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SoCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

Desde la Direccion

Montserrat Anton Gamero. Hospital Universitario Reina Sofia. Cérdoba

Iniciamos la edicién del primer niumero del afio 2022 con
el editorial que amablemente nos brinda el Prof. Cruz Her-
nandez sobre el recorrido histérico de la organizacion y la
asistencia de las Urgencias pediatricas y su contribucion a
la disminucién de la mortalidad infantil y a la formacién de
los pediatras’.

En este nimero Martinez Sebastian et al. presentan una
practica revision del manejo diagndstico y de tratamiento
de la atresia de eséfago neonatal®.

Continuamos recibiendo resimenes de casos clinicos,
especialmente de pediatras en formacion y jovenes pe-
diatras, que hemos publicado como Vox del residente® y
notas clinicas*'". Trabajamos asi en nuestro objetivo de
incrementar la difusiéon del conocimiento al mismo tiempo
que contribuir a la formacion de los pediatras en la publi-
cacion cientifica.

También incluimos los resimenes de las ponencias de
algunos interesantes talleres presentados en la CVIII Re-
unién Cientifica de la SPAOYEX que abordan temas de
actualizacion en enfermedad celiaca'®', mesa redonda
de cuidados intensivos y neonatales'®-'® y dos interesan-
tes casos clinicos interactivos sobre anafilaxia e ictus pe-
diatrico''8,

Ademas, este niumero contiene a modo de Libro de actas,
los resimenes de las comunicaciones presentadas en la
CVIII Reunién Cientifica de la SPAOYEX celebrada en Huel-
va los dias 18 y 19 de marzo de 2022.

Como novedad y acicate para la investigacion en Pediatria,
la Junta directiva de la SPAOYEX publica en este nimero
las bases para las convocatorias de dos becas de inves-
tigacion, una de ellas de inicio para residentes y otra para
pediatras. Asi mismo, se ha convocado el “Premio a la me-
jor publicacién en Vox Paediatrica en 2022”. Confiamos en
que estas iniciativas contribuyan a incentivar la busqueda y
la difusion de nuevo conocimiento en Pediatria.

Para concluir, Vox Paediatrica lamenta la pérdida y rinde
homenaje en su obituario escrito por el Prof. Cruz Hernan-
dez'® en memoria del Dr. Francisco Alberca Rubio pediatra
y psiquiatra de origen cordobés. D.E.P.
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SoCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

Editorial

Urgencias pediatricas,

apuntes para una perspectiva historica

Manuel Cruz Hernandez

Catedratico de Pediatria. Prof. Emérito de la Universidad de Barcelona.

Pasado, presente y futuro deberian convivir en cada mo-
mento para facilitar el progreso necesario. El abuso de
una de estas perspectivas puede ser perjudicial tanto para
nuestra ciencia pediatrica como en el plano personal. Sin-
tetizando al maximo cabe decir que el mirar demasiado a
los tiempos pasados, con tener su utilidad y sin llegar a
matar la memoria, acaba favoreciendo una tendencia de-
presiva. También, aun atentos a los avisos que nos lanza
el futuro antes de aparecer, la gran obsesion por el incier-
to porvenir contribuye a generar la temida y creciente an-
siedad. De ahi que sea légico dar prioridad al estudio del
presente, pero de la forma mas global y profunda posible,
lo que sera bueno para la ciencia y también para sus pro-
fesionales. Estas reflexiones me vinieron recientemente
cuando me fue obligado un recuerdo de algunos hechos
relevantes vividos en torno a las urgencias en pediatria.

No me resulta facil prescindir de las experiencias vividas
en las urgencias pediatricas. Ocuparon sin duda una parte
de mi faceta asistencial conforme yo iba pasando por las
etapas pediatricas de Alumno interno, Médico interno, Mé-
dico adjunto y Jefe de Departamento. Tuvieron lugar suce-
sivamente en los hospitales de San Juan de Dios y Clinico
de Granada, y provincial y de la Seguridad social de Cadiz
para culminar en el Hospital Clinic de la Facultad de Medi-
cina de Barcelona, cuyo Servicio de Urgencias merece un
homenaje al cumplir en este afio de 2022 el medio siglo de
su jerarquizacioén y reorganizacion. No es dificil deducir que
las transformaciones vividas han sido continuas y a veces
espectaculares. El progreso en la asistencia del recién na-
cido es un buen paradigma.

En las urgencias pediatricas conocidas la innovaciéon emer-
gié como la ténica dominante y necesaria. Conforme pasa-
ban los afios y progresaba la medicina en todas sus espe-
cialidades, el personal asistencial responsable, en nuestro
caso la pediatria, reclamé y al menos parcialmente consi-
guid una nueva organizacion y unos métodos renovados.
Cada vez mas fue incorporando los protocolos, los algorit-
mos, las escalas (la de Glascow para los comas aparecio
en 1974) o guias y normas para realizar el triagje muy nece-
sario en los grandes hospitales, el diagndstico rapido y la
solucion terapéutica de la emergencia. Sin olvidar algunos
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reparos, el cumplimiento de las normas consensuadas fue
garantizando el éxito clinico y a la par la competencia del
pediatra responsable.

Conforme sucedieron los enormes cambios sociales y fue
mayor el nivel de educacién sanitaria (;,solo mas infor-
macion?), las urgencias fueron aumentando, quizas para-
ddéjicamente, en su numero y etiologia. Es el sentimiento
que debid presidir el afan de los colegas que tuvieron la
mayor responsabilidad en su reorganizacion hace 50 afios
en la etapa crucial de jerarquizacién del Hospital Clinic de
Barcelona (el que escribe era jefe del Departamento y la
Subdivisién de Pediatria). El nuevo aliento coincidié prac-
ticamente con la incorporaciéon de los primeros pediatras
en formacion por el todavia vigente sistema del MIR, que
suplanté al anterior plan de Escuelas profesionales en la
Universidad. Y segun ha ido sucediendo en otros avan-
ces, en 1972 cuando podemos centrar el inicio de la re-
organizacion citada, no se partié de cero. Las Urgencias
eran ya una ilustre y veterana institucion mantenida ante
todo por el entusiasmo y la vocacion de los encargados
de tan dificil tarea asistencial. En este hospital como en
otros tal vez persistia el empuje de los primeros cirujanos
de urgencias.

Por lo que respecta a la Pediatria, entre mis tareas clinicas
desde principios de 1965 cuando inicié mis actividades
en Barcelona, no olvidé las urgencias pediatricas. En este
caso, cumpli lo que fue mi norma al llegar: mantener en
su puesto de trabajo a todo aquel que pudiera o quisiera
seguir. Mas adelante seria ratificado por una comisién en-
cargada de esta dificil tarea, dada la limitacion de plazas
remuneradas. Los primeros afos el Servicio de urgencias
pediatricas del Clinic, como habia visto en otros centros,
contaba con unas Utiles habitaciones individuales para la
hospitalizacion de casos especiales. Afos antes existia
una instalacion a la entrada de la Sala de Lactantes donde
entraban directamente los niflos con deshidratacion. Alli
eran rehidratados con éxito por via parenteral mediante la
puncién de las venas epicraneales, con agujas especiales,
con el tiempo superadas por las actuales vias. Esto con-
tribuy6 en su dia a resaltar el prestigio de este veterano
Servicio de urgencias pediatricas, en una época en la que

Volumen 29 | N°1 | Junio 2022



spAb

no existian todavia en Barcelona y ciudades préximas los
modernos y prestigiosos hospitales pediatricos.

Para avivar la memoria un recurso para mi es repasar las
publicaciones propias y de mis colaboradores, compro-
bando que en el afo 1972 figura como Jefe del Servicio
de Urgencias pediatricas del hospital clinico barcelonés
Rafael Arcas Cruz (fallecido hace poco) autor de la mo-
nografia sobre intoxicaciones' en una coleccién publicada
por la catedra de Pediatria. Asi mismo, en las numerosas
ediciones de nuestro Tratado y del Manual de pediatria,
comprobaran que en los afos 70 las urgencias no faltaban
expuestas en un extenso capitulo, siempre creciente: en
la ultima edicion (2020 con reedicion en 2022)? ya aparece
como una importante seccién de 20 capitulos. Por su par-
te, en la revista Archivos de pediatria hay trabajos numero-
sos de urgencias y una editorial mia (1984)° secuela de una
mesa redonda que presidi en 1983 en el Congreso Interna-
cional de Pediatria celebrado en Manila. Afios antes (1978)
el actual catedratico de Pediatria Francesc Botet habia lei-
do con la maxima calificacion su tesis doctoral acerca de
“Urgencias en pediatria. Estudios socio-epidemiolégicos”.
Hablando de libros, también es cierto que el pediatra prac-
tico todavia maneja con agrado, incluso en la presente y
dominante era informatica, los pequefios libros de bolsillo
sobre urgencias pediatricas, como el publicado (2014)* por
el afiorado Profesor Rafael Jiménez Gonzalez junto con
los doctores O. Urraca y A. Diaz, del Hospital de Nifios
de Barcelona. Con el progreso han ido apareciendo otros
importantes libros y también inevitablemente revistas de
Urgencias pediatricas. La primera espafola ha sido fruto
reciente de la union de la Sociedad espafola de urgencias
pediatricas y su hermana la Sociedad latinoamericana de
urgencias pediatricas.

Son elocuentes los cambios ocurridos en las urgencias pe-
diatricas, que siguen siendo muy frecuentes y trascenden-
tales entre las tareas diversas en la actividad clinica del pe-
diatra en cualquier época. Citaré algunos datos evolutivos.
El lugar para la asistencia a menudo - en la primera mitad
del siglo XX sobre todo- era el domicilio, bien del nifio ac-
cidentado, bien en casa del pediatra, abordado a cualquier
hora del dia o de la noche. En cuanto a sus causas, la fie-
bre elevada del nifio continua, a pesar de tantos esfuer-
zos, como un motivo habitual de correr hacia el hospital,
lo mismo que el dolor, si es de cabeza y abdomen, sobre
todo. También ocurre con la inhalaciéon o aspiracion de un
cuerpo extrafio o ante el temor a una intoxicacién o en-
venenamiento por productos de limpieza, medicamentos,
licores, pinturas, hasta las drogas de adiccion. Los vomitos
y diarrea siguen asustando a muchos padres, igual que el
ahogo o disnea, las convulsiones, la pérdida de conciencia
y tantas afecciones mas que ahora no es posible enumerar.
El tiempo fue marcando otros matices como la disminucién
de intoxicaciones por los metales plomo y mercurio o los
farmacos teofilina y fenobarbital, mientras aumentaron las
debidas a otros psicofarmacos abundantes ahora en el bo-
tiquin familiar.

Igualmente, ante un traumatismo el esforzado pediatra de
guardia de hoy no solo tendra en cuenta las lesiones no in-
tencionadas, o sea, los cada vez mas frecuentes acciden-
tes en una sociedad motorizada, sino también el maltrato
o lesiones intencionadas, la violencia entre iguales e inclu-
so los intentos de autolesion o suicidio. Por desgracia hay
algo mas. En los servicios de urgencias todavia se siguen
percibiendo de distinta forma las deficiencias persistentes
en la educacion sanitaria o lo que se puede denominar falta
de civismo sanitario con infravaloracién del trabajo del o
de la pediatra, cuando no la falta de respeto, el maltrato de
palabra y hasta la agresion fisica. Todo esto en unos afios
ya largos en los que el personal asistencial de urgencias
viene manifestando repetidamente que esta desbordado
por la presion asistencial, un mal comun a toda la Medicina
publica.

No es oportuno insistir mas en el creciente contenido del
antiguo capitulo de las urgencias en el nifio, pero si ilustra
de su continuo progreso la conveniencia actual de distin-
guirlas segun la edad, de manera que ya es logico aten-
der como especializadas las urgencias del neonato y de la
adolescencia. Por supuesto, los encargados de la asisten-
cia urgente reclaman su formacién sélida y su acreditacion
como una nueva Especialidad médica, fendbmeno comun a
otras vertientes de la Pediatria. Como es sabido, pasan de
20 las Sociedades de especialidades pediatricas incluidas
en la Asociacién Espafola de Pediatria. Esta fragmenta-
cién conlleva la posibilidad de algunas deficiencias, por lo
que no han faltado desde hace tiempo advertencias refe-
rentes a la conveniente unidad de la pediatria®.

En suma, durante mis afios de trabajo clinico y docente en

el Hospital Clinico y la Facultad de Medicina de la Universi-
dad de Barcelona. donde me jubilé, me preocupé bastante
la actividad en urgencias como un area obligada para el
pediatra en formacién, porque a menudo las emergencias
siguen siendo la puerta de entrada para la hospitalizacion
pediatrica no programada y porque de una forma u otra
este trabajo asistencial - cada vez mejor realizado - tuvo
algo que ver con la gran disminucién de la mortalidad in-
fantil que mi generacion conocié cerca del 100 por 1.000
para ir disminuyendo hasta el actual 3 por 1.000.
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Resumen

Introduccion: La atresia esofagica es una malformacion congénita del sistema digestivo que afec-
ta en la actualidad a 1 de cada 2.500-4.500 recién nacidos vivos. Dicha entidad
puede formar parte de diversos sindromes como son el sindrome de VACTERL o el
de CHARGE. La cirugia ha de llevarse a cabo en las primeras 24-48 horas, siempre
que el estado ventilatorio del paciente lo permita.

Casos clinicos: Presentamos 3 neonatos con atresia esofagica tipo lll diagnosticados en nuestra
Unidad Neonatal. El primer caso clinico es un recién nacido con polihidramnios
detectado en la ecografia prenatal. En el segundo caso presentamos a un recién
nacido en el que Unicamente se sospecha la atresia esofagica al presentar distrés
respiratorio y sialorrea en la Unidad Neonatal. El tercer caso es el de un recién naci-
do con agenesia de radios y arteria umbilical Unica en estudio ecografico intrautero,
en el que se sospechd la atresia de eséfago tras objetivar atragantamiento y distrés
respiratorio con la primera toma al pecho de la madre, confirmandose con posterio-
ridad un sindrome VACTERL. Los tres neonatos fueron intervenidos quirdrgicamente
en las primeras 48-72 horas de vida. La evolucién fue favorable en los tres, pre-
sentando Unicamente uno de ellos, como complicacioén, una estenosis de la union
esofagica que precisé dilatacion con balon.

Conclusiones: Es nuestra intencion repasar el manejo diagnostico, terapéutico y pronéstico de la
atresia de esofago.

Palabras clave: atresia esofagica, fistula traqueoesofagica, neonato

Diagnostic and therapeutic management of neonatal esophageal atresia

Abstract

Introduction: Esophageal atresia is a congenital malformation of the digestive system that current-
ly affects 1 in 2,500-4,500 live newborns. This entity can be part of various syndro-
mes such as VACTERL or CHARGE. Surgery must be carried out in the first 24-48
hours if the patient’s ventilatory status allows it.

Clinical cases: We present 3 neonates with type lll esophageal atresia diagnosed in our Neonatal

Unit. The first clinical case is a newborn with polyhydramnios detected on prenatal
ultrasound. In the second case, we present a newborn in whom esophageal atresia
is only suspected due to respiratory distress and hypersalivation in the Neonatal
Unit. The third case is that of a newborn with agenesis of the radii and a single umbi-
lical artery in an intrauterine ultrasound study, in which esophageal atresia was sus-
pected after observing choking and respiratory distress with the first breastfeeding
of the mother, confirming a VACTERL syndrome later. The three neonates underwent

Autor para correspondencia: Alicia Martinez Sebastian
aliciamarsebastian@gmail.com
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surgery in the first 48-72 hours of life. The evolution was favorable in all three cases,
with only one of them presenting as a complication, a stenosis of the esophageal junc-
tion that required balloon dilation.

Conclusions:
esophageal atresia.

Key words:

Introduccién

La atresia esofagica (AE) es una anomalia congénita in-
compatible con la vida y definida por un defecto en la con-
tinuidad del esdfago, con o sin fistula traqueoesofagica
(FTE) asociada. La AE y la FTE estan presentes juntas en
aproximadamente el 90% de los casos'.

En cuanto a su etiopatogenia, sabemos que la via respi-
ratoria y el es6fago tienen un origen embriolégico comun:
el intestino primitivo. A los 22 o 23 dias de la fecundacién
aparece una hendidura o diverticulo en su cara ventral que
representa la traquea en desarrollo y durante la organogé-
nesis ocurren dos procesos principales que coexisten en
el tiempo sobre este intestino primitivo: la separacion, que
se completa el dia 36 tras la fecundacion, y la elongacion.
Cualquier alteracién que ocurra mientras se llevan a cabo
estos dos procesos, puede dar lugar a la aparicién de AE
y/o FTE durante el primer trimestre de la gestacion'2.

Las alteraciones traqueoesofagicas en el desarrollo ocu-
rren en aproximadamente uno de cada 2.500-4.500 recién
nacidos vivos y dan como resultado un espectro de en-
fermedades congénitas potencialmente mortales debidas
a defectos traqueoesofagicos que impiden una adecuada
respiracion y/o alimentacion en los recién nacidos. La inci-
dencia relativa de AE / FTE aumenta con la edad materna
y se sabe que es 2-3 veces mas frecuente en gemelos'.

La etiologia de los defectos traqueoesofagicos no es bien
conocida. Aunque existe evidencia de un componente ge-
nético, las mutaciones causales solo son identificables en
aproximadamente el 10-12% de los casos en todo el mun-
do. La mayoria de los casos son esporadicos, sin antece-
dentes familiares de interés, pudiendo ser causados por
mutaciones de novo. Hasta la fecha, las anomalias cromo-
sémicas representan la mayoria de los casos de AE / FTE.
La causa genética se ha confirmado en el 6-10% de los ca-
so0s, siendo las aneuploidias asociadas con mayor frecuen-
cia, la trisomia 18 y 21. También existe evidencia de muta-
ciones causales en aproximadamente 54 genes (incluidos
Shh, SOX2, CHD7, MYCN y FANCB) y asociacion con mas
de 35 sindromes genéticos como VACTERL o CHARGE.
Sin embargo, la etiologia no se conoce completamente y
es probable que sea multifactorial®.

La AE es uno de los defectos traqueoesofagicos mas co-
munes y a menudo se asocia con malformaciones de las
vias respiratorias, cardiacas o genitourinarias. En algunos
pacientes, el diagndstico es prenatal y se sospecha por la
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It is our intention to review the diagnostic, therapeutic and prognostic management of

esophageal atresia, tracheoesophageal fistula, neonate

presencia de polihidramnios, estémago pequefio o ausente
(lleno de liquido) y un bolsén esofagico superior distendi-
do. Sin embargo, la mayoria de los casos de AE / FTA no se
identifican hasta después del parto cuando los neonatos
presentan tos, sialorrea, nduseas y/o dificultad respiratoria,
generalmente durante la alimentacion?. El diagnéstico en
todo recién nacido sospechoso de AE se realiza al intentar
introducir una sonda nasogastrica. Esta sonda no se pue-
de pasar en estos pacientes, mas alla de 10-15 cm. Este
hallazgo puede confirmarse con radiografia de térax que
muestra el catéter curvado en el bolsén esofagico superior.

La AE se subdivide en 5 categorias segun la clasificacion
de Gross, siendo el tipo lll el mas frecuente y el detectado
en los tres casos expuestos. El tipo | es la AE aislada sin
FTE y tiene una prevalencia del 8-10%. El tipo Il es la AE
con una FTE proximal (1-2%). La AE tipo Ill con AE proxi-
mal con FTE distal, es la mas prevalente (85%). El tipo IV
es la AE con una FTE tanto proximal como distal (1-3%).
La AE tipo V es solo una FTE aislada. Se conoce como tipo
“H”, con una prevalencia del 4-10%"3.

Es nuestra intencion llamar la atencion sobre esta entidad
clinica, por lo que presentamos tres casos de AE tipo llI
que fueron diagnosticadas entre octubre de 2020 y junio
de 2021 en nuestro centro, con los que repasaremos el
diagnéstico, manejo terapéutico y prondstico de la AE en
el neonato.

Casos clinicos

Caso 1. Neonato mujer de 37+6 semanas y peso al naci-
miento de 2.650 gramos, hija de madre de 28 afios, sana
con sospecha intrautero de AE detectandose en el control
ecografico de tercer trimestre polihidramnios grave, esto-
mago persistente pequefio y saco faringeo con replecion
hasta glotis.

Nos interconsulté el equipo de obstetricia para valorar
neonato nacido por cesarea urgente por desprendimiento
de placenta >50% y hematoma retroplacentario. Nacié ini-
ciando llanto espontaneo a los 30 segundos de vida. Preci-
s6 estimulacion vigorosa y aspiracién de secreciones muy
abundantes y espumosas, recuperando progresivamente
tono y color. Frecuencia cardiaca mayor de 100 latidos por
minuto en todo momento. Apgar 7/10/10. Se intentd pasar
sonda nasogastrica no siendo posible. Ante la sospecha
de AE se decide traslado a centro de referencia que cuente
con servicio de cirugia pediatrica.
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Figura 1. Transito esofagico con contraste
hidrosoluble: notable estenosis en la anas-
tomosis, que condiciona inicialmente un
cierto remanso del contraste en el bolson
superior.

Al ingreso en Unidad Neonatal, se realiz6 radiografia de
torax que confirmé el diagndstico y se colocé sonda de as-
piraciéon Replogle. A las 24 horas de vida se realiz6 cirugia,
inicialmente por toracoscopia, precisando conversion a ci-
rugia abierta por mala tolerancia. Intraoperatoriamente se
objetivd FTE de gran calibre en carina que se ligd. No fue
posible resolver la AE por inestabilidad de la paciente, por
lo que se decidié realizar la anastomosis termino-terminal
a los 4 dias de vida, quedando ésta con leve-moderada
tension.

A los 5 dias de vida, se realiz6 transito con azul de metile-
no, sin objetivarse fuga anastomatica. Se inicio alimenta-
cién enteral tréfica con lactancia materna con adecuada
tolerancia y se retiré drenaje toracico. Extubacion progra-
mada a los 7 dias de vida. Se realizd un aumento progre-
sivo de los aportes enterales que permitié la retirada de la
nutricion parenteral a los 13 dias de vida.

Previamente a la cirugia se habian descartado anomalias
cardiacas mayores (objetivandose Unicamente ductus ar-
terioso de 2 mm con cortocircuito continuo izquierda-dere-
cha con gradiente de 23 mmHg en ecocardiografia), abdo-
minales y cerebrales asociadas con estudios ecograficos.
Realizado CGH-array con resultado normal.

110

Figura 2. Radiografia de tdrax: bucle de sonda nasogastrica en esofa-
go proximal con aireacion de asas intestinales. Sugiere AE con fistula
distal (tipo Ill).

A los 22 dias de vida se realiz6 transito esofagico de con-
trol que muestra estenosis moderada (Figura 1) de la anas-
tomosis y reflujo gastroesofagico, por lo que se programa
dilataciéon con balén realizdndose sin incidencias.

Dada la buena evolucién y estabilidad clinica se decide alta
a domicilio continuando tratamiento con omeprazol 1 mg/
kg/dia y control en consultas externas de cirugia pedia-
trica, dismorfologia y cardiologia, manteniendo adecuada
ganancia ponderal hasta la fecha.

Caso 2. Neonato varon de 41+2 dias y peso al nacimiento
3.210 gramos, hijo de madre de 28 afios, sana. Embarazo
controlado sin incidencias, ecografias prenatales norma-
les. Nacié por parto vaginal. Ingresé en Unidad Neonatal
desde paritorio por distrés respiratorio y secreciones ora-
les abundantes. Se pasé sonda orogastrica evidenciando
stop por lo que se realiz6 radiografia de térax en la que se
observé sonda en bucle a nivel de eséfago, con aireacion
de estomago e intestino (Figura 2). Se coloc6 sonda de
aspiracion continua y pauté alimentacion parenteral. Dada
la sospecha de AE tipo lll se contacté con centro de refe-
rencia con cirugia pediatrica.

Es intervenido al segundo dia de vida realizdndose anasto-
mosis termino-terminal sin tensién de los cabos y ligando-
se la FTE sin complicacion. Se realizé una extubacion pro-
gramada a las 48 horas de la cirugia, tras lo que presentd
croup post-extubacién que requirié tratamiento con dexa-
metasona, adrenalina nebulizada y ventilacién no invasiva,
con adecuada respuesta.

Se inicié nutricion enteral con buena tolerancia y se retird
drenaje toracico al cuarto dia postoperatorio. Se inicio tra-
tamiento con omeprazol, manteniéndose al alta.

También se realizé estudio preoperatorio con ecocardio-
grafia (foramen oval permeable con flujo izquierda-dere-
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Figura 3. Radiografia que forma parte de una serie dsea:
agenesia de radio y pulgar izquierdos.

cha), ecografia abdominal y transfontanelar en la que no
se observaron alteraciones. Estudio genético con Array
pendiente de resultado en la actualidad.

En el transito esofagico realizado al mes de la intervencion
no se observaron signos de refistulizacion, evidenciando
adecuado paso de contraste a través de la anastomosis. El
paciente se encuentra en seguimiento en consultas exter-
nas de cirugia pediatrica, dismorfologia y cardiologia con
adecuada ganancia ponderal actual.

Caso 3. Neonato mujer de 37 + 5 dias con peso al naci-
miento de 2.710 gramos, hija de una madre de 35 afos,
sana en la que se detectdé en ecografia intrauterina, age-
nesia bilateral de radio con mesomelia, desviacion radial
de ambas manos, manos en garra y arteria umbilical Unica.
Se realizé amniocentesis, biopsia corial en la semana 12+3
con resultado: 46 xx, Array GCH normal, secuenciacién
masiva de genes TBX5, TBX3, SALL4 y RBM8A y estudio
virico de polihidramnios, sin alteraciones. Nacié por parto
vaginal, asistido por pediatra por alteraciones en el registro
cardiotocografico. Apgar 9/10/10.

Se objetivd mala tolerancia a la alimentacién oral, con cri-
sis de atragantamiento y abundantes secreciones orales.
Se traté de pasar sonda nasogastrica, visualizando un bu-
cle a nivel esofagico en la radiografia de térax, sospechan-
do AE. Se trasladd a centro de referencia para valoracion
por cirugia pediatrica.

Se intervino por via toracoscopica a las 72 horas de vida,
observandose AE tipo lll con bolsén superior que apenas
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Figura 4. Serie dsea: defectos vertebrales en columna lum-
bar.

entraba en térax, pero a pesar de eso, se realizé anatomo-
sis término-terminal sin incidencias. Posteriormente a la ci-
rugia se mantuvo con soporte ventilatorio invasivo durante
6 dias, extubandose de manera exitosa al sexto dia. Tras
administrar azul de metileno por sonda y no objetivar fuga
a través del drenaje toracico, se retird también éste y se
inicié nutricion enteral que fue bien tolerada.

La paciente fue valorada por traumatologia a los 13 dias
de vida, presentando mano zamba radial bilateral, agene-
sia de pulgar izquierdo y pulgar flotante derecho, junto a
rigidez del segundo dedo de ambas manos. En estudio ra-
diogréfico (Figura 3), presentd agenesia de radios, agene-
sia de pulgar con fémures proximales centrados en cétilos
(Barlow y Ortolani negativos), defectos vertebrales en co-
lumna lumbar (Figura 4). Se coloco férula braquial bilateral
en extension de codo forzando desviacion cubital de las
manos, recambiandose semanalmente.

En contexto de estudio de sindrome polimalformativo se
solicitdé valoracién por cardiologia pediatrica. Se detecto
comunicacion interventricular de 3-5 mm sin repercusion
hemodinamica y sin mas malformaciones cardiacas aso-
ciadas, no precisando tratamiento por su parte.

El neonato reunia diversas caracteristicas compatibles con
sindrome de VACTERL (defectos vertebrales en columna
lumbar objetivados en serie 6sea, defectos cardiacos, FTE
y agenesia de radio bilateral). Se realizé ecografia de canal
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vertebral por fosita lumbar, ecografia ocular y abdominal
que fueron normales.

Se di6 de alta a la paciente a los 23 dias de vida, pau-
tando tratamiento con omeprazol y citdndose para control
evolutivo en consultas externas de dismorfologia, cirugia
pediatrica, traumatologia, rehabilitacion y cardiologia. Se
cité para realizacion de transito esofagico al mes del alta
objetivandose normal paso del contraste al estbmago, con
reflujo gastroesofagico espontaneo grado 2, sin otros ha-
llazgos. La paciente evoluciona favorablemente en la ac-
tualidad con buena ganancia ponderal, manteniendo se-
guimiento multidisciplinar y tratamiento con antisecretor.
Discusion

Prenatalmente, los pacientes con AE pueden presentar po-
lihidramnios, principalmente en el tercer trimestre, lo que
puede ser una pista diagnostica de AE, como ocurrié en
el primer caso que presentamos. Otros signos ecograficos
indirectos son la ausencia de camara gastrica (sensibili-
dad diagnéstica baja del 42% y valor predictivo positivo
de 56%) y discreta dilatacion del eséfago superior atrésico
(en fases mas tardias del embarazo). La resonancia mag-
nética fetal detecta con mayor claridad la alteracion ana-
tomica, presentado una sensibilidad del 70-100%. Apro-
ximadamente un tercio de los fetos seran diagnosticados
prenatalmente’-S.

Ademas, aproximadamente el 50% de los pacientes con
FTE / AE tendran anomalias congénitas asociadas. Estas
malformaciones son cardiacas en el 13-40 % de los pa-
cientes, renales (5-15 %), anorrectales (10-15 %) y verte-
brales (20 %). También se asocia a otras atresias del apara-
to digestivo como la de duodeno. Un 23 % de los pacientes
presentan la asociacion VACTERL (defectos vertebrales,
atresia anal, defectos cardiacos, FTE, anomalias renales y
anomalias de las extremidades) o CHARGE (coloboma, de-
fecto cardiaco, atresia de coanas, retraso del crecimiento,
anomalias genitales y anomalias del oido). Existen cromo-
somopatias asociadas a la AE en el 6-10 % de los casos.
Las mas frecuentes son la trisomia 18 y trisomia 21.

Sin embargo, muchos casos no se diagnostican antes del
nacimiento, como ocurrié en el segundo y tercer caso ex-
puestos. Los neonatos con AE presentan sintomas poco
después del nacimiento, con aumento de las secreciones,
lo que conduce a dificultad respiratoria o episodios cia-
noéticos durante la alimentacién e imposibilidad de pasar
una sonda naso/orogastrica durante la exploracion fisica.
En los tipos de AE lll-V, la fistula entre la traquea y el eso6-
fago distal da como resultado un estomago lleno de gas
en una radiografia de térax. Los neonatos con AE tipo | y Il
no tendran distension del estdmago porque no hay fistula
desde la traquea hasta el eséfago distal. Aquellos con FTE
pueden refluir el contenido gastrico a través de la fistula
hacia la traquea, lo que provoca neumonia por aspiracién
y dificultad respiratoria’. En las radiografias de térax-abdo-
men se podra diferenciar los pacientes con FTE distal en
base a la existencia o no de gas intestinal. En los pacien-
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tes sin gas intestinal se podra anticipar que existira una
importante distancia entre los extremos esofagicos en la
mayoria de los casos (AE tipo long gap). Es por ello que es
precisa una amplia evaluacién para detectar otras posibles
anomalias asociadas. Especificamente, la evaluacion com-
pleta requiere un ecocardiograma (la tetralogia de Fallot se
encuentra en hasta el 25% de los casos y un arco aértico
derecho en el 15%), ecografia abdominal/renal, serie ésea,
asi como un examen fisico completo de extremidades, del
ano y los genitales®.

Los neonatos con esta serie de sintomas deben someterse
a un diagnostico rapido de AE con o sin FTE, para poder
realizar una derivacion inmediata a un centro con unidad
de cuidados intensivos neonatales y cirugia pediatrica,
para tratamiento urgente, como se realiz6 en los tres casos
expuestos.

Por lo general, la AE se diagnostica con la imposibilidad
de pasar una sonda naso/orogastrica (el stop suele estar
a los 9-12 cm). Esta no pasara a estbmago y se vera en-
rollada por encima del nivel de la AE en una radiografia de
térax, como se muestra en la figura 2. Se puede hacer un
diagnostico definitivo inyectando una pequefia cantidad de
material de contraste hidrosoluble en la sonda bajo control
fluoroscopico. Se debe evitar el bario, ya que puede pro-
vocar neumonitis quimica si se aspira. Para la visualizacion
de la FTE se prefieren la esofagoscopia o broncoscopia.
En nuestro caso, se realizaron en quiréfano, aunque esta
evaluacion diagnostica puede ser muy variable entre dife-
rentes centros ©.

Una vez que se diagnostica AE, se debe colocar una sonda
de aspiraciéon continua de doble luz (Replogle), del nimero
10 normalmente. Esto nos ayuda a aspirar las secreciones
orofaringeas, controlar la via respiratoria y prevenir la aspi-
racion. Se pautaran antibiéticos de amplio espectro cuan-
do exista sospecha de aspiracion. Es preciso canalizar una
via para mantenimiento de la hidratacién y la glucemia, asi
como la suspension de la alimentacion oral desde el diag-
nostico y el inicio de la nutricion parenteral total. Una vez
que el recién nacido se estabiliza desde el punto de vista
hemodinamico y respiratorio, se consultara al equipo de ci-
rugia pediatrica para programar la intervencion, que suele
realizarse en las primeras 24-48 horas de vida. La existen-
cia de malformaciones cardiacas mayores puede retrasar
0 comprometer la reparacion quirdrgica 3.

En cuanto al prondstico, la supervivencia de los pacientes
con AE esta clasificada en diferentes grupos, en funcion
de la edad gestacional y el peso, asi como por la presencia
de cardiopatia grave asociada (Clasificacion de Okamoto
et al’. Esta clasificacion divide a los pacientes en 4 clases,
perteneciendo todos nuestros pacientes a la clase | (grupo
de bajo riesgo) con prondstico vital excelente.

Clasificacion de Okamoto:

Clase | (grupo de bajo riesgo). Peso del recién nacido
>2.000 gramos, sin malformacién cardiaca mayor asocia-
da. Supervivencia 100%.
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Clase Il (grupo de riesgo moderado). Peso del recién naci-
do < 2.000 gramos, sin malformacion cardiaca mayor aso-
ciada. Supervivencia 81%.

Clase Il (grupo de alto riesgo relativo). Peso del recién
nacido >2.000 gramos, con malformacion cardiaca mayor
asociada. Supervivencia 72%.

Clase IV (grupo de alto riesgo). Peso del recién nacido <
2000 gramos, con malformacion cardiaca mayor asociada.
Supervivencia 27 %.

El momento del tratamiento quirdrgico definitivo depende-
ré del peso del recién nacido, su estabilidad y de la expe-
riencia del cirujano. Los recién nacidos de <1.500 gramos
se tratan tipicamente en un enfoque por etapas con liga-
dura de la fistula inicialmente, seguida de reparacion de la
AE una vez que el recién nacido ha aumentado de peso,
aunque es preciso individualizar cada caso’.

Las opciones quirurgicas para la reparacion AE / FTE in-
cluyen toracotomia posterolateral derecha o cirugia to-
racoscopica asistida o no por video como en los casos
presentados. La intervencion es extrapleural en el caso de
la toracotomia e intrapleural en el abordaje toracoscopico.
El paciente se coloca en decubito lateral izquierdo con in-
clinacion de 45° o en prono. Antes de comenzar la cirugia,
se suele realizar una broncoscopia rigida o flexible, como
un procedimiento de rutina para buscar malformaciones de
traquea y laringe y localizar la fistula. No es raro descubrir
una fistula proximal no diagnosticada. En la mayoria de los
pacientes, la fistula entra justo encima de la carina, nivel
que suele estar marcado por la vena acigos. Se identifica
la fistula entre el eséfago y la traquea y se liga. Es pre-
ciso tener cuidado con el nervio vago a este nivel. Des-
pués se aborda la AE. Por lo general, se coloca una sonda
nasogastrica que identifique el bolsén proximal. Una vez
identificados ambos cabos y comprobada la inexistencia
de tensioén, se realiza un corte limpio en extremo esofagico
proximal y se realiza la anastomosis termino-terminal con
sutura reabsorbible. Si hay demasiada tension en los ex-
tremos del eséfago o no llegan, se pueden utilizar técnicas
que incluyen el cierre por etapas como es la técnica de
Foker que utiliza suturas de traccién en los extremos del
esofago y los acerca lentamente. Una vez que se unen sin
tensién, se puede realizar una reparacion primaria. Si esto
sigue sin posibilitar la anastomosis, se puede realizar una
esofagostomia con gastrostomia en un segundo tiempo
con ascenso gastrico o colénico que se anastomosa con
el eséfago (gastro o coloplastia) posteriormente®.

Después de la cirugia, el neonato se traslada a la UCI neo-
natal bajo seguimiento estrecho. Se deja un tubo toracico
en el lado donde se accedi6 al térax. Después de 5-7 dias,
se realiza un esofagograma con contraste hidrosoluble en
busca de una fuga esofagica, en nuestro caso con azul de
metileno. Si no se identifica ninguna fuga, se podra iniciar
la alimentacion oral progresivamente. Si hay una fuga, el
tubo toracico se deja hasta que la fuga se selle y / o el
recién nacido tolere la alimentacion oral'.
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Las complicaciones quirtrgicas pueden ser precoces o tar-
dias. La complicacién precoz mas temida es la fuga anas-
tomética esofagica mencionada anteriormente. Las fugas
pequefias se pueden tratar manteniendo el tubo de térax y
la sonda nasogastrica a aspiracién y con nutricion paren-
teral hasta que la fuga se selle. Si hay una fuga grande o
dehiscencia anastomética, es posible que se requiera una
nueva intervencioén y reseccién del esofago®.

Otra posible complicacién algo mas tardia es la esteno-
sis anastomaética esofagica. Por lo general, se tratan con
dilataciones esofagicas endoscépicas seriadas, como se
realizé en el caso numero 1. Finalmente, aunque es poco
comun, se puede producir una refistulizacion del eséfago
y la traquea. Estas suelen requerir reintervencién. Sin em-
bargo, hay descritas diversas sustancias que, instiladas en
la zona de la fistula con broncoscopia, muestran una tasa
de éxito de cierre variable de la misma, como es el acido
tricloroacético®.

Las complicaciones no quirirgicas también son comunes.
Se recomienda el uso de inhibidores de la bomba de pro-
tones durante un minimo de un afio después de la cirugia
debido a la dismotilidad esofagica que conduce a un au-
mento del reflujo gastroesofagico y riesgo de aspiracion.
La traqueomalacia se observa comUnmente después de
la reparacién quirdrgica. Estos recién nacidos suelen tener
tasas mas altas de disfagia, infecciones del tracto respira-
torio y esofagitis. Durante la edad adulta tienen mayores
tasas de esofago de Barrett y cancer de es6fago en com-
paracion con la poblacién generalé.

Estos nifios requeriran, por tanto, un manejo multidiscipli-
nar por un equipo médico que estara formado por neo-
natélogos, cirujanos pediatricos, cardidlogos, radidlogos,
traumatologos y/o nefrélogos, en funcién de las malforma-
ciones asociadas.

El prondstico para los recién nacidos con AE / FTE es rela-
tivamente bueno y depende principalmente de anomalias
cardiacas y cromosomicas frente a la AE per se. General-
mente, la supervivencia global es de alrededor del 85%
-90%; siendo por parte del pediatra muy importante una
rapida deteccion para no demorar la cirugia, lo que dismi-
nuira la morbimortalidad.
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Vox del residente

Tumoracion de partes blandas.
Malformacion linfatica
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Introduccién

La deteccion de nédulos o tumoraciones en el espesor de
las partes blandas, la mayoria benignos, es un motivo fre-
cuente de consulta en pediatria. Estas lesiones se presen-
tan con unas caracteristicas y un cuadro clinico diferente
segun el tejido afecto y las causas que los originan, como
procesos infecciosos, traumaticos, malformativos, vascu-
lares o tumorales’. La gran mayoria se pueden identificar
mediante ecografia, su inocuidad la convierte en la primer
exploracion complementaria en el diagndstico diferencial
en pediatria; aunque no debe sustituir cuando sea necesa-
rio a una biopsia ni a otras pruebas de imagen complemen-
tarias, si puede aportar mas informacioén sobre la lesion, y
ayudar a la hora de saber dénde realizar una biopsia o qué
otra prueba de imagen solicitar®.

Las malformaciones vasculares (MV) son errores innatos
en el desarrollo embriolégico de los vasos sanguineos que
estan presentes siempre desde el nacimiento.

Caso clinico

Presentamos el caso clinico de un nifio de tres afios que
acude a la consulta de pediatria de atencion primaria por
tumoracion de una semana de evolucion, segun refieren
los padres, en cara lateral externa de muslo izquierdo. Se
trata de un paciente sano sin antecedentes personales ni
familiares de interés para el caso.

La tumoracion presenta un diametro de unos 5 por 2 cm,
no adherida a planos profundos, no dolorosa, sin sig-
nos clinicos de inflamacioén o infeccién, ni alteracion en la
deambulacién.

Ante una tumoracion de partes blandas en las extremida-
des el diagnéstico diferencial que nos planteamos es muy
amplio, en primer lugar lesiones benignas entre las que
distinguimos tumores benignos de partes blandas (lipoma,
neurilemoma, mixoma...) y lesiones no tumorales (hemato-

Autor para correspondencia: Elena Maria de Dios.
ededios93@gmail.com

vorgpaslEiiea - Volumen29 | N° 1 | Junio 2022

mas, abscesos, tofos gotosos, miositis osificante, quistes
sinoviales y malformaciones linfaticas).

En segundo lugar nos planteamos lesiones malignas entre
las que distinguimos tumores malignos de partes blandas
(liposarcoma, histiocitoma fibroso maligno, sarcoma sino-
vial...), metastasis en partes blandas de carcinomas y ex-
tension a partes blandas de sarcomas 6seos.

A la hora de evaluar estas tumoraciones no debemos ol-
vidar que la anamnesis es una gran fuente de informacion
para orientar el diagnostico al igual que las pruebas com-
plementarias.

En nuestro caso, se solicité una ecografia de partes blan-
das en la que se describe la lesion como una coleccion
suprafascial multiloculada que parece tener un trayecto
serpinginoso, con una extension de 6 x 2 cm de ejes CC y
AP, alcanzando hueco popliteo superficial. Su contenido es
anecoico completamente, sin componente sélido ni vascu-
larizacién interna (Fig.1). Dichos hallazgos podrian estar en
relacion con una malformacion linfatica o un hematoma en
resolucién, recomendando completar el estudio con una
RNM.

Figura 1. Ecografia con contenido anecoico y ausencia de
vascularizacion.

Se derivo a Cirugia pediatrica donde se completé el estu-
dio con RNM, con el diagndstico de malformacion linfatica
(Fig.2). Se decide mantener en este caso, una actitud ex-
pectante junto a revisiones perioddicas.
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Figura 2. RNM en T1 supresion grasa con con-
traste Sagital a la izquierda y axial a la derecha.
En tejido celular subcutaneo de region posterolateral de
muslo izquierdo se observa una tumoracion de limites im-
precisos, que se extiende desde la mitad del muslo hasta
la rodilla, a lo largo de unos 10 x 7 cm, y en su parte mas
distal proxima a la rodilla se introduce entre los musculos
biceps femoral y semitendinoso. Esta lesion es hiperintensa
en secuencia STIR e hipointensa en T1, formando peque-
Aos quistes y trabeculacion de la grasa. No se realza tras la
administracion del contraste. Conclusion: los hallazgos son
compatibles con malformacion linfatica.

Discusion

La clasificacion de la International Society for Study of Vas-
cular Anomalies (ISSVA) de 2018 divide las lesiones vascu-
lares benignas fundamentalmente en dos grupos: tumores

—dentro de los cuales el mas frecuente es el hemangioma
infantil— y las malformaciones vasculares?.

Las MV son errores innatos en el desarrollo embriologi-
co de los vasos sanguineos que estan presentes siempre
desde el nacimiento, aunque a veces se manifiesten mas
tarde. De forma general presentan un crecimiento gradual,
proporcionalmente mayor al crecimiento del paciente, que
es mas significativo en la pubertad.

Dentro de las malformaciones vasculares se encuentran
las conocidas como sin flujo : linfaticas, que a su vez se
pueden subdividir en dos categorias: linfedema y malfor-
maciones linfaticas congénitas? ; éstas ultimas estan com-
puestas por tejido linfatico secuestrado no comunicado,
delineado por tejido endotelial, por lo que se presentan en
la ecografia como lesiones quisticas (grandes lagos anec-
déticos de contenido linfatico), de pared fina, con sefal
Doppler negativa (no vascularizados), septados por tabi-
ques ecogénicos de grosor variable (en el caso de malfor-
maciones linfaticas multiloculares), en los cuales pueden
existir vasos sanguineos, con sefal Doppler positiva. Tien-
den a ser lesiones extensas con compromiso subcutaneo
y profundo®“.

Las malformaciones linfaticas son neoplasias benignas
con una prevalencia del 1-5 / 10,000, sin diferencia por se-
xos. El 75% se localizan en cabeza y cuello, seguido de
tronco, abdomen y extremidades. Aparecen con mayor fre-
cuencia en niflos menores de 1 afo, desciende ligeramente
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su incidencia hasta los 5 afos y progresivamente disminu-
ye hasta la pubertad'®.

Investigaciones recientes han descrito mutaciones somati-
cas en el gen PIK3CA que se asocia con sobrecrecimeinto
tisular, células de mayor tamafo y algunos tumores malig-
nos®é.

Los datos histologicos mas relevantes son la presencia
de canales linfaticos que penetran y disecan las estruc-
turas donde asienta la malformacion. Esto les confiere un
comportamiento agresivo a estas lesiones benignas y es
un dato muy importante a tener en cuenta en el momento
de valorar bordes de reseccién quirdrgicos y prondstico de
recidivas locales siendo del 6%?°.

Para el diagnéstico de estas lesiones es de gran ayuda la
utilizacion de técnicas radiolégicas como la ecografia®+®
TAC y RNM que indican la extensién de la lesion.

El tratamiento clasico es la reseccién quirirgica completa
con el inconveniente del potencial dafo estético, el com-
promiso nervioso o vascular, lo que conlleva a una escisién
parcial, las infecciones asociadas y recidivas hasta en un
50%8.

Entre los tratamientos alternativos estan la escleroterapia
con OK-432, Bleomicina y doxiciclina®'°, la terapia con la-
ser para paliar malformaciones linfaticas en localizaciones
peculiares, y para el control de hemorragias; y el tratamien-
to con sirolimus, que podria mejorar el prondstico de las
anomalias vasculares incluido los de tipo linfatico, aunque
se necesitan mas investigaciones para establecer los be-
neficios del sirolimus en el tratamiento de dichas anomalias
vasculares''.

A pesar de su alta prevalencia, aun hoy, no existen guias
ni consensos establecidos para el tratamiento de dichas
malformaciones.

Conclusion

La tumoracion de partes blandas es un motivo frecuente
en las consultas de atenciodn primaria, siendo la mayoria de
ellas benignas, causan gran disconfort tanto a los padres
como al médico que solo dispone de la exploracion fisica
para su diagnéstico. La gran mayoria se pueden identificar
mediante ecografia, una prueba econdmica, accesible,
rapida e inocua, siendo su Unico inconveniente la operabi-
lidad dependiente del examinador. Dicha exploracion en
ocasiones tiene que completarse con otras de mayor sen-
sibilidad como TAC, RNM o biopsia anatomo-patologica
que nos dara el diagnostico definitivo en un alto porcentaje
de casos.

La actitud terapéutica es variada ya que no existen guias
ni consensos establecidos al respecto, desde la cirugia
clasicamente utilizada, hasta la escleroterapia o el uso de
laser. Una posibilidad a contemplar en las malformaciones
linfaticas es la actitud expectante segun la extensién y lo-
calizacion con revisiones periodicas tal y como se expone
en nuestro caso clinico.
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Introduccién

Presentamos el caso de un nifio de 2 afios sin anteceden-
tes personales ni familiares de interés, que presenta una
tumoracién submaxilar sin mejoria tras tratamiento antibio-
tico y corticoideo oral ambulatorio prescrito por su pediatra
de atencién primaria.

En la exploracién destaca una tumoracion en region sub-
mandibular derecha, de consistencia dura y dolorosa a la
palpacion, sin otras adenopatias a otros niveles. Se com-
pleta estudio realizandose analitica sanguinea con sero-
logias (citomegalovirus, toxoplasma, virus Epstein-Barr,
Bartonella), hemocultivo, radiografia de toérax, ecografia
abdominal y ecografia de la lesion. En la analitica desta-
caba leucocitosis, con aumento de lactato deshidrogenasa
(LDH) y sin aumento de reactantes de fase aguda. En el
estudio ecogréfico se visualiza una imagen redondeada,
hipoecogénica, con hipervascularizacion en su periferia y
refuerzo acustico posterior, de unos 2 cm de diametro, su-
gestiva de adenopatia abscesificada (Figura 1). Se inicia
tratamiento antibidtico intravenoso con amoxicilina-cla-
vulanico y se realiza Mantoux, que resulta 0 mm a las 72
horas.

Figura 1. En ecografia cervical se objetiva imagen redon-
deada de 2 cm de didmetro, hipoecogénica y con refuerzo
acustico posterior.

Autor para correspondencia: Maria de los Angeles Cambrdn Carmona
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A los 5 dias de tratamiento antibiético intravenoso, pre-
senta fiebre, leucocitosis con neutrofilia (leucocitos 22590/
mmé, neutréfilos 16580/mm?) y aumento de reactantes de
fase aguda (proteina C reactiva 96 mg/l y velocidad sedi-
mentacién globular 70 mm/12 hora) por lo que se decide
modificar antibioterapia (clindamicina mas cefotaxima in-
travenosas) y es valorado por cirugia infantil, quien decide
intervencion quirdrgica para exéresis completa (Figura 2).
El informe anatomopatoldgico de la pieza extirpada mues-
tra linfadenitis necrotizante que sugiere diagndstico dife-
rencial entre bartonelosis y enfermedad de Kikuchi (Figura
3), siendo negativa la reaccién en cadena de polimerasa
(PCR) para micobacterias en la muestra y la serologia de
B. henselae negativa. Ante resultado anatomopatolégico
concordante con evolucion clinica de nuestro paciente, se
diagnostica de enfermedad de Kikuchi-Fujimoto. Presenta
una evolucion favorable en los siguientes meses, con des-
aparicion del conglomerado adenopatico acompanante; y
con cicatrizacion sin fistulas ni dehiscencias.

La linfadenitis necrotizante histiocitica o enfermedad de Ki-
kuchi (Kikuchi-Fujimoto) es una enfermedad poco frecuen-
te, de causa desconocida y resolucidon espontanea, que
afecta fundamentalmente a mujeres jovenes del sudeste
asiatico, siendo infrecuente en nifios'.

A’
Figura 2. Imagen intraoperatoria de la intervencion en la
que se realiza exéresis de la lesion.
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Figura 3. Imagen anatomopatoldgica: se visualiza distorsion arquitectural del ganglio por cumulos de histiocitos rodea-
dos de escaso tejido linfoide conservado. Técnica de tincion: hematoxilina-eosina. (A)Escala 10X; (B)Escala 20X. Imagen
cedida por servicio de Anatomia Patoldgica, Complejo Hospitalario Universitario de Badajoz.

Fue descrita por primera vez en 1972 por Kikuchi y Fujimo-
to en Japoén. Sus manifestaciones clinicas son polimorfas,
lo cual plantea problemas de diagnodstico diferencial con
procesos infecciosos, autoinmunes y/o neoplasicos.

La manifestacion clinica mas frecuente es la aparicion de
linfadenopatias laterocervicales, aunque pueden afectarse
otras areas ganglionares. Suelen ser dolorosas al tacto y
refractarias a tratamiento antibiético. Aparece fiebre del 30
al 50% de los pacientes, y puede asociarse a sintomas ge-
nerales (dolor abdominal, pérdida de peso, etc)?. Entre los
hallazgos analiticos destacan la elevacion de los reactan-
tes de fase aguda (70-80% de los casos), con aumento de
niveles de LDH (50-80%) y leucopenia (20-40%).

La etiologia es desconocida, implicandose hasta la fecha
mecanismos virales e inmunoldgicos. Algunos autores
postulan una respuesta autoinmunitaria no especifica a
agentes infecciosos, quimicos, fisicos y neoplasicos, en
donde uno o mas estimulos activan la respuesta inmuni-
taria y causan gran muerte celular por apoptosis’. Se ha
relacionado con infecciones virales como virus de Epstein
Barr, herpesvirus humano tipo 6, parvovirus B19 y citome-
galovirus®, asi como otros agentes infecciosos como to-
xoplasma, Yersinia enterocolitica o Pasteurella multocida.

El diagnostico definitivo se basa en el examen histolégico
en el que encontramos una hiperplasia reactiva con focos
bien circunscritos de necrosis paracortical con abundantes
detritus celulares, rodeados por un infiltrado inflamatorio
de linfocitos CD4+, histiocitos CD68, y quizas algunos in-
munoblastos; con escasa presencia de polimorfonucleares
neutréfilos y células plasmaticas®. Presenta varias fases:
una inicial con focos de proliferacion celular paracortical
sin necrosis (fase proliferativa); posteriormente aparece
una fase con focos de necrosis y células histiociticas (fase
necrotizante o clasica); y por ultimo se describe una fase
de resolucion, con predominio de histiocitos espumosos
(xantomatosa)'?.
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Multiples agentes infecciosos pueden causar linfadenitis
necrosante similar a la enfermedad de Kikuchi, como la
tuberculosis, histoplasmosis, sifilis, lepra y la enfermedad
por arafiazo de gato*.

La evolucién es habitualmente benigna, con resolucion en
pocos meses (de uno a seis meses) sin tratamiento espe-
cifico, con un riesgo de recurrencia menor del 5%35. Sin
embargo se han descrito casos recidivantes, con evolucion
a lupus eritematoso sistémico (en menos del 20% aunque
esta asociacion no esta muy clara).

Por tanto, la linfadenitis necrosante histiocitaria es una
entidad a tener en cuenta en el diagndstico diferencial en
las adenopatias subagudas en edad pediatrica, junto con
otras entidades como tuberculosis, infecciones virales,
metéastasis ganglionares o linfomas.
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Introduccién

La obstruccion de la vena cava superior (VCS) en nifios es
una anomalia poco comun y en general relacionada con
cirugia cardiaca previa como la reparacion de cardiopatias
congeénitas, el trasplante cardiaco o la canalizacion vascu-
lar para técnicas de soporte extracorpéreo. Se ha descrito
también como secundaria a la simple canalizacion central
de un catéter, sobre todo si mantiene durante un tiempo
prolongado y/o concurren enfermedades protrombaticas.
También puede suceder por crecimiento de tumores u otro
tipo de masas que engloben el vaso o lo compriman (sobre
todo linfomas y tumores sélidos). Mucho mas rara es la
obstruccion o estenosis congénita aislada de la VCS sin
asociacion con otra cardiopatia congénita’S.

Se describe a continuacion un caso de estenosis congéni-
ta de la VCS en un recién nacido con quilotérax bilateral y
edema “en esclavina”, que desarrollé anasarca y fallo renal
y en el que no se encontrd ninguna patologia de base.

Caso Clinico

Nifio de un mes y medio de edad, con antecedentes de
prematuridad (35 semanas de edad gestacional), peso al
nacimiento de 27859 (percentil 50-75), longitud 49 cm (ma-
yor del percentil 90) y perimetro cefalico de 38 cm (mayor
del percentil 90). Diagndstico prenatal de polihidramnios y
derrame pleural bilateral grave.

Nace mediante cesarea electiva, apreciandose edema de
predominio en esclavina (térax superior, miembros supe-
riores, cabeza y cuello). Requiere reanimacién inmediata al
nacimiento, con intubacién y ventilacion manual en parito-
rio por ausencia de esfuerzo respiratorio (Apgar 2 al minuto
y 5 a los 5 minutos).

Radiografia de térax inicial con derrame pleural bilateral
grave (Figura 1) por lo que se inserta drenaje pleural bila-
teral, extrayéndose liquido amarillento con 780 leucocitos/
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mm?, 99% de linfocitos, 70 mg/dl de glucosa, 2 g/dl de
proteinas y menos de 10 mg/dl de triglicéridos.

Con diagnéstico de quilotérax congénito se inicia trata-
miento con sirolimus, octreétido y se deja a dieta absoluta
con ausencia de débito por los drenajes y sin signos de
derrame pleural en la radiografia. En cada intento de ali-
mentar por via enteral con formula rica en triglicéridos de
cadena media (MCT) reaparece el débito por los drenajes,
ascendiendo la determinacién de triglicéridos en liquido
pleural a 94 mg/dl. Ante la distribucidon no uniforme del
edema, se sospecha compresion de vena cava superior,
aungque no se confirma con resonancia magnética nuclear,
si bien se aprecia dilatacion de la vena acigos. Ecografica-
mente se descartan anomalias cardiacas congénitas.

Requiere ventilacién mecanica invasiva desde el nacimien-
to. A los 15 dias del ingreso, se complica con sepsis por

Figura 1. Radiografia de torax. Derrame pleural bilateral

iz= - Volumen29 | N°1 | Junio 2022



spAb

Figura 2. Resonancia Magnética. Estenosis vena cava su-
perior

Candida parapsilosis, tratandose con anfotericina B lipo-
somal y voriconazol. Tras 3 semanas de tratamiento anti-
fungico, se objetiva fallo renal (secundario a hipovolemia,
hipoproteinemia, toxicidad por voriconazol iv y niveles ele-
vados de sirolimus), con creatinina de 2,1 mg/dl, oligoa-
nuria (@ pesar de diuréticos a dosis elevadas), anasarca
e hiperpotasemia y se traslada a la Unidad de Cuidados
Intensivos Pediatricos para empleo de técnica de depura-
cion extrarenal.

Aunque el edema disminuye de forma considerable tras
el inicio de hemodiafiltracién venovenosa continua, las
presiones venosas en catéter yugular son superiores a 15
mmHg y en ecografia se evidencian velocidades altas y
flujo turbulento en VCS, ademas de dilatacién de los va-
sos que drenan a ella. Se realiza nueva resonancia, que
muestra una estenosis no compresiva de VCS (Figura 2);
con estos hallazgos se realiza cateterismo diagnostico-te-

ESTENOSIS CONGENITA DE VENA CAVA SUPERIOR: UNA RARA CAUSA DE QUILOTORAX

rapéutico, encontrando estenosis larga y marcada de la
VCS que no interesa al origen de la acigos, que aparece
muy dilatada (Figura 3A). Se dilata la estenosis insertando
stent en dicha zona (stent tipo VALEO®) de 7x26 mm con
paso del gradiente medio de 10 mmHg a 0, sin compro-
meter el origen de la acigos y consiguiendo paso normal a
través de la VCS (Figura 3B). Parte del stent queda dentro
de la auricula derecha por su tamafo. La evolucién poste-
rior es buena, con desaparicion total del edema, retirada
de la ventilacién mecanica y recuperacion completa de la
funcién renal, recibiendo el alta hospitalaria a los 3 meses
de vida. Se mantiene con doble tratamiento antiagregante
(clopidogrel y aspirina) y sin complicaciones hasta el mo-
mento de la publicacion (con 2 afios y 1 mes de edad), aun-
que por ecografia presenta gradiente medio de 4 mmHg en
VCS sin dilatacién del sistema venoso, no descartandose
que pueda precisar angioplastias futuras.

Discusion

La estenosis de la VCS es una patologia rara en pediatria.
En una revision sistematica sobre el sindrome de VCS en
nifos de Nossair y cols?®, las tres etiologias principales fue-
ron cardiaca (asociada principalmente a cardiopatias con-
génitas), oncolégica y hematolégica. El estudio, que reco-
ge articulos publicados entre 1990 y 2015 y acumula 135
casos, registra que el 58% de casos se deben a una este-
nosis interna no trombdtica, el 24% a una estenosis interna
por trombos y el 18% a compresidon mecanica extrinseca,
pero no se hace ninguna mencion a la estenosis congénita,
mucho menos descrita y de la que solo se han comunicado
dos casos similares*S. En estos dos casos, como en el que
se describe, concurren el diagndstico prenatal de hydrops
fetal y derrame pleural bilateral importante, el nacimiento

Figura 3. Cateterismo. A. Estenosis larga y marcada de la VCS (flecha) que no interesa al origen de la acigos que aparece

muy dilatada. B. Stent insertado en la zona de la estenosis
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prematuro por cesarea y la necesidad de reanimacion en
paritorio, destacando el edema diferencial, localizado en
territorio dependiente de la VCS.

En este caso el diagnodstico se retraso ante la ausencia de
estenosis de VCS apreciable en RM (pese a la dilatacién de
la acigos), enfocandose el tratamiento hacia el del quiloto-
rax congeénito, pero sin respuesta, dada su relacién con hi-
perpresion del sistema venoso, y con deterioro progresivo
hacia anasarca y fallo multiorganico.

El caso es similar al descrito por Ro y cols®, aunque en su
caso la estenosis interesaba también al origen de la acigos
y la descarga del sistema venoso se hacia por la hemiaci-
gos, detectada en la ecografia por un flujo venoso reverso
a ese nivel. Mahajan y cols. describen un caso de este-
nosis congénita de VCS asociado a cardiopatia (drenaje
venoso pulmonar anémalo total supradiafragmatico y CIA
tipo Ostium Secundum), siendo el segmento estendtico
mas corto (1 cm) y afectando solo al final del vaso®.

En cuanto al tratamiento, existe la posibilidad de la inter-
vencion quirlrgica con ampliacion de la vena con pericar-
dio, pero se describen mayor nimero de complicaciones
que con el cateterismo. Se puede valorar la simple dila-
tacién de la zona estendtica sin implante de stent, sobre
todo en caso de lesiones muy puntuales, pero la tasa de
recurrencias es mayor.

El deterioro clinico del caso presentado y los buenos resul-
tados publicados’® orientaron al tratamiento angioplastico
percutaneo, con buen resultado inmediato y recuperacion
total de la semiologia. En el caso descrito por Ro y cols, el
desarrollo de reestenosis por proliferacion de la intima en
el stent y la ausencia de crecimiento de la zona obligaron a
reintervenciones vasculares posteriores y a un seguimiento
estrecho del caso. En la serie de Tzifa y cols. la superviven-
cia libre de reintervenciones a los 5 afios es del 53% vy del
35% a los 10 afios en nifios y adultos jovenes sometidos a
cateterismo como tratamiento de la obstruccion/estenosis
de la VCS®.

Conclusion

La estenosis congénita de VCS es una entidad rara, que
debe sospecharse en caso de polihidramnios, quilotérax
congénito y edema en territorio dependiente de VCS. La
realizacion rapida del diagndstico permite en muchas oca-
siones la intervencion temprana, pudiendo conducir a una
recuperacion precoz y evitar tratamientos innecesarios. La
angioplastia con implante de un stent puede liberar la obs-

truccion venosa y resolver la clinica con rapidez, aunque
es importante realizar un seguimiento estrecho por el alto
riesgo de reestenosis.
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SINDROME MALABSORTIVO GRAVE COMO CONSECUENCIA DE UNA GIARDIASIS RESISTENTE.

Nota clinica

Sindrome malabsortivo grave
COMO consecuencia de una giardiasis resistente
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Resumen: El sindrome de malabsorcion intestinal tiene un amplio espectro clinico, pudiendo pre-
sentarse de forma grave y siendo su etiologia multifactorial. La parasitosis intestinal
por Giardia lamblia resistente a tratamiento convencional es una causa infrecuente
de malabsorcion intestinal en nuestro medio, por lo que se necesita un alto indice de

sospecha para llegar a su diagndstico certero y realizar un tratamiento dirigido.

Caso clinico: Presentamos un caso pediatrico de malabsorcion intestinal grave debido a una pa-
rasitosis por Giardia lamblia resistente a tratamiento habitual, con recuperacion total

tras identificacion del parasito y tratamiento erradicador dirigido.

Conclusiones: A pesar de que la incidencia es baja en nuestro medio, es importante la determinacion
seriada de parasitos en heces ante sindromes de malabsorcién con coprocultivos
negativos, especialmente en aquellos casos con respuesta parcial a tratamiento con-
vencional o en los que no se identifique la causa en estudios iniciales, para lograr un
diagndstico temprano que permita iniciar tratamiento precoz y evite la realizacion de

pruebas innecesarias.

Palabras clave: malabsorcion intestinal, Giardia lamblia, parasitosis resistente, metronidazol, albenda-

zol.
Introduccion dios, asi como a un aumento de las resistencias de los pa-
rasitos a los tratamientos habituales®. Sin embargo, la inci-
dencia de parasitosis intestinales cronicas o refractarias a
tratamiento es desconocida dada la escasez de datos en la
bibliografia, encontrandose muy pocos casos descritos de

El sindrome de malabsorcion intestinal consiste en la in-
capacidad del intestino para absorber nutrientes debido
a disfunciones en el epitelio intestinal', en cualquiera de

las fases de digestion o absorcion (luminal, mucosa y pos-
tabsortiva)®. Su repercusion depende del tipo y cantidad
de nutrientes que no pueden absorberse, dando un am-
plio espectro clinico desde formas silentes a cuadros de
malnutricién graves®. La etiologia es multiple, englobando
enfermedades puramente digestivas, congénitas o adquiri-
das, enfermedades cardiacas, endocrinas, inmunolégicas,
infecciosas, etc*.

Las infecciones parasitarias intestinales constituyen una
pieza importante en el diagnéstico diferencial de esta en-
tidad. En los ultimos afios estamos asistiendo a un incre-
mento de la incidencia de infestaciones y nuevos tipos de
parasitacién en nuestro medio, debido a fendbmenos como
la inmigracién, la adopcién internacional y viajes a otros
paises, situandose en 26,7-44,7% segun diferentes estu-
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sindrome malabsortivo por parasitosis resistente.

Giardia lamblia es el parasito intestinal méas frecuente a
nivel mundial, cuya incidencia en nuestro medio es muy
baja (tasa de incidencia de 8,84/100.000 habitantes en Es-
pafa segun Red Nacional de Vigilancia Epidemiolégica).
Coloniza duodeno y parte alta de yeyuno y se adquiere por
contaminacion feco-oral, con especial transmisién en los
nifios menores de 5 afios®. La clinica que produce es muy
variable, consecuencia de una interaccion compleja entre
el huésped y el parasito’. La mayoria de los casos cursan
de forma asintoméatica o subclinica, siendo la diarrea acuo-
sa y el dolor abdominal la sintomatologia mas frecuente
en los pacientes que presentan clinica®.La mayoria de los
casos se resuelven espontaneamente o tras tratamiento
antibidtico en pocos dias. Sin embargo, en determinados
casos, la infeccion puede cronificarse y llegar a producir un
sindrome de malabsorcién severo®.
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Figura 1. dilatacion de asas de intestino delgado en ecografia abdominal.

A continuacion, presentamos un caso de sindrome ma-
labsortivo grave en un paciente pediatrico como conse-
cuencia de una infeccion por Giardia lamblia resistente a
metronidazol.

Caso clinico

Nifio de 2 afios y 7 meses, sin antecedentes de interés,
que presenta cuadro de 1 mes y medio de evolucion de
deposiciones diarreicas en numero de 8-10 al dia, liquidas,
de coloracion alternante entre blanquecinas y verdosas,
acompafnado de distension abdominal, pérdida de peso
de 1,6 kg, astenia y decaimiento. A la exploracion desta-
ca palidez cutéanea, peso 11,4 kg (z-score-1,50) y talla 90
cm (z-score -0,91) segun los estandares de crecimiento de
la OMS 2006/2007, aspecto distrofico con signos de des-
nutriciéon aguda (pliegues cutaneos redundantes en region
inguinal y glutea) y abdomen globuloso. Aporta estudio
reciente con hemograma y bioquimica normales, IgA total
95 mg/dl (normal 60-210 mg/dl), IgA-antitransglutaminasa
0,10 U/ml (normal < 7 U/ml), IgA-antiendomisio negativos,
TSH 1,75 mUI/ml (normal 0,4-5 mUI/ml), y un RAST (Ra-
dio AllergoAbsorbent Test) a multiples alimentos negativo.
Asimismo, aporta estudio de heces con dos coproculti-
vos negativos, deteccion de parasitos negativos, calpro-
tectina fecal de 4213 mg/g de heces (normal < 250mg/g

de heces) y digestion de principios inmediatos en heces
con abundantes vacuolas grasas y granulos de almidon.
En urgencias se realiza analitica urgente donde destaca
coagulopatia con tiempo de protrombina de 41% (normal
70-140%) por lo que se administra dosis de vitamina K iv
objetivandose posteriormente correccion de coagulopatia.
Se realiza ecografia abdominal en la que se objetiva dilata-
cién de asas de intestino delgado con abundante liquido,
sin engrosamiento de la pared (Figura 1).

Se decide ingreso hospitalario para estudio de sindrome
malabsortivo y se inicia tratamiento empirico con metro-
nidazol via oral, 15 mg/kg/dia durante 7 dias. Se realiza
analitica sanguinea con perfil nutricional donde destaca
hipovitaminosis A, B12, E y D y estudio de heces median-
te FENIR (faecal near infraread spectroscopy) de 24 horas
donde se objetiva elastasa pancreatica de 320mg/g (nor-
mal >200mg/qg) y 6,4 g de grasa/100 g de heces (normal <5
g/100 g heces). Se repite coprocultivo y estudio de parasi-
tos en heces siendo negativo. Se realiza endoscopia diges-
tiva superior donde se aprecia discreta atrofia vellositaria
parcial duodenal macroscopica (Figura 2); en el estudio
histolégico, aplanamiento vellositario focal, con importante
inflamacién crénica agudizada y extensa criptitis con au-
mento del nimero normal de eosindfilos (>40 por campo
de gran aumento) (Figura 3).

Figura 2A: Atrofia vellositaria parcial
en bulbo.
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Figura 2B: Atrofia vellositaria parcial
en segunda porcion duodenal.

Figura 2C: Atrofia vellositaria parcial
en tercera porcion duodenal.
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Figura 3A: Mucosa duodenal
con severa inflamacion crénica
agudizada y extensa criptitis.
Tincion con hematoxilina-eosi-
na, aumento 40x.

Durante las primeras 72 horas, la evolucion es favorable,
presentando mejoria parcial de las deposiciones ademas
de ganancia ponderal, por lo que se decide actitud expec-
tante y suplementacién con férmula polimérica, vitamina D
oral y vitamina K intramuscular semanal. Sin embargo, tras
finalizar tratamiento con metronidazol, presenta empeora-
miento claro de las deposiciones junto a hiporexia marcada
y nueva pérdida de peso, por lo que se indica nueva pauta
de metronidazol y se decide nuevo estudio endoscépico
con endoscopia digestiva superior e ileocolonoscopia, sin
hallazgos macroscopicos valorables; el estudio histolégico
muestra moderada inflamacién crénica agudizada en duo-
deno y el estudio microbioldgico de las muestras descarta
presencia de citomegalovirus. Se decide mantener en dieta
absoluta para reposo intestinal e inicio de nutriciéon paren-
teral total con persistencia de deposiciones diarreicas. Se
realizan coprocultivos y parasitos en heces seriados, obje-
tivandose en uno de ellos quistes de Giardia lamblia. Ante
la sospecha de Giardiasis resistente se inicia metronidazol
(15 mg/kg/dia) y albendazol (200 mg/dia) durante 14 dias.
A los 3 dias de iniciar tratamiento antiparasitario dirigido,
se objetiva mejoria notable en las deposiciones. Ademas,
se inicia nutricion enteral tréfica con férmula elemental ex-
clusiva con buena tolerancia, permitiendo aumento pro-
gresivo de la misma y retirada de nutricién parenteral. La
férmula elemental exclusiva se mantiene durante 4 sema-
nas, con introduccion progresiva de alimentacién comple-
mentaria. En controles posteriores, se objetiva ganancia
progresiva de peso hasta 13,5 kg (z-score -018) y talla a
92,5 cm (z-score -0,63), con normalizacion de examenes
de laboratorio.

Discusion

El sindrome de malabsorcién producido por Giardia lamblia
es debido a un mecanismo fundamentalmente mecanico,
debido al lugar de colonizacién intestinal del parasito, ya
que los quistes del mismo se alojan en las vellosidades
intestinales interfiriendo en la absorcién de nutrientes por
parte los enterocitos. Unido a ello, otros factores como la

secrecion de proteasas por el parasito, la respuesta in-
mune del huésped y cambios en la microbiota intestinal
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Figura 3B: Area de criptitis.
Tincion con hematoxilina-eo-
sina, aumento 40x.

Figura 3C: Aumento del numero
de eosindfilos en lamina propia .
Tincién con hematoxilina-eoxina,
aumento 10x.

pueden conllevar alteraciones en la mucosa intestinal tales
como acortamiento o atrofia de las vellosidades, deficien-
cia de disacaridasas y apoptosis de enterocitos que se tra-
ducen en un aumento de la permeabilidad intestinal con
hipersecrecion de aniones, pudiendo provocar estados de
desnutricion severos®’.

En nuestro caso, el paciente presentaba clinica florida
de corta evolucién, pero con manifestaciones graves ta-
les como coagulopatia y desnutricién debidas al sindro-
me de malabsorcion secundario a la infeccion por Giardia
lamblia. A pesar de estudio parasitologico inicial normal,
fue preciso una recogida seriada de heces para lograr la
identificacion de quistes Giardia lamblia. La alta sospecha
de giardiasis resistente y el inicio de tratamiento dirigido
conllevaron la erradicacion del parasito y, junto al soporte
nutricional, la mejoria clinica.

Para el diagnostico, el examen de heces en fresco, que de-
muestra la presencia de quistes microscépicos o trofozoi-
tos, continda siendo la prueba de eleccién. Sin embargo, la
sensibilidad de estas técnicas depende del uso de méto-
dos directos o de concentracién, del nimero de muestras
analizadas y de la experiencia del personal examinador®.
Sumado a ello, los trofozoitos o quistes no aparecen en
heces de forma constante en tiempo y cantidad debido al
ciclo vital del parasito. Todo esto explica que el diagnds-
tico puede llegar a ser muy dificultoso y se recomiende el
andlisis seriado de heces®’. No obstante, en algunos cen-
tros se afade el estudio por inmunocromatografia pero su
sensibilidad es baja en cargas parasitarias pequefas. Los
estudios moleculares con técnicas PCR (reaccién en cade-
na de la polimerasa) de momento sélo estan disponibles
para fines de investigacién y otras técnicas como inmuno-
diagnostico no tienen un papel relevante en el diagndstico
de giardiasis’.

Las opciones de tratamiento de primera linea para la in-
feccion comun por Giardia lamblia disponibles en Espafia
son monoterapia con metronidazol (15 mg/kg/dia duran-
te 7-10 dias) o tinidazol (50 mg/kg dosis Unica, maximo 2
g)®"°. Otros farmacos que pueden ser empleados en mo-
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noterapia son albendazol (10-15 mg/kg/dia en dosis Unica
durante 4-5 dias, maximo 400 mg/dia) o mebendazol (100
mg al dia durante 3 dias). En los pacientes con giardiasis
resistente se puede realizar prueba terapéutica con ciclos
de monoterapia a altas dosis o de mayor duracion, o, lo
que da mejor resultado por los mecanismos de resistencia
del parasito, proponer terapia combinada con metronida-
zol y albendazol a dosis estandar. También esta descrita la
utilidad de la terapia combinada con tinidazol/metronidazol
y quinacrina, pero esta Ultima no esta comercializada en
Espafia®”*10,

A pesar de que la incidencia de infestacion por Giardia
lamblia en nuestro medio es muy baja, es importante un
alto indice de sospecha de giardiasis resistente para lograr
un adecuado diagnostico ante pacientes que responden
parcialmente a la terapia estandar, ya que las resistencias
al tratamiento estan aumentando en los Ultimos afos y re-
quieren de un abordaje precoz para evitar consecuencias
graves tales como las derivadas del sindrome malabsorti-
voque pueden generar. Asimismo, incidimos en la impor-
tancia de la determinacion seriada de parasitos en heces
en los sindromes de malabsorcion o en otras entidades in-
testinales que cursen con diarrea con estudios iniciales ne-
gativos y respuesta parcial a tratamiento empirico, ya que
la excrecion de quistes suele ser intermitente y una sola
muestra de heces con resultado negativo puede conducir a
descartar equivocadamente infestacion parasitaria.
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ARTRITIS SEPTICA DE LA SINFISIS DEL PUBIS EN PACIENTE PEDIATRICA.
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La artritis séptica de pubis (ASP) es una entidad infrecuen-
te de dificil diagndstico, ya que suele presentarse de for-
ma insidiosa como dolor abdominal y/o pubico irradiado a
muslos y caderas, acompafiado de fiebre. Frecuentemente
se asocia al antecedente de cirugia ginecoldgica o urolé-
gica. Es un cuadro excepcional en pediatria, siendo pocos
los casos descritos en la literatura. Exponemos el caso cli-
nico de una nifia diagnosticada y tratada satisfactoriamen-
te de ASP en nuestro centro y realizamos una revisién del
manejo diagnodstico y terapéutico de esta patologia.

Caso clinico

Nifia de 11 afios, con antecedentes de dermatitis atépica
y menarquia 4 meses antes, con rasurado de area genital,
sin lesiones ni infecciones recientes, que consulta en el
servicio urgencias por dolor hipogastrico irradiado a am-
bas ingles de dos semanas de evolucion. En la ultima se-
mana asocia fiebre de alto grado y limitacion de la marcha
por dolor. En la exploracion fisica destaca la afectacion
del estado general, abdomen doloroso de forma difusa sin
signos de irritacion peritoneal, y dolor a la abduccion de
ambas caderas y a la palpacién de la region pubica, sin
lesiones cutaneas aparentes, con area rasurada. Se soli-
citan pruebas complementarias con analitica que muestra
13270 leucocitos/mm3 (81% neutrdfilos) y PCR 276 mg/L.
Ante la alta sospecha de patologia aguda abdominal como
origen del proceso infeccioso, se solicita la realizacién de
una ecografia abdominal que es informada como normal.
Dada la persistencia de la clinica, los resultados analiticos
y ante el empeoramiento del dolor, se realiza TAC abdomi-
no-pélvico donde se identifica irregularidad en la superfi-
cie articular pubica con derrame y abombamiento periar-
ticular en direccion craneal, dato que sugiere ASP (Figura
1). Con esta sospecha se realiza puncién ecoguiada de la
articulacién obteniéndose liquido purulento que se envia
a microbiologia y se inicia antibioterapia con cloxacilina y
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clindamicina intravenosas. A las 48 horas de la toma de
muestras, se obtienen resultados positivos en hemocultivo
y cultivo de liquido articular para S. aureus meticillin sen-
sible. Debido a la persistencia de fiebre y a la elevacion
de la PCR hasta 330mg/l y 13400 leucocitos a las 72 ho-
ras del inicio del tratamiento, se realiza nueva aspiracion
con drenaje y lavado de la articulacién. Tras la intervencion
presenta mejoria clinica y de parametros analiticos, mante-
niéndose el drenaje de la herida quirdrgica durante 3 dias y
antibioterapia con cloxacilina endovenosa 14 dias. Al alta
permanece una semana de tratamiento con cefadroxilo
oral cumplimentando un total 3 semanas de antibiético,
siendo la evolucién satisfactoria y permaneciendo la pa-
ciente sin secuelas en el momento actual.

La articulacion de la sinfisis del pubis es una localizacién
excepcional de infeccion osteoarticular, especialmente en
la poblacién pediatrica. Existen factores de riesgo para su
aparicion como el antecedente de una cirugia pélvica, el
uso endovenoso de drogas, la existencia de incontinen-
cia urinaria, neoplasia pélvica o la practica profesional de
deporte'?®, En nuestra paciente destacaba tan sélo los
antecedentes de dermatitis atépica y el rasurado del area
genital como potenciales factores de riesgo.

La forma de presentacion es muy inespecifica, lo que difi-
culta el diagnéstico, siendo los sintomas mas frecuentes la
presencia de fiebre, el dolor abdominal y/o pubico irradiado
a muslos o cadera y la cojera’®“. El diagnéstico diferencial
ha de establecerse con la osteitis pubica y la osteomielitis
de ramas pubicas’. El diagndstico esta basado en la clinica
apoyada por resultados de pruebas de imagen y analiti-
cas. Los examenes de laboratorio muestran con frecuencia
leucocitosis y elevacion inespecifica de parametros infla-
matorios (VSG y PCR)'®. El hemocultivo tiene una elevada
rentabilidad, siendo positivo hasta en el 74% de los casos®.
Es fundamental la realizacion precoz de pruebas de ima-
gen que localicen el lugar de la infeccion. Las pruebas de
eleccion son la TC y/o la RNM ya que son mas sensibles
y detectan de forma precoz cambios como presencia de
liquido intraarticular, diastasis articular y edema 'y destruc-
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Figura 1. Irregularidad en la superficie articular pubica con
derrame.

cion osea’. Estos hallazgos en la TC en nuestro caso po-
sibilitaron el diagndstico. Una vez localizada la infeccion,
la realizacién de la puncion intraarticular ecoguiada resulta
fundamental para el drenaje de material purulento y el en-
vio de muestras para cultivo, con el fin establecer el diag-
néstico definitivo y conocer el agente causal®®°.

El patégeno mas frecuentemente aislado es el S. aureus,
germen identificado en las muestras estudiadas en nues-
tra paciente. Ademas, se han descrito casos de ASP origi-
nados por P. aeruginosa y polimicrobianos; estando estos
ultimos relacionados con pacientes con patologia neopla-
sica o tras cirugia pélvica'®+1°,

Los pilares del tratamiento son la antibioterapia endove-
nosa y la cirugia, que es necesaria hasta en un 50% de
los casos para desbridamiento a pesar del tratamiento mé-
dico. La antibioterapia empirica en pacientes sin factores
de riesgo como el nuestro debe ir orientada a la cobertura
principalmente de S. aureus. Una vez conocido el germen
causal se administran tratamientos antibioticos dirigidos
frente a éste, con regimenes de hasta 6 semanas de dura-
cion'2810, En casos de buena evolucién, es posible acortar
la duracién hasta 3 semanas obteniéndose resultados sa-
tisfactorios como en nuestro caso.
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El diagnéstico de esta entidad puede suponer un reto para
los pediatras de urgencias, dada la baja frecuencia de esta
enfermedad en la poblacion de esta edad. Alertamos sobre
la necesidad de mantener un elevado indice de sospecha
de ASP ante la triada de dolor abdominal, fiebre y altera-
cion de la marcha'®*4; ya que el diagndstico y tratamiento
precoz puede modificar el pronéstico de esta enfermedad.
El retraso en el diagndstico y por tanto en el tratamiento,
0 un error en la terapia indicada puede conllevar compli-
caciones en el momento agudo, como la posibilidad de
desencadenar un cuadro séptico y secuelas a largo plazo
como inestabilidad pélvica, perforacion de la vejiga o do-
lor pélvico cronico. La realizacion de técnicas de imagen,
la obtencion de liquido purulento intraarticular y la admi-
nistracion de antibiotico junto con la cirugia, en los casos
indicados; son determinantes para una buena evolucion de
la ASP.
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Introduccién

El ciclopentolato es un farmaco anticolinérgico de rapido
efecto y vida media corta usado habitualmente como mi-
drigtico y cilcopléjico para inhibir la acomodacion y pro-
ducir midriasis maxima y valorar asi la refraccién objetiva
en los nifios. Aunque su uso es topico no esta exento de
riesgos, gran parte del farmaco puede pasar al conducto
nasolacrimal, absorberse sin primer paso hepatico y dar
lugar a efectos adversos sistémicos en los siguientes 15-
60 minutos tras su administracion. Como efectos adversos
se ha descrito bradicardia transitoria, vomitos, nauseas,
sequedad bucal, urticaria y somnolencia inusual, entre
otros. Una medida preventiva recomendada, es la oclusion
de dicho conducto durante los 2 minutos posteriores a la
instilacion. Por ultimo y menos frecuentemente, aparecen
cuadros como el sindrome confusional agudo (SCA) como
el que nos atafie 2.

Caso clinico

Presentamos el caso de un varén de 5 afios de edad sin an-
tecedentes personales de interés, que 30 minutos después
de la administracion de ciclopentolato topico presenta un
cuadro consistente en rubicundez facial, nerviosismo, alu-
cinaciones visuales e incapacidad para reconocer el entor-
no y a su padre. No antecedentes de episodios similares
previos. La posologia de dicha instilaciéon consistio en 3
gotas separadas de 10 minutos cada una, en ambos ojos,
existia la posibilidad de una mayor instilacion del farma-
co debido a la escasa colaboracién por parte del paciente
(cierre ocular voluntario). La exploracion fisica era anodina
salvo inquietud psicomotriz, pupilas midriaticas arreactivas
y respuestas lentas a preguntas sencillas. Las constantes
vitales estaban dentro de la normalidad. Ante la sospecha
de SCA secundario a ciclopentolato topico se realiz6 pauta
de rehidratacion rapida intravenosa para forzar la diuresis
y favorecer la eliminacion del farmaco, con observacion
clinica y monitorizacion de constantes. La evolucion fue
favorable con cese progresivo de las alucinaciones visua-
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les, de la inquietud y desorientacion espacial. No preciso
tratamiento farmacolégico sintomatico, ni del SCA ni de
las manifestaciones antimuscarinicas. El cuadro clinico se
autolimitd a escasas horas, persistiendo mas tiempo la mi-
driasis bilateral.

Discusion

El SCA es un cuadro clinico de comienzo agudo y curso
fluctuante, caracterizado por alteraciones en la atencién y
la conciencia, acompanado de trastornos sensoro-percep-
tivos, de la orientacion, del lenguaje, del ciclo vigilia-suefio
y de la actividad psicomotora del organismo. La etiologia
en pediatria es edad-dependiente, siendo una de las prin-
cipales causas los farmacos y los toxicos, siendo el an-
tecedente de la exposicién a ellos lo que permite, en la
mayoria de las ocasiones tener la sospecha diagnostica®.

La compleja fisiopatologia del SCA es la consecuencia de
alteraciones en el medio homeostatico del sistema nervio-
so central (SNC), entre las que se encuentran la deficiencia
iatrogénica de acetilcolina secundaria a farmacos anticoli-
nérgicos*.

Aunque el ciclopentolato topico es un farmaco seguro de
uso comun y las reacciones adversas graves son infre-
cuentes, la sintomatologia neurolégica no es inusual. Van
Minderhout et al® describieron que las reacciones adversas
a ciclopentolato tépico estaban presentes en su cohorte,
siendo mas graves en nifios de menor edad con un bajo
indice de masa corporal (IMC) o bien con instilaciones re-
petidas. Refieren una mayor seguridad y menor incidencia
en pacientes de mayor edad y con IMC alto, pudiendo uti-
lizar dosis dobles. Por lo que, recomiendan ajustar la dosis
del farmaco o monitorizar a aquellos nifios de menor edad
e IMC bajo, ya que observaron una mayor susceptibilidad
a farmacos anticolinérgicos en este grupo, pudiendo apa-
recer reacciones adversas que frecuentemente afectan al
SNC y que remiten en 2-6 horas sin secuelas permanentes.
Entre estas reacciones adversas las méas descritas son los
trastornos psicoticos (alucinaciones visuales muy frecuen-
temente) y de la conducta (ansiedad), asi como otros sinto-
mas neuroldgicos como crisis epilépticas, ataxia, temblor,
alteraciones del habla, inquietud psicomotriz, desorienta-
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cion en tiempo y espacio, dificultad para reconocer a per-
sonas.

La mayoria de las intoxicaciones de ciclopentolato son le-
ves y no requieren tratamiento mas alla de la observacion
hospitalaria e hidratacion intravenosa. Si por el contrario
los sintomas derivados de la intoxicacion pudieran com-
prometer la vida del paciente, habria que antagonizar el
efecto con un agente parasimpaticomimético, el mas utili-
zado es la fisostigmina. Por otra parte, si existiera una ver-
dadera agitacion se trataria de forma sintomatica, siendo
los farmacos de eleccidn los neurolépticos tipicos por via
parenteral (clorpromazina o haloperidol) y si fuera posible
usar la via enteral se prefieren los antipsicoticos atipicos
(risperidona, olanzapina, ziprasidona o quetiapina)’®.

Conclusiones

El SCA debido a una intoxicacién por ciclopentolato oftal-
mico en la edad pediatrica es algo bastante inusual, siendo
mas frecuentes en nifios mas pequefos y con IMC bajo y
su manifestacion en forma de alucinaciones visuales supo-
ne una gran preocupacion para los padres. Hay que tener
en cuenta que la gran mayoria de los casos son intoxica-
ciones leves. Por tanto, debemos mantener la calma, eva-
luar al paciente, explicar a los progenitores la benignidad
de la situacion y administrar el tratamiento mas adecuado,
normalmente hidratacion intravenosa y observacion hos-
pitalaria.
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Nota clinica
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Introduccién

Las displasias ectodérmicas (DE) son un grupo heterogé-
neo de cerca de 200 trastornos hereditarios caracterizados
por anomalias en al menos dos de las estructuras deriva-
das del ectodermo embrionario’-2.

Aunque son un amplio grupo de enfermedades, con una
gran variabilidad genética, hay determinados rasgos clini-
Ccos que son comunes en muchas de ellas y van a ser la
clave en el diagnédstico de esta entidad, tras realizar una
correcta anamnesis y una exploracion fisica exhaustiva.

La presentacion mas comun de la DE es la displasia tipo
anhidrética/hipohidrética (DEH)' que puede asociar o no,
inmunodeficiencia. Se caracteriza por la triada de hipotri-
cosis, hipohidrosis e hipodoncia. Genéticamente, el 95%
de los casos se origina por una mutacion en el gen EDA
ubicado en Xg12-q13.1, con herencia ligada al X, aunque
también se ha descrito el origen en otros genes ubicados
en los autosomas, menos frecuentes.

El conocimiento de esta entidad permite su sospecha des-
de el &mbito extrahospitalario pudiendo dirigir el diagndsti-
co y evitar la iatrogenia sobre nuestros pacientes.

Caso clinico

Presentamos el caso de un escolar de 5 afos en segui-
miento en consultas de neuropediatria por microcefalia y
retraso del desarrollo psicomotor.

No tiene antecedentes familiares de interés. Como ante-
cedentes personales presentd una antropometria neonatal
normal y fue intervenido de una estenosis hipertréfica del
piloro a los 32 dias de vida. Ha sido correctamente vacu-
nado segun el calendario vacunal vigente. Refieren hiposu-
doracién y eccemas frecuentes.

En la exploracion fisica, presenta un fenotipo (Figura 1)
consistente en labios gruesos, menton cuadrado, inser-
cion baja de la columela e hipotricosis. Ademas, presen-
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ta dientes temporales hipoplasicos con hipodoncia, aftas
orales, distrofia de las ufias de los pies (Figura 2) y piel
seca con eccemas. La exploracién neurolégica es normal,
salvo retraso psicomotor con mayor afectacion en el area
del lenguaje.

Tras la anamnesis y exploracién se establece el diagndsti-
co clinico de DE y se solicita estudio neurolégico completo
por retraso del desarrollo piscomotor y exoma dirigido a
DE. Las pruebas realizadas son: analitica sanguinea y uri-
naria (incluye hormonas tiroideas, inmunoglobulinas, co-
bre y ceruloplasmina, aminoacidos en sangre y en orina,
acidos organicos orina, amonio y acido lactico, sialotrans-
ferrinas, purinas y pirimidinas) sin alteraciones. Cariotipo,
estudio genético del sindrome X fragil, CGH array y exo-
ma dirigido de discapacidad intelectual: normales. Poten-
ciales evocados auditivos de tronco cerebral normales y
resonancia magnética craneal que revela una agenesia
parcial del cuerpo calloso a expensas del esplenio y de la
region posterior del mismo. En el estudio genético de DE
se encuentran dos variantes heterocigotas tipo missense
en el gen TSPEAR. Se realiza el estudio de segregacion a
los progenitores que muestran que la madre es portado-
ra en heterocigosis de la variante de significado incierto
(VSI) c.38T>A del gen TSPEAR vy el padre es portador en
heterocigosis de la VSI ¢c.195G>A del gen TSPEAR, ambas
variantes identificadas en heterocigosis en el caso indice
y consistentes con el modelo de herencia autosémico re-
cesivo esperado para el gen TSPEAR como causante de
DE14, tipo pelo/dientes, con o sin hipohidrosis, confirman-
do asi el diagnéstico clinico de DE.

En las sucesivas consultas el paciente ha evolucionado a
un retraso mental (RM) moderado con afectacion grave del
lenguaje y manteniendo la sintomatologia propia de la DE.

Discusion

Las DE'2? son un grupo heterogéneo de trastornos heredi-
tarios caracterizados por anomalias en al menos dos de
las estructuras derivadas del ectodermo embrionario, con
al menos una afectando los apéndices cutaneos (cabello,

ufias, glandulas sudoriparas) o dientes. Otros tejidos deri-
vados del ectodermo primitivo que pueden estar involucra-
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Figura 1. Caracteristicas fenotipicas. Notese la hipodoncia,
la malposicion dentaria y la sequedad en la mucosa labial,
con una lesién eccematosa.

dos en las DE incluyen las glandulas mamarias, la médula
suprarrenal, el sistema nervioso central, el oido interno, la
retina, el cristalino optico, las células pigmentarias y los
cartilagos del arco branquial. La incidencia de las diferen-
tes DE es variable y se estima en 7 de cada 10.000 nacidos
vivos.

La etiologia®* es genética, implicando en las DE mas fre-
cuentes, a genes que codifican la via ectodisplasina/NF-
KB, necesarios para el correcto desarrollo de diversas es-
tructuras ectodérmicas (EDA, IKBKG, WNT10A, TRAF®6,
NFKBIA 6 EDA2R). En nuestro caso, el gen implicado es el
gen TSPEAR, ubicado en 21g22. Este gen codifica el do-
minio de la laminina G de tipo trombospondinay la proteina
de repeticiones EAR, cuya funcién es poco conocida, aun-
que parece que juega un papel critico en la morfogénesis
del foliculo piloso y de los dientes humanos a través de la
regulacion de la via de sefializacion Notch de los querati-
nocitos, una via bioldgica clave en el desarrollo de muchos
tejidos ectodérmicos.

En cuanto a las manifestaciones clinicas®, los individuos
con variantes bialélicas en el gen TSPEAR pueden presen-

Figura 2. Pies de nuestro paciente. Onicodistrofia de los
dedos de los pies.
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tar una variedad de fenotipos que afectan a las estructuras
derivadas del ectodermo con un amplio rango de gravedad
desde agenesia dental aislada a DE. También se han rela-
cionado estas variantes con sordera neurosensorial aun-
que aun hacen falta mas estudios para poder aclarar esta
posible relacion. Se han descrito también algunos casos,
como el de nuestro paciente, con dismorfismo facial sutil
como cara larga ovalada, mentén cuadrado, fisuras palpe-
brales inclinadas hacia abajo, insercién baja de la columela
o labios gruesos.

En la serie de 21 pacientes con mutaciones en TSPEAR
recientemente publicada por Bowles et al.’ hay descritos
varios pacientes con alteraciones neuroldgicas, siendo las
mas frecuente la discapacidad intelectual. Un paciente de
dicha serie presenta también hipoplasia del cuerpo callo-
so y otro microcefalia, ambas presentes en nuestro caso
y aunque estas alteraciones neuroldgicas no son una ma-
nifestacion consistente en todos ellos y hacen falta mas
series de pacientes para poder definir las manifestaciones
fenotipicas de las mutaciones en el gen TSPEAR, en nues-
tro caso una vez ampliado el estudio etiologico del pacien-
te no podemos concluir que no sean debidas a la mutacion
en TSPEAR.

El diagnéstico se basa en la clinica cuando apreciemos al-
teraciones en nuestros pacientes en al menos dos de los
tejidos derivados del ectodermo. Posteriormente, el estu-
dio molecular de la DE nos permitira confirmar el diagnés-
tico, identificar posibles portadores y nos facilitara aportar
un adecuado consejo genético.

El tratamiento’ es exclusivamente sintomatico y preventivo
de las diferentes complicaciones de la enfermedad. El cui-
dado dental debe ser precoz e individualizado y revisarse
anual o bianualmente. También precisa especial atencion
la hipohidrosis, que genera en estos pacientes una incapa-
cidad para regular la temperatura mediante el sudor y una
consecuente tendencia a la hipertermia. Por ello, se debe
evitar una exposiciéon incontrolada a temperaturas eleva-
das, asi como al gjercicio intenso. La hipohidrosis también
suele derivar en eccemas frecuentes, que deben ser trata-
dos especificamente. No se debe olvidar el apoyo psicolo-
gico en caso de precisarlo y el asesoramiento genético de
estos pacientes en edad reproductiva.

En conclusion, la DE es una entidad clinica a tener en
cuenta y debe sospecharse cuando coincidan alteracio-
nes en las diferentes estructuras derivadas del ectodermo
(pelo, ufas, dientes...) asi como cuando el paciente refiera
ausencia de sudoracion, intolerancia al calor o eccemas.
En muchas ocasiones el diagnostico de sospecha se suele
realizar tras el retraso de la erupcién dentaria, la ausencia
de piezas dentarias y la forma cénica de los dientes.

El conocimiento de este cuadro permitira realizar un ase-
soramiento genético a la familia, asi como un adecuado
apoyo y seguimiento de las malformaciones dentales, al-
teraciones otorrinolaringoldgicas y cutaneas que puedan
aparecer en el transcurso de su enfermedad.
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Nota clinica

Disfuncion sinusal tras COVID-19

en un adolescente
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Presentamos el caso de un adolescente de 15 afos que
ingresa en Cuidados Intensivos Pediatricos para la recu-
peracion postquirirgica del drenaje de un absceso retro-
faringeo, con PCR para SARS-CoV-2 preprocedimiento
positiva. El paciente habia permanecido aislado durante 10
dias antes del ingreso, por contacto con un caso positivo.
Como estudio por contacto se realizé un test de antigenos
en su centro de salud, negativo. Se habia mantenido asin-
tomatico durante 8 dias, hasta 3 dias antes de consultar
en Urgencias, por fiebre de hasta 40° C y odinofagia muy
intensa.

En Urgencias se evidencia inflamacién amigdalar con
abombamiento del pilar amigdalino, por lo que se solici-
ta valoracién por Otorrinolaringologia que deciden drenaje
quirdrgico. Se inicia antibioterapia con ceftriaxona y clin-
damicina.

Antes de la intervencion quirdrgica se realiza PCR de
SARS-CoV-2 que resulta positiva. En el acto quirdrgico se
drena muy escaso material purulento del espacio periamig-
dalino izquierdo que se envia a cultivar, y nada del espacio
retrofaringeo.

El paciente ingresa en la Unidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos para la recuperacién del procedimiento.

A las 12 horas de la intervencién presenta hipotension y
taquicardia sinusal, con una ecocardiografia que muestra
disfuncién ventricular izquierda e insuficiencia mitral leve.
A nivel analitico destacan un ascenso del NT-proBNP has-
ta 8535 pg/ml y de la troponina | hasta 246 ng/L. Con la
sospecha diagnostica de MIS-C' (sindrome multisistémico
inflamatorio pediatrico vinculado a SARS-CoV-2) se inicia
tratamiento con corticoides, inmunoglobulinas, aspirina y
heparina de bajo peso molecular. Como criterios para este
diagnostico de acuerdo con la definicion de la OMS y el
documento de consenso de la AEPED? presentaba fiebre
de 3 dias, afectacion cardiaca, hipotensién, dolor abdomi-
nal y un exantema eritematoso evanescente con hiperemia
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conjuntival que desarrollé durante los primeros dias de in-
greso. Los signos analiticos de inflamacion aumentaron en
el segundo dia de ingreso hasta PCR 287 mg/L, PCT 4.8
ng/ml, IL-6 11 pg/ml y ferritina 1510 ng/ml, para descender
en los dias siguientes y normalizarse antes del alta.

Se inicio perfusion de dopamina a 10 mcg/kg/min con lo
que se estabilizo la presion arterial. En 36 horas mejora la
funcién cardiaca y se normaliza el acido lactico, que habia
llegado a un maximo de 2,5 mmol/L y se retira el soporte
vasoactivo. En las horas siguientes el paciente desarrolla
bradicardia nodal (ver figura 1) sin repercusién hemodina-
mica.

Se inicia tratamiento con teofilina intravenosa a 50 mg/6
horas para forzar un leve aumento de la frecuencia car-
diaca® y tras 36 horas aproximadamente el ritmo revierte a
sinusal sin volver a presentar alteraciones.

La fiebre desaparecié tras el primer dia de ingreso. La
antibioterapia se mantuvo durante 7 dias, el hemocultivo
extraido en Urgencias y el cultivo del exudado amigdalar
resultaron negativos.

Aunque ya se han comunicado arritmias en pacientes con
miocarditis asociadas a COVID-19* o no, la disfuncion si-
nusal con escape nodal no es la mas frecuente®. Este caso
es llamativo tanto por el tipo de alteracion electrocardio-
grafica como por el momento de aparicion de esta, cuando
la afectacion clinica y ecografica estaban resueltas. Quere-
mos destacar este ejemplo dentro las multiples afecciones
que a nivel cardiovascular que puede producir el SARS-
Cov2 en su variante inflamatoria multisistémica.

Tras 20 dias de ingreso fue dado de alta a casa, y a dia de
hoy cumple revisiones cada 6 meses en la consulta de Car-
diologia Infantil con electrocardiograma y ecocardiografia,
ambos sin alteraciones.
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Figura 1A y 1B. Ritmo nodal a 55-60 Ipm, sin objetivarse ondas p en el trazado. Voltajes disminuidos de forma generali-
zada sin alteraciones de la conduccion intraventricular ni de la repolarizacion.
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Nota clinica

Sindrome inflamatorio multisitémico asociado al SARS- CoV2.

A proposito de un caso
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Introduccioén

El Sindrome Inflamatorio Multisistémico Pediatrico vincu-
lado a SARS-CoV 2 (SIM-PedS) esta descrito por primera
vez en Espafia en mayo de 2020'2. Se trata de una enfer-
medad de expresividad variable que se inicia entre 3 y 6
semanas tras haber pasado la infeccién por SARS-CoV2
habitualmente asintomatica’.

La definicién de caso varia entre los diferentes organismos
sanitarios, pero las formas de presentacién mas frecuen-
tes incluyen: fiebre elevada, sintomas gastrointestinales,
exantema, reactantes de fase aguda elevados, afectacion
cardiaca habitualmente en forma de disfuncién miocardica
o dilatacion coronaria e inestabilidad hemodinamica en for-
ma de hipotensién y shock?*.

Este cuadro clinico comparte caracteristicas con la enfer-
medad de Kawasaki, sospechandose inicialmente un au-
mento de la incidencia de esta tras el inicio de la pandemia.
Posteriormente se comprobd que existian diferencias en
edad y forma de presentacion, en el perfil de citoquinas y
el desarrollo de anticuerpos®*.

La etiopatogenia no esta bien definida pero la serologia
COVID IgG positiva en la mayoria de casos, asi como el
aumento de biomarcadores inflamatorios sugieren una
desregulacion inmunitaria mas que un efecto patogénico
directo del virus?. Ademas, existen varias teorias en estudio
que explican que esta disfuncion multiorganica es debida a
la produccién de una tormenta citoquimica que tiene como
consecuencia un estado pro inflamatorio™®.

Caso clinico

Se presenta a una paciente de dos afios y medio, sin ante-
cedentes personales ni familiares de interés, que consulta
en urgencias por sindrome febril de hasta 39,5°C de 24
horas de evolucion y exantema rojo-vinoso intenso de re-
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ciente aparicion. Desde hace dos dias la familia destaca
anorexia y decaimiento. Presenta sintomatologia catarral
leve y niegan otros sintomas por aparatos y sistemas. Nie-
gan ambiente epidemioldgico favorable para COVID.

A la exploracién se encuentra decaida y seria, con un indi-
ce de Glasgow de 15/15. Palidez cutanea, ojeras y muco-
sas pastosas pero adecuada perfusién periférica. Exante-
ma micropapuloso intenso, no petequial, de predominio en
torax y tronco. Constantes hemodinamicas y respiratorias
estables.

Se traslada a la paciente a observacion donde se cana-
liza acceso venoso y se inicia rehidratacion intravenosa
rapida. Se realiza PCR COVID de exudado nasofaringeo.
Se extraen hemocultivo y analitica en la que destacan los
siguientes valores: proteina C reactiva 112 mg/|, procalci-
tonina 21 ng/ml, dimero D 4410 ng/ml y péptido atrial na-
triurético 1912 ng/ml. Linfopenia de 790/mmé3.

Se descarta infeccion de orina y se realiza radiografia de
térax que es normal. Ante el aumento de reactantes de
fase aguda y la eritrodermia se inicia antibioterapia empi-
rica con cefotaxima y clindamicina con la sospecha inicial
de enfermedad invasiva por estreptococo o estafilococo.

A las 12 horas de ingreso se obtiene el resultado de la PCR
COVID que es positiva. Se decide ingreso en planta de
hospitalizacién COVID y ante este hallazgo la familia final-
mente confirma contacto con su padre positivo en COVID
tres semanas antes de empezar con la clinica, sin haberse
realizado ninguna prueba diagndstica en ese momento por
encontrarse asintomatica.

A las pocas horas de ingreso en planta de hospitalizacion
sufre empeoramiento clinico, encontrandose mucho mas
decaida y somnolienta, con un indice Glasgow 13-14/15,
mayor palidez cutaneay piel algo reticulada. En las ultimas
5 horas diuresis 0,4 ml/kg/h, taquicardia de 180 latidos
por minuto e hipotensién con presién arterial media de 60
mmHg. Se realiza ecocardiograma en el que se observa
disfuncion sistdlica leve con una fraccion de eyeccion del
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Tabla 1. Resultados de las pruebas etioldgicas

Serologia SARS-CoV 2

IgM e IgG positivas

Hemocultivos

Negativos

PCR Adenovirus y Virus de Epstein-Barr

Negativa

Cultivo de exudado faringeo

Flora habitual

PCR enterovirus/rinovirus, Clhamydophila pneumoniae, Mycoplasma pneu- | Negativa
moniae

Cultivo LCR Negativo
PCRVHS 1y 2enLCR Negativa

ventriculo izquierdo del 50%. Se traslada a la Unidad de
Cuidados Intensivos Pediatrica (UCIP) y se inicia soporte
vasoactivo con noradrenalina a 0,1 mcg/kg/min a la que
posteriormente se asocia milrinona a 0,7 mcg/kg/min. Ante
la sospecha de SIM-PedS se inicia tratamiento con inmu-
noglobulina intravenosa (IGIV) 2g/kg repartida en dos dias,
metilprednisolona a 2 mg/kg/dia y terapia antiagregante
con acido acetil salicilico (AAS) a 3 mg/kg/dia. Se extrae
control analitico en el que destaca elevacién mas marcada
de reactantes de fase aguda, asi como elevaciéon de mar-
cadores de dafio cardiaco. Figura 1.

Ingreso en UCIP durante tres dias. No precisa soporte res-
piratorio. Tras 48 horas de tratamiento antiinflamatorio se
puede ir descendiendo soporte hemodinamico hasta su
retirada, observandose mejoria de la funcion cardiaca en
ecocardiografia. Ademas, disminuciéon parametros infla-
matorios en analiticas. Se traslada de nuevo a planta de
hospitalizacién. Se realiza inicia pauta descendente de
corticoide.
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Figura 1. Evolucion de PCR, PCT, Troponina T y ProBNP*
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A la semana de ingreso se obtienen resultados de pruebas
etioldgicas donde destaca serologia IgG positiva a SARS-
CoV 2. Tabla 1. Finalmente se realiza ecocardiograma en
el que ha recuperado su funcién cardiaca y a los 9 dias
de ingreso se procede al alta hospitalaria con control en
consultas externas. En sus revisiones y tras finalizar trata-
miento corticoideo no vuelve a presentar sintomatologia ni
alteracién de parametros analiticos, evolucionando hacia
una recuperacién completa y pudiendo suspenderse el tra-
tamiento corticoide oral a las 4 semanas.

Discusion

La edad media de aparicion del SIM-PedS se encuentra en
torno a los 9 afios a diferencia del caso que se expone en
este manuscrito. Ademas suele debutar con sintomatolo-
gia gastrointestinal que en este caso no estaba presente y
fiebre elevada de larga evolucién. Fue el ambiente epide-
miolégico lo que hizo sospechar el cuadro clinico.
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En la situacién epidemioldgica en la que nos encontramos,
es importante realizar la encuesta COVID a todo pacien-
te que acuda a urgencias con sintomatologia compatible.
Como vemos en este caso, nos encontramos con que, en
muchas ocasiones, la fiabilidad de esta encuesta es du-
dosa. Inicialmente la familia niega ambiente epidemiologi-
co COVID, pero ante el empeoramiento clinico que sufrié
nuestra paciente, hubo que insistir en que era importante
saber este dato. Este caso ocurrié en octubre de 2020 y
fue el segundo de nuestro hospital, por lo que todavia no
se sospechaba de manera precoz y fue el resultado de la
PCR COVID, asi como el contacto con un caso COVID lo
que activé las alarmas para iniciar el tratamiento inmuno-
modulador. Por otro lado, en este momento en nuestro
centro no se realizaba PCR COVID con ciclos para ver la
contagiosidad, por lo que los pacientes debian estar en
aislamiento respiratorio hasta tener el resultado de la se-
rologia.

Siempre hay que descartar otros cuadros como sepsis de
origen bacteriano, sindrome del shock téxico estafilocéci-
co/estreptococico o miocarditis de otra etiologia ya que el
manejo va a ser diferente. En aquellos casos en los que se
sospeche de inicio infeccion bacteriana grave es recomen-
dable iniciar antibioterapia empirica intravenosa de amplio
espectro tras hacer un barrido microbiolégico adecuado.
En nuestro caso se eligié cefotaxima inicialmente a dosis
de 150 mg/kg/dia como antibioterapia de amplio espectro
para cubrir tanto etiologia estreptocécica como estafiloco-
cica'y ademas se asocio clindamicina para inhibir la accién
toxigénica estafilococica. Con el empeoramiento clinico
que sufridé nuestra paciente en planta de hospitalizacion,
se aumento la dosis de cefotaxima a dosis de meningitis,
pero a los 5 dias de tratamiento antibiético y ante la mejo-
ria clinica y resultados negativos de todos los cultivos, se
suspendio la antibioterapia.

En cuanto al tratamiento inmunomodulador, no existe
un consenso internacional en cuanto a los farmacos y a
la pauta a seguir. Ademas, no se han realizados ensayos
clinicos aleatorizados consistentes que demuestren la su-
perioridad de una pauta de tratamiento. Las uUltimas guias
publicadas a nivel internacional asi como la asociacién es-
pafola de pediatria (AEPED), basandose en grandes estu-
dios observacionales recientes, postulan tratar de entrada
a todos los pacientes con IGIV asociandose corticoides en
la mayoria de casos, ya que se ha visto que mejoran la
sintomatologia mas rapidamente, sobre todo la disfuncion
cardiaca®"". En el caso que se presenta el prondstico me-
jor6 indudablemente siguiendo las recomendaciones de
la AEPED, tratandose nuestra paciente con IGIV y metil-
prednisolona intravenosa realizando después pauta des-
cendente. También se realizé tratamiento con AAS a dosis
antiagregante, recomendado en todos los pacientes. No se
realizd anticoagulacién por ausencia de factores de riesgo
de trombosis, ya que, aunque presentaba elevacion de di-
mero D, no se encontraba por encima de 6 veces su valor
normal®.
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Existen casos en los que no basta con el uso de IGIV y
corticoides, siendo necesaria la terapia con farmacos bio-
l6gicos (bloqueador de interleuquina-1 o 6 o del factor de
necrosis tumoral alfa). La eleccién de uno u otro farmaco
ha de ser individualizada y consensuada con un experto en
reumatologia. Existe poca bibliografia al respecto, pero si
que se ha visto que el uso de infliximab o algun otro anti
TNF-alfa es de utilidad en el caso disfunciéon miocardica
persistente o anti IL-1 o0 6 en pacientes que cumplan crite-
rios de sindrome de activacién macrofagica®.

Con esta nota clinica queremos demostrar la importancia
de considerar esta patologia ante cuadros de fiebre y dis-
funcién multiorganica que no tengamos bien caracteriza-
dos, ya que, aunque no es muy frecuente, es potencial-
mente grave siendo de vital importancia el inicio precoz
del tratamiento. Cada vez se tiene mas experiencia en el
manejo de estos pacientes, pero todavia existen temas
a cuestionar como la eleccion de farmacos biologicos en
caso de falta de respuesta al tratamiento habitual con IGIV
y corticoide. Tampoco existen datos acerca de la recurren-
cia o las secuelas que puede tener este sindrome. En lo
que si existe consenso es en que estos pacientes deben
ser valorados en un centro donde se pueda llevar a cabo
un abordaje multidisciplinar y que disponga de UCIP.
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Resumen

Palabras clave:

Abstract

Una vez diagnosticada la enfermedad celiaca, el Unico tratamiento posible en la actu-
alidad es una dieta sin gluten de por vida. Ademas de valorar la eficacia y verificar la
adhesion a la misma, es necesario que en el seguimiento periédico se incluyan como ob-
jetivos comprobar un crecimiento y desarrollo adecuados, diagnosticar de forma precoz
complicaciones o enfermedades asociadas, prevenir posibles problemas nutricionales
que pueden ser secundarios a la restriccion dietética y efectuar un screening de la enfer-
medad celiaca entre los familiares. Para llevar a cabo todos estos objetivos es necesaria
la implicacién de un equipo multidisciplinar y el disefio de una estrategia de seguimiento.

Enfermedad celiaca, seguimiento, dieta sin gluten, péptidos inmunogénicos del gluten.

Once celiac disease has been diagnosed, the only treatment currently possible is a life-
long gluten-free diet. In addition to assessing the efficacy and verifying adherence to it, it
is necessary during follow-up to check adequate growth and development, to diagnose
complications or associated diseases early, to prevent possible nutritional problems that
may be secondary to dietary restriction, and to screen the celiac disease among rela-
tives. To carry out all these objectives, the involvement of a multidisciplinary team and

the design of a monitoring strategy are necessary.

Key words:

La enfermedad celiaca (EC) es una alteracién inmune que
tiene un desencadenante ambiental conocido: la ingesta de
gluteny otras prolaminas relacionadas (secalinas, hordeinas
y aveninas) que se desarrolla en individuos genéticamente
predispuestos’. Su caracter crénico y sistémico, la asocia-
cion con enfermedades autoinmunes y el riesgo de compli-
caciones a largo plazo, plantean la necesidad de efectuar
un programa de seguimiento periddico de estos pacientes,
que se debera mantener durante toda la vida. No obstante,
en la actualidad, existe poca informacién sobre cémo se
ha de realizar dicho seguimiento y en la practica clinica se
suele llevar a cabo siguiendo las recomendaciones basa-
das en opiniones de expertos o en protocolos locales.

Autor para correspondencia: Beatriz Espin Jaime
beatriz.espin.sspa@juntadeandalucia.es

Celiac disease, follow up, gluten-free diet, gluten immunogenic peptides

Unidades de seguimiento

Una vez establecido el diagnéstico de la EC es importante
determinar qué profesionales, con qué frecuencia y de qué
manera van a efectuar el seguimiento del paciente celiaco.

Podemos distinguir una primera etapa, marcada funda-
mentalmente por el inicio del tratamiento y los cambios
que ello va a producir, en la que destacan como medidas a
efectuar durante la misma:

1. Educar al paciente y a su familia sobre la enfermedad
y su tratamiento llevando a cabo medidas de soporte que
faciliten la adaptacion a la nueva dieta. La implicacion de
grupos o asociaciones locales de EC, contribuye a llevar a
cabo este objetivo y mejorar la calidad de vida.

2. Monitorizar el grado de adherencia a las recomenda-
ciones dietéticas, por parte del paciente y su familia ya que
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la eficacia del tratamiento dependera en gran medida de
conseguir que sea la correcta.

3. Evaluar la respuesta al tratamiento. Desde el punto de
vista fisiopatoldgico, las alteraciones inmunolégicas y sus
consecuencias estan desencadenadas por la ingesta de
gluten por lo que, su exclusion de la dieta debe conducir
a la desaparicion de los sintomas, la normalizacion de las
alteraciones analiticas y la curacion histoldgica.

5. Detectar déficits y carencias nutricionales secundarias a
la enfermedad y/o a la dieta de exclusion.

6. Comprobar si es necesario efectuar modificaciones en el
calendario vacunal.

7. Realizar el screening de la EC en los familiares de primer
grado del celiaco

Una vez conseguido el control de la EC, en una segunda
etapa, los esfuerzos deben dirigirse fundamentalmente a
conseguir mantenerlo a largo plazo. Junto a medidas que
refuercen los conocimientos sobre la EC, pasan a ser pri-
oritarios objetivos como:

1. Monitorizar la adherencia a la dieta sin gluten (DSG), la
cual tiende a decaer con los afios y, de forma muy marca-
da, en determinados periodos como la adolescencia.

2. Detectar alteraciones nutricionales secundarias a la die-
ta de exclusion o a transgresiones en la misma.

3. Diagnosticar precozmente enfermedades que pueden
asociarse a la EC y/o complicaciones ligadas a la misma.

Para poder lograr la consecucién de todos estos objetivos
de forma adecuada, al igual que en cualquier otra enfer-
medad sistémica, el abordaje de la EC se aconseja que
sea realizado por un equipo multidisciplinar, siendo el gas-
troenterélogo pediatrico la mayoria de las veces el que,
tras efectuar el diagnostico, coordine la necesidad de que
participen otros especialistas en funcién de la forma de
presentacién y la presencia o no de complicaciones o pa-
tologias asociadas?*“. Dado que, el Unico tratamiento eficaz
para la EC es el mantenimiento de una correcta DSG, el
asesoramiento dietético es un area importante que se debe
cuidar bien. Por ello, desde el momento del diagnostico
y en las sucesivas revisiones, es recomendable incluir la
visita conjunta con un especialista en nutricion/dietista que
proporcione una informacion adecuada y completa al paci-
ente y su familia sobre como llevarla a cabo, que constate
que nutricionalmente sea una dieta saludable y recalque
la importancia de mantener su adherencia a la misma de
por vida®®.

Tratamiento dietético

Clasicamente se dice que la dieta del celiaco debe ser se-
gura, aportar todos los nutrientes necesarios para el de-
sarrollo correcto y estar adaptada a las caracteristicas del
nifio y su entorno.

La seguridad de la dieta viene definida por la exclusion por
completo de los componentes que ponen en marcha la re-
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spuesta inmune. El trigo, la cebada, el centeno, la espeltay
el kamut son cereales que deben eliminarse por completo
de la dieta. Por el contrario, el arroz, el maiz, el trigo sarra-
ceno, el amaranto, el mijo, el sorgo y la quinoa son cereales
y pseudocereales libres de gluten que constituyen las fuen-
tes de hidratos de carbono complejos en la dieta de los pa-
cientes con EC. Tradicionalmente se ha incluido dentro del
grupo de cereales con gluten la avena porque, aunque de
forma natural no contiene gluten, es muy habitual que tras
el proceso de recogida del cereal se contamine y por tanto
no sea apta para el consumo de los celiacos. A dia de hoy
la industria alimentaria ha puesto en el mercado para su
comercializacion “avena sin gluten” siendo imprescindible
que en el etiquetado se incluya de manera explicita la ex-
presion “sin gluten” y el sello oficial que acredite que se
trata de un alimento apto para celiacos. Aun existiendo
esta posibilidad, se recomienda no consumirla inicialmente
y solo plantear su inclusion en la dieta de forma individual-
izada bajo control médico”®.

El gluten esta presente en muchos alimentos procesa-
dos en los que se emplea como aditivo para estabilizar,
dar sabor y espesar. Cada vez existen en el mercado mas
productos elaborados considerados aptos para celiacos al
certificar un contenido en gluten no superior a 20 partes
por millén. No obstante, a pesar de que estos productos
han permitido a los pacientes con EC reproducir habitos
y patrones alimentarios de la poblacion general, es muy
importante recalcar que la alimentacién del celiaco no
debe basarse en el consumo de dichos productos, sino
que debe estar formada fundamentalmente por alimentos
libres de gluten de forma natural (verduras, frutas, carne,
pescados, huevos,...)".

La posible presencia de pequefias cantidades de gluten
en productos etiquetados como carentes del mismo y la
probabilidad de contaminacién cruzada incluso con una
preparacion y almacenamiento cuidadosos de alimentos
sin gluten, ha planteado dudas sobre qué efectos puede
tener la exposicion crénica a dosis bajas de gluten. Varios
autores han intentado identificar un umbral especifico de
ingesta por debajo del cual no aparecerian complicaciones
con resultado dispar®. Akobeng y Thomas revisaron trein-
ta y cinco estudios y encontraron una amplia variabilidad
individual en la tolerabilidad. Si bien algunos pacientes no
tenian anomalias histolégicas con una dieta que contenia
un promedio de 36 mg de gluten por dia, otros desarrollar-
on cambios en las mucosas después de consumir solo 10
mg por dia™.

Es muy importante detectar alteraciones nutricionales
al diagndstico que en ocasiones demandan el aporte de
suplementos durante un periodo variable para conseguir
su normalizacién. Las mas prevalentes son las relaciona-
das con el hierro, calcio, vitamina D, magnesio, zinc, vita-
mina B12 y acido félico. Ademas, es necesario controlar
que el mantenimiento de la DSG no condiciona ingestas
inadecuadas de macro y micronutrientes. En este sentido,
algunos estudios que valoran la dieta llevada a cabo por
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Tabla 1. interpretacion del estudio genético (modificado de referencia 15)

Fenotipo abreviado

Genotipo (PCR)

DR3-DQ2/DR3-DQ2
DQ 2.5/DQ 2.5 (DQ2.5 Homocigoto)

DQA1*0501-DQB1*0201/DQA1*0501-DQB1*0201

DR3-DQ2/DR7-DQ2
DQ2.5/DQ 2.2 (DQ2.5 Homocigoto)

DQA1*0501-DQB1*0201/DQA1*0201-DQB1*0202

DR3-DQ2
DQ 2.5/otro (DQ2.5 Heterocigoto)

DQA1*0501-DQB1*0201/otro

DR7-DQ2/DR5-DQ7
DQ 7.5/DQ2.2 (DQ2 trans)

DQA1*0201-DQB1*0202/DQA1*0505-DQB1*0301

DR3-DQ2/DR4-DQ8

DQA1*0501-DQB1*0201/DQA1*0301-DQB1*0302

DQ2.5/DQ8

ooa e DQA1*0301-DQB1*0302/otro
DQ8

DR7-DQ2 ) ]

DQ 2.2 (DQ2) DQA1*0201-DQB1*0202/otro

pacientes celiacos llaman la atencién sobre ingestas defi-
citarias de micronutrientes (especialmente vitamina D, hi-
erro, calcio, acido félico y fibra) junto a un mayor consumo
de grasas, fundamentalmente saturadas''-'3. Todos ello, en
parte, favorecido por un consumo excesivo de productos
sin gluten de fabricacion industrial, los que para mejorar su
presentacion y su palatabilidad tienen un mayor conteni-
do en grasas y cuyo abuso podria favorecer el desarrollo
de sobrepeso u obesidad. Si deben realizarse controles
analiticos rutinarios que monitoricen los niveles de dichos
nutrientes o solo ante la sospecha de que su ingesta sea
deficitaria es un tema sujeto a discusion™.

Screening de enfermedad celiaca en familiares

Es bien conocido que en los familiares de primer grado de
los pacientes celiacos se describe una mayor prevalencia
de EC, por lo que es obligatorio planificar un estudio fa-
miliar desde el primer momento en el que se efectua el
diagnostico.

El grupo de trabajo de la EC de la Sociedad Espafiola de
Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion Pediatricas
(SEGHNP) ha realizado una serie de recomendaciones so-
bre como efectuar dicho screening en los menores de 18
afios™ en base a los resultados de estudios realizados en
los ultimos afios en los que se constata que:

-El desarrollo de la celiaquia puede ocurrir en edades muy
tempranas y los Ultimos estudios parecen indicar que es
en la primera década de la vida donde el riego de desarr-
ollarla es mayor'®'®. Ademas, hay que tener en cuenta que
la EC puede presentarse de forma asintomatica incluso en
menores de 2 anos'®'® por lo que el screening se puede
comenzar a partir de los 12-18 meses de vida.

-La genética es un factor esencial. Mas del 90% de los
celiacos presentan alguno de los haplotipos HLA denom-
inados como DQ2 y/o DQ8 (Tabla 1) y de todos ellos, ser
portador homocigoto de DQ2 es el que mayor riesgo de
desarrollo confiere con incidencias acumuladas a los 3, 4y
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5 afhos respectivamente del 14,9%, 23,9% y 26,9%. Otro
factor de riesgo importante es el sexo femenino, siendo en
las nifias DQ2 homocigotas la incidencia acumulada de EC
a los 5 afios del 45%'718,

Todos estos datos son la base para que en el screening
se recomiende solicitar un estudio HLA, preferentemente
mediante técnicas de PCR (haplotipo extendido) ya que
nos van a dar informacion sobre la necesidad de efectuar
controles mas o menos frecuentes en funcién del riesgo
genético. Los anticuerpos antitransglutaminasa (anti-TG)
de clase IgA son los recomendados para llevar a cabo el
screening mientras que en los casos de déficit de IgA (IgA
< 5 mg/ dL) deberan emplearse los de clase IgG. Si la pri-
mera determinacion de los mismos es negativa, se repe-
tira de forma periédica dependiendo de la periodicidad del
grupo de riesgo genético al que pertenezca el paciente o
en cualquier momento que el nifio presente sintomas sug-
estivos de celiaquia teniendo en cuenta que en familias con
un miembro diagnosticado de EC el consumo de gluten es
muy inferior al consumo en familias sin casos de EC lo que
puede favorecer el desarrollo de formas poco sintomaticas
1520 (Tabla 2)

En caso de no disponer del haplotipo extendido, es de-
cir, cuando se informa solo del equivalente serolégico DQ2
o DQ8, se recomienda proceder como si pertenecieran al
grupo 2, por ser el de mayor prevalencia en la poblacion’®.

Valoracion de la eficacia de la dieta sin gluten

El inicio de la DSG debe conducir a la desaparicion gradual
de los sintomas, la correccion del estado nutricional del
paciente y la normalizacion de las alteraciones bioquimi-
cas (en los casos en los que existieran previamente) en un
plazo muy variable que va de 2 semanas a 6 meses. Solo
algunas manifestaciones de la enfermedad como la oste-
oporosis, la ataxia o la neuropatia periférica, pueden no
mejorar 0 presentar solo una respuesta parcial a la DSG.
En el resto de las manifestaciones clinicas, la ausencia de
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Tabla 2. Recomendaciones sobre screening de enfermedad celiaca en menores de 18 afios segun el riesgo genético

(modificado de referencia 15)

Grupos de riesgo

Control serolégico

e Grupo 1 — Riesgo alto
DR3-DQ2/DR3-DQ2 (DQ2.5/DQ2.5)
DR3-DQ2/DR7-DQ2 (DQ2.5/DQ2.2)

Anual hasta los 12 afios, y posteriormente cada 2 anos,
especialmente en mujeres.

e Grupo 2 — Riesgo intermedio
DR7-DQ2/DR5-DQ7 (DQ2.2/DQ7) (DQ2.5 trans)
DR3-DQ2/otro (DQ2.5/-)

DR3-DQ2/DR4-DQ8 (DQ2.5/DQ8)
DR7-DQ2/DR4-DQ8 (DQ2.2/DQ8)
DR4-DQ8/DR4-DQ8 (DQ8/DQ8)

DR4-DQ8/otro (DQ8/otro)

Anual hasta los 6 afos y posteriormente cada 2 afnos.

e Grupo 3 — Riesgo bajo
DR7-DQ2/DR7-DQ2 (DQ2.2/DQ2.2)
DR7-DQ2/otro (DQ2.2/otro)

A los 3 afos, 6 afios, 10 afios y 14 afios.

DQ2/DQ8 negativos

No recomendado

respuesta a la dieta debe hacer pensar en que existen in-
gestas de gluten (voluntarias o no) o bien otra patologia
concomitante (organica o funcional).

La determinacion periédica (cada 3-6 meses) de los anti-
cuerpos ligados a la EC es una de las herramientas mas
empleadas en la préactica clinica para valorar la eficacia y
adherencia inicial a la DSG ya que todos ellos disminuyen
hasta niveles por debajo del valor de referencia al excluir el
gluten de la dieta y pueden elevarse en casos de transgre-
siones, siempre y cuando sean mantenidas o frecuentes?'.
El tiempo necesario hasta que los titulos de anticuerpos
se normalizan depende del nivel inicial, pero en general se
consigue en los 6-24 meses posteriores a la exclusion del
gluten de la dieta?>. No obstante, debemos tener en cuenta
que:

-El tiempo necesario para conseguir la normalizacion se-
rolégica parece ser mayor si los anticuerpos son tipo IgG?2.

- La determinacién seriada de los anticuerpos especificos
solamente es Util si los titulos estaban elevados antes de
la instauracion de la dieta, no teniendo ningun valor en la
EC seronegativa.

- En pacientes con otras enfermedades autoinmunes aso-
ciadas (diabetes mellitus tipo 1, hepatitis autoinmune), los
anticuerpos pueden permanecer elevados, a pesar del
cumplimiento de la dieta®.

En los nifios la recuperacion histoldgica suele ser completa
y precoz tras la exclusion del gluten con la normalizacion
en el 95 % de los casos en dos afos?®. En la edad adul-
ta, por el contrario, la resolucion del dafio mucoso es un
hecho menos frecuente y tardio a pesar de una adheren-
cia estricta a la dieta con estudios que la estiman en un
34% a los 2 aflos y un 66% a los 5 afos tras el inicio de
la dieta®. En la practica habitual, en muchos pacientes
adultos se monitoriza la respuesta histolégica mediante la
realizacion de una endoscopia tras un periodo variable de
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DSG, mientras que en los niflos que cumplen los criterios
diagnosticos de EC y siguen una DSG de forma adecuada
no se considera necesario realizarlo. La repeticion de la en-
doscopia digestiva alta con toma de biopsias en nifios se
reserva solo para los siguientes casos:

-EC seronegativa

-Sintomas persistentes a pesar de una serologia negativa y
sin evidencia de transgresiones dietéticas

-Persistencia de serologia positiva a pesar de una DSG
correcta.

-Requerimiento en el proceso de transicién®®
Monitorizacion de la adherencia a la dieta sin gluten

Adherenciay eficacia de la DSG son dos conceptos intima-
mente unidos ya que la primera es indispensable para con-
seguir la segunda. Es esencial disponer de herramientas
que nos ayuden a confirmar que se estéa llevando a cabo
una DSG de forma adecuada y no necesariamente son las
mismas que valoran la eficacia del tratamiento.

Tras la recuperacion inicial, la ingesta de gluten no provoca
en muchos casos manifestaciones digestivas. Por tanto,
la normalidad clinica por si sola no es un buen indicador
de la adherencia a la DSG. Tampoco ninguno de los mar-
cadores serologicos, de forma aislada o combinada, son
adecuados para predecir el dafio intestinal ni la actividad
de la enfermedad?®. Entre las limitaciones que los estu-
dios serologicos tienen como marcadores indirectos de la
adherencia al tratamiento dietético destacan:

- En el nifio, aunque la sensibilidad del estudio seroldgico
es alta para un consumo habitual de gluten, es mucho mas
baja cuando se trata de detectar pequefas transgresiones
dietéticas ocasionales. En general, la persistencia o re-
currencia de la positividad de los anticuerpos se interpreta
como un indicador de bajo cumplimiento de la dieta. A este
respecto, se ha sefalado que la determinacion seriada de
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Tabla 3. Variables a tener en cuenta en la determinacion de los GIP en heces y en orina (modificado de referencia 36)

ORINA HECES
Consumo de gluten detectable >40-500mg/dia >40mg/dia
Tiempo minimo de deteccion tras ingesta 3-9 horas 0-2 dias
Rango de tiempo de deteccion tras ingesta 0-36 Horas 1-7 dias

anticuerpos seria mas Util para predecir la no adherencia, y
no tanto para confirmar la estricta adherencia®.

- En la poblacién adulta, una elevada proporcién de pa-
cientes siguen presentando dafio histolégico a pesar de
la normalizacién serolégica, como muestra el metaanali-
sis publicado en 2017 sobre la sensibilidad y especificidad
de los anticuerpos IgA anti-TG y antiendomisio (AE) para
identificar pacientes que presentan una atrofia vellositaria
realizando una DSG®¥. Incluyen datos de 26 estudios y ob-
tienen para los anti-TG una sensibilidad de 0,50 (95 % IC
0,41-0,60) y una especificidad de 0,83 (95 % IC 0,79-0,87),
mientras que los AE muestran una sensibilidad de 0,45 (95
% IC 0,41-0,60). IC 0,34-0,57) y especificidad de 0,91 (IC
95% 0,87-0,94). No obstante, los autores reconocen una
heterogenecidad alta entre los estudios y cuando analizan
los datos segun la edad, refieren que los valores de sensib-
ilidad en estudios pediatricos aumentan a 0.70 con anti-TG
y 0.74 con AE, manteniendo cifras de especificidad eleva-
das (0,87 con anti-TG y 0,78 con AE). Estos datos revelan
que resultados positivos de estos marcadores seroldgicos
son un buen indicador de la persistencia de atrofia, pero la
normalidad de sus cifras no siempre refleja la ausencia de
lesién ya que un numero considerable de los pacientes (so-
bretodo adultos) con dafio de la mucosa muestran titulos
de anticuerpos normales estando con DSG.

Es una practica habitual preguntar directamente al pa-
ciente o a la familia sobre el cumplimiento de la DSG o
emplear en las revisiones cuestionarios reducidos como el
test de adherencia a la dieta celiaca (CDAT) y el test de Bi-
aggi. Sin embargo, no siempre reflejan adecuadamente la
adherencia a la dieta y la subjetividad, el miedo al juicio y la
falta de informacién sobre el consumo de gluten represen-
tan limitaciones significativas®'. Mucha mas informacién se
obtiene mediante la realizaciéon de una Evaluacion Dietética
Estandarizada (SDE) que valora tanto la dieta del paciente
mediante cuestionario de veinticuatro horas o tres dias
como sus conocimientos sobre la DSG y etiquetado®2. No
obstante resulta laborioso, precisa de la participacion de
un dietista y consume un tiempo del que no siempre se
dispone en la consulta de revision.

En los ultimos afos han surgido técnicas que posibilitan
la determinacién mediante anticuerpos monoclonales de
algunos componentes del gluten (péptido G12 anti-33 mer
a-gliadina) que son desencadenantes reconocidos de la
reaccion inmunitaria en la EC y de forma genérica se de-
nominan GIP por las siglas en ingles Gluten-lmmunogen-
ic-Peptides. Se sabe que son resistentes a la degradacion
gastrointestinal por lo que son eliminados por las heces y
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en parte absorbidos y excretados por orina. Detectar su
presencia, tanto en heces como en orina, constituye una
evidencia del consumo de gluten y plantea la posibilidad
de que puedan emplearse como marcadores no invasivos
del cumplimiento de una DSG8333%,

Los GIP pueden detectarse en heces y en orina mediante
inmunocromatografia y en heces mediante ELISA. A la hora
de interpretar sus resultados, debe tenerse en cuenta que
el grado de absorcidn y excrecion de los GIP varia entre los
individuos y puede verse influido por las diferencias en el
microbioma intestinal y la dieta®-¢. (Tabla 3)

Algunos estudios valoran el uso de los GIP junto a las otras
herramientas disponibles para el control de DSG, aunque
esta por determinar con qué frecuencia y periodicidad po-
drian emplearse®. Si bien hay que tener en cuenta que solo
da informacién de un momento determinado y no refleja el
grado de adherencia en periodos de tiempo mayores de
1 semana, pueden ser de gran utilidad especialmente en
determinadas situaciones tales como la presencia de sin-
tomas, la disminucién lenta o la persistencia de los anti-TG
positivos a pesar de la DSG y el estudio de posibles trans-
gresiones fuera del domicilio.

Complicaciones de la enfermedad celiaca

Las posibles complicaciones asociadas a la EC son numer-
osas destacando las ligadas a alteraciones hematologicas
(anemia ferropénica), 6seas (osteopenia y osteoporosis),
endocrinas (baja talla) y neoplasias, especialmente del
tracto digestivo. Se discute la posibilidad de si, por un
lado, todas estas complicaciones podrian ser modificadas
por la DSG vy, por otro, la importancia del grado de adher-
encia a la dieta para obtener resultados favorables.

La pérdida de masa ésea se puede detectar hasta en un
66% de los pacientes adultos con EC y no siempre se
consigue la normalizacion completa con la DSG por lo
que algunos protocolos de seguimiento de la EC del adul-
to incluyen la realizacién de una densitometria 6sea basal.
Sin embargo no existe una recomendacion con respecto
al cribado de pérdida mineral 6sea en la edad pediatri-
ca®8, Se ha sugerido que se debe evaluar la densidad
6sea en los adolescentes con mal control dietético, per-
sistencia de la atrofia vellositaria, presencia de manifesta-
ciones clinicas 6seas, y en casos de indice de masa cor-
poral bajo?%. Si se detectan anomalias, se recomienda
indicar suplementacion con vitamina D y calcio y realizar
un seguimiento seriado cada 1 o 2 afos hasta que los
resultados se normalicen. Esto es especialmente cierto
para los adolescentes, donde la recuperacion puede ser
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mas lenta y el cumplimiento de la dieta puede ser mas
problematico.

Si bien la mayoria de los estudios poblacionales registran
un incremento de las tasas de mortalidad y del riesgo de
malignizacion en el paciente celiaco, parece que este in-
cremento del riesgo en pacientes adultos celiacos no es
tan elevado como inicialmente se describia®. Se ha dem-
ostrado que celiacos que ingieren gluten presentan un
mayor numero de alteraciones cromosémicas que la po-
blacion control, tanto nifios como adultos y que dichas
alteraciones se equiparaban tras un periodo de dieta sin
gluten, lo que lleva a la conclusién de que la presencia de
aberraciones cromosémicas en el individuo celiaco no es
un fendmeno constitucional, sino un fenédmeno inducido
y reversible, probablemente secundario a una situacion
de inflamacién intestinal crénica.® Todo ello explicaria el
mayor riesgo de enfermedades neoplasicas, fundamen-
talmente intestinales, que presenta el paciente celiaco no
tratado o con ingesta de gluten.

Comorbilidad autoinmune

El seguimiento del paciente celiaco también debe inter-
pretarse como una oportunidad para el diagnostico pre-
coz de comorbilidades autoinmunes. En general, se ha
descrito que las patologias autoinmunes son 3-10 veces
mas prevalentes entre los pacientes con el diagndstico de
EC y que hasta un 25% de aquellos que padecen un tras-
torno autoimnune y tienen un antecedente familiar de EC,
desarrollaran la celiaquia durante el seguimiento. Algunos
estudios publicados refieren que el desarrollo de enferme-
dades autoinmunes en pacientes celiacos se incrementa al
aumentar el tiempo de exposicion al gluten y cuanto mayor
sea la edad al diagnéstico, pudiendo alcanzar cifras en-
tre 1/100 hasta 1/400. De confirmarse, realizar una dieta
estricta de gluten de forma permanente podria en cierto
modo disminuir la incidencia de dichas patologias, aunque
la evidencia que apoya esta hipotesis en la actualidad es
muy limitada y controvertida®.

La tiroiditis y la diabetes tipo 1 son los mas frecuentes,
habiéndose descrito diferencias de presentacion segun la
edad al diagnéstico de la EC, con una mayor prevalencia de
la diabetes mellitus cuando esta se manifiesta en la edad
pediatricay de los trastornos tiroideos (tiroiditis de Hashimo-
to y enfermedad de Graves) cuando se detecta en la edad
adulta. Por este motivo, es una practica comun monitorizar
la funcién tiroidea en todos los pacientes en el momento
del diagnodstico y posteriormente durante el seguimiento
en cada revision, o al menos una vez al afio. No obstante,
es un tema a debate ya que se discute actualmente si es
necesario realizar dichos controles en los celiacos que no
presentan datos clinicos sugestivos de disfuncion tiroidea y
que realizan correctamente la DSG, por lo que quizas debe-
mos reservarlos para aquellos que presentan alguna alter-
acion clinica sugestiva de disfuncion tiroidea®.

Las enfermedades hepaticas autoinmunes son también
mas frecuentes en pacientes celiacos que en la poblacién
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general. La EC puede tener manifestaciones hepaticas
entre las que destaca como mas frecuente la hipertrans-
aminasemia. Suele ser leve y revierte al comenzar la DSG.
Por el contrario, la que obedece a la coexistencia de una
hepatopatia autoinmune puede ocasionar cifras muy vari-
ables y no mejora con el tratamiento dietético. Es por ello
que en niflos con disfuncion hepatica al diagndstico o en el
seguimiento que persiste a pesar de la DSG es obligatorio
efectuar un estudio de autoinmunidad.

Calendario vacunal

Los estudios que comparan cohortes de nifios con EC con
un grupo control, encuentran una diferencia significativa en
la respuesta a la vacunacion frente al viris de la hepatitis B
(VHB) con cifras que oscilan desde 47 al 78% en el grupo
de EC frente al 90% del grupo control*'. Varios autores han
propuesto el gluten como una causa potencial de falla de la
inmunidad. La forma en la que la ingesta del mismo podria
influir en la respuesta inmunitaria se desconoce, aunque
se postula que la competencia de los péptidos de gliadina
y los fragmentos de proteina del antigeno de superficie de
la hepatitis B (HBsAg) por unirse a las moléculas HLADQ?2,
podria dar lugar a una produccién de anticuerpos defec-
tuosa*?.

Determinar el nivel de anticuerpos frente al antigeno de su-
perficie del VHB es una practica comun al diagndstico de la
EC. En aquellos en los que no se detecten la revacunacion
suele indicarse, sin existir realmente consenso sobre si es
preciso efectuarla de forma completa o solo mediante la
administracion de una dosis de recuerdo.

Las recomendaciones actuales por parte de las autori-
dades sanitarias son la vacunacion anual frente a la gripe
en todos los celiacos en base fundamentalmente a los re-
sultados de un estudio epidemiolégico publicado en 2010.
Los autores examinaron el riesgo de hospitalizacion de-
bido a infeccién por virus influenza en 42.208 pacientes
con EC y en 3.709 con autoinmunidad celiaca (anticuerpos
anti-TG positivos con biopsia normal) respecto a 224.114
controles de la poblacion general pareados en edad y sexo
encontrando un mayor riesgo de ingreso hospitalario por
influenza en celiacos, tanto en adultos como en ninos*.

Conclusiones

El seguimiento en la EC debe llevarse a cabo por un equipo
multidisciplinar, que evalle, entre otros apartados, el cum-
plimiento de la dieta sin gluten, la nutricion, las comorbili-
dades y las posibles complicaciones. La figura del dietista
se erige como una de las mas importantes en dicho segui-
miento. Aun a dia de hoy, existen discrepancias en algunos
aspectos como sobre cuando es necesario efectuar una
densitometria, si es obligatorio establecer el estado vacu-
nal frente al VHB o qué herramientas son las mas adecua-
das para constatar la adherencia al tratamiento dietético y
el control de la EC.
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Abstract

En las ultimas décadas nos encontramos ante un aumento de patologias digestivas en
relacion a la exposicion a alimentos. En relacién con la ingesta de cereales estan apareci-
endo otras enfermedades no celiacas que mejoran tras la retirada del trigo de la dieta. En
este documento queremos analizar y explicar las dos entidades, junto con la enfermedad
celiaca (EC), mas prevalentes en relacion con la ingesta de gluten/trigo. El conocimiento
de estas dos enfermedades (alergia al trigo y sensibilidad al gluten no celiaca) nos facil-
itard nuestro diagndstico diferencial en las consultas especializadas cuando sospeche-
mos que la sintomatologia se relaciona con la ingesta de gluten/trigo.

Sensibilidad al gluten no celiaca. Alergia al trigo. Dieta sin gluten. Intolerancia a alimen-
tos.

In recent decades we are facing an increase in digestive pathologies in relation to expo-
sure to food. In relation to the intake of cereals, other non-celiac diseases are appearing
that improve after the withdrawal of wheat from the diet. In this document we want to an-
alyze and explain the two entities, together with celiac disease, which are more prevalent
in relation to the intake of gluten/wheat. Knowledge of these two diseases (wheat allergy
and non-celiac gluten sensitivity) will facilitate our differential diagnosis in specialized

consultations when we suspect that the symptoms are related to gluten/wheat intake.

Key words:

Introduccioén

El gluten es un conjunto de proteinas de pequefio tamario,
contenidas exclusivamente en la harina de algunos cereales
de secano (trigo, centeno, cebada y avena o cualquiera de
sus variedades e hibridos como la espelta, la escanda, el
kamut y el triticale)'. Sin embargo, la evidencia reciente su-
giere que la avena pura y no contaminada con otros granos
que contienen gluten, si se toma en cantidades limitadas,
es segura para la mayoria de las personas con enfermedad
celiaca?. El gluten tiene distribucién mundial y se encuen-
tra entre los «tres grandes» cultivos de cereales, con mas
de 600 millones de toneladas cosechadas anualmente. Por
detras del arroz y maiz.

Autor para correspondencia: Pedro Marquez Mira
marquezmirapedro@gmail.com

Non-celiac gluten sensitivity. Wheath allergy. Gluten-free diet. Food intolerance.

En los ultimos afios estamos asistiendo a un aumento im-
portante de la prevalencia de patologias que se relacionan
con el trigo o con el gluten y dichas patologias mejoran con
su retirada de la dieta.

Este aumento en las patologias relacionadas con la ingesta
de dichos alimentos o bien la percepcion del aumento de
sintomas en relacion a la ingesta esta conllevando a que
algunas personas vean el gluten como algo perjudicial para
la salud. Esta forma de vida viene apoyada por personajes
influyentes de la sociedad que motivan la realizacién de di-
etas sin gluten pese a no tener una indicacién médica para
ello. Debido a esto, se esta poniendo de moda hacer dietas
libres de gluten (o de trigo) en personas sanas. Estas dietas
cada vez aumentan mas en la poblacién infantil sin tener
aun conocimiento de las repercusiones que pueden conl-
levar a largo plazo. Es importante sefalar que la percep-
cién de que los alimentos sin gluten equivalen a alimentos
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mas saludables es errénea, ya que dichos alimentos tienen
menor valor proteico y un aumento de calorias derivadas
de azUcares®.

En nuestra practica clinica diaria asistimos a todo tipo de
situaciones en relacion a la ingesta de gluten o sustancias
contenidas en los cereales. Existen una serie de entidades,
no solo la celiaquia, desencadenadas por la ingesta de
gluten/trigo. Esto ha creado cierta confusion respecto a
las condiciones que efectivamente requieren tratarse con
dicha dieta*. Por tanto se han descrito como entidades in-
dependientes, la alergia al trigo (AT) y la sensibilidad no
celiaca al gluten (SNCG) y ambas requieren realizar una
dieta exenta de gluten/trigo®.

Alergia al trigo

La alergia al trigo se define como una reaccién de hiper-
sensibilidad a proteinas de este: mediada o no por IgE y la
combinacién de ambas'®. El trigo es uno de los alérgenos
alimentarios mas comunes en la edad infantil. En Euro-
pa se ha descrito una prevalencia de < 1% en diferentes
estudios™®. Es cierto que en otros estudios se indica una
prevalencia de hasta el 9% en pacientes autodiagnostica-
dos sin prueba de provocacion®. Se reconoce que el auto-
diagnostico suele sobreestimar la prevalencia de alergias
alimentarias siendo la causa la posible confusién con otras
reacciones adversas a los alimentos (es decir, sensibilidad
al gluten no celiaca).

Dependiendo de las formas de exposicion al antigeno po-
demos encontrar diferentes manifestaciones clinicas. La
sintomatologia puede aparecer a los minutos u horas de
la ingesta de trigo.

Alergia respiratoria

Asma del panadero y Rinitis. Son respuestas alérgicas se-
cundarias a la inhalacién de harinas de trigo y cereales: El
Asma del panadero es una de las alergias ocupacionales
mas prevalente en muchos paises*'.

Alergia gastrointestinal

Anafilaxia del ejercicio dependiente del trigo (AEDT): Sin-
drome causado por las proteinas W5-gliadinas. Los paci-
entes desarrollan un amplio espectro de manifestaciones
clinicas, desde urticaria generalizada a reacciones alérgi-
cas severas como anafilaxia'?.

Sindrome de enterocolitis inducido por proteinas alimenta-
rias: Es una manifestacién no mediada por IgE. El paciente
desarrolla vomitos, palidez y letargia 1 a 4 h después de
la ingestion de trigo en ausencia de sintomas cutaneos o
respiratorios mediados por IgE™.

Podemos diagnosticar dicha entidad de diferentes mane-
ras®. Se puede realizar una prueba de Prick test o una
medicion de los niveles de IgE frente a componentes del
trigo para aquellos pacientes con alergia IgE mediada.
Por el contrario, en aquellos que se sospeche una alergia
no IgE mediada se podria realizar una prueba de provo-
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cacion controlada. Se recomienda realizar dichas pruebas
en medio hospitalario®. A todo paciente que sospechemos
alergia al trigo seria recomendable realizar estudio de otras
posibles alergias alimentarias.

El tratamiento hasta la actualidad de dicha entidad con-
siste en la eliminacion del trigo de la dieta. Es cierto que
existen analisis muy prometedores sobre el uso de la in-
duccion oral de tolerancia al trigo™.

Sensibilidad al gluten no celiaca

Es una enfermedad recientemente descrita y aun contro-
vertida, caracterizada por la aparicion de una serie de man-
ifestaciones digestivas y extradigestivas relacionadas con
la ingesta de gluten y otras proteinas del trigo en pacientes
en los cuales se han descartado enfermedad celiaca (EC)
y alergia al trigo®.

La primera vez que se describi6 esta entidad fue en 1978,
observandose una serie de mujeres con dolor abdominal
y diarrea asociada al gluten sin diagnéstico de enferme-
dad celiaca™. Su prevalencia en Espafa se estima que
pueda ser del 10% lo cual conllevaria a un niumero 10 vec-
es mayor que la prevalencia de enfermedad celiaca'®'®.
Es interesante destacar que los estudios basados en un
diagndstico mediante prueba doble ciego controlado con
placebo para diagnosticar SGNC indican que mas de dos
tercios de los pacientes que experimentan sensibilidad al
gluten no reaccionan con sintomatologia tras exponerlos
nuevamente al gluten, lo que sugiere que la prevalencia de
SGNC basada en un diagndstico claro se reduce al menos
a la mitad, si no menos, en comparaciéon con los datos
publicados hasta ahora. Incluso después de corregir las
estimaciones, la SGNC parece ser dos o tres veces mas
prevalente que la enfermedad celiaca (con una prevalencia
estimada de enfermedad celiaca del 1%)"".

La patogenia del SGNC aun no esta totalmente aclarada,
se plantea que, a diferencia de la EC, en lugar de predom-
inar la activacion de inmunidad adquirida, la evidencia su-
giere que se activarian mecanismos de inmunidad innata’.
Hasta el momento, no se identificd ningun péptido de glu-
ten especifico que esté asociado de forma reproducible
con SGNC o que desencadene sintomas especificos. Es
importante subrayar que el trigo contiene muchos otros
componentes que pueden ser responsables de los sinto-
mas de los pacientes: inhibidor de la amilasa/tripsina, li-
popolisacaridos, aglutininas de germen de trigo (WGA) y
oligo-,di-, monosacaridos y polioles fermentables (FOD-
MAP)'". Por lo mencionado anteriormente, en los Ultimos
afnos se ha cuestionado su denominacién y se ha propues-
to llamarle sindrome de intolerancia al trigo.

Los mecanismos patogénicos potencialmente implicados
en la aparicién de sintomas en pacientes con SGNC son'®:
accion directa de la gliadina y otros péptidos del gluten,
malabsorcion de fructanos, presentes en los cereales, gen-
era mas duda que sea debido al aumento de permeabili-
dad intestinal®.
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Clinicamente nos encontramos ante una entidad que nos
genera gran dificultad a la hora de diferenciarla de otras
patologias como la enfermedad celiaca. A diferencia de la
alergia al trigo que sus manifestaciones clinicas suelen ser
suficientes para diferenciarla de otras patologias.

Los signos y sintomas puede ser digestivos o extradiges-
tivos. Dentro de los sintomas digestivos mas frecuentes
nos encontramos el dolor abdominal y la diarrea. Por el
contrario los sintomas extradigestivos son poco frecuentes
en la edad pediatrica pudiendo encontrarse entre ellos la
cefalea y la astenia'®.

Su diagnéstico, al carecer de herramientas o marcadores
diagnésticos especificos, se realiza actualmente por ex-
clusién, no existiendo en este punto un claro consenso.
En 2014 un grupo de expertos de Salerno, con vistas a
facilitar el diagnostico de dicha entidad, elabord una serie
de criterios diagndsticos'™:

- La ingesta de gluten provoca la aparicion de los sintomas
digestivos o extradigestivos y estos desaparecen tras la
retirada del gluten.

- Resultados negativos de IgE y test cutaneos frente al trigo.

- Serologia negativa para enfermedad celiaca (anticuerpos
IgA anti-EmA, anti-TG2).

- Anticuerpos IgG antigliadina positivos en el 50% de los
pacientes.

- Biopsias duodenales normales o con incremento modera-
do de linfocitos intraepiteliales (MARSH 0 o I)

- Haplotipo HLA-DQ2 o HLA-DQ8 positivo en el 40% de
los pacientes.

Realmente lo recomendable para un diagndstico certero de
la enfermedad seria una realizacion de prueba doble ciego
placebo-control. En primer lugar, seria necesario pasar un
cuestionario durante dos semanas de sintomas digestivos
y extradigestivos mientras el paciente se encuentre con
gluten en la dieta, posteriormente se elimina el gluten de
la dieta durante seis semanas y se realiza un cuestionario
de sintomas semanal para evaluar si existe una reduccién
en la sintomatologia de al menos el 30% de los sintomas
principales al inicio de la prueba. Tras las seis semanas de
dieta de exclusion se decide reintroducir gluten o placebo
en la dieta de forma diaria (una rebanada de pan) y reevalu-
ar sintomas durante esa semana. Cabe destacar que al in-
troducir el gluten en la dieta debe de tenerse en cuenta que
el alimento aportado debe de estar exento de FODMAPSs,
ya que existe la posibilidad de que estos sean la causa de
la sintomatologia y no sea una respuesta a la exposicion
al gluten™.

Por tanto, a la hora del tratamiento es importante conoc-
er que aquellos pacientes que no mejoren completamente
con una dieta libre de gluten puede que presenten sin-
tomatologia tras la exposiciéon a otros compuestos como
por ejemplo los fructanos que podemos encontrar en fru-
tas y verduras'’.
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El tratamiento consiste en una dieta libre de gluten segun
sintomatologia. No requiere adherencia estricta a diferen-
cia de la enfermedad celiaca, debido a que no se han de-
scrito hasta ahora complicaciones a largo plazo’.

No hay recomendaciones claras para la duraciéon de una
dieta libre de gluten, pero se sugiere que dure varias sema-
nas o meses y luego reevaluar la tolerancia al gluten permi-
tiendo reintroducir pequefias cantidades de gluten®'”.

Conclusiones

A lo largo de los afios la medicina se ha centrado en la
enfermedad celiaca como patologia predominante en rel-
acion al gluten dado que es aquella que puede provocar
unas consecuencias mas letales. Pero en los ultimos afios
ha ido en aumento la prevalencia de otras entidades en
relacion con la ingesta de gluten, lo que ha provocado que
en nuestras consultas se presente el reto de conocer ante
qué entidad en relacién al gluten nos encontramos.

Existe una gran necesidad de mejorar el arsenal de diag-
néstico para la SGNC v, si es posible, desarrollar biomar-
cadores claros que eviten las pruebas de exposicién al glu-
ten ya que son bastante dificultosas y consumen mucho
tiempo. La percepcién del gluten como unico desencade-
nante de SGNC es demasiado restrictiva, ya que se han
observado otros compuestos como posible causa de la
clinica de paciente.

Es importante una adecuada evaluacion y seguimiento del
cuadro tanto en Atencion Primaria como en Atencion Es-
pecializada, asi como conocer bien los criterios diagnosti-
cos de cada patologia.

Por otro lado, evitar el gluten esta cada vez mas de moda
y refleja un cierto estilo de vida concebido como “salud-
able”, sin haber sido prescrita dicha dieta por un médico.
Esta tendencia debe tomarse con cautela, especialmente
en el caso de los nifos, ya que los productos sin gluten no
necesariamente tienen una buena calidad nutricional, son
bastante caros y una dieta libre de gluten estricta y prolon-
gada puede provocar deficiencias.

Por lo tanto, la informacion clara para la poblaciéon en gen-
eral es importante para evitar cualquier abuso de las dietas
de restriccion, especialmente para los nifos.
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Resumen

Aunque la definicion de la enfermedad celiaca es comun para cualquier momento de
la vida, tiene caracteristicas diferentes tanto en las manifestaciones clinicas del debut
como en sus recaidas. Por lo tanto, su diagnéstico y seguimiento deben depender de
la edad del sujeto. Estas diferencias son ain mayores entre estas tres etapas: primera
infancia, adolescencia-adulto joven y edad madura.

Palabras clave:

Abstract

Enfermedad celiaca, criterios diagnosticos, nifios

Although the definition of theceliac disease is the same for every stage of life, it presents
different characteristics in the clinical manifestations of both the début and the relapses.
Therefore, the diagnosis must depend on the subject’s age. These differences are even
bigger between this three main stages of life: early childhood, adolescence-young adult

and adulthood.

Key words:

Definicién y concepto

La enfermedad celiaca (EC) se define en la actualidad
como una afeccion multisistémica, de tipo autoinmune
desencadenada por el consumo de gluten y prolaminas rel-
acionadas, que aparece en individuos con predisposicién
genética (principalmente HLA DQ2 y DQ8), caracterizada
por una expresividad clinica muy variable, incluyendo tan-
to la afectacion digestiva como la extradigestiva e incluso
la ausencia completa de sintomas y que persiste durante
toda la vida'2.

Segun la FACE (Federaciéon de Asociaciones de Celiacos
de Esparia) hay 40.000 personas diagnosticadas de EC en
Espafia. La prevalencia mundial se estima en 1/266, mien-
tras que en Espania oscila entre 1/118 en la poblacion in-
fantil y 1/389 en la poblacién adulta. Esta prevalencia se ha
visto aumentada en los ultimos afios debido a la utilizacion
generalizada de marcadores seroldgicos que nos han per-
mitido conocer la existencia tanto de las formas latentes
como de las silentes de EC?23.

Para que el diagnéstico de EC se pueda llevar a cabo se
tienen que cumplir 4 de los 5 siguientes criterios: clinica
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compatible y/o pertenencia a grupos de riesgo, estudio
genético, serologia e histologia compatibles y buena re-
spuesta a la dieta sin gluten (DSG).

Clinica

Si hay alguna figura que se asocia a la EC esas serian el
“camaledn” y el “iceberg”. Camaledn porque la celiaquia
puede considerarse con muchos y nuevos matices, dif-
erentes formas de presentacion, incluyendo sin ninguna
manifestacién clinica ni analitica (silente). Se consideran
como hace tiempo fue la sifilis “la gran simuladora” y “la
enfermedad de las mil caras”. Y como “iceberg porque de
todo el espectro clinico que presenta las formas sintomati-
cas serian solo la parte visible del mismo mientras el resto
de las formas se dispondrian en la parte sumergida y refle-
jarian la gran mayoria y lo que es peor aun los que estan
por diagnosticar*®.

La Clasificacién de Oslo en 20128 describe los diferentes
fenotipos clinicos de la enfermedad celiaca: Clasica, Pau-
ci-monosintomatica, Silente, Latente y potencial. Y se han
clasificado tradicionalmente segun la edad de present-
acion en tres periodos: infancia, nifilo mayor - adolescente
y adulto.
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Enfermedad celiaca clasica o tipica

Se caracteriza por la aparicion de sintomas graves de mal-
absorcion, anticuerpos séricos positivos y atrofia grave
de las vellosidades. Es la mas facil de detectar. Se inicia
en nifos con edades comprendidas entre 6 y 24 meses,
quienes tras un periodo variable desde la introduccion del
gluten en la dieta comienzan a presentar un retraso ponde-
ro-estatural, incluso con pérdida de peso, diarrea croénica,
vomitos y pérdida de apetito. Este conjunto de sintomas
clinicos, con aspecto de malnutricion y distensién abdom-
inal, es lo que se denomina “habito celiaco” y es un patrén
tanto mas frecuente cuanto menor edad tenga el nifio y
de presentacion excepcional en la edad adulta. Frecuen-
temente existe coincidencia simultanea con una de intoler-
ancia a la lactosa (entre un 10% y 50% de los casos) con
sus caracteristicas clinicas asociadas.

Enfermedad pauci o monosintomatica

Actualmente es la forma que se describe mas frecuente-
mente de EC pero segun el Registro REPAC tanto en el
trabajo publicado en 2014 como el que esta pendiente de
publicacion®” no en la poblacién pediatrica de nuestro en-
torno. El espectro histolégico es variable, desde enteritis
linfocitica a la atrofia total y el porcentaje de positividad de
autoanticuerpos séricos es variable (15 al 100%) y depen-
diente de la gravedad histolégica.

La forma mas frecuente en la infancia es la talla baja, gen-
eralmente no acompafada de manifestaciones digestivas.
Otras formas cursan con sintomas menores que Unica-
mente se reconocen tras la retirada del gluten.

Enfermedad celiaca silente

No hay manifestaciones clinicas, pero si lesiones histologi-
cas caracteristicas (incluso atrofia de vellosidades). Estos
casos suelen descubrirse bien en programas de deteccion
por una determinacion de marcadores séricos indicada por
sospecha clinica o bien por pertenecer a alguno de los gru-
pos de riesgo.

Enfermedad celiaca latente/potencial

Es una forma de expresividad variable ya que puede o no
tener sintomas y los anticuerpos pueden ser positivos o
negativos. Se caracteriza por la existencia de una mucosa
duodeno yeyunal normal, pero presentan un riesgo “poten-
cial” de desarrollar la EC en algun momento de su vida si
mantienen la ingesta de gluten.

Presentacion clinica segun la edad de debut de la en-
fermedad celiaca

Las manifestaciones clinicas de la EC difieren considera-
blemente segun la edad de presentacion variando de un
paciente a otros. Es importante destacar que el hecho de
que un patrén domine en una edad no implica que sea
siempre asi, por eso lo de “camalednica” pues no existe
una descripcion uniforme y muchos signos clinicos son
inexplicables en muchas situaciones. En general debemos
considerar que:
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- No existe un patron comun para todos los celiacos, ya
que su clinica es muy variada.

- Las formas de presentacion de la EC mas frecuentes son
las denominadas “no clésicas”, que predominan en los
adultos, pero que también aparecen en nifios a cualquier
edad.

- Las formas clasicas suelen aparecer en nifos menores
de 2 afos.

- Las presentaciones clinicas son multiples y variadas, con
presencia de uno o varios sintomas, signos y/o enferme-
dades asociadas, y variaciones incluso en el mismo sujeto
dependiendo de la edad de este.

- Es habitual presentar formas asintomaticas a pesar de
estar activa la enfermedad, especialmente durante la ad-
olescencia.

Otras veces el diagnoéstico se realiza por cribado en los in-
dividuos pertenecientes a poblaciones de riesgo, que son
aquellos con una frecuencia de EC superior a la que le cor-
responderia por el azar, y que estan en continua revision y
actualizacion (se describen en la Tabla 1 modificado de cita
8). En estos casos y en ausencia de sintomas, nosotros
creemos que el screening se deberia empezar solicitando
el tipaje HLA, junto con los marcadores de celiaquia para
descartarlo en un posterior seguimiento dado su alto valor
predictivo negativo que permite excluir la EC con un 99%
de certeza, aunque en ultima actualizacion ESPGHAN (Eu-
ropean Society for Paediatric Gastroenterology Hepatology
and Nutrition) no se contemple y sélo recomiende efectuar
determinaciones periodicas de los marcadores serologicos
en estos casos de riesgo sin existir en el momento actual
ningun protocolo satisfactorio sobre la frecuencia con la
que deben repetirse’.

En el preescolar y nifio pequefo las manifestaciones clini-
cas mas frecuentes son: diarrea crénica, falta de apetito,
vomitos, dolor abdominal recurrente, laxitud e irritabilidad,
apatia, introversion y tristeza. Los signos mas frecuentes
son la malnutricion, la distension abdominal, la hipotrofia
muscular, el retraso péndero-estatural, la anemia ferropéni-
cay la hipoproteinemia.

En el registro nacional de la Sociedad Espafiola de Gas-
troenterologia, hepatologia y Nutricién Pediatrica (estudio
REPAC de la SEGHNP)® publicado en 2014 la EC en su for-
ma clasica se describe en un 71% (91% en menores de 3
anos), atipica en el 22% (46% de 6-15 afos) y silente en el
7% (25% de 6 a 15 afos). Siendo la mediana de edad en el
momento del diagndstico de 2,3 afios; el 39,5% ocurrieron
en los primeros 2 afios, el 42% entre 2y 6 y el 18,4% entre
6 y 15 afos. En una actualizacion de este trabajo con una
sistematica similar y que esta pendiente de ser publicado’
se ha apreciado una elevacion de la mediana de edad al di-
agnostico que en este caso fue de 4,0 afios (rango 7 meses
a 15 afios). Se detectaron sintomas gastrointestinales en el
71,4% de los pacientes, siendo la diarrea el sintoma mas
frecuente (45,9%). La presentacion clinica mas frecuente
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Tabla 1. Enfermedades asociadas a la enfermedad celiaca

0 | FAMILIARES DE PRIMER GRADO

hermanos (9%), hijos (8%) y padres (3%)

1 Enfermedades autoinmunes

Déficit de IgA (2-8%)

Lupus eritematoso sistémico
Enfermedad de Addison

Sindrome Sjogren (14%)

Nefropatia por IgA

Artritis reumatoide

Arteritis autoinmune

Anemia hemolitica autoinmune (3%)

2 | AUTOINMUNES ENDOCRINA

Diabetes mellitus tipo 1 (2-12%)
Tiroiditis autoinmune (7 %)
Hipoparatiroidismo

3 | AUTOINMUNES DIGESTIVAS

Enfermedad inflamatoria intestinal
Colangitis esclerosante primaria
Hepatitis cronica autoinmune(12-40%)
Cirrosis biliar primaria (6%)

Colitis microscopica NO FILIADA

4 | DERMATOLOGIA AUTOINMUNE

Dermatitis herpetiforme (100%)
Psoriasis

Vitiligo

Alopecia areata

Trastornos neurolégicos y psiquiatricos

(Con confirmacién diagndstica especializada)

Encefalopatia progresiva

Sindromes cerebelosos

Demencia con atrofia cerebral (<60 anos)
Leucoencefalopatia

5 Epilepsia y calcificaciones occipitales
Miastenia gravis

Esclerosis multiple

Esquizofrenia

Migrafa

6 | Otras

Sindrome de Down (6-16%)

Sindrome de Turner (2-5%)

Fibrosis quistica

Sindrome de Williams (9%)

Enfermedad de Hartnup

Cistinuria

Cardiomiopatia NO FILIADA

Fibromialgia. BIEN DIAGNOSTICADA
Sindrome de fatiga crénica (IDEM)

Mujeres con infertilidad o abortos de repeticiéon (>= 2)
Anemia de causa no filiada

Osteoporosis de causa no aclarada <60ANOS.

En () el % de asociacion descritos con Enfermedad Celiaca.

fue la forma clasica (65,1%) y en un 9,8% de los éstos se
encontraban asintomaticos al diagnéstico’. Estos datos,
en cambio, no ha sido corroborado por trabajos similares
en paises de nuestro entorno en el que los que el 19,3%
tenian sintomas gastrointestinales, una tercera parte (33%)
tenian sintomas atipicos y en casi la mitad (47,4%) tenian
ambos y en un 11,25% estaban asintomaticos sin dis-
tincion entre las diferentes edades®.
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En el nifo mayor y en el adolescente puede no haber sin-
tomas digestivos y presentarse la enfermedad como una
anemia ferropénica rebelde al tratamiento con hierro oral,
estrefiimiento y habito intestinal irregular, dolor abdominal,
distensién abdominal, menarquia retrasada e irregulari-
dades menstruales, cefaleas, artralgias, astenia, debilidad
muscular y fatiga crénica. Esta forma clinica corresponde
a la denominada EC monosintomatica. Que se describen
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cada vez con mayor frecuencia en cuando el diagnostico
de EC es mas tardio, asi en ltalia y en mayores de 10 afios
se detectaron mayores tasas de presentacion de EC atipi-
ca®.

Los signos y alteraciones analiticas mas prevalentes en
este grupo de edad son la anemia ferropénica descrita,
hipertransaminasemia inexplicada, talla baja, aftas orales,
hipoplasia del esmalte, artritis, osteopenia y queratosis fo-
licular.

La dermatitis herpetiforme es la expresién cutanea de la
EC que se suele presentar en nifios mayores, adolescentes
y adultos jovenes en forma de lesiones vesiculares prurig-
inosas en piel normal o sobre placas maculares localiza-
das simétricamente en cabeza, codos, rodillas y muslos. Si
bien estos individuos no suelen presentar sintomas diges-
tivos habitualmente tienen los hallazgos intestinales carac-
teristicos de la EC.

Durante la adolescencia y adultos jovenes se describe
clasicamente un periodo de inmunotolerancia y reciente-
mente se ha descrito una forma de EC ultra-corta. En estos
pacientes la lesion de la mucosa intestinal esta circunscrita
al bulbo duodenal. Parece un fenotipo especifico que afec-
ta con mayor frecuencia a mujeres. Con una prevalencia
estimada en la adolescencia en torno al 11%. Presentan
con menor frecuencia diarrea, anemia ferropénica vy titu-
los de anti-transglutaminasa 2 IgA superiores a 10 veces el
limite superior de la normalidad. Esta forma mas leve po-
dria explicarse por verse afectado un segmento corto del
intestino, lo que causa una minima pérdida de la capacidad
absortiva®.

En adultos, la forma mas frecuente de presentacion es la
EC atipica, siendo el rango de edad mas prevalente de de-
but entre los 40-45 afos, pero pueden aparecer en cual-
quier edad y cada vez se describen mas casos en ancianos.
Ademas, en adultos, los sintomas son muy heterogéneos,
y dependiendo de la longitud afectada del intestino pueden
tener distintos patrones de presentacion. La descripcion
clasica de la enfermedad es, hoy en dia, excepcional. No
obstante, algunos adultos cuya enfermedad pasé desaper-
cibida en la edad pediatrica pueden debutar con un cuadro
de estas caracteristicas, a raiz de un acontecimiento vital
estresante (intervencién quirdrgica, embarazo, etc.) que
son causas de enmascaramiento de la EC, ya que la clinica
y déficits se suelen asociar con dichos eventos. En esta
situacion son mucho maés frecuentes las formas pauci o
monosintomaticas en forma de anemia, dispepsia, estre-
Aimiento, dolores 6seos y articulares, parestesias, inferti-
lidad, abortos recurrentes. Hasta un tercio de los adultos
que, habiendo sido diagnosticados de EC en la infancia,
reintroducen el gluten durante la adolescencia presentan
osteopenia.

En la EC de debut en edad adulta las alteraciones analiti-
cas descritas mas frecuentes son: hematolégicas (anemia
ferropénica por malabsorcion, hipoesplenismo funcional o
hemorragias), sintomas cutaneos (dermatitis herpetiforme,
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queratosis), hepaticos (hipertransaminasemia), osteo-es-
queléticos (osteopenia, osteoporosis, sarcopenia o atrofia
muscular), endocrinos (hiperparatiroidismo secundario,
infertilidad), neurolodgicos (ataxia no hereditaria, la cual no
revierte con la DSG pero ayuda a frenarla; neuropatia pe-
riférica, migrafas) e incluso psiquiatricos (depresion, an-
siedad)'.

Ademas, es importante resaltar que los celiacos adultos
que no realizan DSG presentan un mayor riesgo de infec-
ciones por gérmenes encapsulados, y un mayor riesgo de
debutar con osteopenia-osteoporosis. El riesgo de cancer
es mas elevado en los primeros afos tras el diagndstico,
pero desciende a niveles de la poblacidon general tras 5
afos de tratamiento con DSG.

La prevalencia de EC en personas anémicas es del 3,2%,
y la gravedad de ésta es proporcional a la intensidad de la
lesién intestinal. También esta constatado que los pacien-
tes celiacos presentan una recuperacién mucho mas lenta
si padecen anemia. Como solo se diagnostica aquello en lo
que se piensa, la probabilidad de que en Atencién Primaria
se haga una serologia para diagndstico de la EC en estos
casos es muy baja.

En los adultos, ademas, los Anticuerpos pueden no dejar
de aparecer hasta mas de un afo después del comienzo
de la DSG vy las alteraciones histolégicas pueden tardar
afos en desaparecer.

Seguimiento

A diferencia de otras enfermedades croénicas, los celia-
cos no dependen de farmacos que precisen prescripcion,
por lo que no se ven obligados por este motivo a efectuar
visitas médicas. De hecho, muchos pacientes creen que
tienen un total control de la DSG y apenas tienen contacto
con el sistema de salud.

El seguimiento médico creemos que es esencial para con-
firmar el diagnostico, puesto que objetiva la respuesta
clinica a la DSG, ademas sirve para valorar el grado de
adherencia a la dieta y apoyar su realizacion, identificar y
prevenir déficits nutricionales, detectar de forma precoz
las enfermedades asociadas y/o complicaciones y educar
sobre la enfermedad. Sin embargo, no existen programas
de seguimiento a largo plazo disefiados para conseguir es-
tos objetivos. Lo habitual es establecer durante el primer
afio tras el diagndstico visitas cada 3-6 meses y posterior-
mente cada 1-2 afios en nifios y anual en la edad adulta.

En el momento actual, no existe un método perfecto para
monitorizar el cumplimiento de la dieta. En la tabla 22 se
describen los més utilizados con las ventajas e inconve-
nientes de cada método. Ninguno de ellos se considera
una herramienta idénea por lo que recomendamos utilizar
una combinacion de las mismos. En el nifio pequefio la
comida esta tutelada por un adulto y el menu esta ya pre-
seleccionado, las visitas, y anamnesis van dirigidas fun-
damentalmente a los padres o tutores. La incidencia de
transgresiones no intencionales en esta etapa ha disminui-
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Tabla 2. Herramientas disponibles para monitorizar la adherencia a la dieta sin gluten.

HERRAMIENTA DE
SEGUIMIENTO

INCONVENIENTES

VENTAJAS

Respuesta clinica

No es util en el paciente asintomatico

Valorable en sintomaticos

Cuestionarios dietéticos

Dependen de la honestidad del paciente
NO detecta transgresiones involuntarias

Pueden detectar errores en la
dieta susceptibles de correccién

S Baja sensibilidad

Larga vida media

No estandarizacién de valores

Baja correlacion con el dafio intestinal

Poco invasivo

Péptidos del gluten en Aun en estudio

heces / orina

Corta vida media: permanecen positivos hasta
48h en Orina y hasta 4 dias en heces.

- Alta sensibilidad

- Util para transgresiones inad-
vertidas y optimizacion de la
DSG

. .. . Invasivo.
Biopsia intestinal

No se realiza de forma rutinaria.

Indicada en ECNR

DSG: dieta sin gluten. ECNR: Enfermedad celiaca no respondedora

Tomado de C Coronel, S Romero:Enfermedad Celiaca. En: Hidalgo Vicario M, L. Rodriguez Molinero, MT Murioz Calvo.
Medicina del a Adolescencia. Atencion Integral, 3% ed. ADAPTADO DE -Samasca G, Lerner A, Girbovan A, Sur G, Lupan
I, Makovicky P et al. Challenges in gluten-free diet in coeliac disease: Prague consensus. Eur J Clin Invest 2017; 47(5):

394-97.

do mucho en los ultimos 10 afios, gracias a un mejor acce-
so a los productos sin gluten, una mejor preparacién para
realizar la dieta por parte de los padres y mejor etiquetado
de los productos sin gluten2.

En el nifo mayor van ganando independencia, comienza a
comer fuera de casay ese control se pierde. En adolescen-
te su propia idiosincrasia hace que tienda a saltarse todas
las normas. Debemos dirigirnos a ellos, incluso invitando a
los padres a no estar presente en el cuestionario dietético
y cambiar nuestra forma de actuar'®. El cumplimiento de la
dieta puede ser especialmente complicado en la adoles-
cencia, un periodo del desarrollo en el que se experimenta
inestabilidad e inseguridad. Estos adolescentes efectian
transgresiones a veces de forma intencional, y la princi-
pal causa que alegan para la no adherencia es para evitar
el rechazo de los compafieros y la exclusion social. Mas
aun si con las transgresiones de pequefias cantidades de
gluten no va seguida de la aparicion de sintomas, lo cual
los lleva a pensar que lo pueden consumir. Otra dificultad
que refieren es el coste, la accesibilidad en la compra y el
etiquetado de los productos sin gluten, asi como dificultad
para comer fuera de casa, que hace que los viajes y las
reuniones sociales se vean dificultados. Para estos casos
las aplicaciones en el movil con listados de productos sin
gluten en cada pais podria ser una ayuda muy interesante.
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En un estudio reciente uno de cada 5 pacientes, que creian
efectuar una dieta adecuada, presentaba anticuerpos po-
sitivos. Teniendo en cuenta que la serologia se hace po-
sitiva solo cuando se toma una cantidad significativa de
gluten, ello sugiere que un ndmero elevado de adolescen-
tes y adultos jévenes no realizaba el tratamiento de forma
adecuada'.

Durante este periodo deben ser discutidos con el paciente
la adherencia a la dieta y las consecuencias de no seguirla,
y asi conseguir que llegue a la edad adulta con un adec-
uado conocimiento de su enfermedad. Se trata de que el
adolescente celiaco se sienta mas responsable de su en-
fermedad dandole las herramientas para adquirir un com-
portamiento responsable y autonomo. A ello se le suma
un escaso conocimiento de la enfermedad y de la DSG,
aunque si tienen una mayor libertad en la gestién de su
alimentacion, por lo que presentan un dificil equilibrio entre
los deseos de independencia y las dificultades derivadas
de su enfermedad como posible diferente desarrollo emo-
cional y psicosocial, como portadores de una enfermedad
cronica’® 1516,

Una barrera que potencialmente impide al adolescente co-
municarse con su médico es el temor a ser juzgado. Esto
lleva a que haga menos preguntas para no desvelar una
historia de escasa adherencia a la dieta, por lo que la acti-
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Tabla 3. Caracteristicas diferenciales de los cuidados pediatricos y del adulto.

Cuidados pediatricos

Cuidados del adulto

- Formacioén integral y multidisciplinar

- Menor nimero de enfermos con menor presion asis-
tencial

- Especial atencién al crecimiento y desarrollo nutricio-
nal, psicosocial y emocional

- Importante implicacion familiar/parental

- Seguimiento con dependencia emocional

- Trato personalizado (politica puertas abiertas/llamada
libre)

- Asistencia no intervencionista (limitacion de proced-
imientos agresivos)

- Control del estado vacunal/inmunizaciones

- Formacioén especifica enfermedades digestivas

- Mayor numero de pacientes con mayor presion asis-
tencial

- Especial importancia a la autonomia e independencia
de autocuidados

- Comunicacion centrada en el paciente

- Mayor experiencia clinica y terapéutica

- Utilizacion de guias y protocolos validados

- Mayor participacién de proyectos de investigacion

Fuente: Sanchez Sanchez C, Tolin Hernani M. La transicion de cuidados en la enfermedad celiaca: del pediatra al gastro-
enterdlogo de adultos. En Polanco Allué I. Enfermedad celiaca, presente y futuro. Madrid: Ergon; 2017: 73-82.

tud del profesional en esta situacion tiene gran importan-
cia; este debe ser lo mas flexible posible en el estilo de
comunicacién con el joven'. Y siempre con el riesgo de
abandono del seguimiento y de la dieta al realizar la tran-
sicion a la consulta de adultos. Por ello es necesario un
plan individualizado de seguimiento que consiga convenc-
er al adolescente de la necesidad de la DSG''6,

Segun expertos'” habria cuatro indicaciones para realizar
una biopsia intestinal antes o después de la transicion:

- Si cuando se efectud el diagnostico no se siguieron las
guias de manejo de la EC de ese momento;

- El adolescente ha abandonado la dieta sin gluten porque
duda del diagnostico;

- El paciente o el gastroenterélogo requiere una prueba de
que la mucosa intestinal es normal;

- Si hay sintomas de EC activa o de otro diagnostico.

En pediatria suele hacerlo los gastro infantiles y NO nos
consta que existan altas de Consultas externas, a pesar de
que los controles y seguimiento pueden hacerse totalmen-
te a nivel ambulatorio. En cambio, en el adulto, siempre
esta indicada la realizacion de endoscopia, basal, al afio, 5
y 10 afos hasta la normalizacién de la histologia y luego lo
habitual es que se le de alta y revision por su médico de fa-
milia. El cual lo remitira a la especialidad que corresponda
si hubiera alguna incidencia o novedad a destacar.

Cuando el adolescente pasa a gastroenterélogo de adul-
tos y médico de Atencion Primaria el paciente debe vivir
todo este conjunto de caracteristicas en el contexto de
una consulta de adulto con mucha actividad y coinci-
dente con una poblacién anciana afecta de otras enfer-
medades croénicas. Tiene que ser proactivo y ser el que
demande la asistencia y seguimiento sino queda fuera del
circuito asistencial. En la tabla 3'® se describen las prin-
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cipales diferencias en los cuidados médicos en consultas
pediatricas de adultos.

La mala adherencia a la dieta da lugar a la reapariciéon de
sintomas relacionados con la enfermedad, altera la nu-
tricién, compromete la salud 6sea, aumenta el riesgo de
neoplasias y conduce a una peor calidad de vida. En una
revision sistematica reciente que incluye estudios de 24
paises, se ha constatado una importante variacion en el
grado de adherencia a la dieta, que oscila entre 28-98%,
con una media del 78% y sin diferencias de género. El ha-
llazgo mas consistente fue una mejor adherencia en los
que forman parte de asociaciones de celiacos', por lo que
animamos a todos los profesionales que traten a celiacos,
independientemente de la edad de los mismos y afios de
experiencia acumulados, a pertenecer a estas asociacio-
nes de autoayuda.
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Mesa redonda Intensivos pediatricos y neonatales

Soporte circulatorio mecanico en Intensivos Pediatricos:
Experiencia y Resultados
en el Hospital Universitario Reina Sofia de Cordoba

00 000000000000 0000000000000 00000000000 000000000000000000000000000000000000000000
Susana Jaraba Caballero. Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos. Servicio de Pediatria, Criticos y Urgencias. Hospital Uni-
versitario Reina Sofia. Cordoba

Jaraba Caballero S. Soporte circulatorio mecanico en Intensivos Pedidtricos: Experiencia y Resultados en el Hospital Universitario Reina Sofia de Cordoba. Vox Paediatr
2022: 29:59-71

Ponencia presentada en la CVIIl Reunidn Cientifica de la SPAOYEX celebrada en Huelva, 18-19 marzo 2022.

Resumen

El desarrollo de la asistencia circulatoria mecanica pediatrica ha experimentado una evo-
lucién exponencial en las Ultimas décadas, convirtiéndose hoy en dia en una herramienta
imprescindible para aumentar la supervivencia de muchos nifios criticos. Analizamos los
sistemas de soporte circulatorio mecanico en los nifios y la experiencia y resultados en
la Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos del Hospital Universitario Reina Sofia de
Cordoba.

Palabras clave: soporte circulatorio mecanico, oxigenacion de membrana extracorporea, asistencia ven-

tricular.
Abstract

The development of pediatric mechanical circulatory support has undergone an expo-
nential evolution in recent decades, becoming today an essential tool to increase the
survival of many critically ill children. We analyze the mechanical circulatory support sys-
tems in children and the experience and results in the Pediatric Intensive Care Unit of the
Reina Sofia University Hospital in Cérdoba.

Key words: mechanical circulatory support, extracorporeal membrane oxygenation, ventricular as-

sist.

- Levitronix: asistencia ventricular de corta-media dura-
cion. Esta validada hasta 30 dias, aunque se ha utilizado
incluso 100 dias.

Introduccioén

Las mejoras en tecnologia y seguridad de las técnicas de
soporte vital extracorpéreo para la poblaciéon pediatrica y

neonatal continian ampliando el alcance de su aplicacién,
permitiendo que cada vez mas nifios se beneficien de esta
asistencia.

Los sistemas de soporte circulatorio mecanico de los que
disponemos actualmente en la practica clinica en Pediatria
son:

- Oxigenacion de membrana extracorpérea (ECMO): pro-
porciona soporte cardiaco y respiratorio o Unicamente
soporte respiratorio. Permite asistencia durante dias, como
mucho unas 3 semanas.

- Asistencia ventricular:

Autor para correspondencia: Susana Jaraba Caballero.
sjaraba@gmail.com
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- Berlin Heart: asistencia ventricular de larga duracion,
meses o anos, tedricamente indefinida.

Presentamos un breve resumen de cada uno de estos
sistemas de soporte circulatorio en Pediatria y nuestra ex-
periencia y resultados en la Unidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos (UCIP) del Hospital Universitario Reina Sofia de
Cérdoba.

Oxigenaciéon de membrana extracorpoérea

Es una técnica invasiva en la que parte de la sangre venosa
es bombeada a un oxigenador y posteriormente reinfun-
dida via venosa o arterial: La ECMO venovenosa (ECMO
VV) proporciona soporte respiratorio. La ECMO venoarteri-
al (ECMO VA) proporciona soporte cardiaco y respiratorio.
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Las caracteristicas fundamentales y las diferencias entre
ECMO VWV y VA se resumen en la tabla 1.

El circuito es un sistema modificado de bypass cardiopul-
monar y consiste en una bomba centrifuga (flujo continuo)
que dirige la sangre hacia un oxigenador de membrana
donde se produce el intercambio de gases por difusion
mediante flujos contracorriente de sangre y gas, y una
bomba de agua conectada a un intercambiador de calor.

El esquema de disefio de nuestro circuito se muestra en la
figura 1. Colocamos conexiones dobles cerca del paciente
para insertar el puente para el destete en las mas cercanas
al circuito y lavar las canulas por las mas proximas al pa-
ciente. Para mejorar la monitorizacion resulta util el Blood
Monitoring Unit (BMU) conectado a las lineas venosa y ar-
terial del circuito, proporcionando informacion inmediata y
continua sobre oxigenacién, hemoglobina y temperatura.

Tabla 1. ECMO venovenosa y venoarterial

Las dos conexiones del lado venoso prebomba se utilizan
para el purgado y la infusion rapida de liquidos, y en una de
ellas se puede conectar la medicion de la presion pre-rotor
(aunque es poco util y el riesgo de manipular esa conexion
es alto). Monitorizamos siempre las presiones pre y post
membrana en el oxigenador (tabla 2). La extraccion de las
muestras para el tiempo de coagulacién activado (ACT) y
los estudios de coagulacion se realiza en el tramo post-
bomba-preoxigenador, siempre anterior a la infusién de
heparina. Las dos conexiones del tramo postbomba-pre-
oxigenador resultan muy Utiles para acoplar, cuando es
necesario, una técnica continua de reemplazo renal.

Con respecto a la canulacién, es fundamental elegir el
tamafo adecuado de las canulas guiandose por las tablas
publicadas, ya que la resistencia al flujo sanguineo de la
canula es directamente proporcional a su longitud e inver-

Soporte respiratorio

Saca sangre venosa, la oxigena y la devuelve a territorio
Venoso

Sélo funciona como oxigenador y es necesario que el
nifio tenga un GC adecuado

La TA depende del GC del nifio (curva normal)

Si el pulmon del nifio no es capaz de oxigenar, con la
ECMO conseguiremos una SatO, arterial del 80%

Flujo de sangre:

. Neonato: 120-150 ml/kg/min
. Nifio pequefio: 100 ml/Kg/min
. Nifio grande/adulto: 60-80 ml/Kg/min

Objetivos:
FS minimo que permita Sat,0, > 80% y SatvO, > 70%

Soporte cardiaco y respiratorio

Saca sangre de auricula derecha y la devuelve a la aorta
(sustituye funcién cardiaca y pulmonar)

Funciona como bomba cardiaca y como oxigenador

La TA producida por una bomba centrifuga (flujo
continuo) es una linea. Lo importante es mantener una
TAM adecuada. Si en la arteria existe sistole y diastole
(pulsa) es por lo que participa el GC del corazén del
nifio
Objetivo de TAM:

*40-45 mmHg en neonato

*50-70 mmHg en nifio
Si el pulmon del nifio no es capaz de oxigenar, con la
ECMO conseguiremos una Sat0, arterial del 100%

Flujo de sangre:

. Neonato: 100 ml/kg/min

. Nifio pequefio: 80 ml/Kg/min

. Nifio grande/adulto: 60 ml/Kg/min
(muchas veces necesitamos aumentar: dilatacion

ventricular, sepsis, SRIS,.. Con frecuencia 150-200
ml/Kg/min)

Objetivos:

*  Control de dilatacién ventricular mediante
ecocardiografia y disminucién de PVC

* TAM adecuada

= Satv0,>70%

Recomendable mantener algo del GC nativo y de la
funcién pulmonar (proteccién flujo coronario)

Si sobrecarga del corazdn izquierdo:

. Cénula en auricula izquierda
. Septostomia atrial percutanea
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Los distales al paciente para el
puente. Los proximales para lavar
los catéteres al utilizar el puente

RESUMEN DE PONENCIA

BMU: Blood Monitoring Unit; P: presién; ACT: tiempo de coagulacién activado

Figura 1. Circuito de ECMO

samente proporcional a su radio. En la figura 2 se mues-
tran los posibles sitios de canulacién. En nifios pequefios
se prefiere canulacion cervical en la ECMO VA porque los
vasos femorales son muy pequefios y el poligono de Willis
protege la perfusion cerebral aunque se ocluya una caréti-
da. Se ha observado que la incidencia de dafio neurolégico

al ligar la carétida para la ECMO sélo aumenta un 1,4%. Y

Tabla 2. Monitorizacién presiones pre y postmembrana

ademas es interesante que esta incidencia de infarto no
parece variar con la edad del nifio. Por este motivo cada
vez se canulan por via cervical nifos mas mayores, incluso
> 15 Kg. En nuestro hospital los cirujanos cardiovasculares
priorizan la canulacién cervical incluso en los nifios con
fallo cardiaco postcardiotomia que no se consiguen de-
sconectar de circulacién extracorpoérea (CEC), evitando asi

Presion premembrana
*Tran ralaal | oxigenador

es alto para el tamafio del oxigenador

oxigenador)
*Programar alarmas por alta y baja

*Es positiva y algo mayor que la postmembrana
+Si aumenta, indica que se esta coagulando el oxigenador o que el flujo de sangre

*Se puede medir en la conexion premembrana o, mas frecuentemente, utilizar la
presién que mide la bomba de heparina (siempre colocar la bom la alt |

Presion postmembrana
*Transductor a la altura del oxigenador

*Se mide en la conexion postmembrana
*Programar alarmas por alta y baja

+Es positiva (max 300 mmHg). Lo normal es “ciento y pico”
*Si aumenta, valorar: si acodada la canula de retorno, si paciente HTA (en la VA)
+Si disminuye indica que no llega flujo a ese nivel

*Debe ser inferior a 150 mmHg

Gradiente de presion pre y postmembrana

*En neonatos suele ser 10-20 mmHg y en nifios (flujos mas altos) 15-25 mmHg
+Si aumenta el gradiente, indica que se esta coagulando la membrana

HTA: hipertension arterial; VA: venoarterial
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ECMO VV

ECMO VA

«Canulacidn toracica o central, en pacientes
que no pueden destetarse de CEC en

quiréfano. Se dejan canulas de auricula

*Catéter venoso de
doble luz en auricula
derecha, via vena yugular
interna derecha, para
pacientes de <15 Kg

*Dos vias venosas por
separado; habitualmente
vena yugular interna
derecha y vena femoral
(izquierda o derecha)

derecha y aorta de la CEC, esternén abierto

*Canulacién cervical: a través de vena yugular
interna y cardtida derechas en nifios < 15 Kg

*Vasos femorales: en nifios >15 Kg. Vena y
arteria quedan ocluidas por el catéter, vigilar la
perfusion distal de los miembros. Si el flujo
arterial distal no es adecuado, se colocara
distaimente una linea de perfusién separada

*En nifios > 15 Kg también se pueden utilizar la

arteria femoral y la vena yugular interna

derecha

VV: venovenosa; VA: venoarterial; CEC: circulacion extracorpérea

Figura 2. Canulacion ECMO

dejar el esternén abierto y muchas de las complicaciones
de la canulacién central como infecciones y sangrado. En
ocasiones en la ECMO VA hay que afadir una canula en
auricula izquierda conectada en “Y” a la de auricula dere-
cha para descomprimir bien el corazén izquierdo o abrir
el tabique interauricular mediante cateterismo (apertura y
colocacién de stent).

El tamafio del circuito y del oxigenador también van a de-
pender de la edad y peso del nifio. La cantidad de sangre
que pasa por el circuito de ECMO depende de la precarga
del paciente, la longitud y el diametro interno de las canu-
las, la posicién correcta de éstas, el tamafo del circuito y
velocidad de la bomba. En los nifnos, la necesidad de circu-
itos pequefos y canulas pequefias y con frecuencia restric-
tivas, hace que aumenten las posibilidades de tener dificul-
tades técnicas para obtener un flujo de sangre adecuado.

Las complicaciones mas temidas de la ECMO son el san-
grado y los fendmenos tromboembdlicos. La anticoagu-
lacion se realiza con heparina sodica o no fraccionada en
perfusion continua, infundida en el circuito. La dosis nece-
saria suele oscilar entre 10 y 50 U/Kg/h. El efecto heparini-
co se controla con: ACT, TTPa (tiempo de tromboplastina
parcial activado) y factor anti Xa. Los objetivos son:

- ACT: 180-200 segundos (160-180 segundos si hay san-
grado activo)

- TTPa: ratio 2-2,5 (60-80 segundos)
- Factor anti Xa: 0,3-0,7 U/ml

El mayor problema es que el ACT, que se realiza a pie de
cama, en muchas ocasiones es poco fiable en nifios, sien-
do necesario realizar con mas frecuencia estudios de co-
agulacion. Flujos de sangre bajos y ACT poco fiable, hacen
que el riesgo de trombos en la ECMO sea mucho mayor en
nifos que en adultos.
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Segun nuestro protocolo, mantenemos plaquetas >80.000/
mm?® (0 > 150.000/mm? si hay sangrado activo), administra-
mos plasma si el INR (ratio internacional normalizado cal-
culado a partir del tiempo de protrombina) es > 1,5 o el fi-
brindgeno es < 1,5 g/l y mantenemos la hemoglobina > 10 g/
dl. Determinamos antitrombina Ill diariamente, o al menos si
aumentan las necesidades de heparina, y la administramos
si es <60% en neonatos/lactantes y si es <80% en nifios
y adolescentes. Disponemos de un protocolo consensuado
para actuacion en caso de hemorragia en ECMO y para pro-
filaxis de sangrado en situaciones de cirugia y realizacion de
técnicas invasivas en ECMO.

La ECMO esta indicada en pacientes con disfuncién car-
diovascular y/o pulmonar muy grave, potencialmente re-
versible o trasplantable, tras fracaso del tratamiento con-
vencional (tabla 3). Los criterios de inicio y las contraindi-
caciones se muestran en la tabla 4. Hasta hace poco tiem-
po se consideraba contraindicacion una edad gestacional
(EG) < 35 semanas (por el riesgo de hemorragia cerebral)
y un peso < 2 Kg (entre 2-2,5 Kg, a criterio del cirujano)
por las dificultades técnicas. Sin embargo, actualmente
muchos centros ya establecen el limite en 30 semanas de
EG, porque no se ha observado mas incidencia de hemor-
ragia cerebral entre 30 y 35 semanas de EG, y en un peso
de 1-1,5 Kg porque ya hay experiencias favorables can-
ulando nifios de estos pesos. El nifio mas pequefio que
hemos canulado en nuestra UCIP pesaba 2,2 Kg y el resul-
tado fue favorable.

Con respecto a nuestra experiencia en la UCIP del Hos-
pital Universitario Reina Sofia de Cdérdoba, comenzamos
en 1998 con casos aislados utilizando circuitos de CEC
adaptados y canulacion central, pero nuestro programa
de ECMO comenzé realmente en 2009. Hasta el momento
actual hemos asistido 80 nifios con ECMO: 71 con ECMO
VA 'y 9 con ECMO VV. La principal indicacion ha sido bajo
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POSTCEC)

POST CEC
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TX: trasplante; SDRA: sindrome de distrés respiratorio agudo; CEC: circulacidn extracorpdrea

Figura 3. Indicaciones de ECMOQO en Hospital Universitario Reina Sofia de Cérdoba

gasto cardiaco tras reparacion quirirgica de cardiopatia
congeénita (55%), seguida de cardiopatias congénitas con
shock cardiogénico que necesitan ECMO para estabili-
zacion previa a la cirugia y en tercer lugar fallo primario
del injerto o hipertensién pulmonar (HTP) post trasplante
cardiaco (figura 3).

El rango de edad fue de 0 dias a 14,5 afios, con una medi-
ana de 9 meses. El 26% fueron neonatos y el 74% nifios.

Tabla 3. Indicaciones de ECMO

INDICACIONES ECMO VA

El tipo de canulacion se muestra en la figura 4, destacando
que en el 45% de los casos se realizé canulacion cervical.
La duracion de la ECMO fue de 1 a 29 dias, con una media
de 10 dias y una mediana de 9 dias.

Las complicaciones mas frecuentes fueron las hemorragi-
cas (sangrado importante a algun nivel, incluyendo tap-
onamiento cardiaco), seguidas de complicaciones técni-
cas (canulas restrictivas, flujo de sangre insuficiente, algun

INDICACIONES ECMO VWV

* Bajo gasto cardiaco tras reparacion
quirdrgica de defecto cardiaco
congénito (imposibilidad de salir de

CEC)
* Estabilizacién previa a cirugia de .
cardiopatias con bajo gasto o

* Shock cardiogénico refractario

Neonatales

* Hipertension pulmonar persistente (persistencia
circulacién fetal)

= Hernias diafragmaéticas con hipoplasia pulmonar

Sindrome de aspiracion de meconio

Asfixia neonatal

Pediatricas y neonatales:

SDRA
Neumonia (viral, bacteriana, aspiracion)

miocarditis, fallo renal,
intoxicaciones, quemados graves

* Puente al trasplante cardiaco

» Fallo del injerto (precoz o tardio)
tras el trasplante cardiaco

* PCR

* Sepsis

* Arritmias severas intratables .
* Puente a la recuperacién de .
miocardiopatia secundaria a .

ECMO: oxigenacion de membrana extracorpérea; VA: venoarterial; VV: venovenosa; CEC: circulacion extracorpérea;

Fuga aérea persistente

Fallo respiratorio crénico (DBP, enfisema,
fibrosis quistica...)

Status asmatico

Trasplante pulmonar y cirugia del drbol trdqueo-
bronquial

Masas mediastinicas (compresién via aérea)
Embolismo pulmonar masivo

Otras

PCR: parada cardiorrespiratoria; SDRA: sindrome de distrés respiratorio agudo; DBP: displasia broncopulmonar
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canulacion
36
(45%) 30
37,5 (11,25%) (6,25%)
K
cervical central vV femoral
(carétida y yugular
yugular)

VV: venovenosa

Figura 4. Canulacion ECMO en Hospital Universitario Rei-
na Sofia de Cordoba

caso de trombosis de canula o entrada de aire, o fallo de
bomba), infecciosas y lesiones isquémicas o hemorragicas
cerebrales (figura 5).

Las muertes en ECMO (figura 6) se produjeron en su mayor
parte por adecuacién del esfuerzo terapéutico (AET) por
lesiones cerebrales graves, muerte cerebral o disfuncién
multiorganica (DMO). En 3 casos se debieron a problemas
técnicos graves como obstruccion de una canula o flujo in-
suficiente de la ECMO. De los nifios que sobrevivieron con
la ECMO y pudieron destetarse, 14 fallecieron después en
la UCIP por complicaciones posteriores. La supervivencia
de la ECMO en nuestra serie es del 60% (48 nifios) y la
supervivencia al alta de la UCIP un 42,5% (34 nifios). Estos
datos estan dentro de los estandares de la ELSO (Extra-
corporeal Life Support Organization), aunque légicamente
intentamos mejorarlos dia a dia. Siempre debemos tener

presente que son nifios que fallecerian inevitablemente sin
este soporte y gracias a la ECMO conseguimos que casi la
mitad sobrevivan.

Asistencia ventricular

Los dispositivos de asistencia ventricular (VAD) pueden
ser uni o biventriculares: LVAD (VAD izquierdo), RVAD (VAD
derecho) o BiVAD (VAD biventricular).

Levitronix

Es una asistencia ventricular de flujo continuo. Actta por
levitacion magnética evitando mejor que ninguna el dafo
celular y la trombosis. Proporciona asistencia de corta-me-
dia duracion, validada para 30 dias, aunque hay experien-
cias incluso con 100 dias.

El flujo de sangre depende de la velocidad del impulsor, de
la precarga (atrial o ventricular), de la postcarga (arterial), de
las resistencias de las canulas y de la longitud del circuito.
Disponemos del sistema PediVAS® para niflos menores de
20 Kg, con flujo maximo de 1,7 Ipm, y del sistema Cen-
triMag® para pacientes >20 Kg, que permite flujos has-
ta 9,9 Ipm. Nosotros preferimos implantarlo siempre con
canulas de Berlin Heart porque la fijacién es mucho mejor
y porque si después es necesario progresar a Berlin Heart
el cambio no requiere nueva cirugia.

El mayor inconveniente es la gran longitud de las lineas
que, al no disponer de calentador, puede provocar prob-
lemas de hipotermia en nifios pequefos y dificulta la reha-
bilitacion y la fisioterapia (figura 7).

La anticoagulacion se realiza con heparina no fracciona-
da comenzando 6-12 horas tras el implante y los objetivos
iniciales son: ACT 160-180 segundos y TTPa ratio 1,3-1,6
(89-48 segundos). Estos objetivos se incrementan un 5%
cada dia cuando mejora la DMO y la coagulacion, siendo

44%
32%
25%
15%
L=
Complicaci Complicacione: Comp Infartos Hemorragias
hemorragicas técnicas inf isquémico: cerebrales
cerebrales

Figura 5. Complicaciones de ECMO en Hospital Universitario Reina Sofia de Cdrdoba
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Tabla 4. Criterios de inicio y contraindicaciones de ECMO

CRITERIOS DE INICIO
Shock

pH< 7,25

fndice de oxigenacién > 40
P,0,/Fi0, < 60

D(A-a)0, > 500 mmHg
Poiat > 30 cm H,0

RESUMEN DE PONENCIA

| CONTRAINDICACIONES

Cromosomopatias letales,
malformaciones severas

Mal prondstico neurolégico, dafio
cerebral severo

Sangrado incontrolable
Hemorragia intracraneal > Grado lll
Fallo multiorganico avanzado
Ventilacion mecanica > 14 dias
Peso < 1-1,5 Kg

Edad Gestacional < 30 semanas

P.0z/FiOz: Presion arterial de Oz/Fraccion inspirada de Oz; D(A-a)0:: diferencia alveolo-arterial de Oz;

Puiae: presion plateau o meseta

para el 4° dia: ACT 190-210 segundos y TTPa ratio 1,5-1,8.
Posteriormente nosotros asociamos antiagregacion con
acido acetilsalicilico (AAS) a dosis bajas solo si aparecen
depdsitos fibrina o coagulos.

Las indicaciones de la asistencia con Levitronix son:

- Puente a la recuperacién

- Puente al trasplante (poco probable porque los tiempos
de espera para trasplante en nifios son muy prolongados)

- Puente al puente (a Berlin Heart, permitiendo asi una es-
pera para trasplante mas larga)

Levitronix es la asistencia de eleccién en los casos con du-
das sobre la viabilidad del paciente o cuando existe posib-
ilidad de recuperacion a medio plazo (figura 8).

Supervivencia ECMO: 60% (48 nifos)
Supervivencia al alta UCIP: 42,5% (34 nifios)

weﬂw en ECMO 32

Causas muerte

~

Endocarditis 2

Complicaciones
cardionetiad

Muertes en UCIP fuera de ECMO J

ECMO: oxigenacién de membrana extracorpdrea; UCIP: unidad de cuidados intensivos
pedidtricos; AD: auricula derecha; DMO: disfuncion multiorgdnica

Figura 6. Supervivencia y causas de muerte ECMO en Hospital Universitario Reina Sofia de Cdrdoba
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Figura 7. Levitronix

Las contraindicaciones incluyen pacientes que no puedan
recibir anticoagulacion, tromboembolismo pulmonar en las
dos semanas previas, accidente cerebrovascular agudo
(ACVA) en los 6 meses previos, infeccion activa y cualquier
enfermedad que limite la esperanza de vida.

Berlin Heart

Consiste en un sistema pulsatil de asistencia ventricular
paracorporeo de larga duracion (meses o afos). Su funcio-

namiento es neumatico: la consola proporciona, a través
de unos tubos de aire, pulsos de aire comprimido y de
vacio que provocan el movimiento de la membrana del
ventriculo (figura 9).

Las canulas para la asistencia izquierda se colocan en el
apex del ventriculo izquierdo y en la aorta. En casos de
miocardiopatias restrictivas a veces la canula del 4pex no
es capaz de descomprimir bien el corazén izquierdo sien-
do necesario sustituirla por una canula en auricula izquier-
da. Para la asistencia derecha se implanta una canula en la
auricula derechay otra en la arteria pulmonar (figura 10). Es
esencial la correcta colocacion de las canulas y sobre todo
que la del dpex esté bien orientada y no se dirija al septo
interventricular. Estas canulas se tunelizan y la fijacion es
muy buena cuando cicatrizan, permitiendo sin problemas
la movilizacién del nifio y la deambulacién.

Los ventriculos (figura 10) se dividen en una camara de
sangre y una camara de aire por una membrana de poli-
uretano multicapa flexible. Son transparentes para permitir
la deteccion de depdsitos y visualizar el movimiento de
la sangre y constan de unas valvulas de poliuretano que
permiten Unicamente el flujo unidireccional de la sangre.
La presién de aire que envia intermitentemente la consola
a través de los tubos mueve la membrana, llenandose y
vaciandose de esta forma la camara de sangre. Existen dis-
tintos tamafos de ventriculos para nifios y su eleccion se
realiza en funcion del peso o la superficie corporal del paci-
ente. Un ventriculo demasiado grande obliga a frecuencias
mas bajas, aumentando el riesgo de formacién de trom-
bos, mientras que un ventriculo demasiado pequefio hace
necesario utilizar frecuencias mas altas y existe riesgo de

Shock cardiogénico refractario
+/- estado neurolégico cuestionable
+/- DMO

I

Levitronix

= | Ty

Recuperacion de

Recuperacion de

Recuperacion de

. DMO y neurolégica. DMO y cardiaca. No
DMO’C‘;?;{:QQ' y No recuperacion recuperacion
cardiaca neurolégica
Explante del Retirada del
soporte Implantar BH soporte

DMO: disfuncién multiorgdnica; BH: Berlin Heart

Figura 8. Esquema indicacion de Levitronix
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1 canula

2 ventriculo

3 tubo de aire
4 consola

Figura 9. Berlin Heart (esquema)

que el gasto cardiaco sea insuficiente si se necesita incre-
mentar alin mas en situaciones de infeccion o respuesta
inflamatoria. Como el gasto cardiaco izquierdo ha de ser
mayor que el derecho porque asume ademas la circulacion
bronquial, en la asistencia biventricular en general se uti-
liza un ventriculo derecho de tamafo ligeramente inferior
al izquierdo, si existe, y si no ambos de igual tamafio pero
utilizando en la programacién una frecuencia cardiaca del
izquierdo un poco mayor.

En la consola programamos frecuencia, presién sistolica,
presién diastolica y porcentaje de sistole de cada ventricu-
lo (figura 11). Es muy importante vigilar frecuentemente el
correcto llenado y vaciado de las cdmaras. Si no se llenan
o vacian bien, debemos modificar la programacion, admin-
istrar volumen o descartar taponamiento. Influyen la fre-
cuencia de los ventriculos, la diferencia entre ambos, las
presiones sistdlicas y diastdlicas, el % de sistole, la vole-
mia del nifio, las resistencias vasculares sistémicas y pul-
monares, si existe algo de gasto cardiaco propio de algun
ventriculo y, si es una asistencia univentricular, influye el
gasto cardiaco del ventriculo nativo. Si los ventriculos no
se llenan bien no estamos dando todo el gasto cardiaco,

RESUMEN DE PONENCIA

ventriculo

VI: ventriculo izquierdo

Figura 10. Canulas y ventriculos de Berlin Heart

pero si no se vacian bien ademas aumenta el riesgo de
trombos.

Los protocolos de anticoagulacién y antiagregacion varian
entre los distintos centros. En nuestro caso utilizamos el
protocolo de Stanford que se basa en heparina no fraccio-
nada, sustituyéndose posteriormente por heparina de bajo
peso molecular en <15 Kg y por acenocumarol en >15 Kg,
triple antiagregacion con AAS, dipiridamol y clopidogrel, y
administracion de prednisona si aparecen signos inflama-
torios. En los ultimos afios se esta sustituyendo heparina
por Bivalirudina, inhibidor directo de la trombina, mejo-
rando la anticoagulacion y reduciendo las complicaciones
trombdticas y hemorragicas.

Es muy importante vigilar la formacion de depdsitos de fi-
brina (blancos) o coagulos (negros) y aun son mas peligro-
sos si flapean porque es mas facil que se puedan despren-

| oeanme

Figura 11. Consola de Berlin Heart
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Figura 12. Depdsitos de fibrina/coagulos en Berlin Heart

der. Se forman sobre todo en las valvulas, pero también es
posible en otros lugares como en el cuerpo del ventriculo
(figura 12). Los depdsitos que se desprenden del ventriculo
derecho llegan a los pulmones y los del ventriculo izquier-
do provocan lesiones isquémicas cerebrales. Es esencial
realizar cambio de ventriculos en cuanto sea necesario
para evitar complicaciones trombéticas graves.

Berlin Heart se utiliza fundamentalmente como asistencia
ventricular puente al trasplante. También se ha descrito su
uso como puente a la recuperacién en algunos casos poco
frecuentes de miocarditis que recuperan la funcion tras
meses de asistencia siendo posible el explante.

La indicacién mas frecuente es la miocardiopatia dilatada,
seguida de miocardiopatias no compactadas, restrictivas
e hipertroficas, miocarditis aguda e insuficiencia cardia-
ca post-cardiotomia/post-CEC (disfuncién no reversible,

Levitronix
RVAD 2

Levitronix
LVAD 4

BH LVAD
6

Levitronix
BiVAD 2

lesiones residuales no corregibles). Cuando una ECMO o
Levitronix se prevé que no se podra retirar en 3 semanas,
debemos plantear el cambio a asistencia con Berlin Heart.

Las contraindicaciones incluyen: insuficiencia aértica sev-
era que no pueda ser reparada en el momento del implan-
te, fallo multiorganico irreversible, dafo neurolégico severo
irreversible, coagulopatia severa incontrolable e infeccion
grave activa. Si existen dudas sobre el estado neurolégi-
co o0 sobre la posibilidad de recuperacion de la DMO, es
preferible asistir antes con Levitronix.

Nuestros primeros pasos en asistencia ventricular en la
UCIP del Hospital Universitario Reina Sofia de Cdérdoba
comenzaron en el ano 2001 con el sistema MEDOS-HIA,
siendo la primera experiencia pediatrica en Espafa. Pos-
teriormente, en el afio 2009, comenzamos el programa de
Berlin Heart y la incorporacién posterior de asistencia con
Levitronix. Hasta el momento actual hemos asistido a 22
nifos con 25 asistencias ventriculares: 17 Berlin Heart y 8
Levitronix (figura 13). En un paciente se implanté Levitronix
LVAD y posteriormente se sustituy6 por Berlin Heart LVAD
y otro nifio comenzo6 con Berlin Heart BiVAD, se cambid
transitoriamente a Levitronix BiVAD y finalmente se volvi6 a
asistir con Berlin Heart BiVAD.

El rango de edad fue de 15 dias a 14 afios, con una me-
diana de 22,5 meses, aunque excepcionalmente también
asistimos a un paciente de 25 afios durante la situacion de
pandemia por coronavirus que colapsaba la UCI de adul-
tos de nuestro hospital. El nifio mas pequefo asistido tenia
15 dias y el mas pequefio asistido vivo 51 dias, ambos con
Berlin Heart. 7 nifios tuvieron ECMO previa a la asistencia
ventricular.

La duracion de Levitronix fue de 2 a 83 dias, con una media
de 31 dias y una mediana de 22 dias. La duracion de Berlin

BH BiVAD
1"

BH: Berlin Heart; BiVAD: dispositivo de asistencia ventricular biventricular; LVAD: dispositivo
de asistencia ventricular izquierdo; RVAD: dispositivo de asistencia ventricular derecho

Figura 13. Asistencias ventriculares en Hospital Universitario Reina Sofia de Cérdoba
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ORIGEN ANOMALO CORONARIA IZQUIERDA

FALLO CRONICO DEL INJERTO EN TX
CARDIACO

FALLO VD POR HTP POST TX CARDIACO

MIOCARDIOPATIA RESTRICTIVA

MIOCARDITIS

FALLO VENTRICULAR TRAS CORRECCION DE
CARDIOPATIA

CARDIOPATIAS CONGENITAS COMPLEJAS

MIOCARDIOPATIA NO COMPACTADA

MIOCARDIOPATIA DILATADA

RESUMEN DE PONENCIA

TX: trasplante; VD: ventriculo derecho; HTP: hipertensién pulmonar

Figura 14. Indicaciones de asistencia ventricular en Hospital Universitario Reina Sofia de Cdrdoba

Heart fue de 4 dias (en el paciente de 15 dias que fallecio)
a 250 dias, con una media de 100,5 dias (3,4 meses) y una
mediana de 82,5 dias (2,75 meses).

Los dos nifios con asistencia circulatoria de mayor dura-
cién en la UCIP del Hospital Universitario Reina Sofia de
Cérdoba han sido:

- Nifia de 18 meses con miocardiopatia no compactada
que se asistio con ECMO durante 11 dias, posteriormente
se implanté Levitronix LVAD que se mantuvo 60 dias vy fi-
nalmente se sustituyd por Berlin Heart LVAD durante 250

dias hasta la realizacién con éxito del trasplante cardiaco.
Asistencia total 321 dias (10,7 meses).

- Nifio de 12 afios con miocardiopatia dilatada que se
asistio inicialmente con Berlin Heart BiVAD durante 29 dias.
Transitoriamente se cambié a Levitronix BiVAD durante 56
dias por situacién de sepsis con estado inflamatorio en la
que los ventriculos del Berlin Heart a frecuencia maxima
no eran suficientes, presentado ademas insuficiencia mitral
masiva que se descargaba mejor con flujo continuo. Tras
la estabilizacion se realizé el cambio a Berlin Heart BiVAD

50% (8 ACVA en 6 nifios)
(1) 45% 45% (7 isquémicos, 1 hemorragico)
(10) (10)
36%
8)
27% 27%
6) (6)
14%
|4% {
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ACVA: accidente cerebrovascular agudo; VD: ventriculo derecho; LVAD: dispositivo de

asistencia ventricular izquierdo

Figura 15. Complicaciones de asistencia ventricular en Hospital Universitario Reina Sofia de Cdrdoba
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N° ACVA

o000 0 00
1 2 3 4 5 8 7

Cambio protocolo

8

anticoagulacién

9 10 11

N° pacientes

ACVA: accidente cerebrovascular agudo

Figura 16. Accidentes cerebrovasculares agudos isquémicos en nifios con Berlin Heart en Hospital Universitario Reina

Sofia de Cdrdoba

con ventriculos de mayor tamafio que se mantuvieron 167
dias hasta el trasplante cardiaco con éxito. Asistencia total
252 dias (8,4 meses).

La principal indicacion de asistencia ventricular en nuestra
UCIP ha sido miocardiopatia dilatada (figura 14), seguida
de miocardiopatia no compactada, cardiopatias congé-
nitas complejas, fallo ventricular tras correccion de car-
diopatia y miocarditis. Con respecto a los 3 casos de car-
diopatias congénitas complejas, 2 eran nifios intervenidos
previamente que desarrollaron lesiones irreparables con
mala funcion ventricular en los que se implanté VAD como
puente al trasplante y el tercero era un nifio procedente de
Camerun con una cardiopatia compleja no intervenida con
HTP que se asistié con Levitronix RVAD para estabilizacion
previa a la cirugia.

Las complicaciones mas frecuentes fueron las trombaticas
(que obligaron a cambios de ventriculos o sistemas), se-
guidas de complicaciones hemorragicas graves (incluyen-
do taponamiento), sepsis dificiles de erradicar porque el
germen se adhiere al dispositivo, complicaciones técnicas
graves (por mala orientacion de la canula del apex que no
permite buen llenado como en el nifio de 15 dias con Berlin
Heart que fallecid, algunos pacientes se tuvieron que rein-
tervenir para fijar las canulas con mejor orientacién, en un
nifo la canula de auricula derecha provocé obstruccion de
la vena cava superior y fue necesario hacer un bypass, en
un nifio con miocardiopatia restrictiva fue necesario cam-
biar la canula del apex a la auricula izquierda), 7 ACVA is-
quémicos en niflos con Berlin Heart y 1 ACVA hemorragico
en un paciente con Levitronix en el que se asocié antia-
gregacion, disfuncién transitoria de ventriculo derecho en

170

vorjpeediiten -

pacientes con asistencia izquierda que se solucioné con
tratamiento médico, hipotermia por la longitud de las lineas
de Levitronix que hizo necesario el uso de métodos exter-
nos de calentamiento y dehiscencia de herida de canulas
en un paciente hemofilico con Berlin Heart (figura 15).

Hemos tenido 7 ACVA isquémicos en 5 de los 16 nifios
con Berlin Heart (2 nifios tuvieron 2 ACVA isquémicos) y
en 2 casos se realizé trombectomia mecanica urgente. De
los 7 ACVA: 2 sin repercusion clinica, 4 con hemiparesia y
recuperacion completa posterior y en 1 se realizé6 AET por
crisis metabdlicas continuas por enfermedad mitocondrial
junto con sepsis persistente, trombos persistentes y lesion
cerebral. En la figura 16 se muestra como en los primeros 6
pacientes la suerte nos favorecié y ninguno presentoé acci-
dentes isquémicos cerebrales, el séptimo paciente tuvo un
ACVA 'y el noveno y el décimo tuvieron 2 cada uno. En ese
momento decidimos cambiar nuestro protocolo de antico-
agulacion y aplicar el descrito en Stanford, como ya se ha
mencionado previamente, mejorando nuestros resultados.

Con respecto a las causas de muerte (figura 17), 8 pacien-
tes fallecieron en asistenciay 2 después de retirar el soporte
ventricular. De las muertes en VAD, en 2 casos se debio6 a
AET por lesiones cerebrales previas (eran VAD puente a
decision) y en otros 2 nifios se realizd AET por lesiones
cerebrales en VAD, uno de ellos el paciente con Levitro-
nix con hemorragia cerebral masiva tras antiagregacion y
el segundo el niflo con Berlin Heart y enfermedad mito-
condrial. Otro paciente con Berlin Heart fallecié por sepsis
persistente imposible de erradicar. En el caso del nifio de
15 dias con malposicion de la canula del apex, la muerte
se debié a mal funciéon del VAD. El nifio procedente de
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Shock hemorrégico y
DMO por laceracion
l hepatica en implante 1

Filariasis invasiva 1

Mal funcién VAD 1

NBHOS en asistencia 8

Causas muerte

Fallo injerto tras Tx
cardiaco 2

Muertes en UCIP fuera de VAD 2

DMO: disfuncién multiorgdnica; VAD: dispositivo de asistencia ventricular;
Tx: trasplante; UCIP: unidad de cuidados intensivos pedidtricos

Figura 17. Causas de muerte asistencia ventricular en Hospital Universitario Reina Sofia de Cdrdoba

Camerun comentado previamente con una cardiopatia
compleja con HTP en el que se implanté Levitronix RVAD,
tenia una filariasis invasiva no diagnosticada previamente
que le provoco crisis de insuficiencia cardiaca izquierda.
El ultimo fallecimiento en VAD fue el paciente adulto de 25
afos que sufrié una complicacién grave durante el implan-
te de las canulas produciéndose una laceracion hepatica
con shock hemorragico severo y DMO que fue irreversible.
Con respecto a las muertes tras retirada de VAD, fueron
dos nifios con fallo del injerto tras el trasplante cardiaco:
uno de ellos salié del trasplante con ECMO con flujos in-
suficientes y el otro salié de quiréfano sin ECMO, presentd
parada cardiaca y se canulé durante la reanimacién cardio-
pulmonar pero fallecié.

La supervivencia del Berlin Heart en nuestra serie es del
76,5% vy al alta de UCIP del 64,7%. Estos datos son com-
parables a los de otros centros del mundo, aunque segui-
mos trabajando para conseguir mejorarlos ain mas. La su-
pervivencia con Levitronix fue del 50%, ya que en muchas
ocasiones se indica el soporte como puente a decision.

Conclusiones

Los sistemas de soporte circulatorio mecanico han supues-
to un gran avance en el tratamiento de los nifios criticos,
permitiendo que hoy en dia sobrevivan muchos pacientes
que hasta hace pocos afnos fallecian de forma inevitable.
Su uso estd aumentando de forma constante y actual-
mente se consideran una herramienta imprescindible.

v@x@*gﬁzﬁ@ - Volumen 29 | N°1 | Junio 2022

Bibliografia

1.- Erdil T, Lemme F, Konetzka A, Cavigelli-Brunner A,
Niesse O, Dave H, et al. Extracorporeal membrane oxygen-
ation support in pediatrics. Ann Cardiothorac Surg 2019;
8:109-115..

2.- Fallon BP, Gadepalli SK, Hirschl RB. Pediatric and neo-
natal extracorporeal life support: current state and continu-
ing evolution. Pediatr Surg Int 2021; 37: 17-35

3.- Melamed N, Iddawela S, Poole GOJ, Ajibade A, Harky
A. Mechanical circulatory support in paediatric population.
Cardiol Young 2021; 31: 31-37.

4.- Navaratnam M, Maeda K, Hollander SA. Pediatric ven-
tricular assist devices: Bridge to a new era of perioperative
care. Paediatr Anaesth 2019; 29: 506-518.

5.- Spigel ZA, Cho J, Adachi I. Current status of pediatric
mechanical circulatory support. Curr Opin Organ Trans-
plant 2020; 25: 231-236.

6.- Tume SC, Conway J, Ryan KR, Philip J, Fortkiewicz JM,
Murray J. Developments in Pediatric Ventricular Assist De-
vice Support. World J Pediatr Congenit Heart Surg 2019;
10: 759-768.

7.- Valencia E, Nasr VG. Updates in Pediatric Extracorpo-
real Membrane Oxygenation. J Cardiothorac Vasc Anesth
2020; 34: 1309-1323.

71



Vexdeoacdiatica

SoCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

Mesa redonda Intensivos pediatricos y neonatales

Ventilacion de alta frecuencia y soporte vital extracorporeo
como Ultimos recursos terapéuticos en bronquiolitis grave

00 000000000000 0000000000000 00000000000 000000000000000000000000000000000000000000
Maria José Garcia Jesus, Cristina Navarro Sanchez, Antonio Manuel Vazquez Florido, Juan Antonio Garcia Hernandez, Elia San-
chez Valderrabanos. Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos. Hospital Virgen del Rocio. Sevilla.

Garcia Jestis MJ, Navarro Sanchez C, Vdzquez Florido AM, Garcia Hernandez JA, Sdnchez Valderrdbanos E. Ventilacion de alta frecuencia y soporte vital extracorpdreo como

Ultimos recursos terapéuticos en bronquiolitis grave. Vox Paediatr 2022; 29: 72-75

Ponencia presentada en la CVIIl Reunidn Cientifica de la SPAOYEX celebrada en Huelva, 18-19 marzo 2022.

Resumen

Palabras clave:

Abstract

Key words:

La bronquiolitis es una infeccién respiratoria aguda de las vias aéreas mas distales que
afecta principalmente a nifos menores de un afio. Se define como el primer episodio
agudo de sibilancias en un niflo menor de 24 meses, con disnea espiratoria y existencia
de prédromos catarrales. El agente etioldgico mas frecuente es el virus sincitial respir-
atorio (VRS). Se exponen dos casos clinicos que evolucionaron hacia una forma grave
de bronquiolitis y precisaron ingreso en una Unidad de Cuidados Intensivos Pediatri-
ca (UCI-P) necesitando terapias de rescate como son la ventilacién de alta frecuencia
(VAFO) y el soporte con membrana de oxigenacién extracorpérea (ECMO). Ambos evo-
lucionaron de manera favorable.

Bronquiolitis, fracaso respiratorio agudo, ventilacién de alta frecuencia oscilatoria, oxi-
genacién por membrana extracorpérea

Bronchiolitis is a lower respiratory tract infection that mainly affects children <1 year. It’s
defined as the first acute episode of wheezing in a child younger than 24 months with ex-
piratory dyspnea and the existence of catarrhal prodromes. The most frequent etiological
agent is the respiratory syncytial virus (RSV). Two clinical cases that evolved into a severe
form of bronchiolitis and needed admission to a Pediatric Intensive Care Unit (P- ICU)
are presented, requiring rescue therapies such as high-frequency ventilation (HFOV) and
extracorporeal membrane oxygenation (ECMO). Both progressed favorably.

Bronchiolitis, acute respiratory failure, high-frequency oscillatory ventilation, extracorpo-

real membrane oxygenation

Introduccién

La bronquiolitis es una infeccion que produce una lesion
inflamatoria aguda en las vias respiratorias terminales
(bronquiolos). Afecta principalmente a nifios menores de
2 anos y es producida por agentes viricos, siendo el mas
frecuentemente por el virus respiratorio sincitial (VRS)'>34.

En la mucosa del bronquiolo, se produce un infiltrado lin-
focitario que genera edema y amplificacion de la respuesta
inmune del organismo, lo que perpetua la inflamacién?. Esto
puede conducir a un fracaso respiratorio agudo (SDRA) por

Autor para correspondencia: Maria José Garcia Jesus
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disminucion de la distensibilidad pulmonar®. En los casos
leves, que son la mayoria, lo que predomina es un cuadro
de broncoespasmo. Sin embargo, hay casos que evolucio-
nan de una forma térpida y grave asociando edema bron-
quiolo-alveolar, con la consiguiente disminucion de com-
plianza pulmonar y la aparicién de shunts intrapulmonares
conduciendo a hipercapnia e hipoxemia®.

Por tanto, el patrén fisiopatoldgico de la bronquiolitis no es
puramente obstructivo, sino que puede acompanarse de
un componente restrictivo por lo anteriormente descrito®.

Son estos pacientes los que presentan mayor gravedad
y precisan de asistencia ventilatoria en las unidades de
cuidados intensivos pediatricos que puede variar desde
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Tabla 1. Definicion pediatrica de SDRA (Conferencia consenso Dafio Pulmonar Agudo Pediatrico)

Edad

Excluir pacientes con enfermedad pulmonar en periodo perinatal

Tiempo

Factor desencadenante en los 7 dias previos

(el 2 CLE:] ga de liquidos

Insuficiencia respiratoria que no se puede justificar totalmente por insuficiencia cardiaca o sobrecar-

Rx de térax

Nuevos infiltrados compatibles con afectacion aguda del parénquima pulmonar.

Ventilaciéon no invasiva

Ventilacién mecanica invasiva*

SDRA Pediatrico (sin estratificacion) Leve Moderado Grave
Oxigenacion 3
BIPAP o CPAP P5F°£m3'3200 4£10° 8 8 £10<16 10216
) 3
SF £ 264 5£10S37,5 75£10S8S>12,3 |10S313

Poblaciones especiales

Cardiopatia Mismos criterios (edad, tiempo, origen del edema y Rx de térax) junto a deterioro agudo de la oxi-
cianégena genacion basal no explicado por la cardiopatia subyacente.
Enfermedad
pulmonar Mismos criterios junto a deterioro agudo de la oxigenacion basal
crénica
Disfuncién . o . . . . . . .
ventricular Mismos criterios junto a deterioro agudo de la oxigenacién que no se explica por disfuncién ventri-
. cular izquierda.
izquierda

*PEEP3 5

ventilacion mecanica no invasiva (VMNI) hasta ventilacion
mecanica invasiva (VMI) en diferentes modalidades incluy-
endo VAFO e incluso llegar a precisar soporte con ECMO?#,

Se presentan dos casos clinicos de bronquiolitis grave que
precisan ingreso en una UCI-P requiriendo en el primer
caso ventilacién mecanica en modalidad VAFO y en el se-
gundo caso asistencia con ECMO.

Caso clinico 1

Lactante de 1 mes y 24 dias, con antecedente de prema-
turidad de 32 semanas (no precisé soporte respiratorio en
periodo neonatal) que ingresa procedente de un hospital
comarcal por pausas de apnea en contexto de bronquiol-
itis VRS positiva. Es derivado por un empeoramiento clini-
co rapidamente progresivo, con pausas de apnea cada vez
mas frecuentes.

A su ingreso saturacién de oxigeno (SatO2) 95% con
aporte en gafas nasales a 2 litros por minuto, frecuencia
cardiaca a 150 latidos por minuto (Ipm), 35 respiraciones
por minuto (rpm), tiraje subcostal y auscultacion pulmonar
con aceptable entrada de aire bilateral y subcrepitantes
diseminados.

Se inicia soporte con VMNI (V60) y se administra tratamien-
to con cafeina, pero, pese a ello, presenta episodios cada
vez mas frecuentes de apnea que le provocan repercusion
hemodinamica (bradicardia hasta 40 Ipm) e hipoxemia
cada vez mayor. Por ello a las 24 horas de ingreso se de-
cide intubacién orotraqueal y conexién a VMI convencional
con una FiO2 inicial al 50%. En las horas posteriores su-
fre multiples episodios de desaturacién y bradicardia que
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requieren ventilacién con presién positiva manual, FiO2 al
100% y administracién de atropina.

Se diagnostica de SDRA porque a pesar de FiO2 al 100%
no se consigue SatO2 > 80%. En la radiografia de térax se
observan infiltrados pulmonares bilaterales con aumento
de la densidad del parénquima pulmonar (imagen 1). En
las gasometrias venosas realizadas se obtiene una SatO2/
FiO2 (SF) de 78 y un indice de oxigenacioén-saturacion (I0S)
> 13. Ante esta evolucién y después de 36 horas de ingreso
se cambia de modalidad de ventilacion a VAFO observan-
dose mejoria progresiva con aumento de la oxigenacion y
descenso de la FiO2. Tras 9 dias de VAFO y ante la mejoria
clinica y gasométrica, se vuelve a programar el respirador
en modalidad convencional, pudiendo extubarse tres dias
después. Posteriormente se mantiene con VMNI durante

b | s v

Figura 1. Patron intersticial bilateral compatible con SDRA
(Caso clinico 1)
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Tabla 2. Criterios de VAFO

Patrén obstructivo con fuga aérea grave: Neumotorax, enfisema mediastinico o neumopericardio

>10.

SDRA moderado/grave: IO > 15 o fallo de oxigenacion: SatO2 < 90% y/o Pa/Fi < 150, a pesar de FIO2 > 0,6 y PEEP

Fracaso de VMI convencional

tres dias mas y cuando deja de necesitar soporte se pro-
cede al traslado a planta de hospitalizacion

Caso clinico 2

Lactante de 1 mes y medio que ingresa en UCI-P, proce-
dente de urgencias, por bronquiolitis VRS positiva grave:
Taquipnea a 80 respiraciones por minuto con tiraje a tres
niveles y auscultacion con hipoventilacién generalizada.
SatO2 89% sin oxigenoterapia adicional (Score de Tal
modificado 9, bronquiolitis grave).

Inicialmente se conecta a VMNI con interfase facial, pero
presenta empeoramiento progresivo precisando cada vez
FiO2 mas elevadas por lo que requiere intubacion y con-
exion a VMI al 4° dia de ingreso. En los controles medi-
ante radiografia de térax, al igual que en el caso anterior,
se observa patron intersticial bilateral con aumento de la
condensacién del parénquima, compatible con SDRA en
este momento (imagen 2).

En los dias posteriores evolucion térpida, sin mejoria a
pesar de realizar maniobras de reclutamiento alveolar, con
una PaO2/FiO2 (PF) que oscila entre 60-100 y un indice de
oxigenacion (I0) de 30 (SDRA muy grave). Se realiza tera-
pia con 6xido nitrico, asi como ventilaciéon en prono, pero
al persistir el fracaso respiratorio agudo hipoxémico el 12°
dia de ingreso se cambia a modalidad VAFO sin obtenerse
una mejoria clinica ni en los parametros de oxigenacion.

Ante esta situacion de hipoxemia grave refractaria se de-
cide soporte con membrana de oxigenacion extracorporea
en modalidad ECMO veno-arterial. Dicha terapia se inicio
al 15° dia de ingreso en UCI-P. Tras conectar a ECMO, se
realizan ajustes ventilatorios, reduciéndose presiones y
volumenes para conseguir protecciéon pulmonar.

N
e
Figura 2. Patron intersticial bilateral compatible con SDRA
(Caso clinico 2)
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Desde el inicio de ECMO se consigue una mejoria pro-
gresiva con aumento de la oxigenacion, pudiéndose de-
scender los aportes de oxigeno tanto en membrana como
en respirador hasta FiO2 del 30%, consiguiéndose una PF
> 250.

En controles radiograficos y ecograficos durante soporte
ECMO, se observa atelectasia del pulmoén izquierdo (im-
agen 3), que mejora de forma progresiva con fisioterapia
respiratoria y aumento de presion al final de la espiracion
(PEEP). Se realiza asi mismo fibrobroncoscopia en la que
se observa edematizacion de toda la via aérea y se aspira
abundante mucosidad en las vias mas distales.

Tras 14 dias de terapia con ECMO, y por mejoria tanto
en la ventilacion y oxigenacion y en el patron radiolégi-
co y ecografico pulmonar, se inicia destete progresivo de
parametros de asistencia extracorpérea. Se procede a re-
tirada de soporte ECMO al 28° dia de ingreso y se pasa
a ventilacion mecanica convencional. La evolucién clinica
fue satisfactoria, requiriendo una FiO2 del 40% para una
PF > 250, progresandose en el destete del respirador, pu-
diendo extubarse 72 horas mas tarde, a los 31 dias de in-
greso en UCI-P. Como en el caso anterior, se conecta a
VMNI durante 5 dias mas, retirandose dicho soporte sin
incidencias.

Se traslada a planta de hospitalizacion tras 40 dias de in-
greso en UCIP, estando actualmente en domicilio.

Discusion

En esta comunicacion, se presentan dos casos atipicos de
bronquiolitis, que evolucionaron hacia un fracaso respira-
torio agudo hipoxémico requiriendo por ello un abordaje
multidisciplinar y la utilizacién de técnicas de oxigenacion

\ufs-

Figura 3. Atelectasia del pulmén izquierdo (Caso clinico 2)
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Tabla 3. Indicaciones de ECMO respiratoria

RESUMEN DE PONENCIA

Hlpoxemia severa — PaO,/ FiO, <100

indice de Oxigenacion (I0)> 40 durante 6 horas.

PMA > 20 en ventilacién convencional.

Presiones ventilacion elevadas

PMA > 25 en VAFO.

Falta de respuesta a medidas convencionales de tratamiento (VAFO, éxido nitrico y posiciéon prono)

Sindrome de escape aéreo con hipoxemia severa incontrolable con VMC o VAFO

La duracion previa de la VMC o VAFO debe ser < 10-14 dias.

y ventilacion especiales como son la VAFO y la ECMO. Am-
bos evolucionaron satisfactoriamente.

La edad < 3 de meses, prematuridad < 35 semanas, dis-
plasia broncopulmonar u otras patologias respiratorias,
cardiopatias con repercusién hemodinamica, inmunodep-
rimidos o enfermos neuromusculares, son factores de ries-
go a considerar en los centros de atencién primaria ya que,
como vemos, tienen muchas posibilidades de evolucionar
hacia una forma grave de bronquiolitis* .

En estos casos es necesario un ingreso hospitalario, en
principio en el area de observacion, para vigilar y moni-
torizar los signos de insuficiencia respiratoria (frecuencia y
trabajo respiratorio, pulsioximetria, frecuencia cardiaca...)
y evaluar mediante la utilizacion de escalas validadas y
sencillas como es el score de Tal modificado a qué tipo de
bronquiolitis nos enfrentamos 5. El empeoramiento puede
ser muy rapido por lo que hay que estar atentos a los si-
gnos de alarma para un ingreso precoz en la UCI-P.

Por otro lado, en pacientes con SDRA es imprescindible la
canalizacion de una via arterial para monitorizacién y se-
guimiento de la oxigenacién. Sin embargo, cuando esto no
es posible, una alternativa como vemos en el caso 1, serian
la SatO2/FiO2 y el indice de oxigenacién-saturacion (10S),
parametros que se aproximan bastante ala PF y al IO en la
edad pediatrica®’.

Con estos dos casos clinicos, se quiere dar a conocer el
amplio arsenal de terapia de apoyo respiratorio del que se
dispone en la mayoria de UCI-Pediatricas de tercer nivel,
que oscila desde oxigenoterapia en gafas nasales hasta
soporte vital extracorpéreo (ECMO). Esto requiere de un
equipo entrenado, asi como tener claros los criterios diag-
nosticos del SDRA (tabla 1)"8 y los criterios de indicacién
de las diferentes técnicas de las que disponemos para in-
staurarlas de una forma precoz y precisa (tablas 2 y 3)%°.

n
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Casos clinicos interactivos

Anafi

axia
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Carbonero Celis MJ, Biscarri Carbonero A. Anafilaxia. Vox Paediatr 2022; 29:76-79

Ponencia presentada en la CVIII Reunidn Cientifica de la SPAOYEX celebrada en Huelva, 18-19 marzo 2022.

Introduccién

La anafilaxia definida por la Academia Europea de Alergia
e Inmunologia Clinica (EAACI), como una reaccion alérgica
grave, de instauracion rapida y potencialmente mortal.

Su prevalencia, aunque desconocida, esta aumentando a
nivel mundial.

La etiologia mas frecuente son los alimentos (leche, hue-
vos, pescados, legumbres, y frutos secos), seguidos de
las picaduras de himendpteros y de los farmacos (AINES,
Betalactamicos).

Aunque los sintomas cutaneos son los mas frecuentes, en
ocasiones estan ausentes (10-20 %), dificultando el diag-
nostico. Signos tempranos comunes en la anafilaxia del
lactante son sintomas inespecificos del sistema nervioso
central como cese del juego, aferrarse al cuidador, somno-
lencia, hipotonia, llanto persistente, que deben buscarse
especificamente, en los nifios en etapa preverbal y que
se solapan con sintomas de patologias comunes a estas
edades (p. €j., regurgitacion o vomitos después de comer;
sofocos, ronquera/disfonia después de un ataque de llan-
to; exantema por una infeccion viral; somnolencia después
de una comida o a la hora de la siesta). Otros sintomas
alérgicos comunes pueden ser tirarse o rascarse las orejas
o taparse los oidos con los dedos. El colapso cardiovas-
cular es raro en los lactantes y a veces se manifiesta como
vomitos persistentes.

El diagnostico es clinico y se pueden seguir los mismos
criterios diagnosticos utilizados para los adultos.

Las determinaciones de mediadores de la inflamacion
(histamina, triptasa, factor activador de plaquetas,..), no
modifican la actitud a seguir y no deben demorar la admin-
istracion de Adrenalina IM que es el pilar del tratamiento,
administrandola lo mas precozmente posible, para evitar la
progresion a un cuadro mas grave de shock.

Autor para correspondencia: Maria José Carbonero Celis
mjcarbonerocelis@gmail.com
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La medida de triptasa seriada (punto de corte basal <11.4
mcg/L para nifios y adultos): en el momento del trata-
miento a las 2 horas y a las 24 horas del comienzo, puede
ayudar en algunos casos, aunque raramente se eleva en
la anafilaxia producida por alimentos donde se produce la
degranulacion de los basofilos y no de los mastocitos y en
aquéllos nifios que permanecen normotensos.

En lactantes no atopicos menores de tres meses, la medi-
ana de la concentracion inicial de triptasa es de 6,1 + 3,5
mcg/L; en lactantes atdpicos menores de tres meses, es
de 14,3+10,2 mcg/L.

En pacientes de cualquier edad, un nivel de triptasa den-
tro del rango normal no descarta el diagndstico clinico de
anafilaxia

La triptasa se eleva a los 15 minutos tras contacto con
alérgeno con una concentracion maxima a los 60-90 minu-
tos. Los niveles basales a las 24 horas nos servirian para
realizar el diagnostico diferencial con las mastocitosis en
las que los niveles de triptasa se encuentran elevados.

El tratamiento es la adrenalina intramuscular a 0,01 mg/
Kg, que se administrara en el mismo momento que se
sospeche.

El diagnéstico diferencial debe hacerse con la urticaria,
angioedema, mastocitosis cutanea, entre otras entidades.

El asma grave e inestable, dermatitis atopica o reaccion
anafilactica previa, se han descrito como un factores de
riesgo de anafilaxia grave

Caso clinico

Lactante de 12 meses que consulta acompanado de la
cuidadora de la guarderia por gran irritabilidad y la apa-
ricion de habones por cara y cuello. No fiebre, ni otra sin-
tomatologia.

Pregunta 1. En primer lugar, ¢que harias?:

a. Pondria una bolsa de orina por irritabilidad

msolEfiea - Volumen29 | N° 1 | Junio 2022



spAb

b. Administraria un antihistaminico, pues pienso que es
una urticaria

c. Realizaria una historia clinica y una exploracion fisica
detallada

d. Ninguna de ellas

En la consulta de triaje se le asigna un nivel 4, por presentar
un TEP estable (3 lados normales). En este caso el exantema
no nos modifica la apariencia. Pasa a la sala de espera.

Posteriormente, se valora en consultas realizdndose una
anamnesis y una exploracion fisica detallada. En la anam-
nesis nos refiere que es atdpico y tiene sibilancias recur-
rentes , actualmente sin tratamiento. El dia previo se habia
vacunado de la varicela. Es la primera vez que presenta
esta sintomatologia. Niega alergia y contacto en la guard-
eria con ningun alimento que no haya tomado previamente.
Hace una hora tomo6 un yogur como cada mafiana en la
guarderia.

En la exploracion fisica presenta un exantema habonoso
en cara y cuello, con normalidad del resto de aparatos y
sistemas. SatO2 100 %. FC 100 spm. FR 25 rpm.

Se establece el juicio clinico de urticaria, se administra una
dosis de antihistaminico y no se considera realizar en este
momento ninguna prueba complementaria.

Pregunta 2. Pasa a sala de espera y avisan a los pocos
minutos porque esta decaido, presenta inflamacion del la-
bio superior y dificultad para respirar. ;Qué haria ahora?:

a. Pasaria a sala de emergencia para oxigenoterapia,
monitorizacion, canalizaria una via venosa y valoraria
expansion volumétrica. Administraria una 12 dosis de
Adrenalina IM a 0.01 mg/Kg lo antes posible

b. Tiene una urticaria y ha comenzado con una crisis de
broncoespasmo: administraria Salbutamol 6 puff en
cémara y una dosis de Metilprednisolona oral a 2mg/Kg

c. Tiene 1 lado alterado del TEP es una disfunciéon neu-
rolégica

d. Ninguna es cierta

Tras 2 dosis de adrenalina, salbutamol nebulizado, dexclo-
rfeniramina IV y una dosis de metilprednisolona IV el paci-
ente mejora.

¢ Que haremos ahora?:
Evolucién de nuestro caso:

Se extrajo hemograma, bioquimica, gasometria con lactato
y PCR. Sin alteraciones llamativas. TA normales en todo
momento.

Pregunta 3. ; Qué haremos ahora?:

a. Alta al domicilio con Cetirizina oral y salbutamol en
camara 3 pulsaciones cada 4 horas

b. Dejamos 3 horas en Observacion y si esta asintomatico
se dara alta al domicilio sin tratamiento

vorjpeediiten -
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c. Observacioén de 4-8 horas. Prescribir AlA (2), instruyén-
dolo en su uso, antihistaminicos y corticoides orales
durante varios dias. Acudira a urgencias si se reinician
los sintomas. Derivar a CCEE Alergologia Pediatrica.

d. Pasar a UCI-P para evitar reaccién bifasica.
Conclusiones

- La anafilaxia es un sindrome multisistémico agudo, po-
tencialmente letal, cuyo diagnéstico es clinico y puede
presentarse con sintomas de varios sistemas de 6rganos,
incluyendo la piel, el sistema gastrointestinal, el sistema
respiratorio y el sistema cardiovascular (raro en el lactante)

- La anafilaxia infantil estd en aumento, con maxima inci-
dencia en < 4 afos siendo la alergia alimentaria la causa
mas comun, y a veces es la primera manifestacion clinica
de sensibilizacion a un alérgeno.

- Hay que mejorar el reconocimiento, el diagndstico y el
tratamiento de los lactantes con anafilaxia.

- La investigacion futura debe identificar y validar los criteri-
os clinicos para el diagndstico de anafilaxia en lactantes, asi
como los factores de riesgo de las reacciones mas graves.

- La adrenalina intramuscular es el tratamiento de eleccion
para los lactantes, al igual que para los niflos mayores y los
adultos a dosis de 0.01 mg/Kg y debe administrarse lo mas
precozmente posible para evitar la progresion del cuadro y
las reacciones bifasicas

Los tratamientos sintomaticos con corticoides, antihista-
minicos, glucagén, salbutamol etc , no deben demorar la
administracién de Adrenalina IM.

- La observacion hospitalaria es necesaria, asi como, la in-
struccion en el manejo de los AIA, debiéndose prescribir 2
AlIA, adecuados al peso y edad del nifio

- Se derivara para estudio en CCEE de Alergologia Pediétri-
ca, indicando los sintomas por los que debera volver a
consultar en Urgencias

- Hasta en un 20 % de los casos no se encuentra la eti-
ologia (Anafilaxia idiopatica)
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Respuestas

Pregunta 1. La respuesta correcta es la d. En la evaluacion inicial en urgencias, hay que valorar en primer lugar con el
Triangulo de Evaluacion Pediatrica (TEP) y la secuencia A, B, C, D, E, la necesidad de tratamiento urgente secuencial y
establecer unos diagnésticos fisiopatologicos Figura 1y 2.

Apariencia Respiracion Circulacion D. fisiopatolégico
Normal Normal Normal Estable
Anormal Normal Normal Disfuncién
neurolégica
Normal Anormal Normal Dificultad
respiratoria
Anormal Anormal Normal Insuficiencia
respiratoria
TRABAJO
APARIENCIA RESPIRATORIO  Normal Normal Anormal Shock
compensado
Anormal Normal Anormal Shock
descompensado
CIRCULACION Anormal Anormal Anormal Fracaso
CUTANEA cardiorrespiratorio
Figura 1. TEP Figura 2. Diagndsticos fisiopatoldgicos segun afectacion del TEP

Pregunta 2. La respuesta correcta es la a

En este momento cumple criterios diagnésticos de Anafilaxia, mas concretamente el apartado 1 (Tabla 1). Cofactores que
aumentan el riesgo de sufrir una reaccion anafilactica en el nifio son: asma, atopia, mastocitosis cutanea que afecten el
90 % del cuerpo, crups, fiebre, estrés.

Tabla 1. Criterios diagnodsticos de anafilaxia

1) Inicio brusco (minutos/horas) en piel/mucosas y al menos 1:
* Compromiso respiratorio
* Hipotension o sintomas disfuncién organica

2) Dos o mas de los siguientes signos que aparecen rdpidamente (minutos o algunas
horas) tras la exposicién a un alérgeno sospechoso:

» Afectacién mucocutdnea

* Compromiso respiratorio

* Hipotensioén o sintomas asociados de disfuncidn organica
* Sintomas gastrointestinales persistentes

3) Disminucién de la TA tras la exposicion a un alérgeno conocido para ese nifio (minutos
o algunas horas *

* Consideran hipotension:

1) un valor < a 70 mm Hg para lactantes entre 1y 12 meses

2) < de 70 mm Hg + edad en afios x 2 para nifios entre 1y 10 afios
3) < de 90 mm Hg o caida del 30 % sobre el basal en > de 11 afios
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El tratamiento de 12 linea es la adrenalina a 0,01 mg/Kg IM (maximo 0.5 mg), que se podra repetir a los 5-15 minutos
segun la respuesta. En la siguiente tabla (tabla 2), figura el algoritmo de Anafilaxia en la sala de emergencias de nuestro
hospital.

Tabla 2. Algoritmo de anafilaxia. Urgencias Pediatricas. Hospital Infantil V Rocio

NO MEJORIA MEJORIA

[ Adrenalina 0.01 mg/Kg si no mejora | ]
repetsr alos 5 "+ expansion 20 ml}'Kg - MEJORIA - |_Unidad de_ Obser\.'flén_s-lz horas_é_

51 no me;oria tras 3a dosas de
Adrenalina iniciar perfusién:0.01-0.1
mcg/Kg/min e

Seguir con expansién: 20 mi/Kg | Valorar alta: Conzstgial de Alergoiogla |
= |

I

Si no mejoria = UCIP |

En funcion de los sintomas existentes:

» Shock descompensado/FCR: 22 acceso venoso o intradseo: expansion
con SSF 20 ml/Kg

* Broncoespasmo: Salbutamol inhalado +posicién semiincorporada

® Obstruccion de la via aérea superior: Adrenalina nebulizada a flujos
bajos (0.5 mg/Kg. Max 5 mg)

e Clinica mucocutdnea: Antihistaminicos: Dexclorfeniramina: 0.15
mg/Kg: max 5 mg.

e Corticoides: metilprednisolona IV : 1-2 mg/Kg(max 60 mg) o
Hidrocortisona IV o IM 10-15 mg/Kg

10 MINUTOS

Pregunta 3. La respuesta correcta es la c. Se prescribieron 2 adrenalina autoinyectable (AAl). No demorar la adminis-
tracion de adrenalina en espera del efecto del antihistaminico. Si el nifio tomara betabloqueantes podria administrarse si
no hay respuesta a la adrenalina, glucagén que es inotrépico y cronotrépico no mediado por receptores betaadrenergi-
cos. Se administrara a dosis de 20-30 mcg/kg max 1 mg. Durante 5 min y posteriormente 5-15 mcg/min segun respuesta.
Efecto 2°: vémitos si se administra rapido.
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Casos clinicos interactivos

lctus pediatrico.

Epidemiologia, factores de riesgo y signos de alarma
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Resumen

Palabras clave:

Abstract

Key word:

El ictus en edad pediatrica tiene una alta morbimortalidad a medio-largo, afectando a
pacientes con una larga esperanza de vida. Su diagnéstico precoz es fundamental para
establecer adecuadas medidas de neuroproteccion.

La incidencia del ictus postnatal es similar a la de los tumores cerebrales en nifos. El
70% de los ictus dejaran secuelas neurolégicas. Los principales factores de riesgo de
enfermedad cerebrovascular en la infancia son: vasculopatias, cardiopatias, la enfer-
medad de las células falciforme, las trombofilias, alteraciones genéticas/metabdlicas,
el infarto migrafioso y el consumo de drogas. Signos de alarma mas comunes en ictus
pediatrico: inicio brusco de al menos uno de los siguientes sintomas o signos en las ulti-
mas 24 horas: crisis focal y/o déficit neurolégico que dure mas de 1 horas, hemiparesia,
afasia o disartria, hemianopsia o diplopia, dismetria o ataxia o cefalea con signos de
alarma.

El conocimiento de los factores de riesgo y la clinica sugestiva de enfermedad cerebro-
vascular en la infancia facilitan al pediatra su manejo diagnéstico-terapéutico.

Ictus; Pediatrico; Epidemiologia; Factores de riesgo; Signos de alarma

Pediatric diseases related to neurovascular disorders cause significant problems during
life, affecting a population with a long life expectancy. Early diagnosis and assessment
of the severity of these diseases are crucial to establish an appropriate neuroprotective
treatment.

The incidence of postnatal stroke is similar to that of brain tumors in children. 70% of
strokes will leave long-term neurological dysfunction. Risk Factors and Causes of Child-
hood strokes: arteriopathy, cardiac, Sickle cell disease, thrombophilia, genetic/metabol-
ic, migraine and drugs. Approach to a Suspected Stroke in a Child: The most common
symptoms include hemiparesis and hemifacial weakness, speech or language distur-
bance, vision disturbance, ataxia o headache.

Pediatricians should know risk factor and signs and symptoms of acute stroke in children
to acute management of childhood stroke.

Stroke; Pediatric; Epidemiology; Risk Factors; signs and symptoms.

Autor para correspondencia: Irene Alonso Pérez

Irene_alonso@hotmail.com
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Introduccién

El Ictus es aquel trastorno de la funcién cerebral, con si-
gnos clinicos de afectacion focal o global, de desarrollo
rapido, con sintomas que duran 24 horas o mas, o que
conducen a la muerte, sin otra causa aparente que un ori-
gen vascular?.

Esta patologia puede acontecer en cualquier etapa de la
vida, desde la edad fetal hasta la edad adulta. Sin embar-
go, en la infancia esta infra diagnosticada. Sélo se diag-
nostican en fase aguda el 48% de los ictus? y su pronosti-
co no es bueno. El impacto social y la morbimortalidad a
medio-largo plazo del ictus pediatrico son probablemente
mayores que en el adulto. Por ello es importante conocer
los factores de riesgos y los signos de alarma en nifios para
poder llevar a cabo un diagndstico precoz. La implantacién
de medidas de neuroproteccion de forma temprana, asi
como la indicacion de terapias de reperfusion en los casos
seleccionados, pueden mejorar la evolucion y prondstico
del ictus en la infancia y por lo tanto la calidad de vida de
estos nifios y sus familias.

Epidemiologia del ictus postnatal

La distribucion de la frecuencia del ictus por edad muestra
dos grandes picos de incidencia: en el periodo feto-neona-
tal y en los mayores de 45 afios.

En el periodo postnatal (1 mes-18 afos) la incidencia del
ictus se estima entre 1-2 casos/ 100.000 nifios/afio. Aun-
que la incidencia es menor que en el periodo perinatal
no es despreciable ya que es similar a la de los tumores
cerebrales en nifios y es una de las diez primeras causas
de muerte en nifios en paises desarrollados. La inciden-
cia varia por sexo y edad: es mas frecuente en varones
tanto en el periodo neonatal (61%) como postnatal (59%)
y en menores de 5 afos. Los ictus isquémicos son mas
frecuentes que los hemorragicos en todas las edades, pero
la proporcion de estos ultimos aumenta con la edad, desde
un 30% de los casos en el periodo neonatal, hasta un 32-
49% del total en el periodo postnatal.

Evolutivamente, alrededor del 70% de los nifios que han
tenido un ictus presentaran secuelas neurolégicas, sien-
do las principales secuelas motoras (50-80%), del lengua-
je (80%), dificultades para el aprendizaje y alteraciones
cognitivas (30-67%), asi como alteraciones del comporta-
miento. La mortalidad varia segun las series entre un 3%
y un 23%. El riesgo de recurrencia oscila entre 10-30%?3.
El pronéstico no es bueno ya que conlleva no solo el dafio
neuroldgico asociado sino también costes personales, so-
ciales, econémicos elevado en pacientes con larga espe-
ranza de vida.

Factores de riesgo de ictus pediatrico postnatal
Vasculopatias

Dentro de este grupo se encuentran las vasculitis del siste-
ma nervioso central, las disecciones arteriales y la enfer-
medad de Moyamoya. Las vasculitis son responsables del
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79% de los casos de ictus arteriales isquémicos en la edad
pediatrica®. Los fendmenos inflamatorios pueden afectar
tanto a vasos de gran calibre como a vasos de mediano y
pequefio calibre. Se clasifican segun su etiologia en vas-
culitis primaria del SNC (PACNS) o secundaria. En este
segundo grupo destacan por su frecuencia las vasculitis
infecciosas o para infecciosas donde el virus varicela zos-
ter tiene un gran protagonismo hasta 12 meses después de
la infeccion. Las disecciones arteriales son mas frecuentes
en adolescentes con historia de trauma cervical previo.
Nifios con diseccion cervical e historia familiar de aneu-
risma adrtico, ruptura de ligamentos, intestino o uterina
se debe investigar la enfermedad de Ehler-Danlos tipo 1V°.
La enfermedad de MoyaMoya es una arteriopatia crénica,
esteno-oclusiva, no arterioesclerética ni inflamatoria. Se
caracteriza por una estenosis espontanea cronica y pro-
gresiva de las arterias del poligono de Willis, que habit-
ualmente afecta de forma bilateral a las arterias carétidas
internas supraclinoideas, con un desarrollo de circulacién
colateral compensatoria en la base del cerebro y ganglios
basales. Puede ser idiopatica (enfermedad de moya-moya)
o estar asociada a otras entidades clinicas (sindrome de
moya-moya). En esta entidad los eventos isquémicos se
pueden desencadenarse con el llanto, tos o cualquier
actividad que produzca hiperventilacién, debido a que la
hipocapnia puede inducir vasoconstriccion y disminuir el
flujo sanguineo cerebral®.

Cardiopatias

Se consideran la etiologia de ictus identificable mas fre-
cuente en edad pediatrica. La mayoria de los ictus isquémi-
cos son de origen tromboembdlico. Las enfermedades o
procedimientos cardiacos relacionados con ictus pediatri-
co son las cardiopatias congénitas, miocardiopatias, en-
fermedad valvular, endocarditis, disfuncién ventricular,
enfermedad de Kawasaki, cirugia cardiaca, cateterismo,
ECMO vy arritmias. Los ictus de origen tromboembdlico se
presentan con una clinica mas abrupta que los de origen
arteriopatico’.

Drepanocitosis

Los nifios con enfermedad de células falciformes tienen un
riesgo 300 veces mayor de ictus. El riesgo es mayor entre
los 2 y los 5 afos. El tratamiento del ictus en esta enfer-
medad consiste en una transfusion sanguinea urgente con
el objetivo de reducir la hemoglobina falciforme a menos
de 30% y aumentar la concentracién de hemoglobina 10-
11gr/dl. La anti agregacion y anticoagulacion de estos pa-
cientes esta contraindicada®.

Trombofilia

Puede ser de causa hereditaria o bien adquirida. Entre las
causas hereditarias se encuentra: el déficit de antitrombi-
na, proteina C o proteina S; la resistencia a la proteina C
activada y su mutacion, el factor V de Leiden; el aumento
de los niveles de lipoproteina a; la mutacion G20210A en
el gen de la protrombina (factor Il G20210) o la hiperhomo-
cisteinemia hereditaria. Las causas de trombofilia de ori-
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gen adquirido mas frecuentes en pediatria son el sindrome
anti fosfolipido, el sindrome nefrético, los sindromes mielo
proliferativos y el lupus.®

Genética

Mutaciones en los genes ACTA2 y COL4A se ha relacio-
nado con ictus en edades tempranas. El sindrome PHACE
(anormalidades de fosa posterior, hemangioma, lesiones
arteriales, anormalidades cardiacas, coartacién de aorta,
anormalidades oculares) se ha asociado también como
factor riesgo cerebrovascular en la infancia™

Enfermedades metabdlicas
Homocistinuria, enfermedad de Menkes, Fabry, etc.
Infarto migrahoso

Se define como aquel ictus que ocurre durante un episodio
de migrafia con aura, cuyos sintomas se prolongan mas
de sesenta minutos, volviéndose persistentes y relacionan-
dose con una lesién de isquemia cerebral en la neuroima-
gen.

Drogas
Consumo de cocaina, inhalacion de pegamento etc.
Signos de alarma

Las formas clinicas de presentacién en nifilos pueden vari-
ar segun la edad del paciente. En nifios escolares o ado-
lescentes es habitual el déficit neurolégico focal similar al
adulto, mientras que en periodo perinatal y durante el prim-
er afio de vida son mas frecuentes las crisis de hemicuerpo
contralateral o bien una clinica de encefalopatia aguda. La
clinica también va a diferir en funcién del territorio vascular
afectado. Los ictus de la circulacién anterior suelen debu-
tar con hemiparesia con o sin afasia, mientras que los de la
circulacion posterior pueden presentar afectacion de pares
craneales, ataxia o dismetria asociadas al déficit motor.

Debemos sospechar un ictus en edad pediatrica ante el
inicio brusco de al menos uno de los siguientes sintomas o
signos en las ultimas 24 horas (ventanas temporales mod-
ificables segun la evidencia cientifica futura):

- Crisis focales repetidas (mas de dos) en paciente no
epiléptico y/o con déficit focal (cara-brazo o cara-bra-
Zo-pierna) que persiste >1h.

- Hemiplejia/Hemiparesia de inicio brusco o gradual en
horas.

- Trastorno sensorial agudo: parestesia (hormigueo) o hi-
poestesia (acorchamiento).

- Alteraciones agudas en el habla: afasia o disartria de re-
ciente aparicién.

- Alteraciones visuales bruscas. Puede producirse un de-
fecto del campo visual, habitualmente hemianopsia. Por
otro lado, también es posible la existencia de desviacion
oculocefalica. En los ictus supratentoriales, la desviacion
de la mirada se dirige hacia el lado la lesion (en direccion
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opuesta a la hemiparesia). En cambio, en los ictus infraten-
toriales, la desviacién oculocefélica se dirige hacia el lado
sano (en direccion a la hemiparesia).

- Signos cerebelosos de reciente aparicién: ataxia de la
marcha o de tronco, dismetria.

- Alteraciones subitas de pares craneales: Los sintomas
mas habituales segun el par craneal afectado pueden ser
vision doble (diplopia), dificultad para tragar (disfagia),
paresia facial o hipoestesia trigeminal. En los ictus verte-
brobasilares es frecuente la aparicién de sindromes cruza-
dos con afectacion de vias largas (fuerza o sensibilidad) en
el hemicuerpo contralateral y la paresia de pares ipsilate-
rales a la lesion.

- Movimientos extrapiramidales de inicio brusco en un
hemicuerpo.

- Cefalea intensa asociada a vomitos (mas frecuente en el
ictus hemorragico o la trombosis de senos venosos y en
nifios con drepanocitosis)®.

No podemos olvidar realizar un adecuado diagnéstico dif-
erencial con otras patologias que pueden simular un ictus,
los llamados “stroke mimics”. Estos pueden ser benignos
o no benignos. Dentro del primer grupo estarian la migrafia
con aura, las crisis focales con déficit motor transitorio
postcritico (paralisis de Todd, tras una crisis focal motora)
o con afasia/hipoestesias, la paralisis facial, los sincopes,
los trastornos psicogeno-conversivo o las hipoglucemias.
El grupo de los “mimics no benignos” requeririan de una
actuacion urgente, al igual que el ictus. Se incluyen en él las
infecciones del SNC (meningitis, encefalitis, absceso, em-
piema), los tumores, la encefalomielitis aguda diseminada,
la toxicidad por quimioterapia o radioterapia, las cerebe-
litis, el edema hemisférico (diabetes, hiperamoniemia), los
ictus-like metabolico como el MELAS o déficit de ornitina
transcarbamilasa, la enfermedad de Sturge- Weber, la mi-
grafia hemipléjica familiar, la hemiplejia alternante o el sin-
drome de encefalopatia posterior reversible, entre otros'".

Conclusiones

El ictus en edad pediatrica es todo un desafio diagnosti-
co para el pediatra, tanto de atencién primaria como hos-
pitalario. No debemos olvidar que el tiempo es cerebro a
cualquier edad, por lo que no debemos demorar su diag-
nostico. El conocimiento de los factores de riesgo de en-
fermedad cerebrovascular en la infancia y los signos de
alarma aqui expuestos son fundamentales para llevar a
cabo un diagnéstico precoz y poder disminuir la morbimor-
talidad de esta enfermedad.
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GEN COL11A1. DIAGNOSTICO FAMILIAR DE SiNDRO-
ME DE STICKLER

Benitez Moscoso G, Vivas Gonzédlez G. Pediatria. Hospital
Serrania de Ronda. Malaga

Nifia de 7 afios en seguimiento en hospital comarcal por
talla baja desde los 3 afos, con velocidad de crecimiento
en descenso.

AP: Cataratas congénitas intervenidas. Subluxacion del
cristalino. Miopia magna. Hipoacusia congénita bilateral en
tratamiento con audifonos.

AF: Padre cataratas congénitas. Desprendimiento de re-
tina. Glaucoma. Madre miopia magna. Desgarro retiniano
ojo derecho (OD) y desprendimiento posterior de vitreo.
Hermano mayor. Secuencia Pierre Robin. Desprendimiento
de retina, catarata y glaucoma OD intervenidos. Hermano
mediano. Miopia

EF: Obesidad generalizada. Lipomastia. Genu valgo. Armo-
nica. No se aprecian desproporciones 6seas. Mayo 2021:
Peso: 25 kg (p64, 0.36 DE). Talla: 105.7 cm (p<1, -2.79 DE).
Diciembre 2021: Peso: 30.2 kg (p86, 1.11 DE). Talla: 107.8
cm (p<1,-3.25 DE). V. crec.: 3.5 cm/afo: (p<1, - 2.96 DE).

Pruebas complementarias:

- Test de estimulo de GH tras ejercicio (2019) con buena
respuesta.

- Edad 6sea (abril 2021): 6 afios y 10 meses (EC 6 afios y
5 meses).

- Estudio genético (exoma CGH 180k). Variante probable-
mente patogénica en el gen COL11A1 (en heterocigosis).

Las mutaciones patogénicas se han asociado al sindrome
de Stickler tipo Il (patrén de herencia AD) y al sindrome de
Marshall con un patrén de herencia tanto AD como AR,
asociandose este ultimo con TB displasia espondiloepifi-
saria.

Hermano y padre mismo gen. Madre con resultado normal.

Actualmente, la paciente ha sido derivada a hospital de re-
ferencia para valoracion de tratamiento hormonal.

El sindrome de Stickler es una vitreoretinopatia heredada
caracterizada por la asociacion de sintomas oculares con
formas de secuencia de Pierre-Robin, afecciones 6seas y
sordera neurosensorial (10% de los casos). El sindrome de
Stickler tipo 2 esta causado por mutaciones en el gen CO-
L11A1 (1p21). El diagnéstico se hace en base al cuadro cli-
nico y es confirmado por el analisis molecular. El diagndsti-
co prenatal es posible en familias en las que la mutacion ha
sido identificada. El tratamiento deberia ser multidisciplinar
y COMO su expresion clinica es muy variable, el tratamiento
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necesita ser individualizado. El prondstico depende de la
gravedad de los sintomas presentes.

DOLOR ABDOMINAL COMO DEBUT DEL SINDROME
DE RAPUNZEL

Benitez Moscoso G’ Nogueira Cobas C" Sanchez Martinez
E', Pérez Rodriguez J?, Cubiles Arillo Z'. 'Servicio de Pe-
diatria. Hospital Vithas Malaga. Malaga. 'Servicio de Cirugia
Pediatrica. Hospital Vithas Malaga. Malaga.

Introduccion. Los bezoares son acumulos intraluminales
de material indigerible, clasificados segin composicion.
Los tricobezoares son secundarios a ingesta de cabello,
debido a trastornos psiquiatricos denominados tricotilo-
mania y tricofagia. En ocasiones, el tricobezoar gastrico
puede prolongarse hasta intestino delgado y ciego, cono-
ciéndose como sindrome de Rapunzel, entidad muy rara
que aumenta los riesgos de complicaciones (obstruccion,
perforacion y peritonitis).

Caso Clinico: Nifa de 12 afos, sin antecedentes de in-
terés, que ingresa por dolor abdominal progresivo de un
mes de evolucién, estrefliimiento y vémitos. Exploracién:
abdomen depresible con sensacion de empastamiento pe-
riumbilical y ruidos hidroaéreos disminuidos, fisura perianal
y multiples lesiones eritematosas y costrosas en las regio-
nes pretibiales.

Pruebas complementarias:

- Analitica: trombocitosis, hiponatremia y ligera elevacion
de reactantes de fase aguda.

- TC abdominal: marcada dilatacién difusa de asas de in-
testino delgado, engrosamiento de pared intestinal y este-
nosis en ileon distal, sugiriendo un cuadro de suboclusién
intestinal posiblemente secundario a enfermedad inflama-
toria intestinal.

Ingresa para realizar endoscopia digestiva preferente, pero
experimenta un empeoramiento brusco a las 48 horas, con
mal estado general, afectacion hemodinamica y abdomen
en tabla. Se repite TC abdominal observando liquido y gas
intraabdominal libres, compatible con perforacion intesti-
nal. Se realiza laparotomia urgente, hallando mudltiples tri-
cobezoares desde estdbmago hasta ileon distal con region
de necrosis de intestino delgado, precisando reseccién de
30 cm e ileostomia. Durante su evolucién, precisa nutricion
parental 45 dias y presenta derrame pleural que precisa
toracocentesis y sepsis de origen abdominal con abscesos
(por Klebsiella y Escherichia Coli) por lo que se reinterviene
para limpieza y colocacién de drenajes. Durante el ingre-
so, Psiquiatria realiza seguimiento, detectando tricofagia
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de afios de evolucion, sentimiento de culpa por las con-
secuencias del episodio, verbalizacion de ideas suicidas
y alteraciones del suefio, tratandose con ansiolitico y an-
tipsicético.

Conclusiones. Ante un paciente con dolor abdominal
recurrente es fundamental descartar patologia organica
subyacente. Esta es una patologia muy infrecuente, mas
aun en nifos. El tratamiento del tricobezoar puede ser en-
doscopico o quirlrgico, en casos graves como este, pero
un aspecto fundamental que condiciona el pronostico, y la
posible recurrencia (en hasta en un 20% de los casos), es
el correcto abordaje y tratamiento por Psiquiatria.

MASTOIDITIS AGUDA POR UN GERMEN NO TAN ATi-
PICO. A PROPOSITO DE UN CASO CLINICO.

Garcia Pinilla L, Comino Monroy MJ, Martinez Ramirez C,
Parra Martinez G, de Ledn N, Palomino Fernandez L. Servi-
cio de Pediatria. Hospital Reina Sofia. Cordoba.

Introduccion. La mastoiditis aguda (MA) es la complica-
ciéon mas frecuente de la OMA. El microorganismo causal
mas frecuente es el S. Pneumoniae aunque estudios re-
cientes sugieren un aumento de incidencia de la misma
por gérmenes mas atipicos como F. Necrophorum que se
asocian a cuadros de evolucién torpida y mayor nimero de
complicaciones.

Caso clinico. Lactante de 22 meses sin antecedentes de in-
terés con mucosidad, tos y fiebre de hasta 40.1 °C de 6 dias
de evolucion que el tercer dia presenta otorrea purulenta
izquierda. Astenia, hiporexia e irritabilidad. En tratamiento
con amoxicilina-clavulanico las Ultimas 24 horas previas. En
la exploracion fisica se objetiva hiperemia faringea, otorrea
purulenta y desplazamiento hacia delante del pabellon au-
ricular izquierdo, con dolor a la palpacién y edema en zona
retroauricular. En analitica sanguinea se observa leucocito-
sis con neutrofilia y PCR de 303.0 mg/L. La paciente ingre-
sa en planta por mastoiditis aguda, iniciando tratamiento
con cefotaxima intravenosa. A los 4 dias de antibioterapia,
ante la persistencia de picos febriles y empeoramiento clini-
co (mayor edema retroauricular y presencia de eritema), se
realiza TAC craneal. Se visualiza un absceso subperidstico
temporal izquierdo, trombosis parcial del seno sigmoide,
absceso epidural perisinus, osteolisis, osteomielitis tempo-
ral y trombosis yugular que se extiende a la porcion extra-
craneal de la Yl. Se afade al tratamiento clindaminicina iv,
enoxaparina y se realiza drenaje del absceso subperidstico
junto con miringotomia y colocacion de tubos de drenaje
TT bilateral, creciendo en el cultivo de exudado Fusobac-
terium necrophorum. Debido a la persistencia de secrecion
seropurulenta por punto dehiscente de la herida se realiza
mastoidectomia simple el dia 16 del postoperatorio. Tras 23
dias con cefotaximay 21 dias con clindaminicina intraveno-
sas, ante mejoria clinica y normalizacién analitica se da de
alta hospitalaria continuando 7 dias con amoxicilina- cla-
vulanico y seguimiento posterior por ORL

Comentarios. Debemos sospechar que la etiologia de la
mastoiditis aguda es producida por gérmenes menos fre-
cuentes como F. necrophorum cuando aparezcan compli-
caciones tanto intra como extracraneales y exista una mala
evolucién del cuadro ya que puede requerir realizacion de
pruebas de imagen, intervencion quirdrgica y modificacion
de antibioterapia.
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REVISION DE CASOS DE ALERGIA A PROTEINA DE
LECHE DE VACA EN LA PRIMERA INFANCIA EN LOS
ULTIMOS 10 ANOS

Zubimendi Pérez RM, Fillal Kilch S, Coronel Guisado C,
Coronel Rodriguez C, Begara de la Fuente M . Servicio de
Pediatria. Centro Salud Amante Laffén. Hospital Virgen del
Rocio. Sevilla.

Introduccidén. La alergia a proteinas de leche de vaca
(APLV) suele ser la primera alergia alimentaria y la mas fre-
cuente de la infancia.

Material y Métodos. Analisis descriptivo transversal y re-
trospectivo de los pacientes pediatricos a los cuales se les
prescribié formula especial con diagndstico de APLV entre
los afos 2010y 2019.

Resultados. Se incluyeron un total de 87 pacientes, (de
un cupo de 2400), siendo 54 (62%) mujeres. El tipo de lac-
tancia mas frecuente al diagnéstico fue lactancia mater-
na exclusiva (52,8%), seguida de mixta (33,3%) y artificial
(18,7%). El 6,8% tenian antecedentes de prematuridad
y el 51,7% recibié biberéon de apoyo en maternidad. La
media de edad al inicio de sintomas fue de 3,2 meses (o
+ 0,24). La clinica de debut mas prevalente fue cutanea
(52,8%), seguido por vémitos (33,3%), reflujo gastroesfa-
gico (24,1%), fallo de medro (22,9%), irritabilidad (21,8%),
diarrea (18,3%), proctocolitis (14,9%) y FPIES (2,2%). En
todos los pacientes se realizé determinacion de IgE espe-
cifica y se derivaron al especialista, 42,5% de ellos presen-
taron IgE positiva y se derivaron a neumologia y el resto
(57,4%) tenian valores normales de IgE y se derivaron a
digestivo. Asociaron otras alergias el 26,4% de los pacien-
tes, 19,5% alimentarias (las mas frecuentes huevo, ternera
y cacahuete) y 6,8% a neumoalérgenos.

Conclusiones. La mayoria de pacientes diagnosticados
de APLV fueron mujeres. No se ha visto relacion significa-
tiva entre el antecedente de prematuridad o la administra-
cién de biberén de apoyo en maternidad con el desarrollo
ulterior de APLV (aunque no es recomendable ofrecerlo por
el retraso de LM). La mayoria de los pacientes se diagnos-
ticaron antes de los 6 meses y adquirieron tolerancia antes
de los 2 afos, aunque no se observo relaciéon entre la edad
de inicio de los sintomas y la adquisicion de tolerancia. La
clinica predominante fue la cutanea seguido por vomitos
y reflujo gastroesfagico. En todos los pacientes se realizd
determinacion de IgE especifica y se derivaron a digestivo
o alergologia dependiendo de si el resultado fue negativo o
positivo, respectivamente.

PAPULOSIS ATROFICA MALIGNA O ENFERMEDAD DE
KOHLMEIER-DEGOS: UN DESAFiO PARA LA PRACTI-
CA CLINICA.

Bermejo Rodriguez IM, Del Castillo Navio E, Marquez Ar-
menteros AM, Izquierdo Martin A, Lucas Hernandez J,
Bonilla Fornés S. Servicio de Pediatria. Hospital Materno
Infantil de Badajoz. Badajoz.

Introduccién. La Papulosis Atrofica Maligna es una en-
fermedad rara con menos de 200 casos descritos en el
mundo, existiendo limitados casos diagnosticados en la
infancia (1). Su etiologia es desconocida (2). Se caracteriza
por una vasculitis linfocitica multisistémica de pequefios
vasos, que puede afectar a la piel, tracto gastrointestinal,
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sistema nervioso central, aparato ocular, pulmonar, cardio-
vascular y renal (3). La patologia cutanea consiste en pa-
pulas con centro atréfico blanco-porcelana y borde telan-
giectasico eritematoso. Asocia afectacion gastrointestinal,
que indica mal prondstico y aparece meses o afos tras las
lesiones cutaneas (4), asi como neurolégica (1). No tiene
tratamiento (4). Una vez se presenta la enfermedad sisté-
mica, el tiempo mediano de supervivencia es de aproxima-
damente 2 afos, con una tasa de supervivencia a 3 afos
menor al 50% (5).

Caso clinico. Paciente varon de once afios de edad que
ingresa en nuestro hospital por presentar sindrome consti-
tucional de dos meses de evolucién, dolor abdominal y vé-
mitos. A la exploracién fisica se observan papulas atréficas
con borde eritematoso en tronco, extremidades superio-
res, manos y pies, de tres meses de evolucion. Este cuadro
clinico se asocia con dolor abdominal agudo, se realiza TC
abdominopélvico urgente y presenta perforacion intestinal.
Es intervenido de urgencia mediante laparotomia explora-
dora. Se observan placas blanquecinas avasculares en el
intestino y perforacién intestinal en ileon. Se realiza resec-
cion e ileostomia de descarga. Ante el cuadro cutaneo des-
crito y la afectacion gastrointestinal, se establece el diag-
nostico de Enfermedad de Kohlmeier-Degos. Se decide
derivar a hospital de referencia, de forma multidisciplinar,
para completar estudio y disefiar pauta terapéutica.

Comentarios. Dada la complejidad del caso, la forma de
debut y el pronéstico infausto de esta entidad, creemos
necesario pensar en la Enfermedad de Kholmeier-Degos
ante todo paciente pediatrico con la afectacién cutanea
descrita junto con sintomas sistémicos (digestivos o neu-
rologicos).

ESTUDIO SOBRE LA CONCORDANCIA ENTRE EL ES-
TADO VACUNAL REFERIDO POR LOS PADRES Y EL
CONSTATADO EN EL PROGRAMA DE VACUNACION.

Alvarez Triano M, Torres Rico M, Baquero Gémez C, Cro-
che Santander B. Servicio de Pediatria. Hospital Juan Ra-
mon Jiménez. Huelva

Introducciodn: Es caracteristico de la poblacion infantil las
frecuentes infecciones que estos padecen, la mayoria de
ellas banales gracias a que mediante la administracion de
vacunas prevenimos aquellas potencialmente graves. La
vacunacion ha sido una de las estrategias mas poderosas
de salud publica para la prevencion de enfermedades in-
fecciosas, evitando asi millones de muertes y secuelas.

Objetivo: Estudiar la concordancia entre el estado vacunal
referido por los padres en la anamnesis realizada en con-
sultas de urgencias pediatricas y el registrado en el progra-
ma de vacunas de su historia de salud.

Metodologia: Estudio observacional y retrospectivo de
una cohorte aleatoria de 150 consultas de menores de 14
afos en el servicio de urgencias de nuestro hospital duran-
te el afio 2021. Se analizan las siguientes variables: sexo,
edad, si se recoge o no el estado vacunal y correlacion en-
tre lo informado por los padres y lo recogido en su historia
de salud.

Resultados: De las 150 historias evaluadas, en 118 (78,6 %)
se recogia el estado vacunal del paciente mientras que en
32 (21,3%) no se registraba esta informacion, (31 de ellas
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correspondientes al circuito traumatolégico). De las 118
consultas en las que constaba registro, en 103 (87,2%) fue
concordante lo referido por los padres y lo recogido en su
historia de salud. Siete pacientes, menores de 2 meses, no
habian iniciado vacunacion y 6 casos presentaban vacuna-
cién incompleta, uno de ellos por rechazo a la vacunacion.
El 12.7% (15 pacientes) no presenté concordancia entre
el estado vacunal descrito y el registrado en su historia de
salud, siendo en el 100% de los casos por la afirmacién de
vacunacion completa cuando no era asi. No se han encon-
trado diferencias en cuanto al sexo ni la edad.

Conclusiones: Es importante conocer y dejar registrado
el estado vacunal de los pacientes pues el diagnostico y
manejo terapéutico dependera de éste. No es bajo el por-
centaje de casos donde no existe concordancia entre lo
informado por los padres y el estado vacunal recogido en
la historia clinica. Seria conveniente conocer los motivos
de esta falta de correspondencia (desconocimiento, miedo
a reconocer la verdad...), para poder actuar sobre ellas.

NO TODO ES LO QUE PARECE

Zubimendi Pérez RM, Martinez Prieto F, Garcia Ldpez J,
Coronel Rodriguez C. Servicio de Pediatria. Hospital Uni-
versitario Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion. La dermatitis atdpica es un trastorno in-
flamatorio y crénico de la piel que cursa en brotes. Su
principal complicacion es la infeccion de las lesiones. El
diagnostico es clinico y es importante realizar diagnéstico
diferencial con multiples entidades, como la psoriasis o la
escabiosis.

Caso clinico. Paciente de 13 afos, con antecedente de
dermatitis atdpica, que consulta en su Centro de Salud
por aparicion de lesiones eritematosas, descamativas vy fi-
suradas, muy pruriginosas, en manos y pies, sin respetar
palmas y plantas. Afebril en todo momento y sin asociar
otra sintomatologia. Ante los antecedentes del paciente y
las caracteristicas de las lesiones descritas, se traté como
un brote de dermatitis atopica, con corticoide y acido fusi-
dico topicos para evitar sobreinfeccion. Reconsulta a las
3 semanas, por diseminacién de las lesiones a tronco y
miembros con eritrodermia, sequedad y queratosis pilaris
generalizada. Exploracion sin hallazgos a otros niveles. Se
inicié un ciclo de antibiotico con amoxicilina oral, dada la
sospecha de escarlatina, asociando anihistaminico y man-
teniendo corticoide tépico. A la semana, dada la ausencia
de mejoria, se realiza derivacién a dermatologia para va-
loracién. Alli, detectaron papulas con surcos acarinos en
dorso de las manos, diagnosticando al paciente de escabi-
sosis. Indicaron tratamiento con ivermectina y medidas de
higiene, con resolucion lenta aunque completa del cuadro.

Comentarios. Presentamos este caso para destacar la im-
portancia de hacer un diagnéstico diferencial amplio, en
pacientes con patologia de base, aunque nuestra principal
sospecha sea una complicacion de la misma. La escabio-
sis 0 sarna es una de las parasitosis mas frecuentes en
nuestro medio, el diagndstico es clinico y debemos sospe-
charla en pacientes con lesiones cutaneas papulosas con
surcos y muy pruriginosas. Afecta a palmas y plantas, lo
que nos ayuda en el diagnéstico diferencial con la derma-
titis atopica. El tratamiento erradicador debe realizarse en
el paciente y sus convivientes, de primera eleccion perme-
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trina 5% en crema, reservando ivermectina oral para casos
graves y resistentes. Siempre asociando antihistaminicos y
medidas generales de higiene.

NEFRITIS TUBULOINTERSTICIAL, NUESTRA EXPE-
RIENCIA

Palomino Fernandez L, Ldpez Vargas E, Azpilicueta Idarreta
M, Anton Gamero M, Romero de la Rosa I, Leon NV. Servi-
cio de Pediatria. Hospital Reina Sofia. Cordoba

Introduccion. La nefritis tubulointersticial (NTIA) es una
causa de dafo renal agudo no oligurico encontrada hasta
en el 8-10% de los nifios. Clasicamente se asocia a sinto-
mas de hipersensibilidad como fiebre, rash cutaneo, artri-
tis y eosinofilia. Sin embargo, dicha triada apenas aparece
el 10% de los casos. Histolégicamente se caracteriza por
un infiltrado de células inflamatorias en el intersticio renal.
La causa mas frecuente es medicamentosa, en el 90% de
los casos, especialmente por AINEs, pero también pueden
causar la enfermedad diferentes infecciones, trastornos
autoinmunes y condiciones genéticas, entre otras Se ana-
lizaron retrospectivamente las historias clinicas de pacien-
tes con NTIA de 2016 a 2021 en el Hospital Reina Sofia de
Cordoba.

Caso clinico. En los ultimos 5 afios ha habido un total de 6
casos (5 mujeres y un varoén), entre los 12-14 afios, excepto
una de 9. Constituyen el total de 9% de los dafios rena-
les agudos diagnosticados. La clinica comun que les llevo
a consultar en urgencias fue dolor abdominal en flancos
con nauseas, descubriendo un dafio renal agudo estadio
3 de KDIGO con cifras de creatinina que oscilaron entre
1.98 y 5.8 mg/dL. 5 pacientes tenian el antecedente de la
ingesta de AINEs y 2 de amoxicilina en el contexto de do-
lores musculares o faringoamigdalitis, respectivamente. El
tiempo hasta el inicio de los sintomas oscil6 entre 48h y 1
semana. En las pruebas complementarias se observo he-
maturia y proteinuria leve-moderada, asi como un aumento
de la ecogenicidad renal. El estudio de autoinmunidad y
del complemento fue normal en todos los casos. Ademas,
en 2 de estos pacientes encontramos en el seguimiento
posterior la aparicién de una nefropatia IgA asociada. Solo
se realizo la biopsia renal por curso clinico térpido a una de
las pacientes.

Comentarios. La NTIA, en general, presenta un dafo renal
agudo no oligurico con buen prondstico que suele resol-
verse con tratamiento conservador. Sin embargo, ante un
curso atipico es recomendable realizar biopsia renal, como
gold standard de diagnodstico, para realizar un tratamiento
adecuado y buscar patologia asociada.

¢ES EL METODO FEED AND WRAP UTIL PARA NUES-
TROS PACIENTES?

Rodriguez Garcia C, Rodriguez Rueda C, Gomez Santos E,
Mora Navarro D, Millan Zamorano JA. Servicio de Neonato-
logia. Hospital Juan Ramdn Jiménez. Huelva.

Introduccion. Las pruebas de imagen (RMN, TC) son ne-
cesarias para determinar la etiologia y/o evolucién de dife-
rentes patologias requiriendo inmovilizaciéon para prevenir
artefactos del movimiento. Para ello se ha precisado la
sedacion (propofol, midazolam...) requiriendo canalizacion
de vias, ayuno y asumir riesgos asociados como apneas,
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hipotensién, hipoxemia, hipotermia y bradicardia. El objeti-
vo de nuestro estudio es describir el impacto que ha tenido
la implantacion del colchdn de vacio para realizar pruebas
de imagen.

Material y métodos. Recogida de pacientes neonatales y
pediatricos que han precisado una prueba de imagen que
requieran inmovilizacién, tras la implantacién del colchén
de vacio desde el 6 de noviembre de 2020 hasta 31 de
enero del 2022. A todos ellos se les dio su toma habitual
y se les colocé en el colchdn de vacio con contencion. Se
recogieron las siguientes variables: lugar de procedencia
(neonatologia, hospitalizacién u hospital de dia), sexo,
peso, edad gestacional, prematuridad, horas de ayuno,
motivo y tipo de prueba y éxito o fracaso en el diagnos-
tico. RESULTADOS Durante este periodo 52 pruebas fue-
ron solicitadas, usando el método “Feed and Wrap” 14 de
ellos. De estos nifios, la mayoria procedieron de la unidad
de Neonatologia (8). En la gran mayoria no fue necesario
el ayuno, requiriéndolo solo un paciente durante 4 horas,
a diferencia del resto de nifios sedados con medicacion en
los que en el 100% fue necesario. La edad media de los
nifios fue de 26 dias, el peso medio de 3,520 kg y la edad
gestacional media de 37 semanas. El 35% de los casos
fueron prematuros y el motivo de peticion de prueba mas
frecuente fue la sospecha de malformacion congénita ce-
rebral. Se solicitaron 5 TC, 8 RMN, 1 AngioTC. En el 100%
de los casos la prueba fue completada con éxito y no hubo
ningun efecto adverso durante la misma.

Conclusioén. El colchén de vacio debe ser usado para la
inmovilizacion de pacientes que precisen pruebas de ima-
gen. Este método ha conllevado una alta tasa de éxito y
un bajo riesgo para los pacientes. La anestesia debe ser
considerada como segunda opcién en caso de fracaso de
esta técnica

LA IMPORTANCIA DEL ADECUADO MANEJO DE LAS
INFECCIONES CUTANEAS EN LACTANTES.

Rodriguez Rueda C, Rodriguez Garcia C, Mendoza Murillo
B. Servicio de Neonatologia. Hospital Juan Ramodn Jimé-
nez. Huelva.

Introducciodn. El principal causante de infecciones super-
ficiales en la region genital es el microorganismo saprofito
Candida Albicans. La clinica puede variar desde la afecta-
cidn mucocutanea hasta la invasion multisistémica. El caso
clinico presentado es un lactante con infeccion cutanea
fungica generalizada sobreinfectada. Nuestro objetivo es
mostrar la importancia del correcto manejo de infecciones
comunes como la dermatitis del pafal con la finalidad de
evitar complicaciones graves.

Caso clinico. Lactante de 2 meses y medio, bien vacu-
nado, de bajo peso para su edad, sin antecedentes de
interés, que acude a urgencias por dificultad respiratoria
y lesiones cutaneas generalizadas. A la exploracion se
aprecian lesiones cutaneas agrupadas en placas eritema-
tosas brillantes y descamativas, en zona genital y perianal
con bordes bien delimitados, sin satelitosis, asi como en
region cervical. Diagnosticado hace un mes de dermatitis
del pafal en tratamiento con neomicina, triamcinolona y
nistatina (positdn) tépico sin mejoria. Como antecedentes
perinatales la madre refiere candidiasis vaginal durante el
tercer trimestre de embarazo y parto. Como pruebas com-
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plementarias se solicita hemograma, bioquimica y reactan-
tes de fase aguda con PCR 28.3 mg/L, PCT 0.74 ng/mL,
asi como cultivos de exudados, aislandose C. Parapsilosis
y S. Aures en exudado o6tico y S. Aureus en exudado nasal
ademas de ampliar estudio para detectar inmunodeficien-
cias. Se inicia tratamiento con cefazolina intravenosa y flu-
conazol oral que se mantiene durante 10 dias, ademas de
miconazol y acido fusidico tépicos. Durante su ingreso,
se observa extensién de las lesiones por tronco, espalda,
miembros superiores y cuello, en forma de lesiones satéli-
te, por lo que se afiade hidrocortisona tdpica. Progresiva-
mente se observa mejoria del area del panal coincidiendo
con la aplicacién del corticoide tdpico, resolviéndose en su
totalidad a los 10 dias de tratamiento.

Comentarios. La via vaginal es una forma importante de
transmisién en madres con infecciéon o colonizadas por
candida. Las micosis superficiales presentan gran inciden-
cia pudiendo ocasionar elevada morbilidad en lactantes.
El déficit de higiene, asi como la humedad persistente en
region del pafal propicia el sobrecrecimiento de microor-
ganismo. Debemos descartar la posibilidad de inmunode-
ficiencia (Enf. Granulomatosa crénica...) ante cuadros de
infecciones generalizadas.

ESTUDIO SOBRE EL USO DE ANTIBIOTERAPIA EN IN-
FECCIONES DE PROBABLE ORIGEN VIRAL

Baquero Gémez C, Croche Santander B, Alvarez Triano
MR. Torres Rico M. Servicio de Pediatria. Hospital Juan
Ramdn Jiménez. Huelva

Introduccioén y objetivos: Dos tercios de las consultas en
urgencias se deben a patologia infecciosa. La inadecua-
cion del tratamiento antibiotico conlleva un aumento de las
resistencias, no mejora el curso de la enfermedad, afade
iatrogenia y puede dificultar estudios posteriores.

Objetivo: Analizar la prescripcién de tratamiento antibié-
tico en urgencias ante diagndsticos de sindrome febril de
probable origen viral.

Metodologia: Seleccion aleatoria de 301 pacientes aten-
didos en las urgencias pediatricas en 2021 (IC 95%, error
alfa 5%) por infeccion respiratoria aguda (IRA) de etiologia
virica (infeccidn de vias respiratorias altas, bronquiolitis,
laringitis y bronquitis). Criterios de exclusion: pacientes
con diagndstico secundario de sobreinfeccion respiratoria/
neumonia confirmado radiolégicamente, inmunosupresion,
enfermedad croénica debilitante y pacientes que consulta-
ron en urgencias pediatricas tomando antibiéticos instau-
rados desde su Centro de Salud.

Resultados. Durante el afio 2021 se atendieron en urgen-
cias 1361 pacientes con diagndstico al alta de infeccién de
vias respiratorias altas, bronquiolitis, laringitis o bronquitis
(cuadros de IRA de probable origen viral). Analizamos una
muestra de 301 pacientes. La distribucion de la muestra
seleccionada fue, segun el sexo, 123 mujeres (40,8%) y
178 hombres (59,13%); con una mediana de edad de 1,41
afios (0,038-13). Por patologias, el reparto fue 68 bronquio-
litis (22,59%), 77 bronquitis (25,58%), 53 catarros de vias
altas (17,60%), 96 laringitis (31,89%) y 7 laringotraqueo-
bronquitis (2,32%). Se prescribié antibiotico en 5 casos
(1,66%), 4 de ellos por hallazgos exploratorios compatibles
con otitis media aguda. Por el contrario, a 296 pacientes
(98,33%) se les indico tratamiento sintomatico.
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Conclusiones: El porcentaje de pacientes pediatricos
atendidos en urgencias con juicio clinico al alta de IRA de
probable etiologia viral (incluye: infeccién de vias respira-
torias altas, bronquiolitis, laringitis y bronquitis) a los que
se le prescribe antibidticos fue del 1,66%. La causa mas
frecuente de prescripcion de antibidtico fue la sospecha de
sobreinfeccion bacteriana, principalmente por otitis media
aguda tras la exploraciéon. Es importante hacer autoevalua-
cién de forma continua que nos permita detectar y corregir
la prescripcion inadecuada de antibidticos.

SECUENCIA DE BRIDAS AMNIOTICAS

Fernandez Duran M, Mateos Checa R, Gil Suarez A, Mora
Ibanez R. Servicio de Pediatria. Hospital Juan Ramdn Ji-
ménez. Huelva.

Introduccion. La secuencia de bridas amnidticas (SBA)
constituye un grupo sindrémico de anomalias estructura-
les, siendo las mas frecuentes las amputaciones digita-
les, anillos constrictivos, defectos neurales y anomalias
craneofaciales. La etiologia de la SBA no esta firmemente
establecida. Se cree que el mecanismo principal es la rup-
tura del amnios al principio del embarazo, desarrollandose
multiples hebras mesodérmicas sueltas (bandas amniéti-
cas) del lado coridnico del amnios que se adhieren y/o en-
redan al embrién o al disco germinativo. La constriccion de
estructuras que se desarrollan normalmente por la banda
amniética puede dar lugar a anillos de constriccién, incluso
provocar una interrupcién vascular y subsiguiente autoam-
putacion de la estructura afectada. La adherencia, incluso
sin constriccion, puede dar lugar a deformaciones.

Caso clinico. Recién nacido a término fruto de gestacién
cursada sin incidencias salvo diagnostico prenatal de pie
equino varo bilateral. Estudio aneuploidias negativo por
amniocentesis. Parto eutécico. Apgar 7/10. Tio materno
con pies equinovaros bilaterales. Presenta anillo constric-
tivo en antebrazo derecho, mutilacion de falange distal de
dedo gordo de pie derecho y pies equinovaros bilaterales.

- Analitica con hemograma y bioquimica normales.
- Ecografias transfontanelar y abdominal sin alteraciones

Recibe tratamiento ortésico y quirtrgico de la deformidad
del pie. No sintomas en mano derecha y desarrollo psico-
motor normal.

Comentarios. La SBA constituye un espectro variable
de anomalias congénitas principalmente en miembros,
asociados a la formacién inesperada de bandas amnioti-
cas al inicio de la gestacion. La mayoria de los casos son
esporadicos. La etiologia es heterogénea y controverti-
da. En algunos casos, las bandas amnioticas pueden no
estar involucradas y deberse a una interrupcién vascular
0 una mutacion en un gen del desarrollo. El diagnostico
puede sospecharse prenatalmente. Minoritariamente, se
ven hebras delgadas y onduladas de amnios cruzando
el saco gestacional, restringiendo el movimiento fetal. la
lisis intrauterina de los anillos de constriccion antes de
producirse un compromiso vascular, puede restaurar la
perfusidn y prevenir la amputacion. La eficacia de este
enfoque de investigacion no esta probada y no se han
definido los criterios de seleccién de candidatos para di-
cha intervencién.
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ARTROGRIPOSIS DISTAL: A PROPOSITO DE UN CASO.

Raya Tejero C, Méndez Perez M, Bermejo Rodriguez I, Pu-
yana Rodriguez J, Diaz Méndez I, Farrona Villalba A. Ser-
vicio de Pediatria. Hospital Materno Infantil de Badajoz.
Badajoz.

Introduccion. Las artrogriposis distales (DA) son un gru-
po de trastornos caracterizados por contracturas dista-
les de las extremidades predominantemente. Dentro de
las alteraciones fenotipicas, las mas caracteristicas son
las manos con dedos superpuestos medialmente, pufios
cerrados, desviacion cubital de los dedos y camptodacti-
lia, y los pies tienen deformidades de tipo equino-varo asi
como astragalo vertical. Las diversas formas fenotipicas
de artrogriposis distal se clasifican jerarquicamente segun
la proporcion de caracteristicas que comparten entre si
y se denominan DA1 a DA10. La DA prototipica el tipo 1
(DA1), caracterizada principalmente por camptodactilia y
pie zambo. La distal tipo 2B (sindrome de Sheldon-Hall) es
la mas comun, con clinica similar a la DA1, pero con alguna
diferencia fenotipica.

Caso clinico. Paciente femenina de 3 afos. Embarazo
Unico, con malformaciéon de miembro inferior derecho de-
tectada en ecografia de a las 20 SEG. Parto eutécico a las
40+6 SEG. En la exploracion fisica al nacimiento, objeti-
van pie derecho varo-adducto no flexible y pie izquierdo
valgo-adducto con antepié en rotacién externa; dedos de
ambas manos en flexo con 5° dedo sobre 4° y 1° sobre
2°. Ante la sospecha de artrogriposis, se solicita cariotipo
(femenino normal) y exoma dirigido en funcion del fenotipo
de la paciente, encontrando una variante probablemente
patogénica de novo del gen TPM2. Valorada por Neuro-
pediatria (retraso global del desarrollo leve); Cardiologia
(descarta patologia); Digestivo infantil (fallo de medro con
trastorno de conducta alimentaria) y Traumatologia (pen-
diente de intervencion) y Rehabilitacion (dismetria, marcha
equina, acortamiento del tendon de Aquiles).

Comentarios. Las artrogriposis distales son trastornos
que debemos sospechar cuando un paciente presenta
contracturas distales de las extremidades, siendo un grupo
heterogéneo clasificado en funcion de la clinica. Las alte-
raciones en el gen TPM2 se asocian a artrogriposis distal y
a contracturas musculares con herencia autosémica domi-
nante, a pesar de que en este caso apareciese de novo. El
abordaje multidisciplinar en los pacientes afectos de dicha
enfermedad juega un papel primordial en el manejo del pa-
ciente: neurologia infantil, cardiologia, digestivo, traumato-
logia y rehabilitacion.

HIPONATREMIA EN UN LACTANTE CON FALLO DE
MEDRO SEVERO.

Marquez Caballero J, Lopez Barea I, De la Cerda Ojeda F.
Nefrologia Pediatrica. Servicio de Pediatria. Hospital Infan-
til Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccién. El fallo de medro supone hasta el 10% de los
motivos de consulta en edad pediatrica. Aunque la mayoria
de los casos responden a medidas nutricionales siempre se
deben descartar otras etiologias secundarias, menos fre-
cuentes, que pueden tener un tratamiento especifico.

Caso clinico. Lactante de 1 mes con fallo de medro severo.
No clinica asociada salvo historia de vomitos frecuentes.
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No mejoria tras iniciar tratamiento con omeprazol y férmula
hidrolizada. A los 3,5 meses: 3.895g (-3,58DE) y 54,5cm
(-3,57 DE), al nacimiento 3.120g(p57) y 47,5cm(p31). Ante
la severidad del cuadro ingresa para estudio. Se realiza es-
tudio con analitica perfil basico, renal, hepatico, tiroideo, li-
pidico, metabolismo del hierro y fosfocélcico, gasometrias,
transito baritado, pHmetria, impedanciometria, ecografias
abdominal y transfontanelar, test del sudor, sistematico de
orina y urocultivo y ecocardiografia. Entre los resultados
destaca: trombocitosis (1.029.000), hiponatremia (130mE-
g/L), hiperpotasemia(6,5mEqg/L) e hipercalcemia(12,1mg/
dl). Ante espectro el espectro bioquimico compatible con
hipoaldosteronismo, se completa estudio objetivandose
cifras de renina y aldosterona muy elevadas, indicando
una resistencia a su accién. Ante la sospecha de Pseu-
dohipoaldosteronismo tipo | (PHA1) forma renal, se inician
aportes elevados de sodio(6mEqg/kg/d). Semanas después
se confirma el diagnoéstico al detectarse mutacion NR3C2.

Presenta una evolucién muy favorable con el tratamiento,
presentando 6 meses después p66 de peso y p18 de talla.

Comentarios. El PHA1 es una enfermedad hereditaria
caracterizada por resistencia a la acciéon de los mineralo-
corticoides que cursa con hiponatremia, hiperpotasemia,
acidosis metabdlica y elevacion de renina y aldosterona.
Existe una forma sistémica y otra renal. La forma sistémica,
autosdmica recesiva, cursa con manifestaciones severas
a nivel renal, digestiva y en glandulas sudoriparas y sali-
vales. La forma renal, autosémica dominante, es la mas
frecuente y esta causada por mutaciones en el gen NR3C2,
que codifica el receptor mineralocorticoide. Se manifiesta
en la primera infancia por fallo de medro, pérdida de peso,
vomitos, o deshidratacién. Responde muy bien al trata-
miento con aporte de sodio a dosis elevadas. El PHA1 es
una causa infrecuente de fallo de medro, potencialmente
reversible, siendo fundamental un alto indice de sospecha
para su diagnéstico.

FPIES: A PROPOSITO DE UN CASO

Puyana Rodriguez J, Ferndandez Reyes M, Romero Albillos
J, Raya Tejero C, Bermejo Rodriguez I. Servicio de Pedia-
tria. Hospital Materno Infantil de Badajoz. Badajoz.

Introduccion. La enterocolitis inducida por proteinas de la
dieta, o también conocida como food protein- induced en-
terocolitis syndrome (FPIES), es un sindrome gastrointes-
tinal de hipersensibilidad alimentaria no mediada por IgE.

Caso clinico. Antecedentes: Embarazo y parto sin inci-
dencias. Errores Innatos del Metabolismo: Normal. Madre
Sindrome antifosfolipido. Lactancia materna los 3 primeros
dias, desde entonces lactancia artificial exclusiva con le-
che de inicio. A los 7 dias de vida acude a urgencias por
decaimiento y rechazo de las tomas de 24 horas de evolu-
cién. Realiza 1 vomito. Exploracién fisica: 36,8°C. Decaida
con escasa actividad espontanea. Tinte ictérico hasta raiz
de miembros inferiores. Resto normal. Al ingreso 2 nue-
vos vomitos: se deja a dieta absoluta, se extrae analitica,
cultivos, toxicos en orina, amonio en sangre y se realiza
puncion lumbar (siendo todos negativo) y se inicia antibio-
terapia empirica (Ampicilina+Cefotaxima). Tras permane-
cer a dieta absoluta varias horas y mejorar clinicamente
se decide reintroducir alimentacion enteral con férmula
elemental presentando buena tolerancia e inicio de recu-
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peracion ponderal. Se realiza prueba terapéutica reintro-
duciendo férmula de inicio, realizando vémitos y rechazo
de tomas, por lo que se vuelve a prescribir formula ele-
mental manteniendo buena tolerancia y ganancia de peso
hasta el momento del alta. Con el cambio de alimentacion
se constata una resolucién progresiva del cuadro clinico,
cumpliendo criterios para forma aguda de FPIES. Alta y
seguimiento en consultas de Digestivo infantil: IgE leche de
vaca y fracciones protéicas: Negativa. Control de amonio:
Normal Prueba de provocacion: Tolerada.

Comentario. Ante neonato con cuadro de decaimiento y
vomitos, en el diagnéstico diferencial de sepsis, tener en
cuenta la posibilidad de que se trate de una FPIES.

SINDROME AUTOINFLAMATORIO FAMILIAR POR FRIO

Fernandez Duran M, Mora Ibafnez R, Gil Suarez A, Croche
Santander FB. Servicio de Pediatria. Hospital Juan Ramdn
Jiménez. Huelva.

Introduccioén. El sindrome autoinflamatorio familiar por
frio-2 (FCAS2) es un trastorno autoinflamatorio autosémico
dominante perteneciente a los sindromes periddicos aso-
ciados a la criopirina que reflejan principalmente la sobre-
produccion de IL-1-beta. Se debe a mutaciones puntuales
en gen NLRP12, que codifica la proteina criopirina. La ex-
posicion al frio genera una respuesta inflamatoria sistémica
que incluye fiebre, urticaria, inyeccién conjuntival y artral-
gias, e inflamacion en analitica, resolviéndose en menos de
24 horas. La edad de inicio es variable, desde el primer afio
de vida hasta la adolescencia, y la gravedad y las manifes-
taciones clinicas son heterogéneas.

Caso clinico. Nifio de 12 afios que debuta con episodios
de urticaria recurrente consistente en habones de gran ta-
mano, edemas de pies, manos, parpados y labial, y afecta-
cion ocular, tratdndose con antihistaminicos y ciclos cortos
de corticoides, tras realizar deporte en exterior.

Como antecedentes familiares:

- Hermano con brotes de inflamacién de articulaciones.

- Prima materna con varios episodios de urticaria

- Padre con enfermedad celiaca

- En analitica destaca leucocitosis con bioquimica general
con proteina c reactiva elevada.

- Serologias negativas.

- Estudio de inmunidad sin alteraciones salvo inmunoglo-
bulina E: 468 Ul/ml.

- Anticuerpo antitransglutamiasa negativo.

- Amiloide A (SAA-1): 3.30 mg/L

- Estudiado por alergia con prick test positivo a con resul-
tado POSITIVO para cacahuete y olivo

- Panel de autoinflamatorias: mutacién en heterocigosis en
NLRP12

- Eco abdominal sin hallazgos.

- Estudio genético a padres: mutacién en heterocigosis en
NLRP12 por rama paterna.

Actualmente en seguimiento con buen control de su enfer-
medad con tratamiento antihistaminico diario.

Comentarios. FCAS2 el mas leve de los trastornos aso-
ciados con la criopirina. Nuestro caso presenta toda la
sintomatologia descrita tras desencadenante de exposi-
cion al frio. La sospecha diagnostica es fundamentalmente
clinica, confirmandose con estudio genético. El papel de

| 90

la IL-1 beta en FCAS2 se confirma por la eficacia de las
terapias dirigidas contra la IL-1 en la prevencion y el alivio
de los sintomas y en la reduccion de los niveles de indices
inflamatorios.

ADENITIS SUBAGUDA UNILATERAL POR MICOBAC-
TERIAS NO TUBERCULOSAS (MNT): A PROPOSITO DE
DOS CASOS.

Pérez Garcia de Blanes E, Diaz Colom MC, Abad Espa-
das M, Rodriguez Ldpez M. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario de Jerez de la Frontera. Jerez de la Frontera.
Céadiz.

Introduccion: La adenitis cervical es la manifestacién mas
frecuente de la infeccidn por micobacterias no tuberculo-
sas (MNT) en el nifio inmunocompetente. Afecta mayori-
tariamente a menores de 5 anos, suele cursar de manera
unilateral y sin afectacion sistémica. Presentamos dos ca-
sos con igual diagnéstico pero distinto manejo terapéutico.

Caso clinico. Paciente 1: Niflo de 4 anos sano, con ade-
nopatia submandibular izquierda Unica, indolora y sin cam-
bios inflamatorios locales. Resto de exploracion fisica nor-
mal. Paciente 2: Nifio de 2 afos sano, con cuadro clinico
similar, sin mejoria con tratamiento antibiético con Amoxi-
cilina/Clavulanico. Se realiza en ambos casos examenes
complementarios con los mismos resultados: hemograma,
bioquimica, serologia de virus, hemocultivo y radiografia
de térax sin alteraciones, Mantoux positivo y Quantiferon
negativo. La ecografia del paciente 1 objetiva una adeno-
patia de 4cm heterogénea, con marcada vascularizacion,
realizandose PAAF con hallazgos de linfadenitis inespecifi-
ca, sin estudio microbiolégico. En el 2° paciente, se visuali-
za adenopatia de 3cm de aspecto heterogéneo, flemonosa
y con pequefias areas de abscesificacion, extrayéndose li-
quido purulento en la PAAF, con resultado inicial de tincion
de bacilos acido-alcohol resistentes (BAAR) positiva, aun-
que el cultivo resulté negativo tras 72 dias de incubacion.
Ante sospecha de adenitis por MNT son valorados por ci-
rugia. En el primer paciente se realiza exéresis quirurgica y
estudio anatomopatolédgico de la muestra (linfadenitis gra-
nulomatosa necrotizante) con tincion de BAAR negativa.
Resolucion del cuadro tras cirugia sin incidencias. En el
segundo caso, se decide tratamiento empirico con Azitro-
micina y Rifabutina durante 3-6 meses. Tras 1 mes de anti-
bioterapia presenta fistulizacién y drenaje espontaneo con
lesidn ulcerada secundaria, realizandose curas locales con
antiséptico y rifampicina tépica. Presenta curacion lenta de
la Ulcera con cierre completo a los 9 meses de inicio de
tratamiento, manteniendo 2 meses después, cicatriz hiper-
tréfica con minima coleccion.

Comentarios: Existe controversia respecto al tratamiento
de eleccion de las adenitis por MNT, hallandose en casi
todos los estudios, una mayor tasa de curacién con la ci-
rugia precoz frente al tratamiento médico. Aunque existen
pocos ensayos clinicos, la mayoria de protocolos relegan
el tratamiento médico a casos de imposibilidad de exéresis
completa, recidivas tras cirugia o adenitis fistulizadas.

FIEBRE PERSISTENTE EN LACTANTE DE 7 MESES.

Pérez Ortiz L, Plaza Astasio V. Servicio de Pediatria. Hospi-
tal Universitario Reina Sofia. Cordoba.
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Introduccioén. El sindrome hemofagocitico (SHF) consiste
en una desregulacion del sistema inmune que origina un
estado hiperinflamatorio. Puede presentarse de forma pri-
maria o secundario a infecciones, neoplasias o enfermeda-
des autoinmunes. Su diagnostico puede resultar complejo,
pues necesita un alto indice de sospecha. Generalmente,
el estudio se inicia ante fiebre persistente previamente
considerada de origen infeccioso de térpida evolucion. En
nuestro medio, la causa mas frecuente es la secundaria a
infeccion por Leishmania.

Caso clinico. Lactante de 7 meses con fiebre de 10 dias
de evolucion. Es valorada al inicio del cuadro por sindrome
febril de hasta 39.5°C desde hace 3 dias. Se sospecha ITU
febril y se pauta tratamiento con cefixima oral. Ante per-
sistencia de la fiebre, acude de nuevo a Urgencias desde
donde se decide ingreso para antibioterapia intravenosa
con cefotaxima. A la exploracién, llamativa palidez cutéa-
nea. Abdomen blando y depresible con esplenomegalia
palpable. En analitica: neutropenia 1000/uL, hemoglobina
9.1g/dl con hematocrito 28%, plaquetas 91.000/uL y ferri-
tina 3796ng/ml. PCR 39mg/dL. El frotis de sangre perifé-
rica confirma neutropenia, linfocitos pleomérficos y serie
roja con microcitosis e hipocromia. Ante estos hallazgos
se sospecha SHF secundario a Leishmaniosis y se inicia
tratamiento con 12 dosis de anfotericina-B-liposomal y
una dosis de metilprednisolona. En controles posteriores
destaca: leucocitos 3790/uL (neutropenia 460/pL), hemog-
lobina 5.5g/dL y plaquetas 40000/pL, junto a hipertriglice-
ridemia (hasta 806mg/dl). A la espera de resultados micro-
bioldgicos se decide realizar puncién medular y trasfundir
concentrado de hematies. La PCR en médula ésea fue po-
sitiva para Leishmania donovani.

Comentarios: Nuestra paciente cumple 5 de los 8 criterios
clinico-analiticos para SHF (fiebre, esplenomegalia, citope-
nia de 3 lineas, hipertrigliceridemia y ferritina elevada). El
objetivo inicial es frenar el estado hiperinflamatorio. Para
ello hay distintas modalidades de tratamiento segun pro-
tocolo de 2004 (en nuestro caso se administré metilpred-
nisolona, corticoide de eleccién en formas secundarias).
Aunque resulta fundamental buscar etiologia en las formas
secundarias, en la mayoria de las ocasiones hay que aso-
ciar tratamiento especifico para SHF, con una excepcion:
la leishmaniasis. La paciente se mantiene afebril tras la 3°
dosis de anfotericina-B-liposomal, con mejora progresiva
de los parametros analiticos sin necesidad de tratamiento
inmunosupresor.

DIABETES MODY 3 QUE CURSA CON OBESIDAD Y
ESTEATOSIS HEPATICA: IMPORTANCIA DEL ESTUDIO
GENETICO.

Abad Espadas M, De los Santos Mata M.A, Rodriguez
Lopez S, Valera Sanz A, Rodriguez Ldpez M. Servicio de
Pediatria. Hospital Universitario de Jerez de la Frontera.
Cadiz.

Introduccién: La diabetes monogénica en la infancia es la
forma mas comun tras la diabetes tipo 1. La forma Mody llI
se manifiesta habitualmente tras la pubertad, presentando
herencia AD, constituyendo la causa mas frecuente de dia-
betes monogénica en adultos. Existen condicionantes ge-
néticos y ambientales que modulan su inicio precoz. Suele
cursar sin obesidad y raramente existe resistencia insulinica.
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Caso clinico. Nifia de 11 afios con obesidad desde los 8
afos de edad y madre obesa con DM tipo 2 en tratamiento
con metformina e insulinoterapia. No otros antecedentes
de interés. Acude a la consulta de Endocrinologia porque
presenta hiperglucemia en ayunas de 130 mg/dl y pos-
tprandiales superiores a 200 mg/dl. No refiere poliuria ni
polidipsia.

Exploracién: Peso:71kg(+2,9DS), IMC:30kg/m2(+2,63DS).
Exploracién por érganos y aparatos: normales, salvo leve
acantosis nigricans en cuello. Tanner 1.

Resultados:

- Analitica: Glucosa: 119 y 130mg/dl, Insulina: 11,8muUl/
ml, Péptido C: 2,2ng/ml, HBA1c: 8,5%. Transaminasas
levemente elevadas. Perfil lipidico alterado. Perfil tiroideo,
suprarrenal e hipéfiso gonadal normales. Anticuerpos rela-
cionados con la diabetes tipo | negativos.

- Test de tolerancia oral a la glucosa patologico.

- HLA DM1: negativo

- Ecografia abdominal: compatible con esteatosis hepatica
(EH) II.

- Estudio Molecular Mody IIl: Mutacion en el gen HNF1A(-
T525I), confirmado también en su madre.

Evolucién: Se realiza tratamiento dietético, asi como con
Sulfonilureas, no toleradas por la paciente, cambiandose
posteriormente a Metformina e Insulinoterapia hasta con-
firmacion diagnédstica. A los 4 meses persiste esteatosis
hepatica y hemoglobina glicosilada de 7,5%. Ante confir-
macién de Mody Il se inicia tanto tratamiento con secreta-
gogos (repaglinida) cada 8 horas como refuerzo en normas
dietéticas y ejercicio. A los 6 meses de tratamiento desa-
parecio la esteatosis hepatica y la hemoglobina glicosilada
se normalizo.

Comentarios: La Diabetes Mody 3 se presenta en la edad
adulta si bien la obesidad materna, junto con diabetes pre-
via a la gestacion son condicionantes que aceleran el de-
but. Estos pacientes no suelen cursar con S. Metabdlico y
EH, pudiendo confundir el diagnostico con DM 2. El trata-
miento con Secretagogos es una buena opcién terapéutica
en estos pacientes.

SINDROME DE GITELMAN

Abad Espadas M, De los Santos Mata M.A, Quecuty vela
S, Ferrer Castillo M.T, Pérez Garcia de Blanes E. Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario de Jerez de la Frontera.
Cadiz.

Introduccion: El Sindrome de Gitelman es una tubulopatia
provocada por mutaciones por déficit de funcion del gen
SLC12A8 localizado en el brazo largo del cromosoma 16.
Su transmisién es autosémica recesiva y se caracteriza
por: hipocalciuria, hipopotasemia, hipomagnesemia, hipe-
raldosteronismo secundario y alcalosis metabdlica. La pre-
sentacion es muy infrecuente por debajo de los 6-7 afios,
diagnosticandose principalmente en la adolescencia o en
la edad adulta. La clinica fundamental suele ser dolor ab-
dominal, calambres musculares, fatiga y alteraciones del
QT, siendo excepcional el retraso del crecimiento.

Caso clinico: Nifia de 6 afios sin antecedentes personales
ni familiares de interés en estudio por retraso ponderoes-
tatural. Presenta una velocidad de crecimiento disminuida
en el ultimo ano. No refiere nicturia, debilidad muscular, ca-
lambres, sintomas digestivos ni neurolégicos.
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Examen Fisico: Peso: 19,2 kg (-1,1DS). Talla: 111cm (-1,8
DS). Exploracién sin alteraciones. Tanner 1. En las pruebas
complementarias realizadas destaca: gasometria venosa
normal, niveles de potasio y magnesio en sangre dismi-
nuidos, excrecion fraccional de potasio y magnesio en ori-
na elevadas, calciuria disminuida y renina elevada. Elec-
trocardiograma normal. La radiografia de carpo izquierdo
presenta una edad &sea retrasada de 18 meses. Tras los
hallazgos bioquimicos encontrados compatibles con una
tubulopatia se realiza estudio genético en el que se obser-
va una heterocigosis para polimorfismo en los exones 17 y
23 del gen SLC12A3.

Evolucion: Se inicia tratamiento con medidas dietéticas y
suplementos de cloruro potasico y magnésico con norma-
lizaciéon de los valores plasmaticos. Secundariamente se
produce una considerable mejoria de la velocidad de cre-
cimiento. Durante su seguimiento se comprueba que con-
sigue una talla final similar a la talla genética.

Comentarios: El debut de forma precoz con hipokalie-
mia asintomatica y talla baja nos podria confundir con el
Sindrome de Bartter tipo lll, sin embargo, este no asocia
alcalosis metabdlica, hipocloremia y normocalciuria. Los
casos de Sindrome de Gitelman descritos en la literatura
que cursan con baja talla presentan manifestaciones clini-
cas precoces y severas, siendo infrecuente a tan temprana
edad y de forma asintomatica. Es necesario realizar estu-
dio genético para confirmar esta patologia.

IRRITABILIDAD EN EL LACTANTE: NO TODO ES LO
QUE PARECE

Martinez Garcia A, Casero Gonzalez MM, Begines Tirado
M, Macias Ldpez N, Mayoral Prieto A., Ramajo Polo A. Ser-
vicio de Pediatria. Hospital San Pedro de Alcantara. Cace-
res.

Introduccién. La irritabilidad y llanto suponen un motivo
de consulta frecuente en los lactantes, cuya etiologia pue-
de ser diversa y con consecuencias asimismo variables
segun la causa subyacente. Para ello es fundamental una
correcta historia clinica y exploracion fisica completa.

Caso clinico. Lactante de 3 meses, sin antecedentes de
interés, valorado por irritabilidad de dos dias de evolucién.
En la exploracién destaca olor fétido, tumefaccién y colo-
racion eritemato-violacea del tercer dedo de pie derecho
con herida incisa circular en la base siendo mas profunda
en la cara plantar producida por pelo, compatible con sin-
drome del torniquete. Se realiza analitica sanguinea con
resultado normal y se contacta con cirugia al no poder
extraer de forma completa el pelo, siendo efectiva por su
parte. Fue dado de alta con curas locales con antiséptico y
la evolucion fue favorable sin complicaciones.

Comentarios. El sindrome del torniquete constituye una
entidad poco frecuente y potencialmente grave que con-
siste en el estrangulamiento de zonas acras tales como de-
dos de manos y pies o incluso del pene producido por un
pelo, filamento de la ropa o hilo, que puede producir la pér-
dida parcial o total de ellos por isquemia. Es fundamental
el conocimiento de esta entidad y la sospecha clinica ante
lactantes que presenten irritabilidad y llanto inconsolable.
Para ello es fundamental una exploracion fisica minuciosa
ya que el diagndstico es clinico, y si se realiza de forma
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precoz se pueden evitar consecuencias fatales como la
necrosis. El tratamiento consiste en la retirada precoz del
cuerpo extrafo y, en los casos en los que no se observe el
agente causal, se recomienda la derivacion a cirugia pedia-
trica para una posible exploracion quirtrgica.

HIPOTONIA NEONATAL, UNA CAUSA POCO FRE-
CUENTE.

Lechdn Caballero MC, Fernandez Reyes MJ, Caceres
Marzal C, Torres Diaz M, Polo Moreno J, Acero Cerro CV.
Servicio de Pediatria. Hospital Materno Infantil de Badajoz.
Badajoz

La hipotonia es uno de los signos patolégicos mas fre-
cuentes en el neonato, pudiendo ser la manifestacion cli-
nica de multiples patologias de mayor o menor gravedad,
haciendo del diagndstico diferencial un trabajo complejo.
Puesto que se trata de un sintoma inespecifico, requiere
un abordaje exhaustivo y metddico. Las principales herra-
mientas en el despistaje de la hipotonia neonatal seran la
anamnesis y la exploracion fisica que nos ayudara a enfo-
car el posterior estudio del neonato hipoténico.

Nuestra paciente, una recién nacida pretérmino tardia
(35+2 SEG) que presenta al cuarto dia de vida una pérdida
de peso suprafisiolégica e ictericia con bilirrubina en rango
de fototerapia por lo que ingresa en Neonatologia. Durante
su ingreso, al sexto dia de vida, comienza con una discreta
hipotonia axial y de extremidades que va progresivamente
en aumento, succién y llanto agotables y necesidad de oxi-
genoterapia indirecta para mantener adecuadas saturacio-
nes. Esta clinica se alterna con periodos de mejoria clinica
con mayor actividad y minima hipotonia sin necesidades
de oxigeno. Se realiza estudio de hipotonia neonatal des-
cartandose proceso infeccioso subyacente, alteraciones
hormonales, metabolopatias, miopatias y lesiones estruc-
turales de SNC. El Unico hallazgo resefiable en las pruebas
complementarias realizadas es la presencia de acido ci-
clamico en orina. Revisando bibliografia encontramos que
dicho acido se utiliza principalmente en la industria en la
produccion de pinturas y plasticos, asi como en reactivo
de laboratorio. Ahondando en la historia clinica, la madre
de la paciente era peluquera por lo que estaba en contacto
con productos que pudiesen contener dicho acido. Realiza
seguimiento en consultas de Neuropediatria con desarrollo
neuroldgico normal.

Conclusion: Recalcar la importancia de una anamnesis
meticulosa, asi como de la exploracion fisica exhaustiva
para el correcto enfoque y posterior diagnostico de pacien-
tes con hipotonia en la época neonatal.

Molina Pilares E, Santos Mata MA de los, Valera Sanz A,
Rodriguez Ldpez M, Pérez Garcia de Blanes E, Lopez de
Priego Avila AP. Servicio de Pediatria. Hospital de Jérez de
la Frontera. Cadiz.

El hipopituitarismo engloba aquellas situaciones clinicas
que cursan con deficiencia de secrecion de una o varias
hormonas hipofisarias. Puede manifestarse en el recién na-
cido si la causa es genética, o en la infancia- adolescencia
si causa es adquirida o en caso de alteraciones congénitas
que se manifiestan tardiamente.
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Nifio de 20 meses derivado a Endocrinologia Pediatrica
por retraso pondoestatural. La madre percibe un estan-
camiento en el crecimiento desde los 7 meses de edad.
No presenta sintomatologia digestiva y el desarrollo psi-
comotor es normal. Como antecedentes personales, es
un recién nacido a término con peso adecuado a la edad
gestacional nacido por parto eutdcico, fruto de embarazo
controlado, que requirié ingreso en Neonatologia durante
6 dias por hipoglucemia precoz asintomatica que preci-
s6 sueroterapia durante 72 horas. Recibe seguimiento en
consultas de Cirugia Pediatrica desde los 11 meses de
edad por criptorquidia bilateral, con sospecha de testes en
ascensor. La antropometria a los 20 meses de edad es la
siguiente: peso 8.67 kg (p<1, - 3.12 DE); talla 74.5 cm (p<1,
-5.13 DE); IMC 15.62 % (p25, -0.68 DE); indice nutricional
86% (desnutricion leve); perimetro craneal 47,2 cm (p4,
-1.85 DE). A la exploracion la auscultacion cardiopulmonar
es normal, la palpacién del abdomen es anodina, y a nivel
genital presenta un pene de 3 cm de longitud y testiculos
en canal inguinal. Se realiza estudio analitico que incluye:
bioquimica general con iones normales y glucosa en 49
mg/dL; estudio metabdlico basico normal; Cariotipo 46XY;
radiografia de carpo con edad 6sea retrasada 12 meses;
y perfil hormonal completo que muestra hipotiroidismo
central, valores de IGF-1 y IGFBP3 disminuidos, inhibina
B disminuida para la edad, e hipocortisolismo central. La
resonancia magnética muestra agenesia de hipofisis. Se
inicia tratamiento hormonal sustitutivo. Se solicita estudio
genético, hallandose una variante probablemente patogé-
nica en heterocigosis en el gen LHX4.

El espectro clinico del déficit hormonal multiple (hipopi-
tuitarismo) es muy heterogéneo. El grado de afectacion
depende del niumero de ejes implicados, asi como de la
velocidad y orden de instauracion de los déficits hormo-
nales. La sospecha diagndstica del hipopituitarismo con-
génito permite un manejo temprano y evita la aparicion de
secuelas neuroldgicas.

AFECTACION A NIVEL CARDIOVASCULAR EN LA ANE-
MIA FALCIFORME

Molina Pilares E, Salas Salguero FJ, Riego Ramos MJ,
Abad Espadas M, Pacheco Carrillo A, Fontes Garcia-Ba-
librea. Servicio de Pediatria. Hospital de Jérez de la Fron-
tera. Cadiz.

La anemia de células falciformes es una enfermedad gené-
tica autosémico recesiva caracterizada por hemolisis cro-
nica y por episodios recurrentes de isquemia-reperfusion
en la microvasculatura, lo cual conlleva la disfuncién pro-
gresiva de varios 6rganos y sistemas, entre ellos el sistema
cardiovascular, donde se puede encontrar vasculopatia
sistémica, hipertensién pulmonar, disfuncién ventricular e
infarto agudo de miocardio, que pueden aparecer en casos
evolucionados.

Se expone el caso de un paciente varén de 12 afos, re-
mitido a consulta de Cardiologia Pediatrica por anemia
falciforme. Se encuentra asintomatico a nivel cardiovas-
cular y la exploracién fisica no muestra alteraciones salvo
ictericia. La ecocardiografia evidencia cavidades cardiacas
izquierdas dilatadas con funcién sistélica conservada. La
auricula izquierda también se encuentra ligeramente dila-
tada. El strain global longitudinal estaba conservado. El

veygpaedEiica - Volumen 29 | N°1 | Junio 2022

COMUNICACIONES

electrocardiograma presenta ondas R altas en precordiales
izquierdas y ondas T ligeramente aplanadas en cara infe-
rior. Los valores de Troponina | y NT- proBNP son normales.
Ante los hallazgos ecocardiograficos se decide iniciar tra-
tamiento con Enalapril.

Dentro de los efectos cardiovasculares de la anemia falci-
forme, la dilatacién ventricular izquierda es el hallazgo mas
frecuente que podemos encontrar en la edad pediatrica.
Resulta de un mecanismo compensador en un estado de
hipoxemia crénica que condiciona mayor volumen plasma-
tico e incremento del gasto cardiaco con ligero aumento en
la frecuencia cardiaca. A ello, es probable que se sume la
hemodlisis crénica intravascular que conlleva una disminu-
cién del 6xido nitrico (consumido por la hemoglobina libre)
a nivel endotelial y la consiguiente isquemia miocardica
cronica.

Este estado de estrés hemodinamico en los pacientes con
anemia falciforme lleva a dilatacion de las camaras y remo-
delacién del miocardio con posterior progreso a disfuncion
ventricular. En nifios con anemia falciforme existen cam-
bios subclinicos en la funcion sistélica y diastdlica, incluso
en aquellos en los que la fraccién de eyeccién o la fraccion
de acortamiento estan preservadas. La disminucién de la
rotacién del ventriculo izquierdo, la cual puede evaluar-
se con ecocardiografia bidimensional con técnica spec-
kle-tracking, podria considerarse un parametro de riesgo
cardiovascular y una herramienta util en la deteccion tem-
prana de los cambios incipientes en la funcion contractil
del miocardio en esta poblacion.

0OJO AL DATO: CLAVES DIAGNOSTICAS EN LA ENFER-
MEDAD RENAL CRONICA.

Lopez Barea I, Marquez Caballero J, Canalejo Gonzalez
D, De La Cerda Ojeda F. Servicio de Nefrologia Pediatrica.
Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion. La enfermedad renal crénica (ERC) es una
entidad rara en la infancia, con una prevalencia registrada
en Espafa de 128 pacientes por millon. El 57% se debe a
anomalias estructurales, seguidas de enfermedades rena-
les quisticas y hereditarias (16%), enfermedades vascula-
res (9.4%) y glomerulopatias (5.1%).

Caso clinico. Varén de 9 afios previamente sano y sin
antecedentes de interés, con astenia progresiva en los
ultimos meses, apatia y disminucion de la ingesta. De-
sarrollo estaturo ponderal normal. Presenta palidez cuta-
nea y fetor urémico sin otros hallazgos. Normotenso. En
analitica sanguinea destaca: urea 145 mg/dl, creatinina
4.42 mg/dl, hemoglobina 8.2 g/dl y acidosis metabdlica.
Filtrado glomerular estimado (Schwartz modificado): 12
ml/min/1.73m?2. Asocia glucosuria, proteinuria en rango
nefrético y natriuresis elevada. Estudio inmunolégico y de
autoinmunidad normal. En ecografia renal presenta hipe-
recogenicidad cortical difusa y pérdida de diferenciacién
corticomedular. Se solicita estudio oftalmolégico por sos-
pecha de nefronoptisis, observando depdsitos corneales
de material “brillante” compatibles con cristales de cistina.
Ante el hallazgo se solicita cistina intraleucocitaria, que re-
sulta elevada, y estudio genético que confirma mutacion
en el gen CTNS. Comienza tratamiento conservador de
ERC y tratamiento con cisteamina oral y en colirio. Ante
el deterioro progresivo de la funcioén renal, cuatro meses
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después del diagndéstico comienza hemodialisis y un mes
mas tarde se somete a trasplante renal de donante vivo.

Paralelamente se realiza estudio oftalmologico de sus her-
manos, detectandose depdsitos corneales compatibles
con cristales de cistina en el menor de ellos.

Comentarios: La cistinosis nefropatica infantil es una
enfermedad autosémica recesiva que lleva al depésito
lisosomal de cristales de cistina en todas las células del
organismo. El diagndstico y el tratamiento precoz con cis-
teamina son fundamentales para frenar la progresion de la
enfermedad, que en los casos mas graves conduce a en-
fermedad renal terminal en la primera década de la vida. En
el caso presentado, un nifio de 9 afios previamente sano es
diagnosticado a raiz de una clinica muy inespecifica. Cinco
meses después del diagndstico es sometido a trasplante
renal. Si bien la enfermedad no recurre en el injerto, preci-
sa tratamiento de por vida para frenar la progresién de las
complicaciones extrarrenales.

TALASEMIA MAYOR, LA IMPORTANCIA DEL DIAG-
NOSTICO PRECOZ EN ESTOS NINOS.

Hernando Marin L, Manzanares Garcia D. Servicio de Pe-
diatria. Hospital Universitario Materno Infantil Reina Sofia.
Cdrdoba.

Introduccién. Las talasemias son un grupo heterogéneo
de anemias hipocrémicas hereditarias de gravedad variable
que cursan con disminuciéon o ausencia de la sintesis de
una o varias cadenas de globina. La betatalasemia hetero-
cigota o rasgo talasémico es muy frecuente y se caracteriza
por unas cifras de Hb, VCM y CHCM algo por debajo de
las cifras normales, siendo una situacién que no requiere
ningun tratamiento. Las formas homocigotas de alfatalase-
mia o betatalasemia cursan con las manifestaciones carac-
teristicas de una anemia hemolitica grave en los primeros
meses de la vida, eritropoyesis extramedular con malforma-
ciones 6seas, hemosiderosis y organomegalias entre otras
afecciones. El tratamiento definitivo de estos pacientes es
el trasplante de médula ésea histocompatible.

Caso clinico. Varén de 2 afos traido a consulta por de-
caimiento, anorexia, palidez y distension abdominal de
varios meses de evolucion. AF y AP: Consanguinidad de
los padres. Etnia marroqui. Parto en la semana 40. Ictericia
neonatal. Lactancia materna 2 afos. Alimentacion com-
plementaria desde los 5 meses. No ha seguido controles
pediatricos en su pais. EF: TEP estable. Palidez mucocu-
tanea e ictericia conjuntival. Afebril. Peso en P6. Talla < P1.
Craneo abombado y raiz nasal ancha. AC: Soplo sistdlico
II/IV. Abdomen: Esplenomegalia de dos traveses de dedo.
Neuroldgico normal. No otros hallazgos de interés.

Exploraciones complementarias:

- Analitica sanguinea inicial: Hematies 2.3 x1076/uL, He-
moglobina 5.6 g/dL, Hematocrito 18.4 %, VCM 77.2 Fl,
HCM 24.2 pg/célula, CHCM 30.2 g/dL, ADE 14.8 %, Reti-
culocitos 8.0 %, Plaquetas 170 x10/3/uL, Leucocitos 5.70
x1073/uL.

- Estudio férrico: Sideremia 173.0 mcr/dl, Transferrina sé-
rica 186 mcg/dL, Ferritina sérica 160 ng/ml, IST 87 %, Re-
ceptor soluble transferrina 14.8 mgr/L.

- Electroforesis de hemoglobina: Hemoglobina A1 0%, He-
moglobina A2 1.4%, Hemoglobina fetal 98.6%.
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- Ecocardiograma: Insuficiencia aodrtica leve con dilataciéon
aorta ascendente.

- Estudio genético: Mutacion homocigota en la cadena
B-globina. Estudio HLA familiar.

Tratamiento: Régimen hipertransfusional. Suplementacion
con acido félico. Quelantes de hierro. Trasplante alogénico
de médula ésea de su hermano histocompatible.

Comentarios: Con este caso clinico pretendemos reflejar
la importancia de realizar una adecuada orientacion diag-
néstica en pacientes con talasemia y de identificar signos
y sintomas clave que nos sirvan como guia para llevar a
cabo un tratamiento precoz y evitar las graves complica-
ciones que pueden desarrollar estos pacientes.

RABDOMIOSARCOMA PARATESTICULAR: UNA ENTI-
DAD INFRECUENTE A CONOCER

Begines Tirado M, Casero Gonzalez MM, Macias Loépez N,
Martinez Garcia A, Gutiérrez Gonzalez ML Servicio de Pe-
diatria. Hospital San Pedro de Alcantara. Cdceres

Introduccién. El aumento de tamafo de la bolsa escrotal
es una entidad relativamente frecuente en la infancia, sien-
do las neoplasias una de las etiologias menos frecuentes
cuya incidencia presenta dos picos: entre los 2 y 4 afios y
en la adolescencia. El diagnéstico de sospecha se reali-
za a partir de la clinica, ecografia y marcadores tumorales
(alfafetoproteina- AFP- y B-hCG), debiéndose confirmar
mediante estudio histolégico, siendo mayoritariamente be-
nignos.

Caso clinico. Lactante de 12 meses, de origen marroqui y
consanguinidad de padres, valorado por tumoracion escro-
tal izquierda desde hace 2 meses. En la exploraciéon desta-
ca aumento testicular, indoloro, mévil, eritema en escroto
e hidrocele superior confirmandose ecograficamente masa
de 40x26mm; marcadores tumorales negativos. Se realiza
exéresis del tumor paratesticular izquierda y orquidopexia
ipsilateral. La anatomia patoldgica revela un rabdomiosar-
coma embrionario. Tras hallazgos histologicos se realiza
reseccion completa y estudio de extension que resulta ne-
gativo; se inicia protocolo de quimioterapia adyuvante.

Comentarios. El rabdomiosarcoma es un tumor raro, aun
asi, es el tumor paratesticular maligno mas frecuente. Suele
presentarse como una masa escrotal indolora con marca-
dores tumorales negativos. Es necesario hacer un estudio
de extension que incluya radiografia de torax, TAC abdomi-
nopélvica y gamagrafia 6sea (metastasico en un 40%). La
deteccion y tratamiento precoz, que consiste en exéresis
seguido de quimioterapia sistémica, mejora el prondstico.
La supervivencia es mayor en prepuberales, siendo de un
90% a los 3 afos en inferiores a 4 meses de edad y dismi-
nuyendo a un 63% en adolescentes.

LA IMPORTANCIA DE LEER LA LETRA PEQUENA.
CUANDO LA BIBLIOGRAFIA NO APORTA SUFICIENTE
EVIDENCIA.

Lopez Barea I, Garcia Falcén ME, Molini Cabrera L, Coronel
Rodriguez C. Servicio de Pediatria. Centro de Salud Aman-
te Laffon. Sevilla.

Introduccion. Los lavados nasales son una recomenda-
cién ampliamente difundida en la practica clinica para el
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alivio sintomatico. En el mercado existe una amplia gama
de productos de agua de mar para este fin. No obstante, la
publicidad de los fabricantes suele carecer de citas biblio-
graficas que avalen las particularidades de sus productos.

Material y métodos. Estudio comparativo de la composi-
cion, el modo de administracion, la edad indicada para su
uso Yy las citas aportadas en la web de productos de agua
de mar habitualmente disponibles en farmacia. En caso de
existir, analisis de la bibliografia aportada por cada fabri-
cante.

Resultados. Se analizaron un total de 44 productos de
11 fabricantes. La concentracién de cloruro sédico varia
del 0.9% al 2.5%. El modo de aplicacién mas frecuente es
en spray. Es comun la adicion de extractos de hierbas o
plantas, sales y otros componentes, como el dexpantenol
o el xilitol. Sélo 2 marcas aportan referencias bibliograficas
en su pagina web. En total se recogieron 18 citas, de las
cuales se obtuvo acceso a 11. El resto de publicaciones
no pudieron revisarse por antigliedad y no encontrarse en
internet (5 de ellas), por falta de referencia completa (1) y
por no contar con suscripcion para el acceso (1). De las
11 disponibles, 1 de ellas podria catalogarse de revision
narrativa, 2 eran estudios observacionales, 4 estudios ex-
perimentales in vitro y 4 ensayos clinicos controlados alea-
torizados. De los ensayos clinicos, s6lo en uno se empled
agua de mar (en el resto, solucion salina convencional). En
ningun ensayo se estudié comparativamente la eficacia de
ambas soluciones.

Conclusiones. A pesar de la proliferaciéon de los productos
de agua de mar en el mercado, los espacios y documentos
que los publicitan no suelen acompafnarse de referencias
bibliograficas validas para justificar su uso. Es necesario
aportar mas estudios y de mejor calidad para justificar el
uso del agua de mar y la preferencia de estos productos
sobre el uso de suero salino convencional.

LA IMPORTANCIA DE LA ANAMNESIS ANTE UN NEO-
NATO HIPOTONICO

Torres Diaz M, Ortiz Barquero MC, Marquez Armenteros
AM, Sardina Gonzalez MD, Méndez Pérez MP, Roco Rosa
M. Servicio de Pediatria. Hospital Materno Infantil de Ba-
dajoz. Badajoz.

Introduccion. La hipotonia se define como la disminucién
de la resistencia a la movilizacion pasiva y puede asociarse
a una pérdida de fuerza o debilidad muscular. Es un sig-
no patoldgico frecuente en la exploraciéon del neonato, si
bien se trata de un signo inespecifico, ya que puede ser
la manifestacion inicial de una enfermedad neuroldgica o
multisistémica.

Caso clinico. Lactante de 2 meses de edad, prematura
de 35+4 semanas de edad gestacional, acude a Urgencias
por somnolencia excesiva. Se encuentra afebril, no vomi-
tos, ultima deposicion hace 48 horas. Recibid lactancia
materna la primera semana de vida, siendo bien tolerada.
Posteriormente se introduce lactancia artificial, realizando
vémitos en algunas tomas y deposiciones cada 2-3 dias de
consistencia dura, por lo que se modifica a féormula anties-
trefiimiento, sin mejoria. A la exploracion, palidez cutanea,
escasa reactividad a estimulos, llanto débil, hipotonia glo-
bal (mas marcada a nivel axial), suspension ventral y dorsal
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con marcada hipotonia, ausencia de control cefalico. No
presenta fasciculaciones linguales, reflejos rotulianos pre-
sentes. Ante escasa reactividad a estimulos e hipotonia se
realiza puncion lumbar, con citoquimica normal, virus neu-
rotropos y cultivo del liquido negativos. En ecografias cere-
bral y abdominal no se aprecian alteraciones significativas;
RM cerebral y EEG normal. Valorada por Digestivo Infantil,
solicitan estudio metabdlico sin alteraciones e IgE leche
de vaca y fracciones proteicas negativas. Neuropediatria
descarta enfermedad neuromuscular. Durante su ingreso,
se modifica alimentacién pautandose férmula elemental,
con mejoria progresiva del tono muscular y reactividad a
estimulos. Se revisa en consulta varias semanas después
de haber iniciado dieta de exclusion de proteinas de leche
de vaca y Eupeptina, con evidente recuperacion del tono
muscular y deposiciones espontaneas normales.

Comentarios. El diagnéstico diferencial de la hipotonia
neonatal es muy amplio. Una anamnesis detallada y una
valoracion neurolégica minuciosa ayudan al clinico a orien-
tar el estudio etiolégico de la misma. La enteropatia indu-
cida por la proteina leche de vaca es una patologia poco
frecuente, no mediada por inmunoglobulina E. El diagnés-
tico de sospecha es eminentemente clinico, y se confirma
por la negatividad del estudio inmunoalérgico y por la res-
puesta al tratamiento dietético. El tratamiento se basa en la
exclusion del alimento causal.

CUANDO Y COMO TRATAR; EN ESTE CASO TOCO ES-
PERAR.

Torres Diaz M, Moreno Hurtado C, Polo Moreno J, Lechon
Caballero MC, Meliton Carrasco JA, Panduro Romero L.
Servicio de Pediatria. Hospital Materno Infantil de Badajoz.
Badajoz.

Introduccion. Los hemangiomas congénitos son lesiones
totalmente desarrolladas en el momento del parto, en los
que la fase proliferativa se ha llevado a cabo exclusiva-
mente intradtero, por lo que nunca aumentan de tamaro.
Existen dos tipos, el hemangioma congénito rapidamente
involutivo (RICH) y el no involutivo (NICH). Su aspecto clini-
co obliga a descartar otros tumores de partes blandas del
recién nacido.

Caso clinico. Recién nacido varén a término, sin antece-
dentes familiares de interés, ingresado al nacimiento por
lesién vascular en rodilla derecha. A la exploraciéon presen-
ta hemangioma, no friable, no ulcerado. Se realiza eco-
grafia doppler, masa discretamente hiperecogénica, muy
vascularizada en la que se registra flujo arterial y venoso de
alta velocidad relacionado con malformacion vascular tipo
angioma. En analitica inicial, trombopenia leve- moderada.
Al mes de vida es valorado por Dermatologia Infantil, con
sospecha de angioma tuberocavernoso y por Cardiologia
Infantil, sin alteraciones. Se realiza seguimiento en con-
sulta, constatandose reduccion progresiva del tamafio del
hemangioma con normalizacion de cifras de plaquetas en
analitica de control. Al afio de vida, en resonancia magnéti-
ca de rodilla se visualiza imagen hiperintensa en secuencia
STIR bien delimitada de aproximadamente 6,8 cm x 6,4 cm
x 2,1 cm, con vasos sanguineos en su interior. A los 3 afios,
involucién completa del hemangioma, pero a nivel inguinal
derecho presenta varicosidades superficiales. Se realiza
ecografia doppler de la region inguinal visualizandose pe-
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quena dilatacion de la raiz de la safena, sin signos de com-
plicacion. En controles posteriores, atrofia de piel a nivel de
cara anteroexterna de rodilla derecha y leve pigmentacion
con vascularizacion colateral que no aumenta con valsalva.
No presenta limitaciones de movilidad ni molestias en la
zona. Se realiza ecografia doppler de control, con safena
derecha discretamente dilatada pero permeable y compe-
tente a las maniobras de valsalva.

Comentarios. Se presenta el caso de un hemangioma
congénito rapidamente involutivo (RICH), que ha dejado
unicamente una leve hiperpigmentacion residual junto
con atrofia cutanea. Hay que destacar la importancia de un
correcto diagnostico para evitar llevar a cabo conductas
agresivas innecesarias, y realizar un adecuado diagnostico
diferencial con los hemangiomas infantiles y los NICH, ya
que su evolucion, prondstico y tratamiento es diferente.

PSORIASIS EN GOTA EN LA INFANCIA: ANALISIS DE
UN CASO CLiNICO

Rodriguez Torres M, Garcia Matamoros L, Molina Ureba A,
Lopez Moreira OM. Servicio de Pediatria. Hospital Univer-
sitario Virgen Macarena. Sevilla.

Introduccioén. La psoriasis en la infancia supone en mu-
chas ocasiones, sobre todo en las formas de inicio tem-
prano, un reto diagndstico por su solapamiento clinico con
otras enfermedades eritematodescamativas infantiles; no
obstante, un diagnéstico y manejo adecuado son esencia-
les, dado el riesgo de comorbilidades y el impacto en la
calidad de vida de los pacientes. Las dos formas de pre-
sentacion clinicas mas frecuentes son la psoriasis en pla-
casy la psoriasis en gotas. La psoriasis en gotas o guttata,
es frecuente en adolescentes o nifios mayores, de caracter
eruptivo tras un proceso infeccioso, sobre todo, estrep-
tocécico faringo-amigdalar o con menor frecuencia una
dermatitis estreptocdcica perianal. Se manifiesta en forma
de papulas descamativas de 2 a 10 mm, de predominio
en tronco y raiz de extremidades y respetando palmas y
plantas.

Caso clinico. Paciente varén de 3 afos que acude a ur-
gencias por presentar erupciones eritematodescamativas
de 1 mes de evolucion. Entre sus antecedentes personales
destaca que padece de dermatitis atdpica y que habia pre-
sentado un cuadro de faringoamigdalitis justo previamente
al inicio de la sintomatologia descrita. En la exploracion se
evidencian erupciones descamativas nacaradas con con-
figuracion anular a nivel periumbilical, en region toracica y
dorsal, asi como en area genital y retroauricular. Acompa-
fando a estas lesiones, presenta una lesion descamativa
pruriginosa en cuero cabelludo, sin asociarse a alopecia.
Ante la sospecha de psoriasis en gotas se contacta con
Dermatologia que confirma el diagnéstico. Por otro lado,
con respecto a la lesion craneal, a través de la luz de Wood
se apreciaba fluorescencia verde intenso, diagnosticando-
se de tifia de cuero cabelludo.

Con dicho diagnéstico se inici6 tratamiento con crema de
betametasona dipropionato mas calcipotriol monohidrato
para el tratamiento de la psoriasis, y por otro lado terbinafi-
na en comprimidos y sertaconazol tépico durante 3 meses
como tratamiento de la tifia de cuero cabelludo. Previo al
alta, se solicito el consentimiento del familiar para la reali-
zacion de fotos de las lesiones presentadas.
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PIOMIOSITIS AGUDA: DIAGNOSTICO Y MANEJO EN
EL PACIENTE CON FIEBRE Y COJERA

Martinez Ramirez? C, Ferrin Dianez® A, Ruiz Saez° B, Garcia
Pinilla® L, Parra Martinez ¢ G, Palomino Nieto L, Romero De
la Rosa 91.,aMIR-Pediatria. Hospital Universitario Reina So-
fia. Cdrdoba. cUnidad de Infecciosas. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Reina Sofia. Cdrdoba.

Introducciodn. La piomiositis es la infeccion bacteriana del
musculo esquelético que se acompana frecuentemente de
abscesos intramusculares. Se produce habitualmente por
diseminacién hematdgena, siendo el Staphylococcus au-
reus el principal agente causal. Debido a su baja prevalen-
cia, su diagnostico requiere un alto indice de sospecha. La
resonancia magnética (RM) es la prueba mas sensible para
el diagnostico. Los musculos mas frecuentemente afecta-
dos son los de extremidades inferiores. El tratamiento con-
siste en antibioterapia precoz, requiriendo en ocasiones
drenaje quirargico.

Caso clinico. Se presenta una serie de casos de 4 nifios
con diagnostico de piomiositis aguda. Generalmente, el
diagnéstico de piomiositis se retrasa debido a la localiza-
cién en musculatura profunda y a la ausencia de signos ex-
ternos, descartandose previamente otras patologias mas
prevalentes. En nuestra serie el diagnostico se llevo a cabo
en los 4 casos tras la realizacion de una RM. Solamente en
uno de los cuatro casos se objetivd un hemocultivo positivo
a S.aureus meticilin sensible, siendo negativo en el resto.
En dos de nuestros pacientes, la piomiositis se presento
asociada a un cuadro sacroileitis. El tratamiento antibidtico
empirico utilizado en todos los casos fue una cefalosporina
de 2° o0 3° generacion, sustituyéndose por cloxacilina una
vez confirmado el diagndstico. En nuestra serie todos los
pacientes evolucionaron favorablemente con el tratamien-
to antibidtico, sin requerir manejo quirdrgico.
Conclusiones. A pesar de que la piomiositis sea una en-
fermedad poco comun, debemos tenerla en cuenta ante un
nifio con fiebre, dolor muscular o impotencia funcional. La
RM es la herramienta mas util para el diagndstico, definien-
do lalocalizacién de la infeccion y permitiendo excluir otras
entidades. El diagndstico precoz y el tratamiento antibié-
tico adecuado de la enfermedad son las claves para una
evolucién satisfactoria del cuadro. La duracién del trata-
miento antibiético serd individualizado segun la gravedad y
evolucién del cuadro.

NEUROBLASTOMA CONGENITO METASTASICO: A
PROPOSITO DE UN CASO

Lopez de Priego Avila AP, Quesada Trujillo G, Valera Sanz
A, Ledn Morillo MR, Pacheco Carrillo A, Lorenzo Martin
MC. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de Jerez
de la Frontera. Cadiz.

Introduccion: El neuroblastoma congénito (NBC) es un
tumor detectado durante el embarazo o las primeras se-
manas de vida; se trata del tumor maligno mas frecuente
en el primer afio de vida. La localizacién mas frecuente es
la glandula suprarrenal, pudiéndose encontrar en toérax,
cuello y pelvis, entre otras. Aproximadamente el 25-50 %
de casos presentan metastasis al diagnostico en médula
ésea, higado, hueso y/o piel. Es caracteristica la produc-
cion de catecolaminas y la elevacion de enolasa y ferritina.
La amplificacion del oncogén MYCN constituye un factor
de mal pronéstico.
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Caso clinico: Varén de 12 horas de vida que presenta
masa glutea movil de 3 cm de diametro y consistencia
gomosa, pequefa tumoracion subcutanea violacea a nivel
subcostal y masa abdominal en hipocondrio y flanco iz-
quierdo. En la ecografia abdominal se aprecia masa solida
heterogénea que parece depender de suprarrenal izquier-
da y en gluteo lesién heterogénea con vascularizacion in-
terna. En la resonancia magnética abdominal visualizamos
masa heterogénea en polo superior del rifidn izquierdo que
ejerce efecto masa, hiperintensidad en anillo, no realce con
contraste, con depdsitos de metahemoglobina. Ante estos
hallazgos y el diagndstico de sospecha de neuroblastoma
congénito, se decide traslado a hospital de referencia para
su valoracion por oncologia pediatrica. En las siguientes
semanas presenta aparicion de lesiones cutaneas en re-
gion preauricular, muslo y labio superior. Se realiza biopsia
de la lesién en el muslo, asi como estudio de extensién
y marcadores moleculares y bioquimicos. Es diagnosti-
cado de neuroblastoma indiferenciado con IMK bajo, sin
amplificacion del gen MYCN ni pérdida 1p36, estadio MS.
Durante el seguimiento se aprecia infiltracion tumoral he-
patica con elevacion de transaminasas y progresion de las
lesiones, por lo que recibe tratamiento quimioterapico con
evolucién favorable.

Discusion: Destacar el aumento en la incidencia del NBC
en los ultimos afos, debido al uso extendido de la eco-
grafia prenatal. El prondstico depende de las caracteristi-
cas biolégicas y de factores propios del paciente, funda-
mentalmente la edad al diagndstico, el tipo histolégico y
la amplificacion del gen MYCN. A pesar de que en un alto
porcentaje de pacientes existen lesiones metastasicas al
diagndstico, su pronodstico suele ser favorable.

MANEJO DIAGNOSTICO DE LAS MASAS ABDOMINA-
LES EN URGENCIAS

Toledo Murfoz-Cobo G, Araujo Garcia T, Pozo Garcia E, Be-
llido Gallego C, Santos Martin MT, Torres del Pino M. Ser-
vicio de Pediatria. Hospital Juan Ramdn Jiménez. Huelva.

Introduccién. Las masas abdominales son relativamente
frecuentes en edad pediatrica, destacando organomega-
lias, seguidas de malformaciones congénitas y tumores.
Aunque la mayoria son benignas, requieren una atencién
urgente que descarte malignidad.

Caso clinico. Presentamos 3 casos de masas abdomi-
nales diagnosticados en Urgencias de nuestro centro en
los ultimos 2 afios. Nifla de 9 afios que acude por tumo-
racion pétrea hipogastrica. Inicialmente asintomatica,
presenta progresivamente dolor abdominal, escapes de
orina y aumento de deposiciones. Se realiza ecografia y
TC abdominal (figura 1), apreciandose masa soélida abdo-
minopélvica, con sospecha inicial de origen germinal ovari-
co, presentando ademas elevacién de B-HCG en analitica.
Se realiza biopsia de la masa, con diagnéstico definitivo
de disgerminoma ovarico secretante de B-HCG, indican-
dose tratamiento con quimioterapia. Nifio de 2 afios que
consulta por tumoracién abdominal dura, no dolorosa, en
hemiabdomen derecho de una semana de evolucion, con
aumento de tamano en las uGltimas horas, asociando as-
tenia y cambio de coloracion en la orina. Se realizan
ecografia abdominal, TC de térax y RMN abdominal (figura
2), objetivandose masa renal derecha sélida, heterogénea
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con amplio componente quistico/necrético y focos de san-
grado sugerentes de tumor de Wilms, confirmado tras ci-
rugia y completando tratamiento quimioterapico. Nifia de 2
afnos que acude por dolor abdominal, vomitos y diarrea de
4 dias de evolucién con hallazgo incidental de una masa
centroabdominal. Se realiza ecografia, TC (figura 3) y RMN
abdominal, visualizdndose una masa quistica intraperito-
neal multiloculada y elevacién de niveles de antigeno car-
cinoembrionario. Se realiza exéresis quirirgica con diag-
néstico de teratoma maduro de origen ovarico, sin precisar
tratamiento adyuvante.

Comentarios. Las masas abdominales se presentan mas
frecuentemente en menores de 5 afios, siendo la mayoria
benignas. El tumor abdominal maligno mas frecuente es
el neuroblastoma, existiendo otros como nefroblastoma,
sarcoma, tumor de células germinales y hepatoblastoma.
Suelen ser asintomaticos, diagnosticados de incidental-
mente. Requieren de una historia clinica completa y exa-
men fisico exhaustivo, prestando atencién en datos de
alarma (tiempo de evolucion, velocidad de crecimiento y
sintomas sistémicos), para un diagnéstico precoz. Se de-
ben realizar pruebas complementarias de laboratorio y de
imagen para filiar el origen de la masa, evitando retrasar el
diagnéstico de una patologia maligna, lo cual empobrece-
ria el prondstico.

¢(TORTICOLIS, OTRA VEZ?

Mimbrero Gutiérrez V, Berciano Jiménez N, Ifiigo Gil J, Car-
pio Linde MJ, Flores Méndez B. Servicio de Pediatria. Hos-
pital Universitario Virgen Macarena. Sevilla

Introduccioén: La torticolis se define como “un signo clini-
co (permanente o limitado) caracterizado por rotaciéon de
la cabeza e inclinacién lateral del cuello, acompafado o
no de dolor”. En urgencias pediatricas es habitual la cervi-
calgia adquirida de origen traumatico. A continuacion, se
exponen 3 casos clinicos que consultan por dicho motivo,
siendo la noxa distinta en todos ellos; adquiriendo una im-
portancia primordial la anamnesis y orientacién diagnos-
tica:

Caso clinico: 1°: Nifia de 11 afos. Sin antecedentes de in-
terés. Reconsulta por cervicalgia y torticolis en dos ocasio-
nes previamente tras accidente de trafico. En Radiografia
cervical PA y lateral se aprecia cuerpo en cufia a nivel de
C5-C6 compatible con hemivértebra congénita. Al rehisto-
riar a la paciente refiere actitud escolidtica.

2°: Nifio de 2 afios que acude por torticolis intermitente de
2 meses de evolucion. Al inicio, cervicalgia en contexto ca-
tarral, asociando irritabilidad, decaimiento, picos febriles
(38° cada 6 horas) y episodio de hemiparesia en el colegio,
motivo por el que acuden a Urgencias. Se solicita analitica
urgente con hemograma, bioquimica, coagulaciony TC de
craneo, donde se visualiza lesion litica temporo-occipital
con componentes de partes blandas que desplaza hemis-
ferio cerebeloso izquierdo y subluxacién rotatoria de atlas.
Se deriva a centro de referencia para estudio de exten-
sion con RMN de craneo y puncion-biopsia, compatible
con Histiocitosis de células de Langerhans. 3°. Nifio de
8 afos que consulta por torticolis de 1 mes de evolucién.
No traumatismo previo. Afebril. Al inicio, valorado como
torticolis postural benigna que mejora con relajantes mus-
culares (diazepam) y analgesia oral al séptimo dia. Al mes,
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recurrencia de la clinica presentando en radiografia cer-
vical hallazgos compatibles con fusién cervical a nivel de
C2-C3. Se solicita RMN cervical programada; donde se
detecta posible espondilodiscitis o granuloma eosindfilo.
Tras 25 dias de tratamiento antibiético IV presenta mejo-
ria clinica. En todo momento, reactantes de fase aguda
negativas.

Conclusion: La torticolis es un signo clinico originado por
multiples causas. Una anamnesis y exploraciéon minuciosa
facilitan una orientacién diagnostica adecuada. Es nece-
sario plantearse entidades menos frecuentes en caso de
mala evolucién o clinica poco concordante con la historia
referida.

TOXICOS EN ORINA: ;GUIA O CONFUSION?

Macias Lépez N, Casero Gonzédlez M M, Martinez Garcia A,
Begines Tirado M, Garcia Cuesta P J. Servicio de Pediatria.
Hospital San Pedro de Alcantara. Caceres.

Introduccion Las intoxicaciones son una causa poco fre-
cuente de consulta en los servicios de Urgencias, pero de
gran importancia debido a la morbimortalidad asociada
segun la etiologia.

Uno de los sintomas que con mayor frecuencia presentan
estos pacientes es la alteracion de la conciencia, debién-
dose realizar de forma precoz un diagnostico causal ini-
cial mediante analisis cualitativo de toxicos en orina, entre
otras actuaciones.

Caso clinico. Nifia de 2 afios, sin antecedentes persona-
les de interés, que acude por somnolencia de cinco horas
de evolucion tras ingesta accidental de alimemazina, que
estaba tomando sin prescripcion facultativa por insomnio.
Asimismo, presenté en el domicilio dos episodios con-
sistentes en movimientos ténico-clonicos de las cuatro
extremidades y revulsion ocular de aproximadamente 1
minuto con resolucién espontanea, y en consulta nuevo
episodio convulsivo que requiri6 de administracion de
diazepam rectal para su resolucién. A la exploracion se
observa alteracion de la conciencia sin otros hallazgos.
Entre las pruebas complementarias sefialar la positividad
de los toxicos en orina para opioides (OPI) y antidepre-
sivos ftriciclicos (ADT). Se rehistoria a los padres quienes
niegan posibilidad de ingesta de otros téxicos y tras con-
sultar la literatura se determina que se tratan de falsos
positivos por reaccion cruzada. Se decide ingreso para
observacion, no presentando nuevas crisis y con mejoria
clinica progresiva.

Comentarios. La orina constituye uno de los métodos mas
usados para deteccion de téxicos por su facil obtencién,
alta sensibilidad, bajo coste y rapidez. Sin embargo, pre-
senta limitaciones como su baja especificidad por reaccio-
nes cruzadas, por lo que hay que interpretar sus resultados
con cautela e incluso confirmar mediante otras técnicas o
muestras por las implicaciones médico-legales que pue-
den conllevar. Consideramos importante la presentacion
de este caso, al persistir el uso extendido de alimemazina
como inductor del suefio en niflos pese a la no recomenda-
cién médica para el conocimiento de las reacciones cruza-
das junto con OPl y ADT y la imposibilidad de su deteccion
en métodos de cribado cualitativos por orina.
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CON DIARREA Y ANEMIA HAY QUE PREGUNTAR AL
RINON

Sanchez de Puerta Laguna C, Trinidad Sevillano R, Rayego
Garcia A, Garcia Malagon C. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Virgen del Rocio. Sevilla

Introduccion. El sindrome hemolitico-urémico (SHU) es
una de las microangiopatias trombéticas mas frecuentes
y, como tal, se presenta con anemia hemolitica microan-
giopatica (no autoinmune), trombocitopenia y afectacion
organica, preferentemente renal, todo ello como conse-
cuencia de afectacién de arteriolas y capilares. Hoy en dia
se ha sustituido la clasica diferenciacion entre SHU tipico y
atipico por una clasificacion mas amplia con multiples etio-
logias, incluyendo E. coli productor de toxina Shiga como
causa mas frecuente y otras como alteraciones heredita-
rias 0 adquiridas del complemento.

Caso clinico. Acude a consulta un nifio de 9 afios por dia-
rrea sanguinolenta de 3 dias de evolucion, refiere que el
primer dia asociaba vémitos y fiebre que se autolimitaron
en 24 horas, ahora tiene adecuada tolerancia oral pero per-
sisten 4-5 deposiciones diarreicas diarias. En la explora-
cién apreciamos mucosa oral algo seca sin otros signos
de deshidratacién, con abdomen y auscultacion normales.
Solicitamos coprocultivo y damos cita de revision.

Tres dias después la diarrea se ha autolimitado pero ahora
presenta cansancio e hiporexia. Volvemos a explorarlo sin
encontrar alteraciones salvo palidez leve de labios, pre-
sentando un relleno capilar normal con pulsos fuertes en
cuatro miembros. El resultado del coprocultivo es negati-
vo. Solicitamos control analitico de rutina con hemograma,
bioquimica y coagulacion.

Recibimos resultados analiticos tras 3 dias con hemoglobi-
na 5.9 g/dl, plaquetas y leucocitos normales, coagulacion
normal y datos de insuficiencia renal aguda con creatini-
na 1.7 mg/dl y urea 135 mg/dl. Realizamos tira reactiva
de orina que muestra proteinuria y hematuria marcadas.
Ante anemia importante y datos de insuficiencia renal agu-
da tras cuadro de GEA sospechamos SHU y derivamos a
hospital de referencia para transfusion de concentrado de
hematies, ingreso y completar estudio.

Comentarios. Nuestro paciente fue diagnosticado de
SHU vy recibié una transfusién, mostrando posteriormente
buena evolucion clinica. La ausencia de trombopenia se
asocid a que probablemente estaba en resoluciéon dada
la evolucién de 10 dias. Esta entidad tiene un tratamiento
de soporte con manejo hidroelectrolitico y nutricion ade-
cuada, asi como transfusiéon de hemoderivados en casos
indicados. Es importante pensar en el SHU ante la apari-
cién conjunta de anemia, trombocitopenia e insuficiencia
renal aguda.

TRASTORNOS PAROXISTICOS NO EPILEPTICOS. A
PROPOSITO DE UN CASO CLINICO.

Capilla Miranda A, Manzaneda Navio M, Garcia Jests MJ,
Gdmez Verdugo M, Bermejo Fernandez C, Escudero Avila
R. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Virgen del
Rocio. Sevilla

Introduccion Los trastornos paroxisticos no epilépticos
son un grupo heterogéneo de eventos, resultado de una
disfuncion cerebral de origen diverso. Pueden simular una
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crisis epiléptica, pero en este caso no obedecen a una des-
carga neuronal excesiva.

Su incidencia es mayor que la de la epilepsia y aunque
pueden aparecer a todas las edades, son mas frecuentes
en el primer afio de vida. Para su diagndstico es preciso
una adecuada anamnesis y exploracion fisica. Las pruebas
complementarias solo se realizaran en caso de duda, para
descartar otras patologias. Generalmente no precisan tra-
tamiento y su evolucion suele ser favorable.

La clasificacién mas aceptada se basa en la edad de pre-
sentacion, aunque existen otras segiin mecanismos fisio-
patolégicos o semiologia. Dentro de los que aparecen en el
periodo de lactante en relacién con el suefio encontramos
el body rocking, que consiste en movimiento de balanceo,
con movimientos ritmicos de cabeza y tronco, tanto late-
ral como antero-posterior, al inicio del suefio o durante el
suefio NREM. Generalmente se resuelve antes de los cinco
aflos de edad y no precisa tratamiento, salvo proteccion
para prevenir lesiones del paciente.

Caso clinico. Presentamos el caso de un paciente de 21
meses que consulta por presentar, de forma repetida cuan-
do intenta conciliar el suefio, episodios de movimientos
corporales. Estos consisten en posicion cuadripeda y gol-
pes ritmicos en la cabeza contra el cabecero de la cama.
El paciente no presentaba antecedentes personales ni fa-
miliares de interés y su desarrollo psicomotor era normal.
La exploracion por aparatos, incluida la neurolégica, no
presentaba hallazgos patoldgicos. Se diagnostica de body
rocking y se dan a la familia pautas a seguir. La evolucion
fue favorable hacia la resolucion esponténea.

Conclusiones. Los trastornos paroxisticos no epilépticos
son frecuentes en niflos. Su reconocimiento por parte del
pediatra de atencion primaria y el establecimiento de un
diagnostico diferencial con las crisis epilépticas u otros
trastornos son cruciales para evitar pruebas y tratamientos
innecesarios, asi como para el adecuado manejo.

ADENOPATIAS EN POBLACION PEDIATRICA. SIGNOS
DE RIESGO DE MALIGNIDAD

Pacheco Carrillo A, Lépez de Priego Avila AP, Molina Pila-
res E, Espinosa Mesa N, Valera Sanz A, Ledn Morillo MR.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de Jérez de la
Frontera. Cadiz

Introduccion. Las adenopatias son uno de los motivos de
consulta mas frecuentes en pediatria, afectando hasta el
44% de los nifilos menores de 5 afos. Constituye la prime-
ra manifestacion de numerosas enfermedades en la infan-
cia, desde infecciones banales de resolucion espontanea
hasta procesos graves, muchos de los cuales modificaran
su evoluciéon de manera sustancial si son diagnosticados
de forma precoz.

Caso clinico. Nifio de 4 afios sin antecedentes de interés
que consulta por dolor e impotencia funcional en cadera
derecha de 3 dias de evolucioén sin traumatismo. Se en-
cuentra en estudio por cuadro de dolor en mesogastrio de
2 meses de evolucion. Ademas, desde hace 2 semanas su
madre le observa una tumoracién supraclavicular izquier-
da. No refiere pérdida de peso, pero si disminucién de ape-
tito y astenia. En la exploracién destaca cojera evidente
con miembro inferior derecho (MID) en rotacion interna y
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semiflexion antialgica. En regidn supraclavicular izquierda
presenta adenopatia no dolorosa a la palpaciéon de 2cm de
diametro, adherida a planos profundos, sin signos inflama-
torios. Pruebas complementarias: En analitica sanguinea
destaca LDH 1058U/L y ecografia de urgencia con masa
suprarrenal derecha de 6x5,5cm. Evolucion: Se traslada
a centro de referencia de Oncologia Pediatrica para com-
pletar estudio, donde se visualiza en RM una voluminosa
masa sélida abdominal retroperitoneal sugestiva de neuro-
blastoma, con afectacion multicompartimental con adeno-
patias mediastinicas inferiores retrocrurales (estadio local
L2) y signos de infiltracion de la médula 6sea (estadio M).
Anatomia patolégica con resultado de neuroblastoma indi-
ferenciado IMK alto (>4%), con grupo pronéstico desfavo-
rable. MYCN amplificado. Se trata de un neuroblastoma de
alto riesgo, por lo que se inicia tratamiento quimioterapico
segun protocolo.

Conclusiones. El tamafio mayor de 3 cm, la duracion supe-
rior a 4 semanas, la localizacién supraclavicular y la presen-
cia de sintomas constitucionales son signos de alerta sos-
pechosos de malignidad ante cualquier adenopatia. Otros
signos de alerta son las alteraciones en el hemograma, la
elevacién de LDH o acido urico y las alteraciones en la
radiografia de térax. Un diagnéstico precoz de las mismas
puede tener importantes implicaciones prondsticas. La ex-
ploracién mediante ecografia es la técnica de eleccién para
diferenciar la lesion y determinar sus caracteristicas.

GASTRITIS CRONICA Y ANEMIA FERROPENICA RE-
FRACTARIOS AL TRATAMIENTO. UN DIAGNOSTICO
INFRECUENTE.

Valera Sanz A, Rodriguez Martinez A, Rubio Murillo M, Val-
verde Fernandez J. Seccidn de Gastroenterologia, Hepato-
logia y Nutricién Pediatrica. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion: La Gastritis Colagena es una entidad rara,
se han descrito muy pocos casos. Su fisiopatologia es aun
desconocida. Presenta clinica inespecifica, que incluye do-
lor abdominal tipo dispepsia, vémitos o anemia ferropéni-
ca. Es frecuente observar aspecto nodular de la mucosa a
nivel de cuerpo gastrico. Histologicamente, se caracteriza
por la presencia de una banda de colageno superior a 10
micras de espesor, visualizada con la tinciéon tricromica de
Masson. El tratamiento se realiza con IBP y suplementos
de Fe.

Caso clinico: Vardon de 9 afos, clinica de astenia. A la ex-
ploracién, palidez mucocutanea. Analitica: anemia microci-
tica severa (Hb 6,2 g/dL, VCM 54 fl) resto de series norma-
les. Ingreso hospitalario, descartandose causa hemolitica
y procesos neoplasicos. Marcada ferropenia (ferritina 1,6
ng/mL, IST 2%), se inicia hierro oral. Seguimiento posterior
en consultas, se amplia estudio: serologia de celiaquia y
SOH negativas. Controles analiticos seriados: resolucién
progresiva de anemia, persiste ferropenia a pesar del trata-
miento. Cambio administracion hierro a via IV.

A los 10 afios comienza con dolor abdominal, plenitud pre-
coz, vomitos esporadicos. Nuevo descenso de Hb y SOH
+. Se realizan colonoscopia, normal, y endoscopia oral,
con marcada nodularidad a nivel de cuerpo gastrico. La AP
es informada como “pangastritis con actividad neutrofilica
leve, no asociada a HP”. Estudio de gastritis autoinmune,
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negativo. Se comienza a observar hipogammaglobulinemia
e hipoalbuminemia. Sospecha de enteropatia pierde- pro-
teinas, confirmada con determinacion de alfa-1 antitripsina
en heces. Se revisan muestras de AP, buscando datos de
enfermedad Menetrier, ausencia de hiperplasia foveolar.
Gammagrafia Tc99m-albumina: pérdida de proteinas a
nivel intestinal. EnteroRM: dudoso aumento del grosor en
yeyuno. Con sospecha de linfangiectasia intestinal asocia-
da a la afectacion gastrica como primera posibilidad diag-
noéstica, se decide realizacion de enteroscopia. Sin embar-
go, normalidad del estudio intestinal y lesiones gastricas
que, con la tincién especifica, evidencian depdsitos de co-
lageno en mucosa gastrica. Desde entonces, tratamiento
con IBP y Fe. Se mantiene estable.

Conclusiones: Ante ausencia de respuesta clinica/analitica
al tratamiento estandar, replantear posibilidades diagnoés-
ticas. Orientar al patélogo segun sospecha, para buscar
activamente mediante técnicas histolégicas adecuadas.
No existe un tratamiento especifico para la Gastritis Cola-
gena. Terapias como dietas hipoalergénicas, sulfasalazinas
o azatioprina han sido probadas con pobres resultados.

MICROLITIASIS TESTICULAR. A PROPOSITO DE DOS
CASOS.

Valera Sanz A, de los Santos Mata MA, Redondo Torres A,
Riego Ramos MJ. Servicio de Pediatria. Hospital de Jerez
de la frontera, Cadiz.

Introduccién: La microlitiasis testicular es una entidad in-
frecuente en la poblacion pediatrica. En la mayoria de los
casos es asintomatica y se trata de un hallazgo incidental
detectado en una ecografia escrotal. Se caracteriza por la
presencia de multiples calcificaciones en parénquima tes-
ticular, habitualmente de forma bilateral y difusa. Se cree
que son producto de la degeneracion celular en los tubulos
seminiferos. La causa sigue siendo incierta, se ha asocia-
do a diversas condiciones, entre las que se encuentran:
criptorquidia, varicocele, disgenesia gonadal o trastornos
cromosoémicos tales como el sindrome de Klinefelter. La
importancia del diagnostico y seguimiento se debe a su
demostrada relacién con procesos neoplasicos testicula-
res primarios, tumores de células germinales y del estroma
del corddn sexual.

Caso clinico: Varén de 10 afios con antecedentes de so-
brepeso, derivado por sospecha de Hipogonadismo. Ex-
ploracion por érganos y aparatos normal. Tanner G1 A1
P2. Se realiza estudio hormonal completo, test de estimu-
lacion con ACTH, ecografias abdominal y escrotal, Rx de
carpo, inhibina B y hormona antimulleriana. La ecografia
del escroto reveld multiples focos ecogénicos sin sombra
acustica posterior de 1-2 mm en el parénquima de ambos
testiculos de forma difusa, sin alteraciones morfolégicas o
de volumen, compatible con microlitiasis testiculares. Res-
to de pruebas sin hallazgos patolédgicos. Varon de 13 afios,
derivado por sospecha de retraso puberal. Estudio analiti-
co: Prolactina 5,7 ng/mL, FSH 1,1 mUl/ml, LH 2,2 mUl/ml,
Estradiol < 24 pg/mL, Testosterona 86 ng/dL, TSH 0,87 mi-
croUl/mL, Hormona anti-mulleriana 61,45 ng/mL, Inhibina
B 260,0 pg/mL. Eco abdominal normal. Ecografia escrotal:
ambos testiculos de tamafio normal, con microcalcificacio-
nes que promedian los 0,5 mm. No se identificaron lesio-
nes ocupantes de espacio.
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Conclusiones: La ecografia es una prueba sensible para el
diagnodstico de Microlitiasis Testicular. Se recomienda valo-
racion clinica y ecografia testicular cada 6 meses, ya que
existe una probabilidad de desarrollar un tumor maligno
testicular 14 veces superior a poblaciéon general. Aun asi,
la planificacion del seguimiento de estos pacientes es un
asunto debatido y no hay consenso claro. No se ha reco-
mendado determinar marcadores tumorales ni biopsia tes-
ticular de forma sistematica en pacientes asintomaticos.
Es necesario definir estrategias claras y apropiadas para
estos pacientes

DIVERTICULO DE KOMMERELL, CAUSA INFRECUEN-
TE DE SINTOMATOLOGIA COMPRESIVA DE ViA AE-
REA Y DIGESTIVA EN PEDIATRIA.

Rodriguez Ldpez M, Aragdn Fernandez C, Quecuty Vela
S, Abad Espadas M, Pérez Garcia de Blanes E. Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario de Jerez de la Frontera.
Cadiz.

Introduccion: La sintomatologia respiratoria y digestiva es
un motivo de consulta frecuente en la edad pediatrica. La
clinica compresiva a este nivel puede indicar la existencia
de un anillo vascular, por lo que, a pesar de su baja in-
cidencia, es fundamental incluirlo dentro del diagndstico
diferencial en el paciente pediatrico.

Caso clinico: Lactante de 9 meses evaluado por ruidos
respiratorios y tos durante la toma acompafiado de estri-
dor inspiratorio intermitente. Desde el nacimiento presenta
regurgitaciones frecuentes, hipo e irritabilidad que ha em-
peorado tras la introduccion de formula maternizada a los
4 meses de edad. Entre sus antecedentes personales des-
taca diagnéstico prenatal de arco aértico derecho. La ex-
ploracion fisica es normal y presenta una adecuada ganan-
cia ponderal. Se realiza estudio con ecografia abdominal y
radiografia de térax con resultado normal y transito esofa-
gico en el que se observa leve reflujo gastroesofagico.

Inicia tratamiento con omeprazol y férmula hidrolizada con
mejoria de la sintomatologia digestiva aunque persiste en
menor intensidad estridor y tos seca diaria, por lo que se
realiza angiotomografia axial computerizada en la que se
objetiva arco adértico derecho con diverticulo de Kommerell
y arteria subclavia izquierda aberrante que discurre por de-
tras de la traquea y el eséfago, con compresion y dilatacion
secundaria del mismo. A los 17 meses de edad se somete
a reseccion del diverticulo de Kommerell y recolocacion
de arteria subclavia aberrante en posicion normal. Como
complicaciones postquirurgicas presenta paralisis de cuer-
da vocal izquierda e infeccién de la herida quirdrgica con
mediastinitis y osteomielitis secundarias. En las revisiones
posteriores presenta una resolucion completa inmediata
de la clinica respiratoria y progresiva de la sintomatologia
digestiva.

Comentarios: El diverticulo de Kommerell es una anoma-
lia poco frecuente que se origina por la alteracion en el
desarrollo embrioloégico del arco adrtico y la arteria sub-
clavia. Es una variante infrecuente de anillo vascular y es
asintomatico en muchos casos. Entre sus manifestacio-
nes clinicas se encuentran disfagia, dificultad respiratoria
e infecciones respiratorias recurrentes. El tratamiento es
quirdrgico y esta indicado en los pacientes sintomaticos.
La presencia de trastornos de la deglucién o estridor en
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los primeros meses de vida debe hacernos descartar esta
patologia.

OSTEOGENESIS INPERFECTA, DE LA SOSPECHA A SU
MANEJO.

Polo Moreno J, Ordoriez Medina I, Galan Gomez E, Méndez
Pérez MP, Panduro Romero L, Roco Rosa M. Servicio de
Pediatria. Hospital Materno Infantil de Badajoz. Badajoz.

Introduccion: La osteogénesis imperfecta (Ol) comprende
una serie de trastornos genéticos caracterizados, en la ma-
yoria de los casos, por alteraciones en la formacion del co-
lageno, las cuales dan lugar a un aumento de la fragilidad
Osea, baja masa 6sea y susceptibilidad a fracturas 6seas
de gravedad variable. Presentamos el caso de un paciente
diagnosticado de esta patologia en periodo neonatal.

Caso clinico: Recién nacida derivada desde hospital
comarcal por sospecha de osteogénesis imperfecta tras
objetivarse al nacimiento multiples deformidades éseas y
fracturas. No consanguinidad ni antecedentes familiares
de interés. En la valoracion clinica destaca: cabeza de as-
pecto tosco, frente abombada y amplia, fontanela anterior
muy amplia, raiz nasal ancha, escleras azuladas y pectus
excavatum. Deformidad de ambos miembros superiores,
mufecas en flexion marcada flexién de miembros inferio-
res. En la valoracion por traumatologia se observaron frac-
turas diafisarias de ambos humeros, fractura de clavicula
derecha y fractura diafisaria de tibia derecha. Neurocirugia
describe craneolacunias importantes y sinostosis de sutu-
ra coronal bilateral. Las fracturas identificadas a su ingreso
fueron tratadas mediante colocacion de férulas. A los 12
dias de vida se inicia tratamiento con Zolendronato, des-
tacando una hipocalcemia posterior en controles analiticos
que requiere para su control unos aportes basales de Ca
de entre 8 y 8.5 meg/kg/dia via intravenosa con glucona-
to célcico, asi como de la administracién de varios bolos
de rescate. En el estudio genético se identifica la variante
€.4249-3_4249-2delCA detectada en el gen COLIAI, la cual
esta descrita como variante patogénica asociada a Ol.

Comentarios: La celeridad en la valoracion del paciente
por parte de un equipo multidisciplinar, permitié un manejo
precoz de las lesiones iniciales, asi como una rapida ins-
tauracion del tratamiento de eleccion. Es importante sefia-
lar que, el estudio genético llevado a cabo en el paciente,
sus progenitores y familiares, permite ademas de realizar
el diagnéstico, disponer de un asesoramiento genético fa-
miliar y la posibilidad de realizar un diagnéstico genético
preimplantacional en futuras gestaciones.

ABSCESO CEREBRAL, A PROPOSITO DE UN CASO.

Plaza Astasio V., Pérez Ortiz L. Servicio de Pediatria. Hospi-
tal Universitario Reina Sofia. Cordoba.

Introduccion. El absceso cerebral en pediatria es infre-
cuente, pero asocia una alta morbimortalidad. Los factores
predisponentes mas frecuentemente asociados son: in-
fecciones otorrinolaringolégicas, cardiopatias congénitas,
bronquiectasias, fistulas arteriovenosas pulmonares, sin-
drome hepatopulmonar, TCE abierto o neurocirugia recien-
te. La clinica inicial es insidiosa, ocasionando un retraso
en el diagnostico. La mayoria son diagnosticados cuan-
do aparece hipertension intracraneal, deterioro del estado
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mental o convulsiones.

Caso clinico. Varén de 11 afios con fiebre de hasta 39°C
de 7 horas de evolucién, vomitos esporadicos y dificultad
respiratoria. En semana previa refiere cefaleas autolimita-
das, mareo y desequilibrio. Antecedentes personales:

- Situs inversus completo.

- Sindrome hepatopulmonar.

- Malformacion de Abernethy tipo IA.

- Hipoxemia cronica por fistulas arteriovenosas pulmona-
res (>50%).

En la exploracion fisica destaca TEP alterado por aparien-
cia. Glasgow 15/15, aunque tendencia al suefio. Resto ex-
ploracion neurolégica normal. Cianosis central y periférica
con acropaquias. Boca séptica con multiples caries. He-
patomegalia. Se extrae hemograma (leucocitosis con neu-
trofilia, poliglobulia), bioquimica (funcion renal y hepatica
normal) con reactantes de fase aguda (PCR: 18.1 mg/L y
PCT 2.29 ng/ml) y hemocultivo (negativo). ECG y radiogra-
fia de térax sin hallazgos.

Se decide ingreso en planta con oxigenoterapia de alto flujo
e inicio de antibioterapia empirica (cefotaxima) con mejoria
de la fiebre, pero con ascenso de reactantes de fase agu-
da. A las 24 horas del ingreso comienza con signos me-
ningeos y vomitos en escopetazo. Se solicita TAC craneal
urgente objetivandose un absceso cerebral frontoparietal
izquierdo con edema perilesional, signos de ventriculitis e
hidrocefalia (figura 1). Se decide ampliar el espectro antibio-
tico a cefotaxima, metronidazol y linezolid. Tras valoracién
por neurocirugia, se realiza evacuacion de absceso con
cultivo de este e insercion de drenaje ventricular externo.
En cultivo se aisla Streptococcus anginosus sensible a ce-
fotaxima, por lo que se suspende metronidazol y linezolid,
manteniéndose cefotaxima durante 8 semanas.

Comentarios. El Streptococcus anginosus se aisla en 1/3
de los abscesos cerebrales en nifios. Se requiere alto in-
dice de sospecha para el diagndstico de abscesos cere-
brales, dada la clinica inespecifica inicial. En nuestro caso,
el probable origen del absceso es una posible infeccion
odontogénica, favorecido por el shunt intrapulmonar y el
sindrome hepatopulmonar.

TUMORACIONES CRANEALES TRAS VISITA A LA PE-
LUQUERIA

Garcia Arteche E, Crespo Delgado A, Sdnchez Cdédez M,
Peromingo Matute E. Servicio de Pediatria. Hospital Uni-
versitario Puerta del Mar. Cadiz.

Introduccion. La tinea capitis es una dermatomicosis su-
perficial que afecta a los foliculos pilosos y al cuero cabe-
lludo causada por dermatofitos, especialmente los géneros
Trichophyton spp y Microsporum spp. Se trata de una in-
feccion que afecta principalmente a poblacion pediatrica.
Podemos diferenciar una forma seca o no inflamatoria, y
otra forma inflamatoria o querion de Celso. Esta ultima se
debe a una respuesta de hipersensibilidad frente al agente
infeccioso. Clinicamente se presenta como una foliculitis
supurativa del cuero cabelludo que evoluciona a placas
alopécicas con pustulas y forinculos que drenan material
purulento.

Caso clinico. Paciente de 13 afios, previamente sano y
vacunado correctamente que acude a urgencias por lesio-
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nes compatibles con abscesos cutaneos en cuero cabe-
lludo desde hace un mes y medio. Pico febril, sin cefalea ni
otra sintomatologia asociada. Refiere visita a la peluqueria
previo al inicio del cuadro. Varios amigos, que también ha-
bian acudido a la peluqueria, presentan manifestaciones
similares. En la exploracion, destacan dos masas supu-
rativas en espumadera, de hasta 3 x 3 cm, con zona de
alopecia y adenopatias occipitales. Se observa papula a
distancia pruriginosa en regién dorsal compatible con der-
matofitides. Ha recibido ciclos de muriporina, cefadroxilo
y amoxicilina sin respuesta. Analiticamente, PCR 27 mg/L,
leucocitos 14300/pL (70% neutréfilos). En el cultivo fungi-
co del pelo y de la secrecion se aisla Trichophyton tonsu-
rans. Se trata con corticoides orales durante una semana
junto con terbinafina, ketoconazol y permanganato pota-
sico topico durante seis semanas con resolucién de las
lesiones.

Comentarios. El querion de Celso es una forma grave de
tifa capitis. Su diagnostico es clinico, aunque se reco-
mienda realizar estudio etiolégico mediante cultivo. El tra-
tamiento se realiza con antifungicos sistémicos y tépicos.
Es fundamental la depilacién de la zona y aplicaciéon de
antisépticos locales. El pronéstico es favorable, aunque el
inicio precoz del tratamiento ante la sospecha clinica es
fundamental para evitar que se instaure una alopecia cica-
tricial irreversible.

ENFERMEDAD DEL SUERO-LIKE, UNA REACCION AD-
VERSA INUSUAL A MEDICAMENTOS

Crespo Delgado A, Garcia Arteche E, Fernandez Puentes V,
Lubian Ldpez S, Guitart Martinez M.

Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Puerta del Mar.
Cadiz.

Introduccién

La enfermedad del suero-like es una reaccion de hipersen-
sibilidad inmune no IgE mediada producida por inmuno-
complejos. Los farmacos mas frecuentemente implicados
en su aparicién son los antibiéticos. Se manifiesta a los
7-14 dias de la administracién del farmaco con fiebre, ar-
tritis o artralgias, exantema fijo maculopapuloso o urticari-
forme de inicio distal, angioedema, adenopatias y eventual
afectacion renal en forma de glomeruronefritis. Presenta-
mos un caso de reaccion tipo enfermedad del suero-like
en un niflo de 7 afos en relacién con la administracion de
amoxicilina-clavulanico.

Caso clinico

Paciente de 7 afios con antecedente de reaccion adversa
no especificada a cefalosporinas a los 2 afios. Acude a ur-
gencias de pediatria por cuadro febril asociado a exante-
ma maculopapuloso generalizado, artralgias, edema facial
y en extremidades8 dias después del inicio de tratamiento
con amoxicilina-clavulanico por una otitis media aguda.
En analitica: PCR 36.9 mg/L, VSG 23 mm/h, leucocitosis
13870/uL (79% neutrofilos), dimero D 6064 ng/mL, inmu-
nodiagndstico infeccioso negativo. Se trata con corticoi-
des y antihistaminicos intravenosos observandose con
mejoria clinica significativa a las 48 horas.

Comentarios

La reaccion tipo enfermedad del suero-like es una entidad
poco frecuente, si bien no se conoce su prevalencia exacta
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debido a que a menudo no es facil diferenciarlo de otras
entidades. El diagndstico es clinico, no existiendo unos
criterios estandarizados. Debemos sospecharlo ante un
paciente con clinica compatible y antecedente de exposi-
cién a farmacos una vez descartada la etiologia infecciosa.
Pese a que se trata de una reaccion sistémica grave, una
vez retirado el farmaco causante, el prondstico suele ser
favorable.

ENCEFALITIS HERPETICA. IMPORTANCIA DEL DIAG-
NOSTICO Y TRATAMIENTO PRECOZ A TRAVES DE UN
CASO CLiNICO.

Garcia Matamoros L, Berciano Jiménez N, Molina Ureba
A, Escabias Merinero CDR, Ferndndez Romero E, Garcia
Matas G. Servicio de Pediatria. Hospital Virgen de la Ma-
carena. Sevilla.

Introduccion. La encefalitis herpética es una enfermedad
grave producida por el virus herpes simple 1 o0 2, causante
del 10-20% de todas las encefalitis viricas en paises de-
sarrollados, presentando la mayoria de pacientes secue-
las neurolégicas posteriormente. Exponemos un caso de
encefalitis herpética que debuté con un estatus febril, con
el objetivo de remarcar la importancia del diagnostico y
tratamiento precoz de una patologia con alta morbilidad
y mortalidad.

Caso clinico. Lactante de 7 meses, sin antecedentes
personales de interés, que acude por episodio de desco-
nexion del medio, desviacion oculocefalica hacia la izquier-
da y clonias de extremidades derechas, coincidiendo con
ascenso febril, de 25 minutos, persistiendo la clinica cuan-
do llega a nuestro servicio.

su llegada a urgencias, se administra diazepam intraveno-
so, cediendo el episodio, quedando paresia facial derecha.
Se traslada a UCIP y en las horas siguientes se encuentra
con estado de conciencia fluctuante. En la analitica pre-
senta leucocitosis con neutrofilia, PCR 3,5mg/L y PCT
0,16ng/ml con orina normal y cultivos negativos. Se inicia
tratamiento con Aciclovir 20mg/kg/8horas y levetiracetam,
se realiza puncién lumbar observandose 80 leucocitos
predominio mononucleares (85%), confirmandose poste-
riormente PCR positiva a Herpes. El electroencefalograma
visualiza una lentificacion irregular y continua con asimetria
interhemisférica, TC craneal normal y en la RM se observan
alteraciones en la intensidad de sefial en l6bulos temporal,
occipital y parietal izquierdos. Inicialmente presenta evo-
lucion favorable, pero a las 24 horas, comienza de nuevo
con crisis cerebrales repetidas, administrandose farmacos
anticomiciales de primera y segunda linea precisando para
su control perfusion de benzodiazepinas y lacosamida. Se
procede al alta el dia 23 de ingreso apreciandose regresion
de los hitos del desarrollo y disfagia como secuelas neu-
rologicas.

Comentarios. Una de las manifestaciones caracteristicas
de la encefalitis herpética son las convulsiones febriles.
Ademas de bioquimica de LCR, nos puede orientar el elec-
troencefalograma en el que puede observarse una lentifi-
cacion de la actividad con focos epileptiformes y RM cra-
neal con lesiones hiperintensas de predominio temporal.
Es de gran importancia la realizacion de una buena anam-
nesis y exploracion neurolégica que nos permita sospe-
char precozmente la enfermedad, iniciando Aciclovir antes
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de la confirmacion en LCR, al ser el Unico tratamiento que
ha demostrado disminuir la mortalidad y morbilidad de la
enfermedad.

OBSTRUCCION LARINGEA INDUCIDA POR EJERCICIO
COMO DIAGNOSTICO DIFERENCIAL EN PACIENTE
ASMATICO CON DISNEA DE ESFUERZO.

Gdmez Moreno AM, Remdn Garcia C. Servicio de Pedia-
tria. Hospital Universitario Puertas del Mar. Cadiz.

Introduccion. La obstruccién laringea inducida por ejerci-
cio consiste en la aduccion paradodjica de cuerdas vocales
durante la inspiracion al realizar ejercicio. Suele presentar-
se en: adolescentes (11-18 afos), mujer (3:1) y personali-
dad autoexigente, con clinica consistente en estridor inspi-
ratorio, disnea brusca, sensacion de opresion en garganta,
pudiendo asociar tos seca o disfonia. El principal método
diagnéstico es la visualizacién del movimiento anormal de
cuerdas vocales mediante laringoscopia, no siendo facil en
pediatria y por el caracter episédico del evento. La biblio-
grafia expone que coexiste un 10% con asma y representa
<5% de las etiologias de disnea de esfuerzo, estando esto
en reconsideracion.

Caso clinico. Adolescente de 13 afios en seguimiento en
Neumologia Infantil por asma persistente moderada bien
controlada con tratamiento de fondo, rinoconjuntivitis, der-
matitis atdpica severa y polisensibilizacién a neumoalerge-
nos. En revision manifiesta, con esfuerzos fisicos modera-
dos: disnea brusca al inicio de la actividad, sensacion de
opresion, dificultad para la entrada de aire y tos seca. Al
coincidir dicha sintomatologia con el confinamiento por la
pandemia SARS-Cov2, nuestro paciente aporta video de
tabla de ejercicios solicitada en clases de educacion fisica
que nos permiten visualizar el episodio. Se realiza espiro-
metria basal forzada y de esfuerzo (carrera libre) presen-
ciando a los dos minutos y de forma brusca: angustia, dis-
neay dolor referido a nivel de via aérea superior con estridor
inspiratorio leve. No desaturacion ni sibilancias y resolucion
espontanea en pocos minutos sin necesidad de bronco-
dilatadores, siendo la broncoprovocacion negativa (no
descenso FEV1 ni aplanamiento del asa inspiratoria). Va-
loracién otorrinolaringolégica con laringoscopia directa en
estado basal, normal. Se pautan sesiones de rehabilitacion
para reeducacion respiratoria, logrando control sintomatico
completo y reiniciando una actividad fisica sin limitaciones.

Comentarios. A pesar de ser el asma la patologia que mas
frecuentemente causa disnea de esfuerzo en pediatria,
debemos considerar otras etiologias infradiagnosticadas
que pueden ademas coexistir con asma, lo que dificulta
su diagnéstico. Una adecuada historia clinica, exploracion
fisica detallada con pruebas complementarias dirigidas re-
sultan imprescindibles para un correcto juicio clinico. La
posibilidad actual que nos brindan los medios tecnologi-
cos mediante grabaciones realizadas por el paciente nos
facilitan, en muchos casos, la orientacién diagndstica.

PUENTE INTRAMIOCARDICO DE LA ARTERIA CORO-
NARIA DESCENDENTE ANTERIOR EN PACIENTE AS-
MATICO CON DISNEA DE ESFUERZO.

Gomez Moreno AM, Remon Garcia C, Rodriguez Gonzalez

M. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Puerta del
Mar. Cadiz.
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Introduccion. La disnea de esfuerzo puede ser el sintoma
de presentacion de algunas patologias cardioldgicas. Del
total de pacientes, se estima que las causas cardiologicas
representan <1%, siendo los defectos congénitos de las
arterias coronarias una de las etiologias mas infrecuentes.
El puente intramiocardico se corresponde con una porcién
de miocardio que recubre algun segmento de una arteria
coronaria epicardica (70-80% arteria descendente ante-
rior). Aunque la mayoria cursan de manera asintomatica,
compresiones arteriales sistolicas superiores al 70% pue-
den producir sintomas de isquemia miocardica (angina o
infarto), disfuncién ventricular izquierda, arritmias o muerte
subita. Presentamos un caso clinico de puente intramio-
cardico como diagnéstico etiolégico en paciente remitido
a consultas de Neumologia Pediatrica por disnea de es-
fuerzo.

Caso clinico. Adolescente de 12 afios con diagnostico de
asma alérgico, remitido a consulta por presentar disnea y
ocasionalmente dolor precordial con el esfuerzo fisico le-
ve-moderado de afios de evolucidon sin notar una mejoria
evidente con salbutamol inhalado. Antecedentes familiares
en rama paterna de muerte subita. Tras primera evaluacion
se remite a cardiologia con ecocardiografia y electrocar-
diograma basal normales. Por ello, se realiza espirometria
basal y tras esfuerzo (carrera libre) presentando a los 5
minutos del inicio, episodio presincopal con sensacion de
malestar general, cefalea, sudoracion profusa, palidez, ta-
quicardia. No tos, sibilancias ni desaturacion. Tras esto, se
decide ampliar estudio cardiolégico con holter, ergometria
que objetiva descenso de ST en cara inferior con recupe-
racion en reposo, y angioTAC coronario que evidencia la
existencia de puente intramiocardico superficial (7,5mm)
en el segmento medio de la arteria descendente anterior.
Se inicia tratamiento con beta-bloqueantes y evitaciéon de
estrés adrenérgico.

Comentarios. No es infrecuente que sean remitidos a
consultas de neumologia/cardiologia nifios con asma que
refieran dolor toracico opresivo y disnea en relacion con
la actividad fisica, siendo necesario realizar una adecuada
historia clinica que nos permita identificar sintomas suges-
tivos de un asma inducido por ejercicio. A pesar de ser
infrecuentes las causas cardiolégicas de una disnea de es-
fuerzo en pediatria, es necesario identificar sintomas (dolor
precordial, palpitaciones, sincope, presincope o sintoma-
tologia vegetativa) que nos hagan sospechar la presencia
de una enfermedad cardiovascular, pues puede ser poten-
cialmente letal.

PROFILAXIS TROMBOEMBOLICA DOMICILIARIA A
DEBATE

Mimbrero Gutiérrez V, Carpio Linde MJ, Romero Vazquez L,
Rodriguez Sanchez-Reyman J, Flores Méndez B. Servicio
de Pediatria. Hospital Virgen Macarena. Sevilla

Introduccidn: En lineas generales, los eventos tromboem-
bdlicos venosos (TEV) estan aumentando en la poblacién
pediatrica a expensas de los avances en el manejo de la
patologia pediatrica grave. Esto ha suscitado la creacién
de protocolos hospitalarios para la profilaxis y tratamiento
del TEV. La evidencia disponible sobre riesgo/beneficio es
aun mas escasa en el ambito extrahospitalario, generando
controversia e inseguridad para iniciar pautas de profilaxis.
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Por ello, se realiza una revision bibliografica a propésito
de un caso clinico, habitual en los servicios de Urgencias
pediatricas.

Caso clinico: Varén de 12 afos que acude por dolor en ro-
dilla derecha de 2 horas de evolucion tras golpearse con el
salpicadero del coche en accidente de trafico. A su llegada,
refiere cervicalgia, tumefaccion, edema y dolor a punta de
dedo en tuberosidad tibial anterior derecha. Sensibilidad
y relleno capilar distal conservados en ambos miembros
inferiores. Resto de exploracion limitada por sobrepeso del
paciente (100 kg; >p99: +4,72DE. Carrascosa et al 2010).
Se solicitan radiografias de columna y caderas (normal) y
de rodilla derecha, apreciandose epifisiolisis tibial proximal
por arrancamiento.

Tras valoracion por Traumatologia, se coloca férula ingui-
no-pélviva en extension y es dado de alta con tratamiento
(analgesia oral, antiinflamatorios topicos, calor seco local
y profilaxis de TEV con heparina de bajo peso molecular
(HBPM) hasta retirada de férula e inicio de movilizacion).

Tanto guias de practica clinica, revisiones sistematicas
como protocolos hospitalarios consideran la movilizacién
tempranay la hidratacion adecuada, considerando la trom-
boprofilaxis de forma individualizada; siendo de eleccion
la HBPM.

Elementos como la mayor capacidad de inhibir la trombi-
na y menor concentraciones de factores dependientes de
vitamina k y de contacto en la infancia, unido a la menor
incidencia de dafio endotelial (diabetes, dislipemias, etc)
y eventos protrombéticos (cancer, cirugias, tabaquismo...)
obligan a explorar indicaciones de la poblacién adulta.

El paciente descrito presenta cuatros factores de riesgo:
la obesidad, inmovilizacién, traumatismo y edad (inciden-
cia es bimodal; mayor en menos de un afio y mayores de
doce afos); siendo candidato de profilaxis mecanica (cal-
cetines compresivos). No obstante, la falta de recursos y el
contexto social del paciente apoyan la decisiéon de iniciar
profilaxis tromboembdlica.

EPILEPSIA FAMILIAR: ;QUE PUEDE ESCONDER?

Lorenzo Martin MC, Riego Ramos MJ, Salas Salguero FJ.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de Jérez de la
Frontera. Cadiz

Introduccidn. El sindrome de QT largo se caracteriza por
la presencia de un intervalo QT prolongado debido a una
repolarizacién retardada. Las manifestaciones clinicas son
variables desde pacientes asintomaticos, sincopes, hasta
muerte subita por fibrilacién ventricular. Se han relacionado
mas de 17 genes que codifican proteinas formadoras de
los canales de potasio, sodio, calcio y otras proteinas de
la membrana del miocito responsables de los sindromes
familiares.

Resumen del caso. Vardén de 9 afios que consulta por dos
episodios de pérdida de conciencia en los ultimos 10 dias.
Suceden de forma brusca y sin cortejo neurovegetativo. La
duracién es de 2 minutos y posteriormente se encuentra
mareado y palido. El segundo sucede durante la noche con
rigidez y clonias de miembros superiores, con somnolencia
posterior.

No tiene antecedentes de interés. Su madre padece epi-
lepsia generalizada de predominio nocturno en tratamien-
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to desde hace afos. Su abuelo materno porta un DAI por
sindrome de QT largo con un episodio de muerte subita
abortada.

La exploracion fue rigurosamente normal por érganos y
aparatos. El electrocardiograma mostré ondas T negativas
hasta V3, isodifasicas en V4 con QTc de 0.51 segundos. La
ecocardiografia y el ionograma fueron normales. El regis-
tro Holter revelé un episodio de taquicardia ventricular tipo
Torsade de pointes breve, de unos 5 complejos. La escala
de Schwartz fue de 8 puntos.

Tras establecer el diagnoéstico de sindrome de QT largo, se
inicié tratamiento con beta bloqueantes y se solicité estudio
genético que confirmé el diagndstico al aparecer la misma
mutacién en nuestro paciente, su madre y su abuelo.

Comentarios. Para el diagnostico del sincope en pediatria
es basico realizar una buena historia clinica que describa
el episodio de forma minuciosa, con una anamnesis deta-
llada, recogiendo antecedentes personales y familiares de
interés. Esto y una buena exploracion fisica,

permitira definir la etiologia en mas del 77% de los casos.

Aun asi, la mayoria de autores coinciden en que es basico
realizar un electrocardiograma ante cualquier sincope, cri-
sis convulsiva que no respondan al tratamiento o cualquier
sintoma cardiaco, respiratorio o digestivo que no nos expli-
quemos por otras causas.

SINDROME DE ALAGILLE Y DRENAJE VENOSO PUL-
MONAR ANOMALO TOTAL

Yaglie Martin M, Merino Cejas C, Tejero Hernandez MA,
Gomez Guzman E, Diaz Rueda L, Cortazar Rocandio G.
Unidad de Cardiologia Infantil. Servicio de Pediatria. Hos-
pital Universitario Reina Sofia. Cordoba

Introduccioén. El sindrome de Alagille es una enfermedad
genética (>90% en el gen JAG1) con afectacion multisiste-
mica, donde predomina la colestasis hepatica, pero tam-
bién alteraciones cardiacas, oftalmologicas, esqueléticas,
faciales y vasculares. Fueron precisamente las alteraciones
vasculares y hepaticas las que dieron el nombre original
a la enfermedad (displasia arteriohepatica). Esta alteracion
vascular se manifiesta principalmente en territorio arterial,
como estenosis de arterias pulmonares (76%), aunque
también se han descrito aneurismas y estenosis en arterias
cerebrales, renales, mesentéricas... La afectacion del terri-
torio venoso esta descrita, aunque es infrecuente.

Presentamos dos casos de sindrome de Alagille con al-
teraciones anatémicas en las venas pulmonares, cuya re-
paracion se vio complicada por multiples recidivas de las
estenosis a nivel de las suturas.

Caso clinico. Se trata de 2 pacientes diagnosticados ge-
néticamente de Sindrome de Alagille, que asociaban un
drenaje venoso pulmonar anémalo total supracardiaco no
obstructivo al territorio de vena cava superior, ademas de
estenosis bilateral de arterias pulmonares. Se intervinieron
quirargicamente comunicando el colector de venas pulmo-
nares a la cara posterior de la auricula izquierda, en ambos
casos con buen resultado quirtrgico. El primer caso pre-
sentd una reestenosis precoz de la anastomosis (1° mes),
con clinica de hipertensién pulmonar severa. Tras la rein-
tervencion, preciso asistencia en ECMO vy finalmente falle-
ci6 por complicaciones neuroldgicas.
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El segundo caso también presentd reestenosis precoces
recidivantes, precisando 2 reintervenciones (al 2° y 6° mes
de la primera). Actualmente mantiene seguimiento estre-
cho tras la ultima cirugia.

En dichas reintervenciones se describe la presencia de
abundante tejido fibroso en las zonas de sutura.

Conclusioén. La reestenosis precoz de la anastomosis del
colector de venas pulmonares a la auricula izquierda es una
complicacién infrecuente de dicha cirugia. Dada la cono-
cida afectacién vascular en el sindrome de Alagille, donde
la estenosis de ramas pulmonares también presenta una
mayor tasa de recidiva, es probable que estos pacientes
presenten una reaccion endotelial exagerada tras la crea-
cién de suturas. Esto afecta negativamente al prondstico
de la cardiopatia y del paciente, lo que debe de ser tenido
en cuenta. Por ello sugerimos realizar anastomosis amplias
Yy, €n casos excepcionales, usar técnicas “sutureless” para
mejorar el resultado quirurgico.

¢ES MEJORABLE EL SOPORTE RESPIRATORIO NO IN-
VASIVO EN EL SDR NEONATAL EN NUESTRA UNIDAD?

Torres del Pino M, Mora Navarro D, Gémez Santos E, Al-
varez Trianol M, Santos Martin MT, Toledo Murioz-Cobo G.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Juan Ramdn
Jiménez. Huelva

Introduccion. Actualmente el manejo del Sindrome de Dis-
trés Respiratorio Neonatal (SDR) de forma menos invasiva
es una realidad siendo la Ventilacion No Invasiva (SRNI) un
pilar fundamental.

Nuestro objetivo es determinar la incidencia del fracaso
de SRNI, el cual definimos como necesidad de ventilacién
mecanica invasiva (VMI) en las primeras 72 horas de vida.

Ademas, describir la evolucion respiratoria, la tasa de com-
plicaciones y comparar resultados con bibliografia recien-
te.

Material y métodos. Estudio observacional, descriptivo y
retrospectivo de los menores de 32 SEG con fracaso de
SRNI en nuestra UCIN desde 2019 a 2021. Se excluyeron
aquellos intubados en paritorio o a su llegada inmediata a
UCIN.

Resultados. Atendimos 49 nifios, de ellos 10 presentaron
fracaso del SRNI. La edad gestacional y peso medio al
nacimiento fue 28+3 SEG y 947 gramos. El tiempo medio
hasta la intubacion fue 18 horas y media, manteniendo VMI
durante 5 dias. EI 100% realiz6 soporte con CPAP (6-7 dias)
con PMVA de méaximo 5-6 cmH20O. La técnica de eleccién
mayoritaria para administrar surfactante fue el MIST (70%)
en torno a las 2 horas de vida, con dosis adicional en el
80%. Aquellos sin fracaso de SRNI presentan una media
de 29+3 SEG y 1136 gramos. El 20.5% precis6 VMI du-
rante 3 dias y el 12% una dosis adicional de surfactante.
No hubo diferencias en la maduracién pulmonar completa
(70%), y los dias con oxigeno (22 dias). Complicaciones:
30% HIV grado IV, 20% displasia broncopulmonar y 10%
HIV grado Ill, neumotdrax y enterocolitis. En aquellos sin
fracaso del SRNI se observa 12.8% broncodisplasia pul-
monar, 10% neumotdrax, 5% HIV grado Ill y 2.5% ente-
rocolitis. La tasa de exitus fue 40%, frente un 12.8% en
aquellos sin fracaso del SRNI.
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Conclusiones. Nuestra tasa de fracaso (20.4%) es mayor
respecto a lo publicado en las UCIN de Espafia (15.6%). El
fracaso se asocia a una menor edad gestacional y peso,
ademas de a mayor tasa de complicaciones y necesidad
de surfactante. Dada la experiencia de otros trabajos, la
optimizacion del SRNI con aumento de la PMVA en CPAP
o con dos niveles de presién podrian mejorar nuestros re-
sultados.

NEFRONIA FOCAL AGUDA: UNA PATOLOGIA INFRA-
DIAGNOSTICADA EN PEDIATRIA.

Torres del Pino M, Pelaez Cabrera MJ, Brioso Galiana J,
Fernandez Duran M, Toledo Mufioz-Cobo G, Santos Martin
MT. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Juan Ra-
mon Jiménez. Huelva

Introduccién. La nefronia focal aguda es una infeccion
bacteriana del parénquima renal que afecta a uno o mas
I6bulos renales. A del absceso renal no existe licuefaccion
ni necrosis del tejido.

El germen mas frecuentemente aislado es Escherichia coli
y la patogénesis es por via ascendente, siendo mas in-
frecuente por via hematdgena. La ecografia es la técnica
diagnéstica de eleccidn, siendo el hallazgo caracteristico
la lesién focal, hipoecoica y de margenes irregulares. Ante
una mala evolucion o dificultad diagnéstica disponemos
del TAC, mas sensible y especifico. El tratamiento es anti-
biético durante 21 dias con biterapia (Cefotaxima y Genta-
micina) segun el germen aislado. Se exponen a continua-
cion 5 casos de nefritis focal aguda diagnosticados en un
hospital de segundo nivel entre 2018-2021.

Casos clinicos. De ellos 3 varones y 2 mujeres, con una
media de 4.6 afios. Unicamente una de las pacientes pre-
sentaba patologia nefrourolégica previa (vejiga neurdge-
na). Como clinica, fiebre de 24-72 horas de evolucion en
todos, vémitos y dolor abdominal en el 60%, y rechazo
de las tomas en el 20%. Solo 1 caso present6 clinica mic-
cional.

Analiticamente todos presentan elevacion de reactantes
de fase aguda, y en 1 caso leucocitosis, con sistematicos
patolégicos en 4 de ellos. Solo en 3 se aislé en uroculti-
vo E. Coli. El diagnostico definitivo se obtuvo con la eco-
grafia, precisando del TAC y RMN abdominal en 2 casos.
El tratamiento inicial fue biterapia antibidtica intravenosa
(cefotaxima mas gentamicina, o ampicilina mas gentamici-
na, segun edad). Dicho tratamiento se mantuvo entre 6-10
dias, completandose con Cefixima 6 Amoxicilina-clavulani-
co oral hasta los 21 dias. Presentaron evolucion favorable,
quedando afebriles en las primeras 24-48 horas. En control
post-hopitalizacién un Unico paciente presenté cicatrices
renales en la DMSA.

Comentarios. Es una patologia infradiagnosticada en pe-
diatria, siendo cada vez mas frecuente gracias al uso de
pruebas de imagen no invasivas en la infeccién urinaria.
Tiene un curso insidioso y el estudio de orina en ocasiones
es negativo. Su diagndstico es radiologico teniendo gran
utilidad la ecografia y reservandose el TAC para resultados
dudosos o mala evolucién. Puede dar lugar a lesiones re-
siduales precisando un tratamiento mas prolongado y se-
guimiento estrecho.
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OSTEOMIELITIS POR GORDONIA SPUTI EN PACIENTE
INMUNOCOMPETENTE.

Manzanares Garcia, D; Hernando Marin, L; Ruiz Saez, B.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Reina Sofia.
Cdrdoba.

Introduccién: Las infecciones osteoarticulares son una
causa frecuente de morbimortalidad en el paciente pedia-
trico, siendo mas frecuente la osteomielitis aguda. Estas
son mas frecuentes en nifios varones, menores de 5 afios
previamente sanos, aunque hay determinadas circunstan-
cias que predisponen a su aparicién. A continuacion, pre-
sentamos un caso de osteomielitis en una paciente inmu-
nocompetente por un patégeno oportunista.

Caso clinico: Nifia de 6 afos sin antecedentes de interés
con cuadro de dolor e impotencia funcional de 2 meses
de evolucion en dorso del pie derecho sin asociar fiebre.
En las pruebas analiticas realizadas no presento alteracio-
nes, pero tras realizacion de distintas pruebas de imagen
se apreciaron hallazgos que orientaban hacia osteomielitis
del 4° metatarsiano. Se inicié antibioterapia empirica con
distintas pautas no presentando mejoria clinica. Dada la
escasa respuesta se realizd una biopsia ésea en el que se
identificé un microorganismo bacilo gram positivo de cre-
cimiento lento y dificil identificacion por lo que se decidid
iniciar antibioterapia con Linezolid. Finalmente se identificé
en cultivo Gordonia sputi, pautando Ciprofloxacino como
tratamiento al alta. Presenté una evolucion favorable, en-
contrandose asintomatica desde la suspensién de antibio-
terapia.

Comentarios: El género Gordonia son actinomicetos ae-
robios que producen infecciones principalmente en pa-
cientes inmunodeprimidos y/o en portadores de catéteres
intravasculares permanentes. Existen pocos casos que
hayan producido infecciones en pacientes inmunocompe-
tentes, como es el caso comentado anteriormente.

PROTEINURIA AISLADA COMO MARCADOR PRECOZ
DE PATOLOGIA RENAL: A PROPOSITO DE UN CASO

Rayego Garcia A, Sanchez de Puerta Laguna C, Marquez
Caballero J. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
Virgen del Rocio. Sevilla

Introduccioén: El hallazgo de proteinuria en el estudio ba-
sico de orina es un problema frecuente al que todo pe-
diatra debe enfrentarse, tanto en Atencién Primaria como
en medio hospitalario. Si bien en la mayoria de ocasiones
constituye un proceso benigno y autolimitado, es funda-
mental descartar siempre una posible enfermedad renal
subyacente.

Caso clinico: Nifia de 7 afos de edad, previamente sana
y sin antecedentes de interés, que es derivada por su pe-
diatra a consultas de Nefrologia por hallazgo de proteinuria
en tira de orina.

La paciente se encontraba asintomatica y sin hallazgos en
la exploracién fisica. Durante su seguimiento, se solicitan
las siguientes pruebas complementarias:

- Varios sedimentos de orina con proteinuria 100-300 mg/
dL, sin otras alteraciones.

- Test de ortostatismo: Negativo.

- indice proteina/creatinina elevada (1,8-2,5 mg/mg). Pro-
teinuria de 24 horas elevada (37 mg/m2/h).
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- Hemograma, bioquimica con funcion renal, perfil hepati-
co, lipidico, tiroideo, metabolismo férrico y proteinograma
normales.

- Serologia viral (VHB, VHC, VIH y VEB) negativa.

- Estudio inmunolégico: Autoanticuerpos, inmunoglobuli-
nas y complemento normales.

- Ecografia renal sin alteraciones.

Dada persistencia de proteinuria tras un afo sin otros ha-
llazgos en las pruebas solicitadas, se realiza como parte
del estudio una biopsia renal con resultado anatomopato-
I6gico de glomeruloesclerosis focal y segmentaria.

Se inicia tratamiento con IECA (enalapril) como antiprotei-
ndrico y tras despistaje de posibles causas secundarias se
solicita estudio genético.

Comentario. La proteinuria en la edad pediatrica suele
darse en relacion con un proceso transitorio (fiebre, infec-
cién, ejercicio, deshidratacién), pero también puede cons-
tituir un marcador precoz de enfermedad renal o sistémica.

Ante la presencia de proteinuria en una tira de orina, es pri-
mordial realizar anamnesis y exploracién completas y con-
firmar los resultados. En caso de persistencia, las pruebas
complementarias de primer nivel incluyen test de ortosta-
tismo, andlisis basico de orina con indice proteina/creati-
nina, analitica con estudio inmunolégico y complemento,
serologia viral y ecografia renal. Segun evolucion, debe
considerarse derivacion a servicio de Nefrologia Pediatrica
para estudio y seguimiento.

En este caso clinico se refleja la importancia de investi-
gar el hallazgo de proteinuria, para realizar un diagnéstico
precoz y mejorar el pronéstico de nuestros pacientes con
patologia renal asociada.

NEONATO EN SITUACION DE GRAVEDAD TRAS VOMI-
TOS REPETIDOS

Garcia Lépez J, Arévalo Pérez I, Jiménez Parrilla F, Rodri-
guez Garcia E, Fadul Lopez NS. Servicio de Neonatologia.
Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccioén. Acude a urgencias neonato de 6 dias de vida
por cuadro de vomitos biliosos postprandiales proyectivos,
pérdida ponderal del 15% y una Unica deposicidon meconial
desde el nacimiento. Presenta signos clinicos de deshidra-
tacion y una alcalosis metabdlica hipoclorémica (pH 7,56;
pCO2 55,3 mmHg; HCO3 50,4mmol/I; CL 72mol/l).

Caso clinico. Paciente sin factores de riesgo perinatal
que ingresa por deshidratacion con alcalosis metabdlica
hipoclorémica grave e hipocalcemia (pH 7,67; pCO2 39,5
mmHg; HCO3 45,5 mmol/l; CL 76mol/l; Exceso de bases
18,7 mmol/l; Ca 0,85 mmol/l) con datos de insuficiencia
renal prerrenal (creatinina 1,17 mg/dl y urea 198 mg/dl). Se
inicia rehidratacion urgente segun protocolo de deshidrata-
cién isonatrémica y correccion de la hipocalcemia con glu-
conato célcico. Destaca bradipnea compensatoria basal a
20 respiraciones por minuto con empeoramiento clinico y
gasométrico con el aumento de la frecuencia respiratoria
en el contexto de llanto (pH a 7,75, pCo2 27,8 mmHg) pre-
cisando intubacién e inicio de ventilacién mecanica.

Se realiza ecografia abdominal, con hallazgos compati-
bles con obstruccion intestinal. En la radiografia abdomi-
nal se visualiza signo de la doble burbuja con presencia
de aire distal, sugestivo de obstruccién a nivel duodenal

veygpaedEiica - Volumen 29 | N°1 | Junio 2022



spAb

planteandose como principales sospechas diagnodsticas la
membrana duodenal vs pancreas anular. Tras correccion
de equilibrio hidroelectrolitico se procede a intervencién
quirdrgica confirmandose la presencia de membrana duo-
denal, la cual se reseca sin incidencias.

Discusion. Las obstrucciones intestinales suponen la
emergencia quirdrgica mas frecuente en el recién nacido y
precisan de diagnéstico y tratamiento precoz. Los vomitos
en el periodo neonatal son un signo de alarma y requieren
de valoraciéon médica. Sus caracteristicas son utiles en el
diagnéstico diferencial. Cabe destacar la importancia de
identificar el tipo de deshidratacion y los trastornos elec-
troliticos acompanfantes y adecuar la fluidoterapia a estos
mismo.

PANCREATITIS AGUDA EN PEDIATRIA: A PROPOSITO
DE UN CASO

Lobo Fernandez V, Zubimendi Pérez R.M, Manzaneda Na-
vio M, Capilla Miranda A, Coronel Rodriguez C. Servicio de
Pediatria. Hospital Infantil Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccidn. La pancreatitis aguda (PA) es una enferme-
dad inflamatoria del pancreas exocrino, provocada por la
activacion intraacinar de diversas enzimas pancreaticas
proteoliticas y lipoliticas, que generan la autodigestion de
la glandula. Los estimulos principales que conducen a esta
activacion suelen ser traumatismos abdominales, infeccio-
nes, ingesta de toxicos, farmacos, enfermedades biliares
(litiasis, barro biliar) y anomalias anatomicas congénitas de
las vias biliares y/o pancreas como el pancreas divisum.

El sintoma principal es el dolor abdominal, epigastrico,
continuo, que aumenta con la ingesta y suele ir acompa-
fAado de nauseas y vomitos. El nino mantiene una postura
antialgica, con caderas y rodillas flexionadas, y presenta
afectacion del estado general.

El diagndstico se basa en la clinica y en la determinacién
de amilasa pancreatica y lipasa sérica. La ecografia abdo-
minal ayuda al diagndstico, mostrando edema, hipoecoge-
nicidad y aumento difuso del tamafio de la glandula.

Se realiza tratamiento conservador con dieta, correcciéon
de las alteraciones hidroelectroliticas y analgesia.

Caso clinico. Paciente de 10 afios valorada por su pedia-
tra por cuadro de dolor abdominal de 4 dias de evolucion,
de comienzo en epigastrio e irradiado a flancos los ultimos
dias, que asocia fiebre, nduseas, vomitos e hiporexia. Ante
la sospecha de abdomen agudo es derivada al servicio de
urgencias donde inicialmente se diagnostica de apendicitis
aguda. Posteriormente se descarta este cuadro y se am-
plia estudio analitico con perfil hepatico y pancreatico y
ecografia abdominal, siendo diagnosticada finalmente de
PA. En la ecografia se objetiva leve ectasia del colédoco,
realizandose posteriormente una colangioresonancia mag-
nética, que determina la existencia de una dilatacion fusi-
forme del colédoco con disminucién progresiva de calibre
a nivel de la papila, hallazgo que podria ser el responsable
del episodio de PA.

Comentarios. rtunadamente las enfermedades del pan-
creas exocrino son menos frecuentes en pediatria que en
la edad adulta, siendo la PA el segundo trastorno mas co-
mun del pancreas en la edad pediatrica, por detras de la
fibrosis quistica. Sin embargo, la incidencia de la PA en
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la infancia se ha incrementado progresivamente en los
ultimos anos, siendo una entidad que debemos tener
siempre presente dentro del diagnéstico diferencial del
dolor abdominal agudo en el nifo.

DISTRES RESPIRATORIO NEONATAL. DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL.

Fadul Lépez NS, Garcia Ldpez J, Arévalo Pérez I. Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevi-
Ila.

Introduccion. Neonato de 7 dias de vida que acude a ur-
gencias por quejido intermitente y tiraje subcostal.

Caso clinico. Neonato prematuro de 34+6 semanas edad
gestacional, sin otros factores de riesgo perinatal, que acu-
de a Urgencias a los 7 dias de vida por quejido intermitente
y tiraje subcostal. Permanece afebril y no asocia otra sin-
tomatologia. A la exploracién destaca polipnea y en la aus-
cultacion presenta tonos cardiacos ritmicos con ausencia
de soplos y crepitantes bibasales. Mantiene una saturacion
de oxigeno de 97% sin aporte suplementario. La sospecha
diagnéstica inicial fue bronquiolitis.

Se realiza una radiografia de térax donde se evidencia
cardiomegalia, una determinacién de virus respiratorios
en frotis nasofaringeo, sin aislamientos, y una gasometria
capilar. En esta ultima destaca una acidosis respiratoria
con pH 7,21, pCO2 64 mmHg, HCO3 24 mmol/l y acido
lactico 6 mmol/l. Se decide traslado a Unidad de Cuida-
dos Intensivos Neonatales (UCIN) para soporte con Ven-
tilacién Mecanica No Invasiva (VMNI). Se realiza estudio
ecocardiografico donde se evidencia una comunicacion
interauricular (CIA), una comunicacion interventricular (CIV)
perimembranosa y un Ductus Arterioso Permeable (DAP)
que condicionan una situacién de Insuficiencia Cardiaca.

La paciente permanece ingresada 26 dias en UCIN, man-
teniendo estabilidad tras inicio de tratamiento médico con
Enalapril, Furosemida y Carvedilol. Actualmente esta pen-
diente de correccion quirdrgica tras adecuada ganancia
ponderal.

Comentario. Las cardiopatias congénitas ocurren aproxi-
madamente en el 1% de los Recién Nacidos. El diagnds-
tico y manejo precoz de estos pacientes es de suma im-
portancia debido a que disminuye morbilidad y mortalidad.
Alrededor del 70% son diagnosticadas por ecografia fetal
durante la gestacién, y el resto requerira un alto indice de
sospecha para diagnosticarlas en el periodo postnatal. En
ocasiones la clinica comienza en las primeras semanas de
vida tras el descenso de las presiones pulmonares, con-
dicionando un hiperaflujo pulmonar. La sintomatologia de
insuficiencia cardiaca puede ser confundida con un cuadro
respiratorio, sobre todo en epidemia de bronquiolitis, como
en el caso de nuestra paciente.

SINDROME DE MICRODELECION 15q11.2. UN DIAG-
NOSTICO ALTERNATIVO EN FENOTIPO PRADER-WI-
LLI/ANGELMAN.

Baena Palomino C, Lubian Gutiérrez M, Correro Almagro A.
Servicio de Pediatria (Neurologia Pediatrica). Hospital Uni-
versitario Puerta del Mar. Cadiz.

Introduccioén: La regién 15q11- del brazo largo del cro-
mosoma 15 presenta con frecuencia alteraciones que dan

107 |



SoCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

lugar a patologia genética, incluyendo sindromes caracte-
rizados por el fendmeno de impronta. Dicha regién con-
tiene regiones de ADN repetitivo que son susceptibles de
reordenacioén, conocidas como puntos de rotura (bp). En
total, existen 5 puntos de rotura en 15g11-13. Las micro-
deleciones de 15q11.2 se refieren a una region tipica de
500kb situada entre bp1 y bp2. Deleciones mas grandes
que implican a bp3 causan el sindrome de Prader-Willi o el
de Angelman (SPW/AS).

Aunque es muy reconocible el fenotipo clinico caracteris-
tico de los sindromes de Prader-Willi y Angelman, en oca-
siones pacientes similares presentan reordenamientos o
pérdidas de material genético no detectables en un primer
estudio genético. Presentamos el caso de una paciente
con sindrome de microdelecion 15g11.2, que comparte
rasgos fenotipicos con el sindrome de Prader-Willi pero
precisa estudio genético diferente a este.

Frecuentemente las funciones motoras groseras se en-
cuentras conservadas, pero los nifios con esta patologia
pueden tardar mas en rodar, sentarse, gatear y caminar.
Pueden ademas presentar problemas de coordinacién y
trastornos conductuales, asi como alteraciones en el de-
sarrollo del lenguaje.

Caso clinico: Lactante de 9 meses que ingreso6 para estu-
dio por retraso del desarrollo psicomotor e hipotonia axial
y de cintura escapular. Nacida mediante parto eutécico
sin incidencias a las 42 semanas de edad gestacional con
screening metabolico y otoemisiones acusticas normales.
RMN vy estudio metabdlico sin hallazgos significativos. Se
realiza un primer estudio genético mediante test de metila-
cion y andlisis de dosificacién mediante MLPA de la regién
15911/g13, teniendo en cuenta rasgos faciales y fenotipo
compatible con sindrome de Prader-Willi. En dicho estudio
no se encontraron alteraciones. Se decidié ampliar estudio
mediante Array-CGH detectandose una delecion inters-
ticial heterocigota de =461Kb en la banda cromosdmica
15911.2, concordante con sindrome de microdelecién
15q11.2. Actualmente en seguimiento en consulta de neu-
ropediatria y en atencion temprana, y pendiente estudio de
segregacion de progenitores.

Comentarios: Ante un fenotipo compatible con Prader-Wi-
lli-like con estudio de metilacion y MLPA negativos, es pre-
ciso realizar un estudio mas amplio de la regidon mediante
CGH-Array. El espectro fenotipico del mimo es muy varia-
ble, con solapamiento en muchas de las manifestaciones
con el sindrome de Prader-Willi.

HEMORRAGIA SUBACNOIDEA E INFECCION POR
SARS-COV 3 EN PACIENTE CON DREPANOCITOSIS

Mora Ibéfez R, Alvarez Triano M, Marin Galvarro JM, Gil
Sudrez A, Fernéandez Durén M

Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Juan Ramdn
Jiménez. Huelva

Introduccién. La drepanocitosis es una enfermedad multi-
sistémica que cursa con complicaciones agudas y crénica.
Se trata de una hemoglobinopatia hereditaria grave, infla-
matoria, crénica, sistémica y trombofilica. Algunas de sus
complicaciones mas graves son las crisis vasoclusivas y la
hemolisis, las cuales pueden desencadenar dafio vascular
irreversible. Como es bien descrito, la tormenta de citoqui-
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nas inflamatorias junto a las alteraciones en la hemostasia
que genera la infeccion por SARS-Cov2 confieren, a estos
pacientes, un riesgo aumentado de sufrir eventos adversos.

Caso clinico. Exponemos el caso de un nifio de 11 afios
con antecedente de drepanocitosis e infeccion por SARS-
Cov2 el mes previo. Consulta por cefalea frontal brusca de
horas de evolucion, vémitos, dolor cervical y sensacion de
mareos de 12 horas de evolucion. Afebril.

Exploracién sin hallazgos patolégicos salvo rigidez de
nuca significativa. Se realiza analitica sin hallazgos (LD-
H:390U/L), TAC y Angio-TAC craneal informados como
sospecha de hemorragia subaracnoidea secundaria a
aneurisma de ACAI. Se realiza traslado a hospital de re-
ferencia donde se procede a embolizacion aneurismatica.
Tras 72 horas de ingreso, presenta empeoramiento clinico,
con episodio de cefalea, desconexiéon con el medio, pa-
resia VI Par craneal y hemiparesia derecha por lo que se
realiza nuevo TAC craneal objetivando ictus isquémico he-
misférico izquierdo por vasoespasmo grave (ACAs y ACM
izquierda) precisando tratamiento endovascular.

Ante la no mejoria clinica, se decide realizacion de eritro-
aféresis por HbS51,2% con mala respuesta e inicio de
muerte encefdlica confirmada posteriormente mediante
pruebas complementarias.

Conclusiones.

1. El ACV es una de las complicaciones mas temidas de
la drepanocitosis. Ocurre hasta en un 10% de los nifios
(pico de incidencia 2 y 6 afos), siendo frecuentes los ictus
silentes.

2. Aunque suelen ser isquémicos, los ACV hemorragicos
pueden ocurrir como consecuencia de la vasculopatia. La
presencia de aneurismas requiere tratamiento quirdrgico,
siempre con exanguinotransfusion previa, para mantener
la concentracion de HbS <20%.

3. La drepanocitosis y la infecciéon por SARS-COV-2 produ-
cen activacion de mecanismos inflamatorios, trastornos de
la inmunidad con vasculopatia y mal prondéstico.

4. En nuestro caso, el paciente habia pasado una infec-
cién por SARS-Cov2 reciente y presentaba cifras de HbS
>30%, factores asociados a mal pronéstico.

ANALISIS DESCRIPTIVO DE3 BRONQUIOLITIS AGUDA
EN LAS TEMPORADAS 2019-2019, 2019- 2020 Y 2020-
2021 Y EL IMPACTO DE LA APARICION DEL SARS-
COV-2

Moreno Salgado JL, Gil Sudrez A, Mora Ibafez R, Baque-
ro Gémez C, Croche Santander FB. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Juan Ramon Jiménez. Huelva

Introduccion. Se define como bronquiolitis aguda (en ade-
lante BA) como el primer episodio de dificultad respiratoria
bronquial distal en un paciente menor de 2 afos, prece-
dido de sintomas catarrales. El objetivo de este estudio
es analizar las variables edad, sexo, gravedad, incidencia,
necesidad de ingreso o soporte respiratorio, tratamiento
administrado y presencia de factores de riesgo en las tem-
poradas de 2018 a 2021 asi como el impacto que produjo
sobre éstas la aparicién del SARS-CoV-2 en la temporada
2020-2021.

Material y método. Estudio observacional descriptivo re-
trospectivo que incluye todos los pacientes diagnostica-
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dos de BA desde el afio 2018 al afio 2021, incluyendo 1834
pacientes.

Se considera época epidémica desde septiembre del afio
en curso a abril del siguiente afio.

La gravedad se mide mediante la escala para BA del Hos-
pital San Joan de Deu.

Resultados. Se objetiva un aumento de incidencia de
bronquiolitis de la temporada 2018-2019 (457 casos) a
la 2019-2020 (540 casos), con un descenso significativo
en la temporada de 2020-2021 de un 75% con respecto
a la previa (138 casos), tras el inicio de la pandemia por
SARSS-Cov-2, produciéndose la mayoria de ellos fuera de
época epidémica en dicha temporada.

La edad media de presentacion es de 4-5,8 meses, la ma-
yoria de casos en torno al mes de vida, y con curso leve
en el 85%.

La tasa de utilizacion de oxigeno es del 13%-16%, y la de
soporte respiratorio del 2.5%- 3%, que permanecen inva-
riables, con descenso del 50% del uso de salbutamol a
partir de 2019-2020 con respecto al afio anterior.

Conclusiones. No se objetivan diferencias significativas
entre temporadas en cuanto a la incidencia estratificada
por sexo, edad, gravedad ni en la necesidad de ingreso o
soporte respiratorio, con una importante reduccién del uso
de salbutamol y corticoides.

Se observa una reduccioén en la incidencia de BA en 2020-
2021 y desplazamiento del pico epidémico hacia los me-
ses de verano/otofo de 2021.

TRATAMIENTO PRECOZ CON GH EN LACTANTE CON
SINDROME DE PRADER-WILLI

Baena Palomino C, Rodriguez Barrios C, Sanchez Sanchez
A, Garcia Zarzuela A, Benavente Fernandez I, Lubian Ldpez
S. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Puerta del
Mar. Cadliz. Cadiz

Introduccién: El sindrome de Prader-Willi es una enfer-
medad genética poco frecuente (1/10.000-20.000) cau-
sada por una pérdida de informacion paterna a nivel del
brazo largo del cromosoma 15. En el periodo neonatal se
caracteriza por rasgos dismoérficos como estrechamiento
del diametro bifrontal, ojos almendrados, comisuras buca-
les hacia abajo manos y pies pequefos), hipotonia y fallo
de medro; posteriormente se aprecia hiperfagia que va a
condicionar una obesidad de inicio precoz, retraso del de-
sarrollo psicomotor, alteraciones del comportamiento, talla
baja por déficit de GH e hipogonadismo hipogonadotropo.
Su fenotipo conductual varia segun el tipo de afectacion
genética, pudiendo incluir desde la psicosis afectiva a la
depresion.

El uso de GH en estos pacientes resulta Util para el creci-
miento lineal y, es posible que, al mejorar la composicion
corporal, mejore el desarrollo motor.

No existen estudios sobre el inicio del tratamiento en pe-
riodo neonatal en lactantes se aboga por un inicio a los 2
meses de vida, pues parece que mejora la funcién respira-
toria, la hipotonia y el crecimiento.

Caso clinico: Recién nacida de 39 semanas, pequena
para la edad gestacional, que ingresa en UCI neonatal por
hipotonia congénita con necesidad de soporte respirato-

veygpaedEiica - Volumen 29 | N°1 | Junio 2022

COMUNICACIONES

rio no invasivo nutricion enteral por sonda nasogastrica.
El estudio genético revel6 un defecto de metilaciéon del
brazo corto del cromosoma 15, compatible con Sindrome
de Prader Willi. A los 43 dias de vida se inicia tratamiento
con GHr. A los 80 dias de vida, tras conseguir retirada de
soporte respiratorio, nutricion oral eficaz y mejoria del tono
muscular se da de alta hospitalaria con seguimiento en
consultas de Endocrinologia y Neurologia Neonatal, donde
se observa buena evolucion tanto de la hipotonia como del
crecimiento.

Comentarios: El tratamiento con GHr en lactantes con
sindrome de Prader-Willi parece producir mejoria de la fun-
cién cardiorrespiratoria, del desarrollo psicomotor y de la
hipotonia, junto con la distribuciéon de la masa corporal y
crecimiento, tal y como ocurrié en nuestra paciente. Son
necesarios mas estudios que ayuden a tener un conoci-
miento profundo del impacto del tratamiento con GHr en
estos pacientes.

HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS COMO
DIAGNOSTICO FINAL EN UN LACTANTE CON ADENO-
PATIA Y FIEBRE

Chamorro Vera, Ana’; Vila De Frutos, Rocio?; Ferndandez
Smersu, Nicolas’; Ulecia Cantero, Rafael’; Gallego Cortés,
Javier'; Macias Loépez, Nuria'. Servicio de Pediatria. Hos-
pital San Pedro de Alcantara. Céaceres.” Servicio de On-
cohematologia. Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus.
Madrid.?

Introduccion. La histiocitosis de células de Langerhans
(HCL), es una enfermedad inusual, que ocurre de forma
mas frecuente en niflos. Se caracteriza por una prolife-
racion clonal de células dendriticas mieloides que puede
afectar a distintos 6rganos y sistemas.

Caso clinico. Lactante de 7 meses que inicia seguimiento
en consulta tras ser diagnosticado de HCL.

Un mes antes ingresa desde urgencias por fiebre de una
semana de evolucion y adenopatia laterocervical izquierda
que no responde a tratamiento antibiético oral con cefa-
droxilo.

Durante su ingreso inicia tratamiento antibiético con cloxa-
cilina intravenosa sin respuesta, por lo que se realiza PAAF
que muestra atipias citologicas de significado incierto con
abundante fondo hematico, sin observar claros signos de
malignidad. Ante persistencia de adenopatia se afiade clin-
damicina intravenosa al tratamiento.

Estudio microbiolégico completo y serologias normales,
con mantoux negativo. En hemograma destaca anemia
microcitica hipocromica con hemoglobina de 7,3 g/dL,
hierro sérico bajo y ferritina en el limite bajo, iniciandose
tratamiento con hierro oral. Estudio radiolégico con eco-
grafia de partes blandas en la que destaca discreto engro-
samiento y aumento de la ecogenicidad del tejido celular
subcutaneo de las regiones laterocervical y supraclavicular
izquierdas en relacion con celulitis, y ecografia abdominal
con leve esplenomegalia. El noveno dia de ingreso ante
hallazgos inciertos en PAAF se realiza biopsia donde se
determina HCL. Tras biopsia disminucién de conglomera-
do adenopatico dandose de alta con antibioterapia oral.
Exploracioén fisica en consulta normal, salvo conglomerado
adenopatico laterocervical izquierdo de aproximadamente
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4x4 cm de diametro, y esplenomegalia de maximo 1 cm
respecto a reborde costal en linea medio clavicular. Ante
diagndstico de HCL unifocal, se decide seguimiento y con-
trol clinico en consulta sin necesidad de instaurar inicial-
mente tratamiento.

Comentarios. La HCL es una patologia con presentacion
clinica variable, que afecta mas frecuentemente a nivel
6seo y cutaneo. Se limita a un solo 6rgano en un 55% de
los casos, presentando el resto afectacion multisistémica.
El diagnostico definitivo es histolégico. En cuanto a su
tratamiento, si el paciente presenta afectacion de un solo
organo o sistema, como es el caso de nuestro paciente,
no precisa quimioterapia. Sin embargo, si la afectacién es
mas extensa precisan tratamiento con quimioterapia.

SINDROME INFLAMATORIO MULTISISTEMICO PEDIA-
TRICO ASOCIADO AL SARS-COV-2. SERIE DE CASOS.

Rodriguez Rueda C, Fernandez Duran M, Baquero Gomez
C, Croche Santander B. Servicio de Pediatria. Hospital Uni-
versitario Juan Ramon Jiménez. Huelva.

Introduccion. Tras el inicio de la pandemia, se ha obser-
vado un aumento de casos de un sindrome inflamatorio
multisitémico en pacientes pediatricos que parece es-
tar asociado a infeccion reciente por SARS-CoV-2 (SIM-
PedS). Esta nueva patologia suele precisar hospitalizacion
y a veces soporte en cuidados intensivos (UCI), pudiendo
producir secuelas a medio y largo plazo.

En este estudio hemos analizado nuestro manejo de los
casos de SIM-PedS, comparandolo con los protocolos
mas recientes basados en la evidencia cientifica disponi-
ble, con el objetivo de establecer un manejo diagndstico y
terapéutico unificado.

Materiales y métodos. Revision de la historia clinica de
todos los pacientes diagnosticados de SIM-PedS en nues-
tro hospital (diciembre 2020 - octubre 2021). Las variables
analizadas fueron: edad, raza, clinica, parametros analiti-
cos, serologia frente a SARS-CoV-2, unidad de hospita-
lizacién, tiempo de estancia, pruebas complementarias,
tratamiento y secuelas.

Resultados. Se incluyeron seis pacientes en nuestro es-
tudio, presentando todos ellos serologia positiva (IgM y/o
IgG) frente a SARS CoV-2. La mediana de edad de los ca-
sos fue de 4,5 afos (rango de 10). Ninguno de ellos presen-
taba antecedentes personales de interés ni habia recibido
vacunacion frente a SARS CoV-2.

La clinica gastrointestinal fue la mas prevalente. El 66%
de los casos precisaron ingreso en UCI, aunque solo uno
de ellos precisé soporte vasoactivo, desarrollando lesiones
cardiacas graves (dilatacion coronaria y disfunciéon miocar-
dica). El tiempo medio de ingreso hospitalario fue de 9 dias.

En cuanto a alteraciones analiticas, todos ellos presenta-
ron linfopenia, aumento de dimero- D y PCR.

A todos ellos se les administré corticoterapia y antibiotera-
pia empirica. La mitad de los casos recibié inmunoglobu-
lina endovenosa y en el 83% se pauté enoxaparina sub-
cutanea y dosis antiinflamatorias de acido-acetilsalicilico.
Conclusiones

- De nuestra serie, la mayoria de los pacientes precisé in-
greso en UCI.
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- La presencia de sintomas gastrointestinales al inicio del
cuadro nos obliga a incluirlo en el diagnéstico diferencial
de abdomen agudo.

- La mayoria de los pacientes no manifestaron secuelas
posteriores graves.

- Tras el alta, la mayoria continuaron con tratamiento an-
tiagregante y se encuentra en seguimiento por Cardiologia
Pediatrica.

- Es necesario un abordaje multidisciplinar y coordinado
por parte de diferentes subespecialidades pediatricas de-
bido a la alta complejidad de este cuadro.

TEST DE AGMALINA PARA EL DIAGNOSTICO DEL SiN-
DROME DE BRUGADA

Agudo Montore P, Garcia Lopez J. Servicio de Pediatria.
Hospital Virgen del Rocio. Sevilla

Introduccion: El sindrome de Brugada se trata de una en-
fermedad genética cuya alteracion se encuentra en las pro-
teinas cardiacas que regulan el paso de los iones a través
de la membrana celular, conocidas como canales iénicos.
Es por ello que se engloba dentro del grupo de las cana-
lopatias. Esta alteracion favorece la aparicién de arritmias,
generalmente ventriculares, que pueden provocar sinco-
pes o incluso muerte subita.

Caso clinico: Nifio de 10 afios, sin antecedentes persona-
les ni familiares de interés, que es derivado a cardiologia
pediatrica por dos episodios sincopales en menos de un
mes. El primero precedido de vision borrosa de segundos
de duracion, y el segundo sin clinica acompafnante, ambos
sin esfuerzo fisico ni asociado a dolor toracico o palpita-
ciones. En el electrocardiograma (ECG) basal destaca un
bloqueo de rama derecha y un hemibloqueo anterior de
rama izquierda. La ecocardiografia demuestra un corazén
estructural y funcionalmente normal. Dado los datos de
alarma en la historia clinica y las alteraciones en el ECG,
se solicita en primer lugar holter de 24 horas y ergome-
tria. En ambos casos no se demuestran arritmias ni sinto-
mas durante el tiempo de las pruebas. No obstante, para
conseguir filiar el origen de dichos sincopes, se decide la
colocacién de un monitor cardiaco implantable, y dadas
las alteraciones electrocardiogréficas la realizacién del test
farmacolégico de Agmalina para estudiar la posibilidad de
sindrome de Brugada.

Este test consiste en la administracion de 1 mg/kg de Ag-
malina dividido en 5 dosis, 1 cada minuto. Tras administrar
la 4° dosis del mismo, se obtuvo un patron electrocardio-
grafico tipico de sindrome de Brugada tipo 1 (Figura 1),
confirmatorio de dicho sindrome. Posteriormente se pro-
cedid a la implantacién del monitor cardiaco para el estu-
dio continuo del ritmo, y en caso de presencia de arritmias
ventriculares, valorar la colocacion de un desfibrilador au-
tomatico implantable.

Conclusioén: El test farmacoldgico con Agmalina, farma-
co antiarritmico bloqueador del canal de sodio, supone
una herramienta util para el diagnéstico de sindrome de
Brugada en pacientes mayores con alta sospecha del
mismo.
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CUANDO LA TETRALOGIA DE FALLOT SE INTERVIENE
MAS ALLA DE LOS 18 MESES

Yagie Martin M, Diaz Rueda L, Gomez Guzman E, Tejero
Hernandez MA, Cortazar Rocandio G, Dominguez del Cas-
tillo JJ, Unidad de Cardiologia Infantil. Servicio de Pedia-
tria. Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba

Introducciodn. La tetralogia de Fallot es una cardiopatia
ciandgena cuyo timing quirdrgico ha variado con los afios.
La reparacion tardia conlleva mayor disfuncion diastélica
derecha, por lo que progresivamente se ha ido adelantan-
do la edad. Se ha propuesto incluso una correccion neo-
natal, lo que conlleva mas riesgo de reintervenciones, por
lo que el timing ideal se ha fijado en torno a los 3-6 me-
ses. Sin embargo, la reparacién tardia es aln habitual en
nuestro hospital en el marco del programa de cooperacion
internacional en el que participamos desde 2009.

Material y métodos. Se realiza un estudio retrospectivo
observacional descriptivo incluyendo los pacientes con Te-
tralogia de Fallot intervenidos con mas de 18 meses entre
2009 y 2020.

Resultados. Se recogen 20 pacientes, 55% varones. La
mediana de edad es 76 meses (31 meses — 11 afos). 3
pacientes (15%) presentaban un procedimiento paliativo
previo (fistula sistémico-pulmonar). Respecto a la técnica
quirurgica, en 6 casos (28%) se colocé parche transanular,
en el resto se preservé la valvula pulmonar nativa. Durante
el postoperatorio, todos los pacientes presentaron clinica
de insuficiencia cardiaca derecha, y 5 de ellos (23%) reci-
bieron levosimendan. No hubo fallecimientos. En un pa-
ciente se colocé asistencia ventricular (ECMO) durante 9
dias por bajo gasto y arritmia auricular. Un paciente (5%)
presenté un sindrome de respuesta inflamatoria sistémica.
La mayoria de pacientes se beneficiaron de una extuba-
cion precoz, con mediana 1 dia (rango 0-83 dias), aunque
10 pacientes (47%) mantenian oxigenoterapia al alta. La
mediana de duracion de los drenajes toracicos fue de 7
dias y la estancia en cuidados intensivos de 9 dias (rango
5-92 dias). Hubo 1 caso de reintervencién para tratamiento
de lesiones residuales y endocarditis del parche, 2 catete-
rismos para cierre de colaterales aortopulmonares y 2 pa-
cientes requirieron marcapasos definitivo por bloqueo auri-
culoventricular completo. Al alta todos recibian tratamiento
con diuréticos, combinados con digital (10 pacientes, 50%,
antes de 2015), IECAs (2, 10%) o betabloqueantes (1, 5%).

Conclusiones. En nuestra experiencia, es factible la repa-
racion completa tardia como opcién terapéutica para este
tipo de pacientes, teniendo en cuenta siempre las peculia-
ridades del manejo pre y postquirtrgico respecto a la ciru-
gia en lactantes. Son necesarios protocolos que estandari-
cen los cuidados para optimizar el tratamiento.

GEN ACAN COMO CAUSA MONOGENICA DE TALLA
BAJA: A PROPOSITO DE UN CASO

Romero de la Rosa I.M, De La Camara Morafio C, Ariza Ji-
ménez A.B, Garcia Pinilla L, Casas Sepulveda M, Palomino
Fernandez L. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
Reina Sofia. Cordoba.

Introduccién. La proteina Agrecano es un proteoglicano
de la matriz extracelular, fundamental para la estructura y
funcién del cartilago de crecimiento y de otros tejidos car-
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tilaginosos, como las superficies articulares y los discos
intervertebrales.

Localizado en el cromosoma 15926, la mutacién en hete-
rocigosis es la segunda causa mas frecuente de talla baja
monogénica idiopatica, precedida por la mutacién del gen
SHOX.

Las alteraciones fenotipicas asociadas son displasia es-
pondiloepifisaria tipo Kimberley y talla baja disarmonica
asociada o no con edad ésea acelerada, y un inicio tem-
prano de osteoartritis y/o osteoartritis disecante.

Caso clinico. Anamnesis: Nifia de 14 afios en seguimiento
desde los 10 por talla baja familiar. Dolores 6seos migra-
torios en cuello, espalda y ambas rodillas. Antecedentes
personales: Cesarea por no progresion a las 40 semanas.
Peso 2560g (p3,- 1.93DE), Longitud: 43.5cm (p<1, -3.8DE).
Menarquia: 12 afos. No otros antecedentes de interés.
Vacunacion correcta. Antecedentes familiares: Madre: 150
cm (p<1, -2.36DE), Padre: 151 cm (p<1, -4.13DE). Talla dia-
na: 144 +/- 5 cm (p<1, -8.37DE). Exploracién fisica: Peso:
47.9kg (p35, -0.39DE), Talla: 133.3 cm (p<1, -4.01DE), VC:
2.9 cm/afo (p31, -0.5DE). Braza: 133.5cm. Talla sentado:
73.4cm ratio: 0.551 (p71, 0.56DE). Tanner IV. Hiperlordosis
lumbar y escoliosis con giba torécica izquierda en test de
Adams. Pruebas complementarias:

*Analitica: funciéon renal, tiroidea, hepatica, eje hipotala-
mo-hipofisario, celiaquia, IGF-1, IGFBP3, y analitica de
orina: normal.

*Edad 6sea acorde con cronoldgica.

*Cariotipo: 46XX.

*Gen SHOX: normal.

*RMN hipofisaria: normal.

*Test ejercicio-clonidina: respuesta insuficiente.

*Estudio genético: variante ¢.7276G (p.Glu2426%) en el gen
ACAN, compatible con talla baja con o sin osteoartritis y/o
osteocondritis disecante, de herencia autosémico domi-
nante.

Tratamiento: GH como uso compasivo y por insistencia
familiar, sin respuesta.

Comentarios. Dado que las mutaciones del gen ACAN
son la segunda causa mas frecuente de talla baja, es im-
portante el estudio genético a los pacientes con sospecha.
Ademas, al presentar una herencia autosémica dominante,
la identificacion de variantes patogénicas en el gen ACAN
implica la realizacion de un estudio de cosegregacion fami-
liar. En el caso de confirmarse su patogenicidad, es nece-
sario informar a la familia sobre la posibilidad de patologia
osteoarticular en edad adulta.

USO RACIONAL DE LA TAC EN PACIENTES PEDIATRI-
COS ATENDIDOS EN URGENCIAS PEDIATRICAS CON
TRAUMATISMO CRANEOENCEFALICO (TCE)

Mora Ibafiez R, Torres Rico M, Baquero Gémez C, Fernan-
dez Duran M, Gil Suérez A, Croche Santander FB Servicio
de pediatria. Hospital Juan Ramon Jiménez. Huelva

Introduccion: Los traumatismos craneoencefdlicos (TCE)
son motivo frecuente de consulta en urgencias pediatricas
y, aunque la mayoria son leves, constituyen una de las prin-
cipales causas de morbimortalidad en nifios de paises de-
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sarrollados. La tomografia axial computerizada (TAC) es la
prueba ideal para descartar lesién a nivel intracraneal, sin
embargo, expone al paciente a radiacion ionizante por lo
que debemos limitar su uso. Segun el indicador de calidad
definido por SEUP, la realizacion de TAC en TCE leve debe
ser menor del 5%.

Objetivo:Analizar el cumplimiento del indicador de calidad
definido por SEUP para la realizacién de TAC en TCE leve.

Metodologia:Seleccion aleatoria de 250 pacientes aten-
didos en urgencias pediatricas en 2021 (IC 95%, error alfa
5%) por TCE. Analizamos solicitud de realizacién de TAC a
los pacientes elegidos.

Resultados:Durante el afio 2021 se atendieron en urgen-
cias 601 pacientes con juicio clinico de TCE.

Seleccionamos una muestra aleatoria de 250 pacientes
con una mediana de edad de 2 afios (0,07-13); 106 mujeres
(42,4%) y 144 hombres (57,6%).

Solicitando e s TAC craneal en 17 casos (6,8%). Aplican-
do las reglas de decisién clinica PECARN como predictor
de lesién intracraneana (LIC) en el trauma craneo encefali-
co catalogado como leve, de las 17 pruebas realizadas, 7
(41,17%) no tenian indicacion de TAC, 5 (29,41%) tenian
recomendacion de observacién hospitalaria vs TAC y 5
(29,41%) cumplian supuestos de TAC recomendado. De
los TAC realizados, 11 (64,7%) fueron informados como
normales y 6 (32,29%) fueron patoldgicos, 4 de los 5 que
tenian indicacién de TAC y 2 de los 5 en los que se podia
optar entre observacion vs TAC. Los hallazgos encontra-
dos, Unicos o combinados, consistieron en fractura, hema-
toma epidural y hemorragia subaracnoidea.

Conclusiones:

La proporcion de pacientes con TCE leve a los que se le
realizé TAC craneal fue del 6,8%, cifra superior al estandar
marcado por la SEUP. Atendiendo a las reglas PECARN de
riesgo de LIC, sdélo 7 casos (2,8% del total de la muestra
seleccionada) no tenian indicacion de realizacion de TAC.

La evaluacién periédica de estos indicadores permite im-
plantar medidas de mejora para una atencion de calidad.

AGRUPACION INUSUAL DE PERNIOSIS POR EL FRIO;
¢Y ALGO MAS?

Gil Sudrez A, Baquero Gémez C, Pozo Garcia E, Araujo
Garcia T, Mora Ibanez R, Croche Santander FB Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario Juan Ramén Jiménez.
Huelva

Introduccion y Objetivos:La perniosis son lesiones eri-
tematosas, inflamatorias y pruriginosas desencadenadas
porel frio; mas frecuente en pacientes con antecedentes
familiares. Puede aparecer en individuos sanos o ser se-
cundario a distintas enfermedades. El diagnéstico es clini-
co aunque para el diagnéstico definitivo puede realizarse
biopsia.El objetivo es describir las caracteristicas clinicas
y epidemioldgicas de una agrupacion inusual de casos de
perniosis observado en nuestro centro coincidiendo con la
ola de frio “Filomena”.

Métodos: Estudio observacional, descriptivo y transversal
en menores de 14 afos atendidos en urgencias hospitala-
rias durante el mes de Enero de 2021 con cuadro clinico
compatible con perniosis. Se realiza seguimiento presen-
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cial o telefénico y tras la firma del consentimiento informa-
do, se completa historia clinica, evolucién de las lesiones y
se realiza diagnodstico diferencial con patologia infecciosa
mediante serologias (SARS Cov-2, M.pneumoniae y Par-
vovirus).

Resultados: Se identificaron 15 pacientes. Diez (66,66 %)
aceptaron su inclusién. Por sexo fueron 7 varones y 3 muje-
res. La mediana de edad fue de 12 afios. El 90% no tenian
antecedentes familiares de perniosis. Ninguno presenté
ambiente epidemioldgico. Los sintomas eran papulas eri-
tematosas, muy pruriginosas interdigitales en manos y pa-
bellones auriculares, sin fiebre. Cuatro (40%) presentaban
catarro de vias altas. A los 7 — 10 dias un 70% continuaban
con lesiones residuales e hipercromia. En estudio serolégi-
co, se observd un (10%) caso positivo para SARS CoV-2,
3 (30%) para M.pneumoniae (30 %)y 6 (60%) fueron nega-
tivos (60%). La evolucién fue favorable en todos los casos.
Recibieron tratamiento sintomatico, salvo 2 casos positi-
vos para M.pneumoniae que se trataron con azitromicina.

Conclusiones: Observamos una agrupacion de casos de
perniosis durante la ola de frio “Filomena”. Este cuadro
puede cursar por causas muy diversas, siendo la patologia
infecciosa, autoinmunitaria o los factores fisicos los prin-
cipales desencadenantes. Destacamos la prevalencia de
positividad para M.pneumoniae, siendo un agente causal
conocido capaz de producir cuadros clinicos con afecta-
cion cutanea. Ademas, se han descrito lesiones cutaneas
denominadas acroisquemia aguda ligadas a la infeccion
por SarsCov-2 que pueden representar el Unico sintoma
de esta infeccion.

¢COMO HA INFLUIDO LA PANDEMIA EN LA PATOLO-
GIA PSIQUIATRICA EN NUESTRAS URGENCIAS?

Gil Suédrez A, Santos Martin MT, Baquero Gomez C, To-
rres Rico M, Croche Santander FB, Toledo Mufoz-Cobo
G Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Juan Ramodn
Jiménez. Huelva

Introduccion: Los trastornos mentales pueden surgir en
cualquier momento de la vida, siendo la infancia y la ado-
lescencia periodos de especial vulnerabilidad.

Los trastornos de ansiedad, depresion, déficit de atencién
e hiperactividad y trastornos del comportamiento son los
mas frecuentes. Ademas, el suicidio es una de las primeras
causas de muerte en adolescentes.

El objetivo de nuestro estudio es conocer la frecuencia de
esta patologia en nuestras urgencias y valorar el impacto
de la pandemia por SARSCoV-2.

Material y métodos: Estudio observacional, retrospectivo
de pacientes menores de 14 afios atendidos en urgencias
pediatricas desde enero de 2018 hasta diciembre 2021 por
patologia psiquiatrica. Variables analizadas: edad, sexo,
seguimiento en Salud Mental y diagndstico al alta.

Resultados: El total de consultas atendidas en el perio-
do de estudio fueron 157. Ochenta consultas ocurrieron
antes de la pandemia; con una media de 36,2 pacientes/
afo, con una prevalencia del 0,14% del total de urgencias
atendidas. El 47% fueron mujeres y la mediana de edad fue
11 afos. Tras la pandemia se atendieron 77 consultas, con
una media de 42,9 pacientes/afo, suponiendo una preva-
lencia del 0,23% de las urgencias de ese periodo. El 61%
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fueron mujeres y la mediana de edad fue 12 afios. El 40%
de los pacientes que consultaron previo a la pandemia te-
nian seguimiento en Salud Mental, realizando tratamiento
un 25%; mientras que, tras el inicio de ésta, el 42.8% tenia
seguimiento y un 33.7% realizaba tratamiento. En cuan-
to a los diagnosticos al alta antes de la pandemia: 63%
fueron crisis de ansiedad, 26% trastornos de conducta y
7,5% heteroagreseividad frente al 67,5%, 14,3% y 6,4%
tras el inicio de la pandemia respectivamente. El porcentaje
de intentos autoliticos prepandemia fue de 2,5% frente al
11,4% posterior.

Conclusiones: La patologia psiquiatrica es un motivo cada
vez mas frecuente de consulta en urgencias pediatricas. La
pandemia por SARSCoV-2 ha causado cambios en las cir-
cunstancias de vida con consecuencias en la salud mental
infanto-juvenil, observandose un incremento considerable
de los intentos autoliticos en nuestro centro. Este au-
mento de la patologia psiquiatrica, con exacerbaciones y
nuevos diagnosticos, hacen necesario dotar de recursos
que le den respuesta.

CORONARIOPATIA DE AFECTACION DIFUSA SECUN-
DARIA A ALTERACION DEL METABOLISMO DEL CAL-
ClO.

Tejero Hernandez MA, Yaglie Martin M, Gémez Guzman E,
Ulloa Santamaria E, Pérez Frias MA. Unidad de Cardiologia
Infantil. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Reina
Sofia. Coérdoba

La calcificacién arterial generalizada de la infancia es una
enfermedad vascular genética caracterizada por un inicio
temprano (entre el periodo prenatal y la lactancia) de cal-
cificacion generalizada y proliferacion intimal de arterias
grandes y medianas, incluidas las arterias coronarias. Es
frecuente que debute con clinica de distrés respiratorio,
insuficiencia cardiaca congestiva e hipertensién sistémi-
ca.

Caso clinico. Presentamos el caso de una nifia de dos
afos remitida a nuestro centro en situacion de shock car-
diogénico conectada a ventilacion mecanica y dependien-
te de drogas vasoactivas por disfuncion ventricular izquier-
da (VI) severa secundaria a coronariopatia sin filiar.

AP: Diagnostico de PFAPA desde los 6 meses en trata-
miento con corticoides y anakinra con multiples brotes .

En cateterismo presentaba afectacién difusa de todo el
arbol coronario con estenosis muy severas distales sobre
todo del territorio de la descendente anterior. La RMN car-
diaca evidenciaba afectacion segmentaria con signos de
edema y fibrosis secundarios a isquemia.

Posteriormente en nuestro centro se consigue estabilizar
y retirar progresivamente asistencia respiratoria y drogas,
aunque persiste disfuncion VI severa por lo que se incluye
en lista de espera de trasplante cardiaco. En estudio etiol6-
gico se descartan causas autoinmunes, asi como corona-
riopatia secundaria a infeccién por coronavirus. Revisando
examenes previos se aprecian calcificaciones en multiples
organos, fundamentalmente en bazo, timo, pancreas, glan-
dulas submaxilares, pericardio, corazén, superficie hepa-
tica y algunas en musculos aislados. Ante la sospecha
de Calcificaciones Arteriales Generalizadas de la Infancia
(GACI), se solicita estudio genético que confirma la enfer-
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medad con una mutacion del gen ABCC6 en homocigosis.
Se ha iniciado tratamiento con bifosfonatos y control del
metabolismo fosforo calcio, aunque la paciente continua
en lista de trasplante cardiaco electivo dado el mal pronés-
tico de dicha enfermedad.

Comentarios. Las calcificaciones arteriales generali-
zadas de la infancia son una patologia muy grave que
puede producir la muerte de paciente intradtero o en los
primeros meses de vida. El tratamiento con bifosfonatos
ha resultado efectivo en frenar el desarrollo de la enfer-
medad e incluso hay descritos casos de calcificaciones
reversibles.

El trasplante cardiaco es una alternativa factible en pacien-
tes con mala evolucion en los que el tratamiento con estos
farmacos evita la recurrencia en el érgano implantado.

SHOCK SEPTICO SECUNDARIO A NEUMONIA NE-
CROTIZANTE POR STAPHILOCOCO AUREUS

Toledo Mufioz-Cobo G, Araujo Garcia T, Carrasco Zalvide
M, Bellido Gallego C, Torres del Pino M, Santos Martin MT.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Juan Jiménez.
Huelva

Introduccion. La neumonia necrotizante (NN) es una com-
plicacion infrecuente de la neumonia adquirida en la comu-
nidad (NAC), caracterizada por destruccion del parénqui-
ma pulmonar. Supone aproximadamente 4% de todos los
casos de NAC, con aumento en los Ultimos afos.

Caso clinico. Nifia de 13 afios valorada por fiebre de 4
dias, malestar general, disnea y dolor torécico. A su llega-
da signos clinicos de shock descompensado, destacando
a la exploracion lesién ulcerada en 5° dedo de pie y peque-
tias en miembros inferiores. Se ingresa en UCIP precisando
varias cargas de volumen y drogas vasoactivas, intubacion
orotraqueal y conexion a ventilaciéon mecanica. Se extraen
cultivos y se inicia antibioterapia con cefotaxima y clinda-
micina.

En pruebas complementarias destaca leucopenia, plaque-
topenia y aumento de reactantes de fase aguda (RFA). En
Rx térax objetivamos condensacion en LSD.

Presenta empeoramiento respiratorio con hipoventilacién
bibasal por derrame pleural que se drena. Sustituimos ce-
fotaxima por meropenem manteniendo clindamicina, ante
persistencia de la fiebre afiadimos cloxacilina. Se realiza
TC térax visualizandose embolias sépticas y cavitacion,
compatible con neumonia necrotizante (Figura 1). En he-
mocultivo y BAS aislamos S.aureus meticilinsensible. Ante
mejoria clinica se suspende meropenem. En herida de pie
aislamos P.aeruginosa, resto de cultivos negativos. Tras 14
dias de antibioterapia intravenosa y quedar afebril, se inicia
linezolid oral completando 8 semanas.

Revision a los 3 meses permaneciendo asintomatica con
pruebas de funcién pulmonar normales.

Cmentarios. La NN es una complicacion grave de la NAC
con destrucciéon del parénquima pulmonar. La etiologia
mas frecuente es el S.pneumoniae, seguida del S.aureus.
Se manifiesta como sindrome febril, mal estado general
y disnea asociando alteraciones analiticas (leucocitosis,
elevacion PCR). A nivel de parénquima pulmonar, apare-
ce consolidacion alveolar, trombosis de vasos intrapulmo-
nares y cavitaciones, pudiendo asociar derrame pleural

113 |



SoCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

y fistulas broncopleurales. El diagnostico se realiza con  completando via oral hasta 6-8 semanas segun evolucion.
pruebas de imagen, siendo el TAC de térax mas sensible, El prondstico suele ser favorable, aunque son necesarios
visualizandose bullas y areas de necrosis. Su tratamiento  mas estudios que evallen la funciéon pulmonar a largo pla-
empirico son las cefalosporinas de 32 generacién asocia- zo.

das a clindamicina, al menos 2-3 semanas via intravenosa,
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terés u observaciones excepcionales, que supongan una
aportacién al conocimiento de la enfermedad. La extension
del texto no debe superar un total de 1.500 palabras. Se
recomienda que el nimero maximo de citas bibliograficas
no sea superior a 20 y el de figuras y tablas no excedan
conjuntamente a 4. El nimero de firmantes no debe ser
superior a 5.

Vox en imagen

Publicacién de imagenes de diagndstico, presentacion cli-
nica o tratamiento de patologias que aporten informacion
grafica relevante. Su titulo debe contener menos de 8 pa-
labras. El nUmero de firmantes no sera superior a 5 y po-
dréa 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 internos resi-
dentes de Pediatria. Aportaciones cientificas en forma de
originales, casos clinicos o revisiones.
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Editoriales

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

Resumen de comunicaciones y ponencias

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

Cartas al director

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

Otras secciones

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

PRESENTACION
Y ESTRUCTURA DE LOS TRABAJOS

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

Pagina titular
La pagina titular debera contener los datos siguientes:

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

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

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

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

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

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

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

- Fecha de envio.

Resumen y palabras clave

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

Texto

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

Bibliografia
Las citas bibliograficas deben ser numeradas consecuti-

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

Articulo

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

Libro

Pérez Navero JL, Ibarra de la Rosa |, Camino Ledn R, edito-
res. La Pediatria a través de casos clinicos. 12 Ed. Madrid:
Ergon; 2014.

Capitulo de libro

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

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

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

Tablas

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

Figuras

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

RESPONSABILIDADES ETICAS

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

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

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

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

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

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

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

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

ENViO DE MANUSCRITOS

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

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

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

Los autores son responsables de la investigacién (confir-
macién autoria).

Los autores han participado en su concepto y disefio, ana-
lisis 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.

Declaracion de conflicto de intereses. Los autores fir-
mantes deben especificar si tienen algun conflicto de in-
tereses en relacion a su manuscrito. Especialmente, en
estudios con productos comerciales, los autores debe-
ran declarar si poseen acuerdo alguno con las compa-
fiias cuyos productos aparecen en el manuscrito enviado
o si han recibido ayudas econdmicas de cualquier tipo
por parte de las mismas a fin de discutir con los auto-
res implicados como debe ser referido este hecho en la
publicacion. 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.
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Antes de enviar el manuscrito compruebe el contenido de
su envio. Pagina titular incluyendo: titulo, lista de autores,
nombre y direccion del centro, financiacion, teléfono, co-
rreo electrénico, recuento de palabras, fecha de envio; Re-
sumen en castellano y en inglés en los originales; Palabras
clave; Texto; Bibliografia; Tablas numeradas con sus titu-
los; Figuras identificadas numeradas y sus leyendas.

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

| 118

vorjpeediiten -

Lista de revisores Vox Paediatrica en 2022

Javier Aguirre Rodriguez
Laura Alvarez-Cuervo Suarez
Manuel Arias Alcala

Ana Ariza Jiménez

Borja Croché Santander
Marta de la Cruz Marin

Maria José de la Torre Aguilar
Octavio Cafiuelo Ruiz

Maria José Comino Monroy
Borja Croché Santander
Beatriz Espin Jaime

Joaquin Fernandez Ramos
Emilia Garcia Menor

Juan José Gilbert Pérez
Teresa Gonzalez Campillo
Ignacio Ibarra de la Rosa
Rosa Ibarra Rodriguez

Maria Dolores Martinez Jiménez
Maria José Parraga Quiles
Maria Victoria Rodriguez Benitez
Moénica Rodriguez Salas
Maria Dolores Ruiz Gonzalez
Beatriz Ruiz Saez

Rafael Sanchez Gutiérrez
Rafael Sanchez Sanchez
Juana Maria Vidal Mifiano
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OBITUARIO

Francisco Alberca Rubio. In memoriam

Hay expresiones que parecen gastarse con el tiempo y el mal uso. Sin embargo, también son imprescin-
dibles, como el sentimiento de pesar ante la ausencia irremediable de un amigo y compafiero imposible
de olvidar. Me sucede, y seré uno de otros muchos mas, a propdésito del Doctor Francisco Alberca Rubio,
g,e,p.d. Fallecié el dia 28 de marzo de este afo incierto de 2022. Nos dejo, a los 97 afios de edad, arropado
por su familia y su profunda fe cristiana.

Para el que escribe estas lineas, que escribo con prisas, parece Util recordar y difundir la personalidad pe-
diatrica del amigo y colega que acabamos de perder en cuanto su trayectoria vital y profesional esta plena
de gestos aleccionadores. Coincidimos practicamente por la edad en la etapa de la Facultad de Medicina
para la obtencién de la licenciatura en Medicina y -Cirugia, donde se iban a perfilar nuestras vocaciones.
Nuestra relacion fue mas estrecha y obligada el afio 1952 al ingresar en la Escuela Departamental de Pueri-
cultura de Granada. Mediante seleccion rigurosa se admitian cada afio diez plazas para obtener el Titulo de
Médico Puericultor (antes habia que ir a Madrid). El afio 1953 la prensa granadina publicaba la foto de los
diez nuevos médicos puericultores, junto al doctor Alberca y el que escribe, otros ocho. Sélo dos quedaron
en Granada. Los restantes acabaron en otros puntos de la geografia hispana. Alberca llegé hasta Terrassa
(Barcelona) donde me lo reencontré con alegria cuando llegué en 1965 después de haber pasado casi 8
afos en la catedra de Cadiz.

En tierras catalanas tuvimos bastante trato y me ayudé a desenvolverme en un ambiente diferente, pero
no pudimos reanudar por desgracia nuestros paseos granadinos donde ya derramaba su sabiduria acerca
del terreno de la Pediatria y de la vida toda. No me extrafio verle triunfar profesionalmente y compartir su
humanismo en el ejercicio de la medicina del nifio y del adolescente. Con el tiempo si me sorprendid que
dejara la prosperidad catalana por la vuelta a su tierra cordobesa, Aguilar de la Frontera, dando una leccion
mas. Otros, en su larga vida cordobesa, han tenido la oportunidad de conocerle mejor en todas sus facetas
y a través de sus publicaciones. Por mi parte, no quiero matar la memoria. Al contrario, procuro conservar
la poca que resta y siento la necesidad de escribir estos recuerdos y proclamar su empefio en hacernos
comprender la trascendencia de los temas psicolégicos en la teoria y practica de la Pediatria. Tanto es asi
que algunos pediatras, ante la complejidad de nuestra ciencia han dado prioridad al cuidado psicopeda-
gogico de nifos y adolescentes. La presion progresiva se ha ido manifestando en pediatras que practican
simultaneamente la medicina infantil y la psicologia clinica e incluso la psiquiatria. Francisco Alberca hizo
lo que era mejor, ademas de pediatra se hizo psiquiatra. La polémica parece resuelta en fecha reciente al
fin gracias a la creacion de la especialidad de Psiquiatria infantil, todavia en fase inicial.

Francisco Alberca nos deja el legado de un gran amigo y un colega ilustre, pero toda su vida, su humanis-
mo y la extensa actividad clinica y pedagdgica, asi como sus numerosas publicaciones, son testimonios
elocuentes. Ahadir mas palabras siempre seria poco. La lucha y la huella de Francisco Alberca Rubio de-
ben ser agradecidas y reconocidas.

Manuel Cruz Hernandez mchbcn@gmail.com
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@_® CONVOCATORIA DE BECA DE INICIO A LA INVESTIGACION
PARA RESIDENTES DE PEDIATRIA Y CIRUGIA PEDIATRICA
SPAOYEX 2022

La Sociedad de Pediatria de Andalucia Occidental y Extremadura (SPAOYEX), con el propésito de promocionar la investi-
gacién de médicos en periodo de formacion en Pediatria, convoca una beca de inicio a la investigacion dotada con 2.500
euros, al mejor proyecto seleccionado.

BASES GENERALES

1 Pueden optar a esta beca, médicos Residentes de Pediatria o Cirugia Pediatrica que estén en periodo de
formacién en centros sanitarios de Andalucia Occidental y Extremadura y que presenten un proyecto de inves-
tigacion de especial interés en Pediatria. El investigador debe ser socio numerario de la SPAOYEX.

© © 0 0 0 0 00000 0000000000000 000000000000 0000000000000 0000000000000 0000000000000 0000 o

2 Los temas de investigacion de los proyectos que opten a la ayuda a la investigacion se planificaran, desarrolla-
ran y aplicaran en cualquier ambito de la Pediatria, tanto de Atencién Primaria como de Especializada.

© © 0 0 0 0 00000 0000000000000 000000000000 0000000000000 0000000000000 0000000000000 0000 o

3 El investigador desarrollara su trabajo en un periodo maximo de dos afos, contados desde el momento de la
concesion de la beca.

© © 0 0 0 0 00000 0000000000000 000000000000 0000000000000 0000000000000 0000000000000 0000 o

4 Para optar a esta beca y con el objeto de preservar el anonimato toda la documentacion se enviara por via elec-
trénica, al correo de la secretaria técnica de la Junta Directiva SPAOYEX secretariacmteejecutivospaoyex@
gmail.com.

5 Se remitira la memoria del proyecto de investigacion firmada con un seudénimo del investigador. La secretaria

técnica enviara esa memoria electronica al jurado designado, sin que se pueda ver la direccion de correo desde
la que hizo el envio el investigador, y le notificara que se cumplen los requisitos del punto 1 de las bases.

© © 0 0 0 0 00000 0000000000000 000000000000 0000000000000 0000000000000 0000000000000 0000 o

6 La memoria del proyecto de investigacién constara de los siguientes apartados:

a.

b
C.
d

]
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Titulo

. Seuddnimo del investigador

Resumen en espaiiol e inglés (maximo 250palabras).

. Introduccién: donde se desarrollara una revision bibliografica actualizada, controversias y retos sobre el

tema objeto de investigacion (maximo 3 paginasA4).

. Hipotesis de trabajo y objetivos principales y secundarios (1 pagina A4):

Metodologia (maximo 3 paginas A4) o Tipo de estudio

- Materiales y/o Métodos o técnicas utilizadas

- Pacientes estudiados: muestra, poblacion diana, criterios de inclusién y exclusion.
- Variables estudiadas: definicién, recogida de datos.

- Cronograma (calendario del proyecto de investigacion)

- Limitaciones y posibles sesgos del estudio.

. Aplicabilidad y limitaciones del estudio (1 paginaA4)

. Presupuesto detallado (1 pagina A4) en el que conste el importe de los gastos previstos para el proyecto

de investigacion, asi como una declaracion de otras fuentes de financiacion recibidas o solicitadas para el
estudio si las hubiera.

Bibliografia: (maximo 2 paginas). Basica, incluyendo la mas importante, actualizada, segun las normas de
Vancouver.
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LRI

LRI

LRI

LRI

LRI

11

LRI

12

LRI

13

LRI

LRI

15

LRI

16

LRI

LRI

18

LRI

.

.

.

j- Anexos, si fueran precisos (no es necesario incluir las escalas o tablas de evaluacién cominmente conoci-
das)

k. Justificante de que el proyecto de investigacion se ha presentado al Comité ético de Investigacion Clinica
(CEIC) que corresponda.

© © 0 0 0000 0000000000000 0000000000000 0000000000 0000000000000 0000000000000 000 o

Normas de redaccion.

a. Formato: Letra tipo Times New Roman, tamafo 12 interlineado 1,5, espaciado anterior y posterior 6 puntos.
Paginas numeradas margen inferior derecho.

b. Abreviaturas. Figuraran siempre inmediatamente después de la palabra o grupo de palabras a la que se
refiera por primera vez. No usarlas en el titulo.

El tribunal que juzgara las solicitudes y seleccionara el proyecto ganador estara compuesto por 5 miembros,
designados anualmente por la Junta Directiva de la SPAOYEX. El tribunal tendra en cuenta los siguientes
criterios: el interés del tema en Pediatria, la originalidad, la aplicabilidad directa y la calidad de elaboracion
del proyecto. No podra formar parte del tribunal ninguno miembro que tenga conflicto de intereses, debiendo
renunciar si asi lo fuera.

© © 0 0 0000 0000000000000 0000000000000 0000000000 0000000000000 0000000000000 000 o

El plazo para la presentacion de solicitudes finalizara a las 24:00 horas del dia 15 de Noviembre de2022.

La decision del tribunal se realizara antes del 20 de Diciembre 2022 y sera comunicada al investigador por
correo electronico.

El autor del proyecto seleccionado debera hacer una presentacién del proyecto en la Reunion Cientifica anual
de la SPAOYEX

Se hara efectiva la concesién de la beca por comunicacion del secretario de la SPAOYEX, y en la reunién anual
de la SPAOYEX se expondran los resultados de la investigacién. El pago se hara mediante transferencia ban-
caria en dos plazos: 1.500 Euros al inicio de la investigaciéon y 1000 Euros que se entregara tras la presentacion
de un justificante que atestigiie el envio del trabajo cientifico a una revista profesional para su publicacion.

Al finalizar el primer afio tras la concesion de la beca, el investigador enviard una memoria en la que se detalle
lo realizado del proyecto de investigacion.
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El investigador se comprometera a publicar los resultados obtenidos, aunque estos no fueran los esperados.

El trabajo ganador podran ser publicado en la revista nacional/ internacional que el equipo de investigacion
decida, aunque un resumen breve del mismo se hara en la revista VOX PAEDIATRICA, 6rgano de expresion de
la SPAOYEX

Es obligatorio que en las publicaciones/ponencias/comunicaciones derivadas del trabajo de investigacion se-
leccionado se haga constar expresamente la financiacion recibida utilizando la férmula: “Este trabajo ha sido
parcialmente financiado con la AYUDA A LA INVESTIGACION por la SPAOYEX edicién 2022”.

La beca podra declararse desierta por falta de suficiente calidad en los trabajos presentados como candidatos
si asi lo decidiera el tribunal.

La participacion en esta convocatoria supone la aceptacion de sus bases. La falta de cumplimiento de alguna
de las bases previamente citadas conlleva la exclusién automatica del proyecto.

© © 0 0 0000 0000000000000 0000000000000 0000000000 0000000000000 0000000000000 000 o

vorjpaediEiiea - Volumen 29 | N°1 | Junio 2022 121 |



SoCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

..: CONVOCATORIA DE BECA
DE INVESTIGACION
SPAOYEX 2022

La Sociedad de Pediatria de Andalucia Occidental y Extremadura (SPAOYEX), con el propdsito de promocionar
la investigacion en Pediatria, convoca una beca de investigacion dotada con 8.000 euros, al mejor proyecto
seleccionado.

BASES GENERALES

| 122

Pueden optar a esta beca, pediatras de centros sanitarios de Andalucia Occidental y Extremadura y que pre-
senten un proyecto de investigacion de especial interés. El investigador principal debe ser socio numerario de
la SPAOYEX.

Los temas de investigacion de los proyectos que opten a la ayuda a la investigacién se planificaran, desarrolla-
ran y aplicaran en cualquier ambito de la Pediatria, tanto de Atencion Primaria como de Especializada.

El investigador o grupo de investigacion desarrollara su trabajo en un periodo maximo de dos afios, contados
desde el momento de la concesién de la beca.

Para optar a esta beca y con el objeto de preservar el anonimato toda la documentacion se enviara por via
electrénica, al correo de la secretaria técnica de la Junta Directiva SPAOYEX secretariacmteejecutivospaoyex@
gmail.com.

Se remitira la memoria del proyecto de investigacion firmada con un seudénimo del investigador principal. La
secretaria técnica enviara esa memoria electronica al jurado designado, sin que se pueda ver la direccién de
correo desde la que hizo el envio el investigador, y le notificara que se cumplen los requisitos del punto 1 de las
bases.

© © 0 0 0000 0000000000000 0000000000000 0000000000 0000000000000 0000000000000 000 o

La memoria del proyecto de investigacion constara de los siguientes apartados:
a. Titulo

b. Seuddnimo del investigador

c. Resumen en espafol e inglés (maximo 250palabras).

d

. Introduccién: donde se desarrollara una revision bibliografica actualizada, controversias y retos sobre el
tema objeto de investigacion (maximo 3 paginasA4).

(]

. Hipétesis de trabajo y objetivos principales y secundarios (1 pagina A4):

f. Metodologia (maximo 3 paginas A4) o Tipo de estudio
- Materiales y/o Métodos o técnicas utilizadas
- Pacientes estudiados: muestra, poblacién diana, criterios de inclusién y exclusion.

- Variables estudiadas: definicion, recogida de datos.
- Cronograma (calendario del proyecto de investigacion)
- Limitaciones y posibles sesgos del estudio.

g. Aplicabilidad y limitaciones del estudio (1 paginaA4)

h. Presupuesto detallado (1 pagina A4) en el que conste el importe de los gastos previstos para el proyecto
de investigacién, asi como una declaracion de otras fuentes de financiacién recibidas o solicitadas para el
estudio si las hubiera.

i. Bibliografia: (maximo 2 paginas). Basica, incluyendo la mas importante, actualizada, segun las normas de

Vancouver.
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LRI

LRI

LRI

LRI

LRI

1.

LRI

12.

LRI

13.

LRI

14.

LRI

15.

LRI

16.

LRI

17.

LRI

18.

LRI

.

.

.

j- Anexos, si fueran precisos (no es necesario incluir las escalas o tablas de evaluacién comidnmente conoci-
das)

k. Justificante de que el proyecto de investigacion se ha presentado al Comité ético de Investigacion Clinica
(CEIC) que corresponda.
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Normas de redaccion.

a. Formato: Letra tipo Times New Roman, tamafo 12 interlineado 1,5, espaciado anterior y posterior 6 puntos.
Paginas numeradas margen inferior derecho.

b. Abreviaturas. Figuraran siempre inmediatamente después de la palabra o grupo de palabras a la que se
refiera por primera vez. No usarlas en el titulo.

El tribunal que juzgara las solicitudes y seleccionara el proyecto ganador estara compuesto por 5 miembros,
designados anualmente por la Junta Directiva de la SPAOYEX. El tribunal tendra en cuenta los siguientes
criterios: el interés del tema en Pediatria, la originalidad, la aplicabilidad directa y la calidad de elaboracién
del proyecto. No podra formar parte del tribunal ninguno miembro que tenga conflicto de intereses, debiendo
renunciar si asi lo fuera.
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El plazo para la presentacion de solicitudes finalizara a las 24:00 horas del dia 15 de Noviembre de2022.

La decisién del tribunal se realizara antes del 20 de Diciembre 2022 y serd comunicada al investigador principal
por correo electrénico.

El autor del proyecto seleccionado debera hacer una presentacién del proyecto en la Reunion Cientifica anual
de la SPAOYEX

Se hara efectiva la concesién de la beca por comunicacion del secretario de la SPAOYEX, y en la reunién anual
de la SPAOYEX se expondran los resultados de la investigacion. El pago se hara mediante transferencia banca-
ria en dos plazos: 4.000 Euros al inicio de la investigacion y 4.000 Euros que se entregara tras la presentacion
de un justificante que atestigiie el envio del trabajo cientifico a una revista profesional para su publicacion.

Al finalizar el primer afio tras la concesion de la beca, el investigador enviard una memoria en la que se detalle
lo realizado del proyecto de investigacion.
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El investigador se comprometera a publicar los resultados obtenidos, aunque estos no fueran los esperados.

El trabajo ganador podran ser publicado en la revista internacional/ nacional al que el equipo de investigacion
decida, aunque un resumen breve del mismo se hara en la revista VOX PAEDIATRICA, 6rgano de expresion de
la SPAOYEX

Es obligatorio que en las publicaciones/ponencias/comunicaciones derivadas del trabajo de investigacion se-
leccionado se haga constar expresamente la financiacion recibida utilizando la férmula: “Este trabajo ha sido
parcialmente financiado con la AYUDA A LA INVESTIGACION por la SPAOYEX edicién 2022”.

La beca podra declararse desierta por falta de suficiente calidad en los trabajos presentados como candidatos
si asi lo decidiera el tribunal.

La participacion en esta convocatoria supone la aceptacion de sus bases. La falta de cumplimiento de alguna
de las bases previamente citadas conlleva la exclusién automatica del proyecto.
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SoCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

Sociedad de Pediatria de Andalucia Occidental y Extremadura.
Convocatoria del “PREMIO VOX PAEDIATRICA 2022”
a la mejor publicacion en VOX PAEDIATRICA en el aino 2021

Se regulara segun las siguientes BASES:

Objetivo

Objeto

Dotacion econdémica

Jurado

Seleccion

| 124

La SPAOYEX, en cumplimiento de sus fines, quiere contribuir, mediante esta convoca-
toria, a la investigacion cientifica y a la divulgacion de dicha investigacion,en relacion
con la salud del nifio y del adolescente. Para dar mayor repercusion mediatica y pro-
yeccion al Premio, a los autores y a su articulo, el premio se entregara fisicamente en
el transcurso de la proxima Reunion Cientifica Anual de la SPAOYEX.

El objeto del premio es reconocer la relevancia del mejor articulo original publicado en
VOX Pediatrica a lo largo del 2021, contribuir al reconocimiento publico de sus autores
y potenciar la difusién del mismo.

1.000€, que se abonaran al ganador del Premio mediante transferencia bancaria.

El Jurado del Premio estara compuesto por el Comité Editorial de VOX PAEDIATRICA.

El Jurado seleccionara entre todos los articulos publicados como Originales a lo largo
del afo 2021 en la revista “VOX PAEDIATRICA” el ganador antes del 30 Noviembre de
2022, comunicandoselo al primer autor del articulo seleccionado a través de la secre-
taria técnica de la SPAOYEX.
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FICHA TECNICA DE ROTARIX

1. NOMBRE DEL MEDICAMENTO Rotarix suspension oral en aplicador oral precargado Rotarix suspension oral en tubo dosificador Rotarix suspension oral
en tubo dosificador multi-monodosis (5 dosis unitarias) unido por una tira de sujecion Vacuna antirrotavirus, viva 2. COMPOSICION CUALITATIVA'Y
CUANTITATIVA 1 dosis (1,5 ml) contiene: Cepa de rotavirus humano RIX4414 (vivos, atenuados)* no menos de 10%° CCID,* Producido en células Vero
Excipientes con efecto conocido. Este producto contiene 1.073 mg de sacarosa,34 mg de sodio, 10 microgramos de glucosa y 0,15 microgramos de
fenilalanina por dosis (ver seccion 4.4). Para consultar la lista completa de excipientes, ver seccién 6.1. 3. FORMA FARMACEUTICA Suspension oral. Rotarix
es un liquido transparente e incoloro. 4. DATOS CLINICOS 4.1 Indicaciones terapéuticas Rotarix esta indicada para lainmunizacién activa de nifios entre
las 6y las 24 semanas de edad para la prevencion de la gastroenteritis debida a una infeccion por rotavirus (ver secciones 4.2, 4.4y 5.1). El uso de Rotarix
deberia estar basado en las recomendaciones oficiales. 4.2 Posologia y forma de administracion Posologia El esquema de vacunacién consta de dos
dosis. La primera dosis debe ser administrada a partir de las 6 semanas de edad. Debe haber un intervalo de al menos 4 semanas entre dosis. La pauta de
vacunacion deberia seradministrada preferentemente antes de las 16 semanas de edad, pero debe estar finalizada a las 24 semanas de edad. Rotarix se
puede administrar con la misma posologia a nifios prematuros de 27 semanas o mas de gestacion (ver secciones 4.8 y 5.1). En ensayos clinicos, se ha
observado raramente que se escupa o regurgite la vacuna y en tales circunstancias, no se administré ninguna dosis de sustitucion. Sin embargo, en el
caso improbable de que un nifio escupa o regurgite la mayor parte de la dosis de la vacuna, se puede administrar una unica dosis de sustitucion en la
misma visita. Se recomienda que los lactantes que reciben una primera dosis de Rotarix completen el régimen de 2 dosis con Rotarix. No hay datos
sobre la seguridad, inmunogenicidad o eficacia cuando se administra Rotarix como primera dosis y otra vacuna antirrotavirus como segunda dosis 0
viceversa. Poblacion pediatrica No se debe utilizar Rotarix en nifios mayores de 24 semanas de edad. Forma de administracidn Rotarix es sélo para uso
oral. Rotarix no debe inyectarse bajo ninguna circunstancia. Para consultar las instrucciones de administracién, ver seccion 6.6. 4.3
Contraindicaciones Hipersensibilidad al principio activo o a alguno de los excipientes incluidos en la seccién 6.1. Hipersensibilidad después de una
administracion anterior de vacuna de rotavirus. Historia de invaginacion intestinal. Sujetos con malformacion congénita no corregida del tracto
gastrointestinal que podria predisponer a una invaginacion intestinal. Sujetos con inmunodeficiencia combinada grave (IDCG) (ver seccién 4.8). Se debe
posponer la administracion de Rotarix en personas que padezcan enfermedades febriles agudas graves. La presencia de una infeccion leve no es una
contraindicacién para la vacunacion. Se debe posponer la administracion de Rotarix en sujetos que padezcan diarrea o vomitos. 4.4 Advertencias y
precauciones especiales de empleo Se recomienda que la vacunacion vaya precedida de unarevision de la historia clinica, en particular respecto alas
contraindicaciones, y de una exploracién fisica. No hay datos sobre la seguridad y eficacia de Rotarix en lactantes con trastornos gastrointestinales o con
retraso en el crecimiento. La administracion de Rotarix deberia ser considerada con precaucion en estos nifios cuando, en opinion de su médico, la no
administracion de la vacuna entrafie un riesgo mayor. A modo de precaucion, los profesionales sanitarios deben hacer un seguimiento de cualquier sintoma
indicativo de invaginacion intestinal (dolor abdominal grave, vomitos persistentes, heces con sangre, sensacion de replecion abdominal, y/o fiebre alta) puesto
quelosresultados de los estudios observacionales de seguridad indican un aumento del riesgo de invaginacion intestinal, principalmente enlos 7 primeros
dias tras la vacunacion frente a rotavirus (ver seccion 4.8). Se debe advertir a los padres/tutores que notifiquen inmediatamente estos sintomas al profesional
sanitario. Para sujetos con predisposicion a la invaginacion intestinal, ver seccion 4.3. No se espera que las infecciones asintomaticas y ligeramente
sintomaticas producidas por el VIH afecten a la seguridad o a la eficacia de Rotarix. Un ensayo clinico realizado en un nimero limitado de nifios VIH
positivos asintomaticos o ligeramente sintomaticos, no mostré problemas de seguridad aparentes (ver seccion 4.8). Se deben valorar cuidadosamente los
potenciales beneficios y riesgos de la vacunacion antes de la administracidn de Rotarix a nifios que padecen o se piensa que pueden padecer una
inmunodeficiencia, incluyendo a los expuestos in utero a un tratamiento inmunosupresor. Se sabe que el virus vacunal se excreta en heces después dela
vacunacion con un maximo de excrecion alrededor del dia 7. Se han detectado particulas del antigeno viral por ELISA en un 50% de las heces tras la
primera dosis de la formulacién liofilizada de Rotarix y en un 4% de las heces después de la segunda dosis. Cuando se analizaron estas heces
respecto a la presencia de la cepa vacunal, s6lo un 17% fueron positivas. En dos ensayos comparativos controlados, la eliminacion de la cepa
vacunal después de la vacunacién con la formulacién liquida de Rotarix fue comparable a la observada después de la vacunacion con la formulacion
liofilizada de Rotarix. Se han observado casos de transmision del virus vacunal excretado a contactos seronegativos de sujetos vacunados sin que se produzca
ningun sintoma clinico. Rotarix debe administrarse con precaucion a individuos que sean contactos proximos de sujetos inmunodeficientes, tales como sujetos
con enfermedades cancerosas, o que sufran algun tipo de inmunodeficiencia o que reciban tratamiento inmunosupresor. Los contactos de nifios recientemente
vacunados deben cuidar su higiene personal (p.ej. lavarse las manos después de cambiar los pafiales). Cuando se administre la serie de inmunizacion
primaria en nifios prematuros de < 28 semanas de gestacion y especialmente en aquellos con un historial previo de inmadurez respiratoria, se debe
considerar tanto el riesgo potencial de apnea como la necesidad de monitorizacidn respiratoria durante 48-72 horas. Como el beneficio de la vacunacion
es alto en este grupo de nifios, la vacunacion no se debe impedir ni retrasar. Puede no obtenerse una respuesta inmunitaria protectora en todos los
vacunados (ver seccién 5.1). Actualmente se desconoce el alcancede la proteccidn que podria proporcionar Rotarix frente a otras cepas de rotavirus que no
han circulado en los ensayos clinicos. Los ensayos clinicos a partir de los que se han derivado los resultados de eficacia fueron realizados en Europa,
América Central y del Sur, Africa y Asia (ver seccién 5.1). Rotarix no protege frente a la gastroenteritis producida por otros patdgenos distintos de rotavirus. No
hay datos disponibles sobre el uso de Rotarix en profilaxis post-exposicion. Rotarix no debe inyectarse bajo ninguna circunstancia. Excipientes. Esta
vacuna contiene sacarosa, glucosa y sorbitol como excipientes. Los pacientes con intolerancia hereditaria a la fructosa, malabsorcién de glucosa o
galactosa o insuficiencia de sacarasa-isomaltasa, no deben usar este medicamento. Esta vacuna contiene 0,15 microgramos de fenilalanina por
dosis. La fenilalanina puede ser perjudicial en caso de padecer fenilcetonuria (FCN). Esta vacuna contiene menos de 1 mmol de sodio (23 mg) por
dosis; esto es, esencialmente “exento de sodio”. Trazabilidad: Con objeto de mejorar la trazabilidad de los medicamentos bioldgicos, el nombre y el
numero de lote del medicamento administrado deben estar claramente registrados. 4.5 Interaccion con otros medicamentos y otras formas de
interaccion Rotarix puede administrarse de forma concomitante con cualquiera de las siguientes vacunas monovalentes o combinadas [incluyendo
vacunas hexavalentes (DTPa-HBV-IPV/Hib)]: vacuna antidiftérica, antitetanica y antipertussis de célula completa (DTPw), vacuna antidiftérica, antitetanica y
antipertussis acelular (DTPa), vacuna anti-Haemophilus influenzae tipo b (Hib), vacuna antipoliomielitica inactivada (VPI), vacuna antihepatitis B (VHB),
vacuna antineumocdcica conjugada y vacuna antimeningocdcica conjugada del serogrupo C. Los ensayos clinicos demuestran que no se ven afectados
las respuestas inmunitarias ni los perfiles de seguridad de las vacunas administradas. La administracion concomitante de Rotarix con la vacuna
antipoliomielitica oral (VPO) no modifica la respuesta inmunitaria de los antigenos de polio. Aunque la administracion concomitante de la vacuna
antipoliomielitica oral (VPO) puede reducir ligeramente la respuesta inmunitaria a la vacuna antirrotavirus, en un ensayo clinico con mas de 4.200
pacientes que recibieron Rotarix concomitantemente con VPO se demostré que se mantiene la proteccion clinica frente a gastroenteritis grave por
rotavirus. No hay que restringir la ingesta de alimentos o liquidos por parte dellactante, ni antes ni después de la vacunacion. 4.6 Fertilidad, embarazo y
lactancia Rotarix no esta destinada para su administracion en adultos. No hay datos de su administracion durante el embarazo ni durante la lactancia.
En base a la evidencia generada en ensayos clinicos, la lactancia materna no reduce la proteccion frente a la gastroenteritis por rotavirus conferida




por Rotarix. Por tanto, puede continuarse la lactancia materna durante el periodo de vacunacion. 4.7 Efectos sobre la capacidad para conducir y
utilizar maquinas No procede. 4.8 Reacciones adversas Resumen del perfil de seguridad El perfil de seguridad que se presenta a
continuacion se basa en los datos de los ensayos clinicos realizados tanto con la formulacion liofilizada como con la formulacién liquida de Rotarix.
En un total de cuatro ensayos clinicos, se administraron aproximadamente 3.800 dosis de la formulacion liquida de Rotarix a aproximadamente
1.900 lactantes. Estos ensayos han mostrado que el perfil de seguridad de la formulacién liquida es comparable al de la formulacion liofilizada.
En un total de veintitrés ensayos clinicos, se administraron aproximadamente 106.000 dosis de Rotarix (formulacion liofilizada o liquida) a
aproximadamente 51.000 lactantes. En tres ensayos clinicos controlados frente a placebo (Finlandia, India y Bangladés), en los que Rotarix se
administro sola (la administracidon de las vacunas pediatricas sistematicas fue escalonada), la incidencia y la gravedad de los acontecimientos
solicitados recogidos 8 dias después de la vacunacion), diarrea, vomitos, pérdida de apetito, fiebre, irritabilidad y tos/goteo nasal no fueron
significativamente diferentes en el grupo que recibié Rotarix cuando se comparé con el grupo que recibié placebo. No se observé un aumento en la
incidencia o la gravedad de estos acontecimientos tras la administracion de la segunda dosis. En un analisis conjunto de diecisiete ensayos clinicos
controlados frente a placebo (Europa, Norteamérica, Latinoamérica, Asia, Africa), incluyendo ensayos en los que Rotarix fue coadministrada con
vacunas pediatricas sistematicas (verseccion4.5), se considerd que las siguientes reacciones adversas (recogidas 31 dias después de la
vacunacion) estaban posiblemente relacionadas con la vacunacion. Tabla de reacciones adversas. Las reacciones adversas notificadas se listan de
acuerdo a la siguiente frecuencia: Las frecuencias se notifican como sigue: Muy frecuentes (> 1/10) Frecuentes (= 1/100 a <1/10) Poco frecuentes (2
1/1.000 a <1/100) Raras (= 1/10.000 a <1/1.000) Muy raras (< 1/10.000).

Sistema de clasificacion

de érganos Frecuencia Reacciones adversas
Frecuentes Diarrea
Poco frecuentes Dolor abdominal, flatulencia
Trastornos gastrointestinales Muy raras Invaginacion intestinal (ver seccion 4.4)
Frecuencia no conocida* Hematoquecia

Gastroenteritis con eliminacion del virus vacunal en nifios con

Frecuencia no conocida® . L )
inmunodeficiencia combinada grave (IDCG)

Poco frecuentes Dermatitis
Trastornos de la piel y del tejido subcutaneo

Muy raras Urticaria
Trastornos generales y alteraciones en el lugar de Frecuentes \rritabilidad

administracion

Apnea en lactantes prematuros de < 28 semanas de gestacion (ver

Trastornos respiratorios, toracicos y mediastinicos | Frecuencia no conocida® o
seccion 4.4)

*Debido a que estos acontecimientos se notificaron espontaneamente, no es posible estimar su frecuencia de forma fiable. Descripcion de reacciones
adversas seleccionadas Invaginacion intestinal Los resultados de los estudios observacionales de seguridad realizados en varios paisesindican que las vacunas
antirrotavirus conllevan un aumento del riesgo de invaginacion intestinal, principalmente en los 7 primeros dias tras la vacunacion. Se han observado hasta 6
casos adicionales por cada 100.000 lactantes en estos paises respecto a la incidencia basal de 25 a 101 casos por cada 100.000 lactantes (menores de un afio
de edad) por afio, respectivamente. Se dispone de evidencia limitada de un menor incremento del riesgo tras la segunda dosis. No esta claro si, con periodos
de seguimiento mas prolongados, las vacunas antirrotavirus afectarian ala incidencia global de la invaginacion intestinal (ver seccidn 4.4). Otras poblaciones
especiales Sequridad en nifios prematuros En un ensayo clinico se administré la formulacion liofilizada de Rotarix a 670 nifios prematuros de 27 a 36 semanas
deedad gestacional y se administré placebo a 339. La primera dosis se administrd a las 6 semanas después de nacer. Se observaron reacciones adversas
graves en un5,1% de los nifios que recibieron Rotarix frente al 6,8% de los que recibieron placebo. Los indices de aparicion de otros efectos adversos
fueron similares en los nifios que recibieron Rotarix y en los que recibieron placebo. No se notific ninglin caso de invaginacion intestinal. Sequridad en
nifios con infeccidn por el virus de inmunodeficiencia humana (VIH) En un ensayo clinico se administrd la formulacion liofilizada de Rotarix o placeboa 100
nifios con infeccion por VIH. El perfil de seguridad fue similar entre los nifios que recibieron Rotarix y los que recibieron placebo. 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 relacién beneficio/riesgo del medicamento. Se invita a los profesionales sanitarios a notificar las sospechas de reacciones adversas a
través del Sistema Espariol de Farmacovigilancia de Medicamentos de Uso Humano, www.notificaRAM.es. 4.9 Sobredosis Se han notificado algunos casos
de sobredosis. En general, el perfil de acontecimientos adversos notificado en esos casos fue similar al observado tras la administracion de la dosis
recomendadade Rotarix. .

5.PROPIEDADES FARMACOLOGICAS 5.1 Propiedades farmacodinamicas Grupofarmacoterapéutico: vacunas frente ala diarrea por rotavirus, cddigo ATC:
J07BHO1 Eficacia protectora de la formulacién liofilizada En los ensayos clinicos, se demostro la eficacia frente a la gastroenteritis producida por los genotipos
mas comunes de rotavirus G1P[8], G2P[4], G3P[8], G4P[8] y GIP[8]. Ademas, se ha demostrado la eficacia frente a los genotipos poco comunes de rotavirus
G8P[4] (gastroenteritis grave) y G12P[6] (cualquier forma de gastroenteritis). Estas cepas circulan actualmente por todo el mundo. Se han realizado ensayos
clinicos en Europa, Latinoamérica, Africa y Asia para evaluar la eficacia protectora de Rotarix frente a cualquier gastroenteritis y frente a gastroenteritis grave
por rotavirus (GE por RV). La gravedad de la gastroenteritis se definio de acuerdo a dos criterios diferentes: - la escala de 20 puntos de Vesikari, que
evalua el cuadro clinico de gastroenteritis por rotavirus de forma completa teniendo en cuenta la gravedad y la duracion de la diarrea y los vomitos,
la intensidad de la fiebre y la deshidratacion, asi como la necesidad de tratamiento o - la definicién de caso clinico segun el criterio de la Organizacion Mundial
de la Salud (OMS). La proteccion clinica se evalu6 en la cohorte PP para la eficacia, que incluye a todos los sujetos de la cohorte PP para la seguridad que
entraron en el periodo correspondiente de seguimiento de la eficacia. Eficacia protectora en Europa Un ensayo clinico realizado en Europa evalud la
administracion de Rotarix de acuerdo a diferentes esquemas europeos (2, 3 meses; 2, 4 meses; 3, 4 meses; 3, 5 meses) en 4.000 sujetos. Tras dos dosis de
Rotarix, la eficacia protectora de la vacuna observada durante el primery el segundo afio de vida se presenta en la siguiente tabla:




2° ano de vida
Rotarix N=2.554
Placebo N=1.294

1¢r afio de vida
Rotarix N=2.572
Placebo N=1.302

Eficacia de la vacuna (%) frente a cualquier forma de gastroenteritis por rotavirus y frente a gastroenteritis grave por rotavirus [IC 95%]

Genotibo Cualquier forma de Gastroenteritis grave por Cualquier forma de Gastroenteritis
P gastroenteritis por rotavirus rotavirust gastroenteritis por rotavirus grave por rotavirust
G1PI8 95,6 96,4 82,7 96,5
[8] [87,9-98,8] [85,7-99,6] [67,8-91,3] [86,2-99,6]
GoPl4 62,0* 74,7* 57,1 89,9
[4] [<0,0-94,4] [<0,0-99,6] [<0,0-82,6] [9,4-99,8]
G3PI8 89,9 100 79,7 83,1*
[8] [9,5-99,8] [44,8-100] [<0,0-98,1] [<0,0-99,7]
G4PI8 88,3 100 69,6* 87,3
[6] [57,5-97,9] [64,9-100] [<0,0-95,3] [<0,0-99,7]
GoPI8 75,6 94,7 70,5 76,8
[8] [51,1-88,5] [77,9-99,4] [50,7-82,8] [50,8-89,7]
c ) 88,2 96,5 75,7 87,5
epas con genotipo P(8] [80,8-93,0] [90,6-99,1] [65,0-83,4] [77,8-93,4]
c y T 87,1 95,8 71,9 85,6
P C B e [79,6-92,1] [89,6-98,7] [61,2-79,8] [75,8-91,9]
Eficacia de la vacuna (%) frente a gastroenteritis por rotavirus que requieren
atencion médica [IC 95%)]
o 91,8 76,2
Cepas de rotavirus circulantes [84-96,3] [63,0-85,0]
Eficaciadelavacuna (%) frente agastroenteritis porrotavirus
que requieren hospitalizacion [IC 95%)]
c y s cirl 100 92,2
epas de rotavirus circulantes [81,8-100] [65,6-99,1]

T Lagastroenteritis grave se definio como 211 puntos en la escala Vesikari. * Estadisticamente no significativo (p = 0,05). Estos datos se deben interpretar
con cautela.

Laeficaciadelavacunadurante el primerafio de vida aumenté progresivamente juntoconlagravedad de laenfermedad, alcanzandoel 100% (IC 95%:84,7-
100) para puntuaciones 2 17 puntos en la escala Verisaki. Eficacia protectora en América Latina Un ensayo clinico realizado en Latinoamérica evalud Rotarix
enmas de 20.000 sujetos. La gravedad de la gastroenteritis (GE) se definid de acuerdo a los criterios de la OMS. La eficacia protectora de la vacuna frente
agastroenteritis grave por rotavirus (RV) que requirié hospitalizacion y/o rehidratacion en un centro médico y la eficacia genotipo-especifica dela vacuna
después de dos dosis de Rotarix se presentan en la siguiente tabla:

Gastroenteritis grave por rotavirust (1¢ afio de vida)

Gastroenteritis grave por rotavirust (2° afo de vida)

Genotipo

Rotarix N=9.009
Placebo N=8.858

Rotarix N=7.175
Placebo N=7.062

Eficacia (%) [IC 95%]

Eficacia (%) [IC 95%)]

Todas las GE por RV

84,7 [71,7-92,4]

79,0 [66,4-87,4]

G1P[8] 91,8[74,1-98,4] 72,4[34,5-89,9]
G3PI[8] 87,7[8,3-99,7] 71,9% [<0,0-97,1]
G4P[8] 50,8#* [<0,0-99,2] 63,1[0,7-88,2]
GIPI[8] 90,6 [61,7-98,9] 87,7[72,9-95,3]
Cepas con genotipo P[8] 90,9 [79,2-96,8] 79,5 [67,0-87,9]

tLa gastroenteritis grave por rotavirus se definié como un episodio de diarrea con o sin vémitos que requiri¢ hospitalizacién y/o rehidratacidn en un centro
médico (criterio de la OMS). * Estadisticamente no significativo (p 2 0,05). Estos datos se deben interpretar con cautela. # El nimero de casos, sobre los que se
basaban los estimados de eficacia frente a G4P[8], era muy pequefio (1 caso en el grupo de Rotarix y 2 casos en el grupo placebo).

Un analisis conjunto de los resultados de cinco ensayos de eficacia®, ha mostrado una eficacia del 71,4% (IC 95%: 20,1-91,1) frente a gastroenteritis
grave por rotavirus (escala de Vesikari 211) causada por rotavirus del genotipo G2P[4], durante el primer afio de vida. * En estos ensayos, la eficacia
estimada y los intervalos de confianza fueron respectivamente: 100% (IC 95%:-1.858,0-100), 100% (IC 95%: 21,1-100), 45.4% (IC 95%:-81,5-86,6),
74.7(1C 95%:-386,2-99,6). No se dispone de un valor estimado de la eficacia para el ensayo que falta. Eficacia protectora en Africa Un ensayo clinico




realizado en Africa (Rotarix: N=2.974; placebo: N=1.443) evalu la administracién de Rotarix aproximadamente a las 10 y 14 semanas de edad (2
dosis)oalas6, 10y 14 semanas de edad (3 dosis). La eficacia de la vacuna frente a la gastroenteritis grave por rotavirus durante el primer afio de
vida fue del 61,2% (IC 95%: 44,0-73,2). La eficacia protectora de la vacuna (dosis agrupadas) observada frente a cualquier forma de gastroenteritis
por rotavirus y frente a la gastroenteritis grave por rotavirus se presenta en la siguiente tabla:

Cualquier forma de gastroenteritis por rotavirus Gastroenteritis grave por rotavirust
Genotipo Rotarix N=2.974 Rotarix N=2.974
Placebo N=1.443 Placebo N=1.443
Eficacia (%) [IC 95%] Eficacia (%) [IC 95%]

G1P[8] 68,3[53,6-78,5] 56,6 [11,8-78,8]
G2P[4] 49,3[4,6-73,0] 83,8[9,6-98,4]

G3P[8] 43,4*[<0,0-83,7] 51,5* [<0,0-96,5]
G8P[4] 38,7* [<0,0-67,8] 63,6 [5,9-86,5]

G9PI[8] 41,8* [<0,0-72,3] 56,9* [<0,0-85,5]

G12P[6] 48,0[9,7-70,0] 55,5* [<0,0-82,2]
Cepas con genotipo P[4] 39,3[7,7-59,9] 70,9[37,5-87,0]

Cepas con genotipo P[6] 46,6 [9,4-68,4] 55,2* [<0,0-81,3]
Cepas con genotipo P[8] 61,0 [47,3-71,2] 59,1[32,8-75,3]

fLa gastroenteritis grave se definié como 211 puntos en la escala Vesikari. * Estadisticamente no significativo (p 2 0,05). Estos datos se deben interpretar
con cautela.

Eficacia mantenida hasta los 3 afios de edad en Asia En un ensayo clinico realizado en Asia (Hong Kong, Singapur y Taiwan) (cohorte total vacunada: Rotarix:
N=5.359;placebo:N=5.349) se evalud la administracion de Rotarix segin esquemas diferentes(2, 4 meses de edad; 3,4 meses de edad).Durante el
primer afio, desde las dos semanas tras la Dosis 2 hasta el primer afio de edad, la notificacién de gastroenteritis grave por rotavirus producida por los
rotavirus salvajes circulantes fue significativamente menor en el grupo Rotarix en comparacion con el grupo placebo (0,0% frente a 0,3%), con una eficacia
vacunal del 100%(1C95%:72,2-100). La eficacia protectora de la vacuna frente a la gastroenteritis grave por rotavirus hasta los dos afios de edad
despuésdedosdosis de Rotarix se presenta en la siguiente tabla:

Eficacia hasta los2 afnos de edad
Rotarix N=5.263 Placebo N=5.256

Eficacia vacunal (%) frente a la gastroenteritis grave por rotavirus [IC 95%]

Genotipo Gravet

G1P[8] 100 [80,8-100]

G2P[4] 100* [<0,0-100]

G3P[8] 94,51[64,9-99,9]

G9P[8] 91,7[43,8-99,8]

Cepas del genotipo P[8] 95,8 [83,8-99,5]

Cepas de rotavirus circulantes 96,1 [85,1-99,5]

Eficacia vacunal (%) frente a la gastroenteritis por rotavirus que requiere hospitalizacion y/o rehidratacion en un centro médico [IC 95%)]

Cepas de rotavirus circulantes 94,2 [82,2-98,8]

t Lagastroenteritis grave se definio como 211 puntos en la escala Vesikari. * Estadisticamente no significativo (p = 0,05). Estos datos se deben interpretar
con cautela

Durante el tercer afio de vida no hubo casos de gastroenteritis grave por rotavirus en el grupo Rotarix(N=4.222) frente a 13 casos (0,3%) en el grupo
placebo (N=4.185). La eficacia vacunal fue del 100% (IC 95%: 67,5-100). Los casos de gastroenteritis grave por rotavirus fueron producidos por las cepas de
rotavirus G1P[8], G2P[4], G3P[8] y GIP[8]. La incidencia de gastroenteritis grave por rotavirus asociada a los genotipos individuales fue demasiado baja
como para determinar la eficacia. La eficacia frente a la gastroenteritis grave por rotavirus que requiere hospitalizacion fue del 100% (IC 95%: 72,4-100). Eficacia
protectora de la formulacion liquida Puesto que la respuesta inmunitaria observada después de 2 dosis de la formulacion liquida de Rotarix fue comparable a la
respuesta inmunitaria observada después de 2 dosis de la formulacion liofilizada de Rotarix, los niveles de eficacia de la vacuna observados en la formulacion
liofilizada pueden ser extrapolados a los de la formulacion liquida. Respuesta inmunitaria EI mecanismo inmunoldgico por el cual Rotarix protege frente a
gastroenteritis por rotavirus no esta totalmente claro. No se ha establecido una relacion entre respuesta de anticuerpos a la vacunacion frente a los rotavirus y
proteccion frente a gastroenteritis por rotavirus. La siguiente tabla muestra el porcentaje de sujetos inicialmente seronegativos frente a rotavirus (titulos de
anticuerpos IgA < 20 U/ml) (mediante ELISA) con titulos de anticuerpos IgA séricos antirrotavirus 220U/ml de uno a dos meses después de la segunda dosis de
vacuna o placebo taly como se ha observado en diferentes ensayos con la formulacién liofilizada de Rotarix.




Ensayos realizados en N % > 20U/ml % > 20U/ml

[IC 95%] [IC 95%]

2, 3 meses Francia, Alemania 239 [77%%?7,4] 127 [4,48_’175,0]

2,4 meses Espafia 186 [79%53950,2] 89 [6,(13-22,‘11,0]

3, 5 meses Finlandia, Italia 180 [90’90‘{517,3] 114 [1 ,8’_217]

3, 4 meses Republica Checa 182 [78,85‘{’86915] 90 [0,%—%,8]
2,3 a4 meses Latinoamérica; 11 paises 393 [73,7’ 2’_9840,6] 341 [ 11,57’_115/;,0]

10, 14 semanas y . . 58,4 22,5

6, 10, 14 semanas (agrupadas) Sudafrica, Malawi 221 [51,6-64,9] 1 [15,1-31,4]

En tres ensayos comparativos controlados, la respuesta inmunitaria generada por la formulacién liquida de Rotarix fue comparable a la producida por la
formulacion liofilizada de Rotarix. Respuesta inmune en nifios prematuros En un ensayo clinico realizado en nifios prematuros, nacidos a las 27 semanas 0 mas
de gestacion, se evalud la inmunogenicidad de Rotarix en un subgrupo de 147 sujetos y se demostréd que Rotarix es inmunogénico en esta
poblacion; un mes después de la segunda dosis de la vacuna, el 85,7%(1C95%:79,0-90,9) de los sujetos alcanzaron titulos de anticuerpos IgA anti-
rotavirus en suero=20U/ml (por ELISA). Efectividad En estudios observacionales, se demostrd la efectividad de la vacuna frente a gastroenteritis grave que
conlleva hospitalizacion debida a los genotipos comunes de rotavirus G1P[8], G2P[4], G3P[8], G4P[8] y GIP[8], asi como también a los genotipos menos
comunes de rotavirus GIP[4] y GIP[6]. Estas cepas estan circulando por todo el mundo. Efectividad tras 2 dosis para prevenir la GERV gue conlleva

hospitalizacion

Paises N Efectividad
Periodo Rango de edad (casos/controles) Cepas % [1C95%]
Paises de renta alta
e 160/198 Todas o1 [75.97
<4a 41/53 G1P[8] 95 [78-99]
Bélgica <4a 85 [64-94
2008-2010% 3-11m 80/103 G2P[4] 83 [22-96]")
<4a 12/13 G3P[8] 87* [<0-98]®
<4a 16/17 G4P[8] 90 [19-99]
Singapur ) 136/272 Todas 84 [32-96]
<oa
2008-2010% 89/89 G1P[8] 91 [30-99]
g <3a 184/1.623¢ Todas G1P[g] % B6A00]
Lo o (46,95
<2a GIP8 -
a0 85/1.0620) Soplh 88 [66-95]
8-11m Todas 89 [48-98]
EE.UU .
2009-2011 <ba 74/255¢) Todas 68 [34-85]
Paises de renta media
<3a 77 [65-84]
6-11m Todas 77 [51-89]
<3a 85 [69-93]
Bolivia 6-11 GIP[8] -
2010-2011 m 300/974 90 [65-97]
G3P[8] 93 [70-98]
<3a G2P[4] 69 [14-89]
GOP[6] 87 [19-98]
_ Todas 72 [44-85]
e <2a 115/1.481 GIP[8] 89 [78-95]
G2P[4] 76 [64-84]
<3a 76 [58-86]
Sl 3-11m 249/2490) Todas 96 [68-99]
N (2) -
20082008 i1 2221222 G2Pl o Basay
ET Salvador <7a 76 [64-84]°
2007-2009 6-11m 2511770 Todas 83 [68-91]
e <4q ND® Todas 63 [23-62]
Méjico 2010 <2a 9/176) GOP[4] 94 [16-100]
Paises de renta baja
A <2a 81/286° Todas 63 [23-83]




m: meses. a: aios. Estadisticamente no significativo (P 2 0,05). Estos datos se deben interpretar con cautela. (1) NUmero de casos no vacunados y
completamente vacunados (2 dosis) y numero de controles. (2) Estudios patrocinados por GSK. (3) Datos obtenidos a partir de un analisis post-hoc.

(4) Efectividad de la vacuna calculada utilizando controles hospitalizados negativos al rotavirus (las estimaciones de Taiwan se calcularon empleando
una combinacién de controles hospitalizados negativos al rotavirus y de controles hospitalizados sin diarrea). (5) Efectividad de la vacuna calculada
utilizando controles del entorno vecinal. (6) En sujetos que no recibieron la pauta de vacunacion completa, la efectividad después de una dosis oscild
del51% (IC 95%: 26-67, El Salvador)al 60% (IC 95%: 37-75, Brasil). (7) ND: no disponible. La estimacion de la efectividad de lavacuna se basa en
41 casos completamente vacunados y en 175 controles completamente vacunados. Impacto en la mortalidad® Los estudios de impacto realizados con
Rotarix en Panama, Brasil y Méjico en nifios menores de 5 afios de edad mostraron una reduccion de la mortalidad por diarrea debida a cualquier causa
que oscild entre el 17% y el 73% en el plazo de 2 a 4 afios después de la introduccién de la vacuna. Impacto en la hospitalizacidn® En un estudio de
bases de datos retrospectivo realizado en Bélgica en nifios de 5 afios de edad y menores, el impacto directo e indirecto de la vacunacion con Rotarix
en la hospitalizacion relacionada con rotavirus oscild entre el 64% (IC 95%: 49-76) y el 80% (IC 95%: 77-83) dos afios después de la introduccion de
la vacuna. Estudios similares realizados en Armenia, Australia, Brasil, Canada, El Salvador y Zambia mostraron una reduccion del 45 al 93% entre 2y
4 afos después de la introduccion de la vacuna. Ademas, nueve estudios de impacto realizados en Africa y América Latina sobre la hospitalizacion por
diarrea debida a cualquier causa mostraron una reduccion entre el 14%y el 57% entre 2y 5 afios después de laintroduccion delavacuna. SNOTA:
los estudios de impacto no estan encaminados a establecer una relacion causal entre la enfermedad y la vacunacion sino una relacion temporal.
Las fluctuaciones naturales de la incidencia de la enfermedad también pueden influir en el efecto observado a lo largo del tiempo. 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 convencionales de toxicidad a dosis repetidas. 6. DATOS FARMACEUTICOS 6.1 Lista de excipientes Polvo
liofilizado. Sacarosa. Dextrano. Sorbitol (E-420). Aminoacidos (incluyendo fenilalanina). Medio de Eagle Modificado por Dulbecco (MEDM) (contenido
fenilalanina, sodio, glucosa y otras sustancias). Disolvente. Carbonato célcico. Goma xantan. Agua estéril. 6.2 Incompatibilidades En ausencia de
estudios de compatibilidad, este medicamento no debe mezclarse con otros. 6.3 Periodo de validez - Aplicador oral precargado: 3 afios. - Tubo
dosificador provisto de una membrana y una tapa: 3 afios. - Tubo dosificador multi-monodosis (5 dosis unitarias) unido por una tira de sujecion: 2
afios. Una vez abierta, la vacuna debe usarse inmediatamente. 6.4 Precauciones especiales de conservacion Conservar en nevera (entre 2°C y
8°C). No congelar. Conservar en el embalaje original para protegerla de laluz. 6.5 Naturaleza y contenido del envase Aplicador oral precargado
1,5 ml de suspensién oral en un aplicador oral precargado (vidrio tipo 1) con un tapén del émbolo (goma butilo) y una capucha protectora (goma
butilo), en tamafios de envase de 1,5, 10 0 25. Tubo dosificador 1,5 ml de suspensién oral en un tubo dosificador (polietileno) provisto de una
membrana y una tapa (polipropileno), en tamafos de envase de 1, 10 0 50. Tubo dosificador multi-monodosis (5 dosis unitarias) unido por una tira de
sujecién 1,5 ml de suspensién oral en un tubo dosificador (polietileno) que se presenta como un tubo dosificador multi-monodosis (5 dosis unitarias)
unido por una tira de sujecion, en tamafio de envase de 50 tubos. Puede que solamente estén comercializados algunos tamafios de envases. 6.6
Precauciones especiales de eliminacién y otras manipulaciones La vacuna se presenta como un liquido transparente, incoloro, libre de
particulas visibles, para administracion oral. La vacuna esta lista para ser utilizada (no se requiere reconstitucién o dilucion). La vacuna se
administra oralmente sin ser mezclada con otras vacunas o soluciones. La vacuna se debe examinar visualmente para observar si existe alguna
particula extrafia y/o variacién del aspecto fisico. En caso de apreciarse alguna de estas circunstancias, desechar la vacuna. La eliminacién del
medicamento no utilizado y de todos los materiales que hayan estado en contacto con él, se realizara de acuerdo con la normativa local. Instrucciones
para la administracidn de la vacuna en un aplicador oral precargado:

- ) ) Capucha del 2 3 1. Quitar la capucha protectora del

rA aplicador oral 2. Esta vacuna es sélo para
;ﬁ;” aplicadororal :

administracion oral. El nifio debe estar
sentado en posicidn reclinada. Administrar
oralmente (es decir, dentro de la boca
del nifio hacia el interior del carrillo) todo
el contenido del aplicador oral. 3. No
inyectar. Desechar el aplicador oral vacio y
. _ e la capucha en contenedores para residuos
- L - biolégicos aprobados de acuerdo con las
normativas locales. Instrucciones para la
administracion de la vacuna en un tubo dosificador: Leer completamente las instrucciones de uso antes de empezar a administrar la vacuna. A Qué
debe hacer antes de administrar Rotarix « Compruebe la fecha de caducidad. « Compruebe que el tubo no esta dafiado ni abierto. « Compruebe que
el liquido es transparente e incoloro, sin particulas. No use la vacuna si observa algo anormal. * Esta vacuna se administra por via oral directamente
desde el tubo. * Esta lista para ser usada (no es necesario mezclarla connada).
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B Prepare el tubo 1. Quite latapa. * Conserve latapa (necesaria paraperforarlamembrana). « Sostenga el tubo verticalmente. 2. Golpee suave-
mente con el dedo la parte superior del tubo, de formarepetida, hasta eliminar todo el liquido. * Elimine todo el liquido dela seccion masfina
del tubo mediante un golpeo suave con el dedo justo por debajo de la membrana. 3. Coloque la tapa para abrir el tubo. « Mantenga el tubo sostenido
verticalmente. * Sostenga el tubo entre los dedos. * Hay una pequefia punta dentro de la parte superior de la tapa, en el centro. « Gire la tapa boca
abajo (180°). 4. Para abrir el tubo. * No es necesario girar. Presione la tapa hacia abajo para perforar la membrana. « A continuacion, levante la tapa.
C Compruebe que el tubo se ha abierto correctamente 1. Compruebe que la membrana se ha perforado ¢ Deberia haber un orificioenla
parte superior del tubo. 2. Qué hacer si la membrana no se ha perforado * Silamembranano se ha perforado vuelva ala seccién B y repita los
pasos 2, 3y 4. D Administre la vacuna * Una vez abierto el tubo compruebe que el liquido es transparente, que no contiene particulas. No use
la vacuna si observa algo anormal. « Administre la vacuna inmediatamente. 1. Coloque al nifio para administrarle la vacuna ¢ Siente al nifio
ligeramente reclinado hacia atrés. 2. Administre la vacuna « Introduzca el liquido cuidadosamente en unlado de laboca del nifio,hacia el interior
del carrillo. « Puede que necesite apretar el tubo varias veces para administrar todo el contenido (no importa si queda una gota en el extremo del
tubo). Desechar el tubo vacio y la tapa en contenedores para residuos bioldgicos aprobados de acuerdo con las normativas locales. Instrucciones
para la administracion de la vacuna en un tubo dosificador multi-monodosis (5 dosis unitarias) unido por una tira de sujecion: Leer completa-
mente las instrucciones de uso antes de empezar a administrar la vacuna. « Esta vacuna se administra por via oral directamente desde el tubo.

= Untubo oral proporciona una dosis de la vacuna. « Esta vacuna esta lista para ser usada (no mezclarla con nada). A. Qué debe hacer antes de
administrar Rotarix. 1. Compruebe lafecha de caducidad en latira de sujecion. 2. Compruebe que el liquido enlos tubos orales es transparente,
incoloro y sin particulas. - No use ninguno de los tubos orales de la tira de sujecion si nota algo extraio. 3. Compruebe uno a unolos tubos
orales para descartar que no estan dafiados y que aun estan sellados. - No use el tubo oral afectado si nota algo extrafo. B. Prepare el tubo
oral. 1. Para separar un tubo oral de los demas, comenzando por un extremo: a) Sostenga lalengiieta del extremo de uno de los tubos orales para
separarlo delos demas. b) Conla otramano, sostengala lenguieta del tubo oral adyacente. c) Tire de lalengiietay despréndala del tubo oral adya-
cente. 2. Para abrir el tubo oral desprendido: d) Mantenga verticalmente el tubo oral desprendido. €) Sostenga la lengtieta del tubo oral desprendido
conunamanoy la tira de sujecion conlaotra. - No sostenga el cuerpo del tubo puesto que se puede derramar parte de la vacuna. f) Gire el
tubo oral desprendido. g) Despréndalo de la tira de sujecidn. C. Administre la vacuna por via oral inmediatamente después de laapertura.

1. Paracolocaral nifio paraadministrarle la vacuna: * Siente al nifio ligeramente reclinado hacia atras. 2. Para administrarla vacuna oralmente;

« Introduzca el liquido cuidadosamente en unlado de la boca del nifio, hacia el interior del carrillo. « Puede que necesite apretar el tubo oral varias
veces para administrar todo el contenido (no importa si queda una gota en el tubo oral). D. Conserve inmediatamente las dosis restantes en la
nevera. Los tubos orales no utilizados, unidos todavia a la tira de sujecion, se deben volver a guardar en la nevera inmediatamente después de haber
usado un tubo oral. Esto es para que los tubos orales no utilizados se puedan utilizar para la proxima vacunacion. Desechar el tubo oral usado en
contenedores para residuos biolégicos aprobados de acuerdo con las normativas locales.

p-Fecha de caducidad:
DD/MM/AA

Fecha de caducidad: | '
DD/MM/AA
—pp Tirar

™, /Guardar de nuevo
ennevera,inmediatamente

Lengieta :

Sdlo ]
administracion
oral

Tubo oral
) P‘ .
monodosis .

\D

7. TITULAR DE LA AUTORIZACION DE COMERCIALIZACION. GlaxoSmithKline Biologicals SA Rue de I'Institut 89. B-1330 Rixensart, Bélgica. 8.
NUMERO(S) DE AUTORIZACION DE COMERCIALIZACION. Aplicador oral precargado EU/1/05/330/005 EU/1/05/330/006 EU/1/05/330/007
EU/1/05/330/008 Tubo dosificador EU/1/05/330/009 EU/1/05/330/010 EU/1/05/330/011 Tubo dosificador multi-monodosis (5 dosis unitarias) unido
por unatira de sujecion EU/1/05/330/012. 9. FECHA DE LA PRIMERA AUTORIZACION/RENOVACION DE LA AUTORIZACION. Fecha de la primera
autorizacion: 21/febrero/2006. Fecha de la tltima renovacion: 14/enero/2016.10. FECHA DE LA REVISION DEL TEXTO. 11/01/2022 La informacion de-
tallada 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 recetamédica. No reembolsable por el Sistema Nacional de Salud. P.V.P.90,06 €P.V.P..V.A.93,66 €




Informacién de seguridad:’

En los ensayos clinicos, las reacciones adversas notificadas de forma frecuente fueron diarrea e irritabilidad, como poco frecuentes se
notificaron dolor abdominal, flatulencia y dermatitis y como muy rara la invaginacion intestinal y la urticaria. Las siguientes reacciones
adversas se notificaron espontdneamente y no fue posible estimar su frecuencia de forma fiable: hematoquecia, gastroenteritis con
eliminacion del virus vacunal en nifios con inmunodeficiencia combinada grave (IDCG) y apnea en lactantes prematuros de < 28
semanas de gestacion. A modo de precaucion, los profesionales sanitarios deben hacer un seguimiento de cualquier sintoma
indicativo de invaginacion intestinal (dolor abdominal grave, vomitos persistentes, heces con sangre, sensacion de replecion
abdominal y/o fiebre alta). Se debe advertir a los padres/ tutores que notifiquen inmediatamente estos sintomas al profesional
sanitario. Consultar Ficha Técnica de Rotarix para informacion adicional sobre las contraindicaciones, precauciones y
reacciones adversas.

--------------------------------------------------------------------------------------------

La vacuna antirrotavirus no forma parte del calendario de vacunacion del Consejo Interterritorial del SNS, disponible
en la web del Ministerio de Sanidad, Consumo y Bienestar Social:
https://www.mscbs.gob.es/profesionales/saludPublica/prevPromocion/vacunaciones/calendario-y-
coberturas/docs/CalendarioVacunacion_Todalavida.pdf ni de los calendarios vacunales de las distintas CCAA, a
excepcion de los lactantes prematuros, para los que esta financiada en las siguientes condiciones: nacidos entre la
semana 25-27 (segun la vacuna utilizada) y 32 de gestacion, clinicamente estables y sin contraindicaciones.
CalendarioVacunacion GRinfantil.pdf (mscbs.gob.es).?®

--------------------------------------------------------------------------------------------

1. Ficha técnica de Rotarix. GSK. 2. Ministerio de Sanidad, Consumo y Bienestar Social. Situacion epidemioldgica de las
gastroenteritis producidas por rotavirus. Recomendaciones de la vacunacién frente a rotavirus 2006. Acceso enero 2022. Disponible
en: http://www.mscbs.gob.es/profesionales/saludPublica/prevPromocion/vacunaciones/docs/ROTAVIRUS.pdf 3. Grupo
de trabajo vacunacioén en prematuros de la Ponencia de Programa y Registro de Vacunaciones. Vacunacion en
prematuros. Comisiéon de Salud Publica del Consejo Interterritorial del Sistema Nacional de Salud. Ministerio de
Sanidad, Consumo y Bienestar Social, noviembre 2019. Acceso enero 2022. Disponible en:
https://www.mscbs.gob.es/profesionales/saludPublica/prevPromocion/vacunaciones/calendario-y-
coberturas/docs/CalendarioVacunacion _GRinfantil.pdf.
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SESIONES CLINICAS MENSUALES TELEMATICAS INTERHOSPITALARIAS ¥ DE ATENCION PRIMARIA ORGANIZADAS
POR LA SPAQOYEX. CURS0C 2021-2022

10* SESION 21-6-22 8.15 h

Tema: Mesa Redonda: Asistencia Integral del paciente ped|dtrico con sospecha de sepsis. Ponentes: Dra. Idola Jiménez Martin. Dra.
Maria José Garcla Jesds. Dra. Rosa Marla Zubimendl Pérez. Dra. Inmaculada Sanchez Ganformina. Dra. Morma Sdnchez

Ferndndez. Dr. Antonio Manuel Vazquez Floride. Moderadar: Dr. Antonio Manuel Wazquez Floride. Senviclo de Pedlatria. Hospital
Universitarie Virgen del Rocie. Sevilla

Circuit mediante & enlace: hitps:/yeu. yourcroult.onm, guest?uoken=cdJedca9-1264 -4 bOr-8C78-cTece526d06d

CWII Reunién Clentifica de la SPADYEX. Huglva 17-19 marzo 2022,
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SESIONES CLINICAS MENSUALES TELEMATICAS INTERHOSPITALARIAS ¥ DE ATENCION PRIMARIA ORGANIZADAS
POR LA SPAOYEX. CURSD 2021-2022

98 SESIOMN 24-5-22 B.15 h

Disnea de esfuerzo. Obstruccidn laringea induclda por & ejerciclo. Ponente: Dra. Carmen Aragdn Femandeaz. Moderador: Dr. David
Gidmez Fastrana. Sarvicio de Pediatria. Hospltal Universitario de Jerez. Cadiz

Circuit sala n® 4 mediante & enlace: https:/yeu.youercircult. comyguest froken=cd3edoa9-1264-4007-8C78-cTera 526d06d
8" SESIOM 26-4-22 B.15 h

Lenguaje y trastornos newrnldgicas de inicke en |2 infanda y adolescencla. Panents: Dra. Angela Perdfaz vasco. Moderadora: Eva
Torres Begara, UGC de Pediatria. Hospital Universitario Nueestra Seflora de Valme. Sevilla

Circuit sala n® 4 mediante & enlace: https:/yeu.yourcircult. comyguest froken=cd3edoa9-T264-4p07-8C78-cTe0a 526d06d
7" SESION 22-3-22 8.15h

Tema: Lupus Sistdmica Pedidtrico. Ponante: Dra. Angela Cambrtn. Moderader: Fabla Wianor Slivera. Servicls de
Pediatria. Haspital Universitarie Materna Infantil de Badajoz.

Circuit mediante &l enlace: https://eu. yourdroult.com,'guest?oken=cd3edcad-1264-4bOf-8C78-cTece526dD6d
6" SESION 22-2-22 B.15h

Tema: Utlidad de la ecografla puimanar en el destete de la ventlacldn mecdnica. Ponente: Dra. Almudena Alonso
Ojembarrena. Moderagor: Dn Simdn Lubidn Lépez. Serviclo de Pediatria. Hospltal Universitaro Infantll Puerta del Mar, Cadiz

Circuit mediante &l enlace: hitps://eu.yowrdroult.com,'guest*token=cd3edcad-12E4 -4 b0f-8C78-CTece526dD6d

5" SESIDN 25-1-22 8.45h

Tema: Potendacién de la consulta de acto dnico mediante sistema POCT (Pont-of-Care Testing) en la Unid=d <= -
Padidtricas. Ponenta: Dra. Jessica Gémez Avila. Moderagaora: Dra. Elena Péra~ =~ . t 'Ca

virgen Macarena. Sevilla. En colaboracidn =~~~ ’ s de .
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LactANTES A
PROTEGIZ. .o

Inmunizacion en solo 2 dosis y en 4 semanas’

Imagen representada por actores, Unicamente con fines ilustrativos

Rotarix estd indicada para la inmunizacion activa de nifios entre las 6 y las 24 semanas de edad para la prevencion de la gastroenteritis debida a una infeccion por rotavirus.
El uso de Rotarix deberia estar basado en las recomendaciones oficiales.*

El esquema de vacunacion consta de dos dosis. La primera dosis debe ser administrada a partir de las 6 semanas de edad. Debe haber un intervalo de al menos 4

semanas entre dosis. La pauta de vacunacion deberia ser administrada preferentemente antes de las 16 semanas de edad, pero debe estar finalizada a las 24 semanas de
edad.!

La vacuna antirrotavirus no forma parte del calendario de vacunacion del Consejo Interterritorial del SNS, disponible en la web del Ministerio de Sanidad, Consumo y
Bienestar Social: https://www.mschs.gob.es/profesionales/saludPublica/prevPromocion/vacunaciones/ calendario-y-coberturas/docs/CalendarioVacunacion_Todalavida.pdf ni
de los calendarios vacunales de las distintas CCAA?, a excepcion de los lactantes prematuros, para los que esta financiada en las siguientes condiciones: nacidos entre la semana
25-27 (segiin la vacuna utilizada) y 32 de gestacion, clinicamente estables y sin contraindicaciones. CalendarioVacunacion_GRinfantil.pdf (mscbs.gob.es)?

1. Ficha técnica Rotarix, GSK. 2. Ministerio de Sanidad, Consumo y Bienestar Social. Situacion epidemiologica de las gastroenteritis producidas por rotavirus. Recomendaciones
de la vacunacion frente a rotavius 2006. [Ultimo  acceso  junio  2022] Disponible en: https://www.sanidad.gob.es/profesionales/saludPublica/prevPromocion/
vacunaciones /comoTrabajamos/docs/ROTAVIRUS.pdf. 3. Grupo de trabajo vacunacion en prematuros de la Ponencia de Programa y Registro de Vacunaciones. Vacun@cién en prematuros.
Comision de Salud Piblica del Consejo Interterritorial del Sistema Nacional de Salud. Ministerio de Sanidad, Consumo y Bienestar Social, noviembre 2019. [Ultimo acceso junio
2022]. Disponible en: https://www.mscbs.gob.es/profesionales/saludPublica/prevPromocion/vacunaciones/ calendario-y-coberturas/docs/CalendarioVacunacion_GRinfantil.pdf.

?00 202 700 o con el Sistema Espariol de Farmacovigilancia a través de www.notificaRAM.es
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( Centro de Informacién GSK Para notificar una sospecha de reaccion adversa contacte con GSK a través de https://es.gsk.com/es-es/contacto/
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