
en VOX PAEDRIATICA. ElI Comité Editorial po-
dra requerirlo a los autores cuando sea necesa-
rio. Las figuras se acompanaran del correspon-
diente pie, escrito en hoja incorporada al texto.

RESPONSABILIDADES ETICAS

Reproduccién de material ya publicado: Los au-
tores son responsables de obtener los oportu-
nos permisos para reproducir en VOX PAEDRIA-
TICA material (texto, tablas o figuras) de otras
publicaciones. Estos permisos deben solicitarse
tanto al autor como a la editorial que ha publica-
do dicho material.

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

1. Haber participado en la concepcion y realiza-
cion del trabajo que ha dado como resultado el
articulo en cuestion.

2. Haber participado en la redaccion del texto y
en las posibles revisiones del mismo.

3. Haber aprobado la version que finalmente va
a ser publicada. El Comité Editorial de VOX PAE-
DRIATICA declina cualquier responsabilidad so-
bre posibles conflictos derivados de la autoria
de los trabajos que se publican en la Revista.

Publicacion previa y redundante: El contenido
del articulo debe ser completamente original,
no haber sido publicado previamente ni estar
enviado a cualquier otra publicaciéon (ni some-
tido a consideracién). Estas restricciones no
son aplicables a los resimenes publicados de
comunicaciones, ponencias o conferencias pre-
sentados en reuniones cientificas nacionales o
internacionales. Los autores deben ser cons-
cientes de que no revelar que el material someti-
do a publicacion ha sido ya total o parcialmente
publicado constituye un grave quebranto de la
ética cientifica.

Consentimiento informado. Comités de investi-
gacion y/o Etica. Los autores deben mencionar
en la seccién de métodos que los procedimien-
tos utilizados en los pacientes y controles han
sido realizados tras obtencion de un consenti-
miento informado de los padres. Es necesario
que el estudio haya sido revisado y aprobado
por los Comités de Investigacién y/o Etica de
la institucién donde se ha realizado el estudio.
Cuando se describan experimentos con anima-
les hay que indicar si se han seguido las corres-
pondientes recomendaciones institucionales y
nacionales reguladoras del cuidado y la utiliza-
cién de animales de laboratorio. En el caso de la
descripcion de casos clinicos en cualquiera de
las secciones de la revista, fundamentalmente
cuando el paciente pueda ser reconocido bien
por la descripciéon de la enfermedad o por las
figuras que ilustren el articulo, los autores de-
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beran dejar constancia escrita de que poseen
el documento de consentimiento informado de
padres o tutores explicitando su permiso para la
publicacién tanto del texto del articulo como de
las posibles imagenes del mismo.

Del mismo modo, en todos los casos, los auto-
res deberan declarar que han seguido los proto-
colos establecidos por sus respectivos centros
sanitarios para acceder a los datos de las his-
torias clinicas cuando vayan a ser utilizados en
investigacion y divulgacion entre la comunidad
cientifica.

ENVIO DE MANUSCRITOS

Los manuscritos para VOX PAEDRIATICA de-
ben enviarse al correo electronico voxpaediatri-
ca@gmail.com

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

El manuscrito es remitido en exclusiva a VOX
PAEDRIATICA de forma que no esta siendo so-
metido a consideracién en cualquier otra publi-
cacién y que no ha sido publicado previamente
ni en todo ni en parte. Estas restricciones no
son aplicables a los resumenes derivados de las
presentaciones en Congresos u otras reuniones
cientificas.

Los autores son responsables de la investiga-
cién (confirmacion autoria).

Los autores han participado en su concepto y
disefio, analisis e interpretacién 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 titulacion laboral y
académica.

Declaracién de conflicto de intereses. Los auto-
res firmantes deben especificar si tienen algun
conflicto de intereses en relacion a su manus-
crito. Especialmente, en estudios con productos
comerciales, los autores deberan declarar si po-
seen acuerdo alguno con las companias 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 autores implicados como debe ser referido
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este hecho en la publicacién. EI Comité Editorial
directamente o una vez atendida la opinion 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.

Antes de enviar el manuscrito compruebe el
contenido de su envio. Pagina titular incluyen-
do: titulo, lista de autores, nombre y direccion
del centro, financiacién, teléfono, correo elec-
trénico, recuento de palabras, fecha de envio;
Resumen en castellano y en inglés en los origi-
nales; Palabras clave; Texto; Bibliografia; Tablas
numeradas con sus titulos; Figuras identificadas
numeradas y sus leyendas.

Antes de la publicaciéon en version impresa o
electronica del articulo, el autor de correspon-
dencia recibira por correo electrénico las prue-
bas del mismo para su correccién, que deberan
ser devueltas en el plazo de 48 horas siguientes
a su recepcion.
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Recopilacion de los revisores
de Vox Paediatrica 2018

Alonso Salas, Maria Teresa

Ariza Jiménez, Ana B

Canete Estrada, Ramon

Duran Hidalgo, Isabel

Espin Jaime, Beatriz

Fernandez Ramos, Joaquin A
Garcia Menor, Emilia

Gil Campos, Mercedes

Gilbert Pérez, Juan José

Gomez de Terreros Sanchez, Ignacio
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Y EXTREMADURA

DISTINCIONES A SOCIOS DE LA SPAOYEX

El Dr. Joaquin Ortiz Tardio en reconocimiento de sus valores de profesionalidad, competencia,
compromiso, espiritu de servicio, liderazgo y entrega en beneficio de la profesion médica, ha
recibido el premio Medicina Gaditana 2018 que otorga el Colegio de Médicos de Cadiz.

La Dra. M? Teresa Alonso Salas ha sido nombrada Socia de Honor de la Asociacion Espanola
de Pediatria en virtud de la labor realizada a favor de la Pediatria y los méritos cientificos y pro-
fesionales contraidos, en el 67 Congreso de la AEP celebrado en Burgos del 4 al 6 de Junio del
2019. A propuesta de la SPAOYEX

SESIONES CLINICAS SELECCIONADAS DE HOSPITALES Y CENTROS DE SALUD QUE SE
PUBLICAN PERIODICAMENTE EN LA PAGINA WEB DE LA SPAOYEX

Como se acordd en la Asamblea del CVII Reunion Cientifica de la SPAOYEX celebrada en Cace-
res el 8-9 de Marzo del 2019. Periddicamente vamos a incluir en la web de nuestra Sociedad las
sesiones clinicas de mas interés que consideren los diferentes hospitales y Centros de Salud de
nuestro ambito de influencia. Se trata de poner en valor la calidad asistencial y el nivel cientifico
que prestamos a nuestros pacientes. Todas estas sesiones clinicas estan subidas en PDF a la web
de la Sociedad.

A los ponentes se les envia un certificado que avala la calidad del trabajo y la publicacion.

En los préximos meses se incluiran las nuevas aportaciones remitidas por los Jefes de Servicio
y/o Tutores de cada Centro a la direccidn de correo electronico: secretariacmteejecutivospaoyex@
gmail.com.

REUNION CONJUNTA DE LA SPAOYEX Y SPAO

La proxima reunién conjunta de ambas Sociedades Cientificas se celebrara en Huelva en la prima-
vera del 2020.
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SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA
OCCIDENTAL Y EXTREMADURA (SPAOYEX)

La SPAOYEX esta integrada como Sociedad Regional en la Asociacién Espafola de Pediatria. Sus
fines son promover el desarrollo de la Pediatria y Puericultura, en sus aspectos cientificos, asisten-
ciales, sociales y profesionales y cuantas acciones puedan redundar en beneficio de los intereses
de nifos y adolescentes, especialmente en lo referente a la salud. Es una institucion cientifica
de ambito regional, sin &nimo de lucro cuyo ambito territorial comprende las provincias de Badajoz,

Caceres, Cadiz, Cérdoba, Huelva y Sevilla.

Sus principales actividades son facilitar la convocatoria y celebracién de congresos y reuniones
cientificas de ambito regional, y con el patrocinio de la Asociacién Espafiola de Pediatria impulsar
y llevar a cabo proyectos de investigacion, cursos y conferencias.

¢Como hacerse miembro?

Para ser miembro numerario de la SPAOYEX es
requisito indispensable tener o estar en vias de
obtencion del titulo de Especialista en Pediatria
y ejercer la profesion en alguna de las siguientes
provincias: Badajoz, Caceres, Cadiz, Cérdoba,
Huelva y Sevilla.

Los miembros agregados son aquellos médicos
o profesionales que lo soliciten y que acrediten
especial interés por la Pediatria. Estos podran
participar en todas las actividades de la Socie-
dad, pero sin derecho a voto ni a formar parte
de la Junta Directiva.

Para asociarse debera enviar un correo elec-
trénico a la direccién secretariacmteejecutivos-

paoyex@gmail.com haciendo constar todos los
datos personales, direccidn electronica, direc-
cién postal y datos bancarios, hospital o centro
de trabajo.

Nuestra pagina web https://spaoyex.es

En ella tendra acceso a la informacion de las ac-
tividades cientificas organizadas y de las princi-
pales noticias de interés. También contiene los
estatutos de la Sociedad y los miembros de la
Junta directiva.

VOX PAEDIATRICA

La Revista VOX PAEDIATRICA es el 6rgano de
expresion de la SPAOYEX. Su publicacion es
semestral tanto en edicién impresa como en
version digital. La suscripcién es gratuita y pue-
de acceder a su contenido en la pagina web ht-
tps://spaoyex.es/voxp

¢(Eres residente?

Animate y envia manuscritos para su publica-
cién en la seccion la Vox del Residente, espa-
cio de la revista especialmente dedicado a los
especialistas en formacion.

éTiene alguna imagen con especial interés
docente?

Remitala para su publicaciéon en la seccion Vox
en imagen con un texto explicativo segun la in-
formacién para autores.

Otras secciones

La revista acepta manuscritos originales y notas
clinicas y también publica por encargo editoria-
les, informes técnicos y los resumenes de las
ponencias y comunicaciones cientificas de la
SPAOYEX.

Visitenos en https://spaoyex.es/voxp
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FICHA TECNICA

1. NOMBRE DEL MEDICAMENTO.

Bexsero suspension inyectable en jeringa precargada. Vacuna meningocdcica del grupo B (ADNr, de componentes,
adsorbida)

2. COMPOSICION CUALITATIVA Y CUANTITATIVA.

Una dosis (0,5 ml) contiene:

Proteina recombinante de fusion NHBA de Neisseria meningiticlis del grupo B'-° 50 microgramos.

Proteina recombinante NadA de Neisseria meningitidis del grupo B'%° 50 microgramos.

Proteina recombinante de fusion fHbp de Neisseria meningitidis del grupo B'2° 50 microgramos.

Vesiculas de la membrana externa (OMV) de Neisseria meningitidis grupo B cepa NZ98/254 medidas como la cantidad
total de proteina que contiene el PorA P1.42 25 microgramos.

"producida en células E. coli mediante tecnologia de ADN recombinante.? adsorbida en hidrdxido de aluminio (0,5 mg A”*).®
NHBA (antigeno de Neisseria de union a heparina), NadA (adhesina A de Neisseria), fHbp (proteina de unién al factor H).
Para consultar la lista completa de excipientes, ver seccion 6.1.

3. FORMA FARMACEUTICA. Suspension inyectable. Suspension liquida blanca opalescente. 4. DATOS CLIiNICOS. 4.1.
Indicaciones terapéuticas. Bexsero estd indicado para la inmunizacion activa de individuos a partir de 2 meses de
edad frente a la enfermedad meningocécica invasiva causada por Neisseria meningitidis grupo B. El impacto de la
enfermedad invasiva en diferentes grupos de edad, asi como la variabilidad de la epidemiologia del antigeno para cepas
del grupo B en diferentes dreas geograficas debe tenerse en cuenta al vacunar. Ver seccion 5.1 para informacion sobre
proteccion frente a cepas especificas del grupo B. El uso de esta vacuna debe sequir las recomendaciones oficiales.
4.2. Posologia y forma de administracion. Posologia Tabla 1. Resumen de posologia.

Edadala Inmunizacion Intervalos entre

Lactantesde2a5 | Tres dosis de No menos de . .
meses de edad® 0.5 ml cada una 1 mes Si, una dosis entre los 12y 15 meses de edad
y . con un intervalo de al menos 6 meses entre la
ﬁfsfgtgg gga:;a 5 ggsod;ﬁ cadauna 2‘(?”[22';:5 de primovacunacion y la dosis de recuerdob®
) Si, una dosis en el segundo afio de vida con
Iha:st::tg: gga%a 1 ggsodso ﬂ]sl cadauna g?nrgsgss de un intervalo de al menos 2 meses entre la
’ primovacunacion y la dosis de recuerdo®
Nifios de 12223 Dos dosis No menos de Si, una dosis con un intervalo de 12 a 23 meses
meses de edad de05mlcadauna | 2 meses entre la primovacunacion y la dosis de recuerdo®
2:1'3;%?:1:;0 Se debe considerar una dosis de recuerdo en
Dos dosis No menos de individuos con riesgo continuado de exposicion
o le 0,5 ml cada una mes ala enfermedad meningocdcica, segin las
Ad":"des‘ﬁ"‘esd de 0,5 ml cad 1 la enfermedad meningocécica, segun |
((eda d)i{ - dﬂﬂg‘;‘ 3 recomendaciones oficiales’

“La primera dosis no debe administrarse antes de los 2 meses de edad. La seguridad y eficacia de Bexsero en lactantes
de menos de 8 semanas no se ha establecido. No se dispone de datos. °En caso de retraso en la administracidn, la dosis
de recuerdo no se debe administrar més tarde de los 24 meses de edad. ©Ver seccién 5.1. La necesidad y el plazo de
otras dosis de recuerdo no han sido determinados. Ver seccion 5.1. *No hay datos sobre los adultos mayores de 50 afios.
Forma de administracion La vacuna se administra mediante inyeccion intramuscular profunda, preferiblemente en la zona
anterolateral del muslo en lactantes o en la zona del musculo deltoide del brazo en sujetos mayores. Deben usarse zonas
de inyeccion distintas si se administra mas de una vacuna a la vez. La vacuna no debe inyectarse por via intravenosa,
subcutanea o intradérmica y no debe mezclarse con otras vacunas en la misma jeringa. Para consultar las instrucciones
de manipulacion de la vacuna antes de la administracion, ver seccion 6.6. 4.3. Contraindicaciones. Hipersensibilidad
a los principios activos o a alguno de los excipientes incluidos en la seccion 6.1. 4.4, Advertencias y precauciones
especiales de empleo. Al igual que con otras vacunas, la administracion de Bexsero debe posponerse en caso de que
el paciente sufra enfermedad febril aguda grave. No obstante, la presencia de una infeccion menor, como un resfriado,
no es motivo para aplazar la vacunacion. No inyectar por via intravascular. Al igual que con todas las vacunas inyectables,
siempre deberd estar inmediatamente disponible una supervision y un tratamiento médico adecuados en caso de que se
produzca una reaccion anafilactica tras la administracion de la vacuna. En relacion con la vacunacion, pueden producirse
reacciones de ansiedad, tales como reacciones vasovagales (sincope), hiperventilacion o reacciones de estrés, como
respuesta psicdgena a la inyeccion con aguja (ver seccion 4.8). Es importante contar con los procedimientos necesarios
para evitar que el paciente se lesione a causa de un desfallecimiento. Esta vacuna no debe administrarse en pacientes
con trombocitopenia o trastornos de la coagulacion que pudieran contraindicar la inyeccidn intramuscular, a no ser que
el posible beneficio supere claramente el riesgo de administracion. Al igual que con cualquier vacuna, es posible que la
vacunacion con Bexsero no proteja a todos los receptores de la vacuna. No se espera que Bexsero proporcione proteccion
frente a todas las cepas circulantes de meningococo del grupo B (ver seccion 5.1). Al igual que con muchas vacunas, los
profesionales sanitarios deben saber que puede producirse una elevacion de temperatura tras la vacunacion de lactantes
y nifios (menos de 2 afios de edad). La administracion profildctica de antipiréticos en el momento de la vacunacién y justo
después de ésta puede reducir la incidencia y la intensidad de las reacciones febriles. La medicacion antipirética debe
iniciarse segun las directrices locales en lactantes y nifios (menores de dos afos). Es posible que las personas con
capacidad de respuesta inmune disminuida, ya sea por el uso de terapia inmunosupresora, un trastorno genético u otras
causas, tengan una menor respuesta de anticuerpos a la inmunizacion activa. Se dispone de datos de inmunogenicidad
en sujetos con deficiencias del complemento, asplenia o disfunciones esplénicas (ver seccion 5.1). Los sujetos con
deficiencias del complemento hereditarias (por ejemplo, deficiencias de C3 o C5) y los sujetos que estén recibiendo
tratamientos que inhiben la activacion del complemento terminal (por ejemplo, eculizumab) tienen un mayor riesgo de
enfermedad invasiva causada por Neisseria meningitidis del grupo B, incluso aunque desarrollen anticuerpos después de
la vacunacion con Bexsero. No existen datos sobre el uso de Bexsero en sujetos mayores de 50 afios y los datos son
limitados en pacientes con condiciones médicas cronicas. Debera considerarse el posible riesgo de apnea y la necesidad
de control respiratorio durante 48-72 horas tras la primovacunacion en lactantes muy prematuros (nacidos < 28
semanas de gestacion) y, en particular, a aquellos con un historial previo de inmadurez respiratoria. Como el beneficio de
la vacunacion es alto en este grupo de lactantes, ésta no deberia anularse ni retrasarse. El tapon de la jeringa puede
contener atex de caucho natural. Aunque el riesgo de desarrollar reacciones alérgicas es muy pequeiio, los profesionales
de la salud deberan sopesar los beneficios y los riesgos antes de administrar esta vacuna a pacientes con un historial
conocido de hipersensibilidad al latex. Se utiliza kanamicina en el proceso inicial de fabricacion y se retira en fases
posteriores del proceso. Los niveles de kanamicina, si los hay, son inferiores a 0,01 microgramos por dosis. No se ha
establecido la seguridad de uso de Bexsero en las personas con hipersensibilidad a la kanamicina. 4.5. Interaccion con
otros medicamentos y otras formas de interaccion. Uso con otras vacunas Bexsero se puede administrar de
manera simultdnea con cualquiera de los siguientes antigenos de vacuna, ya sea como vacunas monovalentes o
combinadas: difteria, tétanos, tos ferina acelular, Haemaphilus influenzae tipo b, poliomielitis inactivada, hepatitis B,
conjugado neumocdcico heptavalente, sarampion, paperas, rubéola, varicela y conjugado meningocécico de los grupos
A, C, W, Y. Los estudios clinicos demostraron que las respuestas inmunes de las vacunas habituales coadministradas no
resultaron afectadas por la administracion simultdnea de Bexsero, segln indices de respuesta de anticuerpos no
inferiores a los de las vacunas habituales administradas solas. En varios estudios se dieron resultados inconsistentes en
las respuestas al poliovirus inactivado tipo 2 y al serotipo neumocécico 68 conjugado y también se observaron titulos de
anticuerpos inferiores al antigeno pertactina de tos ferina, sin embargo, todos estos datos no sugieren una interferencia
clinica significativa. Debido a un riesgo aumentado de fiebre, dolor a la presion en el lugar de inyeccion, cambio en los
hébitos alimentarios e irritabilidad cuando Bexsero se administra conjuntamente con las vacunas antes mencionadas,
debe considerarse la vacunacion por separado siempre que sea posible. El uso profildctico de paracetamol reduce la
incidencia y la gravedad de la fiebre sin afectar a la inmunogenicidad de Bexsero o de las vacunas habituales. No se ha
estudiado el efecto de otros antipiréticos distintos del paracetamol en la respuesta inmune. No se ha estudiado la
administracion simultdnea de Bexsero con otras vacunas distintas de las mencionadas anteriormente. Cuando se
administra de forma simultdnea con otras vacunas, Bexsero debe administrarse en zonas de inyeccion independientes
(ver seccion 4.2). 4.6. Fertilidad, embarazo y lactancia. Embarazo No hay suficientes datos clinicos disponibles de
embarazos expuestos. Se desconoce el posible riesgo en embarazadas. No obstante, la vacunacion no deberfa aplazarse
en caso de riesgo evidente de exposicion a una infeccion meningocdcica. No hubo evidencias de toxicidad fetal o materna
ni de efectos en el embarazo, el comportamiento materno, la fertilidad femenina o el desarrollo postnatal en un estudio
en el que se administrd Bexsero a conejas en dosis unas 10 veces superiores a las de los humanos basadas en el peso

corporal. Lactancia No hay informacion disponible sobre la seguridad de la vacuna en las mujeres y sus hijos durante el
periodo de lactancia. Deben sopesarse los riesgos y los beneficios antes de tomar la decisién de inmunizar durante la
lactancia. No se observaron reacciones adversas en conejas vacunadas ni en sus crias durante 29 dias de lactancia.
Bexsero fue inmunogénico en los animales madre vacunados antes de la lactancia y se detectaron anticuerpos en las
crias, aunque no se determinaron los niveles de anticuerpos presentes en la leche. Fertilidad No existen datos sobre
fertilidad en humanos. No hubo efectos en la fertilidad femenina en los estudios con animales. 4.7. Efectos sobre la
capacidad para conducir y utilizar maquinas. La influencia de Bexsero sobre la capacidad para conducir y utilizar
maquinas es nula o insignificante. No obstante, alguno de los efectos mencionados en la seccién 4.8 “Reacciones
adversas” puede afectar de forma temporal a la capacidad para conducir o utilizar maquinas. 4.8. Reacciones
adversas. Resumen del perfil de sequridad Se evalud la seguridad de Bexsero en 17 estudios, incluyendo 10 ensayos
clinicos controlados aleatorizados con 10.565 sujetos (a partir de 2 meses de edad) que recibieron al menos una dosis
de Bexsero. De los sujetos que recibieron Bexsero, 6.837 fueron lactantes y nifios (menores de 2 afios de edad), 1.051
fueron nifios (de 2 a 10 afos de edad) y 2.677 fueron adolescentes y adultos. De los lactantes que recibieron Bexsero
como primovacunacion, 3.285 recibieron una dosis de recuerdo en el segundo afio de vida. En lactantes y nifios (menores
de 2 afios) la reaccion adversa local y sistémica mas comdnmente observada en los ensayos clinicos fue dolor agudo a
la presion y eritema en el lugar de inyeccidn, fiebre e irritabilidad. En los estudios clinicos en lactantes vacunados a los 2,
4y 6 meses de edad, se notificd fiebre (> 38 °C) en un 69% al 79% de los sujetos cuando Bexsero se coadministraba
con vacunas habituales (que contienen los siguientes antigenos: conjugado neumocdcico heptavalente, difteria, tétanos,
tos ferina acelular, hepatitis B, poliomielitis inactivada y Haemaphilus influenzae tipo b) frente a un 44% al 59% de los
sujetos a los que se les administraron las vacunas habituales solas. Los mayores indices de uso de antipiréticos se
observaron también en lactantes vacunados con Bexsero y vacunas habituales. Cuando Bexsero se administrd solo, la
frecuencia de aparicion de fiebre fue similar a la asociada con las vacunas infantiles habituales administradas durante los
ensayos clinicos. Cuando aparecio la fiebre, normalmente siguio un patrén predecible, desapareciendo, en la mayoria de
los casos, el dia siguiente a la vacunacion. En adolescentes y adultos, las reacciones adversas locales y sistémicas méas
frecuentemente observadas en los ensayos clinicos fueron dolor en el lugar de inyeccion, malestar general y cefalea. No
se observo un aumento de la incidencia o la gravedad de las reacciones adversas con las dosis posteriores de la serie de
vacunacion. Tabla de reacciones adversas Las reacciones adversas (tras inmunizacion primaria o dosis de recuerdo) que
se considera que pueden estar, al menos, posiblemente relacionadas con la vacunacion se han clasificado por frecuencia.
Frecuencias definidas como: Muy frecuentes: (>1/10) Frecuentes: (=1/100 a <1/10) Poco frecuentes: (>1/1.000 a
<1/100) Raras: (>1/10.000 a <1/1.000) Muy raras: (<1/10.000) Frecuencia no conocida: (no puede estimarse a partir
de los datos disponibles) En cada grupo de frecuencia, las reacciones adversas se presentan en orden de gravedad
decreciente. Ademés de las notificaciones realizadas en los ensayos clinicos, se enumeran a continuacion las
notificaciones voluntarias de reacciones adversas recibidas a escala mundial para Bexsero desde su comercializacion.
Puesto que estas reacciones se notifican voluntariamente y proceden de una poblacion con un tamaio sin determinar, no
siempre es posible calcular su frecuencia de forma fiable y consecuentemente se han listado como frecuencia no
conocida. Lactantes y nifios (hasta 10 afios de edad). Trastornos del sistema inmunoldgico Frecuencia no conocida:
reacciones alérgicas (incluyendo las reacciones anafildcticas). Trastornos del metabolismo y de la nutricion Muy
frecuentes: trastornos de la alimentacion. Trastornos del sistema nervioso Muy frecuentes: tendencia al suefio, llanto
inusual, cefalea. Poco frecuentes: convulsiones (incluyendo convulsiones febriles). Frecuencia no conocida: episodio
hipotonico-hiporrespuesta, irritacion meningea (de forma esporadica, se han notificado, poco después de la vacunacion,
signos de irritacion meningea tales como rigidez de nuca o fotofobia). Estos sintomas han sido de naturaleza leve y
transitoria. Trastornos vasculares Poco frecuentes: palidez (rara después de la dosis de recuerdo). Raras: Sindrome de
Kawasaki. Trastornos_gastrointestinales Muy frecuentes: diarrea, vémitos (poco frecuentes después de la dosis de
recuerdo). Trastornos de Ia piel y del tejido subcutaneo Muy frecuentes: erupcion (nifios de 12 a 23 meses de edad) (poco
frecuente después de la dosis de recuerdo). Frecuentes: erupcion (lactantes y nifios de 2 a 10 afios de edad). Poco
frecuentes: eczema. Raras: urticaria. Trastornos musculoesqueléticos y del tejido conjuntivo Muy frecuentes: artralgia.
Trastornos generales y alteraciones en el lugar de administracion Muy frecuentes: fiebre (>38 °C), dolor agudo a la
presion en el lugar de la inyeccion (incluyendo dolor intenso en el lugar de la inyeccion definido como llanto cuando se
mueve la extremidad en la que se administro la inyeccion), eritema en el lugar de la inyeccion, hinchazon en el lugar de
la inyeccion, induracion en el lugar de la inyeccion, irritabilidad. Poco frecuentes: fiebre (>40 °C). Frecuencia no conocida:
reacciones en el lugar de la inyeccion (incluyendo hinchazén extensa de la extremidad vacunada, ampollas en el lugar de
lainyeccion o en el drea que la rodea y nodulo en el lugar de la inyeccion que puede permanecer durante mas de un mes).
Adolescentes (desde 11 aios de edad) y adultos. Trastornos del sistema inmunoldgico Frecuencia no conocida:
reacciones alérgicas (incluyendo las reacciones anafilacticas). Trastornos del sistema nervioso Muy frecuentes: cefalea.
Frecuencia no conocida: sincope o respuestas vasovagales a la inyeccion, irritacion meningea (de forma esporédica, se
han notificado, poco después de la vacunacion, signos de irritacion meningea tales como rigidez de nuca o fotofobia).
Estos sintomas han sido de naturaleza leve y transitoria. Trastornos gastrointestinales Muy frecuentes: néuseas.
Trastornos musculoesqueléticos y del tejido conjuntivo Muy frecuentes: mialgia, artralgia. Trastornos generales y
alteraciones en el lugar de administracion Muy frecuentes: dolor agudo a la presion en el lugar de la inyeccion (incluyendo
dolor intenso en el lugar de la inyeccion definido como dolor que impide realizar la actividad diaria normal), hinchazén en
el lugar de la inyeccion, induracién en el lugar de la inyeccion, eritema en el lugar de la inyeccion, malestar general.
Frecuencia no conocida: fiebre, reacciones en el lugar de la inyeccion (incluyendo hinchazon extensa de la extremidad
vacunada, ampollas en el lugar de la inyeccion o en el drea que la rodea y nddulo en el lugar de la inyeccion que puede
permanecer durante mas de un mes). Notificacion de sospechas de reacciones adversas Es importante notificar
sospechas de reacciones adversas al medicamento tras su autorizacion. Ello permite una supervision continuada de la
relacion beneficio/riesgo del medicamento. Se invita a los profesionales sanitarios a notificar las sospechas de reacciones
adversas a través del Sistema Espafiol de Farmacovigilancia de Medicamentos de Uso Humano, www.notificaRAM.es.
4.9. Sobredosis. La experiencia de sobredosis es limitada. En caso de sobredosis, se recomienda el control de las
funciones vitales y el posible tratamiento de los sintomas. 5. PROPIEDADES FARMACOLOGICAS. 5.1. Propiedades
farmacodinamicas. Grupo farmacoterapéutico: vacunas meningocécicas, codigo ATC: JO7AHO9 Mecanismo de accion
La inmunizacion con Bexsero estd pensada para estimular la produccion de anticuerpos bactericidas que reconocen a los
antigenos de vacuna NHBA, NadA, fHbp, y PorA P1.4 (el antigeno inmunodominante presente en el componente de OMV)
y que se espera que protejan frente a la enfermedad meningocdcica invasiva (IMD). Como estos antigenos se expresan
de forma variada en diferentes cepas, los meningococos que los expresan en niveles suficientes son susceptibles de
eliminacion por los anticuerpos provocados por la vacuna. El sistema de tipificacion del antigeno meningocdcico (MATS)
se desarrolld para relacionar perfiles de antigenos de distintas cepas de bacterias meningocécicas del grupo B con la
eliminacion de las cepas en el ensayo bactericida en suero con complemento humano (hSBA). Un estudio de
aproximadamente 1.000 cepas aisladas diferentes de hacterias meningocécicas invasivas del grupo B durante 2007-
2008 en 5 paises europeos mostro que, dependiendo del pais de origen, entre el 73% y el 87% de las cepas aisladas de
bacterias meningocdcicas del grupo B tenian un perfil de antigeno de MATS adecuado que podia ser cubierto por la
vacuna. En general, el 78% (imites de confianza del 95% de 63-90%) de aproximadamente 1.000 cepas estudiadas
resultd potencialmente susceptible a los anticuerpos inducidos por la vacuna. Eficacia clinica La eficacia clinica de
Bexsero no se ha evaluado mediante ensayos clinicos. La eficacia de la vacuna se ha deducido demostrando la induccion
de respuestas de anticuerpos bactericidas en suero a cada uno de los antigenos de la vacuna (ver seccion de
Inmunogenicidad). Inmunogenicidad Las respuestas de los anticuerpos hactericidas en suero a cada uno de los antigenos
de vacuna NadA, fHbp, NHBA y PorA P1.4 se evaluaron mediante un grupo de cuatro cepas meningoccicas de referencia
del grupo B. Se midieron los anticuerpos bactericidas frente a estas cepas mediante el ensayo bactericida en suero utilizando
suero humano como fuente del complemento (WSBA). No hay datos disponibles de todas las pautas de vacunacion que
utilizan la cepa de referencia para NHBA. La mayorfa de los estudios de inmunogenicidad primaria se realizaron como
ensayos clinicos aleatorizados, controlados y multicéntricos. Se evalud la inmunogenicidad en lactantes, nifios, adolescentes
y adultos. Inmunogenicidad en lactantes y nifios En estudios con lactantes, los participantes recibieron tres dosis de Bexsero
alos2,4y602,3y4meses de edad y una dosis de recuerdo en el segundo aio de vida, a partir de los 12 meses de edad.
Se obtuvieron sueros antes de la vacunacion, un mes después de la tercera vacunacion (ver Tabla 2) y un mes después de
la vacunacion con dosis de recuerdo (ver Tabla 3). En un estudio de extension, se evalud la persistencia de la respuesta
inmune un afio después de la dosis de recuerdo (ver Tabla 3). Los nifios no vacunados previamente también recibieron dos
dosis en el segundo afio de vida, y se midid la persistencia de los anticuerpos un afio después de la segunda dosis (ver Tabla
4). También se ha documentado la inmunogenicidad tras dos dosis en otro estudio en lactantes de 6 a 8 meses de edad en
el momento de la inclusidn (ver Tabla 4). En un ensayo clinico se ha evaluado una pauta de dos dosis seguida de una dosis
de recuerdo en lactantes de 3 a 5 meses de edad. Inmunogenicidad en lactantes de 2 a 5 meses de edad Primovacunacion
con tres dosis sequida de una dosis de recuerdo Los resultados sobre la inmunogenicidad un mes después de tres dosis de
Bexsero administradas a los 2, 3, 4y 2, 4, 6 meses de edad se resumen en la Tabla 2. Las respuestas de los anticuerpos
bactericidas un mes después de la tercera vacunacion frente a cepas meningocdcicas de referencia fueron altas frente a los
antigenos fHbp, NadA y PorA P1.4 en ambas pautas de vacunacion con Bexsero. Las respuestas bactericidas frente al
antigeno NHBA fueron también altas en lactantes vacunados segtn la pauta de 2, 4 y 6 meses, pero se observo que este




antigeno era menos inmunogénico con la pauta de 2, 3 y 4 meses. No se conocen las consecuencias clinicas de la reduccion
de inmunogenicidad del antigeno NHBA en esta pauta. Tabla 2. Respuestas de los anticuerpos bactericidas en suero
1 mes después de la tercera dosis de Bexsero administrado a los 2, 3,4 0 2, 4, 6 meses de edad.

Antigeno EstudioV72P13 | EstudioV72P12 | Estudio V72P16
g 2,4,6 meses 2,3,4 meses 2, 3,4 meses

% seropositivo™ N=1149 N=273 N=170

fHb (IC 95%) 100% 99% 100%

P GMT hSBA** (99-100) (97-100) (98-100)

(IC 95%) 91 (87-95) 82 (75-91) 101 (90-113)
% seropositivo N=1152 N=275 N=165

NadA (IC 95%) 100% 100% 99%
GMT hSBA (99-100) (99-100) (97-100)
(IC 95%) 635 (606-665) 325 (292-362) 396 (348-450)
% seropositivo N=1152 N=274 N=171
(IC95%) 84% 81% 78%

PorAPLA | oy sea (82-86) (76-86) (71-84)
(IC 95%) 14 (13-15) 11(9,14-12) 10 (8,59-12)
% seropositivo N=100 N=112 N=35

NHBA (IC95%) 84% 37% 43%
GMT hSBA 75-91) (28-46) (26-61)
(IC 95%) 16 (13-21) 3,24 (2,49-4,21) 3,29 (1,85-5,83)

*% seropositivo = porcentaje de sujetos que obtuvieron hSBA > 1:5. **GMT = media geométrica del titulo de anticuerpos.
Los datos sobre la persistencia de los anticuerpos bactericidas 8 meses después de la vacunacion con Bexsero a los
2,3y 4 meses de edad y 6 meses después de la vacunacion con Bexsero a los 2, 4 y 6 meses de edad (antes de la
dosis de recuerdo) y los datos de la dosis de recuerdo tras una cuarta dosis de Bexsero administrada a los 12 meses
de edad se resumen en la Tabla 3. La persistencia de la respuesta inmune un afio después de la dosis de recuerdo se
presenta también en la Tabla 3. Tabla 3. Respuestas de los anticuerpos bactericidas en suero tras una dosis de
recuerdo a los 12 meses después de la primovacunacion administrada a los 2,3y 4 0 2,4 y 6 meses de edad,
y persistencia del anticuerpo bactericida un afio después de la dosis de recuerdo.

2,3,4,12meses | 2,4,6,12 meses
=]

Antes de la dosis de recuerdo® N= N=426

% seropositivo™ (IC 95%) 58% (47-69) 82% (78-85)

GMT hSBA*** (IC 95%) 5,79 (4,54-7,39) 10(9,55-12)

1 mes después de la dosis de recuerdo N=83 N=422
fHbp % seropositivo (IC 95%) 100% (96-100) 100% (99-100)

GMT hSBA (IC 95%) 135 (108-170) 128 (118-139)

12 meses después de la dosis de recuerdo N=299

% seropositivo (IC 95%) 62% (56-67)

GMT hSBA (IC 95%) 6,5 (5,63-7,5)

Antes de la dosis de recuerdo N=79 N=423

% seroposttivo (IC 95%) 97% (91-100) 99% (97-100)

GMT hSBA (C 95%) 63 (49-83) 81(74-89)

1 mes después de la dosis de recuerdo N=84 N=421
NadA % seroposttivo (IC 95%) 100% (96-100) 100% (99-100)

GMT hSBA (C 95%) 1558 (1262-1923) 1465 (1350-1590)

12 meses despues de la dosis de recuerdo N=298

% seroposttivo (IC 95%) 97% (95-99)

GMT hSBA (C 95%) 81(71-94)

Antes de la dosis de recuerdo N=83 N=426

% seroposttivo (IC 95%) 19% (11-29) 22% (18-26)

GMT hSBA (C 95%) 1,61 (1,32-1,96) 2,14(1,94-2,36)

1 mes después de la dosis de recuerdo N=86 N=424
PorAP1.4 9% seroposttivo (IC 95%) 97% (90-99) 95% (93-97)

GMT hSBA (C 95%) 47 (36-62) 35(31-39)

12 meses después de la dosis de recuerdo N=300

9% seropositivo (IC 95%) 17% (13-22)

GMT hSBA (C 95%) 1,91(1,7-2,15)

Antes de la dosis de recuerdo N=69 N=100

% seropositivo (IC 95%) 25% (15-36) 61% (61-71)

GMT hSBA (C 95%) 2,36(1,75-3,18) 84 (64-11)

1 mes después de la dosis de recuerdo N=67 N=100
NHBA % seropositivo (IC 95%) 76% (64-86) 98% (93-100)

GMT hSBA (C 95%) 12(8,52-17) 42 (36-50)

12 meses después de la dosis de recuerdo N=291

9% seroposttivo (IC 95%) 36% (31-42)

GMT hSBA (C 95%) 3,35(2,88-39)

“El momento antes de la dosis de recuerdo representa la persistencia de anticuerpos bactericidas 8 meses después de
la vacunacion con Bexsero a los 2, 3'y 4 meses de edad y 6 meses después de la vacunacion con Bexsero a los 2, 4y
6 meses. **% seropositivo = porcentaje de sujetos que obtuvieron hSBA > 1:5. **GMT = media geométrica del titulo
de anticuerpos.

En un estudio adicional en nifos de 4 afios de edad que recibieron la pauta completa de primovacunacion y de
recuerdo mientras eran lactantes, se observd un descenso en los titulos de anticuerpos frente a los antigenos PorA
P1.4 'y fHbp (que alcanzaron el 9%-10% y el 12%-20% de los sujetos con hSBA > 1:5, respectivamente). En el mismo
estudio, la respuesta a una dosis adicional fue indicativo de memoria inmunoldgica, ya que el 81%-95% de los sujetos
alcanzaron un hSBA > 1:5 para el antigeno PorA P1.4 y el 97%-100% lo alcanzaron para el antigeno fHbp tras la
vacunacion adicional. No se ha establecido la importancia clinica de esta observacion ni la necesidad de dosis de
recuerdo adicionales para mantener la inmunidad protectora a largo plazo. Primovacunacién con dos dosis sequida
de una dosis de recuerdo En un ensayo clinico adicional de fase 3 se evalud la inmunogenicidad tras dos dosis de
vacunacion primaria (a los 3 meses y medio y a los 5 meses de edad) o tras tres dosis de vacunacion primaria (a los
2 meses y medio, 3 meses y medio y 5 meses de edad) de Bexsero sequidas de una dosis de recuerdo en lactantes
que empezaron la vacunacion entre los 2 y 5 meses de edad. Los porcentajes de sujetos seropositivos (es decir, que
alcanzan un hSBA de, al menos, 1:4) oscilaron entre el 44% y el 100% un mes después de la segunda dosis, y entre
el 55% y el 100% un mes después de la tercera dosis. Un mes tras la dosis de recuerdo administrada 6 meses
después de la tltima dosis, los porcentajes de sujetos seropositivos oscilaron entre el 87% y el 100% para la pauta
de dos dosis, y entre el 83% y el 100% para la pauta de tres dosis. Se evalud la persistencia de anticuerpos en un
estudio de extension en nifios de 3 a 4 afos de edad. Porcentajes comparables de sujetos fueron seropositivos a los
2-3 aos después de haber sido previamente vacunados con dos dosis seguidas de una dosis de recuerdo de Bexsero
(oscilando entre el 35% y el 91%) o con tres dosis seguidas de una dosis de recuerdo (oscilando entre el 36% y el
84%). En el mismo estudio, la respuesta a una dosis adicional administrada de 2 a 3 afios después de la dosis de
recuerdo fue indicativa de memoria inmunoldgica, tal y como lo demuestra una respuesta robusta de anticuerpos frente
a todos los antigenos de Bexsero, que oscila entre el 81% y el 100% y entre el 70% y el 99%, respectivamente. Estas
observaciones son consistentes con una adecuada respuesta de primovacunacion de 2 dosis o de 3 dosis en la primera
infancia seguidas de una dosis de recuerdo de Bexsero. Inmunogenicidad en lactantes de 6 a 11 meses y en nifios de
12 a 23 meses de edad La inmunogenicidad tras dos dosis administradas con un intervalo de dos meses en nifios de
6 a 23 meses se ha documentado en dos estudios cuyos resultados se resumen en la Tabla 4. Frente a cada uno de
los antigenos de la vacuna, los indices de serorrespuesta y las GMT de hSBA fueron altos y similares tras la serie de

dos dosis en lactantes de 6 a 8 meses de edad y en nifios de 13 a 15 meses de edad. Los datos sobre la persistencia
de anticuerpos un afo después de las dos dosis a los 13y a los 15 meses de edad también se resumen en la Tabla 4.
Tabla 4. Respuestas de los anticuerpos bactericidas en suero tras la vacunacion con Bexsero a los 6 y 8
meses de edad o a los 13 y 15 meses de edad y persistencia de anticuerpos bactericidas un afio después de
las dos dosis a los 13 y 15 meses de edad.

Intervalo de edad
) 6 a 11 meses de edad | 12 a 23 meses de edad
Antigeno 7
Edad de vacunacion
1 mes después de la 22 dosis N=23 N=163
% seropositivo* (IC 95%) 100% (85-100) 100% (98-100)
b GMT hSBA** (IC 95%) 250 (173-361) 271 (237-310)
= 12 meses después de la 2¢ dosis N=68
% seropositivo (IC 95%) - 74% (61-83)
GMT hSBA (IC 95%) 14(9,4-20)
1 mes después de la 22 dosis N=23 N=164
% seropositivo (IC 95%) 100% (85-100) 100% (98-100)
NadA GMT hSBA (IC 95%) 534 (395-721) 599 (520-690)
12 meses despues de la 2 dosis N=68
% seropositivo (IC 95%) - 97% (90-100)
GMT hSBA (IC 95%) 70 (47-104)
1 mes después de la 22 dosis N=22 N=164
% seropositivo (IC 95%) 95% (77-100) 100% (98-100)
GMT hSBA (IC 95%) 27 (21-36) 43 (38-49)
PorAP1.4 ; ;
12 meses después de la 22 dosis N=68
% seropositivo (IC 95%) - 18% (9-29)
GMT hSBA (IC 95%) 1,65(1,2-2,28)
1 mes después de la 2 dosis N=46
% seropositivo (IC 95%) - 63% (48-77)
0, -
NHBA GMT hSBA (1C 95%) ‘ 11 (7,07-16)
12 meses después de la 2* dosis N=65
% seropositivo (IC 95%) - 38% (27-51)
GMT hSBA (IC 95%) 3,7 (2,15-6,35)

*% seropositivo = porcentaje de sujetos que obtuvieron hSBA > 1:4 (en el intervalo de 6 a 11 meses de edad) y hSBA >
1:5 (en el intervalo de 12 a 23 meses de edad). **GMT = media geométrica del titulo de anticuerpos.

Inmunogenicidad en nifios de 2 a 10 afios de edad Se ha evaluado en un ensayo clinico de fase 3 inicial y en su extension
la inmunogenicidad tras dos dosis de Bexsero administradas con un intervalo de uno o dos meses en nifios de 2 a 10
anos de edad. En el ensayo clinico inicial, cuyos resultados se resumen en la Tabla 5, los participantes recibieron dos
dosis de Bexsero con un intervalo de dos meses entre las dosis. Las tasas de serorrespuesta y las GMTs de hSBA
frente a cada uno de los antigenos de la vacuna fueron altas tras el esquema de dos dosis en nifios (Tabla 5). Tabla
5. Respuestas de los anticuerpos bactericidas en suero 1 mes después de la segunda dosis de Bexsero
administrada a niios de 2 a 10 aios de edad siguiendo un esquema de 0, 2 meses.

_ 2 a5 anos de edad 6 a 10 afios de edad
N=99

N - N=287
9% seropositivo* (IC 95%) o o
fHbp e 100% (96-100) 99% (96-100)
GMThSBA™ (C 95%) 140 (112-175) 112,96-130)
- N=99 N=291
NadA %gﬁ?ﬁgﬂﬁ’ﬁé'gé’%@ 99% (95-100) 100% (98-100)
b 584 (466-733) 457 (392-531)
- N=100 N=289
PorA P1.4 % seroposio (C 95%) 98% (93-100) 99% (98-100)
GMT hSBA (C 95%) 42 (33-55) 40 (34-48)
- N=05 N=275
% seropositivo (C 95%) 0 (@ o 100,
| SRS | olfe | i

*% seropositivo = porcentaje de sujetos que obtuvieron hSBA > 1:4 (frente a las cepas de referencia para los antigenos
fHop, NadA, PorA P1.4) y hSBA > 1:5 (frente a la cepa de referencia para el antigeno NHBA). **GMT = media geométrica
del titulo de anticuerpos.

En el ensayo clinico de extension, en el que se administraron dos dosis de Bexsero con un mes de diferencia en nifios no
vacunados, un porcentaje alto de sujetos fueron seropositivos un mes después de la segunda dosis. Ademas, se evalud
una respuesta inmune temprana tras la primera dosis. Los porcentajes de sujetos seropositivos (es decir, que alcanzan
un hSBA de, al menos, 1:4) para las cepas oscilaron entre el 46% y el 95% un mes después de la primera dosis, y
entre el 69% y el 100% un mes después de la segunda dosis (Tabla 6). Tabla 6. Respuestas de los anticuerpos
bactericidas en suero 1 mes después de la segunda dosis de Bexsero administrada a nifios de 2 a 10 afios
de edad siguiendo un esquema de 0, 1 meses.

Antigeno 35a47 4 a7 aiios LERDEGU]
9 meses de edad de edad de edad

% seropositivo* N=98 N=54 N=34
fHbp (IC 95%) 100% 98% 100%
GMT hSBA™ (96,3-100) (90,1-99,95) (89,7-100)
(IC 95%) 107 (84-135) 76.62 (54-108) 52,32 (34-81)
% seropositivo N=98 N=54 N=34
NadA (IC 95%) 100% 100% 100%
GMT hSBA (96,3-100) (93,4-100) (89,7-100)
(IC 95%) 631 (503-792) 370.41 (264-519) 350,49 (228-540)
% seropositivo N=98 N=54 N=33
PorA (IC 95%) 100% 100% 100%
P1.4 GMT hSBA (96,3-100) (93,4-100) (89,4-100)
(IC 95%) 34 (27-42) 30,99 (28-49) 30,75 (20-47)
% seropositivo N=91 N=52 N=34
NHBA (IC 95%) 75% 69% 76%
GMT hSBA (64,5-83,3) (54,9-81,3) (68,8-89,3
(IC 95%) 12 (7,57-18) 9,33 (5,71-15) 12,35 (6,61-23)

*% seropositivo = porcentaje de sujetos que obtuvieron hSBA > 1:4 (frente a las cepas de referencia para los antigenos
fHbp, NadA, PorA P1.4) y hSBA > 1:5 (frente a la cepa de referencia para el antigeno NHBA). **GMT = media geométrica
del titulo de anticuerpos.

En el mismo ensayo clinico de extension también se evalud la persistencia de anticuerpos y la respuesta a una dosis
de recuerdo en nifios que recibieron la serie primaria de dos dosis alos 2 y alos 50alos 6y a los 10 afios de edad.
Después de 24-36 meses, los porcentajes de sujetos seropositivos (es decir, que alcanzan un hSBA de al menos 1:4)
disminuyeron, variando en funcién de las cepas desde el 21% al 74% en nifios de 4 a 7 afios de edad y desde el 47%
al 86% en nifios de 8 a 12 aflos de edad. La respuesta a una dosis de recuerdo administrada 24-36 meses después
de la serie primaria indico memoria inmunoldgica ya que los porcentajes de sujetos seropositivos variaron en funcion de
las cepas desde el 93% al 100% en nifios de 4 a 7 afios de edad y desde el 96% al 100% en nifios de 8 a 12 afios de
edad. Inmunogenicidad en adolescentes (a partir de 11 afios de edad) y adultos Los adolescentes recibieron dos dosis de
Bexsero con intervalos de uno, dos o seis meses entre dosis; estos datos se resumen en las Tablas 7'y 8. En los estudios
con adultos, se obtuvieron datos tras dos dosis de Bexsero con un intervalo de uno o dos meses entre dosis (ver Tabla




9). Las pautas de vacunacion de dos dosis administradas con un intervalo de uno o dos meses mostraron respuestas
inmunes similares tanto en adultos como en adolescentes. También se observaron respuestas similares en adolescentes
alos que se administraron dos dosis de Bexsero con un intervalo de seis meses. Tabla 7. Respuestas de anticuerpos
bactericidas en suero en adolescentes un mes después de la administracion de dos dosis de Bexsero segiin
distintos esquemas de dos dosis y persistencia de anticuerpos bactericidas entre 18 y 23 meses después
de la segunda dosis.

T N Xy (YT Yy

1 mes después de la segunda dosis N=638 N=319 N=86
% seropositivo™ 100% 100% 100%
(IC95%) (99-100) (99-100) (99-100)
GMT hSBA™* 210 234 218
b (IC95%) (193-229) (209-263) (157-302)
. 18-23 meses después de la segunda dosis N=102 N=106 N=49
% seropositivo 82% 81% 84%
(IC 95%) (74-89) (72-88) (70-93)
GMT hSBA 29 34 21
(C 95%) (20-42) (24-49) (16-45)
1 mes después de la sequnda dosis %g‘:f Nggiio %3306
v o
D A
o GMT hSBA (C 95%) @550 | (653825 | (675-1147)
18-23 meses después de la segunda dosis N=102 N=106 N=49
9% seropositivo 93% 95% 94%
(IC95%) (86-97) (89-98) (83-99
GMT hSBA 40 43 65
(IC95%) (30-54) (33-58) (43-98)
1 mes después de la segunda dosis N=639 N=319 N=86
9% seropositivo 100% 100% 100%
(IC95%) (99-100) (99-100) (96-100)
GMT hSBA (C 95%) 92(84-102) | 123(107-142) | 140 (101-195)
PorAP1.4 18-23 meses después de la segunda dosis N=102 N=106 N=49
9% seropositivo 75% 75% 86%
(IC95%) (65-83) (66-83) (73-94)
GMT hSBA 17 19 27
(1C 95%) (12-24) (14-27) (17-43)
1 mes después de la segunda dosis N=46 N=46
% seropositivo 100% 100%
NHBA (IC 95%) (92-100) (92-100)
GMT hSBA 99 107
(IC95%) (76-129) (82-140)

*% seropositivo = porcentaje de sujetos que obtuvieron hSBA > 1:4, **GMT = media geométrica del titulo.

En el estudio con adolescentes, las respuestas bactericidas después de las dos dosis de Bexsero se estratificaron
segun un hSBA inicial inferior a 1:4 o igual 0 mayor a 1:4. Los porcentajes o indices de serorrespuesta en sujetos con,
al menos, un aumento de 4 veces el titulo de hSBA con respecto al inicio hasta un mes después de la segunda dosis
de Bexsero se resumen en la Tabla 8. Después de la vacunacién con Bexsero, un alto porcentaje de los pacientes eran
seropositivos y sus titulos de hSBA aumentaron hasta 4 veces independientemente del estado previo a la vacunacion.
Tabla 8. Porcentaje de adolescentes con serorrespuesta y aumento de los titulos bactericidas de, al menos,
4 veces un mes después de las dos dosis de Bexsero administradas segun distintos esquemas de dos dosis,
estratificados segun los titulos previos a la vacunacion.

o T T

twiopeioals | ot Yol i
(ﬁ?:fsggjgg:dggzpues vacunacion <1:4 - 98 100) | (98-100) | (04-100)
(IC95%) titulo previo a la %(2)?/9 '\1‘32)30 N=31100%
vacunacion > 1:4 .’ v (89-100)
o : (99-100) (97-100)
titulo previo a la ':Bg?f ’\1‘?]2);’9 N=55 100%
% de incremento de vacunacion < 1:4 (98-1 00) (98-1 00) (94'1 00)
4 veces después de la N=268 NZ140
segunda dosis (IC 95%) | titulo previo a la 0% 56% N=31
o o o
vacunacion > 1:4 (86-93) (80-92) 90% (74-98)
- ) titulo previo ala N=427100% | N=211 99% | N=6498%
Zu slefopos‘tévo gespues vacunacion < 1:4 (99-100) (97-100) (92-100)
€ la segunada aosis
I 95%? titulo previo a la N=212100% | N=109 100% | N=22100%
Nath vacunacion > 1:4 98-100) 97-100) (85-100)
al
, titulo previoala N=42699% | N=211 99% N=64 98%
0
f de '”Céeme”,m ge‘ vacunacn<1:4 | (98-100) ©7-100) (©2-100)
Veces aespues de la
4 a titulo previo a la N=21296% | N=109 95% | N=2295%
segunda dosis (IC 95%)
vacunacion > 1:4 93-98) (90-98) (77-100)
, . ) titulo previo ala N=427100% | N=208100% | N=64100%
d/z Slgf;’é’;jﬂjv; gg;zues vacunacion < 1:4 (98-100) 98-100) 94-100)
(C 95%) titulo previo a la N=212100% | N=111100% | N=22100%
PorA P1.4 vacunacion > 1:4 (98-100) (97-100) (85-100)
L tiulo previo ala N=42699% | N=208 100% | N=64100%
fv‘;i E'}';Cégfsmg gee . vacunacién < 1:4 (98-100) 98-100) 94-100)
sequnda dosis (C95%) | ttuo prevoala N=21181% | N=11177% | N=2282%
vacunacion > 1:4 (75-86) (68-84) (60-95)
Y " , titulo previo a la N=2100% N=9 100%
d/z Slgfgepg"jr']tg;gg;z“es vacunacion < 1:4 (16-100) (66-100)
(C95%) titulo previoa la N=44 100% | N=37 100%
NHBA vacunacion > 1:4 (92-100) (91-100)
% de incremento de titulo previo a la N=2 100% N=9 89%
4 veces después de vacunacion < 1:4 (16-100) (62-100)
Ia sequnda dosis titulo previo ala N=44 30% | N=37 19%
(IC95%) vacunacion > 1:4 (17-45) (8-35)

*% seropositivo = porcentaje de sujetos que obtuvieron hSBA > 1:4,

Los datos de persistencia de anticuerpos para el ensayo clinico en adolescentes se obtuvieron mediante un ensayo clinico
de extension de fase 3. Aproximadamente, a los 7,5 afios después de la serie primaria de dos dosis, los porcentajes de
sujetos con hSBA > 1:4 disminuyeron, variando en funcion de las cepas desde el 29% al 84%. La respuesta a una dosis
de recuerdo administrada 7,5 afios después de la serie primaria indicé memoria inmunoldgica ya que los porcentajes
de sujetos que alcanzaron un hSBA > 1:4 en funcion de las cepas variaron desde el 93% al 100%. En el mismo ensayo
clinico también se evaluaron los datos de persistencia de anticuerpos de un ensayo clinico inicial de fase 3 adicional en

adolescentes. Aproximadamente 4 afios después de la serie primaria de dos dosis, los porcentajes de sujetos con hSBA
>1:5 generalmente disminuyeron del 68% - 100% después de la segunda dosis al 9% - 84%, en funcién de las cepas.
La respuesta a una dosis de recuerdo administrada 4 afios después de la serie primaria indicd memoria inmunoldgica ya
que los porcentajes de sujetos con hSBA > 1:5 variaron en funcién de las cepas desde el 92% al 100%.

Tabla 9. Respuestas de anticuerpos bactericidas en suero en adultos después de la administracion de dos dosis
de Bexsero seguin distintos esquemas de dos dosis.

Antigeno 0,1 meses 0,2 meses
1 mes después de la segunda dosis N=28 N=46
fHb % seropositivo* 100% 100%
P (IC95%) (88-100) (92-100)
GMT hSBA™ (IC 95%) 100 (75-133) 93 (71-121)
1 mes después de la segunda dosis N=28 N=46
NadA 9% seropositivo 100% 100%
(IC95%) (88-100) (92-100)
GMT hSBA (C 95%) 566 (338-948) 144 (108-193)
1 mes después de la segunda dosis N=28 N=46
% seropositivo 96% 91%
PorA P14 C 95%) (82-100) 79-99)
GMT hSBA (C 95%) 47 (30-75) 3R2(21-49

*9% seropositivo = porcentaje de sujetos que obtuvieron hSBA > 1:4. **GMT = media geométrica del titulo de anticuerpos.
No se ha evaluado la respuesta bactericida en suero al antigeno NHBA. Inmunogenicidad en poblaciones especiales Niios
y adolescentes con deficiencias del complemento, asplenia, o disfucidn esplénica En el ensayo clinico de fase 3, nifios
y adolescentes de 2 a 17 afios de edad con deficiencias del complemento (40), asplenia o disfuncion esplénica (107) y
sujetos sanos de la misma edad (85) recibieron dos dosis de Bexsero con dos meses de diferencia. Un mes después de la
serie de vacunacion de 2 dosis, los porcentajes de sujetos con hSBA > 1:5 en sujetos con deficiencias del complemento y
con asplenia o disfuncion esplénica fueron 87% y 97% para el antigeno fHbp, 95% y 100% para el antigeno NadA, 68%
y 86% para el antigeno PorA P1.4, 73% y 94% para el antigeno NHBA, respectivamente, lo que indica una respuesta
inmune en estos sujetos inmunocomprometidos. Los porcentajes de sujetos sanos con hSBA > 1:5 fueron 98% para el
antigeno fHbp, 99% para el antigeno NadA, 83% para el antigeno PorA P1.4 y 99% para el antigeno NHBA. La Agencia
Europea de Medicamentos ha concedido al titular un aplazamiento para presentar los resultados de los ensayos realizados
con Bexsero en uno o més grupos de la poblacion pediétrica para la prevencion de la enfermedad meningocdcica causada
por Neisseria meningiticis grupo B (ver seccion 4.2 para consultar la informacion sobre el uso en la poblacion pediatrica).
5.2. Propiedades farmacocinéticas. No procede. 5.3. Datos preclinicos sobre seguridad. Los datos de los estudios
no clinicos no muestran riesgos especiales para los seres humanos segun los estudios de toxicidad a dosis repetidas y de
toxicidad para la reproduccion y el desarrollo. 6. DATOS FARMACEUTICOS. 6.1. Lista de excipientes. Cloruro de sodio.
Histidina. Sacarosa. Agua para preparaciones inyectables. Para los adsorbentes ver seccion 2. 6.2. Incompatibilidades.
En ausencia de estudios de compatibilidad, este medicamento no debe mezclarse con otros. 6.3. Periodo de validez.
3 afios. 6.4. Precauciones especiales de conservacion. Conservar en nevera (2 °C — 8 °C). No congelar. Conservar
en el embalaje original para protegerlo de la luz. 6.5. Naturaleza y contenido del envase. Suspension de 0,5 ml en
jeringa precargada (vidrio tipo 1) con émbolo (goma de bromobutilo tipo 1) y tapon protector (goma tipo | o tipo Il) con o
sin agujas. Envases de 1 0 10 jeringas. Puede que solamente estén comercializados algunos tamaiios de envases. 6.6.
Precauciones especiales de eliminacién y otras manipulaciones. Durante el almacenamiento, puede observarse
un depdsito fino blanquecino en la suspension que contiene la jeringa precargada. Antes de su uso, la jeringa precargada
debe agitarse hien para formar una suspension homogénea. La vacuna debe inspeccionarse visualmente por si hubiera
particulas o decoloracion antes de la administracion. En caso de que se observaran particulas extrafias y/o alteracion del
aspecto fisico, no administre la vacuna. Si el envase contiene dos agujas de diferente longitud, elija la més adecuada para
garantizar que la vacuna pueda administrarse por via intramuscular. La eliminacion del medicamento no utilizado y de todos
los materiales que hayan estado en contacto con él se realizara de acuerdo con la normativa local. 7. TITULAR DE LA
AUTORIZACION DE COMERCIALIZACION. GSK Vaccines S.R.L., Via Fiorentina 1, 53100 Siena, Italia 8. NUMERO(S) DE
AUTORIZACION DE COMERCIALIZACION. EU/1/12/812/001 EU/1/12/812/002 EU/1/12/812/003 EU/1/12/812/004 9.
FECHA DE LA PRIMERA AUTORIZACION/RENOVACION DE LA AUTORIZACION. Fecha de la primera autorizacion: 14
de enero de 2013. Fecha de la Gltima renovacion: 18 de septiembre de 2017. 10, FECHA DE LA REVISION DEL TEXTO.
28/03/2019. La informacion detallada de este medicamento esta disponible en la pagina web de la Agencia Europea
de Medicamentos http://www.ema.europa.eu. 11. CONDICIONES DE PRESCRIPCION Y DISPENSACION.Con receta
médica. No reembolsable por el Sistema Nacional de Salud de la Oficina de Farmacia. Bexsero suspension inyectable, 1
dosis PV.P. 102,07€ PV.P. IVA 106,15€.

Recomendaciones de vacunacion frente a EMI por serogrupo B en
Espaiia. Ministerio de Sanidad, Consumo y Bienestar Social.
Consejo Interterritorial del Sistema Nacional de Salud.'?

Desde el Consejo Interterritorial del Sistema Nacional de Salud se acordaron
recientemente las recomendaciones de vacunacion frente a meningococo B
que incluyen como grupos de riesgo los siguientes:

 Asplenia anatémica o disfuncion esplénica grave.

e Deficiencias del sistema del complemento.

e Tratamiento con eculizumab.

e Trasplante de progenitores hematopoyéticos.

* Padecimiento anterior de enfermedad meningococica invasiva.

* Personal de laboratorio expuesto a meningococo.

e En caso de agrupaciones de casos (brotes) u otras situaciones en las que
las autoridades sanitarias lo considerasen necesario.

1. Ministerio de Sanidad, Consumo y Bienestar Social. Vacunacion en grupos de riesgo de todas
las edades y en determinadas situaciones. Acceso junio 2019. Disponible en: https://www.
mschs.gob.es/profesionales/saludPublica/prevPromocion/vacunaciones/VacGruposRiesgo/
docs/VacGruposRiesgo_todas_las_edades.pdf

2. Ministerio de Sanidad, Consumo y Bienestar Social. Preguntas y Respuestas sobre la Vacu-
nacion frente a la Meningitis. Acceso junio 2019. Disponible en: https://www.mschs.gob.es/
profesionales/saludPublica/prevPromocion/vacunaciones/docs/Preguntas_respuestas_Vacu-
nacion_frente_meningitis.pdf






,Cuél es el serogrupo mas prevalente de EMI?

...... Enfermedad meningocécica por serogrupos. Casos confirmados en Espaiia Temporada 2017 - 2018

‘@@@

142 48 40 37

Casos Casos Casos Casos  caso

Adaptado de: RENAVE. Enfermedad Meningocdcica
Invasiva. Analisis de la Temporada 2017-2018."

:----- Distribucién por serogrupos en edad pediatrica’ (0-14 afios)

80% CASOS serogrupo B

7% CASOS serogrupo W

7% cAsos serogrupo Y

5% CASOS serogrupo c

.

*Serogrupos no tipables y serogrupos desconocidos no incluidos en los porcentajes.
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BEXSERO 9% reduccion de la incidencia®

Viacuna meningocécica del grupo B

ENTRE DOSIS?

desde dos afios de edad
a a
1? .z 1 dosis @ """" > dosis
Hoy Después de un mes

BEXSERO Vacuna meningocécica del grupo B (ADNr, de componentes, adsorbida).
Informacién de seguridad. Reacciones adversas:®

Lactantes y nifios (hasta 10 afios de edad): Muy frecuentes: Trastomos de alimentacion, tendencia al suefio, llanto inusual, cefalea, diarrea, vémitos (poco frecuentes después de la dosis de recuerdo), erupcidn (nifios pequefios de 12 a 13 meses, poco
frecuentes después de la dosis de recuerdo), artralgia, fiebre (>38°C), eritema, hinchazdn, induracian y dolor agudo en el lugar de la inyeccidn (incluyendo dolor intenso en el lugar de la inyeccion definido como lanto cuando se mueve lo extremidad en la
que se administrd la inyeccion), iritabilidad; Frecuentes: Erupcidn (nifios pequefios de 12 a 23 meses); Poco frecuentes: Convulsiones (Incluyendo convulsiones febriles), palidez (rara después de la dosis de recuerdo), fiebre (>40 °C); Raras: Sindrome de
Kawasaki, urticaria; Frecuencia no conocida: episodio hipotdnico-hiporrespuesta, irrtacion meningea (de forma esporddica, se han nofificado, poco después de la vacunacidn, signos de iritacién meningea tales como rigidez de nuca o fotofobia; estos sintomas
han sido de naturaleza leve y transitoria), reacciones en el lugar de la inyeccidn (induyendo hinchazn extensa de lo extremidad vacunada, ampollas en el lugar de la inyeccidn o en el drea que la rodea y nddulo en el lugar de la inyeccidn que puede permanecer
durante mds de un mes).

Adolescentes (desde 11 afios de edad) y adultos: Muy frecuentes: Cefaleas, nduseas, hinchazén induracidn, eritema y dolor agudo en el lugar de la inyeccidn (incluyendo dolor intenso en la zona de inyeccidn definido como dolor que impide relizar la actividad
diaria normal), malestar general, mialgio, arralgia; Frecuencia no conocida: sincope o respuestas vasovagales a la inyeccidn, initacion meningea (de forma esporddica, se han nofificado, poco después de la vacunacidn, signos de iritacion meningea tales como
rigidez de nuca o fotofobia; estos sinfomas han sido de naturaleza leve y transitoria), fiebre, reacciones en el lugar de la inyeccidn (incluyendo hinchazan extensa de la extremidad vacunada, ampollas en el lugar de la inyeccidn o en el drea que la rodea y nédulo en
el lugar de la inyeccidn que puede permanecer durante mds de un mes), reacciones alérgicas (induyendo las reacciones anafildcticas). Consultar Ficha Técnica de Bexsero para informacion adicional sobre las contraindicaciones, precauciones y reacciones adversas.

H
(ADNr, de componentes, adsorbida) “En Saguenay-Lac-Saint-Jean (Canadé) se observd una reduccion de la incidencia de la enfermedad del 96% entre la poblacion elegible a la vacunacion de 2 meses a 20 afios? '
ANTIGENOS? DOSIS? MES DE INTERVALO

El uso de esta vacuna debe seguir las recomendaciones oficiales. Ver a continuacion de la Ficha Técnica en el interior de la revista.
.- Referencias:

1. Ministerio de Ciencia, Innovacion y Universidades. Instituto de Salud Carlos 11l Red Nacional de Vigilancia Epidemioldgica (RENAVE). Enfermedad Meningocdcica Invasiva. Andlisis de la Temporada 2017-2018. Acceso junio 2019. Disponible en: http://wwwisdii.es/1SClll/
es,/contenidos,/fdsevicios-cientifico-fecnicos /fd-vigilancias-ulertas /fc-enfermedades /fc-enfermedades-preveniblesvacunacion/pdf_2019/RENAVE_EMI-2017-18.pdf 2. Insfitut national de santé publique. De Wals P, Deeuninck G, Lefebvre B, ef al. Impact épidémiologique de la
champagne de vaccinanation confre le méningocoque de sérogroupe B dans le region du Saguenay-Lac-Saint-Jeab, en 2014: Rapport au 30 juin 2018. Acceso junio 2019. Disponible en: https: / /www.inspq.qc.ca/publications /2491 3. Ficha Técnica Bexsero 03/2019. GSK.
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Centro de Informacién GSK Pueden notificarse las sospechas de reacciones adversas a la Unidad
900 202 700/902 202 700 de Farmacovigilancia de GSK, telf.: 902 202 700/ 900 202 700,
es-ci@gsk.com email: unidad.farmacovigilancia@gsk.com



