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LX1 Congreso de la Sociedad de Pediatria de gaﬁ'cia

16:00-17:45h Sesion de comunicaciones libres (3 salas simultaneas)

17:45-18:15h Pausa-café. Visita exposicion comercial

18:15-19:45h Mesa Redonda.
“Nuevas perspectivas preventivas y terapéuticas medico-quirurgicas en Pediatria”
Moderador: Dr. Emilio Fernandez Alvarez
- Cirugia Pediatrica. Actualizacion del calendario Quirurgico
Dr. Diego Vela Nieto
- Nuevos farmacos antiepilépticos
Dr. Jesus Eiris Punal
- Nuevas recomendaciones para el cuidado y atencion del recién nacido sano en el parto y en las
primeras horas después del nacimiento
Dra. Ana Concheiro Guisan
- Nuevas vacunas comercializadas y proximas por comercializar: ; Son necesarias?
Dr. Federico Martinon Torres

19:45h
Inauguracion oficial

21:30h
Cena del congreso
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09:00-10:00h Sesion Poster (exposicion a pie de poster)

10:00-11:30h Talleres:
- Casos clinicos intgractivos en Infecciosas
Dr. Fernando Alvez Gonzalez; Dr. José A. Couceiro Gianzo; Dra. Consuelo Lobelle
- Medicina del Adolescente: “Habilidades de comunicacién con el adolescente”
Dr. Luis Rodriguez Molinero
- Ortopedia Pediatrica
Dr. Pedro Gonzalez Herranz

11:30-12:00h Pausa Café. Exposicion Comercial

12:00-13:00h Mesa Redonda:
“Gripe A, primera pandemia del siglo XXI: ; Qué esperabamos, qué ocurrié y qué aprendimos? “
Moderador: Dr. Juan Sanchez Lastres
- Gripe H1V1 y Pediatria AP (“Un Repaso”)
Dr. Carlos Maiz Cal
- Gripe A la primera pandemia del siglo XXI: Versién desde un Hospital de Referencia
Prof. JM. Martinbn Sanchez
- Gripe A: Que esperabamos, que paso, que aprendimos
Dr. Xurxo Hervada Vidal
- Aspectos del diagnéstico de gripe A pandémica
Dra. Isabel L6pez Miragaya

13:00-14:00h Conferencia Magistral: “Pediatria: presente y futuro”
Dr. Serafin Méalaga Guerrero

14:00-15:30h Almuerzo de trabajo

16:00-16:30h Asamblea administrativa Sociedad de pediatria de Galicia (SOPEGA)

16:30-18:00h Talleres:
- Medicina del Adolescente: “Habilidades de comunicacion con el adolescente”
Dr. Luis Rodriguez Molinero
- Ortopedia Pediatrica
Dr. Pedro Gonzélez Herranz
-Guias Clinicas en Alergologia Pediatrica: De la teoria a la practica
Dr. Manuel Boquete Paris; Dr. Francisco J. Carballada Gonzéalez

18:00-18:30h Pausa-café. Visita exposicion comercial

18:30-19:30h Mesa Redonda. Enfermedades autoinmunes en Pediatria
Moderador: Dr. Manuel Silveira Cancela
- Enfermedad inflamatoria intestinal
Dr. Leopoldo Garcia Alonso
- Parpura Trombocitopénica Inmune
Dra. Consuelo Calvifio Costas

19:30h Acto de Clausura



L£X1 Congreso de la Sociedad de Pediatria de Galicia

Ches et e ~f
o r‘i::_; R

— e
&y >
) Wpor At ¢AN Y AN bk Pt gt

y :
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Gomunicaciones Orales

Viernes 9 de noviembre
16.00-17.45 h

Sala 1: Auditorio

Moderadores: Dra. Esther Vdzquez Lopez, Dr. Victor Arambulo Trelles

16.00-16.08h. AMPLIO ESPECTRO DE MANIFESTACIONES CLINICAS EN EL KLIPPEL

TRENNAUN AY . ..ottt 126
16.08-16.16h. CARACTERISTICAS EVOLUTIVAS DEL SINDROME DE WEST EN NUESTRA
CASUISTIC A ..o e, 127
16.16-16.24h. CAVERNOMATOSIS CEREBRAL, RARA PERO EXISTE......ccvvieiiieeieieeiee, 128
16.24-16.32h. CAVERNOMATOSIS MULTIPLE FAMILIAR «..covieeee e 129
16.32-16.40h. CRECIMIENTO Y DEFECTOS DE LA CADENA RESPIRATORIA
MITOCONDRIAL. .. et 1130
16.40-16.48h. DEFICIENCIA DE MIOADELINATO DE AMINASA, COMO CAUSA DE
HIPOTONIA CONGENITA: A PROPOSITO DE UN CASO . 131
16.48-16.56h. ENFERMEDAD POR DEPOSITO LISOSOMAL CON PECULIARIDADES
DIFERENCIALES: GANGLIOSIDOSIS GM1 TIPO II.. . ..132
16.56-17.04h. INFARTO CEREBRAL COMO PRESENTACION DE ENCEFALOPATIA DE
HASHIMOTO .o e e 133
17.04-17.12h. MUTISMO ELECTIVO Y ENFERMEDAD MITOCONDRIAL: UNA NUEVA
ASOCIACION. ..ot 134
17.12-17.20h. POLINEUROPATIA AXONAL MOTORA, UNA FORMA DE PRESENTACION POCO
FRECUENTE DEL SINDROME DE GUILLAIN BARRE .....oouneiii e 135
17.20-11.28h. USO PRECOZ DE VENTILACION NO INVASIVA EN LA ATROFIA MUSCULAR
ESPINAL, A PROPOSITO DE UN CASO ..ottt 136

Sala 2: Sala de Juntas

Moderadores: Dra. Carmen Almuiiia Simon, Dra. Consuelo Calviiio Costas

16.00-16.08h. AORTA BIVALVA EN NINOS, NUESTRA EXPERIENCIA .....covvvieieieiieeeinn. 138
16.08-16.16h. ASISTENCIA CARDIACA CON BERLIN HEART: EL PRIMER CORAZON
ARTIFICIAL EN GALICIA <. oo 139
16.16-16.24h. COMPLICACIONES NEUROLOGICAS EN EL POSTOPERATORIO INMEDIATO
DE CIRUGIA CARDIACA ... 140
16.24-16.32h. ESTUDIO DE UNA COHORTE GALLEGA DE NINOS QUE VIVEN CON VIH
........................................................................................................................................... 141
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16.32-16.40h. INFECCION POR VEB UNA INFECCION BANAL ..........cccoviiiiiiieeeeeiiiiiiea, 142
16.40-16.48h. INFLUENCIA DEL TAR EN LA PERIODO PERINATAL, EN GESTANTES VIH
PO S T I A . e 143
16.48-16.56h. LOS ANTIBIOTICOS COMO CAUSA DE FIEBRE .......ccooveveeiecieeeee e 144
16.56-17.04h. MORBILIDAD ASOCIADA AL RN TRAS CESAREA ELECTIVA PROGRAMADA
............................................................................................................................................ 145

11.04-17.12h. PREVALENCIA NEUMONIA BACTERIANA EN PACIENTES PEDIATRICOS QUE
HAN RECIBIDO VACUNA CONJUGADA ANTINEUMOCOCICA HEPTAVALENTE ........ 146
11.12-17.20h. REVISION DE GRIPE AH1N1 EN EL COMPLEXO HOSPITALARIO XERAL CALDE
3] = U O L PP PO PP PP PPPRON 147
11.20-17.28h. TRATAMIENTOS BIOLOGICOS EN REUMATOLOGIA PEDIATRICA ................. 148
11.28-11.36h. MARCAJE DE NODULO PULMONAR CON ARPON ESPIRAL MEDIANTE
TOMOGRAFIA COMPUTERIZADA PARA SU RESECCION POR TORACOSCOPIA

Moderadores: Dra. Isabel Lopez Conde, Dr.Joaquin Gonzalez Vizquez

16.00-16.08h. APENDICITIS NEONATAL UNA PATOLOGIA INFRECUENTE ........ccoovvvruinnnne 151
16.08-16.16h. COMPLICACIONES DEL RGE: ESOFAGO DE BARRET .......ccooevevvviveiricieinanes 152
16.16-16.24h. ESTIMACION PROSPECTIVA DE LA CARGA ECONOMICA INDIRECTA DE LA
GASTROENTERITIS AGUDA POR ROTAVIRUS: "PROYECTO ROTACOST .................. 153
16.24-16.32h. ESTUDIO DE PACIENTES CELIACOS MENORES DE 15 ANOS EN EL AREA
SANITARIA DE VIGO ...eiiiiiiiiiiie ettt ettt ettt s e s annneea s 154
16.32-16.40h. ESTUDIO RETROSPECTIVO DE HIPERPLASIA SUPRARRENAL CONGENITA
EN LA POBLACION PEDIATRICA DEL AREA SANITARIA DE VIGO .......c.ccoeiiiiiiiiens 155
16.40-16.48h. HAMARTOMA MESENQUIMATOSO CONGENITO COMO CAUSA DE MASA
ABDOMINAL. ettt e et e e e b e e e e e e e et e e e e e e eas 156
16.48-16.96h. HIPOTIROIDISMO CONGENITO Y TRASTORNO DEL MOVIMIENTO .............. 157
16.56-17.08h. MANEJO DE LAS DISFUNCIONES VESICALES EN UNA UNIDAD DE
URODINAMICA PEDIATRICA ... ettt ettt st 158
17.04-17.12h. REGISTRO MULTIHOSPITALARIO DE POLITRAUMA INFANTIL EN LA
COMUNIDAD AUTONOMA GALLEGA. .....cocovieeiiieeieieeeeie e 159
1712-11.20h. TOS SECA Y ESTRIDOR DEBIDOS EXCLUSIVAMENTE A ACALASIA
ESORFAGICA .ot e et e e e e e e e e e e e e e e e e e 160
17.20-17.28h. TRAUMATISMO CRANEOENCEFALICO UN DESAFIO EN PEDIATRIA ............ 161
11.28-11.36h. VALVAS URETRA POSTERIOR: REVISION DE UNA SERIE DE CASOS EN EL
HOSPITAL CLINICO UNIVERSITARIO DE SANTIAGO ....c.coovviiiiiecieieieieieieseseee s 162
11.28-11.36h. DIAGNOSTICO PRENATAL DE MASA ABDOMINAL: NO SIEMPRE ES RENAL. A
PROPOSITO DE UN CASO ..ottt 163
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Moderador grupo A: Dra. Amparo Diaz Sdnchez

1. ABSCESO RETROFARINGEO ;TRATAMIENTO MEDICO O QUIRURGICO DE PRIMERA

ELEC CION? oot e 165
2. ABSCESOS PROFUNDOS DE CABEZA Y CUELLO ....cevveieeeeee e 166
3. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ANTE SOSPECHA DE EPIGLOTITIS ..oevvvveieeeeeeienn, 167
4. FARINGOAMIGDALITIS DE REPETICION POR ESTREPTOCOCO EN PACIENTE

TRANSPLANTADO ...ttt e 168
5. IMPORTANCIA DE LA IL 6 COMO MARCADOR DE SEPSIS NEONATAL EXPERIENCIA

DE USO EN EL CH ARQUITECTO MARCIDE .....ooutieeeeeeeeeeeee et ee e e enees 169
6. INFECCION POR TOXOPLASMA A PROPOSITO DE UN CASO ...oooveeeeeeeeeeeeeeeeeeeenn 170
7. MENINGOENCEFALITIS POR VIRUS INFLUENZA A ..ottt 171
8. REVISION DE LOS CASOS DE MENINGITIS VIRICA EN EL AREA SANITARIA DE

FERROL ..ottt ettt ettt e et e e et et e e e et eae et et e s e e eeeee et et e et et et en et eeeee et eeee et anes 172
9. REVISION DE ENFERMEDAD POR ARANAZO DE GATO ...ooveeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeee e 173
10.REVISION DE LOS CASOS DE OSTEOMIELITIS AGUDA EN EL COMPLEXO

HOSPITALARIO DE OQURENSE ...ttt ettt ettt ettt et ee et eae e aaeer et eaeeneenseeen 174
11.SACROILEITIS INFECCIOSA AGUDA. A PROPOSITO DE UN CASO. ...oeoveveeeereeeeeenn, 175
12.SIGNOS CLINICOS DEL POTTS PUFFY TUMOR ..ottt oottt 176
13.SINDROMES QUE SIMULAN ARTRITIS CRONICA JUVENIL, SINDROME DE BLAU. A

PROPOSITO DE UN CASO ...ttt ettt ettt et e e et eseet et eseeeeaeeseeeeeeeeeeeneeeeeeanas 177
14, TUBERCULOMAS INTRACRANEALES EN LA INFANCIA: CASO CLINICO .....ccoevevnn.. 178
15.UN CASO COMPLICADO DE VARICELA ..ottt ettt 179

Moderador grupo B: Dra. Maria José Diaz Otero

16.ACCIDENTES CEREBROVASCULARES INFANTILES: 10 ANOS DE REVISION ............ 181
17.COMPLICACIONES EN PACIENTES PORTADORES DE VALVULAS DE DERIVACION

VENTRICULO PERITONEAL 2005-2009 .......c.cueueueriiiiiisenesesesesesesessssssssssesssssssssesesesesnens 182
18.DE LOS SIGNOS CLINICOS AL DIAGNOSTICO: ESTUDIO DE UN NISTAGMUS. .......... 183
19.DISTRES RESPIRATORIO COMO DEBUT DE SINDROME DE JARCHO LEVIN ............ 184
20.ENCEFALOMIELITIS AGUDA DISEMINADA EAD A PROPOSITO DE UN CASO ............ 185
21.ENFERMEDAD DE PELIZAEUS-MERZBACHER: FORMA DE LEUCODISTROFIA DE

DIFICIL DIAGNOSTICO ...t en s an s 186
22.HIDROCEFALIA POST-HEMORRAGICA COMUNICANTE: A PROPOSITO DE UN CASO

............................................................................................................................................. 187
23.HIDROCEFALIA SECUNDARIA A ESTENOSIS DEL ACUEDUCTO DE SILVIO ............... 188
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24.INSUFICIENCIA DE LA DIVERGENCIA COMO FORMA DE PRESENTACION DE

PSEUDOTUMOR  CEREBRAL .....ooiiiiiiiieee ettt 189
25.MANIFESTACIONES NEUROLOGICAS EN NINOS CON NEUROBORRELIOSIS ........... 190
26.MANCHAS CAFE CON LECHE : A PROPOSITO DE UN CASO ......c.cccoovviverrrceeieiereienaes 191
27.NEUROPATIA OPTICA TRAUMATICA UNA CAUSA DE CEGUERA INUSUAL ............... 192
28.RETRASO PSICOMOTOR E HIPOCOLESTEROLEMIA. SINDROME DE SMITH LEMLI

(O = I 1RO POTP PP 193
29.SINDROME DE APNEA/HIPOPNEA EN PACIENTE CON ATROFIA MUSCULAR ESPINAL

LI L= O O PO PP PPPPPPPPPPPRPRNN 194

Moderador grupo C: Dra. Pilar Mendez Ferndndez

30.APLASIA MEDULAR A PROPOSITO DE UN CASO ......cooiiiiiicicee e 196
31.DEFICIT FEMORAL FOCAL PROXIMAL ...ttt 197
32.ESCROTO AGUDO: PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH, UNA CAUSA POCO

FRECGUENTE. ...ttt e e e e s e e s et e e e e e e e a b e e e e e e snre e e e e annreas 198
33.FIBROMATOSIS DIGITAL INFANTIL: A PROPOSITO DE UN CASO .......cooceiiiiiiiiees 199
34.LINFANGIOMATOSIS MULTIQUISTICA ABDOMINAL: PRESENTACION AGUDA. ......... 200
35.MUERTE SUBITA EN PACIENTE CON ANTECEDENTE DE LINFOMA RENAL .............. 201
36.PAPILOMA DE PLEXOS COROIDEQS, A PROPOSITO DE UN CASO .........ccceovuevrenne, 202
37.SECUESTRO PULMONAR INFRADIAFRAGMATICO: UNA CAUSA DE MASA

INTRAABDOMINAL FETAL POCO FRECUENTE ......ccoiiiiiiiiiiiieiee e 203
38.SINDROME DE FREY COMO CAUSA DE RUBEFACCION FACIAL UNILATERAL ......... 204
39.SINDROME HEMOFAGOCITICO SECUNDARIO. A PROPOSITO DE UN CASO ............ 205

40.TRASPLANTE PULMONAR EN FIBROSIS QUISTICA: A PROPOSITO DE UN CASO ....206
41.ULCERA NECROTICA Y LINFADENITIS (SINDROME DEBONEL), TRANSMITIDA POR

G A R R A P AT A e ettt e e e e h e e e e e e e e e e b b e e e e e e b e e e e e anreeeeeaane 207
42.UN CASO DE OSTEOMIELITIS PELVICA ... 208
43.VIRUS DE EPSTEIN-BARR Y LEUCEMIA LINFOBLASTICA AGUDA: ; RELACION CASUAL

O CAUSAL? A PROPOSITO DE 2 CASOS ......oviiiieieieeie et 209

Moderador grupo D: Dra. Pilar Rodriguez De La Riva

44.ATRESIA VIAS BILIARES REVISION DE QUINCE ANOS ....oooviiieeeeeeeeeeeeeeeeee e 211
45.ASOCIACION VACTERL A PROPOSITO DE UN CASO ...t 212
46.COLANGITIS ESCLEOSANTE SECUNDARIA EN PACIENTE CON ATAXIA-

TELANGIECTASIA Y ENFERMEDAD DE HODGKIN .....vouviveeeeteeeeee oot 213
47.COLANGITIS SECUNDARIA A INFECCION POR SALMONELLA: A PROPOSITO DE UN

(071510 U TR ST SRS RUPSPP 214
48.DESARROLLO DE ALERGIA ALIMENTARIA MULTIPLE POSTERIOR AL TRANSPLANTE

DE ORGANO SOLIDO EN PEDIATRIA: A PROPOSITO DE DOS CASOS. ....ocovvveeeen. 215
49.DIAGNOSTICO ANTENATAL DE QUISTE DE DUPLICACION ILEAL «...ooveeveeeeeeeeeeeeen, 216
50.EL SINDROME DE ARTERIA MESENTERICA SUPERIOR COMO CAUSA INUSUAL DE

VOMITOS  CICLICOS ..ottt ettt ettt et e et et et et et e et et eeeeeeeeaeeeeeeenes 217
51.GASTROSQUISIS A PROPOSITO DE UN CASO ..ottt eeeee e eeeee e 218
52.GLUCOGENOSIS TIPO 1B: A PROPOSITO DE UN CASO ...ooovieeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeee e, 219
53.HEPATITIS COLESTASICA Y ESCARLATINA ..oveeoeeeeeeee oottt e een e 220
54.POLIPO E INVAGINACION, ;,JUNTOS O SEPARADOS? ... 221
55.TRICOBEZOAR GASTRICO GIGANTE ...ttt ettt ettt eeeee et ene e e ene 222
56.,ES EFECTIVA LA VACUNA DEL ROTAVIRUS EN MUESTRO MEDIO? .....cccceeueeenne. 223
57.APLASIA CUTIS EN UN CASO DE EPIDERMOLISIS AMPOLLOSA (SINDROME DE BART)

............................................................................................................................................. 224
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Moderador grupo E: Dra. Alba Manjon Herrero

58.CALIDAD DE VIDA EN NINOS DIABETICOS DEL COMPLEXO HOSPITALARIO DE

OURENSE ...ttt e e et e e e ek e e e e e b e e e e e e e bt e e e e e e nb e e e e e e anreeas 226
59.CUANDO UNA VISION MACROSCOPICA SANGUINEA ORIENTA UN DIAGNOSTICO..227
60.ESTUDIO RETROSPECTIVO ACERCA DE CONSECUENCIAS NEONATALES DE LA

PREECLAMPSIA  MATERNA ..ot e e 228
61.FISURA CERVICAL MEDIA: UNA PATOLOGIA CONGENITA INFRECUENTE ................ 229
62.HIMEN IMPERFORADO COMO CAUSA DE MASA ABDOMINAL NEONATAL ................ 230
63.INFLAMACION TESTICULAR EN UN NEONATO, A PROPOSITO DE UN CASO ............ 231
64.PARALISIS BRAQUIAL OBSTETRICA EN EL AREA SANITARIA DE FERROL REVISION

DE LOS ULTIMOS DIEZ ANOS ...ttt 232
65.PELIOSIS HEPATICA SECUNDARIA A TRATAMIENTO HORMONAL ......ccooiiiiiiiiee. 233
66.QUE ACTITUD DEBEMOS TOMAR ANTE UN NEVUS MELANOCITICO GIGANTE ........ 234
67.QUISTE TERATOIDE SUBLINGUAL ...ttt 235

68.SINDROME DE REGRESION CAUDAL UN RARO DEFECTO DEL TUBO NEURAL ....... 236
69.TUBULOPATIA Y ALTERACIONES OCULARES, ;QUE ASOCIA ESTAS DOS

ENTIDADES? ..ttt ettt et e e st e e e bt e e e e e e e e e anre e e e e enrees 237
70.UTILIDAD DEL MICOFENOLATO EN EL SINDROME NEFROTICO IDIOPATICO
CORTICORRESISTENTE O CORTICODEPENDIENTE. .......coccoiiiiiiii e 238
71.USO ADECUADO O INADECUADO DEL SERVICIO DE URGENCIAS PEDIATRICAS DEL
AREA SANITARIA DE VIGO ...t 239
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Mesa Redonda |
Viernes 18:30 — 20:00h

“Nuevas perspectivas preventivas y terapéuticas
medico-quirurgicas en Pediatria”

Moderador: Dr. Emilio Fernandez Alvarez

* Cirugia Pediatrica. Actualizacion del calendario
Quirdrgico
o Dr. Diego Vela Nieto

* Nuevos farmacos antiepilépticos
o Dr. Jesus Eiris Puial

* Nuevas recomendaciones para el cuidado y atencion
del recién nacido sano en el parto y en las primeras
horas después del nacimiento

o Dra. Ana Concheiro Guisan

* Nuevas vacunas comercializadas y préoximas por

comercializar: éSon necesarias?
o Dr. Federico Martindn Torres
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ACTUALIZACION DEL CALENDARIO QUIRURGICO
D Vela Nieto, J Caramés, T Dargallo, E Pais, I Somoza,
M Tellado, M Garcia Palacios, J Gomez Veiras,

M Garcia Gonzdlez, C Marco

Servicio de Cirugia Pediatrica

Complejo Hospitalario Universitario de A Coruna

16



LX17 Congreso de la Sociedad de Pediatria de Galicia

CALENDARIO QUIRURGICO PEDIATRICO

Piel y Partes Blandas

Sindactilia

Pulgar en resorte

Ufa incarnata
Epitelioma de Malherbe
Quiste dermoide de ceja
Nevus

Hemangiomas

Buco-facial

Frenillo lingual
Frenillo labial
Mucocele

Rénula

Labio leporino

Fisura palatina
Fistulas preauriculares
Orejas procidentes,

Cervical

Quiste tirogloso

Fistulas congénitas cuello
Torticolis congénita
Linfangiomas
Plagiocefalia
Escafocefalia
Linfadenitis aguda
Adenitis tuberculosa
Micobacteria Atipica

12 meses a los 2 afos segtn el tipo
6 meses

a partir del diagndstico

a partir del afio

a partir 6 meses

a partir del afio
observacidn-cirugia

a partir 15 dias

si didstasis incisivos finales

al diagndstico

al diagndstico

3 meses-5 meses

10 meses -18 meses en 1 o0 2 tiempos
a partir del afio de edad

a partir de 7 afos

al diagndstico

a partir afio de edad
conservador hasta los 2 anos
a partir del nacimiento
conservador, postural, casco
entre 1 y 12 meses

al diagndstico

Tras 6 meses de tratamiento
tras tto con claritromicina

17
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Pared toracica

Pectus excavatum
Pectus carinatum
Ginecomastia

a partir de 7 afos
a partir 12 afos
a partir 10 afios

Digestivo

al nacimiento

al nacimiento

al diagndstico

al diagndstico

antes de 2 meses

al diagndstico

al diagndstico

al nacimiento

rara indicacidn quirurgica
tratar estrefiimiento

Atresia de eséfago

Otras atresias digestivas

Malrotacion

Estenosis pildrica

Atresia vias biliares

Divert. Meckel

Invaginacion

Megacolon-Enfermedad Hirschsprung
Prolapso rectal

Fisura anal
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Hemorroides No cirugia en nifios
Fistula perianal al diagndstico
Acalasia al diagndstico

Reflujo gastro-esofagico

Torax

Quistes broncogénicos

Quistes pulmonares

Malformacién adenomatoidea quistica
Enfisema lobar

Secuestro pulmonar

Hernias diafragmaticas Bochdalek
Eventraciones

Canal inguinal

Hernia inguinal
Hernia umbilical
Hidrocele
Criptorquidia
Hernia epigéastrica

a partir 6 meses

a partir 1 afio
a partir 1 afio
6 meses

al diagndstico
6 meses

Al nacimiento
a partir 1 afio

al diagndstico
a partir 3 afios
a partir 2 afios
a partir 6 meses
a partir 2 afios



Urologia

Duplicidad renal, ureterocele
Rinén en herradura

Rifiéon multiquistico

Hidronefrosis Estenosis Pielouretera
Megauréter obstructivo
Megaureter Funcional

Reflujo Vésico Ureteral: G I-1I
Reflujo Vésico Ureteral: G III
Reflujo Vésico Ureteral: G IV, GV
Ureterocele

Valvulas uretrales

Estenosis de meato

Fimosis

Hipospadias

Quistes esmegma

Balanitis Xerética Obliterante
Varicocele

Torsion apéndices testiculares

LX17 Congreso de la Sociedad de Pediatria de Galicia

al diagndstico

No precisa
Conservador

al diagndstico

al diagndstico
observacion y RD
Meédico

Médico, endoscopico
Endoscépico quirtrgico
al diagndstico

al diagndstico

al diagndstico
Médico/Quirurgico (3 afios)
a partir 6 meses

a partir 3 afios

al diagndstico

a partir 12 afos

al diagndstico
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INTRODUCCION

La terapia antiepiléptica es tan antigua como la propia humanidad y ha ido
variando en su aplicacion y objetivos en funcién de las diferentes concepciones que
sobre la epilepsia se han ido barajando a través de los tiempos. La finalidad de erradicar
a los espiritus malignos responsables de las crisis marcé una era de charlatanismo a la
que siguié una muy fructifera de descubrimiento de diferentes productos quimicos con
propiedades anticonvulsivantes. Esta fase, entre mediados del siglo XIX y el dltimo
cuarto del siglo XX, estuvo dominada por la casualidad pero ha ido abriendo el paso
hacia la era actual de disefo racional de fairmacos antiepilépticos.

Los farmacos antiepilépticos (FAES) denominados cldsicos y que incluyen el
fenobarbital (PB), difenilhidantoina (DPH), primidona (PRM), etosuximida (ETX),
carbamacepina CBZ), las benzodiacepinas, el valproato (VPA) asi como la terapia con
corticoides, ACTH o IgGIV constituyeron el pilar basico de la terapéutica antiepiléptica
hasta hace 20 afios, momento que marca el advenimiento consecutivo y creciente de
nuevos farmacos que han modificado sensiblemente el arsenal antiepiléptico a nuestra
disposicion.

Como ocurre con otros farmacos, la aplicaciéon de los diferentes FAES en la
edad pediatrica sigue un proceso mas tardio que en el adulto y la aprobacion para su uso
se ve restringida en general a su administracion como terapia afiadida, con las
excepciones que se mencionaran mas adelante. La monoterapia con nuevos FAES es,
por lo tanto, limitada, si bien la tendencia a un uso “no autorizado” es creciente.

El farmaco antiepiléptico ideal

Lo FAES clasicos han conseguido un control de la epilepsia en
aproximadamente el 70% de los casos si bien asumiendo unas limitaciones inherentes a
su perfil farmacocinético y farmacodindmico que implican fendmenos de inhibicién
enzimatica (ej, AVP), induccién enzimatica (CBZ, PHT, PB y PRM), una cinética no
lineal para la mayoria, un estrecho margen terapéutico, la necesidad de medir niveles
plasmaticos, una elevada tasa de unidn a proteinas plasmaéticas y un perfil variable pero
no despreciable de efectos adversos.

La investigacion en FAES ha perseguido clasicamente el objetivo de encontrar el
antiepiléptico ideal considerando como tal aquel con las caracteristicas farmacocinéticas
y farmacodindmicas que se detallan en la Tabla I. Aunque globalmente mejoraron el
perfil de los FAES clasicos, se aproximan individualmente al ideal de una forma
diferente y nunca completa (Tabla I).

Caracteristicas principales de los nuevos FAES

Esta lejos de los objetivos de esta presentacion la realizacién de una revision
exhaustiva de las caracteristicas de los nuevos FAES. Se sefialan, no obstante, algunas
de sus peculiaridades, recomendaciones o advertencias que han de considerarse en su
uso practico. En las tablas II-11I se especifican, de una forma general y comparativa, sus
caracteristicas farmacocinéticas asi como las pautas de dosificacion pediatricas.

1.- Vigabatrina (VGB). Inhibe de forma irreversible la enzima GABA aminotransferasa
y aumenta en consecuencia la concentracion de GABA cerebral. Es altamente eficaz en
el tratamiento de los espasmos epilépticos infantiles, en especial los relacionados con
Sindrome de West sintomdtico y, particularmente, en el secundario a esclerosis
tuberosa. Aunque eficaz para el control de las crisis parciales, su uso se ha visto
limitado por la posible restriccion del campo visual en hasta el 22% de adultos y 15%
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de nifios tras utilizacion por un tiempo superior a 5 afios. Si bien se ha observado una
potencial reversibilidad en la poblacion pediatrica el riesgo de su produccion no debe de
subestimarse. En la préctica habitual su uso se restringe al control agudo del sindrome
de West si bien no se descarta en epilepsias farmacorresistentes. La objetivacion de un
déficit de taurina en experimentaciéon animal y en algunos pacientes tratados con
vigabatrina abre las puertas hacia una posible intervencion preventiva de las
alteraciones retinianas y a un esperable rescate para la clinica de un farmaco de eficacia
probada. Puede incrementar las crisis de ausencia y las mioclonicas.

2.- Lamotrigina (LTG). Inhibe los canales de sodio voltaje-dependientes y la liberacion
de neurotransmisores excitadores, como el glutdmico. Su amplio espectro clinico se
asemeja al del acido valproico. La principal cautela en su administracion se relaciona
con las interacciones con otros farmacos. No influye en el metabolismo de otros
antiepilépticos pero sus niveles séricos son reducidos a un tercio por inductores como
fenitoina y carbamacepina y pueden verse aumentados hasta el triple por el valproato.
Las implicaciones en cuanto a la dosificacidon resultan obvias (tabla IV). EI efecto
adverso mas frecuente y temido es la erupcion alérgica de la piel, que se presenta hasta
en un 10% de pacientes, pero es grave solo en un 0.6-1.2% pudiendo evolucionar a un
sindrome de Stevens-Johnson. Su presentacion se ve favorecida por el uso concomitante
con acido valproico y por un escalonamiento rapido de la dosis. Debe de evitarse su uso
en el Sindrome de Dravet y ha de permanecerse alerta ante un posible aumento de crisis
miocldnicas en algunos pacientes.

3.- Felbamato (FBM). Es un derivado del meprobamato y goza de un espectro amplio,
posiblemente relacionado con un mecanismo de accién multiple que incluye inhibicion
de los canales de sodio, antagonismo competitivo del glutamato por fijaciéon al dominio
glicina del receptor NMDA 'y facilitacion gabaérgica a dosis elevadas. Posiblemente se
trata del farmaco mas eficaz en el control de las crisis del sindrome de Lennox-Gastaut,
pero su implicacién, al poco tiempo de su comercializacion, en efectos secundarios
graves como anemia apldsica y hepatitis toxica ha conducido a su utilizacién bajo uso
compasivo y sujeto a controles analiticos bisemanales.

4 .- Gabapentina (GBP). Es un aminoécido similar estructuralmente al GABA pero sin
efecto gabaérgico claro. Actua a través de una facilitacion gabaérgica y una inhibicion
de los canales de sodio voltaje-dependientes. Su espectro clinico se ve limitado en la
practica a las crisis parciales, con resultados en muchas ocasiones poco satisfactorios.
Se tolera bien y no precisa de una instauracion gradual. Puede resultar una buena opcion
para pacientes con enfermedades sistémicas o en tratamientos con multiples farmacos
(ej, en pacientes oncoldgicos). Presenta una cinética dosis-dependiente decreciente,
relacionada con saturacion de los mecanismos de transporte a nivel intestinal, lo que
puede obligar a un aumento evolutivo de las dosis. Por otro lado, puede resultar
incémodo en su uso por su vida media corta y la necesidad de administrarlo en 3 dosis.
5.- Tiagabina (TGB). Aumenta la concentracion cerebral de GABA al inhibir su
recaptacion sindptica a nivel neuronal y glial. Su perfil farmacocinético lo aleja del
farmaco ideal y sus niveles séricos descienden bajo FAES inductores. Ha de
administrarse en 3 dosis siguiendo una escalada lenta y su perfil de seguridad es muy
estrecho. Util en el control de las crisis parciales; mantuvo una vigencia transitoria tras
su comercializacion pero en el momento actual puede considerarse un farmaco en
desuso.
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6.- Topiramato (TPM). Inhibe los canales de sodio voltaje-dependientes, facilita la
accion del GABA sobre el receptor GABA, y parece tener también accidon
antiglutaminérgica. Eficaz para el tratamiento de los pacientes con crisis parciales,
tonico-clonicas generalizadas, ausencias atipicas y crisis mioclonicas se ha mostrado
también util en epilepsias refractarias y encefalopatias epilépticas como el sindrome de
West, el Sindrome de Lennox-Gastaut y el Sindrome de Dravet. Sus efectos
secundarios, en especial los neurocognitivos sobre la memoria y lenguaje, se ven
minimizados por el uso de dosis bajas, una escalada lenta y su uso en monoterapia o
bien bajo una politerapia racional.

7.- Oxcarbacepina (OXC). Es un derivado estructural de la carbamacepina, a la que se
aflade un dtomo de oxigeno extra en el anillo de dibenzazepina. Ejerce su accion a
través de su metabolito MHD (10-monohidroxicarbacepina). Su principal mecanismo de
accion parece relacionarse con un bloqueo de los canales de sodio. Goza de las mismas
indicaciones de la carbamacepina y resulta eficaz en el control de las crisis parciales con
o sin generalizacion secundaria. Su ventaja principal frente a carbamacepina radica en
que carece practicamente de efecto inductor hepatico y que no se metaboliza a 11-
epoxido, metabolito responsable de una elevada proporciéon de reacciones adversas
cutdneas de la carbamacepina. Sujeta a las mismas precauciones que la carbamacepina
en cuanto al posible agravamiento de crisis de ausencias, mioclonicas o atdnicas y al
desencadenamiento de estados de punta-onda continua durante el suefio lento. Un efecto
adverso a tener en cuenta es la posibilidad de hiponatremia que obliga a suspender su
administracion.

8.- Levetiracetam (LEV). Es un derivado de la pirrolidona, de los considerados como
nuevos y con caracteristicas unicas que le imprimen diferencias sustanciales con
respecto al resto de farmacos de su grupo. Se une con alta afinidad a la proteina 2A de
la vesicula presinaptica (SV2A), la cual parece estar involucrada en la fusion de las
vesiculas y la exocitosis de neurotransmisores. Otros mecanismos son la inhibicion de la
modulaciéon negativa del GABA asociada a Zn2+, las corrientes de Ca2+ de tipo N
dependientes de voltaje y la liberacion de GABA. Es eficaz frente a una amplia gama de
crisis epilépticas con un balance de eficacia y seguridad muy favorable. Ademas de las
indicaciones aprobadas puede representar una buena opcién como terapia anadida en el
tratamiento de los sindromes de P-O continua durante el suefio lento y para la epilepsia
miocldnica juvenil. Se aconseja una escalada lenta de dosis para minimizar los efectos
neurocognitivos adversos, en especial somnolencia, irritabilidad y cambios de conducta.

9.- Pregabalina (PGB).- Al igual que la gabapentina es un andlogo estructural del
GABA pero carece de efectos sobre los receptores GABA y su mecanismo de accién se
relaciona con una reduccion de la entrada de calcio en la neurona a través de su union a
la subunidad a, delta de los canales de calcio dependientes de voltaje. Es util como
terapia afiadida para las crisis parciales pero la experiencia pedidtrica es escasa. Puede
agravar las crisis de ausencia, aténicas y mioclénicas.

10.- Zonisamida (ZNS).- Pertenece al grupo de las sulfonamidas Actua a través de un
bloqueo de los canales de sodio, una reduccién transitoria del flujo de calcio
dependiente de voltaje (flujo de calcio tipo T) y ejerce un efecto inhibidor leve de la
enzima anhidrasa carbdnica. De amplia utilizacién en Jap6n, posee un espectro amplio
de eficacia que incluye practicamente a todos los tipo de crisis lo que puede reservarle
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un papel en multiples procesos, incluyendo encefalopatias epilépticas severas. Su perfil
de efectos adversos es similar al del TPM.

11.- Rufinamida (RFM). Prolonga la fase inactiva de los canales de sodio tras su
inactivacion. Aprobada exclusivamente para el tratamiento del Sindrome de Lennox-
Gastaut. Sus niveles séricos aumentan sensiblemente al asociar valproato, hasta en un
60-70% en nifnos. Por el contrario, los niveles séricos de RFM se reducen en un 25-46%
cuando se asocia con PB, primidona o PHT, y en menor proporciéon con CBZ o VGB.
Estas influencias siempre son mucho mayores cuando menor sea el nifio.

Monitorizacion de niveles plasmdticos con los nuevos FAES

La monitorizacion es un procedimiento clasico en el seguimiento del epiléptico
que hoy en dia sigue teniendo indiscutible valor practico, sobre todo en situaciones en
que se presuponga variabilidad farmacocinética. Ello ocurre con los FAES que
presentan cinética no lineal y en aquellos con estrecho margen terapéutico o si se usan
en politerapia y estan sujetos a interacciones importantes. Para los nuevos FAES ésta es
la principal variable a tener en cuenta, con algunos matices especificos en funcion del
farmaco en cuestion. En este sentido, GBP, LEV y VGB se eliminan en una muy alta
proporcién por la orina sin alterar y se unen en muy baja proporcion a proteinas
plasmaticas. Dado que los FAES que actian como inductores o inhibidores enzimaticos
no afectan a la eliminacion renal de los farmacos inalterados, se puede considerar que
estos tres estdn exentos de interacciones farmacoldgicas significativas y sus
concentraciones solo estan directamente relacionadas con la dosis.

Todos los demas FAES, sin embargo, se eliminan por metabolismo hepético
catalizado por el citocromo P450 (CYP) o por la enzima uridin-glucorosil-transferasa
(UGT) y de una u otra manera pueden ser sometidos a algin tipo de interaccion
medicamentosa que haga ttil su monitorizacién. De ellos, el TPM es el que tiene un
menor metabolismo hepatico y se excreta en gran proporcion sin cambios por la orina.
En este sentido, tampoco se ha informado que esté involucrado en interacciones
farmacocinéticas con farmacos inhibidores enzimaticos, de forma similar a lo referido
con GBP, LEV y VGB. Sin embargo, el porcentaje que se metaboliza a través de CYP
hace que si presente interacciones con FAES inductores como FB, CBZ y PHT.

La ZNS y TGB presentan un perfil parecido, aunque en ambas el porcentaje de
metabolismo hepatico es muy superior al TPM.

La LTG, en cambio, es metabolizada por glucorinizacién en un proceso que
puede ser afectado por FAES clasicos. Asi, el VPA puede inhibir determinadas
isoformas de la UGT mientras que los 3 inductores (PB, PHT y CBZ) y los
anticonceptivos orales inducen dicho metabolismo y pueden variar significativamente
las concentraciones de lamotrigina.

El FBM, por su parte, es metabolizado por excrecion renal (43-63%) y hepatica,
y en esta ultima se combinan mecanismos de oxidacion e hidrolisis.

La OXC, por ultimo, actia como profarmaco de su derivado, el MHD, el cual
estd menos involucrado en interacciones farmacoldgicas que la CBZ.

Si excluimos a la TGB y FBM por su escasa utilizacion, podria ser de utilidad la
monitorizaciéon de niveles plasmaticos sélo para TPM, ZNS, LTG y, en menor grado,
OXC.

Consideraciones generales sobre el uso de nuevos FAES
A pesar del gran nimero de FAES comercializados en los ultimos 20 afios, las cifras de
refractariedad siguen siendo elevadas y un descenso por debajo del 20% parece por el
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momento inalcanzable. Ese hecho obliga a esfuerzos adicionales en la investigacion de
nuevos FAES y/o estrategias alternativas y deja abierto un amplio margen para el
desarrollo de otros farmacos asi como de técnicas no farmacoldgicas como la cirugia o
la implantacién de un estimulador vagal. Se ha logrado un avance importante en el
conocimiento de la fisiopatologia intrinseca de las crisis y de los lugares y mecanismo
de accién de los farmacos, se ha reducido la refractariedad, se mejor6 el perfil de
efectos adversos a través de un aumento en la oferta farmacoldgica y una mayor
flexibilidad en alternativas en presencia de efectos secundarios relevantes con FAES
clasicos. Por otro lado, se ha mejorado el control clinico de algunos sindromes
epilépticos concretos como el sindrome de West (VGB, TPM), epilepsias mioclénicas
(TPM, LEV), sindrome de Dravet (TPM), sindrome de Lennox-Gastaut (LTG, TPM,
LEV, RFM) y epilepsias fotosensibles (LEV). Queda un amplio camino por recorrer
hasta que se afiancen las indicaciones en monoterapia y se flexibilicen las restricciones
actuales. Mientras tanto, y en un intento de ajustarnos a la normativa vigente (tabla V)
debemos de realizar un esfuerzo por optimizar y racionalizar su uso. Hemos de asumir,
por un lado, una oferta creciente de FAES con evidencias a favor de una mayor
tolerabilidad y de una eficacia al menos similar a la de los FAES clasicos; por otro, unas
condiciones de uso restrictivas en relacion a la edad aprobada para su uso asi como a su
indicacién en monoterapia.

En el proceso de seleccion de FAES, complejo en muchas ocasiones, han de
considerarse factores ligados con el tipo de crisis y/o sindrome epiléptico cuando esta
definido, la edad y sexo del paciente asi como otros factores generales que puedan
modificar la respuesta o condicionar la indicacion.

Nos parece una aproximacidon razonable la propuesta por Arzimanoglou y
Aicardi (Tabla VI) y que conjuga arménicamente el uso de nuevos FAES con los
clasicos basdndose en una interpretacion racional de todas las evidencias disponibles
hasta el momento.

Parece razonable la utilizacion de FAES cldsicos cuando la indicacién en
monoterapia con nuevos FAES no estd aprobada por la edad del paciente y de forma
flexible y acorde a las normas de utilizacién fuera de ficha técnica proseguir con los
nuevos FAES cuando la eficacia y/o tolerabilidad no sean adecuadas.
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Tabla I. Caracteristicas farmacocinéticas y farmacodindmicas del FAE ideal

CARACTERISTICAS FARMACOCINETICAS

CARACTERISTICAS FARMACODINAMICAS

Biodisponibilidad completa por via oral

Espectro terapéutico amplio

Absorcion rdpida

Eficacia clinica demostrada

Ausencia de union a proteinas

Buena tolerabilidad a corto y largo plazo

No metabolizacion hepdtica

Sin efectos idiosincrdticos graves

Ausencia de metabolitos activos

Sin efectos adversos dosis-dependientes graves

No interacciones

Comodidad de su forma farmacéutica.

Vida media de eliminacion prolongada

Excrecion renal sin transformacion bioldgica

Cinética lineal

Rango terapéutico definido

Tabla II. Principales caracteristicas farmacocinéticas de los nuevos FAES

Biodisponibilidad | Unién  Prs | Metabolismo | Metabolitos Enzimas Vida media

oral (%) (%) hepdtico (%) | activos implicadas (horas)
GBP | 55-65 <5 0 - - 5-7
LTG | >95 <55 <95 no UGT 25-30
LEV | >95 <10 <24 no Hidrdlisis 6-8

plasmatica

OXC | >95 40 < 80 MHD UGT 7.5-11
TGB | 89 <96 >95 no CYP3A4 7-9
FBM | >90 <25 <10 no CYP34A,UGT 16-20
TPM | >90 22-25 <20 no CYP3A4,UGT | 7-12
VGB | 80-90 <5 0 - - 5-7
ZNS | 100 <40 70 no CYP3A4 63-69
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Tabla III. Nuevos FAES. Dosificacion y efectos secundarios

FAE Dosis total | Dosis inicio | n° Efectos ad is f . Toxicidad
(ILAE) | (mg/kg/dia) (ma/ke) tomas ‘ectos adversos mds frecuentes oxicidad grave
50-100 . . . . .
VGB 20-30 ) Somnolencia, hiperactividad, agresividad, Ps1005{s, depresion,
(150 en SW) aumento de peso alteraciones
LTG 1-15 * % 2(1) Somnolencia, alteraciones conductuales, Stevens-Johnson
rash
Cefalea, Nauseas, Anorexia, | Anemia Aplasica,
FBM 45-90 15 34 Somnolencia, Insomnio, Vértigo, Fatiga, | Insuficiencia ~ Hepdtica,
Vémitos, Rash Trombocitopenia
GBP 20-50 10 3 Cefalea, mareos no
Vértigo, Astenia, Nerviosismo, Temblor,
TGB 30-50 mg/dia 15 mg/dia 3 Diarrea, Depresion, Labilidad emocional, | no
Confusion
Pérdida de apetito y peso, dificultades
TPM 5-10 1 2(3) para la concentracién, anomia, litiasis, | no
hipohidrosis
150-600 ,
PGB B 150 mg/dia 2 Somnolencia, mareo no
mg/dia
LEV 15-60 10 2 Somnglenc1a transitoria, nerviosismo, no
alteraciones conductuales
lenci fal diplopi
OXC 25-30 10 2 S(’)mno encia, mareo, cetalea, Qiplopia, Hiponatremia, rash
nduseas
Nefrolitiasi
ZNS 5-15 2-4 2 Somnolencia, vértigo, anorexia elrolitiasts (raro),
rash(raro
REM 40-45 10 5 n?a'r?o, cansancio, s'omno/ler'lcm, diplopia, o
visién borrosa, ataxia y vértigo

* Para datos adicionales ver tabla IV

Tabla IV. Pauta de administracion de lamotrigina

Si recibe VPA sé6lo o en combinacién

. Con FAES inductores enzimaticos
con otro FAE no inductor

0,15-0,2 mg/kg

Semanas 1y 2 (1 vez al dfa, en 1-2 dosis)

0,6 mg/kg en 2 tomas

0,3-0,5 mg/kg

Semanas 3y 4 (1 vez al dfa, en 1-2 dosis)

1,2 mg/kg en 2 tomas

Incrementos de 0,3-0,5 mg/kg cada 1-2
semanas hasta 1-5 mg/kg en 1-2 dosis.
Dosis mdxima: 200 mg/dia

Incrementos de 1-1,5 mg/kg cada
1-2 semanas hasta 5-15 mg/kg en 2
dosis. Dosis maxima: 400 mg/dia

Dosis de mantenimiento
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Tabla V. Indicaciones aprobadas en Espaiia para los nuevos FAES (AGEMED)

Indicaciones Monoterapia Terapia afiadida
(GBP|CP, CP 2* generalizadas > 12 aflos > 3 afios
FBM|Sindrome de Lennox-Gastaut - Uso compasivo
LTG 3;((): So,n(lj;;iznztaizn;aél.z gje;fennox-Gastaut > 12 afios Z iai"lnooss((scizlli/\lif)
LEV |CP, CP 2* generalizadas y crisis mioclénicas > 16 aflos > 1 mes
(OXC|CP, CP 2* generalizadas > 6 afios > 6 afios
[VGBICP, CP 27 generalizadas, sindrome de West S. West g;ﬂep:;::firf;ze:ariaedad'
PM 3;((): So,n(lj;;iznztaizn;aél.z gje;fennox-Gastaut > 6 afios > 2 afios
PGB |CP, CP 2* generalizadas - > 17 afios
ZNS |CP, CP 2° generalizadas - > 17 afios
RFM|Sindrome de Lennox-Gastaut - > 4 afios
HRKICP, CP 2* generalizadas - > 16 aflos
Tabla VI. FAES propuestos para diferentes sindromes epilépticos
EPILEPSIA 1° eleccion 2%eleccion 3“eleccion
Ausencia Infantil VPA, ESM +LTG
Ausencia juvenil VPA,LTG +LTG
Mioclénica juvenil VPA,LEV +LEV,TPM, LTG
Parcial idiopatica - CBL VPA, GBP
Parcial sintomatica LTG, GBP, VPA, | TPM + 2 FAES
OXC,CBZ,LEV
Sindrome de West VGB ACTH, hidrocortisona | VPA
Sindrome de Dravet VPA CLB + TPM
Mioclono-astatica VPA + LTG, ESM, LEV TPM
Sindrome de Lennox VPA + LTG; LTG+TPM CLB, FBM, RFM
EPOC* CLB +ESM, VPA Corticoides, LEV

* epilepsia con punta-onda continua durante el suefio lento
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RECOMENDACIONES ACTUALES PARA LA
ASISTENCIA AL RECIEN NACIDO SANO EN EL PARTO
Y PRIMEROS DIAS DE VIDA

A Concheiro Guisan

Servicio de Pediatria. Neonatologia

Complejo Hospitalario Universitario de Vigo
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Introduccion: El parto es un hecho natural y al tiempo una vivencia tnica para madre e
hijo. Nuestro deber como sanitarios es ser espectadores respetuosos de este proceso,
estando preparados para intervenir solo cuando sea necesario. En la gran mayoria de las
situaciones nos vamos a encontrar con una madre y un recién nacido absolutamente
sanos (de hecho los unicos que merecen este calificativo entre aquellos ingresados en un
hospital). Nuestra intervencion debe ser la minima necesaria para garantizar su salud e
interferir lo mas minimo en el establecimiento del vinculo entre ambos. En el mundo
actual cada vez se preconiza mas una medicina mds humanizada y las demandas de la
sociedad van también en ese camino. La medicalizacion excesiva de un proceso natural
ha supuesto la aparicion de nuevos problemas asistenciales y sobre todo la vivencia
negativa del mismo por parte de la mujer con una gran carga de angustia afiadida (la

mujer vive en ocasiones embarazo y parto como una enfermedad).

Por otra parte es innegable que las mejoras en la calidad de la asistencia sanitaria en el
ultimo siglo han llevado las cifras de morbi-mortalidad materna y neonatal a minimos.
Por lo tanto se han de armonizar tecnificacion y humanizacién para garantizar la
seguridad de nuestros pacientes en el proceso del nacimiento sin renunciar a la calidez

humana, garantizando la privacidad y autonomia de sus protagonistas.

En la asistencia al parto normal lo primero que tenemos que recordar es que cualquier
parto puede complicarse y hemos de estar preparados para intervenir. Una atencién
precoz y adecuada es vital para evitar secuelas neuroldgicas en el recién nacido. Es
fundamental la anticipacidn y el entrenamiento del personal. Hemos de conocer que
situaciones de riesgo prenatal nos indican una mayor probabilidad de complicaciones.
En funcién del mayor o menor riesgo tendremos preparados una serie de recursos
humanos (tabla 1) y materiales que podrian necesitarse. La mayor parte de los partos
(80%) seran considerados de bajo riesgo o de minima intervencion. La necesidad de
administrar maniobras de reanimacion al recién nacido se presentard en un 5-10% de los
partos. Un adecuado entrenamiento en reanimacion y una protocolizacion de las
maniobras (empleo de algoritmos) favorece ademds de una mayor calidad asistencial, el
hecho de que el personal sanitario se encuentre relativamente comodo, controlando la
situacion, lo que le va a permitir mantener un adecuado dialogo informativo con la

madre/familia consiguiendo una reduccién de la angustia asociada al proceso.
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Tabla 1: Necesidades de recursos humanos en la asistencia neonatal en el parto.

* En todos los partos ha de estar una persona de presencia fisica entrenada en
RCP baésica.

* Bajo riesgo: persona entrenada en RCP avanzada localizable de forma
inmediata.

* Alto riesgo: persona entrenada en RCP avanzada de presencia fisica.

* Si se inicia RCP: dos personas entrenadas para ello.

* Si parto multiple: dos equipos de reanimacion para cada nifio.

Puntos clave en la asistencia al recién nacido (RN): A continuacién exponemos una
serie de puntos que resultan fundamentales en la correcta atencién al recién nacido sano.
Son los siguientes: estabilizacién inicial y termorregulacion, vinculo madre-hijo,
valoracién del RN, ligadura del cordén, medidas profildcticas, identificacién del recién

nacido, alimentacion, cuidados en la Maternidad.

Valoracion-estabilizacion inicial y termorregulaciéon: La primeras medidas en la
atencion al recién nacido conciernen a su necesidad de reanimacioén (incluyendo
también medidas superficiales) y el mantenimiento de una adecuada temperatura
corporal, aspecto que no debe desatenderse desde el primer momento de vida por la
extraordinaria capacidad que tiene el recién nacido de perder calor. La hipotermia tiene

efectos deletéreos en el neonato y ha de ser controlada inmediatamente.

En cuanto a la necesidad de medidas de reanimacion o no, atendiendo al algoritmo de
reanimacion en sala de partos de la Sociedad Espafiola de Neonatologia, en primer lugar
hemos de hacer una primera y rdpida evaluacion del recién nacido en base a una serie de
cuestiones: ;Se trata de un RN a término?, ;esté libre de meconio? ;presenta respiracion
o llanto efectivos? ;tiene buen tono muscular? ;su coloracion es rosada?. Si obtenemos

una respuesta afirmativa a las 5 cuestiones estamos ante una valoracion satisfactoria y
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por lo tanto ante un recién nacido sano que no va a precisar ninguna maniobra de

estabilizacion por nuestra parte.

En este caso el mejor método para mantener la termorregulacion del recién nacido es
colocarlo en contacto piel con piel con su madre. Las ventajas del contacto precoz piel
con piel no solo guardan relacién con la regulacion térmica del recién nacido, también
favorecen el inicio de una lactancia materna precoz y satisfactoria. La lactancia se
estimula al facilitarse el contacto entre madre e hijo en el periodo de alerta tranquilo del
recién nacido, donde estd mas receptivo a los estimulos que en las horas posteriores en
que entrard en un letargo fisiologico. El contacto piel con piel también tiene ventajas
para la madre entre otras, al favorecer la liberaciéon de oxitocina, colabora en la
contraccion uterina disminuyendo el riesgo de hemorragia. La evidencia cientifica es
clara. Un metandlisis' que incluye 30 estudios y casi 2000 recién nacidos y otros

estudios afirman que el contacto piel con piel entre madre e hijo tras el nacimiento:

. Aumenta la frecuencia y duracion de la lactancia materna

4 Mejora el vinculo madre-hijo

. Logra una mayor estabilidad cardio-respiratoria del RN

. Se asocia con un menor tiempo de llanto del RN

. Se asocia con menor dolor mamario y ansiedad materna

. Favorece la colonizacion del RN por flora materna no por flora
hospitalaria

La OMS recomienda el contacto precoz piel con piel en su Manual para la Atencion del
Parto Normal desde 1996. También forma parte de los 10 pasos de la "Iniciativa
Hospital Amigo de los Nifos para una lactancia feliz” (OMS/UNICEF) y esta incluido
en la Declaracién de Barcelona sobre los Derechos de la Madre y el Recién Nacido
(World Association of Perinatal Medicine, 2001), en las recomendaciones del Comité
de Estandares de la Sociedad Espafiola de Neonatologia (Comité de Estandares SEN,
2001), en las del Comité de Lactancia Materna de la AEP (Hernandez et al, 2005) y en

1 moore ER, Anderson GC, Bergman N. Contacto piel-a-piel temprano para las madres y sus recién nacidos sanos
(Revision Cochrane traducida). En: La Biblioteca Cochrane Plus, numero 3, 2008. Oxford, Update Software Ltd.
Disponible en: http.//www.update-software.com. (Traducida de The Cochrane Library, Issue . Chichester, UK: John
Wiley & Sons, Ltd.).
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las de la Seccion de Lactancia Materna de la Academia Americana de Pediatria (AAP,

2005).

La técnica del contacto piel con piel consiste en recibir al nifilo al nacer en una sala con

una temperatura ambiente adecuada (>24°C) con pafios limpios precalentados con los
que se va secando su superficie cutdnea al tiempo que se realiza una primera y rapida
evaluacion y se coloca sobre su madre. El contacto se realiza directamente piel con piel
sobre el abdomen o entre ambos pechos de la madre. Los pafios o toallas iniciales son
sustituidos tras secar al nifio por nuevos pafios secos que lo cubran. Se coloca también
un gorro (pues se sabe que es la cabeza el lugar por el que el cuerpo del RN disipa mas
calor) y opcionalmente se le coloca un pafial (segun el deseo materno). Es fundamental
que el espacio donde se realiza el piel con piel ademds de mantenerse térmicamente
estable (evitar apertura de puertas o ventanas etc..) ha de ser un ambiente tranquilo y lo
mads intimo posible (evitando la presencia de personas no implicadas en el proceso
asistencial aparte del acompafiante que la madre desee). Estas medidas se incluyen en el

llamado método Leboyer en honor del obstetra francés que las planted.

No estd clara la duracién ideal del contacto piel con piel pero la mayor parte de las

recomendaciones lo promueven en el periodo de tiempo que transcurre hasta la
estabilizacion de la primera mamada o inicio eficaz de la lactancia materna, ese periodo
que coincide con el llamado periodo sensitivo o de alerta tranquila del recién nacido va

a durar aproximadamente entre 50 y 120 minutos (variacion individual)

El contacto piel con piel ha de ser inmediato en el caso de un recién nacido vital con una
primera evaluacion satisfactoria pero ha de ser facilitado en cuanto sea posible en
aquellos niflos que han precisado alguna maniobra de estabilizacion inicial por nuestra
parte bajo la cuna de calor radiante. No existe evidencia para indicar en que momento
ha de iniciarse pero si el sentido comun parece indicar que cuando la estabilidad del
nifio lo permita.

Dada la evidencia actual debemos intentar ofertar este cuidado a todos los recién
nacidos sanos pero es evidente que esto implicard un esfuerzo inicial por nuestra parte,
todos estamos mas acostumbrados a desenvolvernos bajo el calor de la cuna radiante, no

se trata de comenzar a aspirar aguas meconiales de la via aérea del RN sobre el cuerpo
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de su madre, sino que debemos de empezar con nifios absolutamente saludables de cuya
valoracién nos mostremos confiados y tranquilos.

El contacto piel con piel favorece la lactancia materna pero por sus otras beneficios para
el recién nacido debe ofrecerse igualmente a las madres que deseen lactancia artificial.
Las ventajas del cuidado piel con piel son claras para el recién nacido pero puede haber
madres que muestren su rechazo a realizarlo o al menos inicialmente, debemos siempre
de tener en cuenta el deseo materno y respetar su decision.

El padre también puede y debe realizar este tipo de cuidado cuando la situacién materna
no lo permita o en el caso de gemelos que no puedan manejarse en la superficie materna
siempre de acuerdo a su deseo personal.

En el caso de parto por cesarea, también es posible realizarlo con la colaboracion del
equipo quirdrgico y de anestesia aunque la sobrecarga asistencial en ocasiones puede
limitar el poder llevarlo a cabo y puede delegarse también en el padre.

Una vez colocado sobre la piel de su madre, se pueden realizar todas las maniobras que
competan a la estabilizacion del nifio: pinzamiento del corddn, test de Apgar y otras
medidas.

Medidas de estabilizacion inicial: Algunos recién nacidos sanos pueden precisar
pequefias maniobras de estabilizacién en el primer minuto de vida, si la valoracion
inicial como explicamos en parrafos anteriores no es absolutamente satisfactoria. Son
medidas bdsicamente de apertura y liberacion de la via aérea. Muchas veces suele ser
suficiente posicionar adecuadamente al recién nacido y retirar las secreciones con una
gasa. Si no es eficaz se procederd a una suave aspiracion de boca y nariz, por este orden,
de duracién breve (no superior a 5 segundos) y siempre con control de mandmetro. Una
succion mds intensiva o enérgica se ha demostrado que conlleva riesgos (especialmente
reacciones vagales) y no aportan beneficio, la aspiracion ha de reservarse para los nifios

que lo precisen, no se recomienda la aspiracidn sistemdtica de todo RN.

Estas maniobras podemos realizarlas encima de la madre si tenemos confianza y la
situacion del RN lo permite. Teniendo en cuenta que si no nos sentimos seguros o la
respuesta del nifio no es favorable no hemos de demorar su traslado a un lugar donde
podamos proseguir con la reanimacion con mas facilidades.

Del mismo modo que no se recomienda la aspiracion sistemadtica, tampoco el paso
rutinario de sonda por orificios naturales (coanas/estomago/recto) ni el lavado géstrico

estan indicados de rutina.
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Valoracion del RN. Test de Apgar-gasometria de cordéon umbilical: El test de
APGAR al minuto y a los 5 minutos de vida debe ser aplicado a todos los recién
nacidos. Asi como la gasometria arterial de sangre de cordon umbilical es muy
recomendable incluso en aquellos casos en que no se ha detectado una pérdida de
bienestar fetal prenatal ni factores de riesgo. La normalidad de la gasometria arterial
junto con los datos clinicos descartan la encefalopatia hipéxico-isquémica.

Ligadura del cordén umbilical: Existe controversia sobre el momento en que debe
realizarse. La ligadura puede ser inmediata (<10 segundos), precoz (10-30 s.),
intermedia (30-60 s.) o tardia (60-180 s.). Se han publicado una serie de estudios que
defienden la ligadura tardia del cordon cuando este deje de latir, aproximadamente a los
2-3 minutos de vida (en parto vaginal donde existe incremento del flujo el tiempo
podria ser menor).

La hipdtesis es aumentar los depdsitos de hierro en los recién nacidos. Las reservas
férricas del RN al nacimiento son de 75mg/kg de hierro que este ha recibido a lo largo
de la gestacion. Si se realiza una ligadura tardia recibird 40-50 mg mas (el 80% en el
primer minuto). Con respecto a la volemia del RN esta es de 70 ml/kg y con la ligadura

tardia se le aporta un 30% mas.

Miligramos de
de hierro que recibe el nifio segun tiempos
de clampeo del corddn
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Los estudios que apoyan la ligadura tardia, demuestran mayores reservas férricas y una
menor tasa de anemia en meses posteriores en los lactantes sometidos a la misma. Este
beneficio no se acompafia de complicaciones significativas, si bien se ha detectado una
mayor incidencia de ictericia en los primeros dias de vida aunque no de policitemia

sintomatica o significativa °.

2
Hutton EK, Hassan ES. Late vs early clamping of the umbilical cord in full-term neonatos: Systematic review and

metanalisis of controlled trials. JAMA 2007; 297:1241-52.
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La ligadura tardia se ha mostrado especialmente beneficiosa en nifios prematuros, en
hijos de madre anémica y en poblaciones con déficit de hierro (tercer mundo)’. En
prematuros la ligadura tardia se ha relacionado con una menor necesidad de transfusion,
incidencia de hemorragia intraventricular y de sepsis.

Por lo tanto dados los beneficios asociados y la ausencia de riesgos significativos en los
casos en que sea posible puede realizarse la ligadura tardia del cordén. Hay que sefialar
también que la ligadura tardia desfavorece la donacién de células de cordén por lo que
debemos facilitar esta informacion a la madre si ha manifestado su deseo de donacion.
Existen una serie de situaciones donde la ligadura tardia entrafia riesgo para el recién
nacido y debe procederse a una ligadura inmediata: necesidad de RCP o aspiracion de
meconio, presencia de una circular de cordon irreductible, madre con grupo sanguineo
Rh negativo sensibilizada, anestesia materna, ciertas malformaciones, desprendimiento
placentario, interés en donacién sangre cordon, retraso de crecimiento intrauterino,
Diabetes Mellitus (los dos dltimos por el riesgo aumentado de policitemia).

La técnica de ligadura consiste en colocar al RN en un plano igual o levemente inferior

a la placenta (méximo 10 cm). No parece haber problema cuando se practica el Leboyer
(con el recién nacido colocado piel con piel sobre su madre) aunque tal vez sea
recomendable colocar al bebé en la posicion mas proxima al plano de la placenta
(abdomen y no regién pectoral antes de que se corte el cordon). Se coloca la pinza a
unos 3-4 cm de la insercion abdominal del cordén dejando al menos un cm en el otro
extremo donde se procede al corte (las pinzas situadas muy en el borde podrian salirse
accidentalmente). No se debe en cualquier caso exprimir el cordon.

Otras medidas: profilaxis, segunda evaluacion. Una vez ligado el cordén vy
manteniendo al nifio en una situacién térmica estable nos planteamos una serie de
medidas que podemos diferir para interferir lo menos posible en el establecimiento del

vinculo y de la lactancia. Son medidas diferidas o de un segundo tiempo. Esto no

McDonald SJ, Middleton P. Effect of timing of umbilical cord clamping of term infants on maternal and neonatal
outcomes. Cochrane Database of Systematic Reviews 2008. CD004074. DOI:10.1002/12651858.CD004074.pub2.

3 Alistair G.S. Philip  Delayed Cord Clamping in Preterm Infants Pediatrics 2006,117;1434-1435

Rabe H, Reynolds G, Diaz-Rossello J.Early versus delayed umbilical cord clamping in preterm infants. Cochrane
Rev.2004 Oct 18,(4):CD003248.
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implica que descuidemos la observacion al nifio sin separarlo de su madre en busca del
cualquier signo de distrés (dificultad respiratoria etc..). El peso del recién nacido puede
demorarse a la primera hora de vida. La exploracion completa del RN puede realizarse
en cualquier momento en las primeras horas de vida.

Medidas profilacticas: Profilaxis de la enfermedad hemorragica del recién nacido.
La enfermedad hemorréagica del RN guarda relacion con las bajas reservas de vitamina
K que tiene el RN en el momento del nacimiento. Existe una forma precoz de la
enfermedad que es la mas frecuente (2-3 veces mas que la tardia) y tiene lugar en la
primera semana de vida, la forma tardia ocurre mas alld de las 2 semanas. La incidencia
de la forma precoz es de 2.5 a 17 casos/1000 RN si no se establece profilaxis con
vitamina K, mientras que la forma tardia presenta una incidencia en Europa de 7
casos/100.000 RN, pero ha llegado estimarse en 1 caso/6000 RN con lactancia materna
exclusiva. Esto es especialmente acusado en los nifios con LM exclusiva (pues las
formulas artificiales estdn suplementadas con vitamina K) y en los nifios con ausencia
de alimentacion enteral en los primeros dias de vida (ej atresia intestinal intervenida)
sino reciben suplementos parenterales de la misma.

La profilaxis con vitamina K se realiza de modo rutinario en las maternidades desde
1961, lo que ha supuesto un descenso significativo en la mortalidad: de 130 a 3

casos/100.000 RN. Por lo tanto estd indicada en todos los recién nacidos especialmente

en los de mayor riesgo (madre consumidora de anticoagulantes, rifampicina o
antiepilépticos, dificultades alimentacion, LM exclusiva).

La administracién habitual es por via intramuscular en una dosis unica de Img (0.5 mg
si el peso es inferior a 2 kg) en las primeras 6-12 horas de vida. De rutina se suele
administrar al nacimiento pero podria demorarse para no interferir en el establecimiento
del vinculo. En los ultimos afios ha surgido la demanda de algunos padres que rechazan
la via im y solicitan la administracion por via oral. En ciertos paises como Holanda la
via oral es la habitual con una dosis semanal durante 3 meses. Los estudios demuestran
una eficacia similar de la via oral para la prevencion de la hemorragia precoz (siempre
que su administracion se realice adecuadamente) pero no tanto la forma tardia‘. El
principal problema es su administracion repetida lo que se asocia a fallos de

cumplimiento y su absorcidn erratica. Existen varias pautas. Una que se ha demostrado

4 Cornelissen M, Von Kries R, Loughnan P, Schubiger G. Prevention of vitamin K deficiency bleeding: efficacy of
different multiple oral dose schedules of vitamin K. Eur J Pediatr.1997; 156 :126 —130

Puckett RM, Offringa M. Prophylactic vitamin K for vitamin K deficiency bleeding in neonates. Cochrane Database of
Systematic Reviews 2000, Issue 4. Art. No.: CD002776. DOI: 10.1002/14651858.CD002776
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eficaz seria administrar 2mg de vitamina K oral por dosis del modo siguiente: en nifios
con lactancia materna se recomiendan 3 dosis: al nacimiento, a la semana de vida y al
mes de vida. En los nifios con lactancia artificial seria suficiente con 2 dosis (una al
nacimiento y la segunda semana de vida).

Profilaxis de la Oftalmia neonatorum. Otra profilaxis estandarizada aunque no en
todos los paises (UK y Australia no la realizan sistematicamente) es la prevencion de la
conjuntivitis producida por gérmenes de transmision sexual, comunmente Neisseria
gonorrhoeae 'y Clamydia trachomatis (ETS mdés frecuente en la actualidad).
Previamente a la instauracion de esta profilaxis no eran infrecuentes los casos de
ceguera derivados de la llamada oftalmia neonatorum. Si la madre es portadora de estos
gérmenes existe un riesgo de transmision del 50-70% y del 50% de desarrollar
afectacion ocular. Estudios han demostrado que la profilaxis propuesta actualmente con
colirio antibidtico (eritromicina al 0.5% o tetraciclina al 1% en preparados unidosis para
prevenir contaminaciones) y no con preparados quimicos irritantes y lesivos para la
mucosa conjuntival (nitrato de plata) es eficaz para el Gonococo y algo menos pero
también para Clamidia. En ausencia de un cribado sistematico de ETS en la gestante
(dado que en muchas ocasiones se presentan en las madres de forma asintomatica)
parece lo mas recomendable administrarlo a todos los recién nacidos. Su administracion
puede demorarse mas alld de la primera hora de vida para no nublar la vision del recién

nacido e interferir en el vinculo.

Identificacion del recién nacido: Se han desechados por su inexactitud sistemas de
identificacion como las huellas del RN. Los sistemas recomendados son los de pulsera o
pinza de cordén con cédigo de identificacion y/o nombre de la madre. En un futuro tal
vez no lejano se plantearan técnicas de identificacion mediante ADN. El mantener la

unién de madre e hijo evita problemas de identidad del recién nacido.

Cuidados en Maternidad. El ingreso en la Maternidad ha de ser conjunto madre e hijo
(rooming-in o cohabitacidn) sin separarlos en ningin momento. El ingreso conjunto
habitualmente durard 48 horas si se trata de un parto normal y 96 horas o mas en los
casos de cesarea. Este tiempo de observacion del RN suele ser suficiente para detectar
los principales problemas. Pero es importante garantizar un apoyo posterior al alta que

va a evitar una alta tasa de ingresos y complicaciones relacionadas fundamentalmente
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con el desarrollo de ictericia y/o deshidratacion en relacion a una lactancia deficiente no

suficientemente bien instaurada.

Otras cuestiones relativas al cuidado del RN en su ingreso en Maternidad son la higiene
del RN que debe demorarse a las primera horas de vida (excepto madre VIH y/o VHC)
y los cuidados del cordén umbilical. Se recomienda mantener el cordon seco, cubierto
por una gasa que ha de cambiarse frecuentemente, junto con el pafial, cuando se
produzca miccién o defecacion y se manche. El uso de antisépticos no se han
demostrado superior a los cuidados anteriores en cuanto al desarrollo de infeccion pero
pueden ser recomendable en medios en que los que la higiene no sea la adecuada. Se
recomienda la clorhexidina al 4% frente al alcohol de 70° que puede favorecer el retraso
en la caida del cordén’.

Una cuestion fundamental en la Maternidad es la promocién y apoyo completo a la

lactancia materna, la mejor alimentacidn que existe para el RN por razones multiples de

todos conocidas. Para ello es imprescindible una adecuada formacién del personal
implicado. La instauracion de la alimentacion en los primeros dias ha de ir acompafiada
de un estricto control ponderal (especialmente en los nifios con peso menor a 2500 gr o
superior a 4000gr que tienen un mayor riesgo de perdida ponderal >10%) y controles de
glucemia en los casos indicados. Junto con el control del peso es necesario un control
de micciones y deposiciones y valorar el desarrollo de ictericia.

En la maternidad es el momento de realizar una exploraciéon mas completa del RN y
también el cribado de determinadas anomalias como la sordera mediante el cribado
auditivo y las enfermedades metabdlicas.

Otros cuidados que se realizan son la vacunacion, controles de riesgo infeccion perinatal

etc...

En resumen: En los cuidados del RN tras el nacimiento debemos de combinar calidad
de la asistencia con calidez humana. Es importante estar preparados para eventuales
complicaciones aunque en la mayor parte de los casos nuestra intervencidén va a ser
minima. El contacto piel con piel es un excelente método de termorregulacion del recién
nacido y se ha relacionado positivamente con una lactancia materna exitosa y otras

ventajas. Ciertas medidas profildcticas a veces controvertidas son beneficiosas para el

> Zupan J, Garner P, Omari AAA. Topical umbilical cord care at birth. Cochrane Database of Systematic Reviews 2004,
Issue 3. Art. No.: CD001057. DOI:10.1002/14651858.CD001057.pub2.
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recién nacido pero hemos de encontrar el momento de administrarlas para que supongan

la minima molestia e interferir lo mds minimo con el vinculo entre madre e hijo.
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NUEVAS VACUNAS COMERCIALIZADAS Y PROXIMAS
POR COMERCIALIZAR: ;SON NECESARIAS?

F Martinon-Torres, L Redondo Collazo, C Rodriguez-Tenreiro

Unidad de Investigacion en Vacunas. Instituto de
Investigacion Sanitaria de Santiago*
Area de Pediatria

Complejo Hospitalario Universitario de Santiago

* La Unidad de Investigacion en Vacunas del Instituto de Investigacion Sanitaria de Santiago (www.regalip.es) esta actualmente
constituida por: Marta Bouzon Alejandro, Silvia Dosil Gallardo, Maria José Ferndndez Seara, Elena Lopez Sudrez, Natalia Garcia
Sdnchez, Luisa Garcia Vicente, Jose Maria Martindn Sdnchez, Federico Martinon Torres, Nazareth Martinon Torres, Belén
Mosquera Pérez, Manoel Muiiiz Fontan, Dolores Oreiro Garcia, Lorenzo Redondo Collazo, Silvia Rodriguez Blanco y Carmen

Rodriguez-Tenreiro Sdnchez
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La contestaciéon no puede ser otra: si, son necesarias. Como pediatras somos
conscientes de que ninguna medida es tan eficaz en la prevencion de la enfermedad.
Ademas, se estd produciendo un avance experimental en el disefo y desarrollo de
nuevas vacunas. Pero también es cierto que han cambiado ciertos conceptos y que, mas
pronto que tarde, la vacunacién se transformard para pasar a ser individualizada y
predictiva. Mientras tanto se incorporan progresivamente a nuestro “armamento”
preventivo, vacunas muy demandadas, que resolveran algunos de los problemas
pedidtricos mas prevalentes. Sobre ellas cabe destacar algunos comentarios que son los

que siguen:
- Neumococo

En relacidn a este germen, si partimos de la base de la indudable importancia de
la prevencion de la enfermedad neumocdcica, hemos de enfatizar dos logros: uno
cientifico, la incorporacién en los ultimos meses de dos nuevas vacunas conjugadas que
amplian la cobertura de su predecesora en mas serotipos, una en 3 (Synflorix® -1, 5 y
7F) y otra en 6 (Prevenar13® - 1, 3, 5, 6A, 7F y 19A); y otro pragmatico, el que, ahora
en Galicia, todos los nifios puedan recibir, de forma gratuita, una de estas vacunas. Un
gran logro, que supone un importante esfuerzo para la sanidad publica en época de
crisis, si bien eficiente con el ahorro que conlleva evitar la enfermedad y sus costes
asociados; pero también un gran triunfo para la pediatria gallega, cuyo papel en su
consecucion ha sido relevante. Y en esta situacion favorable, una advertencia, conocida
pero que no debemos olvidar: la necesidad de realizar un rescate adecuado frente a los
nuevos serotipos, tanto de los nifios de alto riesgo como sanos (Tabla 1). En concreto,
los nifios de hasta 59 meses de edad que previamente hayan recibido la pauta completa
con cualquiera de las vacunas antineumocdcicas conjugadas VNC7 o VNC 10, pueden
beneficiarse de una dosis adicional de VNC13, administrada con, al menos, 2 meses de
intervalo tras la ultima dosis de vacuna antineumocdcica, lo que permite ampliar su
proteccion a los serotipos que incorpora esta nueva vacuna. Asimismo, a los nifios
inmunodeprimidos o con asplenia organica o funcional de 24 a 59 meses de edad, a los
que no se les haya administrado previamente ninguna dosis de VNCI13, debe

administrarsele dos dosis de esta vacuna separadas por un intervalo minimo de 2 meses.
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Ademads, en estos nifios debe completarse la vacunacion antineumocdcica con la vacuna
polisacarida de 23 serotipos, con un intervalo minimo de 2 meses tras la VNCI3.
También se ha de tener en cuenta que es preferible la administracion de la vacuna
conjugada antes de la polisacdrida, y si esto no fuera posible se administrard la VCN13
después. En otros nifios no inmunodeprimidos, pero con riesgo alto de padecer
infecciones frecuentes o graves por neumococo puede optarse por una o dos dosis de

VNCI13.

- Virus papiloma humano

En lo que respecta a este virus, a pesar de la rotundidad de las evidencias
cientificas, y las recomendaciones unanimes por parte de las sociedades cientificas y las
autoridades sanitarias, en muchos casos la publicidad negativa y la informacion sesgada
o seudocientifica, han obstaculizado el proceso de implementacion de la vacuna, y han
perjudicado a multitud de nifias o mujeres, que han interrumpido o ni siquiera han
iniciado su vacunacion (Tabla 2). Sin embargo, cada dia acumulamos mds informacion
cientifica de alta calidad que refuerza la importancia de las recomendaciones vigentes
de vacunacién frente a VPH, y que incluso permite establecer nuevas indicaciones a
corto y medio plazo, como la de vacunacion de mujeres por encima de los 26 afios de
edad, o la vacunacién del vardn, indicacion recientemente aprobada por la FDA
americana. Ya se han publicado los primeros datos de efectividad vacunal frente a
verrugas genitales, y disponemos de las primeras evidencias de eficacia frente a cancer
anal en vardn, asi como de eficacia frente a cénceres incidentes en mujeres previamente
tratadas. Atrds quedo el ruido mediatico inicial de los grupos “antivacuna VPH”, cuyos
argumentos y pseudologia se han ido desvaneciendo progresivamente, pero cuyo dafio,
en forma de nuevos casos evitables de cancer de cuello de ttero y otras muchas
patologias VPH relacionadas, serd sin duda irreversible. ;Volveran a los medios de

difusidn para pedir disculpas y hacerse cargo de las consecuencias?

- Rotavirus

Contra este agente infeccioso es bien conocido que existe una vacuna segura,
eficaz y efectiva, pero también lo es que ha sido vetada, de forma sorprendente y
unilateral, por la Agencia Espafola del Medicamento, en contra de las recomendaciones

y disposiciones establecidas por la FDA y la EMA. El motivo también sabido: un
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defecto de ‘“calidad” en la elaboracion del producto: la presencia de fragmentos de
circovirus en la vacuna, un virus porcino que no produce patologia en el humano, y que
esta en contacto habitual con las personas, por su gran ubicuidad, especialmente en los
productos derivados del cerdo. El razonamiento: el rotavirus no tiene importancia en
nuestro medio; el error: no valorar adecuadamente la relacién riesgo-beneficio; las
consecuencias: nueva confusion e innecesaria alarma, recelos frente a los pediatras que
la recomendaban , y sobre todo, volver a desproteger a nuestros nifios frente al
rotavirus. En Galicia, a través del proyecto ROTACOST y ROTEFEC

(www .rotacost.org), hemos demostrado una reduccién significativa de la incidencia de

enfermedad por rotavirus como consecuencia de la vacunacion frente a rotavirus, que en
nuestro medio alcanza una efectividad en la prevencion de un episodio de gastroenteritis
por rotavirus del 90,5% (1C95%: 82-95%) y de prevencién de ingreso del 94.7% (83-
99%). Confiemos que nuestras autoridades sepan reconsiderar su decision y rectificar, y

podamos reaundar la vacunacion habitual frente a rotavirus.

- Meningococo

En relacion a esta bacteria hemos de recordar consideraciones ya sabidas, pero
de suma importancia y vigentes, y otras nuevas, esperanzadoras y practicas (Tabla 3).
La enfermedad meningocdcica causada por el serotipo B es la causa de muerte por
sepsis mas frecuente en nuestro pais. Las estrategias de desarrollo vacunal basadas en el
polisacarido capsular han fracasado, a diferencia de otros serogrupos, por similitud en
su composicion a estructuras humanas. Las vacunas basadas en OMVs han mostrado
utilidad para serosubtipos concretos, por lo que serian utiles como vacunas a la carta en
contextos epidémicos. De todas las estrategias seguidas para lograr la ‘“vacuna
universal” frente al meningococo B sélo las vacunas recombinantes y la vacunologia
reversa han logrado inducir respuestas inmunoldgicas frente a la gran mayoria de cepas

de meningococo B.

Los ensayos clinicos realizados con la vacuna recombinante rLP2086 en adultos
y adolescentes (Fase I/II) ponen de manifiesto que la vacuna es capaz de generar
anticuerpos frente a todas las cepas de meningococo B y que su perfil de seguridad es
adecuado. Los resultados recientemente publicados de un ensayo clinico en Fase III de

la vacuna rMenB+OMYV NZ indican una amplia cobertura de la misma frente a las
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cepas circulantes de la bacteria, con reactogenicidad similar a la de las vacunas
rutinarias. Es probable que esta vacuna este disponible comercialmente a finales del

2011.

Mientras tanto, disponemos ya en Espafia de la vacuna conjugada antimeningococica
tetravalente (A,C,Y, W135 — Menveo®) aplicable a partir de los 11 afios de edad, puede
ser un excelente refuerzo, que amplia ademds la cobertura de serotipos de la
monovalente conjugada incluida en nuestro calendario. No olvidemos que ya estamos
pensando en cambiar el 241 por un I1+I+1, es decir, mover una dosis de
primovacunaciéon a recuerdo en la adolescencia para mantener niveles protectores

suficientemente altos en un momento critico de incidencia de la enfermedad.

Recientemente nuestro grupo de investigacion en enfermedad meningocdcica (red

ESIGEM; www.esigem.org) en un trabajo colaborativo con el International

Meningococcal Disease Consortium, establecia las bases genéticas de la susceptibilidad
individual a la enfermedad meningocdcica: son precisamente variaciones en los genes
del factor H del complemento y la proteina 3 relacionada con el factor H del
complemento, los que determinan que un individuo sea susceptible o no al
meningococo. Estos resultados nos invitan a pensar que quizas nos encontremos ante el
verdadero “punto débil” de tan devastadora bacteria y que las nuevas vacunas en
desarrollo —que incluyen antigenos relacionados con la captacion de factor H por parte

del meningococo- estén por fin en la direccion correcta.

- Virus respiratorio sincitial

Para este virus, la actualidad es la que sigue. Se estdn realizando ensayos
clinicos que evaluan dos tipos de vacunas experimentales: las vacunas de subunidades
para la inmunizacién de ancianos, nifios seropositivos para el VRS en alto riesgo de
enfermedad grave por este virus y embarazadas; y vacunas atenuadas destinadas
principalmente para la inmunizacién de lactantes pequeios y, quizds, de los ancianos.
La tecnologia de recombinacion permitird perfeccionar ain mds las vacunas
experimentales atenuadas existentes, para lograr vacunas disefiadas por manipulacion
genética que sean convenientemente atenuadas, inmundgenas y fenotipicamente

estables.
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Una vacuna viva atenuada bivalente contra el VRS y el virus parainfluenza tipo
IIT VPI-3 (MEDI-534) ha demostrado ser inmundgena y protectora en modelo animal,
no predispuso al desarrollo de enfermedad intensificada tras la exposicion al virus
salvaje y el trofismo tisular del virus quimérico fue exclusivamente respiratorio. En
estos momentos estamos en la fase 1 de desarrollo en lactantes, coordinada

nacionalmente desde Galicia, con resultados intermedios muy alentadores.

- Gripe

Acerca de la gripe hemos de recordar que como consecuencia del desarrollo de
la pandemia gripal, se ha frivolizado sobre esta enfermedad y sus vacunas, con un
impacto todavia por determinar en afios sucesivos. Pero lo cierto es que, sin lugar a
dudas, la vacunacion frente a la gripe debe garantizar la cobertura de los nifios de alto
riesgo, pero puede extenderse su indicacién a otros nifios, siempre que la familia lo
requiera o el pediatra lo estime oportuno. Con la llegada inminente de nuevas vacunas
mas polivalentes, con mayor capacidad inmundgena en el lactante (adyuvadas), y mas
facil posologia (intranasales, micropuncion subcutdnea), serd mas facil cumplir los
objetivos actuales de cobertura de vacunacion antigripal y probablemente nos permita

establecer la recomendacion de vacunacion universal frente a la gripe.

El mundo de las vacunas, cuyo origen ha sido empirico, se esta revolucionando
conceptualmente, y caminamos firmemente hacia la era vacunémica y la vacunacion
predictiva e individualizada. Bajo esta nueva corriente se engloban la adversémica, la
inmundmica, la farmacogendmica, la transcriptomica, y otras “Omicas” que nos
ayudaran a entender y predecir, qué dosis, cuantas dosis, con qué intervalo, cuales serdn
los efectos secundarios, al tiempo que si realmente un individuo en particular necesita o
no ser vacunado frente a una determinada enfermedad. Gracias a estas técnicas
podremos establecer biomarcadores poblacionales, la base genética de efectos adversos
raros, o conocer la inmunogenicidad personalizada frente a un determinado antigeno, y
ademads, tomar decisiones rdpida stop/go en el desarrollo de nuevos prototipos
vacunales. Indudablemente ese es el futuro inmediato -la vacunacién personalizada-
pero mientras tanto la vacunacion universal con las mas aventajadas vacunas

disponibles constituye la mejor de las estrategias.
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Tabla 1. Esquemas de transicion de la VNC7 a la VNC13 en niiios que no han
completado la vacunacion y rescate en nifios completamente vacunados (adaptado

de CAV AEP 2010 - www.vacunasaep.org)

Serie primaria Refuerzo Rescate
24-59
2 meses 4 meses 6 meses >12 meses
meses
Niiio 1 VNC7 VNC13 VNC13 VNC13 --
Niiio 2 VNC7 VNC7 VNC13 VNC13? --
Niiio 3 VNC7 VNC7 VNC7 VNC13? --
Niiio 4 VNC7 VNC7 VNC7 VNC7 VNC13

(1) En nifios entre 12 y 23 meses se puede completar la pauta de vacunacién con solo 1 dosis basdndose en

recomendaciones oficiales.
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Tabla 2- Recomendaciones de vacunacion frente al VPH (adaptado de Cortés J et

al. Prog Obstet Ginecol 2010;53 (Supl. 1):1-19.)

1. Niiias de 9 a 14 aiios. Maxima prioridad por su maximo potencial preventivo (Evidencia 1A, Consenso
Interno E),

a. Elevada inmunogenicidad en este rango de edad, mayor que en edades posteriores.

b. No exposicién previa al VPH y por tanto médximo potencial preventivo de la vacuna.

c. Altoriesgo de adquisicién precoz de VPH desde el inicio de la actividad sexual

d. Mayor riesgo de lesiones cancerigenas cuanto mds precoz es la exposicién al VPH

e. Mayor accesibilidad y mejor cumplimiento de pauta vacunal en este grupo etario.

2. Mujeres hasta 25/26 afios. Alta prioridad por evidencia de alto potencial preventivo (Evidencia 1A,
Consenso interno E).
a. Elevada inmunogenicidad en este rango de edad y eficacia demostrada.
b. Aquellas sin relaciones sexuales no habrdn contactado con el VPH
c. Algunas con relaciones sexuales pueden no haber estado ain expuestas al VPH
d. La mayoria de las que hayan estado expuestas al VPH, no habrédn tenido contacto con todos los tipos de
VPH frente a los que protege la vacuna.
e. En aquellas que son VPH +, no induce modificacién del curso del tipo de VPH presente, pero pueden
obtener alta proteccion sin interferencia frente a los otros tipos de VPH contenidos en la vacuna.
f.  No hay necesidad de realizar determinacién de VPH previo a la vacunacién.
g. Larealizacion de catch-up hasta esta edad mejora la eficiencia de la vacunacidn y acorta significativamente
el tiempo que tiene que transcurrir hasta la obtencién de los beneficios de la vacunacién en términos de
salud publica.

h. Reduciria la reinfeccidn o reactivacion de una infeccidn latente.

3. Mujeres mayores de 26 aiios. Datos objetivos positivos de inmunogenicidad y seguridad (hasta 45-55
afios) (Cervarix®), y datos de eficacia clinica con Gardasil®, que apoyan una indicacién individualizada (Evidencia
1B, Consenso interno E).
a. La indicacién de vacunacién en mujeres sexualmente activas por encima de los 25-26 afios no es eficiente
desde la perspectiva de salud publica y por ello debe individualizarse.

b. La gran mayoria de las mujeres sexualmente activas de este grupo pueden beneficiarse de la vacunacién.

4. Varones. Datos objetivos positivos de inmunogenicidad y seguridad para ambas vacunas en nifios
(Evidencia 1A, Consenso interno E), y datos de eficacia clinica con Gardasil® que apoyan una indicacién
individualizada (Evidencia 1B, Consenso interno OC).
a. Gardasil®: Aprobada en nifios 9 — 15 afios y datos iniciales de proteccién frente a verrugas genitales en
varones y verrugas y AIN en varones homosexuales.
b.  Cervarix®: Datos publicados de seguridad e inmunogenicidad en nifios de 10 a 18 afios
c. Puede estar indicada desde la perspectiva de salud publica en caso de no lograrse coberturas altas en

mujeres.
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Tabla 3.- Vacunas frente a meningococo B

Vacuna

Vacuna basada en el

polisacarido capsular

Vacunas basadas

en

vesiculas de membrana

externa

Vacunas basadas
nuevos antigenos

en

Componentes

Polisacarido capsular

Polisacérido capsular unido covalentemente a proteinas
de membrana externa

Polisacarido  capsular conjugado con  proteinas
transportadoras

Polisacarido capsular modificado conjugado con toxoide
tetdnico

Monovalentes (Cuba, Noruega, Nueva Zelanda)
Polivalentes (Holanda, Reino Unido)

Con proteinas recombinantes (OMV IpxL2-/synX-)

rL.P2086

Vacunologia reversa rMenB

rMenB + OMV NZ
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Talleres |
Sabado 10:00 — 11:30h

¢ Casos clinicos interactivos en Enfs. Infecciosas
o Dr. F. Alvez, Dr. J. Couceiro, Dra. C. Lobelle

* Medicina del Adolescente:
“Habilidades de comunicacion con el adolescente”
o Dr. Luis Rodriguez Molinero

* Ortopedia Pediatrica
o Dr. Pedro Gonzdalez-Herranz

Talleres I
Sabado 16:30 — 18:00h

* Medicina del Adolescente:
“Habilidades de comunicacion con el adolescente”
o Dr. Luis Rodriguez Molinero

* Ortopedia Pediatrica
o Dr. Pedro Gonzdalez-Herranz

* Guias Clinicas en Alergologia Pediatrica:

De la teoria a la practica
o Dr. Manuel Boquete Paris
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CASO CLINICOS INTERACTIVOS EN INFECCIOSAS:
ADENOPATIA CERVICAL AGUDA UNILATERAL

C Lobelle Gonzalez

Pediatria de Atencion Primaria
Servicio de Atencion primaria

Vilalba, Lugo
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Se presenta el caso clinico de un nifio de 14 afios de edad que acude “urgente”
(remitido por el profesor) por la aparicion “brusca” de un bultoma laterocervical

derecho, de unas horas de evolucion, que antes de ir a clase no tenia.

Antecedentes:

Ambiente familiar sano. No hay datos relevantes de enfermedades familiares.

Nifio sano, correctamente vacunado, que realiza controles de salud en pediatra privado.

No constan en la historia clinica datos de interés.

Anamnesis y enfermedad actual:

Aproximadamente 18 horas antes de acudir a la consulta, se queja de dolor en el cuello,
que la madre achaca a una mala postura; tras el suefio nocturno el dolor aparentemente
desaparece y acude al instituto con normalidad. A ultima hora un profesor detecta el
bultoma en el lado derecho del cuello, por lo que avisa a la madre para que consulte a su
Pediatra porque cree que puede ser un proceso importante. No relatan ni fiebre ni

ningun otro sintoma acompafante.

En ese momento se explora al nifio y se aprecia una adenopatia de unos 3 cm de
diametro, movil, levemente dolorosa, sin signos inflamatorios en la piel suprayacente,
localizada en la region laterocervical derecha a nivel submandibular. La exploracion
ORL s6lo muestra una discreta hiperemia faringea. No se detectan visceromegalias ni

otras adenopatias valorables.

Ante la sospecha de una probable adenopatia infecciosa o reactiva, y dada la corta
evolucion del cuadro, se emplaza a la madre a vigilar al nifio y consultar al dia

siguiente.

En la siguiente consulta, a las 24 h, el nifo relata febricula y dolor de cuello, sin otros

sintomas acompaiiantes.

Exploracion Clinica

Buen estado general. Adenopatias laterocervicales (no se precisa més) una de ellas (lado

derecho mas grande). No hay exudado amigdalar ni hepatoesplenomegalia. Resto de la
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exploracion fisica normal. Temperatura: 37,2 °C.
Juicio Clinico

Probable MONONUCLEOSIS INFECCIOSA, por lo que se solicitan:

Exploraciones complementarias:

* Hemograma:

Hemoglobina 15,3 g/dL; hematocrito 45 %; leucocitos 8500/mm’ (49,4% neutrdfilos;

43 .4 % linfocitos; 6% monocitos). No informan de la presencia de células atipicas.

* Bioquimica

ALT: 166 U/L; AST: 206 U/L. Resto: normal.
* Serologia de virus Epstein Barr, Citomegalovirus y Toxoplasma

e Cultivo de frotis faringeo

Ante estos hallazgos se mantiene el diagndstico de MONONUCLEOSIS
INFECCIOSA, y se remite al paciente a su domicilio, con la prescripcion de

antitérmicos, reposo relativo y vigilancia.

A las 48 horas de iniciar el proceso, consulta de nuevo por la apariciéon de fiebre (38-
38,5° C), que cede adecuadamente con antitérmicos, y dolor de garganta. La exploracion
clinica sigue siendo similar a la anterior, salvo por la aparicidon de enantema palatino. Se

mantiene el diagndstico a la espera de resultados de las pruebas pendientes.
Se discuten a partir de este momento:

* Diagndsticos a considerar
* ;Son correctas las pruebas complementarias realizadas?
* Es correcta la actitud expectante o deberia haberse iniciado algiin tratamiento

antibidtico?
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HABILIDADES EN COMUNICACION CON
ADOLESCENTES

L Rodriguez Molinero

Pediatria de Atencion Primaria

Especilista en Atencion al Adolescente
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1.- INTRODUCCION

Los humanos somos seres sociables por naturaleza y pasamos la mayor parte de
nuestras vidas relaciondndonos. Desde el nacimiento somos capaces de ver y oir.
Vemos movimientos, gestos y ademanes y oimos sonidos que se relacionan con lo que
vemos. Y desde el nacimiento, a través de las atenciones de nuestros cuidadores,
aprendemos a solventar nuestras necesidades. Al mismo tiempo, percibimos emociones
placenteras o desagradables cuando somos atendidos. Se inicia asi un camino largo de
aprendizajes de comunicacidon que no terminara nunca.

El psicélogo Abraham Maslow (1908-1970) expresé los diferentes niveles de
necesidades, desde las mas fisioldgicas (comer, beber) hasta las mds sofisticadas o
complejas (estéticas, trascendentales). Para este autor, es la comunicacién la que nos
permite satisfacer estas necesidades.

La comunicacion es el acto por el cual un individuo establece con otro un
contacto que le permite transmitir una informacién. En la comunicacién intervienen
diversos elementos, que se describen a continuacion, y que influyen para facilitar o
dificultar el proceso:

* Emisor: La persona (o personas) que emite un mensaje.

» Receptor: La persona (o personas) que recibe el mensaje.

* Mensaje: Contenido de la informacion que se envia.

« Canal: Medio por el que se envia el mensaje.

» Cddigo: Signos y reglas empleadas para enviar el mensaje.
+ Contexto: Situacion en la que se produce la comunicacion.

La comunicacién eficaz entre dos personas se produce cuando el receptor interpreta el
mensaje en el sentido que pretende el emisor. Seria la comunicacién ideal.

Axiomas de Watzlawick

Desde principios del siglo XX, la Escuela de Palo Alto (California) ha destacado
por el estudio e investigacion en el campo de la comunicacién. Entre sus componentes,
el psicologo y fildsofo austriaco Paul Watzlawick (1921-2007) contribuy6 enormemente
al andlisis del fendmeno de la comunicacién humana, y describié cinco axiomas,
considerados asi porque su cumplimiento es indefectible, o en otros términos, por que
reflejan condiciones que de hecho nunca se hallan ausentes en la comunicacién
humana. En otras palabras: el cumplimiento de estos axiomas no puede, por logica, no
verificarse.

+ Es imposible no comunicarse: Todo comportamiento es una forma de
comunicacion. Como no existe forma contraria al comportamiento («no
comportamiento» 0 «anticomportamiento»), tampoco existe «no comunicacion».

« Toda comunicacion tiene un nivel de contenido y un nivel de relacion, de tal
manera que el ultimo clasifica al primero, y es, por tanto, una
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metacomunicacion: Esto significa que toda comunicacién tiene, por un lado, el
significado de las palabras; por otro, informacion sobre el modo en que el
emisor quiere ser entendido; por un tercero, informacién sobre el modo en que la
persona receptora va a entender el mensaje; y por un cuarto, informacion sobre
como el emisor ve su relacion con el receptor de la informacién. Por ejemplo, el
comunicador dice: «Cuidate, chaval». El mensaje, en cuanto a contenido en este
caso podria ser “Evita que pase algo malo” y en cuanto a nivel de relacion
denotarfa amistad y paternalismo.

La naturaleza de una relacion depende de la gradacion que los
participantes hagan de las secuencias comunicacionales entre ellos: tanto el
emisor como el receptor de la comunicacion estructuran el flujo de la
comunicacion de diferente forma y, asi, interpretan su propio comportamiento
como mera reaccion ante el del otro. Cada uno cree que la conducta del otro es
la causa de su propia conducta, aunque lo cierto es que la comunicaciéon humana
no puede reducirse a un sencillo juego de causa-efecto, sino que es un proceso
ciclico, en el que cada parte contribuye a la continuidad (o ampliacién, o
modulacién) del intercambio. Un ejemplo es el conflicto entre padres y
adolescentes, donde cada parte actia aseverando que no hace mas que
defenderse ante los ataques de la otra.

La comunicacion humana implica dos modalidades: la digital y la
analdgica: la comunicaciéon no implica simplemente las palabras habladas
(comunicacion digital: lo que se dice); también es importante la comunicacién
no verbal (0 comunicacion analdgica: como se dice).

Los intercambios comunicacionales pueden ser o simétricos o
complementarios. La relacion de las personas comunicantes puede estar basada
en intercambios igualitarios, es decir, que tienden a igualar su conducta
reciproca (p.ej.. un padre critica fuertemente a su hijo adolescente, y el hijo
critica fuertemente al padre); o por el contrario, puede estar basada en
intercambios aditivos, es decir, donde uno y otro se complementan, produciendo
un acoplamiento reciproco de la relaciéon (p.ej.: el padre que se comporta de
manera dominante, y el hijo que se atiene a este comportamiento). Una relacion
simétrica es la que se presenta en seres de iguales condiciones (hermanos,
amigos, amantes, etc.), y una relacion complementaria es la que presenta un tipo
de autoridad (padre-hijo, profesor-alumno, medico-paciente).

La comunicacion entre médicos y adolescentes puede ser buena o mala en funcién de
los axiomas de Watzlawick. Los fracasos en la comunicacién entre médico y
adolescente, como individuos, se presentan cuando:

Ambos se comunican en un cédigo distinto. Si el lenguaje que usan un médico
y un muchacho de 14 afios no es el mismo.

El cddigo en el que se transmite el mensaje ha sido alterado dentro del canal, por
ejemplo, lo que se dicen en la entrevista clinica esta alterado por la palabra o el
gesto.

Se produce una falsa interpretacion de la situacién. Por ejemplo, se evidencia
que el valor de la salud para un médico no es el mismo que para un adolescente.
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« Se confunde el nivel de relacion por el nivel de contenido. Cuando hablamos,
por ejemplo, de las ventajas de hacer deporte, y esto se interpreta como deseo
de controlar nuestra vida de forma impositiva.

* La comunicacion digital no concuerda con la comunicacién analdgica. O sea
cuando el médico dice que fumar perjudica la salud, y sin embargo huele a
tabaco o tiene los dedos amarillos de nicotina.

+ Se espera un intercambio comunicacional complementario y se recibe uno
paralelo o simétrico. Esto sucede cuando los médicos ejercen de colegas
mientras que lo que espera el joven es que un adulto le trasmita seguridad,
confianza y ayuda.

La comunicacion entre el médico y el adolescente es eficaz cuando:

» El cédigo del mensaje es correcto. Médicos y adolescentes entienden lo mismo.

» Se evitan alteraciones en el codigo dentro del canal. No hay nada ni nadie que
interfiera en lo que quieren decir.

+ Se toma en cuenta la situacion del receptor. El médico entiende que el muchacho
puede no comprender bien, repite el mensaje, le pregunta y al final se asegura de
que lo ha entendido.

» El entorno en el que se produce la comunicacién es el correcto, o si ambas
partes, médico y adolescente, asumen que no lo sea (por ejemplo si las consultas
no tienen un minimo de confort para garantizar la confidencialidad y la
privacidad), sin que por ello se devalie la comunicacion.

+ Tanto médico como adolescente coinciden en la valoracién de los problemas de
salud que se plantean.

» La comunicacién digital concuerda con la comunicacion analdgica, es decir, hay
concordancia entre el lenguaje verbal y el gestual.

2.- TIPOS DE COMUNICACION

Las formas de comunicacién humana pueden agruparse en dos grandes categorias: la
comunicacion verbal y la comunicacion no verbal:

+ La comunicacién verbal se refiere a las palabras que utilizamos y a las
inflexiones de nuestra voz (tono de voz).

« La comunicacién no verbal hace referencia a un gran niimero de canales, entre
los que se podrian citar como los mds importantes el contacto visual, los gestos
faciales, los movimientos de brazos y manos o la postura y la distancia corporal.

Pese a la importancia que le solemos atribuir a la comunicacion verbal, entre un 65 % y
un 80 % del total de nuestra comunicaciéon con los demds la realizamos a través de
canales no verbales. Para comunicarse eficazmente, los mensajes verbales y no verbales
deben coincidir entre si. Muchas dificultades en la comunicacion se producen cuando
nuestras palabras se contradicen con nuestra conducta no verbal. Ejemplos:
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Un adolescente entra en nuestra consulta deseoso de hablar y el médico le recibe
mirando al ordenador o al reloj, y con un gesto desagradable.

Un adolescente llama por teléfono a su padre para decirle que ha aprobado el Dibujo de
1° de Arquitectura, que es muy dificil, y el padre le dice “;Pero solo has aprobado
eso?”.

3.- TECNICAS DE COMUNICACION EFICAZ

Todos conocemos, y podriamos citar en teoria, cuales son los principios bésicos para
lograr una correcta comunicacion. Pero aunque parecen perogrulladas, frecuentemente
nos olvidamos de ellos. Algunas estrategias que podemos emplear son sencillas:

3.1. La escucha activa

Uno de los principios mds importantes y dificiles de todo el proceso comunicativo es el
saber escuchar. La falta de comunicacion que se sufre hoy dia se debe en gran parte a
que no se sabe escuchar a los demds. Se estd atento a las propias emisiones, y en esta
necesidad propia se pierde la esencia de la comunicacion, es decir, poner en comun,
compartir con los demas. Existe la creencia errénea de que se escucha de forma
automadtica, pero no es asi. Escuchar requiere un esfuerzo superior al que se hace al
hablar, y mayor también del que se realiza al escuchar sin interpretar lo que se oye.
Pero, ;qué es realmente la escucha activa?

La escucha activa significa escuchar y entender la comunicacion desde el punto de
vista del que habla. ;Cudl es la diferencia entre el oir y el escuchar? Existen grandes
diferencias. Oir es simplemente percibir vibraciones de sonido, mientras que escuchar
es entender, comprender o dar sentido a lo que se oye. La escucha efectiva es
necesariamente activa, por encima de oir, que es lo pasivo. La escucha activa se refiere
a la habilidad de escuchar no sélo lo que la persona estd expresando directamente, sino
también los sentimientos, ideas o pensamientos que subyacen a lo que se estd diciendo.
Para llegar a entender a alguien se precisa asimismo cierta empatia, es decir, saber
ponerse en el lugar de la otra persona.

Elementos que facilitan la escucha activa:

» Disposicién psicolégica: prepararse interiormente para escuchar. Observar al
otro: identificar el contenido de lo que dice, los objetivos y los sentimientos.

» Expresar al otro que le escuchas con comunicacién verbal (ya veo, umm, uh,
etc.) y no verbal (contacto visual, gestos, inclinacion del cuerpo, etc.).

Elementos que hay que evitar en la escucha activa:
« La distraccion. Distraerse es facil en determinados momentos. La curva de la

atencion se inicia en un punto muy alto, disminuye a medida que el mensaje
continda y vuelve a ascender hacia el final del mensaje. Hay que tratar de



LX17 Congreso de la Sociedad de Pediatria de Galicia

combatir esta tendencia, haciendo un esfuerzo especial hacia la mitad del
mensaje, con objeto de que nuestra atencidon no decaiga.

» Las interrupciones al que habla.

* Juzgar.

* Ofrecer ayuda o soluciones prematuramente.

» El rechazo de lo que esté sintiendo, o su minusvaloracién, por ejemplo: "No te
preocupes, €so no es nada".

« Contar "tu historia" cuando el otro necesita hablarte.

+ Contraargumentar. Por ejemplo: Si uno dice "Me siento mal" no hay que
responder "Y yo también".

» El "Sindrome del Experto": Se le dan respuestas al problema, antes incluso de
que haya contado la mitad.

Habilidades para la escucha activa:

Mostrar empatia: Escuchar activamente las emociones de los demds es tratar de
"meternos en su piel" y entender sus motivos y sentimientos y hacerle saber que "nos
hacemos cargo". No se trata de mostrar alegria, ni de ser simpdticos, sino simplemente,
de ponernos en su lugar. Sin embargo, eso no significa aceptar ni estar de acuerdo con la
posicion del otro. Para demostrar esa actitud, usaremos frases como: “Entiendo lo que
sientes”, “Noto que...”.

Parafrasear. Verificar con las propias palabras lo que parece que el emisor acaba de
decir. Es muy importante en el proceso de escucha, ya que ayuda a comprender lo que el
otro esta diciendo y permite comprobar si realmente se estd entendiendo lo que dice, y
no malinterpretdndolo. Un ejemplo de parafrasear puede ser: “Entonces, segtin veo, lo

9 <,

que pasaba era que...”, “; Quieres decir que te sentiste...?”.

Emitir palabras de refuerzo o cumplidos. Pueden definirse como afirmaciones que
suponen un halago para la otra persona o refuerzan su discurso, al transmitir que uno
aprueba, estd de acuerdo o comprende lo que acaba de decir. Algunos ejemplos serian:
"Esto es muy divertido"; "Me encanta hablar contigo". Otro tipo de frases menos
directas sirven también para transmitir el interés por la conversacion: "Bien", "umm" o
"i{Estupendo!".

Resumir: Mediante esta habilidad informamos a la otra persona de nuestro grado de
comprension o de la necesidad de mayor aclaracion. Expresiones de resumen serfan:

* "Sino te he entendido mal..."
* "O sea, que lo que me estas diciendo es..."
« "A ver si te he entendido bien...."

Expresiones de aclaracion serian:

+ "¢Es correcto?"
+ "¢Estoy en lo cierto?"
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3.2. Algunos aspectos que mejoran la comunicacion:
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Al criticar a otra persona, hablar de lo que hace, no de lo que es. Las
etiquetas no ayudan a que la persona cambie, sino que refuerzan sus defensas.
Hablar de lo que es una persona seria: "Te has vuelto a olvidar de sacar la
basura. Eres un desastre"; mientras que hablar de lo que hace seria: "Te has
vuelto a olvidar de sacar la basura. Ultimamente te olvidas mucho de las cosas".
Discutir los temas de uno en uno, no "aprovechar" que se estd discutiendo, por
ejemplo sobre las bajas notas de la tdltima evaluacién de un muchacho, para
reprocharle de paso que es un despistado, un olvidadizo y que no es carifioso.
No ir acumulando emociones negativas sin comunicarlas, ya que producirian
un estallido que conduciria a una hostilidad destructiva.
No hablar del pasado. Rememorar antiguas ventajas, o sacar a relucir los
“trapos sucios” del pasado, no sélo no aporta nada provechoso, sino que
despierta malos sentimientos. El pasado sélo debe sacarse a colacion
constructivamente, para utilizarlo de modelo cuando ha sido bueno e intentamos
volver a poner en marcha conductas positivas quiza algo olvidadas. Pero es
evidente que el pasado no puede cambiarse; por tanto hay que dirigir las
energias al presente y al futuro.
Ser especifico. Ser especifico, concreto, preciso, es una de las normas
principales de la comunicacion. Tras una comunicacidn especifica, hay cambios;
es una forma concreta de avanzar. Cuando se es inespecifico, rara vez se
moviliza nada. Si por ejemplo, una chica puede quejarse del poco caso que en su
casa se la hace y se expresa asi: “No me hacéis caso”, “Me siento sola”,
“Siempre estdis ocupados”. Aunque tal formulacién exprese un sentimiento, si
no hacemos una propuesta especifica, probablemente las cosas no cambiaran.
Seria apropiado afiadir algo mas. Por ejemplo: Desde ahora vamos a procurar
cenar todos lo dias juntos y hablar de lo que ha pasado a todos durante el dia.
(Qué os parece? O “;Qué os parece si nos comprometemos a dejar todo lo que
tenemos entre manos a las 9 de la noche, y asi podremos cenar juntos y
charlar?”.
Evitar las generalizaciones. Los términos "siempre" y "nunca" raras veces son
ciertos y tienden a formar etiquetas. Es diferente decir: "Ultimamente te veo algo
ausente" que "Siempre estds en las nubes". Para ser justos y honestos, para llegar
a acuerdos, para producir cambios, resultan mas efectivas expresiones del tipo:
“La mayoria de las veces”, “En ocasiones”, “Algunas veces”, “Frecuentemente”.
Son formas de expresion que permiten al otro sentirse correctamente valorado.
Ser breve. Repetir varias veces lo mismo con distintas palabras, o alargar
excesivamente el planteamiento, no es agradable para quien escucha. Produce la
sensacion de ser tratado como alguien de pocas luces, o como un nifio. En todo
caso, se corre el peligro de que le rehiiyan por pesado cuando empiece a hablar.
Hay que recordar que: “Lo bueno, si breve, dos veces bueno”.
Cuidar la comunicacién no verbal. Para ello, tendremos en cuenta lo siguiente:
o La comunicacion no verbal debe de ir acorde con la verbal. Decir " Ya
sabes que te quiero" con cara de fastidio dejara a la otra persona peor que
si no se hubiera dicho nada.
o Contacto visual. El tiempo que se estd mirando a los ojos de la otra
persona debe ser frecuente, pero no exagerado.
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o Trasmitir afecto. El afectivo es el tono emocional adecuado para la
situacion en la que se estd actuando. Se basa en indices como el tono de
voz, la expresion facial y el volumen de voz (ni muy alto ni muy bajo).

* Elegir el lugar y el momento adecuados. En ocasiones, un buen estilo
comunicativo, un modelo coherente o un contenido adecuado pueden irse al
traste si no hemos elegido el momento correcto para transmitirlo.

o Observar el lugar: el ruido que exista, el nivel de intimidad, el ambiente.

o Si vamos a criticar o pedir explicaciones debemos esperar a estar a solas
con nuestro interlocutor.

o Si vamos a elogiarlo, serd bueno que esté con su grupo u otras personas
significativas.

o Si ha comenzado una discusién y vemos que se nos escapa de las manos,
0 que no es el momento apropiado, para interrumpirla utilizaremos frases
como: “si no te importa podemos seguir discutiendo esto en... mas
tarde”.

4.- PARA SER PRACTICOS

Durante muchos afios la practica clinica se relacionaba con la personalidad de cada uno
y con el “Arte Médico”. Desde que se sabe que la técnica de la entrevista puede
aprenderse, y que de ella dependen en gran medida los resultados clinicos, se ha
comprendido su utilidad. En la relacién entre el médico y el paciente-adolescente, la
entrevista es la herramienta clinica que se usa para investigar los problemas de salud.

Los objetivos de la entrevista son:

-Saber cudl es el problema de salud que existe, sea fisico, psiquico o social.

-Saber quiénes son los que reconocen el problema: la familia, la escuela o el
mismo adolescente.

-Saber como afronta el problema el adolescente.

-Saber como reacciona la familia, la escuela o la sociedad ante ese problema.

Durante la entrevista hay que considerar varios factores: La edad y el desarrollo
del adolescente; la familia que le acompaiia (0 no); sus problemas de salud, sus quejas,
sus vivencias, su autonomia; la confidencialidad, el tiempo y la legislacion.

Los profesionales que atendemos adolescentes tenemos que tener resuelta
nuestra adolescencia, es decir, ser psicologicamente adultos, capaces de ser autbnomos
e independientes.

Debemos usar un lenguaje asequible para el muchacho, que nos permita una relacién de
entendimiento.

Debemos reconocer nuestro papel parental sustitutivo. Muchos de los problemas del
adolescente vienen de la ausencia de una figura parental funcional.
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Finalmente, debemos ser neutrales. Es una caracteristica basica que nos permite asistir
al encuentro con el adolescente sin prejuicios ni planteamientos morales.

Desde el punto de vista practico, se recomienda identificarse como profesional, saber
de qué forma le gusta al paciente-adolescente que se le llame; saber escuchar, procurar
registrar las impresiones mas relevantes, garantizar la privacidad y confidencialidad y
procurar un ambiente de calidez que facilite la entrevista.

Hay muchos tipos de pacientes: habladores, silenciosos, emocionales-llorosos y
agresivos-oposicionistas. Cada caso exige actitudes distintas, pero siempre teniendo en
cuenta lo dicho anteriormente: hay que facilitar el didlogo, no juzgar, manifestar
simpatia y dejar la posibilidad de nuevos encuentros, en los que puedan cambiar la
actitud.

En nuestro modelo asistencial publico, el tiempo del que disponemos es escaso.
Nosotros trabajamos por la mafiana, cuando los chicos suelen estar en los lugares de
ensefianza. Nuestras consultas son masivas, mientras que ellos necesitan tiempo. Al
final hay que buscar tiempos largos y a horas de disponibilidad. Las tardes, y sobre todo
al final.

El tiempo del médico hay que considerarlo. Los adolescentes nos demandan
demasiado. Ellos son exigentes y nosotros limitados. ;Cémo resolverlo? Motivar al
adolescente es un problema de tiempo y seduccién. No es fécil.

La autonomia del adolescente es una consideracién basica en la relacion del médico
con él. El individuo es duefio de sus actos y decisiones. Ello implica ausencia de
coaccidn, procurarle opciones reales de decision e informacion suficiente y necesaria.

El secreto médico es un derecho de las persona, relacionado con su dignidad y recogido

en las leyes. Por tanto, el secreto profesional es un deber, y su vulneracién nos
enfrentaria a la Justicia.
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Uno de los motivos mds frecuentes por los que acude un nifio a la consulta del nifio sano
en pediatria tiene que ver con alteraciones, fisiolégicas o no, del aparato locomotor.
Enfermedades que son de facil diagnostico posiblemente para un especialista en
Pediatria y/o Ortopedia Infantil pero que si no tenemos unos conceptos basicos del
aparato locomotor en crecimiento, desde el nacimiento hasta la pubertad, puede
llevarnos a equivocaciones trascendentales para la funciéon de un determinado miembro.

La exploracion clinica, las alteraciones de la marcha, posturales asi como las
deformidades del raquis, pies y rodillas son aspectos fundamentales y basicos que todo
pediatra debe conocer y dominar.

En este capitulo nos vamos a referir a algunos aspectos ortopédicos comunes y que
desarrollaremos.

* El nifio con cojera

* Marcha del nifio con los pies hacia adentro

* (Cadera inestable del recién nacido

* Pie Plano / Cavo

* Columna Infantil

Alteraciones de la marcha:
La Cojera y meter los pies hacia adentro

La cojera en el nifio es un signo fundamental en la exploracién bdésica del aparto
locomotor y constituye una de las consultas mds habituales en Ortopedia Infantil y
Pediatria. En la mayoria de los casos el problema es de escasa o nula trascendencia, en
otros la gravedad es mayor y de ahi la importancia del diagndstico diferencial de las
posibles causas de cojera infantil, realizar un diagnostico certero y establecer un
tratamiento curativo.

Las lesiones traumadticas no suelen entrafiar problemas de diagndstico excepto cuando se
tratan de lesiones por sobrecarga o son lesiones ocultas .Por lo general con una buena
historia clinica, estudios de imdgenes convencionales ( radiologia y ecografia ) y alguna
prueba basica de laboratorio podemos realizar el diagnéstico sin mayores problemas y
solo en algunos casos necesitaremos de otro tipo de prueba como TAC, RM,
Gammagrafia u otros procedimientos invasivos ( Biopsia quirtrgica a cielo abierto o
por puncion).

- CAUSA DE MARCHA PATOLOGICA
Independientemente de la etiologia concreta que provoque la cojera, existen unas causas
generales bésicas:

* Dolor.
* Insuficiencia Glitea.
* Trastornos Neuro-ortopédicos:
e Por Insuficiencia muscular (Mielomeningocele,
Hipotonias....)
* Por Aumento del Tono muscular (PCI espastica...)
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* Dismetrias de los MMII
* Por Defecto o Acortamiento
* Por Exceso o Alargamiento
* Trastornos funcionales (no orgdnicos).
* Genu Valgum/ varum
* Trastornos Torsionales de los MM II

Dolor

Es la causa de cojera mas frecuente. La edad del paciente y la localizacion del dolor nos
ayudardn sobremanera a acercarnos al diagndstico etioldgico y, por tanto, también al
tratamiento. En ocasiones, tipico en la enfermedad de Perthes, la cojera persiste durante
un tiempo después de haber desaparecido el dolor y acaba desapareciendo
espontaneamente. La caracteristica del dolor es importante, el mecanico es tipico de las
lesiones por sobrecarga y que se manifiesta con el ejercicio fisico. El dolor inflamatorio,
por contra se manifiesta en reposo y si tiene cardcter nocturno y cede con salicilatos
puede orientarnos hacia la existencia de un Osteoma Osteoide

Insuficiencia Gliitea

Este grupo muscular es el principal responsable del mantenimiento del equilibrio
durante el apoyo monopodal. Si hay debilidad o parélisis a dicho nivel se produce un
desequilibrio que conduce a la marcha conocida como “Trendelenburg” en honor de
quien la describi6. Hay tres razones por las que se puede producir una incompetencia
glutea: la principal es la pardlisis o paresia, es decir, una debilidad intrinseca glutea. La
segunda es el acortamiento entre el origen y la insercion de dicha musculatura
producido generalmente por un frenado del crecimiento del cuello femoral que conduce
a un hipercrecimiento relativo del trocdnter mayor (secuela de Perthes, LCC, Artritis
séptica de cadera). La tercera es la falta de apoyo de la cabeza femoral en el acetdbulo
que también conduce a un ascenso y, por tanto, acortamiento de la distancia origen-
insercion de los musculos gluteos( LCC, Secuela de Artritis séptica.... ). Al contrario de
la marcha antdlgica, en la marcha en Trendelenburg la fase de apoyo de la extremidad
inferior afecta no estd acortada en el tiempo.

Dismetria en las extremidades inferiores

Cuando se da esta circunstancia, y la diferencia en longitud de las extremidades
inferiores es mayor de 2-3 cm, se produce un desequilibrio en la marcha mas o menos
notorio. Es importante conocer el hecho de que en enfermedades como la poliomielitis,
ademas de una dismetria hay una afectacion muscular y, por tanto, la cojera de estos
pacientes puede estar condicionada por ambos factores. La dismetria puede ser por
exceso (hipermetria) o por defecto (hipometrias, siendo estas tltimas las més habituales

Trastornos Neuro-Ortopédicos:

- Espasticidad

La marcha espastica, producida por la contraccion exagerada (hipertonia) y
descoordinada de distintos miusculos o grupos musculares en las extremidades
inferiores, tiene su representacion mas genuina en la parélisis cerebral infantil. En esta
enfermedad, los musculos espasticos producen mds frecuentemente marcha llamada
agachada con caderas y rodillas flexas o Rigida con rodillas en extension. Los pies y
tobillos en equino-varos o pies planos pronados con cortedad de Aquiles son hallazgos
habituales en estos pacientes. La espasticidad, y por tanto la alteracion de la marcha,
puede variar desde una minima afectacion tanto en severidad como en numero de
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musculos implicados hasta una afectacion masiva que llegue realmente a impedir la
deambulacion.

- Hipotonia:

El ejemplo cléasico de marcha andmala producida por este mecanismo esta representado
por la distrofia muscular. En estos casos, la debilidad glutea bilateral conduce a una
marcha en Trendelenburg bilateral y actitud lordética de la columna lumbar para
mantener el equilibrio. El diagndstico tras el examen neuroldgico (Test de Gower, etc.)
no suele ser complicado en los casos avanzados y al contrario 16gicamente en estados
incipientes. El Mielomeningocele es otra enfermedad frecuente que origina una marcha
hipoténica en la que ademas de la esta debilidad muscular se puede asociar alteraciones
esqueléticas secundarias (Luxacién de cadera,....)

Trastornos funcionales:

Hay finalmente un tipo de trastorno de la marcha, cojera concretamente, que no se
explica por alteraciones organicas como tales. Este es el caso, por ejemplo, de la cojera
que se aprecia en nifios con fracturas tibiales ya curadas y que, sin embargo, siguen
produciendo cojera durante semanas o meses. Esta cojera puede explicarse por un
“gesto” involuntario del nifio al caminar —quiza por miedo en este caso- y que, aunque
haya curado la fractura, no desaparece hasta pasado un tiempo.

En otras ocasiones mas que cojera se trata de una alteracion de la marcha , metiendo los
pies hacia adentro o hacia afuera por una persistencia de una anteversion femoral
acusada , torsién tibial interna o metatarso adducto. Estas marchas peculiares son
asintomaticas durante la infancia y suele preocupar a padres. No existe un tratamiento
especifico , pero es recomendable una serie de medidad de higiene postural y
tranquilizar a los padres. El empleo de de férulas noctuirnas , apartos ortopedicos ,
plantillas especiales no alteracion la evolucion natural del proceso .

En el siguiente apartado mencionaremos las etiologias mas frecuentes que causan
marcha patolégica por grupos de edades, sin perjuicio de que en casos concretos pueda
también deberse a noxas infrecuentes que también deben ser valoradas, sobre todo, si se
han descartado las mas habituales.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
* POR EDADES
Niio pequeiio (1-3 aifios)
* Luxacién congénita de cadera (displasia de desarrollo).
* Coxa vara congénita o infantil.
* Artritis séptica (cadera — rodilla).
* Sinovitis transitoria de cadera.
* Displasia de Meyer (diagndstico controvertido).
* Neoplasias (leucemia!).
* Artritis reumatoide juvenil (mono o poliarticular).
* Lesiones de raquis (discitis sobre todo).
* Pardlisis cerebral infantil.
* Pseudoartrosis congénita de tibia.
* Dismetria (sobre todo acortamientos congénitos).

En este grupo de nifios pequefos hay que incluir una lesion traumdtica ya que con
frecuencia no es evidente. Se trata de la fractura del nifio que empieza a caminar
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(Toddler’s fracture) de la que, no raramente, la Unica evidencia, una vez que el nifio
comienza a cojear sin aparente antecedente traumatico, es la observada en la radiologia
(bien la linea de fractura espiroidea en la tibia o una simple reaccion peridstica
diafisaria).

Niilo mayor y pre-adolescente (4-10 afios)
eSinovitis transitoria (lo més frecuente).
*Enfermedad de Perthes.
*Coxa vara de desarrollo (lesion fisaria, displasias dseas).
*Dismetrias (sobre todo por lesion fisaria).
*Desarreglos de rodilla (sobre todo menisco discoideo tipo Wrisberg).
*Artritis reumatoide juvenil.

Adolescente (11 aiios — madurez)

*Epifisiolisis proximal femoral.

*Necrosis avascular de cabeza femoral (Perthes-like).

*Apofisitis-apofisiolisis (sobre todo enfermedad de Osgood-Schlatter y
avulsiones pélvicas).

*Desarreglos intraarticulares de la rodilla (sobre todo osteocondritis disecante).
*Displasia acetabular.

*Coaliciones tarsianas.

*Tumores (Osteosarcoma, S. de Ewing).

*Algodistrofia (rodilla, tobillo).

EXPLORACION DEL RECIEN NACIDO Y LACTANTE

La exploracién se inicia con una anamnesis completa, obteniendo informacion sobre el
periodo prenatal, perinatal y los antecedentes familiares. A continuacion se llevara a
cabo una exploracion fisica minuciosa y ordenada, valorando la existencia de algin
problema concreto y realizando a la vez un despistaje sobre las patologias mas
frecuentes en el neonato y el lactante

1. EXPLORACION DE CUELLO Y MIEMBROS SUPERIORES

a- Cuello: descartaremos la existencia de las patologias mds frecuentes en el
neonato, como son la fractura obstétrica de clavicula y la torticolis congénita.
Fractura de clavicula: Se realizard la palpacion clavicular, en la que a veces
puede apreciarse un discreto edema local o bien una leve asimetria con el reflejo
de Moro. La torticolis congénita provoca una inclinacion lateral de la cabeza por
acortamiento del musculo esternocleidomastoideo, detectado en muchas
ocasiones por la existencia de un bultoma .Muchas veces se asocia a
plagiocefalia. Es importante explorar la movilidad en todos los planos, la
palpacion de ambos miusculos y la forma del craneo.

b- Miembros superiores:

Parélisis braquial obstétrica: el miembro afecto se presenta extendido, en
rotacion interna y con pronacion del antebrazo.
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Malformaciones o desviaciones de manos: valoracién de sindactilias,
polidactilias....

2. EXPLORACION DE LA CADERA EN EL NEONATO

La deteccion precoz de la displasia del desarrollo de la cadera justifica la realizacion de
una cuidadosa exploracion de las caderas del neonato, preferiblemente en las primeras
veinticuatro horas tras el nacimiento.

Inicialmente se realiza una anamnesis detallada en la que se recogeran los antecedentes
familiares, neonatales y del parto, para posteriormente realizar el siguiente examen
fisico y maniobras exploradoras:

Simetria de pliegues: los pliegues asimétricos son un signo indirecto de la
luxacién de cadera, aunque poco especifico.

Abduccién de caderas: la presencia de una abduccion de caderas asimétrica ha
de hacernos sospechar la presencia de una luxacion de cadera.

Maniobra de Ortolani: con una mano estabilizamos la cadera contraria y la
pelvis, mientras con la otra intentamos introducir la cabeza del fémur dentro del
acetabulo. Cuando la cadera estd luxada notaremos un “clunk” al conseguir la
reduccion.

Maniobra de Barlow: consiste en una maniobra de provocacion. Mientras con la
mano contralateral estabilizamos la pelvis y cadera contraria ejercemos presion en la
cadera a explorar tratando de luxar la cabeza femoral. Si somos capaces de luxarla
definiremos la cadera como inestable.

Maniobra de Galeazzi: con el neonato en decubito supino y las rodillas y caderas
flexionadas valoraremos la altura de las rodillas. En la cadera luxada la rodilla estara
mas baja.

Klisic: trazaremos una linea imaginaria desde el trocanter mayor a la espina
iliaca anterosuperior. Cuando la cadera estd luxada la linea pasard por debajo del
ombligo. En caso contrario pasard por encima del ombligo.

2.1 DISPLASIA DE DESARROLLO DE LA CADERA

La displasia del desarrollo de la cadera engloba una serie de entidades con diferentes
caracteristicas, pero que tienen en comun una evolucién condicionada por el desarrollo
de los elementos que forman la cadera durante el periodo de crecimiento del nifio.

La incidencia total de algtn tipo de inestabilidad es de 11.7 /1000 RNV. Son mas
frecuentes en niflas y en el lado izdo, siendo bilaterales el 20% de los casos. La
incidencia en la presentacion de nalgas es de un 20%.

Terminologia:
* Cadera luxada: la cadera estd fuera del acetdbulo, y es necesaria una

maniobra activa de reduccidn para introducirla.

* Cadera luxable: la cadera estd dentro del acetabulo, pero puede desplazarse
por completo con una maniobra de provocacion, tras la cual vuelve a
reducirse.

* Subluxacidn: la cadera se desplaza sin llegar a salir fuera del acetdbulo.

* Displasia: término de diagndstico por imagen, que indica verticalidad y falta
de profundidad o aplanamiento acetabular.
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Clasificacion:

1. LUXACIONES TERATOLOGICAS: Se presentan en el recién nacido como
estructuradas e irreductibles, la mayoria de las veces asociadas a otras malformaciones
(artrogriposis, S. Larsen...) . Su tratamiento es complejo.

2. CADERAS INESTABLES: Han de ser diagnosticadas precozmente y su diagndstico
es clinico. Son aquellas que presentan una prueba de Ortolani (cadera luxada) o Barlow
( cadera luxable) positivas. Su precoz diagnéstico y tratamiento serd la mejor
prevencion para la luxacion de cadera, ya que la mayoria de ellas constituyen el paso
previo a la luxacion verdadera.

Se considera realmente inestable a las dos semanas del nacimiento, pues en este periodo
se estabilizan muchas de las caderas inestables.

3. CADERA LUXADA NO REDUCTIBLE: Aquella que no consigue reducirse tras
tres semanas de tratamiento.

4. DEFORMIDAD EN ABDUCCION DE UNA CADERA: Una de las caderas se
mantiene abducida durante la gestacion, produciéndose el acortamiento de los musculos
abductores. La cadera contralateral se hallard en aproximacion al juntarse los miembros.
Si esta situacion se prolonga esta cadera no abducida podra desarrollar una displasia o
una luxacion verdadera.

Diagnéstico:
- Del nacimiento a los 3 meses:

Clinico: mediante las maniobras antes explicadas.
Ecografico: desarrollado por Graf y Harcke. Es aconsejable realizarla a partir de la
segunda semana de vida, solo se realiza antes en aquellos casos en los que hay hallazgos
clinicos importantes que lo justifiquen, ya que en este periodo el nimero de falsos
positivos es elevado. Ha de realizarse de modo selectivo a aquellos pacientes con
antecedentes o signos de riesgo (patologia familiar, patologia durante el embarazo, otras
patologias asociadas o signos sugerentes de patologia displasica.)
Radioldgico. De escaso valor en este periodo.

- De los tres meses a la edad de la marcha:

Clinico: asimetria de pliegues, limitacion de la abduccion, signo de Galeazzi, actitud en
rotacion externa.
Radioldgico: RX de pelvis en proyeccion AP y con las caderas en Abduccion.

- Después de la marcha:

Clinico: marcha en Trendelenburg.

Radioldgico: Rx AP de pelvis y axial de caderas.

Tratamiento:

El tratamiento va dirigido a la obtencion de una cadera sin patologia en la madurez
esquelética. Ha de iniciarse tan pronto como sea diagnosticada, considerando todas las
caderas inestables como patoldgicas.

El tratamiento conservador se realiza mediante férulas de abduccion, arnés de Pavlik o
yesos pelvipédicos, dependiendo del grado de estabilidad y la edad del paciente. El uso
del doble o triple pafial no esta justificado, ya que no es valido como tratamiento.

El tratamiento quirdrgico se reserva para aquellas caderas cuya reduccion mediante
tratamiento conservador no es posible o ante los fracasos de este ultimo, existiendo
diversos gestos quirdrgicos en funcién de los defectos que presenten los pacientes y
adecuado a la edad en que se realicen.
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3. EXPLORACION DE LOS PIES
La exploracién va fundamentalmente dirigida a la presencia de malformaciones
congénitas y a la posible reductibilidad de las mismas.
En la exploraciéon de los miembros inferiores valoraremos la presencia de asimetrias,
dismetrias u otras malformaciones evidentes, asi como la actitud de los miembros
inferiores.
La valoracion del pie del nifio se realizard tanto en decubito supino como en decubito
prono. La terminologia empleada es compleja, y a menudo se combinan diversas
alteraciones en un mismo paciente.

a. En el plano anteroposterior

Inversion: planta de los pies giradas hacia dentro (en posicion de aplauso
con la planta del pie).

Eversion: plantas de los pies hacia fuera.

Aduccion: pie desviado hacia la linea media del cuerpo. (Referido al
antepié).

Abduccion: pie desviado hacia fuera de la linea media del cuerpo.(
Referido al antepié).

Varo: talén y retropié invertidos. Antepié aducto.

Valgo: talén y retropié evertidos. Antepié abducto.
b. En el plano lateral.

Pie equino: pie en flexion plantar.

Pie talo o calcaneo: pie en flexion dorsal.

Pie plano: aplanamiento del arco longitudinal del pie.
Pie cavo: elevacion del arco longitudinal del pie.

EVOLUCION DEL PIE CON EL CRECIMIENTO

A lo largo del crecimiento, el pie va pasando por una serie de etapas de desarrollo, que
es necesario conocer para distinguir en cada momento lo que es normal y lo que es
patolégico.

En los primeros tres afios de vida el nifio comienza a buscar la verticalidad, lo que
constituye un periodo de transicion hacia la normalidad, en la que cualquier forma de
apoyo es vélida y no ha de tomarse como patoldgica. La grasa plantar es mayor, lo que
contribuye a una falsa apariencia de pie plano, muy caracteristica de los primeros 5 afios
de vida, y que ird corrigiendo en la mayoria de los casos de acuerdo con los cambios
fisiolégicos en la rotacion de los miembros inferiores que propician un cambio en el
apoyo del pie.

PIE PLANO

Representa la causa mds frecuente de consulta por patologia de los pies. Se define el pie
plano como aquel que presenta una deformidad en valgo del retropié asociada
generalmente a un hundimiento de la boveda plantar en carga.

Las causas que pueden originar un pie plano son multiples: enfermedades neuroldgicas,
retracciones del tendén de Aquiles, fusiones de los huesos del pie, enfermedades
reumatoldgicas o endocrinas...que pueden descartarse habitualmente con la exploracion
clinica. Sin embargo la causa mas frecuente de pie plano es el pie plano laxo infantil.
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El pie plano laxo infantil puede considerarse fisioldgico durante los 4 primeros afios de
vida debido a la hiperlaxitud de los ligamentos articulares y a la persistencia de una
almohadilla de grasa en la béveda plantar del pie. De aqui a los 10 afios de edad
encontramos pies planos en los nifios hiperlaxos, asociado con frecuencia a genu valgo
y anteversion femoral. La obesidad y el sobrepeso pueden favorecer el aplanamiento de
la béveda plantar.
La exploracion fisica es fundamental en la valoracion del pie plano. Realizaremos dos
pruebas para valorar la reductibilidad del pie:

Ponerse de puntillas: cuando el pie no apoya en el suelo aparece el arco plantar
longitudinal y el valgo de retropié se transforma en varo.

Test de Jack: con el pie apoyado la hiperextension del primer dedo produce la
aparicion del arco.
Generalmente los pies flexibles no serdn problematicos. En caso de duda puede
recurrirse a otro tipo de estudios, como Rx o TAC.
En cuanto al tratamiento del pie plano hemos de incidir en varios puntos:
Tranquilizar a los padres es fundamental.
Antes de los 5 anos los pies planos no precisan de tratamiento, pues es una situacion
fisiolégica, aunque se recomienda el control del sobrepeso y la realizacién de ejercicios
sencillos como caminar de puntillas y talones o coger cosas con los dedos de los pies, o
caminar descalzos por la arena o el césped, y el uso de un calzado adecuado, con talén
bien sujeto y suela flexible. (Recordar que la deformidad del calzado no es una
patologia).
La utilidad de las plantillas es escasa, solo en determinados pacientes, y teniendo en
cuenta que las plantillas no van a corregir ni influir en la evolucién del pie plano laxo.
El tratamiento quirdrgico es excepcional, reservado para aquellos casos de pie plano
irreductible o secundario a alguna patologia, y se realiza habitualmente entre los 10 y 14
afios de edad.

PIE CAVO.

Podemos definir el Pie Cavo como una "Deformidad caracterizada por un aumento
excesivo de la boveda plantar, con una desviacion del retropié€ en varo o valgo".

Las causas que provocan pie cavo son muy variadas, destacando las enfermedades
neuroldgicas (polio, PCI, ataxias...). Una vez descartadas esas causas, el pie cavo que
no puede asociarse a ninguna se denomina pie cavo esencial. Este tipo de pie cavo tiene
una alta frecuencia familiar.

Para su diagnéstico correcto es fundamental realizar una exploracion neurolédgica
completa. Posteriormente hay que centrarse en la exploracion del pie, valorando sobre
todo la reductibilidad (se realiza el test de Coleman: apoyando el pie en un bloque
dejando fuera el primer metatarsiano para ver si aparece valgo de retropi€). El
podoscopio y el estudio radiolégico en apoyo, son importantes para valorar
completamente el pie.

El pie cavo en edad pediatrica origina pocas molestias, y no suele producir alteraciéon de
la marcha, salvo aquellos de origen neuroldgico. Los sintomas suelen aparecer en edad
adulta debido a la rigidez o a las hiperqueratosis.

El tratamiento ha de ir dirigido al alivio sintomético, y solo en los casos en los que estos
sintomas aparezcan. Se recomiendan ejercicios y estiramientos plantares y plantillas de
apoyo retrocapital, asi como el uso de calzado cémodo y ancho.

El tratamiento quirdrgico se reserva para los pies sintomaticos, valorando la rigidez y la
deformidad del pie, y se realiza al final del crecimiento
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RAQUIS INFANTIL

La patologia del raquis infantil es tan frecuente en la prictica clinica como
variada a nivel de entidades que la agrupan. Las patologias con mayor incidencia son el
inespecifico dolor de espalda y las anomalias rotacionales.

El raquis infantil presenta - al igual que el adulto- 7 vértebras cervicales, 12
tordcicas, 5 lumbares, sacro y cdccix. La alineacion de la columna en el plano AP debe
de ser recta (0°) y en plano lateral varia desde el nacimiento (configuracion cifética
tipica) hasta los de 10 afios (configuracion adulta: lordosis en la columna cervical,
cifosis de 20-50° en la dorsal, lordosis de 50° en la columna lumbar y en cifosis en la
region sacro-coccigea) aunque estos valores varian en funcion de la edad y desarrollo
del paciente. Las desviaciones respecto a estos estdndares van a condicionar la
escoliosis, la cifosis esencialmente tordcica y la lordosis lumbar.

La historia clinica, necesaria en todos los procesos, es especialmente ttil en los
procesos algicos ya que nos orienta hacia un dolor mecénico, infeccioso inflamatorio o
tumoral. La edad del paciente también nos debe orientar, ya que procesos frecuentes en
neonatos son impensables en adolescentes y viceversa. La asociacion edad-frecuencia
de presentacion nos serd util en el diagndstico:

* Neonatos: malformaciones congénitas e infecciosas (discitis).
* Lactantes: patologia infecciosa.
* Escolares y adolescentes: escoliosis, cifosis, traumdtica.

La exploracion fisica es, en la mayoria de los casos, la que nos va aportar el
diagnéstico. Esta debe estar dirigida a las estructuras anatémicas que pueden provocar
dolor y/o deformidad. Asi la musculatura paravertebral puede ser causante de
contracturas primarias o secundarias, los ligamentos pueden sufrir esguinces u otras
lesiones principalmente el Ligamento Longitudinal Comun Posterior, podemos palpar
las estructuras dseas y realizar una exploracion neuroldgica dirigida a descartar
patologia de 1* o de 2* motoneurona.

Los métodos de imagen se deben emplear cuando la historia clinica y la
exploraciéon nos orienten a patologia subyacente o cuando las medidas terapetiticas
iniciales no son efectivas en plazo de tiempo de aproximadamente 2 semanas (calor o
frio tépico, reposo relativo o tratamiento farmacolédgico dirigido por ejemplo analgesia
oral o tdpica, relajantes musculares, antineuriticos ...). El papel de la fisioterapia o la
potenciacion muscular, al contrario de la creencia popular e incluso dentro del colectivo
sanitario, tiene en general poca utilidad como tratamiento en la patologia pedidtrica; sin
embargo un factor frecuentemente infravalorado es determinante “social” de la
patologia (problemas escolares, familiares, patologia en el dmbito familiar, maltrato,
llamada de atencidn del paciente e incluso de los progenitores...).

Los métodos de imagen mas utilizados son:

* La Radiografia convencional es sin duda el mds costo-eficiente y el que
diagnosticard la gran mayoria de las entidades: desviaciones axiales, fracturas,
patologia  congénita, anomalias costales asociadas, espondilolisis,
espondilolistesis, discitis, sacroileitis, edad dsea,...). Nunca debemos aceptar una
sola proyeccidn, siempre y para todas las entidades es necesario una doble
proyeccion AP y Lat (factor prondstico en escoliosis, diagndstica en
espondilolisis, espondilistesis, discitis, patogia cervical...). Al menos en un
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primer estudio siempre debemos utilizar ambas proyecciones, en los
seguimientos se puede permitir, segtin las circunstancias, una tinica proyeccion.

e La TAC es mas util para ver lesiones de consistencia Osea : tumores,
calcificaciones...

* La RMN se usa para valorar patologia de partes blandas (medular, discal,
articular...)

* La Gammagrafia 6sea es utilizada para valorar patologia “oculta”, y en menor
medida para valoracion de evolucion de entidades como lisis y listesis.

PATOLOGIA ESPECIFICA

Excede las pretensiones de este texto el realizar un andlisis pormenorizado de todas y
cada una de las patologias, simplemente citaremos algunos aspectos basicos que tratan
de ser utiles para el pediatra que se enfrente por primera vez a un paciente con
patologia de raquis.

DOLOR DE ESPALDA

Fundamental la historia clinica:
Duracién del dolor: mayor de 2 semanas: indicador de gravedad.
Presencia de dafio neuroldgico, la presencia de patologia infecciosa concomitante:
indicadores de gravedad.
Localizacion: los procesos localizados a punta de dedo, o referidos a una zona
anatodmica concreta habitualmente son mas graves que la algias generalizadas.
Caracteristicas del dolor: menor importancia los procesos mecanicos, potencialmente
mas graves los que presentan un dolor de tipo inflamatorio.

La exploracion fisica es util para localizar la zona de origen y asi orientar hacia
un diagnodstico:

Cervical: patologia muscular, osteoarticular, ligamentosa, social.
Toracica: muscular, rotacional.
Lumbar: muscular, rotacional, osteoarticular, social.

Cuando la historia clinica y la exploracion fisica nos orientan hacia un
diagnostico concreto, cuando el patron del dolor es atipico o cuando se cumplen los
criterios de gravedad previos se debe realizar un estudio radioldgico inicial con 2
proyecciones y valorar la derivacion a un centro especializada.

ESCOLIOSIS: MITOS DE LA ESCOLIOSIS

(La escoliosis se cura?: No. Un paciente escolidtico lo serd siempre con el
tratamiento s6lo podemos modificar (corsés) o detener (quirdrgico) la evolucién de la
misma.

La utilidad de medidas de higiene postural (colchones, natacion, evitar ejercicios
asimétricos, carga de peso repartida en miembros) y de la potenciacién muscular
(natacion y fisioterapia)es solo relativa y estd basada en evitar la asimetria muscular, o
en mejorar el dolor “producido” por la escoliosis.

(La escoliosis duele?: No. El dolor es producido por la asimetria muscular y por
el componente “social” de la enfermedad.

Se hereda: Si. Existe un patron hereditario que sigue un patrén dominante con
penetrancia incompleta.
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Las dismetrias ;provocan escoliosis?: Tedricamente podrian facilitarla pero para
ello es necesario una postura en ortostatismo estatico, situaciéon que se produce muy
infrecuentemente en la vida real.

(Todas las escoliosis son iguales?: No, independientemente de que sean
secundarias (peor evolucién) o idiopaticas exiten factores que condicinan la progresion
de una escoliosis: la edad de presentacidn (peor cuanto mas joven), el sexo (peor en
varones), la magnitud de la curva al diagndstico (peor cuanto mayor grado), la
localizacion (peor tordcicas y mejor lumbares).

PATOLOGIA SISTEMICA

Los sindromes pediatricos presentan gran avidez por afectar a la columna vertebral.
Como norma general ante cualquier sindrome debemos realizar una exploracién visual
exhaustiva, y en aquellos que tipicamente afecten al raquis ( pej: Jarcho Levin, Pierre-
Robin, Prader-Willi, Down...) es necesario realizar un estudio radiolégico con 2
proyecciones.

Cuadros que cursan con escoliosis: PCI, mielomeningocele, displasias dseas, cuadros de
hiperlaxitud, Neurofibromatosis, Duchénne...

Sindrome Down: luxacion C1-C2.

Asociacion de patologia cardiaca y genitourinaria con anomalias vertebrales.
Asociacion de torticolis congénito con displasia de cadera, pie zambo y metatarso
adducto.

Relacion de cuadros respiratorios de vias altas o faringoamigdalitis con luxacion
rotatoria C1-C2

La obesidad y el sedentarismo condicionan una mayor incidencia de dolor espalda
debido escaso desarrollo muscular.

BIBLIOGRAFiA

1. Blatt SD, Rosenthal BM, Barnhart DC: Diagnostic utility of lower extremity
radiographs of young children with gait disturbance. Pediatrics 1991;87:138-140.

2. Choban S, Killian JT. Evaluation of acute gait abnormalities in preschool children.
J Pediatr Orthop 1990;10:74-78.

3. MacEwen GD, Dehne R. The limping child. Pediatr Rev 1991;12:268-274

4. De Pablos J, Gonzédlez Herranz P. Apuntes de Ortopedia Infantil Ed. Ergon
Madrid. 2000

4. Phillips WA. The child with a limp. Orthop Clin North Am 1987;18: 489-501

5. Richards BS. The limping child. En Richards BS (ed) Orthopedic Knowledge
update: Pediatrics. American Academy of Orthopedic Surgeons, Rosemont 1996: 3-9

77



L£X1 Congreso de la Sociedad de Pediatria de Galicia

Mesa Redonda ll
Sabado 12:00 — 13:00h

“Gripe A, primera pandemia del siglo XXI: ; Qué
esperabamos, qué ocurrio y qué aprendimos?“

Moderador: Dr. Juan Sanchez Lastres

* Gripe H1V1 y Pediatria AP (“Un Repaso”)
o Dr. Carlos Maiz Cal

* Gripe A la primera pandemia del siglo XXI: Version
desde un Hospital de Referencia
o Prof. José M. Martindn Sanchez

* Gripe A: Que esperabamos, que paso, que
aprendimos

o Dr. Xurxo Hervada Vidal

* Aspectos del diagndstico de gripe A pandémica
o Dra. Isabel Lopez Miragaya
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GRIPE H1V1 Y PEDIATRIA AP (“UN REPASO”)

C Maiz Cal

Pediatra Atencion Primaria
Ambulatorio San Jose

A Coruna

79



L£X1 Congreso de la Sociedad de Pediatria de Galicia

80

INTRODUCCION

Es una enfermedad viral sumamente contagiosa, el nombre de “influenza” se uso por
primera vez en Italia en el siglo XV proviene de una epidemia atribuida a la
“influencia de las estrellas”. La primera pandemia o epidemia mundial que se ajusta
con claridad a la descripcion de la gripe ocurrié en 1580.

En el pasado las pandemias de gripe han producido un aumento de la morbilidad y
mortalidad, y grandes trastornos sociales. En el siglo XX, la pandemia mas grave fue la
de 1918-1919, que causé unos 40 a 50 millones de muertos en todo el mundo, aunque
se ha de tener en cuenta que ocurrid recien terminada la primera guerra mundial
(1914-1918) y que A. Fleming aun no habia descubierto la penicilina ( 1929) . Los
modelos epidemioldgicos actuales prevén que una pandemia podria causar entre 2 'y 7.4
millones de muertes en todo el mundo.

La gripe es la infeccion de vias respiratorias altas mads grave que afecta a la
infancia y la causa mas frecuente de ingreso hospitalario durante los meses de
invierno. Es causa una gran morbilidad y de potencial mortalidad, y hasta un 50% de
las muertes que acontecen como complicacion ocurren en nifios previamente sanos, sin
factores de riesgo.

ETIOLOGIA Y EPIDEMIOLOGIA

Esta causada por el virus de la influenza, un ORTOMIXOVIRUS compuesto por una
sola cadena de ARN y una cubierta lipoproteica que condiciona la existencia de 3 tipos
serolégicos, A, B 'Y C. Hay distintas variantes de cada tipo, determinadas por las
proteinas de superficie (15 tipos de hemaglutinina (HA) Y 9 de neuraminidasa (NA)
para el virus A. Los 3 tipos tienen hemaglutinina. Los virus A y B tienen ademas
neuraminidasa, el C no la presenta
El virus A presenta cambios serotipicos constantes. Estos pueden ser derivas
antihigiénicas (drift) que confieren una ventaja selectiva a las nuevas cepas con
epidemias locales y mortalidad confinada a grupos de riesgo, o cambios antigénicos
mayores (shift), responsables de las pandemias mundiales, con mortalidad extendida a
todos los segmentos de poblacién al no existir memoria inmunoldgica previa.. El origen
de las nuevas cepas suele ser Asia y desde alli son diseminadas por todo el mundo, por
las aves migratorias.

La complicada terminologia que define las variantes del virus de la

gripe se basa en las proteinas de superficie HA 'Y NA del virus A, en la zona geografica
donde se aisld originariamente y el numero afio de aislamiento. Por ejemplo para la
vacuna de la campafia del 2008-2009 en el hemisferio norte se define como:
A/Bribane/59/2007 (H2N1), A/Brisbane/10/2007 (H3N2), B/Florida/4/2006 y  la
vacuna actual como A/California/7/2009 (HIN1) [ gripe pandémica |, A/Perth/16/2009
(H3N2), B/Brisbane/60/2008
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La epidemia anual de gripe (gripe humana estacional) se presenta en los paises
templados en otofio- invierno en Espafia en los ultimos afos el brote se inicia entre
diciembre y enero. La estacion gripal en la que se describe circulacion de virus suele
extenderse entre octubre y marzo. La tasa de infeccién en los nifios en una epidemia
tipica va del 30 -50 % siendo una fuente de contagio més intensa y prolongada que los
adultos. La transmision se produce a partir de la inhalacion de pequefias particulas en
aerosol que se producen al toser , estornudar...., especialmente en locales cerrados.,
debe existir contacto cercano entre personas porque las gotitas respiratorias no
permanecen suspendidas en el aire y suelen viajar solo a cortas distancias menos de
1.80 metros. También puede transmitirse por el contacto directo con objetos
recientemente contaminados por secreciones nasofaringes, el virus permanece viable
entre 2 y 8 horas después de depositarse. La epidemia suele durar de 4 a 8 semanas, con
un pico a las 2 o 3 semanas de su inicio, la diseminacion en la comunidad es muy rapida
y facilmente reconocible por el aumento explosivo de absentismo escolar y laboral y de
las consultas de AP y servicios de urgencia.

El 24 de abril del 2009 la OMS ha publicado una alerta mundial de aparicién de
un inesperado brote de gripe porcina originado de México y EE.UU. Se trata de una
variante de virus A HIN1, que en su forma humana es de circulacién habitual en la
actual gripe epidémica estacional (desde 1918) y que en su forma porcina causa brotes
de gripe en estos animales. Esta nueva variante no descrita anteriormente, contiene
material genético de virus porcino, aviar y humano y es consecuencia de una deriva
antihigiénica mayor (shift) que le confiere una transmisibilidad extensa y que en poco
tiempo ha alcanzado la fase 6 de las pandemias.

Una pandemia es una epidemia a escala mundial. Las pandemias de gripe se producen
cuando aparece un nuevo virus de la gripe frente al cual la poblacién humana carece de
inmunidad. El aumento del transporte mundial ( 800 millones de viajeros en avidn/afio
segun la Organizaciéon mundial de Turismo) y la urbanizacion, asi como las condiciones
de hacinamiento existentes en algunas zonas, aumentan la probabilidad de que las
epidemias por nuevos virus de la gripe se mundialicen y conviertan en pandemias mas
rapidamente que antes. La OMS ha definido una serie de fases de una pandemia que
sirven como marco mundial para ayudar a los paises en la preparacion contra una
pandemia y la planificacion de la respuesta. Las pandemias pueden ser leves o graves
con respecto a la morbilidad y mortalidad que causen, y su gravedad puede cambiar a lo
largo de una misma pandemia.
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Comparacion de las fases publicadas por la OMS en 1999 y en la actualidad

Fases publicadas OMS 1999

Nuevas fases pandemicas

Periodo interpandemico
Fase 0

Periodo interpandemico

Fase 1: No se ha detectado ningtn subtipo de
virus de la Influenza en los seres humanos.

Un subtipo que ha causado infeccion o
enfermedad en el ser humano puede estar
presente o ausente en los animales.

De estar presente el riesgo de enfermedad para el
hombre se considera bajo.

Fase 2: Si un subtipo de virus de la influenza
animal que circula plantea un grave riesgo para
la salud humana

Fase 0: Preparativos nivel 1:
Caso humano

Periodo de alerta pandemica

Fase 3: Presencia de infeccion humana ( uno o
varios casos) , con un subtipo virico nuevo pero
sin propagacion de persona a persona 0 cOmo
maximo raros casos en contactos cercanos.

Fase 0: Preparativos nivel 2:
Transmisién limitada de persona a
persona

Fase 0: Preparativos nivel 3:
Propagacion a la poblacion general

Fase 4: Uno o varios conglomerados pequefios
con transmisién, pero con propagacion
sumamente localizada, lo que indica que el virus
no se adapta bien a los seres humanos.

Fase 5: Los conglomerados son mads grandes
con transmision de persona a persona, ain
localizada, lo que indica que el virus se adapta
cada vez mejor a los humanos,pero tal vez no es
todavia  plenamente  transmisible  (riesgo
pandémico considerable).

Periodo pandémico
Fase 1: Muchos paises

Fase 2: Muchas regiones

Fase 3: La actividad empieza a ceder en
los paises afectados inicialmente, pero
no en otros

Fase 4: onda siguiente

Periodo pandémico
Fase 6: Fase pandémica: transmision mayor y
confirmada en la poblacién en general

Periodo pospandémico
Fase 5: regreso a la fase 0

Periodo pospandémico
Regreso al periodo interpandemico.

La distincion entre la fase 1y la 2 se basa en el riesgo de infeccion o de enfermedad en el ser humano
causada por cepas que circulan en los animales. Tiene en cuenta diversos factores, entre los que se
encuentran la patogenicidad para los animales y seres humanos, la presencia del virus en animales
domésticos o solo en la fauna silvestre, si es enzodtico o epizodtico, si estd generalizado o localizado
desde el punto de vista geogrdfico, informacion sobre su genoma y otros criterios cientificos.

La distincion entre la fase 3, la 4 y la 5 se basa en una evaluacion sobre el riesgo de pandemia. Que tiene
en cuenta diversos factores y su importancia relativa, entre los cuales estdn la tasa de transmision, la
localizacion y la propagacion geogrdfica, la gravedad de la enfermedad, la presencia de genes
provenientes de cepas humanas (cuando se origino en una cepa animal), informacion sobre el genoma

del virus y otros criterios cientificos.
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PATOGENIA

El virus de la gripe se replica en el epitelio columnar respiratorio. La neuraminidasa
destruye la barrera mucosa y la hemaglutinina fija el virus al acido sidlico celular y
por endocitosis vacia su material genético ARN en el citoplasma , penetra en el nicleo
celular se replica , crea un ARNm que condiciona la creacién de nuevas proteinas
virales que al unirse al ARN crean nuevas particulas virales, con ruptura del
citoplasma y destruccion celular y reinicio del ciclo con nuevos virus. La replicacion
dura de 10 a 14 dias y queda limitada al epitelio respiratorio. La destruccion celular
causa perdida de la funcion ciliar, de la produccién de moco y favorece la sobré
infeccion bacteriana. No se conoce con exactitud el mecanismo inmune implicado en
la infeccién primaria y en la proteccion contra las infecciones, aunque probablemente
estén implicadas citoquinas como el interferdn y el factor de necrosis tumoral, La mayor
respuesta humoral se induce frente a la hemaglutinina. Se produce Ig A en la mucosa
respiratoria infectada, y aunque muy eficaz es de corta duraciéon. Aunque los virus
tienen poca variabilidad genética, pueden producirse infecciones sintomaticas en la
siguiente estacion gripal, aunque es mas frecuente que se produzcan cada 3 -4 afios en
personas no vacunadas.

CLINICA

El periodo de incubacién es corto de 1-4 dias. Es mds dificil de diagnosticar que en
adultos, se confunde muchas veces con el resfriado comun febril, el cardcter epidémico
y algunas caracteristicas diferenciales nos pueden ser de ayuda. El cuadro tipico es mas
reconocible a partir de los 5 afios, su inicio es brusco con fiebre alta, mialgias, cefaleas
y escalofrios. Esta sintomatologia sistémica mas aparatosa que la producida por
cualquier otro virus respiratorio, es producida por mediadores inflamatorios liberados
por el epitelio respiratorio infectado (interleucina 6 e interferén alfa en fases iniciales,
factor de necrosis tumoral alfa y interleucina 8 en fases tardias), mds que por la
diseminacién hematdgena del virus. Pocas horas después aparece la sintomatologia
respiratoria con faringitis exudativa, rinitis, obstruccion nasal y tos seca, irritativa que
interfiere el descanso del nifio. En nifios pequefios se puede presentar con un cuadro
abdominal de fiebre, vomitos, diarrea y dolor abdominal... Yen los lactantes se
manifiesta por fiebre o letargo y signos compatibles con el diagnostico de sepsis y sin
sintomas respiratorios. En contra del diagnostico de gripe estardn la presencia de
“rash”, conjuntivitis purulenta, adenopatias marcadas, exudado faringeo y diarrea en
nifios mayores de 3 afios. A veces se presenta de forma atipica como crup de moderado
a intenso, bronquiolitis, neumonia 0 como exacerbacion de un asma bronquial.

La enfermedad tiene una duracién de 2-5 dias, aunque la tos residual, y un estado de
fatiga, anorexia y depresion puede durar semanas en especialmente en adolescentes. A
los pocos dias de haber cedido la fiebre puede producirse un 2° ataque conocido
antiguamente como “V” gripal, no siempre asociado a sobreinfeccién bacteriana, pero si
sospechoso de esta.

Los sintomas de enfermedad grave pueden incluir:

Apnea .Taquipnea .Disnea .Cianosis .Deshidratacion. .Estado mental alterado
JIrritabilidad extrema.
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FACTORES DE RIESGO DE GRIPE

A continuacién se enumera una serie de factores considerados de riesgo para la
evolucion grave de una infecciéon por HIN1 en un nifio. La mayoria de estos factores
son extrapolados de los ya conocidos como de riesgo para la evolucién de la gripe
estacional. La toma de decisiones diagndsticas y terapéuticas en funcion de la presencia
de uno o més de estos factores de riesgo en un paciente con sospecha o confirmacién de
gripe A debe individualizarse segun el criterio del facultativo que atiende al nifio.
Cuando el virus causa una infeccion grave que requiere hospitalizacion, suele existir un
factor de riesgo por enfermedades subyacentes que complican la evolucion. Este hecho
se ha documentado en mas de un 60% de los nifios que ingresan por una infeccion grave
gripal. Ademds de la clinica descrita anteriormente, cerca de un 50 % de los nifios que
ingresan pueden presentar sintomas gastrointestinales importantes

Estos factores de riesgo son fundamentalmente:

1. Enfermedad respiratoria cronica: Asma moderada-grave segun los criterios de
la Sociedad Espafiola de Neumologia Pediatrica (SENP), (siguiendo tanto la
basada en criterios diagnosticos como en los del control de la enfermedad),
fibrosis quistica, displasia broncopulmonar, etc.

2. Obesidad morbida, definida por un indice de masa corporal por encima del p99
0 superior a 3 desviaciones estandar.

3. Cualquier enfermedad crénica con riesgo de descompensacion en el contexto
de una infecciéon aguda: enfermedades cardiovasculares (no hipertension),
enfermedades neuromusculares, pardlisis cerebral, metabolopatias, grandes
prematuros en primer afio de vida, insuficiencia renal moderada-grave,
hepatopatia cronica avanzada...)

4. Inmunodepresion principalmente por medicacién inmunosupresora e infecciéon
VIH

5. Embarazo (adolescentes)

6. Tratamiento cronico con salicilatos

Al igual que en cualquier otra patologia infecciosa pediatrica, la menor edad del nifio
constituye un factor de riesgo relativo, no especifico de la infeccion por virus HINT.

COMPLICACIONES

La evolucién de la enfermedad grave en los nifos sigue dos patrones similares al de
los adultos pero de menor gavedad, diferenciados en un primer grupo de pacientes
sanos que presentan una neumonia viral primaria rdpidamente evolutiva, con
necesidades elevadas de oxigeno y con serias dificultades en la ventilacion mecénica
y otro grupo con patologia preexistente asociada que ya sufria complicaciones con la
gripe estacional de evolucion en general mas benigna.

El 33% de los nifios que presentan complicaciones con la gripe estacional tenian una
afeccion subyacente, el 20% afecciones crénicas , la tercera parte afecciones
neurolégicas o neuromusculares cronicas y el 47 % gozaba de buena salud. Los
nifilos con un riesgo mas alto son los menores de 6 meses, los que padecen
inmunosupresion, enfermedades renales crdnicas, enfermedades cardiacas, diabetes,
asma y otras enfermedades de los pulmones, anemia drepanocitica, o falciforme, los que
reciben tratamiento crénico con salicililatos. Y todos aquellos con enfermedades que
afecten al funcionamiento del aparato respiratorio, como: afecciones neuroldgicas,
discapacidades mentales y del desarrollo, paralisis cerebral infantil, lesiones de medula
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espinal, trastornos epilépticos, afecciones metabdlicas u otros trastornos
neuromusculares.

Sospechar sobreinfeccion bacteriana si la fiebre dura mas de 5 dias o si reaparece
después de un intervalo libre. Son frecuentes pero de escasa gravedad: otitis media
aguda (10-50%), sinusitis y neumonia (menores de 5 afios). Esta dultima es
especialmente frecuente en menores de 2 afios que asisten a guarderia. El Sr. de Reye
asociada al virus B y al uso de acido acetilsalicilico, es infrecuente en la actualidad al
desaconsejarse su uso, consiste en una encefalopatia grave con degeneracion grasa del
higado, y hay que sospecharla en todo nifio con gripe que presente vOmitos
incoercibles y anomalias sensoriales o de la conducta .La miositis se asocia mas
frecuentemente con el virus B, aparece a los 5-7 dias del inicio se manifiesta
inicialmente por debilidad seguida por intenso dolor especialmente en muslos, puede ser
tan intensa que cause rabdomiolisis seguida por mioglobinuria masiva que puede
originar insuficiencia renal. La neumonia virica es mas infrecuente que la bacteriana por
sobreinfeccion causada por neumococo, estafilococo o estreptococo pyogenes. Nefritis,
miocarditis, encefalitis, mielitis transversa y Sr. Guillan- Barré son complicaciones muy
raras. El shock toxico es excepcional y causado por el virus B. La gripe es muy grave
en nifios con enfermedades neuromusculares. Los nifios con inmunodeficiencias o que
reciben quimioterapia transmiten el virus durante largos periodos.

DIAGNOSTICO
Es fundamentalmente clinico, se basa en la sospecha clinica en el periodo epidémico.

Diferencias en la expresion clinica entre gripe A (HIN1) y gripe Estacional

Sintomas Gripe A (HIN1) Gripe estacional
Fiebre Inicio stbito 39° Inicio gradual
Cefalea Acusada Menor intensidad
Escalofrios Frecuentes Esporédicos
Cansancio Extremo Moderado

Dolor de garganta Leve Pronunciado

Tos

Seca y continua

Menos intensa

Mucosidad nasal

Poco comin

Moderado o mucho

Ardor/picor ojos

Llamativo

Leve

Mialgias

Significativas

Moderadas

El hemograma es inespecifico aunque frecuentemente presenta leucopenia

La radiologia presenta atelectasias e infiltrados en un 10% de los nifios ver Tabla.
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Valoracion radiogrdfica Tabla 1 : Khamapirad

Patron radiologico Puntuacion
Bacteriano viral

Infiltrado

Lobular, lobar, segmentario o subsegmentario bien definido | +2

Parcheado, mal definido +1

Mal definido, intersticial o peribronquial -1

Localizacion

Lébulo dnico +1

Lébulos miltiples +1

Lesiones multiples, perihiliares mal definidos -1

Derrame pleural

Minimo pinzamiento de algun seno +1

Liquido obvio +2

Absceso 0 neumatoceles

Dudoso +1

Obvio +2

Atelectasias

Subsegmentarias multiples -1

Loébulo medio o superior -1

Se suma al resultado anterior:
+1 si el nifio es mayor de 7 meses, por la rareza de neumonia bacteriana en los de menos edad
+1SiT* +39.5°C, +; 0 Leucocitos + 20.000; o polimorfonucleares + 10.000 y o cayados +500.

Interpretacion: puntuacion global 0 o negativo: Neumonia viral
“ “ + 1 omayor: Neumonia bacteriana

Pruebas diagnésticas:

No estan indicadas de forma rutinaria para el diagnostico de la gripe A (HIN1) dado el
contexto epidemioldgico actual y la benignidad de la mayoria de los casos. Ademas, la
disponibilidad de la técnica es limitada.

La PCR en tiempo real es la prueba de eleccion especialmente al inicio del proceso.
También puede ser confirmada la infeccion por el aislamiento del virus mediante cultivo
pero esto no es practico en el manejo clinico de la infeccion

Utilidad diagnéstica de las pruebas antigénicas rapidas para la gripe:

Los test de diagnostico rapido con deteccion de antigeno por inmuno-
fluorescencia, inmunocomatografia o enzimoanalisis, se basan en la utilizaciéon de
anticuerpos monoclonales dirigidos contra los antigenos virales y detectan en minutos
las nucleoproteinas virales. Segtin el tipo de test estas pruebas pueden: 1) distinguir
entre virus A y B 2) Detectar ambos virus no aclarando cual de ellos 3) Detectar el
virus A sélo. Ninguna de ellas puede distinguir entre los subtipos de virus A como el
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nuevo HINT. Para el diagndstico de la gripe estacional la sensibilidad de estas pruebas
en muestras respiratorias es moderada (mejor en nifios que en adultos) comparado con
las técnicas de PCR o cultivo.

Con todas sus limitaciones una prueba antigénica rdpida puede proporcionar
informacion util para la toma de decisiones del paciente a la cabecera del enfermo y sin
necesidad de un laboratorio en horas habituales de trabajo como sucede con las técnicas
de inmunofluorescencia. Cuando el virus de la gripe A (en el momento actual el HIN1)
estd circulando en la comunidad un test positivo indica con bastante probabilidad que el
nifio este infectado con el virus de la gripe A tanto subtipos HIN1 (nuevo o estacional)
o H3N2. Es razonable iniciar tratamiento con antivirales si estan indicados segin la
gravedad de los sintomas y si existen factores de riesgo en el nifio, considerando realizar
la prueba mds especifica de PCR en tiempo real segiin cada situacion. Si la prueba
antigénica rapida es negativa, no descarta una infeccién por virus de la gripe A. En estos
casos se valorara también si es necesario verificar la prueba molecular y la decision de
tratamiento antiviral dependera también de la gravedad del proceso y de los factores de
riesgo ya sefialados.

Ante la dificultad del diagnostico en pediatria, fundamentalmente en menores de 2
afios, en los que la mayoria de las veces debutan como fiebre sin foco (aplicar
protocolos), se necesitarian en las consultas kit de proteina C reactiva (aumenta en las
6 primeras horas) o procalcitonina ( aumenta en las 3 primeras horas), que nos ayudaria
a diferenciar las infecciones bacterianas potencialmente graves, de las viricas y que
redundaria en una menor utilizacién de los servicios hospitalarios.

Cuando curse como un cuadro bronquial obstructivo utilizamos diferentes escalas para
poder evaluar su gravedad, una de facil aplicacion en asistencia primaria seria la escala
de TAL, que nos orienta en la actitud a tomar y que podria también ser explicada a los
padres:(Tabla 2)

Puntaje | Frecuencia Sibilancias * Cianosis Retraccion
respiratoria
<6m |/ >6m
0 <40 <30 NO NO NO
1 41-55 31-45 Final de la espiracion | Perioral con el | (+)
con fonendo llanto
2 56-70 46-60 Inspiracion e | Perioral en reposo (++)
espiracion con
fonendo
3 >70 >60 Audibles a distancia | Generalizada en | (+++)
reposo
Obstruccion: leve 1-5, moderada 6-8, grave 9-12
Las sibilancias pueden no auscultarse en la obstruccién grave
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Hay multiples virus que afectan a los pacientes en edad pediatrica y que su clinica es
dificil de distinguir de la gripe (Tabla 3)

Virus VRS Para Influenza Adenovirus Metapneumovirus | Coronavirus
influenza
Frecuencia | 70% 25% 10-20 % 5-12 % 10-12 % 5-10%
Serotipos B +| 12,34 Serotipo A 1,2,34,5,6,7,14, | Genotipo Ay B Cambia
relacionado | Los+1y3 |+ frecuente |y21 cada 2-3
con anos
neumonia
Edad Lactantes Lactantes < 6afios Lactantes < Safios
<1 afio <6 meses 2 — 4 aiios <1 afio
Estacion Invierno Otoio Invierno No especifico Primeros meses | Invierno
Primavera de primavera tardio
Primavera
temprana
Clinica Neumonia Neumonias | Neumonias | Infecciones Pacientes con | Infecciones
Brongquiolitis ID vias superiores | enfermedades del tracto
neumonia 3,7, y 21 | cronicas y | respiratorio
hemorragica | Neumonias coinfeccion en | superior
grave graves nifos Muy grave
hospitalizados serotipo
relacionado
con SDRA
Sexo Varén Indistinto Indistinto Indistinto Varén Indistinto

ID inmunodeprimidos, SDRA sindrome de distress respiratoria aguda

Los cuadros mds habituales que debemos consideran, son:

El resfriado comin febril: la gripe da mds afectacion sistémica, especialmente la
causada por el virus A. La fiebre en la gripe suele iniciarse antes de los sintomas

catarrales y en el resfriado suele ser al revés. Es mds fécil de distinguir a mayor edad del
nifio.

Con la faringitis virica: en la gripe hay mds afectacion sistémica y mayor
sintomatologia respiratoria.

Con el sindrome febril sin foco: en mdltiples ocasiones el nifio se presentara en la

primera visita con fiebre y sin otra sintomatologia. La presencia de gripe reduce mucho
la probabilidad de enfermedad bacteriana grave asociada, por lo que un test rdpido

positivo para la gripe evitaria practicar multiples estudios para su evaluacion. De no ser
asi para objetivar lo mas posible los hallazgos fisicos en la exploracién es conveniente

utilizar escalas de puntuacion:

. En los lactantes la mas utilizada es la de YIOS (Young Infant Observation Scale)
(Tabla 4)
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Pardametro clinico | Normal Alteracion Afectacion grave
1 Punto moderada 3 Puntos
2 Puntos
Perfusion Sonrosado Extremidades Palido, shock
Periférica Extremidades frias moteadas
calientes
Estado/esfuerzo No deterioro Compromiso Dificultad respiratoria
Espiratorio Vigoroso respiratorio leve | grave, esfuerzo respiratorio
- moderado, | inadecuado, apnea, fallo
retracciones, respiratorio
quejoso
(taquipnea  >60
rpm)
Respuesta social Sonrisa o no | Irritable, Irritable, inconsolable
irritable consolable

Puntuacion < 7. Sensibilidad 76%, especificidad 75%, valor predictivo negativo 96% para
detectar IBG (infeccion bacteriana grave)

Una puntuacion > 7 supone riesgo alto de IBG.

. En los nifos de 3 a 36 meses la Escala de YALE (Yale observation <Scale) (Tabla 5)

Pardametro Normal Alteracion moderada Afectacion grave
clinico 1 Punto 2 Puntos 3 Puntos
Coloracion Sonrosada Palidez de extremidades Palidez o cianosis
0 acrocianosis o color grisiceo

Respuesta Sonrie o estd alerta Sonrie o estd alerta No sonrie o facies
social brevemente Ansiosa o inexpresiva

No estd alerta
Reaccion al | Llora brevemente y se calma o | Llanto intermitente Llanto continuo o responde
estimulo estd contento con dificultad

de los padres

Calidad  del
llanto

Fuerte o con tono normal
o contento sin llorar

Lloriqueando o sollozando

Débil o con tono alto

Hidratacion Piel y ojos normales, mucosas | Piel y mucosas normales y | Piel pastosa con pliegue y
himedas boca discretamente seca mucosas secas y/o 0jos
hundidos
Nivel de | Si estd despierto permanece | Cierra los ojos brevemente | Tendencia al suefio no se
conciencia despierto. Si dormido al |o se  despierta  con | despierta
estimularlo  despierta  con | estimulacion prolongada
facilidad

Puntuacion < 10 Bajo riesgo, 11- 16 riesgo medio, >_16 riesgo alto de IBG
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TRATAMIENTO

El tratamiento se basa en medidas de sostén y antitérmicos. Los inhibidores de la
neuraminidasa ofrecen un beneficio modesto.

Es fundamentalmente sintomdtico, la administraciéon de paracetamol o ibuprofeno (en
algunos estudios lo aconsejan por su efecto antiprostraglandinico) es util para controlar
la sintomatologia sistémica. Evitar el uso AAS por su asociacion incontrovertible con el
sindrome de Reye. El reposo es casi imprescindible, especialmente en escolares y
adolescentes. Deben ingerir abundantes liquidos. Los antitusigenos pueden ser utiles
para controlar la tos. La codeina es la mds eficaz en los mayores de 3 afos y el
dextrometorfano en los menores.

El nuevo virus es resistente a las amadantas (amantidina y rimantadina), por lo que no
se aconseja su uso. Los inhibidores de la neuraminidasa: zanamivir y oseltamivir,
inhiben la liberacion de nuevos viriones de las células infectadas e impiden la
propagacion del virus.

Muchos pacientes con gripe por A (HIN1), se recuperan espontdneamente o
rapidamente con medidas de soporte sin necesidad de administrar antivirales

El virus de la gripe A (HIN1) es sensible a farmacos antivirales inhibidores de la
neuroaminidasa, concretamente oseltamivir y zanamivir, con datos disponibles de
eficacia y seguridad en el tratamiento de la gripe estacional. La informacion actual de
revisiones sobre la profilaxis y el tratamiento de la gripe estacional en nifios, resalta que
el uso de estos antivirales acorta la duracion de la enfermedad entre 0.5 y 1.5 dias; si
bien en los nifios de riesgo esta reduccién es menor (10 horas) y no alcanza
significacion estadistica. Ademds, tampoco aportan evidencia de que su empleo
prevenga las complicaciones, la hospitalizacion o la muerte.

PREVENCION

Vacunacion

La Organizacion Mundial de la Salud acaba de publicar las cepas recomendadas para la
fabricacion de la vacuna contra la gripe estacional que se administrard en otofio de 2010
en el hemisferio norte.

Los componentes recomendados para las nuevas vacunas son:

. Un virus similar a A/California/7/2009 (H1N1) [ gripe pandémica |
. Un virus similar a A/Perth/16/2009 (H3N2)
. Un virus similar a B/Brisbane/60/2008

De esta forma, la actual vacuna de la “gripe A” pasa a formar parte del preparado que se
administrard en la préxima campafia anual de vacunacion antigripal en paises como el
nuestro, destinada especialmente a las personas, incluidos los nifios, con riesgo de
complicaciones de la gripe.
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Vacuna antigripal (Gripe).- 1 dosis de vacuna antigripal inactivada a partir de los 6 m
de edad. Vacunacién anual de pacientes con factores de riesgo para gripe; 1 dosis en
mayores de 9 afios; entre 6 m y 9 afios se administrardn 2 dosis la primera vez con un
intervalo de un mes y vacunacion anual con 1 dosis en los afios siguientes si persiste el
factor de riesgo. A la edad de 6 a 35 meses la dosis es de 0,25 ml, mientras que a partir
de 36 meses es de 0,5 ml.

Como aconsejan el grupo estratégico de expertos en Inmunizacién de la OMS, sigue
aconsejando, en sus recomendaciones para la vacunacién de la gripe H1 N1v, después
de los profesionales de la salud y de las embarazadas, los nifios > 6 meses que
presentan una enfermedad crénica son el tercer grupo en que aconsejan su vacunacion,
con el objeto de reducir su morbilidad y mortalidad. Hacen especial referencia a los
nifios con asma persistente moderada- grave no controlada y a la obesidad morbida,
pero cabria considerar a los grupos ya comentados cuando hablamos de las
complicaciones de la gripe: cardiOpatas, con alternaciones metabdlicas, renales,
inmunodeprimidos, utilizacion de salicilatos...( ver arriba).

Quimioprofilaxis

Existe controversia en el uso de antivirales con esta indicacién en los contactos
proximos debido a una eficacia no probada, aparicién de reacciones adversas no
deseadas y riesgo de que se promuevan resistencias.

Se debe considerar la profilaxis en nifios con enfermedad subyacente con riesgo muy
alto de presentar una gripe A grave tras un contacto bien establecido con una persona
con diagnéstico de gripe A (HIN1) confirmado o altamente probable. Esta posibilidad
se contempla también para menores de 1 afio, en las mismas circunstancias. No obstante
organismos como European Committee for Medicinal Products for Human Use, no
encontrd evidencias suficientes para apoyar el uso de oseltamivir en la prevencion de la
gripe A en nifios menores de 1 afio. Los pediatras deben tener en cuenta los beneficios y
riesgos de esta medida de profilaxis en cada nifio menor de 1 afio.

El periodo contagiosidad es desde un dia antes de que comiencen los sintomas hasta 7
dias después del comienzo aunque como ya se comenté los nifios pequefios pueden ser
contagiosos durante un tiempo mas largo. Si pasaron mds de siete dias del contacto de
un nifio sano con una persona (nifios mayores y adultos) con gripe A y sobre todo si ésta
recibid antivirales, entonces la profilaxis no parece necesaria

Aislamiento y medidas para disminuir la transmision

La duracion de la diseminacion viral se cree que va desde el dia previo al inicio de los
sintomas hasta 7 dias después o hasta 24 horas después de que desaparezcan, aunque en
los nifios en especial los més pequefios puede ser de 10 o mas dias.

Deberan permanecer en casa y no asistir a la guarderia o la escuela durante ese tiempo.
También se desaconseja su contacto con otros nifios en el domicilio, si tiene mas
hermanos si es posible deben de estar en habitaciones diferentes.
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Como en cualquier enfermedad que se transmite por via aérea: Utilice pafiuelos
desechables, ensénele a tapar la boca con los mismos cuando tosa o estornude,
guardelos en una bolsa de pléstico después y tirelos a la basura. Pongale una mascarilla
o un pafiuelo (como cuando jugdbamos a los indios), que tape su nariz y su boca, si no
es posible porque el nifio enfermo es muy pequefio deben de ponérsela los que estén con
él. Lavele y ldvese frecuentemente las manos después de toser, estornudar o de estar en
contacto con el enfermo, también son eficaces los desinfectantes a base de alcohol.
Cuando ponga la ropa sucia que estuvo en contacto con el enfermo a lavar, procure no
acercarla a la cara Evite el tocarse los 0jos, la nariz o la boca, esta es la manera de que
se propagan los virus. O utilice guantes desechables.

Las habitaciones se pueden limpiar con un detergente con lejia si las superficies lo
permiten o con una solucién jabonosa con bioalcohol.

RECOMENDACIONES PRACTICAS

1. Prevencion y control
2. Triaje (identificacion/valoracion del paciente)

1. Prevencion y control.

* Aplicacion de las medidas estandar recomendadas por la OMS en la prevencion
de la transmision del virus (precauciones para microgotas, de contacto...).

* Los nifios con infeccion por gripe A (HIN1) suelen ser contagiosos hasta 7 dias
del comienzo de la clinica, aunque los lactantes y los nifios con inmunodepresion
pueden eliminar el virus durante mds tiempo.

* Los nifios con sospecha o certeza diagndstica deben permanecer en su domicilio
hasta que pasen 24 horas sin fiebre

* Puede ser necesario el uso de mascarillas dentro del domicilio al convivir con
otras personas.

* Lavados de manos frecuentes del nifio y cuidadores, con agua y jabén al menos
durante 30 segundos.

* Pafiuelos de papel de un solo uso, clinex

* FEl nifio afecto debe dormir sélo en su habitacion. Si no es posible y tiene que
dormir con otras personas se colocaran las camas de modo que las cabezas de los
conviventes en la habitacion estén lo mas alejadas entre si.

* Cuando se realicen procedimientos que generen aerosoles o el nifio pueda toser
(como es posible en la toma de muestras para andlisis, manipulacion
instrumental de la via aérea, etc) es necesaria proteccion con mascarilla FPP,
guantes, proteccion ocular y bata. El procedimiento se realizard en una
habitacion que pueda ser ventilada de manera natural o artificial.

2. Triaje (identificacion/valoracion del paciente)
Identificacion de casos sospechosos para el enfoque clinico y tratamiento adecuados,
para disminuir el riesgo de transmision del virus en consultas, servicios de Urgencias y
entre el personal sanitario.
Medidas generales para el triaje en atencion primaria y urgencias:
* Definir y seleccionar un lugar para la atencién de casos con infeccién
respiratoria
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* FEl personal sanitario que atiende al nifio debe contar con equipos de proteccion
personal contra la transmisién del virus segun la complejidad del proceso y
atencion a realizar

* Implementar de manera rigurosa las precauciones estindar y para microgotas
durante la atencion al paciente

Criterios de valoracion del niiio en atencion primaria y servicios de urgencias.
- Estado general
- Estado de hidratacion
- Temperatura
- N° respiraciones/minuto
- Aleteo nasal y/o tiraje intercostal o subcostal
- Estridor, sibilancias, auscultacion de crepitantes
- Coloracién de ufias y mucosas (detectar cianosis ungueal y circumoral)
- Busqueda de posibles contactos familiares o no, afectos de procesos gripales
Criterios para derivacion y hospitalizacion:
Se utilizaran los mismos criterios que se aplican habitualmente en pacientes pediatricos
con cuadros infecciosos, al margen de que su etiologia especifica sea el HINI.
Orientativamente:
* Mal estado general
* Cianosis
* Letargia o inconsciencia
¢ Convulsiones (febriles o no)
* Incapacidad para beber o amamantarse
* Vomitos frecuentes
* Dificultad respiratéria (aleteo nasal, tiraje intercostal, subcostal o
supraclavicular)
* Taquipnea o hipopnea para su edad
¢ Estridor, sibilancias o crepitantes a la auscultacion
* Hipoxemia: Sat 02 < 92% en aire ambiente
En aquellos pacientes que existan factores de riesgo o criterios de gravedad clinica se
valorard la indicacion de tratamiento con inhibidores de la neuraminidasa de acuerdo al
protocolo especifico, asi como su eventual derivacion al hospital o ingreso.
En todos los casos, se instruird a los padres en la deteccion de signos y sintomas de
empeoramiento ante los que deben consultar de forma urgente con su pediatra.
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GRIPE A:
:QUE ESPERABAMOS, QUE PASO, QUE APRENDIMOS?

X Hervada Vidal

Subdirector Xeral de Informacion sobre satde e
epidemioloxia

Direccion Xeral de Satde Piblica e Planificacion.
Conselleria de Sanidade.

Xunta de Galicia.
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Una pandemia de gripe es un fendmeno periddico que implica a un nuevo virus
humano de tipo A frente al que la poblacion esta desprotegida.

La ultima fase del interés desarrollado sobre las pandemias de gripe tiene su origen en la
llamada “gripe del pollo” (brotes de gripe ocurridos en humanos en 1997, en Hong
Kong, por un virus HSN1 de origen aviar), tras el cual la OMS comenz0 a instar a todos
los paises a la elaboracion de sus propios planes de preparacion y respuesta frente a la
nueva pandemia de gripe (de ocurrencia segura, pero imposible de predecir con
precision). Este llamamiento obtuvo una débil respuesta en los paises hasta el 2005,
alarmados por la difusién de la epizootia de gripe aviar A(HS5N1) originada en el
sudeste asidtico el afio anterior e influidos atun por el grado de difusién e impacto del
Sindrome Respiratorio Agudo Grave del 2003.

En este marco, desde el 2005 se estaba trabajando en Galicia el Plan de Preparacion y
Respuesta a la Pandemia de Gripe (PPRPG)' , bajo la hip6tesis de que transcurririria
poco tiempo entre el momento en que se iniciase la pandemia y su pleno desarrollo’.

Se sabfa’ que podria deberse o bien a un proceso de evolucién adaptativa (a partir de la
infeccién con un virus aviar), o bien por reagrupamiento (a partir de la coinfeccion de
virus humano y aviar). En enero de 2009 el riesgo mas visible de pandemia de gripe
estaba asociado al H5N1 *°, que era considerado el principal candidato, aunque no el
unico.

Se sabia, por tanto, que se iba a producir una pandemia, pero no se sabia ni cuando, ni
como iba a ser en términos de gravedad ni de transmisibilidad, que son los dos
principales factores que determinan el impacto sanitario y social. Tampoco se sabia
como iba a progresar la pandemia desde los casos humanos incipientes hasta su
establecimiento definitivo. Para orientar la preparacion, la OMS establecié 6 fases
(cuadro adjunto) basado en un concepto de difusion geografica de enfermedad pero sin
ninguna referencia a gravedad’, animando a que la preparacién se orientase hacia el
peor de los escenarios posibles.

1 Servicio de Epidemioloxia, DXSPP. Plan Galego de Preparacion e Resposta &4 Pandemia de Gripe.
Consultado en la web de la DXSP el 20/09/2010. Acceso en,

http://www.sergas.es/MostrarContidos N3 T01.aspx?IdPaxina=61203
2 Servicio de Epidemioloxia, DXSPP. Documento interno: Pre Plan 2005 Galicia.

3 Purrifios Hermida, Losada Castillo, Malvar Pintos. A preparacion fronte a vindeira pandemia de gripe (ll).
Cadernos de AP. Vol 15, N° 4, decembro 2008

4 Purrifios Hermida, Losada Castillo, Malvar Pintos. A preparacion fronte a vindeira pandemia de gripe
(). Cadernos de AP. Vol 16, N°1, marzo 2009

5 Ministerio de Sanidad y Politica Social. Actualizacion del Plan Nacional de Preparacién y Respuesta ante
una Pandemia de Gripe. Diciembre 2006.

6 Servicio Epidemioloxia. DXSPPS. Informe para os profesionais sanitarios de Galicia, n° 2. Publicado el

04/06/2009. Acceso en, http://www.sergas.es/MostrarContidos N2 T01.aspx?IdPaxina=62533
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En este contexto, el 24 de abril de

2009, la OMS declar6 una alerta FASES DE PROGRESION CARA A UNHA PANDEMIA
mundial ante la presencia de un - ABRIL DE 2009 -

nuevo virus  de .la. . gripe, el Fase 1: Non se sabe de ningun virus de gripe que circula en
A(HINT1)v detectado inicialmente en animais que cause infeccion en humanos.

Méjico y EEUU, y que parece que | Fase 2: Sabese que un virus da gripe que circula entre animais
circulaba desde unos meses antes’. domésticos ou silvestres causou infeccion en humanos e por

iso considérase unha ameaza concreta de pandemia.

El 27/04/2009 la OMS anuncid el Fase 3: Un virus de gripe animal ou animal-humano

L. reagrupado causou casos humanos esporadicos ou abrochos
paso de fase Il de alerta pandemlca de pouca entidade, mais non deu lugar a unha transmision

a fase IV y el 29/04/2009 a fase V, interhumana capaz de soster abrochos de nivel comunitario.

lo que indicaba que la pandemla cra Fase 4: Verificouse que un virus de gripe animal ou animal-

. : 8 . .
inminente”. humano reagrupado é capaz de soster abrochos de nivel
comunitario.

Fase 5: O mesmo virus causou abrochos con transmision
comunitaria sostida en dous ou mais paises nunha rexion da
OMS.

Fase 6: Ademais do criterio da fase 5, 0 mesmo virus causou
abrochos con TCS en polo menos outro pais dunha rexiéon
diferente da OMS.

Preparacion previa: qué esperabamos

Para trabajar en la preparacion se establecieron varios grupos de trabajo: de vigilancia,
comunicacion, antivirales y vacunas, barreras a la transmisién, evaluacién de
necesidades sanitarias, evaluacion de necesidades sociosanitarias, evaluacion de
necesidad de otros servicios esenciales, logistica y asesoramiento en asuntos legales y
éticos. Cada grupo tenia establecidos unos objetivos segun las fases de la pandemia.

En la fase IV (escala OMS) la probabilidad de que se desarrolle una pandemia es media-
alta y las actividades a desarrollar son claras, de contencidn (intentar evitar que el virus
se instale en un lugar y, si llega, evitar que difunda). Con fase V las actividades son ya
las mismas que en fase VI, de mitigacion. En el PPRPG se priorizé trabajar en los
objetivos para fases I, I, II1, y VI.

En el campo de la vigilancia se establecieron como prioridades para fase VI la
necesidad de ampliar los sistemas de vigilancia (anexo IX del PPRPG). Pensando en
reforzar la vigilancia viroldgica, en la temporada de gripe 2004/05 se habia implantado
en el Hospital Meixoeiro un sistema que, mediante PCR, permitia identificar virus
gripales A H1, H3 y HS.

Ademas, a partir de 2006, se trabajo con los hospitales en protocolos de actuacion
desarrollados desde cada hospital.

7 Fraser C et al. Pandemic Potencial of a Strain of Influenza A(H1N1): Early Findings. Science 2009; 324:
1557-61.

8 Servicio Epidemioloxia. DXSPPS . Informe para os profesionais sanitarios de Galicia, n° 1. Publicado el

27/05/2009. Acceso en, http://www.sergas.es/MostrarContidos N2 T01.aspx?IdPaxina=62533
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En el campo de la comunicacién, conscientes de que seria uno de los aspectos mas
complicados, se elaboré un plan de actuacion para fase III. Estos primeros pasos se
difundieron a través de la web de la DXSPP.

En el grupo de antivirales y vacunas se plante6 el manejo de los antivirales comprados a
raiz de la crisis del 2005, teniendo en mente una pandemia de intensidad media, con una
tasa de ataque de un 25%, para cubrir al 20% de la poblacién gallega, asumiendo una
poblacién con factores de riesgo como la del FLuAid’. Se realizé esta compra
adelantada asumiendo que la pandemia pudiera generar un problema de produccion y
suministro (por cierto, el proceso para la toma de la decision de esta compra anticip6 en
parte algunos de los problemas que se vieron luego con las vacunas pandémicas). Se
evalud la utilidad y coste de las vacunas prototipo (pre-pandémicas) y se desestimé su
compra.

Dada la naturaleza de los virus de la gripe, que se transmiten por contacto Yy,
fundamentalmente, por gotas, el grupo de barreras a la transmisién estudid la
posibilidad de implantar las medidas estandar y de aislamientos de gotas en la practica
diaria en atencién ambulatoria. Se hizo un piloto en Ourense, con un resultado muy
positivo de su utilidad por parte de los profesionales, aunque consideraban dificil que la
poblacion las siguiese, por lo que se concluyd que si se debian implantar pero
fomentando la informacion a los usuarios, buscando asi una mayor adherencia.

El grupo de evaluacion de las necesidades sanitarias realiz§ varias estimaciones del
impacto de una pandemia'’, asumiendo: estancia media en el hospital de 7 dias y en uci
de 10 dias, 10 dias de media de uso de ventilador, asistencia en uci del 15% de los
pacientes admitidos y en un 7,5% de ventilacién; tasa de ataque de un 25% y la
duracién de la onda pandémica de 8 semanas. Con estas premisas se llevaron a cabo los
simulacros de 3 hospitales y del 061 que dieron como resultado la elaboracion de sus
propios planes de preparacion para fase VI''.

Los resultados evidenciaban que podria haber dificultad para garantizar la ventilacion
mecdnica; disminuiria la edad media de los pacientes de planta pero aumentaria en la
uci, y se necesitaban establecer estrategias de comunicacion, reorganizaciéon de la
actividad programada, y de asignacion de areas especificas para los pacientes con gripe.
Ademas, se identificaron cuestiones de asesoramiento legal y ético (anexo XI del
PPRPQ).

El simulacro del 061 mostré que la red de transportes sanitarios era suficiente, pero
seria necesario aumentar el nimero de médicos y teleoperadores. También se hizo un
estudio de la capacidad de resolucién del 061 12 mayor del 55%.

° Purrifios Hermida, Malvar Pintos, Losada Castillo. Validez en Galicia de las prevalencias implementadas
en FluAid. Gac Sanit 2008;22(Espec Congr):170. ISSN: 0213-9111.

10 Servicio de Epidemioloxia, DXSPP. Documento interno: Simulacién del comportamiento de una
pandemia de gripe.

11 Memoria de Lugo, Ourense, Pontevedra, 061. Consultado el 21/09/2010 en la web de la DXSP, en :
http://www.sergas.es/MostrarContidos_N2_T01.aspx?ldPaxina=61202

12 061 y Servicio de Epidemioloxia, DXSPP. Documento interno: Evaluacion de la capacidad de respuesta
del 061 ante una pandemia de gripe.
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Con objeto de intentar reducir el colapso de los servicios sanitarios se establecid para
fase VI, y con la participacion de pediatras, un protocolo de Procedimiento de
Clasificacién de los enfermos con Gripe'”

Continuacion de este trabajo, y pensando en realizar un protocolo de organizacién para
AP, se establecié un grupo ad hoc, con participacion de pediatras, médicos de familia,
enfermeria, etc, con el que se comenzd a trabajar en este sentido.

Las necesidades sociosanitarias y de otros servicios esenciales se establecieron
basdndose en que, atn con el mismo espectro clinico, el desarrollo de una gran onda
epidémica se podria traducir en una gran disrupcién social, con importante absentismo
laboral.

Se trabajo con las residencias sociosanitarias en la realizacion de sus propios planes de
preparacién'® y se establecié el listado de los servicios esenciales'. Ademds, se
desarroll6 una guia formativa para voluntarios'

Se estaba empezando a trabajar en las estimaciones de logistica para el calculo de
necesidades de antibidticos, soluciones hidroalcoholicas, mascarillas, guantes, etc
pensando en una pandemia de gravedad moderada-grave y bajo la perspectiva de que la
pandemia produciria una situacion de escasez y complicaciones en este tema.

{Qué pasé?

En este contexto, el 11/06/2009, la OMS declaré la fase VI de pandemia por un HIN1v
(fruto de un reagrupamiento entre virus porcinos, aviar y estacional humano'®), sin que
se pudiese saber entonces cudl iba a ser el futuro inmediato de la infeccion, aunque
después del primer mes, la impresion era que iba a ser leve’*'®, aunque no se podia
perder de vista una posible evolucion hacia un cambio a mayor gravedad.

La posible rapidez con la que se fue pasando por las sucesivas fases pandémicas era
algo esperado’, partiendo de la idea de que el virus que se originase por reagrupamiento
tendria mayor capacidad de difusion.

Los trabajos desarrollados hasta este momento permitieron tener claro las lineas
directrices sobre las que habia que trabajar en esos momentos.

La vigilancia se desarroll segun se tenia previsto, permitiendo alcanzar los objetivos
previstos: en la fase IV (de contencién) se caracterizaron todos los casos y los brotes y

13 Servicio de Epidemioloxia, DXSPP. Procedemento de CIaS|f|caC|on dos Enfemos con Gripe,

cumentac1onTecn1ca/docs/SaudePubhca/erDe/27 Trlaxe pdf&hifr=900&seccion=0

14 Memorias do Centro Xerontoléxico de A Veiga-Lancara e da Residencia CAPD de Chapela. Consultado
el 21/09/2010 en la web de la DXSPP, en :
http://www.sergas.es/MostrarContidos N2 T01.aspx?IdPaxina=61202

15 Servicio de Epidemioloxia, DXSPP. Documento interno: Guia para la formacién de voluntarios que
prestarian su ayuda durante la pandemia.

16 Purrifios, Losada, Malvar. A actual pandemia de gripe debida ao virus A(H1N1)v. Cad Aten Primaria,
Vol 16, N°3, Setembro 2009
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se constato la existencia de transmision comunitaria sostenida, lo que facilit6 la decisién
de modificar los protocolos de actuacion pasando a objetivos de mitigacion; en fase V
y VI, la vigilancia proporcion6 informacion util sobre la evolucion de la pandemia y se
mantuvo un programa de vigilancia de cepas resistentes a antivirales. Ademas, la
vigilancia permitié informar a los servicios sanitarios de la inminencia del pico de la
onda con un par de semanas de antelacién'’ y ademds permiti6 detectar la transmisién
comunitaria sostenida.

Dado lo inusual de la situacion los sistemas de notificacién se han mantenido hasta la
fecha, lo que permiti6 detectar un cluster de 9 casos en Ourense esta primavera
(semanas epidemioldgicas 19/2010 a 25/2010).

La comunicacién, como se esperaba, fue uno de los puntos mas dificiles. Se
establecieron varios niveles: comunicacion externa (poblacién y enfermos, y medios de
comunicacion) y comunicacion interna (profesionales sanitarios). En el mes de mayo se
realizaron reuniones con distintos estamentos informativos para explicarles la situacion,
lo que estaba hecho y lo que quedaba por hacer. Creo que no se consiguid transmitir la
idea de que, aunque trabajdbamos para prepararnos para lo peor, esperdbamos un
impacto menor.

Para informar a la prensa de la evolucién de la situacion epidemioldgica, se nombro un
técnico desde el servicio de epidemiologia. Ademds, el 14/09/2009 comenzd una
campafa de comunicacion para la poblacion.

Desde la DXSPP se publicé en la web informacion para la ciudadania, profesionales
sanitarios y otros colectivos'®. Ademds, se publicaban semanalmente los informes de
actividad gripal"’.

En el tema de antivirales se esperaba un uso mayor del que se registrd, probablemente
por la levedad de la enfermedad” y lo mismo con las vacunas. No se consigui6
transmitir una vision positiva de la vacuna, con controversia manifiesta tanto entre
poblacién como entre sanitarios.

Las medidas de control de la infecciébn se pusieron en marcha basadas en las
recomendaciones publicadas®. Especialistas en MPySP establecieron de forma
coordinada las recomendaciones a seguir en este tema, y los acuerdos se colgaron en la
web y se difundieron dentro de cada hospital. No se declar6 ningin brote

17 Servicio de Epidemioloxia. Documento de Actividad Gripal.

http://www.sergas.es/MostrarContidos_N3_T02.aspx?IdPaxina=62575&uri=/gal/DocumentacionTecnica/d
ocs/SaudePublica/GripeAH1N1/Informe_semana%2042-09.pdf&hifr=1250&seccion=0

18 http://www.sergas.es/MostrarContidos Portais.aspx?IdPaxina=62535
19 http://www.sergas.es/MostrarContidos N2 TO1.aspx?IdPaxina=62575

20 Servicio de Epidemiologia. BEG Vol XXI11/2009 N°5 Maio 2010. Accceso en
http://www.sergas.es/MostrarContidos N3 T01.aspx?IdPaxina=62621

! Grupo de Trabajo de Barreras a la Transmision. Fundamentos das medidas recomendadas como
barreiras a transmision para o control da transmision da gripe na asistencia ambulatoria no estudo piloto
de Ourense. Documento interno.
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intrahospitalario aunque si hubo algun caso de gripe nosocomial, como, por otro lado,
es habitual®.

El plan de preparacion elaborado por varios hospitales, junto con un documento
elaborado desde el Servicio de Epidemiologia y difundido a todas las gerencias
hospitalarias con recomendaciones generales®, permitid que todos los hospitales
pudiesen elaborar su propio plan con cierta celeridad.

También, como se temia, uno de los problemas que surgi6é (aunque en menor medida de
lo esperado) fue la necesidad de ventiladores, pero se solucioné el problema sin
dificultad. No hay constancia de que fuese necesaria la reorganizacion de actividades y
turnos para el personal, aunque evidentemente estaba condicionado por la gravedad del
cuadro (establecido segiin letalidad e incidencia®). Por otro lado, la tasa bruta de
ingresos hospitalarios, su distribucién etaria, asi como la tasa bruta de ingresos en uci,
se mantuvieron dentro de los valores esperados segun los datos observados en el
hemisferio sur”. Todas las premisas establecidas se cumplieron®' salvo para el grupo de
64 afios en adelante, en los que la proporcion de ingresados en uci fue menor de lo
esperado.

Desde cada gerencia de AP se nombr6 un responsable para trabajar en pandemia. Con
este grupo, y siguiendo las directrices establecidas por el grupo previo existente, se
elabor6 un plan®, difundido desde las gerencias a los jefes de servicio y pendiente ain
de evaluacion.

El 061 ampli6 su capacidad de respuesta con un resultado satisfactorio, aunque si bien
es clerto que la carga de trabajo no se vio tan aumentada como se habia estimado
(probablemente por la levedad de los cuadros presentados).

En el tema de las necesidades sociosanitarias y esenciales no hubo la disrupcién social
que si se vivid (durante breves periodos) por ejemplo en paises como Méjico o
Argentina, y en cuanto a la logistica se puso en marcha un trabajo de compra y
distribucion.

¢ Qué aprendimos?

A fecha de septiembre de 2010, esto es un resumen de lo que esperdbamos y de lo que
pasd. Qué aprendimos?.

Aprendimos la gran ventaja que supone haber trabajado sobre un tema para enfrentarte a
él cuando llegue el momento.

2 http://www.uptodate.com/home/content/topic.do?topicKey=pulm_inf/18836
23 Servicio de Epidemiologia. Plan de Accion Xeral para a Preparacion Xeral dos Hospitais ante una
Pandemia de Gripe.

 Interim Pre-pandemic Planning Guidance: Community Strategy for Pandemic Influenza Mitigation in the
United  States -Early Targeted Layered wuse of Non-Pharmaceutical Interventions.
[http://www.pandemicflu.gov/plan/community/community_mitigation.pdf]

25 Servicio de Epidemioloxia. Documento interno.

26 AP y Servicio de Epidemiologia. Plan de Resposta ante o Virus da Gripe A(H1N1)v en AP.
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Aprendimos, o mas bien reafirmamos, que un trabajo de este tipo s6lo sale adelante con
ayuda de muchos (y en este sentido hay que reconocer el esfuerzo de todos los
implicados, sanitarios y no sanitarios).

Aprendimos que seria ventajoso tener grupos técnicos establecidos para acelerar el
trabajo y que, por el contrario, la burocracia y las directrices politicas no siempre lo
aceleran.

Aprendimos que nuestros principales problemas fueron de coordinacién y pensamos
que de comunicacion (este punto estd pendiente de una evaluaciéon mas detallada porque
una encuesta del SICRI -realizada de enero a abril de 2010- valord las acciones
informativas desarrolladas por la administracion sanitaria como muy bien o bien en un
52,8% y mal o muy mal en un 16%.”).

Ademas, aprendimos que las estimaciones logisticas calculadas inicialmente, pensando
en una pandemia para HS, sobrepasaron las necesidades reales. En materias donde hay
mucha incertidumbre sobre cémo puede suceder el fendmeno (magnitud, poblaciones
afectadas, gravedad, ...) y que van a provocar mucho ‘ruido’ es necesario tener planes
no sélo para la peor situacién, sino para escalones inferiores. En este caso tengo la
impresion de que se estuvo demasiado atado a los planes para lo peor (gripe aviaria
HS5N1) y no se adaptaron ni los planes ni el mensaje a la suficiente rapidez.

Y se constatd también que en un tema de dmbito global es dificil (imposible mas bien)
actuar de modo independiente; asi como la dificultad que supone trasladar a la
poblacién general y al personal sanitario la incertidumbre de las decisiones tomadas,
probablemente porque vivimos en una sociedad que parece caracterizarse por una
intolerancia manifiesta a las incertidumbres en todos los campos.

Por ultimo, destacar que cuando hay voluntad, la coordinacién entre comunidades y con
el Ministerio puede funcionar bastante bien.

En todo caso, es importante ademds hacer varias reflexiones: 1/sobre la dificultad que
supone organizar y coordinar a mucha gente y de ambitos distintos; 2/ sobre la falta de
flexibilidad que hubo tanto en los propios planes como en un cambio de actitud,
manteniendo un nivel de alerta alto cuando, a lo mejor, se podria/deberia haber bajado;
y 3/ sobre el tema de comunicacion y credibilidad del sistema sanitario a la hora de
transmitir los mensajes.

Por otro lado es evidente que, ademds, quedan aspectos en los que no se ha conseguido
avanzar. Asi, se ha publicado recientemente en Gaceta Sanitaria® que la transparencia
no sélo consiste en proporcionar datos, sino en facilitar la implicacion de la poblacién y
de los profesionales en las decisiones, objetivo que estamos lejos de conseguir y para el
que ademas habria que meditar si estamos o no preparados.

27 Servicio de Epidemioloxia. Encuesta SICRI (Sistemas de Informacién de Conductas de Riesgo)2010.
Documento interno

28 A Segura. Gac Sanit 2010; 24(4):269-271
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Y nuestro aprendizaje sigue, porque es ahora cuando se estd trabajando en la evaluacion
y, sin perder de vista que se trata de un proceso dindmico y que las decisiones se
tomaron en un momento y contexto determinado, serd un andlisis critico de los distintos
aspectos aqui abordados el que nos ayudara a evaluar lo que se hizo bien y mal, siendo
sobre todo esto ultimo lo que mds nos ensefiard.

Esperando lo mejor, nos preparamos para lo peor y, aunque no se puedo prevenir
totalmente su efecto, la planificacion previa creemos que redujo su impacto. La
evaluacion final, en la que estamos inmersos, nos ayudaré en el aprendizaje y la mejora.

Agradecimientos: al Comité de Crisis constituido en el seno de la Conselleria para el manejo
de la pandemia, al Comité Cientifico, a todos los componentes del sistema de vigilancia
epidemiologica y del programa de vacunas y, en especial, a Chus Purriiios, Pedro Brarias y
Alberto Malvar por su ayuda con este texto.
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Sistema de Vigilancia de la Gripe en Espana:

El laboratorio de microbiologia del CHUVI forma parte de la Red de Laboratorios
Espafioles de Gripe (RELEG), fue nombrado laboratorio de referencia para Galicia por
la Conselleria de Sanidade para el diagndstico viroldgico del virus de la gripe A
pandémico. La RELEG a su vez pertenece al Sistema de Vigilancia de la Gripe en
Espafia ( SVGE), dentro de la Red Europea de Vigilancia y que a nivel mundial esta
coordinado y dirigido por la OMS.

La confirmacion del diagndstico de gripe A se basa en criterios de laboratorio. Una
muestra se considera positiva siempre que cumpla uno de los siguientes criterios:

* Amplificacion del genoma del virus de la gripe A HIN1v mediante RT- PCR
(Reaccidn en cadena de la polimerasa).

*Cultivo del virus, seguido de la identificacion del aislado.

*Aumento de 4 veces en el titulo de anticuerpos neutralizantes frente al virus
pandémico A/HINI1. Solo se utiliza en estudios epidemioldgicos. Solo disponible en
centros de referencia.

Origen: Aunque el origen real de esta nueva cepa gripal no estd todavia del todo claro,
lo que si es evidente es que posee un origen porcino.

Los primeros informes de infeccién en humanos por una nueva cepa de origen porcino,
son del 17 de Abril de 2009 extendiéndose mas de 100 paises en aproximadamente 1
mes.

La experiencia del laboratorio de CHUVI, durante la primera pandemia de gripe A va a
ser el objeto de mi exposicion:

Labor del laboratorio de Microbiologia del CHUVI

El 27 de Abril del 2009 se estudia el primer caso sospechoso y el 29 de Abril se detecta
el primer caso positivo. Los Periodos de la Pandemia de Gripe A HIN1 durante el afio
2009 fueron:

Primer periodo: Del 27 de Abril al 23 de Junio de 2009

Estudio de casos sospechosos de toda la comunidad auténoma

Segundo periodo. Del 24 de Junio a finales de Julio de 2009

Vigilancia de la circulacion del virus mediante el diagndstico viroldgico.
Tercer periodo. De Agosto a Noviembre de 2009

Diagnéstico de pacientes ingresados, pacientes con factores de riesgo y candidatos a
tratamiento

Cuarto periodo. De Noviembre de 2009 en adelante
Diagndstico y vigilancia molecular.

La rentabilidad de las técnicas de diagndstico es variable. La menor sensibilidad la
presentan las técnicas rapidas de deteccion de antigenos. La mayor especificidad la
presentan las técnicas de cultivo pero su sensibilidad es variable. La mayor
especificidad y sensibilidad la presentan las técnicas moleculares de amplificacion y en
concreto la PCR en tiempo real.
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Descripcion de técnicas diagndsticas utilizadas en nuestro laboratorio.
Hasta Junio, se utilizaron dos PCRs no comerciales dirigidas a dos fragmentos distintos
del genoma del virus. Estas técnicas han sido desarrolladas y distribuidas por el Centro
Nacional de Microbiologia en el afio 2005 en previsiéon de una posible pandemia por el
virus gripal HSN1 de origen aviar y de uso desde entonces, en la rutina de diagndstico
de virus respiratorios, en nuestro laboratorio.

A partir ese momento, se utilizd una técnica de amplificacién de acidos nucleicos
comercial, desarrollada en menos de 2 meses, especificamente para el diagndstico del
nuevo virus, por el Centro de Control de Enfermedades Infecciosas de Estados Unidos
(CDCO).

Tambien se realizé cultivo en lineas celulares para estudio de viabilidad, preparacion de
vacunas y optimizacion en la deteccion de mutaciones (vigilancia Molecular).

Resultados Gripe A HIN1 2009

Durante la primera onda pandémica (Junio 2009-Febrero de 2010) se procesaron 4486
muestras respiratorias, correspondientes a 3599 pacientes con un porcentaje de
positividad global del 30,4%. De ellos, aproximadamente un 25% cumplian criterios de
ingreso (30% no datos disponibles).

Se encontraron diferentes porcentajes de positividad segun los tramos de edad y meses
estudiados:

El tramo de edad mds afectado fue entre 5 y 15 anos (60%), seguido por el de
15-40 afios (41%). El menos afectado fueron las personas mayores de 65 afios (7,5%) y
la poblacién infantil hasta 4 afios (21%). Afect6 por igual a hombres y mujeres.

Durante el primer periodo (Abril-Junio de 2009) el porcentaje de positividad fue del
41% (68 pacientes) ya que se estudiaban solo los casos sospechosos y sus contactos. En
la época estival (1446 muestras) los porcentajes de positivos fueron del 20 al 30%. En
Octubre el porcentaje de positivos fue del 36% (927 muestras estudiadas). En
Noviembre (725 muestras) ascendié al 45 % coincidiendo con el pico de la onda
pandémica. Tanto el nimero de muestras como el nimero de positivos descendieron
progresivamente a partir de Noviembre y de forma significativa durante el afio 2010 en
el que solo se recibieron 157 muestras.

El virus ha seguido circulando de forma moderada en Espafia durante todo este afio. En
nuestra comunidad ha habido en el mes de Mayo de 2010, un repunte de muestras
positivas correspondientes a 7 pacientes de Orense y uno de Vigo y con caracteristicas
viroldgicas particulares en algunos casos ( mutaciones en hemaglutinina) a las cuales
haré referencia con posterioridad.

Poblacion pediatrica, gripe A HIN1 2009 y otros virus respiratorios

De las muestras mencionadas anteriormente, unas 500 muestras (Junio a Diciembre)
pertenecian a pacientes pedidtricos (0 a 15 afios).

En estas muestras se estudiaron, ademas, mediante técnicas moleculares, otros 16 virus
respiratorios, que son agentes causales de infecciones respiratorias con sintomas
clinicos similares a los producidos por virus gripales. El objetivo era conocer la
etiologia virica del cuadro clinico compatible con gripe pandémica y las infecciones
mixtas en ambos grupos (positivos y negativos a gripe).
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Del total de muestras estudiadas , se detectdé al menos un virus en el 83% (45% virus
pandémico y 38 % otro virus respiratorio diferente a la gripe pandémica). En un 17% de
las muestras estudiadas no se detectd ningtn virus.

Del total de muestras con resultado positivo, a alguno de los virus estudiados, se
encontr6 un 53% de muestras positivas al virus pandémico y en un 46% se detectaron
otros virus respiratorios y no gripe A HIN1 2009.

De las muestras positivas para gripe pandémica, en el 78% se encontrd este virus como
agente Unico y en un 22% co-infectando con otros virus respiratorios (principalmente
rinovirus).

De las muestras negativas a gripe pandémica Rinovirus fue el virus mas frecuentemente
encontrado, seguido por Parainfluenza y VRS.

Labor de diagnéstico y vigilancia molecular

Se sabe que los virus de la gripe se recombinan entre ellos y cambian las secuencias de
sus genes continuamente.

En los virus gripales A, estos cambios o redistribuciones, uno o varios a la vez en
diferentes puntos o fragmentos, de sus secuencias genéticas pueden afectar a
cualquiera, de los 8 genes que codifican geneticamente diferentes componentes de su
estructura y tienen diferentes repercusiones sobre determinados aspectos de la
infectividad, transmisibilidad y patogenicidad etc.

En humanos, la proteccion inmunoldgica especifica, frente a una determinada cepa
gripal esta determinada por los anticuerpos generados frente a un “modelo especifico”
de las proteinas de superficie del virus Hemaglutinina ( HA) que es, a su vez, la
responsable del reconocimiento y unién con los receptores celulares 'y
Neuraminidasa(NA), responsable de la liberacién de la progenie viral desde la
superficie celular al interior de la célula

*Mutaciones en la secuencia del gen de Hemaglutinina pueden dar lugar
a variantes virales frente a las cuales la especie humana  carece de inmunidad. En el
caso del nuevo virus, la mayoria de los cambios es su secuencia se localizan en los
determinantes antigénicos y varia un 27,2% con relacion al qué circul6 en el 2008 y al
incluido en la vacuna del 2009. Sin embargo la secuencia de aminoacidica que establece
la especificidad del receptor es casi idéntica a la de la cepa vacunal y a la del 2008.
Otra proteina de superficie la
*Las mutaciones o cambios genéticos en la secuencia del gen que
codifica la Neuraminidasa puede ocasionar la aparicion de cepas
resistentes dando lugar a fallos de tratamiento con antivirales
previamente eficaces.
Todas las combinaciones entre 16 tipos de Hemaglutininas y 9 tipos de Neuraminidasas
son posibles: Existen 144 combinaciones posibles. De ellas, solo tres Hemaglutininas y
dos Neuraminidasas, en solo tres combinaciones (HIN1, H2N2, H3N2) se han adaptado
realmente al ser humano, hecho que sugiere que puede haber limitaciones inherentes en
su adaptacion al huesped.
Los mecanismos por los que los virus aviares cruzan barreras para infectar a humanos y
otros mamiferos causando infecciones a veces graves y la subsecuente transmision de
humano a humano son desconocidas
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Vigilancia Molecular ;Qué es?

Se denomina vigilancia molecular al conocimiento de las caracteristicas genéticas de los
virus gripales que circulan durante las temporadas, en un drea geografica y a nivel
global, asi como la identificacion y deteccion de nuevos virus.
Vigilar la deriva genética cada temporada y localizacion de mutaciones en
lugares antigénicos concretos.
‘Redistribuciones genéticas: vigilancia de nuevos virus, nuevos hospedadores y
origen de los nuevos virus.
-Adaptaciones de los virus a sus hospedadores o a nuevos hospedadores: salto de
barrera inter-especie.
-Vigilar la virulencia y la patogenicidad de las cepas virales.
‘Mutaciones que confieren resistencia a antivirales.

Resultados del estudio de mutaciones mediante secuenciacion

Hemaglutinina: se han llevado a cabo en nuestro laboratorio, estudios de mutaciones en
139 cepas del virus pandémico, mediante secuenciacion del gen de la hemaglutinina y
se han encontrado 26 cepas con mutaciones en la posicion 222. En 7 de ellas se detecto
la D222G asociada a cepas con mayor patogenicidad, segun la literatura y todas ellas
procedentes de muestras de pacientes graves o fallecidos de nuestra comunidad.
Ademas se ha detectado 20 cepas con la mutacion D222E, en pacientes graves y leves
Del estudio de mutaciones, mediante secuenciacion del gen de la Neuraminidasa de 168
cepas, se han detectado 3 cepas* con la mutacion H275Y, que confiere resistencia a
Oseltamivir, tnico antiviral disponible en la actualidad, para el tratamiento de este
virus.

* En este caso todos los pacientes habian recibido tratamiento con Oseltamivir, previo a
la deteccion de las cepas resistentes.

Qué esperabamos

‘Que el virus que provocase la pandemia fuese de origen aviar gripe A H5NI,
H7NT7 etc.

*Poco transmisible

*Altamente patdgeno, alta letalidad.

*‘De procedencia asidtica.

*Patron estacional.

‘Que afectase gravemente a un gran nimero de poblacion, por ser una variante
completamente nueva, frente a la cual los humanos careciamos, en absoluto de
inmunidad.

Qué ocurrié
*Que ha sido de origen porcino
‘De alta transmisibilidad
‘Baja patogenicidad y letalidad
‘Presentacidn no estacional, en Hemisferio Norte
*Que afect6 en mayor medida a edades intermedias que a edades extremas
*Que en poblacién pediatrica, en porcentajes significativos, los cuadros clinicos de
gripe se han debido a otros virus respiratorios

107



L£X1 Congreso de la Sociedad de Pediatria de Galicia

Qué aprendimos
*Que gracias a la preparacion previa y a los sistemas de vigilancia de gripe a nivel
global y a la RELEG, en nuestro pais, tuvimos disponibles técnicas diagndsticas
altamente eficaces, sensibles y especificas.
‘Minimo tiempo de respuesta (dentro de las siguientes 24 horas a la recepcion de la
muestra en el laboratorio)
‘Puesta a punto de técnicas para vigilancia molecular.
‘Deteccion de resistencias
‘Mutaciones que afecten a la patogenicidad
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Mesa Redonda lli

Sabado 18:30 — 19:30h

Enfermedades autoinmunes en Pediatria

Moderador: Dr. Manuel Silveira Cancela

* Enfermedad inflamatoria intestinal
o Dr. Leopoldo Garcia Alonso

* Purpura Trombocitopénica Inmune
o Dra. Consuelo Calvino Costas
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ENFERMEDAD INFLAMATORIA INTESTINAL:
PECULIARIDADES, EXPERIENCIA PERSONAL

L Garcia Alonso

Servicio Pediatria
Jefe de Unidad
Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion Pediatrica

Complexo Hospitalario Universitario de A Coruiia
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Se trata de un grupo de enfermedades que cursan con inflamacion del tubo digestivo.
Colitis ulcerosa. Enfermedad de Crohn y Colitis indeterminada. Caracterizadas por su
caracter cronico, una tasa de elevada de refractariedad al tratamiento, la alternancia de
periodos de actividad (Brotes) remision, con la recurrencia reaparicién de una nueva
enfermedad macroscépica.

El diagnostico segun los criterios de Porto para la EII Pediatrica de la ESPGAHN
incluyen la historia clinica, la exploracién fisica, el laboratorio con los marcadores de
inflamacidn, infeccion, fecales, etc.

La Endoscopia que incluye colonoscopia completa con ileoscopia, endoscopia alta,
toma de biopsias multiples. Radiologia, El transito gastrointestinal. Capsula
endoscopica. La ecografia abdominal e intestinal. Los leucocitos marcados. Enteroclisis.
(J Ped Gastroenterol Nutr 2005; 41: 1-7)

En particular la enfermedad de Crohn (EC) es un proceso inflamatorio, mediado por
células T, que puede afectar cualquier parte del tracto gastrointestinal, a veces con
localizaciones extradigestivas. La alteracion de la pared intestinal es discontinua,
transmural y evoluciona crénicamente alternando periodos de actividad con otros de
latencia. Comienza lenta e insidiosamente, los sintomas aparecen progresivamente.
Existe predisposicion genética y participan decisivamente factores ambientales.
Actualmente (Gut 2010 59: 141-147) se redefine como una enfermedad destructiva
progresiva. En la que un quinto de los pacientes tienen evidencia de una estenosis o
complicaciones intestinales penetrantes al momento del diagndstico. Los tratamientos
eficaces aplicados antes de la aparicion de dafo intestinal (estenosis, fistula, absceso)
estdn obligados a modificar el curso clinico de la enfermedad de Crohn. Pero los
procedimientos actuales moleculares, tales como marcadores genéticos como
seroldgicos, no permiten la identificacion de la inflamacién subclinica intestinal con
exactitud

En la actualidad, la dnica forma de definir la enfermedad de Crohn es clinica, bioldgica,
evidencia de actividad de la enfermedad radioldgica o endoscopica o marcadores fecales
positivos.

Es caracteristico de la EII-P la afectacién del peso, del crecimiento y de la
mineralizacion 6sea (puede no ser reversible). La disminucion del apetito, el desarrollo
sexual retrasado. Sobre todo la autovaloracion y socializacion. Los tratamiento tratan de

conseguir la maxima potencia de crecimiento pero también han de modificar los
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Aspectos psicosociales de la EII-P. Principalmente las dificultades en expresar las
emociones y tendencia a negar los problemas. Patologia psiquiatrica en EII-P (60%)
frente a otras enfermedades crénicas (20-30%) y nifios sanos (15%). Los aspectos mas
comunmente afectados: depresion, ansiedad, autoestima y comportamiento social.
Aunque lo mds objetivable es la conciencia de cronicidad. Que tienen como
consecuencias: absentismo, aislamiento, dificultad en relaciones con sexo opuesto,
sensacion de culpabilidad. De hay la importancia de ofrecer apoyo psicoldgico, reducir
factores de estrés y ayudar a eliminar estigmas y culpabilidad. (Pieta Turunen, Inflamm

Bowel Dis ® Volume 15, Number 1, January 2009)
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PURPURA TROMBOCITOPENICA INMUNE

C Calvinio Costas

Servicio Pediatria

Hospital Xeral-Calde de Lugo
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1) INTRODUCCION

La Purpura Trombocitopénica Inmune (PTI) es una enfermedad caracterizada por una
disminucion aislada de la cifra de plaquetas por debajo de 100.000/mmc, en ausencia de
una causa desencadenante de la trombocitopenia. La denominacioén previa de Purpura
Trombocitopénica Idiopdtica se sustituyé por Inmune debido a la importancia de los
mecanismos inmunoldgicos de destruccion de plaquetas mediada por autoanticuerpos y
linfocitos T en su patogenia. Actualmente se recomienda la denominaciéon de
Trombopenia Inmune Primaria.

La PTI se presenta con una incidencia de 4-6 casos por 100.000 nifios menores de 15
afios, siendo las caracteristicas clinicas por lo general bien determinadas y la
presentacion habitualmente aguda y de alguna forma autolimitada.

En ocasiones se manifiesta asociada a otro tipo de enfermedades, infecciosas,
conectivopatias, enfermedades linfoproliferativas e incluso después del trasplante de
progenitores hematopoyéticos. La presentacion aloinmune en el periodo neonatal y la
purpura postransfusion se deben diferenciar de este gran grupo, asi como las inducidas
por farmacos, mas frecuentes en la edad adulta.

Desde la primera descripcion de la enfermedad en 1735 por Werlhof de una
enfermedad hemorrdgica como “morbos maculosus hemorrhagicus”, el diagndstico y
tratamiento de la PTI ha estado en constante debate. Hasta hace poco tiempo se
consideraba una enfermedad hemorrigica que ocurria tanto en nifios como en adultos y
de la que se desconocia la etiopatogenia.

La primera esplenectomia con éxito se llevo a cabo en Praga en 1916, casi 200 afios mas
tarde de su primera descripcion, tal y como fue referida por Kasuelson, actitud
terapéutica actualmente vigente con un sin fin de matizaciones en cuanto el momento
oportuno para llevarla a cabo.

A partir de 1950,la teoria del mecanismo inmunopatogénico de la PTI fue cada vez mas
convincente y asi Harrington en 1951 después de autoadministrarse plasma de un
paciente con PTI, desarroll6 la enfermedad de forma transitoria. En 1980 se comprueba
que la administracién de inmunoglobulinas intravenosas aumentaba los recuentos
plaquetarios tanto en las formas agudas como en las crénicas de la PTI. Posteriormente
se comenzaron a detectar autoanticuerpos antiplaquetarios especificos que corroboraron
este mecanismo como el desencadenante de la enfermedad.

2) DIAGNOSTICO

La PTI es la causa de trombopenia mds frecuente en la edad infantil. En el 80-90%
de los nifios se presenta como un episodio agudo hemorragico que por lo general se
soluciona en unos pocos dias o semanas. El recuento de plaquetas suele estar por debajo
de 30.000/mm3. No se aprecia variacion en cuanto al sexo. Existe un pico de incidencia
entre los 2-5 afios. Habitualmente se recogen en la historia clinica antecedentes de
infeccidn virica, bacteriana o inmunizaciones previas en las ultimas 2-6 semanas antes
del diagndstico. La forma cronica, mas insidiosa en su debut tal y como ocurre en los
adultos, suele presentarse en nifios mayores de 7 afios con una sintomatologia clinica y
analitica mas suave. Su frecuencia se estima en un 1-4% de las PTI y las recurrencias
son muy poco frecuentes.

Actualmente se establece la siguiente clasificacion diagndstica:

PTI de reciente diagnéstico
Desde el momento del diagndstico hasta los 3 meses de evolucidn.
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PTI persistente
De duracién entre los 3 y 12 meses desde el diagndstico, incluye a
* Pacientes que no alcanzan la remision completa de forma espontdnea
* Pacientes que no mantiene la remisién completa después de suspender el
tratamiento instaurado.
PTI crénica
Pacientes que contindan con trombopenia después de 12 meses desde el diagndstico.

CRITERIOS DE EVALUACION CLINICA

CLINICA CUTANEA
CLINICA CUTANEO-MUCOSA
SANGRADO ACTIVO:
e Epistaxis que precisa taponamiento
* Hematuria
* Hemorragia digestiva macroscopica
* Menorragia
* Gingivorragia importante
* Cualquier hemorragia con riesgo razonable de precisar trasfusion de
hematies

FACTORES DE RIESGO HEMORRAGICO:
* Hematuria
* TCE, politraumatismo previo
* Antiagregantes hasta 7-10 dias antes
* Diatesis hemorragica: coagulopatia, vasculitis

CRITERIOS DE RESPUESTA AL TRATAMIENTO

REMISION COMPLETA (RC)
Recuento igual o superior a 100.000/mmc mantenido mds de seis semanas tras la
supresion del tratamiento

REMISION PARCIAL (RP)
Elevacion sobre la cifra inicial con recuento entre 30.000 y 100.000/mmc mantenido
mas de 6 semanas tras la supresion del tratamiento

AUSENCIA DE RESPUESTA (AR)
No se modifica clinica ni biol6gicamente

RESPUESTA TRANSITORIA (RT)
Mejoria inicial (clinica o bioldgica) con nueva clinica 6 recuento inferior a 30.000/mmc
antes de seis semanas de haber finalizado el tratamiento

RECAIDA (REC)

Recuento inferior a 30.000/mmc después de seis semanas de haber finalizado el
tratamiento, habiéndose obtenido previamente una remision completa (RC) o parcial
(RP)
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EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS AL DIAGNOSTICO

En todos los pacientes con trombopenia se debe realizar una historia clinica detallada y
una exploracion fisica completa que permitan descartar otras enfermedades
hematoldgicas o situaciones que de forma secundaria puedan producir trombopenia.

Los estudios detallados a continuacién son los recomendados por considerarse basicos
para un diagnostico y seguimiento adecuados.

- Hemograma y recuento de reticulocitos

- Morfologia en sangre periférica con revision por persona experta

- Estudio de Hemostasia: TP, TTPA, TT, fibringeno

- Grupo, Rh y Coombs directo

- Inmunoglobulinas (IgG, IgA, IgM)

- Estudio microbiolégico de: CMV, EBV, Parvovirus B19, herpes simple, herpes
6, virus varicela-zoster, VIH, hepatitis By C

- Bioquimica hematica: GOT, GPT, LDH, glucosa, urea, creatinina.

- Control de hematuria microscopica.

- Estudio morfolégico de médula dsea por puncion aspirativa: indicado en todos
los nifios con clinica que no sea tipica, anomalias en el hemograma y en aquellos
en los que la morfologia en sangre periférica no haya podido ser revisada por
una persona experta, especialmente si se inicia tratamiento con corticoides.

EXPLORACIONES ADICIONALES

Especialmente en pacientes que no remiten espontineamente o no responden al
tratamiento
- Estudio morfologico de médula d6sea por puncion aspirativa si no se hizo
previamente. Valorar la realizaciéon de biopsia, inmunofenotipo y citogenética
para completar el estudio.
- Poblaciones linfocitarias.
- Anticuerpos antinucleares y opcionalmente otros estudios de autoinmunidad
- Otros: deteccidon de H. Pylori, estudio de celiaquia.

3) FISIOPATOLOGIA

El hecho primario que desencadena la PTI no es bien conocido, pero cada vez se
comprenden mejor los acontecimientos inmunopatogénicos que se producen en esta
enfermedad.

La fisiopatologia de la PTI radica en dos aspectos esenciales: la destruccion inmune
acelerada de plaquetas y una produccion de plaquetas andmala. Ademas de los
anticuerpos frente a glucoproteinas plaquetarias, se han descrito otras alteraciones
inmunes implicadas en su patogénesis multifactorial. Los estudios de cinética
plaquetaria con radiois6topos han demostrado que la producciéon plaquetaria es
insuficiente. Los cultivos celulares y los estudios de ultraestructura avalan la presencia
de una megacariopoyesis ineficaz. En relacién con otras trombocitopenias, existe una
deficiencia relativa de la trombopoyetina favorecida por el aclaracion incrementado
hormona-receptor en las plaquetas y megacariocitos.
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4) TRATAMIENTO

El manejo de la PTI sigue debatiéndose desde hace décadas. La mayoria de los nifios

diagnosticados de PTI se recupera espontineamente en 6 meses, incluso en 6 semanas,
con o sin tratamiento e independientemente del tratamiento elegido.
La mayoria no presenta clinica de sangrado importante, incluso con < 10.000
plaquetas/mmec. El tratamiento acelera la recuperacion de la cifra de plaquetas, pero no
reduce el riesgo de desarrollar PTI crénica ni se ha demostrado que disminuya el riesgo
de complicaciones vitales, dada su baja prevalencia.
En 1996 la Sociedad Americana de Hematologia public6 una amplia revision de la PTI
intentando poner en funcionamiento una gufa practica para el diagndstico y actitud
terapéutica de esta entidad tanto en el nifio, en el adulto y en la mujer embarazada, con
el fin de facilitar los caminos a seguir en cada momento.

En Marzo 2009 se publicaron las recomendaciones de estandarizacion de la
terminologia, definiciones y criterios de respuesta de la PTI para adultos y nifios. Este
consenso fue establecido por expertos europeos y americanos. Su objetivo es la
utilizacién de un lenguaje comun para evitar la heterogeneidad previa de los diferentes
estudios y publicaciones. Se elimina el término de purpura porque el sangrado cutdneo o
mucoso estd ausente o es minimo en algunos pacientes. Se mantiene el acronimo ITP
(Immune ThrombocytoPenia) y PTI en castellano, por su amplia difusion y utilizacion
previa.

En este consenso también se establece el nivel de corte de la cifra de plaquetas en
100.000/mmc para el diagnostico de PTI, por los recuentos frecuentes entre 100 y
150.000/mmc en individuos sanos y embarazadas. La clasificacion se modifica
atendiendo a la historia natural de la PTI en la infancia, en la que aproximadamente dos
tercios se recuperan espontdneamente en los primeros 6 meses y la posibilidad de
remision es alta entre los 3 y 12 meses, e incluso puede ser mas tardia.

Posteriormente, en enero 2010 se publicé el consenso internacional para el diagndstico
y manejo de la PTI. El diagndstico sigue siendo de exclusion, ya que no hay ningtn
pardmetro clinico ni analitico que permita establecer este diagndstico con certeza. Los
sintomas y signos clinicos son muy variables. El principal problema es el riesgo
aumentado de hemorragia. No siempre hay una correlacion exacta entre la cifra de
plaquetas y las manifestaciones hemorragicas, aunque éstas son mas frecuentes por
debajo de 10.000/mmc. La mayoria de los pacientes estdn asintomaticos o tienen
petequias, hematomas o equimosis aislados en piel o mucosas. Sin embargo, algunos
casos pueden sufrir hemorragias mas graves a nivel cutdneo, mucoso, gastrointestinal o
incluso intracraneal (0,1-0,5%). La denominacion PTI grave se reserva para los
pacientes con manifestaciones hemorragicas clinicamente relevantes.

El objetivo del tratamiento es prevenir estas hemorragias con relevancia clinica, mas
que corregir las cifras de plaquetas hasta valores normales. Las decisiones terapéuticas
se deben tomar en base a multiples factores y las recomendaciones basadas
exclusivamente en las cifras de plaquetas son muy controvertidas. Muchos expertos
consideran que los nifios con PTI sin sangrado no requieren tratamiento,
independientemente del nimero de plaquetas, aunque precisan un control y seguimiento
estrecho. En caso de sangrado o en circunstancias de riesgo, se aconsejan tratamientos
que produzcan un rapido ascenso de los recuentos de plaquetas para prevenir o frenar
las hemorragias. Un concepto importante es evitar tratamientos innecesarios,
potencialmente toxicos, en pacientes asintomaticos o con descensos moderados de las
plaquetas y conseguir una adecuada calidad de vida con la minima toxicidad asociada a
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la terapia. El tratamiento de las PTI persistentes o crénicas es complejo y se plantean
diferentes alternativas médicas o quirurgicas.

La Sociedad Espafiola de Hematologia Pediatrica ha elaborado en total 3 protocolos; el
primero en 1995, posteriormente el protocolo PTI-2004, y por ultimo a principios de
octubre de 2010 se acaba de presentar el Protocolo PTI-2010 ya como Sociedad
Espafiola de Hematologia y Oncologia Pediatrica (SEHOP).

En el ultimo protocolo se propone incluir los pacientes con PTI en edades comprendidas
entre seis meses y dieciocho afos. En los anteriores se incluia solamente hasta los 15
anos.

Recomendaciones generales:

* Al diagnoéstico, se considerara el ingreso hospitalario en pacientes con sangrado
activo, factores de riesgo hemorrdgico o con recuento de plaquetas igual o
inferior a 20.000/mmc.

* Se deben evitar inyectables intramusculares y punciones vasculares en vasos de
dificil compresion.

* Esta contraindicado el empleo de &cido acetilsalicilico o sus derivados; se
administrard s6lo en caso de ser estrictamente necesario otros farmacos que
puedan alterar la agregacion plaquetar (antihistaminicos, antiinflamatorios no
esteroideos) y los anticoagulantes.

* Deportes: restriccion en funcidn de la clinica y riesgo traumadtico, evitar deportes
de contacto hasta la resolucién de la enfermedad.

Pirpura trombocitopénica aguda

Cuando se decide iniciar tratamiento farmacoldgico, las opciones terapéuticas de
primera linea son los corticoides, la inmunoglobulina intravenosa (IGIV) y la
gammaglobulina anti-Rho (IG anti-D). Varios estudios han demostrado que cualquiera
de estos tratamientos acorta el tiempo de trombopenia sintomdtica frente a no
tratamiento, pero no estd claro que se prevenga sangrado mayor en pacientes con
minimo sangrado o sin sangrado, ni tampoco la evolucién a PTI crénica.

Corticoides: Los corticoides se usan desde hace afios en el tratamiento de la
PTI en todos los grupos de edad y estd demostrado que aumentan el numero de
plaquetas mas rapido que sin tratamiento. En nifios por los efectos secundarios
asociados a su empleo prolongado, el tiempo de utilizaciéon deberd ser los mas corto
posible.
Hay una gran variedad de regimenes, y ninguno ha demostrado una clara superioridad
sobre los otros. Las pautas mas comunes son:
- Prednisona: 2 mg/kg (maximo 60 mg dosis) al dia dividido en 3 dosis durante 2
semanas, bajando la dosis en la semana posterior.
- Prednisona : 4 mg/kg al dia dividido en 3 dosis durante 4 dias
- Metilprednisona: 30 mg/k al dia intravenoso, durante 3 dias.

Inmunoglobulina intravenosa:  El mecanismo de accién no es del todo

conocido. La IGIV aumenta mds rdpidamente el numero de plaquetas que los
corticoides, la IG anti-D o sin tratamiento.
Las pautas varian desde 400 mg/k/dia por 5 dias a dosis unicas de 800-1000 mg/k. Es
preferible la administracion de una séla dosis. La dosis tnica de 800 mg/k parece igual
de efectiva que dosis superiores. La respuesta al tratamiento generalmente se observa
desde las primeras 24 horas.
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Los efectos secundarios incluyen sintomas gripales, como nduseas, vomitos, cefalea y
fiebre. También puede aparecer neutropenia hasta en un 30% de los casos. Anafilaxia,
en pacientes con déficit de IgA, meningitis aséptica.

Inmunoglobulina anti-Rho (D): En los ultimos afios se ha incluido dentro del
tratamiento de primera linea para la PTI. Hay varios estudios que muestran una
seguridad y eficacia comparable a la IGIV para la forma aguda y croénica.

Los efectos secundarios son menores que con la IGIV, pero se puede producir hemdlisis
con un descenso de 0.5-2 g/dl de hemoglobina y, aunque raro, se ha descrito fallo renal
y coagulacion intravascular diseminada.

Transfusion de plaquetas: Indicada ante situaciones de sangrado vital, como
la hemorragia intracraneal y, en ocasiones, ante sangrado profuso digestivo,
genitourinario, nariz o boca. Deben transfundirse las plaquetas ( hasta 5-10 unidades por
cada 10 kg) junto con altas dosis de corticoides (30 mg/k de metilprednisolona) e IGIV
(800-1000 mg/k). Sélo en casos excepcionales debe considerarse la esplenectomia.

Pauta de actuacion (Protocolo SHEOP PTI-2010) en PTI de diagndstico
reciente:
Pacientes con sangrado activo y recuento inferior a 30.000 plaquetas/mmc.
Se propone administrar 1 dosis de IGIV y nueva valoracion a las 24 h.:
* si persiste el sangrado activo se afaden corticoides y/o una segunda dosis de
IGIV
* sidesaparece la clinica se vuelve a valorar a las 72 h. y,
o siremonta clinica y analiticamente entonces pasa a observacion,
o pero si persiste por debajo de 20.000/mmc 6 aparece de nuevo sangrado
activo, se inicia tratamiento con corticoides.
Si se muestra también refractario se ensaya tratamiento con Ig anti-D (en caso que sea
Rh+) o bolus de corticoides. Los pacientes que se muestren refractarios al tratamiento
anterior y persistan con clinica hemorragica importante deben ser remitidos a un centro
hospitalario especializado para revision y valoracién de tratamientos de tercera linea.

Pacientes con sangrado cutdneo-mucoso o recuento de plaquetas inferior a 10.000
plaquetas/mmc, o factores de riesgo.

Se propone administrar de entrada corticoides. A las 72 h. de iniciados, si no hay
mejoria clinica o bioldgica, se administra 1 dosis de IGIV y se sigue con los corticoides.
Si se muestra también refractario se ensaya tratamiento con Ig anti-D (en caso que sea
Rh+) o bolus de corticoides.

Pacientes con sangrado cutdaneo exclusivo y recuento mayor de 10.000 plaquetas/mmc
sin factores de riesgo.

Se propone una actitud expectante y controles periddicos con actuacién posterior en
funcién de la evolucion.

Piurpura trombocitopénica persistente y cronica

El paciente con PTI persistente y cronica puede presentar unas manifestaciones
hemorréagicas de gravedad variable en general en funciéon de la cifra de plaquetas,
actividad habitual y presencia de otros factores que pueden influir en la hemostasia. Hay
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que valorar siempre el conjunto de datos clinicos y bioldgicos para un adecuado
enfoque terapéutico y procurar que el paciente desarrolle una vida lo mds cercana a la
normalidad con los minimos efectos adversos derivados del tratamiento, en espera de
que la enfermedad entre en remision. Estd extendido en la literatura y se ha considerado
razonablemente segura para el desarrollo de una vida cotidiana normal, el
mantenimiento de recuentos por encima de 30.000 plaquetas, por ello, se ha elegido
como factor determinante en el analisis de decisidn inicial, no obstante el estilo de vida,
la actividad habitual, las manifestaciones clinicas y los factores de riesgo hemorragico
son también determinantes, fundamentalmente si se indica algtn tipo de intervencion.

En un 20-30% de los nifios persistira la trombopenia a los 6 meses del diagndstico. En
un tercio de éstos todavia se han observado remisiones espontdneas en los meses
siguientes, incluso afios después, sobre todo en los menores de 10 afos.

Los pacientes con PTI crénica deben ser evaluados para excluir otras causas
subyacentes de trombopenia, incluyendo anticuerpos virales (virus de la
inmunodeficiencia humana, hepatitis C, VEB, citomegalovirus, Parvovirus, Herpesvirus
6-8), aspirado y biopsia medular (mielodisplasia o fallo medular), estudio de
enfermedades autoimunitarios y del coldgeno (anticuerpos antinucleares, anti ADN, C3,
C4, etc), inmunoglobulinas (inmunodeficiencia variable comiin) y cribado para
Helicobacter pylori.

De los pacientes con PTI cronica muchos mantienen cifras >20.000/mm3 y no van a
precisar tratamiento. El tratamiento médico debe usarse en pacientes con sangrado o que
van a requerir cirugia o extraccion dental. Nifias con sangrado excesivo durante la
menstruacion pueden requerir ademds tratamiento hormonal y tienden a comportarse
como la PTI del adulto.

La PTI cronica refractaria severa ocurre en un 2-10% de los nifios con PTI aguda. El
tratamiento debe ser individualizado y enfocado a minimizar el riesgo de sangrado
valorando los efectos secundarios y la calidad de vida.

Tratamiento médico: Las opciones son similares a las de la PTI aguda, con
corticoides, IGIV e IG anti-D.

Los corticoides deben evitarse dar de forma prolongada por su efectos a largo plazo. Se
puede emplear la dexametasona a una pauta de 40 mg/m2/ dia oral, 6 0.6-1 mg/k/dia
durante 4 dias pudiéndose repetir en ciclos mensuales, durante 6 meses. Otra opcidon
puede ser alta dosis de metilprednisolona a dosis de 30 mg/k/dia durante 3 dias seguida
de una dosis de 20 mg/k/dia durante 4 dias.

El efecto de los corticoides suele ser transitorio, mejorando la clinica y la cifra de
plaquetas, pero no resuelven la PTI crénica.

Esplenectomia: La esplenectomia es curativa en el 70-80% de los niflos, a pesar
de lo cual el momento para su realizacién, indicaciéon y manejo en nifios no esta
estandarizada. Las dudas se deben al riesgo a largo plazo de sepsis por gérmenes
encapsulados, sobre todo en los mds pequefios, las remisiones espontdneas que todavia
ocurren afios después y tratamientos alternativos recientes. Hay consenso acerca de su
indicaciéon para nifios con trombopenia severa persistente después de 12-24 meses,
sangrado vital, o sangrado crénico que limita la calidad de vida. La tendencia es a la
esplenectomia por laparoscopia sobre la cirugia abierta. Debe realizarse profilaxis
previa a la cirugia para reducir el riesgo de sangrado intra y postoperatorio. Se
administrard IGIV o IG anti-D +/- corticoides parenterales si la cifra de plaquetas es
inferior a 50.000/mmc y se transfundiran plaquetas sélo si la cifra es < 10.000/mmc.
Deben vacunarse un minimo de 2 semanas antes frente al Neumococo, Haemophilus
tipo b y frente al Meningococo. Debe realizarse profilaxis infecciosa postcirugia con
penicilina o equivalente durante un minimo de 1 afo o hasta los 5 afos de vida, y
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algunos expertos la recomiendan de por vida. En caso de no ser efectiva la
esplenectomia debe buscarse la presencia de bazo accesorio y resecarlo.

Rituximab (anti-CD 20): Anticuerpo monoclonal. Se ha convertido en
tratamiento de primera linea para nifios que no responden a la esplenectomia y se usa
cada vez mas para evitarla.

La administraciéon de 375 mg/m2/dosis/semana durante 4 semanas ha demostrado en
nifios una respuesta total o parcial del 30-50% a largo plazo. Pacientes que han
respondido, pero luego recaen, pueden responder de forma similar en cursos siguientes.
Se puede administrar de forma ambulante.
Con la perfusion se han descrito reacciones generalmente leves como fiebre, escalofrios,
y picor de garganta. La incidencia de enfermedad del suero es del 5-10%. A pesar de la
deplecion prolongada de linfocitos B, un descenso de inmunoglobulinas es raro
(excepto en nifios pequeios) y las infecciones graves son raras. Puede reactivarse la
infeccién por hepatitis B en portadores crénicos, por lo que debe estudiarse
previamente.
Otros tratamientos para la pirpura trombocitopénica cronica refractaria

Se ha ensayado el uso de vincristina, azatioprina, mercaptopurina, micofenolato,
ciclosporina, danazol, interferon y ciclofosfamida, basado en estudios observacionales
en adultos.
Tratamiento de Helicobacter pylori: En varios estudios se ha implicado la infecciéon por
H. pylori en la PTI de los adultos, pero en la actualidad no hay ninguna evidencia que
indique un beneficio para realizar el cribado en nifios con PTI crénica
Trasplante hematopoyético: Debe reservarse para lo casos mds refractarios que
requieren transfusiones frecuentes y han fallado tras la esplenectomia y otros agentes.
Con la ciclofosfamida a altas dosis, previa al trasplante, se pretende eliminar los
linfocitos reactivos implicados en esta enfermedad.

Tratamientos experimentales. Hay evidencia de que en algunos pacientes con PTI
cronica hay un defecto de produccion de plaquetas. Puede ser por anticuerpos
antiplaquetarios que actian sobre la maduracion de los megacariocitos y/o un déficit
relativo de trombopoyetina endégena.

Se han mostrado eficaces 2 factores estimulantes de la trombopoyesis ensayados en
adultos:

-AMGS531 (romiplostim): Estudios de fases 1 y 2. Proteina recombinante. Se ha
ensayado a 1-3 mcg/k semanal subcutidneo durante 6 semanas.

-SB-497115GR  (eltrombopag). Estudios de fases 2 y 3. Agonista no peptidico.
Administracion oral.

5) CONCLUSIONES:

A pesar de los progresos importantes en el conocimiento de la patofisiologia y del
manejo de la PTI en los dltimos 15 afios, las guias terapéuticas que se realizan tienen
sus limitaciones en el manejo individual de cada paciente. Tampoco existen factores de
riesgo conocidos que nos hagan predecir la evolucion de la enfermedad o la respuesta a
los tratamientos.
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I PTI DE DNOSTICO RECIENTE I
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I PTI PERSISTENT Y CRONICA I

v v

<30.000 plaquetas > 30.000 plaquetas

v

Hemorragia activa
o factores de riesgo

IGV periddicas
segun clinica

v

Ig anti-D o “bolus” de
corticoides o dexametasona
oral si no responde

v

persiste refractaria

v

Remitir a centro especializado.

—— Si N »|  Observaciéon

Grdficas del protocolo PTI-2010 de la Sociedad Esparfiola de Hematologia y Oncologia Pedidtricas.
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Comunicaciones
ORALES

SALAT:
auditorio

Moderadores: Dra. Esther Vdzquez Lopez, Dr. Victor Arambulo Trelles

125



L£X1 Congreso de la Sociedad de Pediatria de Galicia

126

AMPLIO ESPECTRO DE MANIFESTACIONES CLINICAS EN EL KLIPPEL
TRENNAUNAY.

M. Garcia Palacios, M. Garcia Gonzalez, J. Del Pozo Losada*, M. Gémez Tellado, J. Gomez
Veiras, I. Somoza Argibay, J. Caramés Bouzdn, T. Dargallo Carbonell, E. Pais Pifieiro, D. Vela
Nieto.

Complexo Hospitalario Universitario De A Corufia. Servicios De Cirugia Pedidtrica y
Dermatologia*.

INTRODUCCION: El Klippel Trenaunay es una malformacién vascular combinada de
presentacion infrecuente caracterizada por la presencia de malformacion capilar, venosa y/o
linfatica y hemihipertrofia del miembro afecto. La heterogeneidad clinica que puede presentar
es muy grande y no siempre el diagndstico es sencillo.

MATERIAL Y METODOS: Analizamos un total de 6 pacientes en nuestro centro entre los afios
2008 y 2009 al poner en marcha la Unidad de Malformaciones Vasculares. En la consulta se
realiza exploracion fisica y anamnesis y se solicita estudio de coagulacién y angioRNM de
manera rutinaria.

RESULTADOS: La distribucién segtin el sexo es del 50%. El 75% de ellos son de remitidos de
otra drea hospitalaria. Del grupo de pacientes 5 (84%) presentan lesién capilar y venosa, 2
(33%) presentan hemihipertrofia y 1 paciente (17%) presenta alteraciones linfaticas
superficiales. Dos pacientes (33%) presentan de manera conjunta las 3 manifestaciones cldsicas
que definen el Sindrome de Klippel-Trenaunay. En ningln paciente se realiz tratamiento
quirtdrgico. Un paciente por causa de una esplenomegalia importante con secuestro plaquetario
que provocaba sangrados masivos precisé una esplenectomia la cual se realiz6 en otro centro;
asociamos por persistencia de sangrados de la lesion laserterapia con buena evolucién posterior.
En todos los pacientes se establecid tratamiento con presoterapia y tratamiento protésico con
alzas para la correccion de la dismetria.

CONCLUSIONES: El sindrome de Klippel-Trenaunay es un sindrome infrecuente con un
amplio espectro de manifestaciones clinicas. La caracteristica clinica mds frecuente es la
malformacién capilar. El tratamiento suele ser conservador y en casos seleccionados si es
posible serd quirdrgico siempre que previamente se haya realizado el estudio del sistema venoso
profundo. La esclerosis con microespuma y los tratamientos médicos como sunitinib son un
ejemplo de las alternativas de futuro para el manejo multidisciplinario de esta entidad.
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CARACTERISTICAS EVOLUTIVAS DEL SINDROME DE WEST EN NUESTRA
CASUISTICA

L. Pérez-Gay, C. Gémez-Lado, MD. Escribano-Rey, J. Eiris-Puiial, M. Castro-Gago

Neuropediatria CHUS. Neurofisiologia CHUS. Santiago

Antecedentes: Existe, en los dltimos afios, un renovado interés por esclarecer los factores
influyentes y determinantes prondsticos en la evolucién del sindrome de West (SW) dadas sus
implicaciones socio-sanitarias. Cldsicamente se ha vinculado la etiologia y la precocidad
terapéutica como factores cruciales.

Objetivo: Determinar la evolucién de estos pacientes en nuestro Centro, si hubo un tratamiento
precoz, la respuesta al mismo y su posible influencia prondstica.

Métodos: Estudio retrospectivo observacional de pacientes diagnosticados y tratados de SW
entre los afios 1.984 y 2.006.

Resultados: Se incluyeron 43 pacientes, con un seguimiento medio de 7,6 afios. Clasificacion:
Idiopéticos o primarios (4,6%), criptogenéticos (27,9%) y secundarios (67,4%). Retraso
diagndstico-terapéutico < de 1 mes en el 74,4%, a pesar de lo cual el 79% presentaron retraso
moderado o grave. El tratamiento inicial fue con ACTH (16), VGB (17), VPA (7), un caso
TPM, otro FNB y Fenitoina y en otro paciente no consta. 16/18 pacientes que presentaron buena
respuesta al tratamiento inicial presentaron retraso moderado o grave evolutivamente. Los 2
pacientes idiopéticos se trataron precozmente con VGB con buena evolucién. De los 12 casos
criptogenéticos, 10 presentaron retraso moderado o severo en el seguimiento, 3 epilepsia
refractaria y 2 TEA. El caso que se trat tras 3 meses y medio de clinica, presentd retraso
moderado y no crisis evolutivamente. Entre los secundarios (29 casos), el peor prondstico
correspondi6 al grupo de citopatias mitocondriales (13,8%), con retraso grave y persistencia de
epilepsia, falleciendo la mitad de ellos. Otro grupo de peor prondstico fueron aquellos con
antecedente de depresidon perinatal con encefalopatia hipdxico isquémica y/o leucomalacia
periventricular (37,9%). Consideracion aparte merecen los que presentaban datos de hemiatrofia
cerebral (10,3%) que evolucionaron con menor retraso y sin crisis (o focales) a pesar de retraso
terapéutico en un caso. Los pacientes con trastornos de la migracién neuronal (10,3%)
progresaron a epilepsia fairmaco-resistente y retraso moderado-severo. En el resto de pacientes
secundarios su etiologia fue como sigue: infarto cerebral (10,3%), Sindrome de Aicardi (6,9%),
Sindrome de Williams (3,4%), Sindrome de nevo sebdceo (3,4%), Episodio aparentemente letal
(34%).

Conclusiones: El tratamiento precoz y la buena respuesta incial al mismo no asegura una buena
evolucién en nuestros pacientes. En general general este sindrome tiene mal prondstico. Se
requiere de estudios de mayor potencia estadistica para definir subgrupos etiolégicos con mejor
evolucién.
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CAVERNOMATOSIS CEREBRAL RARA PERO EXISTE
MJ. Pardal Souto, D. Dacruz Alvarez, E. Gémez Costas, M. Bravo Mata, A. Rodriguez Nuiiez.

Unidad De Cuidados Intensivos Pedidtricos. Hospital Clinico Universitario De Santiago De
Compostela.

Introduccién: Los cavernomas constituyen del 5 al 13% de todas las malformaciones vasculares
cerebrales. Clinicamente pueden provocar cefalea, convulsiones y focalidad neuroldgica,
relacionados en la mayorfa de los casos con fendmenos hemorrdgicos, aunque la mayoria de
ellos son asintomadticos.

Caso clinico: Nifia de 2 afios y 11 meses, entre cuyos antecedentes familiares destaca madre con
cevernomatosis multiple. Acude al S. Servicio de Urgencias por cuadro catarral, cefalea frontal
y voOmitos explosivos intermitentes de 4 dias de evolucién, apareciendo posteriormente
disminucién del nivel de conciencia y rigidez de nuca. EI LCR obtenido en la puncién lumbar
fue xantocrémico. El TAC realizado inicialmente es compatible en primer lugar con tumor
cerebral primario. La RMN evidencia la presencia de un cavernoma de mayor tamafio y otros
tres mds pequefios. Se realizé evacuacion del cavernoma responsable del sangrado y lobectomia
perilesional. Evolucidn postquirtdrgica favorable.

Conclusiones: La cavernomatosis cerebral es una entidad rara pero que debe tenerse en cuenta
ante la presencia de clinica neuroldgica. La prueba diagnéstica de eleccion es la RMN.
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CAVERNOMATOSIS MULTIPLE FAMILIAR

D. Garcia Arufe, C. Granja Martinez, J. Fontenla Garcia, R. Reparaz Andrade, F. Meijide Del
Rio, M. Ortiz Pallarés, JL. Chamorro Martin, JR. Fernandez Lorenzo

Complexo Hospitalario Universitario Xeral Cies Vigo.

OBJETIVOS: presentacién de 2 familias afectas de Cavernomatosis Multiple Familiar (CMF)
atendida en nuestro centro en los dltimos afios.

PACIENTES Y METODOS: estudio clinico y radiolégico de 2 pacientes diagnosticados en
nuestro servicio de CMF. Caso 1: lactante varén de 9 meses con manifestaciones neuroldgicas
de 2 dfas de evolucién consistente en mioclonias de miembro inferior izquierdo sin alteracién
del nivel de conciencia. Antecedentes familiares: madre, abuela materna y tio materno
diagnosticados de CMF. RMN: cavernoma a nivel frontoparietal derecho de 4 cm con efecto
masa y edema vasogénico perilesional. Tratamiento quirdrgico con secuela de cuadro epiléptico.
Caso 2: var6én de 6 afios de edad con cefalea intensa de 7 dias de evolucidn, sin respuesta a
analgesia habitual. No focalidad neurolégica. Antecedentes familiares: madre diagnosticada de
CMF. RMN: cavernoma a nivel frontal izquierdo de aproximadamente 4 cm de didmetro.
Cavernoma a nivel parietooccipital derecho de 3 cm de diamétro. Ambos presentan importante
edema perilesional. Multiples microcavernomas a nivel cerebral. Tratamiento quirtrgico.

RESULTADOS: La CMF es una rara enfermedad genética (herencia autosémica dominante;
genes implicados: CCM1, CCM2, CCM3) que se caracteriza por presentar dilataciones
multilobulares sanguineas en el SNC. Puede presentarse con un amplio espectro de
manifestaciones clinicas, que habitualmente se hacen patentes después de una complicacion
(sangrado, crecimiento...). Su diagndstico se establece con pruebas de imagen y la necesidad de
tratamiento activo se establece en funcién de la clinica, localizacién y tamaio de las lesiones.
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CRECIMIENTO Y DEFECTOS DE LA CADENA RESPIRATORIA MITOCONDRIAL
C. Gomez-Lado, L. Pérez-Gay, MI. Novo-Rodriguez, J. Eiris-Puiial, M. Castro-Gago

Servicio De Neuropediatria, Hospital Clinico Universitario, Facultad De Medicina, Universidad
De Santiago De Compostela, Santiago De Compostela, Espaiia.

Introducciéon. Hay evidencias indirectas de que el amplio grupo de las enfermedades
mitocondriales (EM) pueden repercutir sobre el crecimiento.

Objetivo. Conocer la repercusion que ejercen las EM durante la infancia y adolescencia sobre el
peso, la talla y el indice de masa corporal (IMC).

Material y método. En 58 niflos consecutivos (35 nifias y 23 nifios; edades entre los 1,5 meses y
los 18 afios) diagnosticados de una EM (55 por alteracién en la cadena respiratoria mitocondrial,
y 3 nifias por deficiencia en el complejo de la piruvato deshidrogenasa), se calculé la desviacion
estdndar (DS) para el peso, la talla y el IMC.

Resultados. El peso, la talla y el IMC inferior a 2 DS por debajo de la media se observéd en el
31.03%, en el 29.31% y en el 39.65% respectivamente, mientras que estos pardmetros fueron
superiores a 2 DS por encima de la media en el 6.89%, en el 1.72% y en el 5.17%
respectivamente. En el grupo de las formas encefalomiopdticas el peso, la talla y el IMC inferior
a 2 DS por debajo de la media estuvo presente en el 34.09%, en el 34.09% y en el 43.18%
respectivamente, y superior a 2 DS por encima de la media en el 6.81%, en el 2.27% y en el
4.54% respectivamente. En el grupo de las formas miopéticas el peso, la talla y el IMC inferior
a 2 DS por debajo de la media se observé en el 14.28%, en el 21.42% y en el 28.57%
respectivamente, y superior a 2 DS por encima de la media en el 7.14%, en el 0.00% y en el
7.14% respectivamente.

Conclusiones. Las EM repercuten con frecuencia sobre el crecimiento en nifios y adolescentes,
en especial las formas encefalomiopdticas.
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DEFICIENCIA DE MIOADENILATO DEAMINASA COMO CAUSA DE HIPOTONIA
CONGENITA: A PROPOSITO DE UN CASO.

C. Gomez-Lado, L. Pérez-Gay, E. Pintos-Martinez*, J. Eiris-Pufial, 1. Garcia-Consuegra**,
MA. Martin**, M. Castro-Gago

Servicio De Neuropediatria, Servicio De Anatomia Patolégica* Hospital Clinico Universitario,
Santiago De Compostela. Centro De Investigacion**, Hospital 12 De Octubre, Madrid, Espaiia.

Introduccién. La deficiencia muscular primaria en mioadenilato deaminasa (MADA), con una
prevalencia del 1-2% en la poblacién caucdsica, se suele manifestar por intolerancia al ejercicio,
ocasional rabdomiolisis e hiperCKemia idiopética, siendo excepcional la hipotonia congénita.

Objetivo. Comunicar una nifia de 6 meses de vida con hipotonia congénita debida a deficiencia
primaria en MADA.

Observacién clinica. Nifia de 6 meses de edad, tnica hija de una madre joven, nacida por
cesdrea tras un embarazo por fecundacion in vitro con donacién de semen. Sus antecedentes
familiares maternos carecen de interés. La hipotonia fue detectada durante el primer mes de
vida. En el examen clinico se observd la presencia de macrocefalia (P. craneal: 45.5 cm > 2
DS), debilidad muscular e hipotonia de tronco y extremidades superiores, sin atrofia muscular,
con ausencia de reflejos de estiramiento y tendencia a escurrirse entre las manos del explorador
al sostenerla por las axilas. La bioquimica sanguinea, incluida CK, carnitina, dcido lactico y
pirdvico, fue normal. En la electromiografia se detectaron potenciales miopdticos. La
electroneurografia y la RM cerebral fueron normales. El examen histolégico de la biopsia del
musculo deltoides fue normal, asi como todos los inmunomarcajes y los estudios
histoenzimdticos, excepto la ausencia de actividad de la MADA. La actividad de los complejos
de la cadena respiratoria mitocondrial en muisculo fue normal y se descart6 la existencia de una
deplecién muscular del ADNmt. A nivel muscular se demostré la presencia en homocigosis de
la mutacién C34T del gen para la MADA (gen AMPDI), mientras que su madre fue
heterocigota para esa mutacion.

Conclusiones. Aunque excepcional, la deficiencia primaria en MADA se puede manifestar por
una hipotonia congénita. El estudio histoenzimatico para la MADA se debe realizar en todas las
biopsias musculares, y si demuestra su ausencia, se debe confirmar con el andlisis molecular.
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ENFERMEDAD POR DEPOSITO LISOSOMAL CON  PECULIARIDADES
DIFERENCIALES: GANGLIOSIDOSIS GM 1 TIPO II

A. Amado Puentes, MO. Blanco Barca, MJ. Coll*, M. Castro Gago**.
Servicio De Pediatria, Complejo Hospitalario Universitario De Vigo; Instituto De Bioquimica

Clinica De Barcelona*; Servicio De Neuropediatria, Hospital Clinico Universitario, Santiago
De Compostela**

Introduccién: La gangliosidosis GM1 es una enfermedad hereditaria del grupo de las
esfingolipidosis, en la que se produce una acumulacién de G(M1) gangliésido en los lisosomas
secundariamente a la ausencia o deficiencia severa de la enzima beta-galactosidasa (tipo Al).
Frente a las formas cldsicas como la gangliosidosis GM1 tipo I, se describe en la presente
observacion un caso de la variante tipo II, que posee una serie de caracteristicas diferenciadoras
con respecto al resto de subtipos. Se realiza asimismo una revisién de las escasas observaciones
reportadas en la literatura.

Caso clinico: Nifia de 6 afios, remitida a nuestro centro para valoracion por retraso psicomotor y
regresion en las habilidades afianzadas previamente. Presentaba un trastorno de la marcha,
signos pseudobulbares, y un deterioro progresivo del lenguaje. Se observaba una caja toricica
de disposicion singular, con pérdida de las curvaturas naturales de la columna vertebral y una
displasia dentaria. No presentaba organomegalias y el perimetro craneal se situaba en el
percentil 70 para la edad. Las distintas exploraciones complementarias histoquimicas,
bioquimicas, neurorradiolégicas y genéticas, no evidenciaron hallazgos destacables. El estudio
enzimadtico en cultivo de fibroblastos de la actividad de la beta-galactosidasa confirmé el déficit,
a la espera del resultado del estudio genético de la enfermedad.

Conclusiones: La presente observacion constituye un ejemplo representativo de las
caracteristicas clinicas, bioquimicas y genéticas del tipo II de la gangliosidosis GM1, con sus
peculiaridades diferenciadoras. En un contexto de inespecificidad de los datos de la exploracién
fisica y la normalidad de la mayoria de los exdmenes complementarios, varias caracteristicas
singulares de este subgrupo de enfermedades por depdsito pueden orientar el diagnéstico. Es
necesario incidir en la importancia de un correcto diagndstico de esta entidad, ya que se trata de
una enfermedad con un patrén de herencia autosémico recesivo (locus en cromosoma 3, 102
mutaciones descritas en el gen GLB1); en la que es posible el diagndstico prenatal
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INFARTO CEREBRAL COMO PRESENTACION DE ENCEFALOPATIA DE HASHIMOTO
N. Ferndndez Sudrez, MA. Ferndndez Garcia, S. Castro Aguiar, B. Felgueroso Juliana

CMI Teresa Herrera (CHUAC). A Coruiia

INTRODUCCION: La encefalopatia de Hashimoto es una enfermedad rara, con una prevalencia
de 2.1 casos/100000 habitantes en poblacién general y ain mds infrecuente en la infancia.
Predomina en el sexo femenino en la edad adulta y no existe diferencia de sexos en la infancia.
Se caracteriza por una serie de manifestaciones neuroldgicas que incluyen alteraciones
cognitivas, conductuales, del estado de dnimo, crisis comiciales y ocasionalmente, episodios
tipo accidente cerebrovascular. Puede presentarse de forma insidiosa, con deterioro cognitivo
progresivo o con periodos de exacerbacién y remision, con pseudoictus. Su diagndstico se
confirma por la presencia de titulos elevados de anticuerpos antitiroideos (antiperoxidasa) tras
exclusion de otras causas vasculares, metabdlicas, neopldsicas o infecciosas. La funcién tiroidea
generalmente es normal o puede existir un hipotiroidismo subclinico. El exdmen de LCR suele
mostrar hiperproteinorraquia y linfocitosis leve. Los hallazgos en el EEG y las pruebas de
imagen suelen ser inespecificos. La mayorifa de enfermos responden bien a tratamiento con
dosis altas de corticoides, aunque pueden presentarse recaidas tras su abandono. Ello, y su
asociacion con la tiroiditis autoinmune sugieren una etiologia autoinmune de esta enfermedad.

CASO CLINICO: Nifia de 9 afios, sin antecedentes de interés, que presenta repentinamente
cefalea y pérdida de fuerza en ambos miembros izquierdos, con desviacion de la comisura labial
hacia la izquierda, sin desconexidn del medio ni movimientos anormales. Se realiza analitica
completa, anodina, téxicos en orina negativos, estudio autoinmune con anticuerpo antineuronal
anti-GM2 positivo y antiperoxidasa > 1300 U/mL con hormonas tiroideas en limites normales.
Serologias negativas, estudio metabdlico normal. EEG normal. En la RNM se observa infarto
agudo caudadolenticular derecho y en el TC de arterias supradrticas, cambios sugestivos de
vasculitis a nivel de las arterias cerebrales anterior y media derechas. Recibié tres bolos de
metilprednisolona, y posteriormente se mantuvo corticoterapia oral a dosis de 1mg/kg/dia, con
buena respuesta y recuperacion progresiva de la hemiparesia y pardlisis facial. Actualmente se
encuentra a seguimiento por Neurologia, Endocrinologia y Rehabitilitacion.

CONCLUSIONES: El sistema nervioso y el endocrino participan conjuntamente en la
regulacién de la homeostasis del organismo, e interaccionan con el sistema inmune. Como en
este caso, muchas patologias tiroideas asocian sintomas neuroldgicos y viceversa, por lo que
debe estudiarse la funcién tiroidea en pacientes pedidtricos con sintomas neuroldgicos no
filiados. La forma vascular con ACV es excepcional en la infancia. Es importante pensar en esta
enfermedad cuando nos encontremos ante eventos cerebrales agudos, puesto que presenta buena
respuesta con corticoterapia.
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MUTISMO ELECTIVO Y ENFERMEDAD MITOCONDRIAL: UNA NUEVA
ASOCIACION.

A. Amado Puentes*, M. Busto Cuifias, C. Gomez-Lado, L. Pérez-Gay, J. Eiris-Pufial, M.
Castro-Gago

Servicio De Neuropediatria, Hospital Clinico Universitario, Santiago De Compostela, *Servicio
De Pediatria, Complejo Hospitalario Universitario De Vigo

INTRODUCCION: Es bien conocida la gran heterogeneidad clinica, bioquimica y genética de
los trastornos de la cadena respiratoria mitocondrial (CRM). Por otra parte, el mutismo electivo,
que se considera bioldgicamente una variante de fobia social, constituye un sintoma bien
caracterizado, que puede ser consecuencia de distintos trastornos neurolégicos. OBJETIVO:
comunicar la asociacidn no descrita previamente de un trastorno de la CRM y mutismo electivo.

CASO CLINICO: Se trata de una nifia de 32 meses que consulté por marcha inestable,
aportando una resonancia magnética (RM) cerebral realizada en su hospital de origen en la que
se apreciaba una atrofia del vermis cerebeloso superior. En la evolucién de su proceso se
identifica la aparicién de un mutismo electivo, persistiendo la ataxia evidenciada previamente.
Evolutivamente se realizaron multiples pruebas neurometabdlicas bdsicas a nivel de los fluidos
corporales y una serie de exploraciones neurofisioldgicas, que fueron normales. A los 15 afios
de edad en una nueva RM cerebral se aprecia una atrofia severa del vermis y de ambos
hemisferios cerebelosos. Ante este hallazgo se realiza una biopsia del musculo vasto externo
derecho, siendo su examen histolégico normal, mientras que en el homogenado muscular se
objetiva un déficit parcial del complejo IV de la CRM, siendo normal la actividad muscular de
la coenzima Q10.

CONCLUSION: Esta observacién postula que ocasionalmente el mutismo electivo puede
constituir una rara manifestaciéon de una enfermedad de la CRM, circunstancia que reafirma la
heterogeneidad clinica de este amplio grupo de enfermedades neurometabdlicas.
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POLINEUROPATIA AXONAL MOTORA UNA FORMA DE PRESENTACION POCO
FRECUENTE DEL SINDROME DE GUILLAIN BARRE

D. Caiiizo Vdzquez, B. Cortés Osorio, J. Fontenla Garcia, D. Alvarez Demanuel, M. Ortiz
Pallarés, F. Meijide Del Rio, A. Repdraz Romero

Servicio De Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario Xeral-Cies. Vigo

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una neuropatia autoinmune habitualmente
desencadenada por un proceso infeccioso. Existen diferentes variantes clinicas: Forma aguda
desmielinizante (90%), Forma aguda axonal (5-10%) y el Sindrome de Miller-Fisher (<1%). La
forma axonal motora pura es excepcional. Los microorganismos mds frecuentemente implicados
son el Campylobacter jejuni (26-41%), CMV (8%), VEB (2%) y M. pneumoniae.

Caso clinico: Nifio de tres afios que presenta fiebre y tos de 2 dias de evolucién. En las tltimas
horas asocia debilidad muscular en miembros inferiores que progresa rapidamente a
tetraparesia. En la exploracion fisica se objetiva hipotonia axial, disminucién de fuerza en los
cuatro miembros y arreflexia, con sensibilidad conservada. Empeoramiento rdpido hacia
tetraplejia flacida, asociando disfagia y mal manejo de secreciones por lo que precisa intubacién
endotraqueal y ventilacion mecdnica durante 17 dias. Pruebas complementarias: LCR
inicialmente normal, con disociacién albimino-citolégica en fases posteriores; en la
electroneuromiografia se evidencia polineuropatia motora axonal con indemnidad de Ia
conduccién sensitiva; IgM positiva para Mpycoplasma pneumoniae. Tratamiento con
imunoglobulina y corticoides parenterales, con evolucidn favorable, sin complicaciones.

Conclusiones: 1-Ante un caso de pardlisis neuromuscular aguda, la causa mds frecuente es el
SGB. 2-El diagnéstico es esencialmente clinico, ya que las pruebas complementarias al inicio
del cuadro pueden no ser concluyentes. 3-El tratamiento se basa en inmunoglobulina y
plasmaféresis. Es discutible la eficacia de los corticoides como tratamiento adyuvante.
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USO PRECOZ DE VENTILACION NO INVASIVA EN LA ATROFIA MUSCULAR
ESPINAL: A PROPOSITO DE UN CASO

C. Garcia—Cendon', M. Ortiz Pallarés’, MM Escalona Fermin’, C. Granja’, A. Gomez
Rodriguez’, S. Ferndndez Gil’, F. Meijide Del Rio®, O. Blanco®, L. Rey’, E. Rodriguez Sdez’,
MH. Estévao®

'Atencién Primaria Vigo, °Departamento De Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario De
Vigo, “Departamento De Neurofisiologia. Complexo Hospitalario Universitario De Vigo,
“Servicio De Neumologia. Hospital Pedidtrico De Coimbra.

El deterioro de la funcién respiratoria en nifios con atrofia muscular espinal es el principal
responsable de la elevada mortalidad asociada a esta enfermedad. La ventilacién no invasiva
(VNI) parece disminuir la morbilidad y mortalidad por insuficiencia respiratoria en estos nifios.
Su uso como tratamiento del fallo respiratorio estd bastante establecido, pero su indicacién para
el tratamiento de trastornos del suefio e incluso su uso profildctico en algunos casos de atrofia
espinal anterior (AEA) es todavia controvertido.

Caso clinico: Se presenta el caso de un paciente seguido en el Complexo Hospitalario de Vigo
con AEA tipo II en el que se inicid VNI con mascarilla a la edad de 3 afios. Tras su inicio se ha
evidenciado disminuciéon de la frecuencia y gravedad de las infecciones respiratorias, y
disminucién de los sintomas asociados a la hipoventilacion crénica.

Conclusién: El apoyo respiratorio con VNI puede mejorar la calidad de vida de los enfermos
con Atrofia Espinal Anterior.
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AORTA BIVALVA EN NINOS NUESTRA EXPERIENCIA

MI. Martinez Soto, S. Dosil Gallardo, S. Rodriguez Blanco, A. Castellon Gallego, M. Maneiro
Freire, JM. Martinon Sdnchez

Hospital Clinico Universitario De Santiago De Compostela

INTRODUCCION: La aorta bivalva es una anomalia en la que la valvula adrtica presenta 2
valvas en lugar de 3. Afecta al 2% de la poblacién. Predominio en varones (4:1). Aunque suele
ser una lesidn aislada, con el tiempo suelen desarrollar insuficiencia valvular.

OBJETIVOS: Analizar caracteristicas clinicas, lesiones asociadas, y evolucion de los pacientes
diagnosticados de aorta bivalva en nuestro servicio.

MATERIAL Y METODOS: Anilisis retrospectivo, de los nifios menores de 16 afios
diagnosticados de aorta bivalva, atendidos en nuestro servicio, entre 2008 y 2009 y de pacientes
ingresados por otra causa entre 2002 y 2008, con diagndstico concomitante de aorta bivalva
(1160 historias revisadas).

RESULTADOS: Se incluyeron 44 pacientes (13 varones y 31 mujeres). Edad al diagnéstico: 9
menores de 1 mes, 13 entre 1 mes y 1 afio, 15 entre 1 y 5 afios, 2 entre 5 y 10 afios y 5 entre 10
y 16 afios. Antecedentes familiares de cardiopatia:5 casos. Valvulopatia asociada: 2 casos (5%).
Cardiopatia congénita asociada: 2 casos (5%).Motivo de consulta: soplo o click en 29 pacientes
(66%), sintomatologia 6 pacientes (13,6%), sindrome genético asociado en 6 (13,6%), y
cardiomegalia radioldgica en 2 pacientes (5%).Clinica al diagndstico (probablemente por lesion
valvular o cardiopatia asociada): 36 pacientes asintomadticos (82%), fatiga con las tomas o con
ejercicio en 4(9%), dificultad respiratoria en 4 pacientes (9%). Exploracion fisica (en los casos
sin cardiopatia asociada): click protosistdlico en 15, click y soplo sist6lico en 2, click y soplo
diastélico en 1, soplo sistdlico en foco adrtico en 16 pacientes. Sindrome genético asociado:
Noonan 2 pacientes (4,5%), Turner en 2 (4,5%), Williams en 1 (2,5%), Kabuki en 1 (2,5%). En
19 casos, la lesion era aorta bivalva simple (43%), 17 casos asociaron insuficiencia adrtica
(38,5%), 4 casos con estenosis adrtica (9%) y doble lesién adrtica en 4 casos (9%). Cardiopatia
asociada: coartacién adrtica 7 casos (16%), CIA-OS 5 casos (11%), CIV 5 casos (11%),
dilatacion adrtica 2 casos (4,5%), ductus arterioso persistente 2 casos (4,5%), coartacién mas
CIV y membrana subadrtica 1 caso (2,3%), membrana subadrtica 1 caso (2,3%), disminucién
del calibre de la unién sino-tubular en un paciente con sindrome de Williams (2,3%).
Tratamiento quirtrgico: no precisaron el 70,5%, valvuloplastia en el 6,8%, probable cirugia en
futuro en el 6,8%, intervencién por coartacidon adrtica en el 6,8%, cierre DAP en el 6,8%.
Evolucién: se mantuvieron estables el 82%, progresion a estenosis el 6,8%, progresién a
insuficiencia el 6,8% y dilatacién de aorta ascendente el 2,2%.

CONCLUSIONES: La aorta bivalva es una entidad frecuente y generalmente se trata de una
lesion aislada. La coartacion adrtica es la cardiopatia asociada con mayor frecuencia. El
diagndstico precoz es importante para evitar su morbilidad (evolucién de la lesiéon valvular y
riesgo de endocarditis).
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ASISTENCIA CARDIACA CON “BERLIN HEART”: EL PRIMER CORAZON ARTIFICIAL
EN GALICIA

P. Vdzquez Tuiias, M. Muiiio Vidal, A. Ferrer Barba, 1. Gonzdlez Rivera, C. Ramil Fraga, E.
Quiroga Orddriez

Unidad De Cuidados Intensivos Pedidtricos, Hospital Teresa Herrera, Complejo Hospitalario
Universitario A Coruiia

INTRODUCCION: A pesar de los avances médicos y quirdrgicos en el tratamiento de las
cardiopatias congénitas, el trasplante cardiaco sigue siendo la tnica terapia posible para alguna
de ellas. La espera hasta la recepcidon de un 6rgano, especialmente larga en lactantes pequefios,
hace necesario encontrar dispositivos que sustituyan la funcién cardiaca hasta el momento del
trasplante. Los dispositivos disponibles hasta hace poco tenfan como principal limitacién su
corta durabilidad. La apariciéon de dispositivos de larga duracién, como el Berlin Heart, ha
supuesto aumentar la supervivencia de los pacientes en lista de espera ademds de hacerlo
manteniendo una buena calidad de vida.

OBIJETIVO: dar a conocer el caso del primer paciente de nuestra comunidad (y el de menor
edad en Espaia) que se somete a este tipo de asistencia, la evolucién clinica, los cuidados
necesarios durante la misma, asi como describir las caracteristicas que han hecho que esta
asistencia sea la ideal en este nifio y que pueda serlo en otros casos en el futuro.

CASO CLINICO: paciente de 1,5 meses de vida que ingresa en estado de shock cardiogénico
secundario a miocardiopatia dilatada que progresa a disfuncién multiorgdnica, por lo que se
decide colocacién de asistencia ventricular con bomba centrifuga Levitronix. Tras inicio de la
asistencia se resuelve la situacién de shock y de disfuncién multiorgédnica, pero sin evidencias
de recuperaciéon miocdrdica, por lo que dos semanas después, se decide incluir al paciente en
lista de trasplante. Dada la edad del paciente y el tiempo de espera previsible hasta recibir un
organo compatible, se plantea la necesidad de instaurar una asistencia de larga duracién que se
realiza con dispositivo Berlin Heart. A pesar de los numerosos cuidados y la complejidad de los
mismos, durante su asistencia el paciente se mantuvo sin soporte respiratorio y alimentado por
via enteral de forma adecuada. Tras 45 dias de asistencia se realiza alotrasplante cardiaco y el
paciente es dado de alta del hospital un mes después.

CONCLUSIONES: la asistencia cardiaca con dispositivos de larga duracién, como el que
describimos en este caso, proporciona el tiempo necesario para que pacientes en espera de
trasplante puedan recibir un érgano compatible y que ademads de ello lo hagan manteniendo una
buena calidad de vida.
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COMPLICACIONES NEUROLOGICAS EN EL POSTOPERATORIO INMEDIATO DE
CIRUGIA CARDIACA

A. Avila Alvarez (A); E. Gonzdlez Garcia (B); 1. Gonzdlez Rivera (B), A. Ferrer Barba (B); F.
Portela Torron (C); V. Bautista-Herndndez (C); JL. Ferndndez-Trisac (A); C. Ramil Fraga (B)

(A)Unidad De Cuidados Intensivos Neonatales. (B)Unidad De Cuidados Intensivos Pedidtricos.
(C)Unidad De Cirugia Cardiaca Infantil. Complejo Hospitalario Universitario De A Coruia

INTRODUCCION: Las complicaciones neurolégicas constituyen una importante causa de
morbimortalidad en el postoperatorio de cirugia cardiaca (CC).

OBJETIVOS: Describir la incidencia y caracteristicas clinicas en nuestro medio de las
complicaciones neuroldgicas en el postoperatorio inmediato de CC. Definir los factores de
riesgo intraoperatorios y su relacién con el consumo de recursos hospitalarios.

MATERIAL Y METODOS: Estudio observacional retrospectivo de casos y controles de las CC
y su post-operatorio en cuidados intensivos, en un hospital de tercer nivel durante un periodo de
10 afios.

RESULTADOS: Se analizaron un total de 900 cirugias, 205 de las cuales eran neonatales. Se
observaron complicaciones neuroldgicas en 38 pacientes (4.2%), de las cuales 21 (55.3%)
implicaban al sistema nervioso periférico (SNP) y 17 (44.7%) al sistema nervioso central
(SNC). En las complicaciones del SNP se evidenciaron 10 paresias/pardlisis diafragmadticas, 9
Sindromes de Horner y 2 paresias de cuerdas vocales. Las complicaciones del SNC (17
pacientes, 1.9% del total de las CC) fueron 8 convulsiones, 4 accidentes cerebrovasculares, 4
encefalopatias hip6xico-isquémicas y un déficit neurolégico reversible. Un 35.3% (6/17) mostrd
afectacion al alta y un 17.6% (3/17) fue éxitus. Se seleccionaron dos controles por cada caso,
ajustados por el mismo grado de complejidad quirdrgica, seglin el “Aristotle Score”. Se
encontrd una diferencia estadisticamente significativa en el tiempo de CEC (148 minutos frente
a 96, p-valor 0.009), el tiempo de isquemia (85 minutos frente a 45, p-valor 0.012), los dias de
estancia en UCIP (27 dias frente a 9, p-valor 0.001), dias de ventilacién mecdnica (9 dias frente
a 3, p-valor 0.004) y dias de soporte inotrépico (11 dias frente a 4, p-valor 0.001).

CONCLUSIONES: La incidencia de complicaciones neuroldgicas en nuestra serie es similar a
la descrita previamente. El tiempo de CEC y el tiempo de isquemia se asociaron de forma
significativa con una mayor probabilidad de complicaciones neurolégicas del SNC. Su
asociacion con un aumento de la morbilidad, una mayor estancia hospitalaria y un mayor
consumo de recursos, hacen necesario el establecimiento de medidas en el pre y post-operatorio,
asf como durante la cirugia, encaminadas a su prevencion y diagndstico precoz.
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ESTUDIO DE UNA COHORTE GALLEGA DE NINOS QUE VIVEN CON VIH

Granja Martinez', Couceiro Gianzo®, Ojea Jorge’, Vilela Ferndndez’, Ocampo Hermida’®, C.
Miralles Alvarez®, Tallén Garcia', Ferndndez Lorenzo', Alvez Gonzdle7’, Prieto Marinez®, Vila
Sexto’, Pedreira Andrade®

'Servicio De Pediatria CHUVI-Vigo. “Servicio De Pediatria CHOP-Pontevedra. ‘EAP De Vigo-
CS De Arcade, ‘Consulta De VIH-MI CHUVI-Vigo. Servicio De Pediatria CHUS-Santiago.
%Servicio De MI CHUS-Santiago. 'Servicio De Pediatrfa CHUAC-A Coruifia, *Servicio De
Medicina Interna CHUAC-A Coruiia.

Introduccién: Estudio de una cohorte pediatrica gallega de nifios con infeccién por VIH que nos
permita conocer sus caracteristicas epidemiolégicas, evolucidon de la infeccién y aparicion de
complicaciones a lo largo del tiempo.

Material y método: Andlisis retrospectivo de una cohorte de pacientes pedidtricos menores de
19 afios diagnosticados de infeccién por VIH y que realizan su seguimiento en la comunidad
auténoma (C. A.) de Galicia desde el afio 2003. Se han recogido variables sociodemogréficas,
virolégicas, inmunoldgicas, clinicas y terapéuticas a 27 nifios desde su diagndstico hasta la
actualidad con una media de seguimiento de 11 afios.

Resultados: La cohorte estd constituida por 27 nifios. Representa actualmente la quinta cohorte
pedidtrica autondmica espafiola en nimero de casos. De estos 14 son varones, con una edad
media de 11,2 afos. El 62% originarios de nuestra C. A., y los 30% de origen extranjero, en su
mayorfa procedentes de Africa Subsahariana. Tan solo 2 nifios pertenecen a una comunidad
auténoma diferente a la gallega. Conviven con sus padres 14 nifios, y 13 son
adoptados/tutelados. Todos ellos han adquirido la infeccién VIH-1 por transmisidn vertical. El
18,5% de las madres eran usuarias de drogas por via parenteral. El 3,7% estdn coinfectados por
VHC y un 3,7% de VHC+VHB. El 40,7% fue diagnosticado antes de los 6 meses de edad. En el
momento del diagndstico el 44,4% estaban asintomaticos (estadio clinico N), solamente un nifio
ha presentado progresion clinica. El 7,4% han sido diagnosticados en fase SIDA. No se ha
registrado ninguna progresiéon a SIDA. Entre los nifios se observa una distribucién etaria con
desplazamiento hacia la adolescencia temprana entre la poblacién autdctona acorde con la
progresiva disminucién de nuevos casos de infeccién. Los pacientes de origen extranjero tienen
una edad media menor y son en su totalidad adoptados. Las infecciones oportunistas mas
prevalentes fueron las infecciones del tracto respiratorio superior recurrentes, tuberculosis
pulmonar, meningitis bacteriana, criptosporidiasis, herpes zoster, molluscum contagiosum e
infeccion por VHB, VHC y CMYV. Ningiin paciente ha presentado neoplasias. Las
caracteristicas epidemioldgicas de nuestra cohorte nos permiten comparar en un mismo paciente
y en estos con otros de menor edad los diferentes esquemas terapéuticos recomendados en los
tltimos afios, demostrando claramente la superioridad (analitica y clinicamente) de la terapia
combinada frente a monoterapia y de TARGA frente a cualquier otro esquema terapéutico. El
patrén de crecimiento se ha mantenido dentro de la normalidad segin edad y sexo. Un 18% de
los casos, en su mayoria del sexo femenino, presentaron alteraciones de la distribucién grasa De
ellos, un 60% con un patrén de lipohipertrofia y un 40% con un patrén mixto.

Conclusiones: el estudio de nuestra cohorte nos permite conocer el perfil epidemioldgico,
clinico, terapéutico y evolutivo de los nifios infectados por VIH que viven en nuestra
comunidad. Agradecimiento a: Ana Garcia, Milagros Patiiio
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INFECCION POR VEB: UNA INFECCION BANAL

MX. Lemos Bouzas, M. Tallon Garcia, M. Ferndndez Sanmartin, M. Cabo Pérez, A. Collazo
Alvarez, M. Portugués De La Red

Complejo Hospitalario Universitario De Vigo

Introduccién: El Virus Epstein Barr (VEB) es un herpesvirus que infecta a un alto porcentaje de
la poblaciéon mundial. La primoinfeccién ocurre generalmente en la infancia y se suele presentar
como un cuadro oligosintomdtico inespecifico o como una mononucleosis infecciosa. En
ocasiones puede ser causa de procesos mds severos, describimos tres casos.

Casol: Paciente de 12 afios con cuadro de 48 horas de evolucion de fiebre, astenia, odinofagia y
vomitos. Afectacion moderada del estado general, ictericia mucocutdnea, hepatoesplenomegalia,
adenopatias laterocervicales, hiperemia amigdalar, elevacién de transaminasas, bilirrubina,
triglicéridos y ferritina, citopenia de serie blanca y plaquetas, hipofibrinogenemia y
hemofagocitosis en médula 6sea, cumpliendo criterios de clinico-analiticos de linfohistiocitosis
hemofagocitica. PCR y serologias positivas para VEB.

Caso2: Paciente de 14 afios con adenopatias cervicales de varios meses de evolucién de
crecimiento progresivo, asocia insuficiencia respiratoria nasal y otalgia derecha. Destaca trismus
e hipoacusia derecha. RNM: masa infiltrativa en cavum. Biopsia compatible con carcinoma
nasofaringeo no queratinizante tipo indiferenciado. PCR positiva para VEB. Caso 3: paciente de
8 aflos con antecedentes de Ataxia-telangiectasia, Déficit de Ig A y Linfoma Hodgkin cervical
en 2007. Infeccién crénica por VEB con carga viral positiva persistente pese a tratamiento con
Valganciclovir. Presenta cuadro de febricula de 3 semanas de evolucién, cansancio y
adenopatias cervicales bilaterales. Biopsia de ganglio compatible con linfoma de Hodgkin con
VEB positivo en tejido.

Conclusion: Aunque habitualmente el VEB es causa de cuadros banales, se ve asociado, cada
vez con mayor frecuencia, a patologia onco-hematoldgica grave (tanto en la infeccidon aguda
como en la crénica) a través de diversos mecanismos no bien conocidos. Debe recalcarse la
necesidad de seguir investigando en la bisqueda de un tratamiento eficaz en la infeccién por
VEB del que actualmente no disponemos
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INFLUENCIA DEL TAR EN EL PERIODO PERINATAL, EN GESTANTES VIH
POSITIVAS

Couceiro Gianzo', Granja Martinez?, Ojea Jorgej, Ferndndez Sanmartin®, Gonzdlez Durdn?,
Ocampo Hermida’, Ferndndez Lorenzo®

'Servicio De Pediatria CHOP-Pontevedra, “Servicio De Pediatria CHUVI-Vigo, *Consulta De
VIH-MI CHUVI-Vigo

Introduccién: La terapia antirretroviral (TAR) durante la gestacién y en el momento del parto es
el factor mds determinante en la transmisién materno infantil. Sin embargo, la repercusién del
TAR sobre el periodo perinatal estd sujeta a debate en relacion al momento de inicio.

Material y método: Con el objetivo de valorar la influencia del TAR en el periodo perinatal,
analizamos de forma retrospectiva hasta 1994 y prospectivamente hasta el afio 2010, las
siguientes variables relacionadas con el bienestar en el periodo perinatal de los recién nacidos
(RN) de madres VIH positivas controladas en la consulta de seguimiento del VIH : peso al
nacimiento (PN), patologia perinatal, Apgar ler minuto, tipo de parto, tasa de transmision del
VIH (TV), edad gestacional (EG) y edad materna. Para ello establecimos 4 grupos: El primero
(A), constituido por los RN de gestantes controladas antes de 1994, sin TAR en ningin
momento; y otros cuatro en relacidon al inicio del TAR: durante el primer trimestre (B), el
segundo trimestre (C), el tercer trimestre (D) y sélo durante el trabajo de parto (E).

Resultados: Nuestra serie estd constituida por 185 RN de 145 madres. Distribuidas en los
siguientes grupos: 63 enel A,47en B,59enel C,13 enel Dy 3 RN en el E. Al comparar el
grupo (A) con los demds grupos: observamos diferencias con las siguientes variables a estudio:
TV 23,6% vs 0.8% (p<0,0001). Edad la madre 26 vs 32, (p<0,0001), EG media 38,5 vs 37,7
(p<0,001), Apgar 1° minuto 8 vs 84 (p<0,013), porcentaje cesdrea electiva 9,5% vs 53.,8%
(p<0,0001) y porcentaje de cesdrea globales 28,6% vs 93,3%. Con el objetivo de analizar la
repercusion del momento de inicio de TAR, excluimos al grupo A y comparamos las variables
entre los restantes grupos. Solo se observaron diferencias en la edad de la madre entre el grupo
B y C (33 DS %6 vs 30 DS +6 afios) con los restantes (31,6 DS %5 afios), (p<0,009 y p<0,047
respectivamente).

Conclusiones: El TAR durante la gestacién reduce la tasa de transmisién vertical de VIH y
repercute favorablemente sobre las variables analizadas de bienestar del neonato sin influir
sobre su PN. El porcentaje de cesdreas y la edad materna fueron superiores en el grupo con
TAR, y la EG inferior. No se observaron diferencias segtin el momento de inicio del TAR
excepto la edad materna.

Agradecimiento a: Ana Garcia, Milagros Patifio
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LOS ANTIBIOTICOS COMO CAUSA DE FIEBRE
N. Martinén Torres, 1. Otero Sudrez, M. Bouzon Alejandro, JM. Couselo Sdnchez

Servicio De Hematologia y Oncologia Pedidtrica. Complexo Hospitalario Universitario De
Santiago de Compostela.

Introduccién: Los farmacos son una causa de fiebre prolongada, habitualmente diagnosticada
por exclusién y de forma tardia. Los citostdticos y los antibiéticos, especialmente los beta-
lactdmicos, son los que mds se relacionan con esta entidad.

Casos: Presentamos dos pacientes con fiebre prolongada en los que la retirada del tratamiento
antibiético en los dias 19 y 42 de evolucién supuso el fin de la fiebre de forma casi inmediata.
Caso 1: Nifia de 11 afios diagnosticada de tumor de Wilms, que ingresa por fiebre y neutropenia
severa postquimioterapia. Con la sospecha inicial de sepsis y tras recogida de cultivos se inicia
tratamiento empirico con imipenem. A las 48 horas, a pesar de la recuperacion hematoldgica, se
aflade teicoplanina por persistencia de la fiebre. A los 8 dias se sustituye el tratamiento recibido
por anfotericina B y ceftazidima, y el dia 17 se aflade vancomicina y se retira el antiflingico.
Tras 21 dias febril, con buen estado general y sin identificarse ningin agente infeccioso causal,
se decide retirar el tratamiento antibiético, desapareciendo la fiebre en 24 horas. Caso 2: Niflo
de 8 afios que ingresa por fiebre sin foco, un mes después de haber sido tratado por osteomielitis
aguda en tibia derecha. Se realiza RM en la que presenta abscesos submetafisarios tibiales, por
lo que se reanuda tratamiento antibidtico intravenoso, inicialmente con cefotaxima y
teicoplanina. Por la persistencia de fiebre se hicieron los siguientes cambios secuenciales de
antibioterapia: a los 12 dias se sustituye por gentamicina y clindamicina, a los 16 dias
piperacilina-tazobactam y linezolid, que se mantiene a pesar de la desaparicion de la fiebre 3
dias después. Los cultivos son negativos y la biopsia tibial realizada al inicio del cuadro muestra
proceso inflamatorio en fase cicatricial. Tras 15 dias afebril, reaparece la fiebre asociada a
neutropenia transitoria (200 Ntf/mm3). Ante su posible relacién con el tratamiento antibidtico se
decide su suspensidn, no volviendo a presentar fiebre.

Conclusién: La administraciéon prolongada de antibidticos puede ser causa de fiebre, en
ocasiones acompafiada de neutropenia. El buen estado general del paciente, la exclusién de otras
posibles etiologias y el cese de la fiebre en pocas horas tras la suspension, son las principales
caracteristicas de este tipo de fiebre.
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MORBILIDAD ASOCIADA AL RECIEN NACIDO TRAS CESAREA ELECTIVA
PROGRAMADA

L. Ocampo Fontangordo, S. Gonzdlez Gonzdlez, S. Ingerto Docampo, T. Herndndez Crespo, F.
Martinon Sdnchez

Servicio De Pediatria. Complexo Hospitalario De Ourense

Introduccidn: Es habitual en la practica médica la realizacion de cesdreas electivas programadas
a partir de la semana 37 de edad gestacional (EG), si bien varios grandes estudios en
comparacion con el parto vaginal encuentran una morbilidad mayor en los nacidos tras cesarea
por debajo de la semana 39 de EG.

Métodos: Realizamos un estudio descriptivo, observacional, retrospectivo de las medres y nifios
a quienes se les practicd cesdrea electiva programada en el Hospital de Ourense desde
noviembre de 2008 a junio de 2010. Se excluyeron cualquier patologia materna que perjudicase
al embarazo asi como cualquier patologia fetal. Se evalu6 la morbilidad asociada al neonato.

Objetivos: Describir el perfil de cesdreas programadas realizadas en nuestra drea sanitaria y
analizar la morbilidad neonatal de relevancia clinica, en especial en relacién con la edad
gestacional al nacimiento.

Resultados: Analizamos un total de 143 recién nacidos (RN) de los que un 6,3% nacieron con
una EG menor de 37 semanas. Se observé una mayor prevalencia, que fue significativa
estadisticamente, de ingreso y de morbilidad en todos los items (complicaciones respiratorias,
ictericia, hipoglucemia y sospecha de infeccién que requirié de tratamiento antibidtico) en
aquellos RN de menos de 39 semanas de EG con respecto a los mayores de esa EG. Esta mayor
prevalencia de ingreso siguié siendo significativa atin cuando se excluyeron del andlisis los
recién nacidos menores de 37 semanas de EG. Se observé un riesgo de ingreso 5,125 veces
mayor para los menores de 39 semanas de EG con respecto a los mayores de esa edad.

Conclusiones: La cesarea electiva programada por debajo de la semana 39 de EG se encuentra
asociada a un mayor nimero de complicaciones en el recién nacido en nuestros estudio. Parece
necesario a la vista de los resultados llegar a un mayor consenso entre obstetras y pediatras
sobre la edad de la realizacién de las cesdreas programadas, especialmente en aquellas en las
que la prolongacién del embarazo hasta la semana 39 no conlleve un mayor riesgo apreciable
para la salud de la madre y el feto.
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PREVALENCIA DE LA NEUMONIA BACTERIANA EN PACIENTES PEDIATRICOS
QUE HAN RECIBIDO VACUNA CONJUGADA ANTINEUMOCOCICA HEPTAVALENTE

B. Basadre Rodriguez, MA. San José Gonzdlez, JL. Pérez Ferndndez, M. Gonzdlez Ferndndez

C.S Milagrosa (Lugo), C.S. Sarria

Objetivos: Analizar la prevalencia de neumonia bacteriana, segtin los criterios modificados por
Del Castillo 1999 sobre los criterios definidos por Frias para el paciente adulto, en pacientes
pedidtricos de un centro semiurbano de la provincia de Lugo en el periodo 2001-2007 vy
observar si existe relacion o no con la administracién de la vacuna antineumocdcica
heptavalente (VNP7v).

Pacientes y métodos: Se elabord un estudio transversal. Se revisaron 426 historias clinicas de
una consulta del Servicio de Pediatria del Centro de Salud de Sarria de Atencién Primaria de la
provincia de Lugo. La participacidn incluia todos los nifios nacidos en el periodo del 1 de enero
del 2001 y del 31 de diciembre del 2007. De los 426 pacientes se excluyeron 7 por no constar
ningtn tipo de dato en la historia clinica. Se revisaron las historias clinicas de los pacientes
incluidos en la muestra y se cre6 una base de datos.

Resultados: se obtiene una muestra de 419 pacientes 48% son nifios y 42% son nifias de edades
comprendidas, en el momento del estudio, 1-8 afios con una edad media de 4,35 . Se obtienen
los siguientes resultados: - 74 (17,7%) pacientes han sido diagnosticados de neumonia. - 31
(74%) cumplen criterios diagndsticos de neumonia bacteriana - 207 (49,4%) han recibido
alguna dosis de vacuna antineumocdécica heptavalente (VNP7v) - 164 (39,1%) se les ha
administrado la VNP7v completa Una vez obtenidas las caracteristicas generales de la muestra
se procede al andlisis de datos, analizdndose: - relacién entre sexo, prevalencia de neumonia:
con o sin criterios y el porcentaje de vacunaciéon con VNP7v.P>/= 0.05. - relacién entre
porcentaje de vacunaciéon con VNP7v completa y diagndstico de neumonia, observdndose que
en los pacientes que han recibido la vacunacién completa presentan un 4,5% menos de
diagnédstico de neumonia que los pacientes que no presentan vacunacién VNP7v completa de las
cuales un 7,3% cumplen criterios de neumonia bacteriana, p>/= 0.05. Por dltimo analizamos los
datos en relacion con el tiempo, dividiendo el estudio en dos periodos homogéneos: 2001-2003
y 2005-2007, obteniéndose los siguientes resultados: - en el periodo 2001-2003 hay un 21,6%
mayor prevalencia de diagndstico de neumonia que en el periodo 2005-2007. - Periodo 2001-
2003: de los 54 diagndsticos de neumonia 20 (10,9%) cumplen criterios y en el periodo 2005-
2007 de los 14 diagnésticos de neumonia 8 (4,5%) cumplen criterios. - Periodo 2001-2003: 24%
pacientes presentan vacunacién completa, siendo del 52,2% en el periodo 2005-2007. - P<0.05.

Conclusiones: Por lo tanto podemos concluir, segin nuestro estudio, que la vacuna VNP7v
resultaria eficaz a pesar del aumento de serotipos no vacunales lo cual vendria a cubrir la vacuna
13-valente.
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REVISION DE GRIPE A (HINI) EN EL COMPLEXO HOSPITALARIO XERAL CALDE
DE LUGO

CO. Vilas Vdzquez, B. Pérez Mourelos, MA. Seoane Reino, C. Lopez Muinelo, C. Prat Roibds,
M. Gonzdlez Piiieiro, AM. Paz Vilar, C. Calviiio Costas, JL. Ferndndez Iglesias

Complexo Hospitalario Xeral Calde De Lugo

Introduccion: La gripe HINT1 es un subtipo de Influenza virus tipo A, perteneciente a la familia
de los Orthomyxoviridae. El cuadro clinico es indistinguible del de la gripe estacional. Desde la
tltima pandemia, se han publicado miiltiples revisiones. En este estudio presentamos nuestra
experiencia.

Objetivo: Analizar las caracteristicas epidemioldgicas, clinicas, analiticas, terapéuticas y
complicaciones de la gripe A HIN1 en nuestro hospital.

Material y método: Estudio descriptivo retrospectivo de pacientes ingresados y confirmados de
gripe H1 N1 entre junio de 2009 y marzo de 2010.

Resultados: Los casos estudiados fueron 34, el 71% varones con una edad media de 5 afos y
medio (rango desde 14 meses a 13 afios). Su estancia media fue de 5 dias y medio, salvo los
casos complicados, que han precisado ingreso en UCI, donde fue de 23 dias. Muestran una
distribucién mensual desigual agrupandose el 94 % entre Octubre (41%) y Noviembre (53%).
Un tercio de los pacientes padecia una enfermedad crénica, de ellos el 25% eran asmaticos. El
97% presentaba fiebre al ingreso, el 55% sintomatologia respiratoria y el 35% clinica
gastrointestinal. A nivel analitico destacaba: una media de 9,173 leucocitos ( rango: 4000-
35300) sin desviacién izqda en el 56% de los casos, PCR media 38 mg/L y PCT media 0,8
ng/mL, excepto en los casos graves con valores mdas elevados de PCR y PCT (140 y 3,5
respectivamente). Neumonia y/o sobreinfeccion respiratoria fue el diagnéstico mds frecuente en
el 76% de los pacientes. La mala evolucion se debié a neumonias complicadas por
sobreinfeccién bacteriana por Streptococcus Pneumoniae y S. Pyogenes. El 82% de los
pacientes recibié Oseltamivir y, en el mismo porcentaje, se empled antibioterapia IV con
betalactdmicos, instaurdndose Ampicilina y/o Amoxiclavuldnico en 18 de ellos, en 1
Cefuroxima y en 6 Cefotaxima; en 2 casos, se asocid Vancomicina y en uno se rot6 a Imipenem.

Conclusién: En nuestra drea sanitaria, la incidencia de pacientes ingresados por gripe A HIN1
positiva respecto a la poblacion pedidtrica fue de 0,1 %. La mayoria de los nifios hospitalizados
por la gripe A pandémica no sufrieron complicaciones ni se produjo ningtn fallecimiento.
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TRATAMIENTOS BIOLOGICOS EN REUMATOLOGIA PEDIATRICA

M. Carballo Silva*, R. Blanco Rivas**, D. Caifizo*, C. Garcia-Cendon***, L. De Benito
Basanta*

*Servicio De Pediatria. CHUVI, **Servicio De Oftalmologia. CHUVI, ***Atencién Primaria
Vigo.

El mejor conocimiento de la patogenia de las enfermedades reuméticas, los mecanismos de
inflamacién y autoinmunidad, ha contribuido al desarrollo de nuevas terapias especificas. Los
farmacos bioldgicos han revolucionado el tratamiento de las enfermedades reumatoldgicas
pedidtricas. Aportamos nuestra experiencia del empleo de dichos fairmacos en 10 nifios con
edades comprendidas entre los 3 y los 15 afios (edad media 9,8 afios) que presentaban el
diagnéstico de Artritis Crénica Juvenil (6), Espondiloartropatia (3) y Fiebre Reumética Familiar
(1). Conclusion: Ademads de los tratamientos convencionales, los nuevos tratamiento biolégicos
son una opcidn terapettica para los nifios con enfermedad reumatoldgica.
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MARCAJE DE NODULO PULMONAR CON ARPON ESPIRAL MEDIANTE
TOMOGRAFIA COMPUTERIZADA PARA SU RESECCION POR TORACOSCOPIA

M. Prada Arias, A. Lema Carril, A. Tilve Gomez*, JL. Garcia-Tejedor Pérez*, M. Tallon
Garcia**, M. Ferndndez Sanmartin®*.

Seccién De Cirugia Pedidtrica. Servicio De Radiologia*. Servicio De Pediatria**. Complejo
Hospitalario Universitario De Vigo (CHUVI). Vigo

Introduccién Una de las indicaciones de la toracoscopia es la extirpacién de nédulos pulmonares
periféricos. Sin embargo, la deteccidn del nédulo puede ser dificil, debido a su pequefio tamafio
y a la distancia a la superficie pleural. En estos casos el marcaje con arpén guiado por
tomografia computerizada (TC) se ha utilizado en los dltimos afios en pacientes adultos, siendo
su uso en el nifio excepcional, con muy pocos casos recogidos en la literatura.

Caso Clinico Nifio de 13 afios de edad con antecedente de Sarcoma de Ewing iliaco izquierdo en
remision, detectado y tratado en el ailo 2007. En TC de control se detectan 3 pequeiios nédulos
pulmonares, el mayor de 4,5 mm en Iébulo inferior izquierdo, a 1 cm de la supercie pleura. Por
su tamaio y localizacidn, el nédulo no es visible en la superficie pulmonar. Para su extirpacion
y estudio se realiza marcaje con arpén de Somatex guiado por TC y reseccién limitada de la
zona pulmonar marcada mediante toracoscopia. El paciente se recupera sin complicaciones,
siendo dado de alta a las 48 horas de la intervencién. El estudio del nédulo informa de recidiva
del Sarcoma de Ewing.

Discusion El marcaje radiolégico de los nédulos pulmonares periféricos estd indicado en
aquellos ndédulos inferiores a 10 mm y/o situados a mas de 5 mm de la superficie pleural, para
poder realizar su extirpacion mediante toracoscopia. Entre las contraindicaciones se incluyen la
falta de colaboracién del paciente, la incapacidad para mantener apneas durante la colocacion
del arpén y las alteraciones de la coagulacion, lo que podria limitar su uso en nifios. Este
procedimiento permite realizar cirugia toracoscOpica, cuyas ventajas en relacion a la
toracotomia son el uso de minimas incisiones, la reduccién del dolor postoperatorio y la
recuperacion mds rdpida del enfermo. El marcaje no interfiere con el posterior estudio
histolégico de la lesion si el arpon se sitda en la proximidad del ndédulo. Este procedimiento,
generalmente utilizado en adultos, es un método sano y seguro que creemos tiene también sus
indicaciones en los pacientes pedidtricos.
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APENDICITIS NEONATAL UNA PATOLOGIA INFRECUENTE

V. Crujeiras Martinez, MJ. Pardal Souto, E. Gomez Costas, A. Pérez Mufiuzuri, A. Baria Souto,
ML. Couce Pico

Servicio De Neonatologia. Hospital Clinico Universitario De Santiago De Compostela

Introduccién: La apendicitis neonatal es una entidad rara asociada a elevada morbimortalidad.
La gravedad de esta entidad se debe a que ocurre sobre todo en prematuros, presenta mayor
tendencia a la perforacién y rdpida progresion a peritonitis, asi como el retraso en el diagndstico
y en el tratamiento.

Caso clinico: Neonato a término de 28 dias de vida, sin datos de interés clinico perinatales, que
presenta disminucién de la ingesta de 48 horas de evolucién y fiebre sin otra sintomatologia
acompafante. En la exploracion fisica destaca distensiéon abdominal y masa en fosa ilfaca
derecha dolorosa a la palpacion, sin defensa. En los datos de laboratorio se observé discreta
leucocitosis y reactantes de fase aguda (procalcitonina y proteina C reactiva) elevadas. Se
realiz6 Ecograffa abdominal compatible con proceso inflamatorio evolucionado en fosa iliaca
derecha. Ante los hallazgos se inici6 tratamiento antibidtico, dieta absoluta y laparotomia
exploradora evidencidndose plastron apendicular retrocecal. Evolucién postquirdrgica
favorable.

Conclusién: La apendicitis neonatal es una entidad muy rara, peo a pesar de ello debe ser tenida
en cuenta en neonatos con fiebre y distension abdominal.
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COMPLICACIONES DEL RGE: ESOFAGO DE BARRET

D. Caiiizo Vdzquez, C. Granja Martinez, R. Cantero Rey, M. Tallon Garcia, JM. Ramos
Espada, JI. Garcia Burriel, JR. Ferndndez Lorenzo

Complexo Hospitalario Universitario Vigo

CASO CLINICO: varén de 3 afios. RGE desde lactante a tratamiento sintomatico. Desde hace 1
afio presenta disfagia progresiva y atragantamientos frecuentes al ingerir sélidos. Exploracion
fisica sin alteraciones. Talla p75. Peso p50. Valoraciéon ORL sin alteraciones. Se decide realizar
endoscopia digestiva alta: es6fago distal con mucosa friable y aspecto congestivo. Histologfa:
metaplasia glandular con presencia de células de caliciformes. Diagndstico: enfermedad de
Barret. Tratamiento: antidcidos y controles seriados. La enfermedad de Barret una entidad que
se da de forma excepcional en la edad peditrica. Su etiopatogenia es desconocida aunque se
postulan varias hipétesis (teoria origen congénito/adquirido) en la que el reflujo gastroesofagico
juega un papel de suma importancia. La clinica a veces es inconfundible con la del reflujo, pero
el diagnéstico definitivo nos la da la anatomia patoldgica de biopsias de la regiéon afecta. Su
principal riesgo es el desarrollo de una adenocarcinoma en edad adulta, aunque con la escasez
de casos registrados, es una cuestion debatida que actualmente continua a estudio
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ESTIMACION PROSPECTIVA DE LA CARGA ECONOMICA INDIRECTA DE LA
GASTROENTERITIS AGUDA POR ROTAVIRUS: "PROYECTO ROTACOST"

M. Bouzon Alejandro (1), F. Martinon-Torres (1), M. Lopez Sousa (1), A. Castellon Gallego(1),
L. Redondo Collazo (1), JM. Sdnchez Lastres (2), JM. Martinon Sdnchez (1) y El Grupo De
Investigacion Rotacost (*).

Area Asistencial De Pediatria Del Hospital Clinico Universitario De Santiago (1), Centro De
Salud A Chapela (2)

Antecedentes: El impacto de la infecciéon por rotavirus en los paises desarrollados es
fundamentalmente econdmico. Objetivos: Estimar la carga producida por la gastroenteritis por
rotavirus (GEAR) y cuantificar los costes indirectos debidos a la enfermedad. Evaluar si los
costes indirectos de la GEA estan influenciados por el agente etiolégico.

Métodos: Se realiz6 un estudio observacional prospectivo desde Octubre de 2008 hasta junio de
2009 en el que se incluyeron 682 nifios menores de 5 afios con GEA atendidos en centros de
atencion primaria (n=18), y en servicios de urgencias y plantas del hospital (n=10) de varias
areas de Galicia y Asturias. Mediante entrevistas telefénicas o en persona con los padres se
recogieron todos los gastos no médicos.

Resultados: De los 682 nifios incluidos, 207 (30.4%) fueron positivos para rotavirus y 152
(22%) habian recibido al menos una dosis de la vacuna del rotavirus. La media (desviaciéon
estdndar) de los costes indirectos causados por un episodio de GEA se estimé en 135.17
(180.70) euros. Los costes fueron 1.7 veces superiores cuando rotavirus fue la causa de la GEA
en comparacién con los de otras etiologias: 192.7 (219.8) euros vs 111.6 (163.5) euros
(p<0.001). El coste por absentismo laboral fue el mds sustancial con un promedio de 91.41
(134.76) euros por familia, resultado de una pérdida de 2.45 (3.17) dias de trabajo. En el grupo
de GEAR el coste fue de 120.4 (154) euros frente a 75.8 (123) por otras etiologias (p=0.002),
debido a una pérdida de 3.5 (3.6) vs 1.9 (2.9) dias de trabajo (p<0.001). El gasto en comidas
fuera del domicilio fue 2 veces mayor en la GEAR: 48.5 (55) vs 24.3 (46) euros (p<0.001). El
coste en traslados fue 2.6 veces superior en la GEAR: 32 (92) vs 12.5 (21.1) euros (p=0.005).
No hubo diferencias entre ambos grupos en lo que respecta al coste de contratar a un cuidador o
en material utilizado. Los pacientes con GEAR precisaron ingreso con mds frecuencia (47.8%
vs 14%) (p<0.001).

Conclusiones: Rotavirus genera una carga econémica indirecta significativa. Cuando la causa de
la diarrea es rotavirus los costes indirectos son 1.7 veces superiores. Estos datos deben ser
considerados a la hora de la toma de decisiones sobre la inclusién de la vacuna del rotavirus en
el calendario vacunal.

(*) Auspiciado por la Red Gallega de Investigacion Pedidtrica (ReGALIP — www.regalip.org) y
financiado por Fundacion MMA y Convenio Colaboracion Fundacion IDICHUS-Sanofi-
Pasteur
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ESTUDIO DE PACIENTES CELIACOS MENORES DE 15 ANOS EN EL AREA
SANITARIA DE VIGO

C. Granja Martinez, M. Lorenzo Martinez, MC. Cobelas Cobelas, M. Tallon Garcia, JM.
Ramos Espada, J1. Garcia Burriel, JR. Ferndndez Lorenzo

Servicio De Pediatria. Hospital Xeral Cies. Vigo

OBJETIVOS: incidencia y descripcién de casos de Enfermedad Celiaca en el drea sanitaria de
Vigo.

MATERIAL Y METODOS: estudio prospectivo de pacientes pedidtricos con edades
comprendidas entre 0 y 15 afios diagnosticados de Enfermedad celiaca en la Unidad de
Gastroenterologia Pediatrica del CHUVI desde enero de 2006 a diciembre de 2007.

RESULTADOS: Siguiendo los criterios actuales para el diagnéstico de Enfermedad celiaca.
(ESPGHAN) han sido diagnosticados un total de 97 nifios (52% varones y 47% mujeres) con
una edad media de primera consulta de 3,7 afios. El 70% habian nacido en verano. El 70%
habfan tomado lactancia materna y la edad media de introduccion del gliten habia sido 7,63
meses. La sintomatologia presentada ha sido pérdida de peso (72%), distensién abdominal
(76%), hiporexia (69%), cdmbio de caricter (69%), diarrea (68%) y habito malabsortivo (63%).
Analiticamente encontramos que el 44% presentaban anemia ferropénica, 10%
hipertransaminemia y el 3,1% déficit de IgA. El 98% y 78% respectivamente, tenian
anticuerpos antitransglutaminasa IgA e IgG positivos. Tras la endoscopia la lesion
histopatolégica tipo Marsh mds frecuente que hemos encontrado ha sido lesion atrdfica subtotal
T3b (42%) seguida de T3c (34%).

CONCLUSIONES: la incidencia de nuestra cohorte de Enfermedad celiaca, ha sido de 1,1
casos/100 RN, valor similar a la publicada en la bibliografia actual. No encontramos diferencias
significativas entre géneros. La forma de presentacién mds frecuente ha sido la clésica (diarrea,
pérdida de peso y distensién abdominal). Destacar que el 10,3% presentaban una forma silente.
El diagndstico de presuncion mds ttil tras la sospecha clinica, ha sido los niveles de anticuerpos
antitransglutaminasa séricos. El andlisis histopatoldgico de las lesiones del tubo digestivo nos
permitio establecer el diagndstico y el tratamiento sin gliten.
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ESTUDIO RETROSPECTIVO DE HIPERPLASIA SUPRARRENAL CONGENITA EN LA
POBLACION PEDIATRICA DEL AREA SANITARIA DE VIGO

B. Cortés Osorio; AM. Collazo Alvarez, L. Pardo Garcia, C. Melcén Crespo, CL. Rey Cordo,
D. Gonzdlez Leston

Servicio De Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario Xeral-Cies. Vigo

La hiperplasia suprarrenal congénita (HSC) es una patologia endocrinolégica de gran relevancia
en la edad pedidtrica, causada por un déficit de algunas de las enzimas necesarias para la
esteroidogénesis suprarrenal del cortisol. Se producird una disminucién de la sintesis de las
hormonas situadas por debajo del bloqueo enzimdtico y un incremento de los metabolitos
precursores. Se han descrito cinco formas clinicas de HSC en funcién del déficit enzimatico. La
mas frecuente es el déficit de 21-hidroxilasa (21-OH).

Hemos realizado un estudio retrospectivo sobre HSC por déficit de 21-OH en la poblacién
pedidtrica del drea sanitaria de Vigo. Para ello hemos revisado las historias clinicas de los
pacientes a los que se les ha realizado el estudio genético del enzima 21-OH en los dltimos 10
afios. El tamafio muestral es de 32 pacientes. Los objetivos son: determinar la incidencia de
HSC en el drea pediatrica de Vigo, describir las caracteristicas clinicas en el momento del
diagndstico, estudiar la correlacién genotipo-fenotipo, evaluar la importancia del estudio
genético molecular de los familiares de los pacientes afectos, tanto para poder ofrecer consejo
genético como para detectar formas cripticas de la enfermedad y determinar la importancia de la
instauracion de un programa de deteccion precoz del déficit de 21-OH.

Realizamos un estudio descriptivo mediante el paquete estadistico SPSS, obteniendo las
siguientes conclusiones: -La incidencia de HSC en el 4rea sanitaria de Vigo es de 1/9000 en las
formas cldsicas y 1/2500 en las formas no clasicas. -La forma mds frecuentemente diagnosticada
en nuestra serie fue la HSC en forma no clésica, siendo la pubarquia la manifestacién clinica
presente en un mayor nimero de casos. -Existe una alta correlacién genotipo-fenotipo en esta
entidad, y, aunque no es completa, nos permite predecir las manifestaciones clinicas que
presentard un determinado paciente. - El diagndstico molecular de los familiares es un aspecto
fundamental para la deteccidon de formas cripticas y poder ofrecer un consejo genético a estos
pacientes. -Se deberfa valorar la inclusién de un programa de deteccién precoz de HSC dentro
del cribado neonatal debido a las repercusiones clinicas potencialmente letales del diagnéstico
tardio.
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HAMARTOMA MESENQUIMATOSO CONGENITO COMO CAUSA DE MASA
ABDOMINAL.

1. Otero Sudrez, A. Baiia Souto, A. Pérez Muriuzuri

Complexo Hospitalario Universitario De Santiago

Introduccién El hamartoma mesenquimatoso es una causa rara de quiste hepdtico de
caracteristicas benignas. Los casos de aparicion congénita presentan rapido crecimiento, por lo
que pese a ser tumores benignos, pueden generar patologia por compresion de estructuras
adyacentes.

Caso clinico: Se expone el caso de un recién nacido, que en un control realizado a las 25
semanas de edad gestacional, presenta masa quistica intraabdominal de aproximadamente 3.5
cm. En los controles seriados realizados se detecté aumento del tamafio (5 cm/mes), por lo que
se realiza puncién evacuadora exitosa. El parto se produjo a las 34+4 semanas de edad
gestacional mediante cesdrea por sospecha de pérdida del bienestar fetal. Se realiz6 ecografia
abdominal, en la que se observa una masa abdominal quistica septada, y TAC abdominal, en el
que se visualiza tumoracién intrahepdtica central de 12x10x8 cm, compatible con hamartoma
mesenquimatoso quistico hepdtico congénito. En el primer control analitico se detectd
plaquetopenia, ausencia de codgulo, e hipoalbuminemia (1.6g/dL) por lo que se transfundieron
plaquetas, plasma fresco congelado y albimina IV. A las 18 horas de vida, por aumento de la
dificultad respiratoria, se realiz6 paracentesis evacuadora. Es intervenida definitivamente a las
48 horas de vida, con diseccion-exéresis de la masa, hemostasia y coagulacion de la superficie
hepatica. Durante la cirugia precisé transfusién de concentrado de hematies y plasma fresco
congelado. Tras la misma, el débito del drenaje alcanz6 30cc/h de liquido hemadtico por lo que
se transfundieron concentrado de hematies, plaquetas, plasma fresco congelado y factor VIla. Al
tercer dfa, coincidiendo con el aumento del débito por el drenaje se detectaron edemas e
hipoalbuminemia. Se realizé andlisis del liquido drenado, presentando gran contenido de
proteinas 3.4 g/dL, y albimina 2.4 g/dL, por lo que se pauté reposicién con albimina.
Coincidiendo con estos hallazgos, hubo aumento de las cifras de urea y creatinina,
relaciondndose con fracaso renal pre-renal por pérdidas al tercer espacio. La reposicion de
albimina y volumen permitié normalizar la funcidén renal. Se produjo una disminucién
progresiva del débito del drenaje, pudiendo suspenderse la administracién de albimina el dia 9
tras la cirugfa. El resultado del estudio AP confirmé el diagndstico de hamartoma
mesenquimatoso. Evolutivamente, presentd recidiva del quiste que precisé nueva cirugia de
exéresis al 5° meses de vida.

Conclusiones Los hamartomas mesenquimatosos presentan complicaciones derivadas de la
compresion de estructuras adyacentes, de la gran vascularizacién del tumor y de su naturaleza
secretora. El liquido drenado por el lecho tumoral presenta una alta concentracién de albimina
que precisa ser repuesta para evitar complicaciones secundarias.
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HIPOTIROIDISMO CONGENITO Y TRASTORNO DEL MOVIMIENTO
C. Gomez-Lado, L. Pérez-Gay, J. Eiris-Pufial, J. Barreiro Conde, L. Castaiio, M. Castro-Gago
Servicio De Neuropediatria Y Endocrinologia Pedidtrica, Hospital Clinico Universitario,

Facultad De Medicina, Universidad De Santiago De Compostela, Santiago De Compostela,
Espaiia. Laboratorio De Genética Molecular, Hospital De Cruces, Barakaldo

Introduccién. Las alteraciones en el gen TTF1 (thyroid transcription factor 1) causan un
fenotipo que incluye una asociacion variable de trastornos tiroideos, respiratorios y
neuroldgicos. Se presenta un nifio diagnosticado de hipotiroidismo congénito y alteraciones
neuroldgicas en el que se detectdé una mutacion en el gen TTF1.

Caso Clinico. Varén de 3 afios de edad valorado por primera vez a los 17 meses de vida por
retraso del desarrollo. No destaca ningtin antecedente familiar relevante. Embarazo y parto sin
incidencias. Se detecta hipotiroidismo congénito en el cribado metabdlico neonatal y se inicia
tratamiento a los 15 dias de vida. Retraso en la adquisicién de los hitos del desarrollo
psicomotor: sedestacion a los 8 meses de edad, gateo a los 14 meses e inicio de la deambulacién
auténoma a los 20 meses. Evolutivamente se detecta una marcha disténica que motiva caidas
frecuentes y un leve retraso del lenguaje. A nivel respiratorio tinicamente ha presentado crisis de
broncoespasmo leve coincidiendo con infecciones respiratorias. Entre las exploraciones
complementarias efectuadas destaca el estudio genético del gen TTF1 que mostré una mutacién
en heterozigosis en el intrén 2.

Conclusién. Debemos tener en cuenta esta entidad en pacientes con hipotiroidismo congénito
tratado precozmente que desarrollen alteraciones neurolégicas y especialmente trastornos del
movimiento
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MANEJO DE LAS DISFUNCIONES VESICALES EN UNA UNIDAD DE URODINAMICA
PEDIATRICA

M. Garcia, 1. Somoza, MG. Palacios, JG. Veiras, T. Dargallo, E. Pais, D. Vela

Servicio De Cirugia Pediatrica. Complejo Hospitalario Universitario De A Coruiia

El proceso de adquirisicion del control sobre la funcién vesical y esfinteriana entre los 2 y los 4
afios es muy complejo. Este sofisticado proceso de desarrollo del mecanismo normal de control
urinario es susceptible de desarrollar distintos tipos de disfuncién. Las disfunciones del aparato
urinario inferior en la infancia han sido en las dltimas décadas una especie de cajon desastre
donde se mezclaron conceptos y nomenclaturas. Entre 2006 y 2007 la ICCS clarifica los
conceptos abogando por una estandarizacién de la nomenclatura; dividiéndolas en disfunciones
de llenado vesical; disfunciones de vaciado vesical y disfunciones mixtas.

OBJETIVOS Realizar un analisis de las disfunciones vesicales controladas en nuestro Servicio,
clasificindolas con la nomenclatura actualizada y estudiar los resultados de los distintos
tratamientos para cada tipo de disfuncidn.

MATERIAL Y METODOS Recogemos las historias de los pacientes controlados en la Unidad
de Urodindmica de nuestro Servicio durante el afio 2009 y clasificamos los pacientes segtin el
tipo de disfuncion.

RESULTADOS Se recogieron 108 pacientes entre 2.5 y 14 afios. El 74 (68%) fueron
disfunciones de llenado. El 16.6% fueron disfunciones de vaciado. En todos los pacientes se
recogié un calendario miccional durante 48 horas; se realiz6 ecografia y cultivo de orina a todos
los pacientes. Todos los pacientes recibieron terapia standard (TS, recomendaciones miccionales
domiciliarias). Ademds se utilizé terapia individualizada segin el tipo de disfuncidn. Se
recogieron factores de riesgo (problemdtica familiar, separacion paterna, presiéon familiar,
nacimiento de hermano, inicio de colegio, fallecimiento familiar, bafios escolares inadecuados,
presion social, bafios en agua fria, aprendizaje inadecuado... ) en el 45% de los pacientes;
especialmente en la DM (65%). La DM se relacioné con mayor frecuencia a ITU (95%), RVU
(40%) y afectacion renal (35%).

CONCLUSIONES Las disfunciones vesicales constituyen una patologia cada vez maés
frecuente, fomentada por el aumento del estrés y la problemdtica familiar, la presion social y
escolar. Existe muy poca informacion para los padres acerca de este proceso tan complejo de
aprendizaje miccional “toilet training” y poco conocimiento a nivel profesional de los distintos
tipos de disfuncién vesical. El principal tratamiento de estas disfunciones es la prevencion
mediante la concienciacién familiar y un adecuado proceso de aprendizaje miccional. El
pediatra debe sospechar las disfunciones de riesgo (DM, VP), ante la presencia de ITUs, RVU o
incontinencia para poder iniciar cuanto antes un tratamiento adecuado y evitar el dafio renal.
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REGISTRO MULTIHOSPITALARIO DE POLITRAUMA INFANTIL EN LA COMUNIDAD
AUTONOMA GALLEGA.

J. Gomez Veiras, M. Tellado, I. Somoza, R. Méndez, M. Montero, S. Garcia Saavedra, M.
Garcia Gonzdlez, M. Palacios, Me. Molina, A. Lema, S. Pértega, J. Caramés, T. Dargallo, E.
Pais, D. Vela

Servicios De Cirugia Pedidtrica De Los Complejos Hospitalarios De A Corufia, Santiago De
Compostela, Vigo, Ourense, Servicio De Epidemiologia Y Estadistica Del Complejo
Hospitalario De A Coruiia

Objetivos. Puesta en marcha de un registro de trauma pedidtrico (RTP) consensuado entre
cuatro hospitales de tercer nivel en trauma infantil de nuestra Comunidad Auténoma.

Material y métodos. Recogida de datos prospectiva multihospitalaria, en una base de datos en
web segura, de los pacientes ingresados por politraumatismos en 2009 en dichos hospitales. Los
datos se analizaron con SPSS 17.0. Se recogieron 88 variables.

Resultados. Ingresaron 331 pacientes, el 66% varones, de 7 afios de edad media y de peso medio
de 30 kg. El 20% fueron causados por accidentes de trafico. El 37% recibieron atencién
prehospitalaria. Sélo el 7% de los pacientes portaban collarin cervical. Un 80% llegan en coche
al hospital. EI 20% ingresaron en UCI. Entre otras, observamos diferencias estadisticamente
significativas p<0.05 en el chi cuadrado entre: portar collarin y recibir atencién prehospitalaria,
también entre la pérdida de conocimiento y recibir atencidon prehospitalaria. 44 pacientes
presentaban un Indice de Trauma Pediétrico (ITP) <8. Observamos diferencias estadisticamente
significativas p< 0.05 en la ¢ de Student para la diferencia de medias entre los grupos de ITP <8
y > 8 para: Edad (5 y 7.5 aflos), peso (21 y 31 kg), Escala de Glasgow (13 y 15), dias de ingreso
en UCI (3 y 0.3 dias), y en planta (8.5 y 3 dias).

Conclusiones. Este RTP puede promover cambios radicales en el manejo del trauma infantil en
nuestra Comunidad. Procuraremos conseguir la adhesién de otros centros de tercer nivel a través
de la web, para llegar a conseguir un RTP nacional fiable.
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TOS SECA Y ESTRIDOR DEBIDOS EXCLUSIVAMENTE A ACALASIA ESOFAGICA

N. Martinon Torres, L. Pias Peleteiro, A. Castellon Gallego, C. Garcia Magdn, R. Cabanas
Gancedo

Servicio De Pediatria. Servicio De Neumoalergia Infantil. Hospital Clinico Universitario.

Introduccién: La acalasia esofdgica es una enfermedad caracterizada por la ausencia de
relajacion del esfinter esofdgico inferior y por la disminucién de la motiladad esofédgica, lo que
condiciona una dilatacién progresiva del eséfago y la aparicion frecuente de disfagia, dolor
tordcico y regurgitaciones. Presentamos el caso de un adolescente con sintomas respiratorios
(tos seca y estridor intermitente) de larga evoluciéon como tnicas manifestaciones de esta
enfermedad, y en el que la corta edad y la ausencia de sintomas digestivos contribuyeron al
retraso de su diagndstico.

Caso clinico: Niflo de 14 afos remitido a la consulta de Neumoalergia Infantil por tos seca
persistente y un sonido sibilante espiratorio, intermitente, de varios afos de evolucién, sin
mejoria a pesar de haber recibido en varias ocasiones tratamiento empirico con corticoides y
broncodilatadores inhalados. No presentaba antecedentes familiares ni personales de atopia. El
estridor presentado era monofdnico y espiratorio, audible sin fonendoscopio, sin un claro
desencadenante y de cardcter autolimitado, desapareciendo de forma espontdnea en minutos u
horas. No referia haber sentido en ningiin momento fatiga, nduseas, vomitos ni ninguna otra
sintomatologia acompafiante. La exploracién fisica era normal, a excepcién del estridor
mencionado, que el paciente era capaz de reproducir en la consulta al realizar una espiracion
forzada. La espirometria fue normal. En la Rx pdstero-anterior de térax se detectd la presencia
de una estructura tubular con densidad aire, paralela al tercio superior de la trdquea. En la Rx
lateral de cavum se constatd que esa imagen correspondia a la presencia de aire a nivel de
eséfago, por lo que se solicité una Rx lateral de térax que puso en evidencia una marcada
dilatacién de todo el eséfago, que producia compresion de la via aérea. El esofagograma
baritado que se realiz6 posteriormente, confirmé la dificultad para el vaciado géstrico a nivel del
cardias, caracteristico de la acalasia.

Conclusiones: La acalasia esofdgica puede expresarse a través de sintomas respiratorios, debido
a la compresion ejercida por el eséfago dilatado sobre la via aérea, incluso en ausencia de
sintomas digestivos. Es por ello que consideramos que la acalasia esofdgica debe ser tenida en
cuenta en el diagnodstico diferencial del estridor y de la tos seca persistente.
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TRAUMATISMO CRANEOENCEFALICO UN DESAFIO EN PEDIATRIA
JF. Hurtado Diaz, V. Ojea Jorge, A. Tdboas Pereira, JA. Couceiro Gianzo

Servicio De Pediatria, Complejo Hospitalario De Pontevedra

INTRODUCCION: El traumatismo craneoencefilico (TCE) es la primera causa de muerte y
discapacidad en niflos y adolescentes. Incluso los de caracter leve constituyen un problema de
salud publica.

OBIJETIVO:describir las caracteristicas epidemioldgicas asi como las lesiones presentes en la
poblacién pedidtrica que ingresa desde urgencias por TCE.

MATERIAL Y METODOS: Estudio retrospectivo de ingresos por TCE entre 2005 y 2010. Se
revisan variables de sexo, edad, fecha, hora y mecanismo del episodio, sintomas acompafantes,
escala de Glasgow, resultados de pruebas de imagen y necesidad de traslado, entre otras.

RESULTADOS: el 62% son varones; los preescolares, el grupo mas numeroso. La mayoria
presenta Glasgow 15. El 28% presenta vémitos, el 23% pérdida de conciencia y un 5%
convulsiones. Se realiza TAC al ingreso al 47% de los nifios, mostrando patologia
aproximadamente la mitad de ellos, principalmente fracturas lineales. Constituyen factores de
riesgo de lesion craneal en el TAC el mecanismo por trifico y el sexo masculino. Destaca la
patologia craneal en pacientes con Glasgow normal, lo que debe motivar una observacién
estrecha también en este grupo. Los resultados coinciden con otros publicados, a excepcion del
nimero de pruebas de imagen realizadas, mayor en nuetra muestra.

CONCLUSIONES: Pese a su relevancia en pediatria, existe poca unificaciéon en los protocolos
de abordaje del TCE. Se impone la necesidad de consensuar criterios, sobre todo en la
indicacién de pruebas de imagen, no exentas de riesgo, como la radiacién en el TAC. Ante la
presencia de lesiones en pacientes con Glasgow 15, es necesaria la implementacién de otros
marcadores que puedan identificarlos, tales como el Dimero D y el Péptido Natriurético
Cerebral, segtin lo revisado en la bibliografia y cuya indicacién estd poco extendida en estos
casos. Es importante también la necesidad de 4reas de estabilizacién y monitorizacion adecuada
de pacientes de mayor gravedad, dada su evolucién incierta y potencialmente fatal.
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VALVULAS DE URETRA POSTERIOR: REVISION DE UNA SERIE DE CASOS EN EL
HOSPITAL CLINICO UNIVERSITARIO DE SANTIAGO

L. Rivera Chdvez; P. Taboada Santomil; A. Armas Alvarez; JM. Pradillos Serna; L. Perri; C.
Garcia Magdn, E. Estévez Martinez; R. Méndez Gallart; P. Rodriguez Barca;, A. Bautista

Casasnovas; R. Varela Cives

Servicio De Cirugia Pediatrica. Hospital Clinico Universitario De Santiago De Compostela

Introduccién: Las valvulas de uretra posterior (VUP) son una uropatia obstructiva en nifios que
puede llevar a insuficiencia renal.

Material y método: Se revisaron los casos de VUP en nuestro centro en los tltimos 10 afios. Las
variables estudiadas fueron: edad, funcién renal, anomalias asociadas, tratamiento y evolucién.
Los pacientes se catalogaron con los criterios descritos por Churchill, en grupos favorable y
desfavorable.

Resultados: Se revisaron 6 casos de VUP; 5 nacieron en nuestro centro y 1 fue referido desde
otro hospital, con un promedio de edad al momento del diagnéstico de 8 dias. El cuadro clinico
se presentd con ureterohidronefrosis bilateral en 5 casos y unilateral en 1; 2 casos asociaron
displasia renal. En todos los casos la cistografia miccional corroboré el diagnéstico. Del total de
pacientes, 3 se clasificaron como favorables y 3 como desfavorables. Los del grupo
desfavorable desarrollaron insuficiencia renal, 2 de los cuales precisaron trasplante renal. La
primera medida en todos los pacientes fue la derivacién de la obstruccién: con una sonda uretral
en los 5 casos provenientes de nuestro centro y con derivacidon a través de ureterostomia
bilateral en el otro caso. La reseccién de valvas se realizé en todos los casos via endoscdpica
transuretral, desarrollando reestenosis s6lo en un caso que precisd reintervencion.

Conclusiones: El tratamiento adecuado de los pacientes con valvulas de uretra posterior es la
derivacién de la obstruccion de manera temprana. La reseccidn transuretral de las valvulas de
uretra posterior supone el tratamiento de eleccion en esta patologia. La clasificaciéon por grupos
prondsticos nos ayuda a valorar la evolucién de la funcidn renal y el resultado terapéutico.
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DIAGNOSTICO PRENATAL DE MASA ABDOMINAL: NO SIEMPRE ES RENAL. A
PROPOSITO DE UN CASO

E. Lopez Pico, M. Muifio Vidal, D. Moreno Ares, M. Taboada Perianes, R. Reparaz Vidal

Servicio De Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario De A Corufia

INTRODUCCION: El diagnéstico prenatal de masa abdominal supone un diagndstico de
alarma tanto para la familia como para el médico pero habitualmente son de cardcter benigno y
con buen prondstico. La causa més frecuente es la masa de origen renal (siendo a su vez la mas
frecuente la hidronefrosis). El secuestro pulmonar extralobar infradiafragmdtico es una
malformacién congénita extremadamente rara pero en ocasiones (como ocurre en nuestro caso)
puede verse y s6lo pensado en esta extrafia posibilidad seremos capaces de diagnosticarla.

CASO CLINICO: Recién nacido con sospecha antenatal (ecografia y resonancia nuclear
magnética en el 2° trimestre de gestacion) de masa abdominal. Al nacimiento presenta
exploracién abdominal dentro de la normalidad completdndose estudio con técnicas de imagen
con: radiograffa de térax y abdomen y nueva ecografia y resonancia (RMN) postnatal. No se
encontraron alteraciones en la radiografia de térax ni en la de abdomen. En la ecografia
abdominal postnatal se observa una tumoracién polilobulada infradiafragmética de
aproximadamente 2 x 1,5 cm de didmetro con abundante vascularizacién. La angio-RMN
téraco-abdominal postnatal demuestra un pequefio vaso que se origina en la aorta descendente
infradiafragmatica y que se dirige a la masa descrita. Ambos estudios demuestran hallazgos
compatibles con secuestro pulmonar infradiafragmdtico sin otras alteraciones pulmonares
asociadas.

DISCUSION: El diagnéstico prenatal de malformaciones congénitas es hoy en dia cada vez mas
frecuente gracias a los avances en las técnicas de imagen (principalmente la ecografia). El
secuestro pulmonar consiste en la exclusiéon de un segmento del parénquima pulmonar de su
continuidad con el 4arbol bronquial que es irrigado desde la circulacién sistémica. Sélo el 25%
son extralobares, siendo excepcional dentro de este grupo los infradiafragmaéticos. El caso
presentado ilustra la dificultad diagnéstica en este tipo de lesiones por lo que se debe conocer
cuales son los posibles diagndsticos diferenciales de una masa abdominal neonatal para poder
realizar el diagndstico y por tanto, el tratamiento correcto.
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ABSCESO RETROFARINGEO ;TRATAMIENTO MEDICO O QUIRURGICO DE
PRIMERA ELECCION?

MA. Seoane Reino; CO. Vilas Vdzquez;, B. Pérez Mourelos; Y. Gonzdlez Pifieiro; AM. Paz
Vilar; C. Lopez Muinelo; M. Prat Roibds; E. Vdazquez Lopez; JL. Ferndndez Iglesias

Servicio De Pediatria. C. H. Xeral- Calde Lugo P1

INTRODUCCION: El absceso retrofaringeo es una entidad poco frecuente y con
complicaciones potencialmente letales, habitualmente secundaria a infecciones de vias
respiratorias altas que se extienden a ganglios linfaticos localizados en el espacio entre la pared
posterior faringea y la fascia prevertebral.

CASO CLINICO 1 : nifio de 4 afios sin antecedentes de interés que acude al S. Urgencias por
cuadro de odinofagia, dolor latero cervical derecho y fiebre. En la exploracion fisica presenta
adenopatias latero cervicales derechas con dificultad para la movilizacion lateral del cuello y
ligera protrusién de amigdala derecha. Hemograma: leucocitos 17.500 ( 76%N, 16%L), serie
roja normal. Bioquimica: PCR 54,2 mg/L, PCT 0.1 ng/ml. Ecografia cervical: adenomegalias en
cadena yugular derecha alta.TAC cervical: coleccién hipodensa latero cervical derecha de
aprox. 2.8x1.5x1.3 cm que se extiende desde la base del craneo en el espesor del musculo largo
del cuello, discreto desplazamiento de grandes vasos del cuello y abombamiento de la vertiente
derecha de la via aérea sin compromiso de la misma. Hemocultivo: Streptococo viridans. Se
instaura cobertura antibiética con Cefotaxima y Clindamicina IV asi como corticoterapia IV.
Buena evolucidon clinica, con resolucion de absceso en RMN cervical de control. CASO
CLINICO 2: nifio de 8 afios sin antecedentes de interés. Cuadro de 15 dias de evolucién de
fiebre, dificultad para la deglucién y torticolis izquierda. Limitacién de movimientos cervicales,
marcada hiperemia faringea. Hemograma: leucocitos 20.600 ( 80%N, 13%L.). Bioquimica: PCR
39.1 mg/L.TAC cervical: imagen hipodensa con captacidon de contraste subjetiva de absceso en
drea prevertebral y para vertebral izquierda. Hemocultivo negativo. Se establece antibioterapia
de amplio espectro con Cefotaxima y Metronidazol IV . Evolucién clinica, analitica y
radiolégica favorable.

CONCLUSIONES: Debemos pensar en la posibilidad diagnéstica de absceso retrofaringeo ante
un nifio con torticolis, fiebre, disfagia y adenopatias latero cervicales. Dada la letalidad de sus
complicaciones es necesaria la realizacion de un diagndstico precoz e instauracion de
antibioterapia de amplio espectro de manera inmediata, reservdndose el drenaje quirdrgico para
aquellos casos con mala evolucién.
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ABSCESOS PROFUNDOS DE CABEZA Y CUELLO
MJ. De Castro, A. Sdnchez, M. Rivas

Servicio de Pediatria. Hospital Clinico Universitario Santiago De Compostela

Antecedentes y objetivos: los abscesos periamigdalino, retrofaringeo y parafaringeo (APRP) son
la infecciones profundas de cabeza y cuello mas frecuentes en la edad pediatrica. Estudiamos las
caracteristicas epidemioldgicas y clinicas de los nifios diagnosticados de APRP.

Métodos: andlisis retrospectivo de pacientes con esta patologia en los tltimos 15 afios. Se
evaluaron edad, sexo, sintomas/signos, pruebas complementarias, tratamiento y evolucion.

Resultados: 54 episodios de APRP, 38 con absceso periamigdalino, 10 parafaringeo y 5
retrofaringeo. Edad media de 8 afios. El 7% refieren faringoamigdalitis de repeticion.
Recibieron antibidticos los dias previos 28 pacientes. Los sintomas/signos mdas frecuentes
fueron odinofagia (91%), asimetria faringea (83%), fiebre (81%) y disfagia (68%); uvula
desplaza, torticolis o trismus se observan en el 33%. Las pruebas complementarias mds ttiles
fueron las de imagen. El 91% de los pacientes en los que se realiz6 TAC presentaban datos de
absceso frente al 56% de los estudiados mediante radiografia simple. El cultivo del material
purulento fue positivo en 2/3, detectdndose estreptococo en el 79%. Todos los pacientes
recibieron antibioterapia, destacando el uso de la amoxicilina-clavuldnico y la clindamicina, en
monoterapia o en asociacion. En 43 casos se realizé cirugia, destacando el drenaje (19) y la
puncién aspiracion (16). Nueve casos presentaron recidiva.

Conclusiones: Un alto porcentaje de casos (56 %) recibieron tratto. antibiético previo, pese a lo
cual desarrollaron absceso. La incidencia de abscesos en niflos con antecedente de
faringoamigdalitis de repeticion es baja. La TAC y el estudio microbioldgico tienen un alto
rendimiento diagndstico. La actitud diagndstico-terapéutica fue intervencionista en un alto
porcentaje de casos.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ANTE SOSPECHA DE EPIGLOTITIS

M. Lorenzo Martinez, J. Fontenla Garcia, B. Cortés Osorio, MX. Lemos Bouzas, M. Ferndndez
Sanmartin, A. Quintana Sanjuas.

Complejo Hospitalario Universitario De Vigo

Introduccién: la epiglotitis aguda es un cuadro grave, potencialmente letal. La vacunacién
universal contra el Haemophilus Influenza B ha disminuido de forma dréstica su incidencia.

Caso clinico: Paciente de 18 meses de edad, sin antecedentes familiares ni personales de interés.
Vacunacién segtin calendario. Acude a nuestro centro con fiebre elevada (39,5°C), afectacién
del estado general y dificultad respiratoria de 12 horas de evolucién. Rechazo alimentario
parcial en dias previos. A la exploracién presenta moderada afectacién del estado general,
posicién en “tripode”, con babeo continuo y estridor inspiratorio leve e intermitente. La
analitica muestra leucocitosis con neutrofilia, moderada elevacion de los reactantes infecciosos
y la Rx de via aérea es informada como probable epiglotitis. Se inicia tratamiento con esteroides
y ceftriaxona, y se procede a fibroscopia transnasal en la que la epiglotis y glotis son normales.
El TC cervical muestra la presencia de un cuerpo extrafio (dado) localizado entre hipofaringe y
esofago cervical con importante aumento de partes blandas asociado, que es extraido mediante
esofagoscopia. La familia no refiere atragantamiento previo.

Conclusién: ante la baja incidencia de epiglotitis en el momento actual, debemos plantearnos el
diagnéstico diferencial con otros cuadros como la impactaciéon de un cuerpo extrafio que lo
pueden remedar.
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FARINGOAMIGDALITIS DE REPETICION POR ESTREPTOCOCO EN PACIENTE
TRANSPLANTADO

R. Gonzdlez Garcia, MA. Sanjosé Gonzdlez

Servicio de Pediatria. Hospital Xeral Calde De Lugo y Servicio De Atencién Primaria De Sarria
(Lugo)

Presentamos el caso de una nifia de 10 afios de edad con una cardiopatia congénita sometida a
transplante cardiaco en abril de 2005, que a los 5 afos de dicha intervencién y durante casi 6
meses presenta varios episodios de faringoamigdalitis a duda por S.Pyogenes. Se revisa su curso
evolutivo asi como todos los tratamientos empleados. En la literatura hay pocas referencias para
casos similares al nuestro. Planteamos varias hipdtesis etioldgicas (tales como portador,
contagio familiar, inmunodepresién, o hipertrofia amigdalar) y proponemos una estrategia
diagndstica- terapéutica, que pudiera servir para otros pacientes. El caso evolucioné de modo
favorable respondiendo al tratamiento demorado (a las 24 horas de evolucién del ultimo
episodio) con penicilina en pauta estandar de 10 dias de duracidn.
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IMPORTANCIA DE LA IL-6 COMO MARCADOR DE SEPSIS NEONATAL
EXPERIENCIA DE USO EN EL CH ARQUITECTO MARCIDE

A. Torrado Choucirio, O. Lopez Sudrez, R. Romaris Barca, A. Corrales Santos, 1. Carballeira
Gonzdlez, M. Bocanegra Lopez, J. Luaces Gonzdlez, J. Fuentes Carballal, E. Maside Mifio, M.

Santos Tapia, R. Ferndndez Prieto

C. H. Arquitecto Marcide. Ferrol

Introduccién: Estudios recientes describen la importancia de la IL-6 como marcador precoz de
sepsis neonatal. En nuestro hospital, este reactante se determina en el protocolo de despistaje de
sepsis desde hace 14 meses.

Objetivo: Evaluar los resultados obtenidos en nuestro centro con respecto a este marcador.

Material y métodos: Estudio observacional retrospectivo, mediante la revisién de historias
clinicas de todos los recién nacidos ingresados en la unidad neonatal a los que se les realizé
despistaje de sepsis (hemograma, PCR, IL-6, antigenos en orina para E coli y SBH) durante el
periodo de noviembre de 2008 a octubre de 2009. Se consideré como marcador de referencia la
PCR y como criterio definitivo de sepsis el desarrollo de clinica.

Resultados: la edad gestacional fue inferior a 37 semanas en el 14,5%. El peso medio fue de
3167gr (+ 604). El factor de riesgo infeccioso mds frecuente fue la colonizacién por SGB. El
29,1% desarrollaron clinica, siendo el distrés respiratorio el sintoma més frecuente. Un 40,1%
fue tratado con antibidticos. Se hallé una correlacion significativa entre PCR e IL-6 (P=0.01).
No se hallaron relaciones estadisticamente significativas entre la IL-6 y desarrollo de sintomas,
ni entre la elevacidon del marcador y la hora de peticion. La sensibilidad para la IL-6 es de
42,86%.

Conclusiones: Nuestro estudio presenta numerosas limitaciones (estudio retrospectivo,
determinacion de marcadores en pacientes asintomadticos, dificultad para la correlacién de la
clinica con datos microbioldgicos) que pueden justificar la discrepancia con los datos
publicados hasta la fecha. Asi mismo la técnica empleada en nuestro laboratorio es
semicuantitativa, y por tanto, mas inexacta. En breve, dispondremos de una técnica cuantitativa
que nos permitird realizar un estudio prospectivo.

Ps
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INFECCION POR TOXOPLASMA: A PROPOSITO DE UN CASO

M. Prat Roibds, C. Lopez Muinelo, MA. Seoane Reino, CO. Vilas Vdzquez, B. Pérez Mourelos,
E. Vdzquez Lopez, JL. Ferndndez Iglesias.

Hospital Xeral Calde. Lugo

Pé6

INTRODUCCION: La toxoplasmosis es una infeccion causada por Toxoplasma Gondii,
protozoo intracelular obligado cuyo huésped principal es el gato. Las vias de transmisioén son:
materno-fetal y via oral. La toxoplasmosis ocular es la principal causa de coriorretinitis y de
pérdida visual evitable en jovenes. Las lesiones bilaterales suelen ser congénitas y las
unilaterales adquiridas.

CASO CLINICO: Nifia de 13 afios que consulta por cefalea periocular izquierda de 5 dfas de
evolucién de cardcter intermitente. Se acompaiia de visién borrosa y moscas volantes con la
abduccion de ese ojo. - Exploracion fisica: inyeccidén conjuntival en ojo izquierdo sin otros
datos de interés. - Exploracién oftalmoldgica: agudeza visual ojo derecho 1,5, y la del ojo
izquierdo 0,8-1. Musculatura extrinseca normal. Reflejos pupilares normales. Hiperemia
conjuntival. No secrecién ocular. Cérnea normal. Fondo de ojo: ojo derecho normal, en ojo
izquierdo vitritis. Infiltrado retiniano blanquecino algodonoso de limites difusos en arcada
temporal superior. Turbidez vitrea positiva. -Pruebas complementarias: hemograma, bioquimica
con perfil hepdtico, coagulacién, hormonas tiroideas, pruebas serolégicas, Mantoux, AMA,
ANA, p-ANCA, c-ANCA, anticuerpos anticardiolipina, RMN cerebral: sin alteraciones.
Serologia Toxoplasma : Ig M negativo, Ig G positivo 33,2 Ul/ mL. - Diagnéstico: uveitis por
Toxoplasma. -Tratamiento: via oral con Trimetroprim-Sulfametoxazol, ciclo corto de
corticoterapia y tratamiento tdpico con Ciclopléjico, Dexametasona y Tobramicina. -
Seguimiento por el Servicio de Oftalmologia y Pediatria. La evolucién fue favorable con lesion
ocular cicatrizada a los 4 meses del alta hospitalaria, sin signos de reactivacién ni nuevas
lesiones.

CONCLUSIONES: Ante una disminucién de la agudeza visual en la infancia debemos descartar

la infeccion por toxoplasma. El diagndstico se confirma con presencia en el fondo de ojo de
lesiones caracteristicas y serologia de Toxoplasma Gondii positiva.
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MENINGOENCEFALITIS POR VIRUS INFLUENZA A

E. Novoa Garcia, L. Piiieiro Rodriguez, N. Ferndndez Sudrez, I. Vergara Pérez, F. Sudrez
Garcia, R. Diaz Soto.

Hospital Materno-Infantil Teresa Herrera- CHUAC. A Coruiia

El virus HINI tiene predilecciéon por el tracto respiratorio inferior pero puede producir
afectacion intestinal 'y nerviosa que incluye convulsiones, psicosis, mielitis,
encefalopatia/encefalitis o coma en pacientes sanos. Es mds severa en menores de 5 afios. Se
han registrado casos de coinfeccién con S.aureus que agrava el cuadro. Se define al paciente con
complicaciéon neuroldgica aguda asociada a infeccion por HIN1 como aquel en el que se
confirma con técnicas de laboratorio la infeccion por HIN1 y asocia convulsiones, encefalopatia
o encefalitis tras 5 dias desde el inicio del cuadro y sin otras causas. El virus se amplifica en
LCR con poca frecuencia, lo que sugiere que la clinica neuroldgica se relaciona con la respuesta
inflamatoria y el aumento de citokinas. Se recomienda el uso de Oseltamivir como tratamiento
si hay deterioro repentino y/o gripe grave en nifios menores de 5 afios.

CASO CLINICO: Varén de casi 3 meses ingresado por diarrea de 8 dfas y fiebre de 24 horas.
Hemograma y bioquimica sugestivos de infeccién viral y IFD y PCR para HIN1 positivas en
secreciones nasales. Coprocultivo, Ag. Adenovirus y Rotavirus en heces, hemocultivo y
urocultivo negativos. Mejoria de la sintomatologia intestinal, persistencia de la fiebre y
aparicion de clinica respiratoria en los tres primeros dias. El cuarto dia inicia irritabilidad y se
inicia tratamiento con Oseltamivir, con buena tolerancia. El sexto dia persiste irritable y febril,
con empeoramiento del estado general. Se realiza despistaje infeccioso.y se instaura
antibioterapia empirica con ampicilina y cefotaxima. Citoquimica del LCR compatible con
meningitis linfomonocitaria. Se observa paresia del miembro superior izquierdo con edema
local. La ecografia cerebral mostraba aumento del espacio extraaxial a nivel de linea media y se
realiz6 una RM cerebral, con datos de hidrocefalia benigna externa. En EEG se registraron
brotes de ondas delta-theta polimorfas sobre regidon temporal aguda. Al recibir hemocultivo
positivo para S. aureus se sustituyé la ampicilina por teicoplanina y se emprende estudio de
extension que resulta sin alteraciones. El décimo-cuarto dfa inicia limitacién de la abduccién de
la cadera izquierda, se realiza ecografia y gammagrafia, sin hallar datos de infeccion 6sea. Se
mantuvo febril dos dias mas con disminucidn progresiva de la irritabilidad y mejoria del estado
general. Desde entonces buena evolucion, con mejoria de la paresia del miembro superior
izquierdo y de la movilidad de la cadera izquierda. Dado de alta veinte dias mds tarde, a
tratamiento con cloxacilina oral y seguimiento en Rehabilitacion Infantil, Neurologia Infantil y
Traumatologia.

CONCLUSIONES: La infeccién por HIN1 se puede asociar con afectacién neuroldgica.
Debemos considerar esta posibilidad diagnéstica en pacientes con sintomas gripales y
neuroldgicos. El tratamiento antiviral se debe iniciar cuanto antes en pacientes hospitalizados
con sintomatologia neurolégica y sospecha de infeccion por HIN1.
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REVISION DE LOS CASOS DE MENINGITIS VIRICA EN EL AREA SANITARIA DE
FERROL

M. Bocanegra Lopez, A. Corrales Santos, 1. Carballeira Gonzdlez, AM. Torrado Chouciiio, ME.
Garcia Ferndndez, A. Urisarri Ruiz De Cortaza, MM. Santos Tapia, RM. Romaris Barca, R.
Ferndndez Prieto

Servicio De Pediatria. Complejo Hospitalario Arquitecto Marcide - Profesor Novoa Santos.
Ferrol

OBIJETIVO: Describir las caracteristicas de los pacientes que precisaron hospitalizaciéon por
meningitis virica entre abril y agosto del 2010.

MATERIAL Y METODOS: Revisamos los pacientes ingresados por sospecha de meningitis
virica en base a hallazgos clinicos y Score de Boyer con confirmacién posterior mediante
estudio de PCR para enterovirus en LCR. Los datos se analizaron con el programa SPSS.

RESULTADOS: Registramos 50 casos, un 48% varones, un 52% mujeres con un promedio de
edad de 4 afios (rango: 0,01-9). El tiempo medio de evolucién antes del ingreso fue de 25, 8
horas. La temperatura media de 38,2°C. Los sintomas predominantes fueron cefalea (80%),
vomitos (92%) y fiebre (62%). El 72% presentaban signos meningeos en la exploracion fisica.
El hemograma mostré una cifra media de leucocitos de 13498/mm3 (rango: 6780-25590) y
neutréfilos del 76,4% (rango: 11-97.2). La celularidad media en LCR fue de 205 células/mm3
(rango: 2-860), con una media de PMN del 58% (rango: 15-95), una proteinorraquia de
46,9mg/dl (rango: 15-480) y una glucorraquia de 65 mg/dl (rango: 38-157). De los 26 casos en
que se realizd serotipaje de enterovirus, en 18 se identific6 Echovirus 6 (69,2%). Se inicid
antibioterapia empirica en un 16% de los pacientes, con una estancia media en el hospital de 74
horas.

CONCLUSIONES: 1) Los datos clinicos junto con el Score de Boyer orientaron el diagnéstico
en la mayoria de los pacientes. 2) La proporcion de PMN en LCR fue muy variable y de poca
ayuda en el diagndstico diferencial. 3) La rapidez del resultado de la PCR para enterovirus
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REVISION DE ENFERMEDAD POR ARANAZO DE GATO

C. Lopez Muinelo, M. Prat Roibds, CO. Vilas Vdzquez, MA. Seoane Reino, B. Pérez Mourelos,
MC. Calviiio Costas, JL. Ferndndez Iglesias.

C. H. Xeral Calde. Lugo

Introduccidén: La enfermedad por Arafazo de gato es una zoonosis causada principalmente por
Bartonella Henselae; su principal reservorio es el gato, y el principal mecanismo de transmisién
es el rasguiio o la mordedura de éste los principales mecanismos de transmisién. La
presentacion clinica mds habitual son las adenopatias regionales.

Objetivos: Describir las caracteristicas clinicas y epidemioldgicas asi como la evolucién y el
tratamiento recibido por los pacientes dianosticados de EAG en nuestro hospital en los dltimos
12 afios.

Metodologia: Estudio retrospectivo de las historias clinicas de los casos diagnosticados de EAG
desde Enero de 1998 hasta Junio de 2010. En Ia revision se tuvo en cuenta la clinica, elementos
diagndsticos, estancia hospitalaria, tratamiento y epidemiologia

Resultados: 18 casos de edades comprendidas entre los 12 meses y los 14 afios,con una media
de 8 afios. Distribucién por sexos no significativa (55% varones). La mayoria del area rural. El
61% de los casos ingresaron, su estancia media hospitalaria fué de 7,7 dias. En un 77,7% existia
antecedente de contacto habitual con gatos, en 22,3% el contacto fue ocasional/no conocido. La
presentacion clinica mds habitual fue linfadenopatia regional (77,7%): axilar: 33,4%, cervical:
27,7%, inguinal: 16,6%. Un 223% presentd varias cadenas ganglionares afectas;
predominantemente cervicoaxilares. Sélamente uno de nuestros casos manifesté enfermedad
diseminada (afectacion hepatoesplénica). La mayoria (66,6% ) no tenia signos inflamatorios en
piel y el 55,6% no presentaban dolor. Tuvieron fiebre el 31%. El diagndstico se confirmé en
todos los casos con serologia. Se realizé biopsia en un 22,2%. La respuesta leucocitaria y los
reactantes de fase aguda no se vieron alterados de forma importante. El 72,2% recibi6
empiricamente Amoxicilina-clavulanico, tras confirmacién diagndstica el plan terapéutico mas
empleado fué Rifampicina mas Azitromicina (33,3%). La evolucién fué favorable en un 72,2%.
La principal complicacién fué la abscesificacion que precisé drenaje quirtdrgico.

Conclusiones: La enfermedad por arafiazo de gato no es una infeccion rara y debe tenerse en
cuenta su diagndstico ante la presencia de adenopatias persistentes. Es importante la anamnesis
(sobre todo el contacto con animales). No suele presentar complicaciones serias, la tendencia es
a la curacion espontdnea, aunque el tratamiento antibioterdpico acelera el curso.
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REVISION DE LOS CASOS DE OSTEOMIELITIS AGUDA EN EL COMPLEXO
HOSPITALARIO DE OURENSE

N. Conde Lorenzo, L. Gonzdlez Rodriguez, S. Ingerto Docampo, R. Quintas Martinez, F.
Martinon Sdnchez.

Servicio De Pediatria. Complexo Hospitalario De Ourense

La osteomielitis es la inflamacién del hueso secundaria a una infeccién, generalmente
bacteriana. Puede afectar a cualquier grupo de edad y es mds frecuente en el sexo masculino. En
la mayorfa de los casos se produce por colonizacién hematégena de los huesos, siendo la
metéfisis de huesos largos (fémur y tibia) el lugar de eleccion. El agente causal mds frecuente es
el Stafilococo Aureus (80%). Hasta en un tercio de los casos de osteomielitis aguda aparece
como posible factor favorecedor el traumatismo previo.

Revisiéon. Hemos realizado una revision retrospectiva de los pacientes diagnosticados de
osteomielitis aguda de edades comprendidas entre los 1 y 15 afios, diagnosticados en nuestro
Hospital entre 2000 y 2010. Un total de 6 nifios fueron diagnosticados y tratados; de los cuales,
un 67% eran varones, la edad media de presentacién fue de 7,6 afios, un 16% tenia antecedente
de traumatismo previo en la zona, y la localizacion mds frecuente fueron los miembros
inferiores (84%). En cuanto al diagnéstico debe ser clinico y radioldgico. Los sintomas (fiebre y
dolor) y signos (tumefaccion, cojera y limitacion) mds frecuentes fueron inespecificos
Analiticamente, en el hemograma nos encontramos con una marcada leucocitosis con
desviacion a la izquierda, los reactantes de fase aguda se elevaron y, hasta en un 50% de los
casos, los hemocultivos fueron positivos. Radiol6gicamente, las pruebas de mayor especificidad
fueron la gammagrafia precoz y la RMN, teniendo serias limitaciones la radiografia simple,
sobre todo en las primeras 48-72 horas. La duracién media de tiempo de tratamiento fueron seis
semanas en los casos de buen cumplimiento, dos semanas intravenoso, y el resto oral. Los
antibiéticos elegidos fueron la Amoxicilina-dcido clavuldnico o la Cefotaxima de manera
empirica y, una vez conocido el agente etiolégico, la Cloxacilina. Sélo en un 14% de los casos
se presentaron reacciones adversas por el tratamiento (exantema). La estancia media hospitalaria
fue de 3 a 5 semanas. La evolucidén con tratamiento fue buena en todos los casos, disminuyendo
los reactantes de fase aguda y desapareciendo la clinica. Se realizaron controles periddicos,
tanto analiticos como radiolégicos, hasta ser dados de alta de consulta.

Conclusién. Con nuestra revision constatamos lo ya conocido: que la osteomielitis aguda es mas
frecuente en el sexo masculino, que el agente etiolégico mdas frecuente es el S. Aureus, que el
diagnéstico es clinico y radioldgico (siendo la gammagrafia la prueba mds especifica) y que el
tratamiento adecuado y el buen cumplimiento de éste, hace que la evolucidn sea favorable.
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SACROILEITIS INFECCIOSA AGUDA. A PROPOSITO DE UN CASO.
D. Moreno Ares, A. Lamas Alonso, T. Cacharron Caramés, M. Lozano Balseiro

Hospital Materno Infantil Teresa Herrera A Coruiia

La Sacroileitis es un proceso inflamatorio circunscrito a dicha articulacién. Su frecuencia
durante la edad pediétrica es baja, sobre todo en menores de cuatro afios. Representa el 1,5% de
las artritis infantiles. Afecta de forma mds frecuente a la varones (2:1) y a la articulacién
izquierda. Su comienzo suele ser de curso subagudo y su clinica inespecifica; pudiéndose
manifestar como picos febriles repentinos, por lo general no muy elevados, perdida de peso,
dolor referido a nivel de la nalga y afectacion del estado general. Los pacientes suelen presentar
postura antidlgica con la cadera en extensidon. Loa hallazgos de laboratorio son inespecificos,
con leucocitosis moderada y aumento de reactantes de fase aguda. El hemocultivo es positivo en
un bajo porcentaje de los casos y la aspiracion articular se realiza en pocas ocasiones. La técnica
Gold Standard para el diagndstico es la Gammagrafia 6sea marcada con Tecnecio-99. El
tratamiento se basa en una combinacidon de antiinflamatorios con antibioterapia, especifica si
tenemos germen responsable, o dirigido contra Staphilococo, en caso de cultivos negativos.

CASO CLINICO: Lactante mujer de 16 meses sin antecedentes personales ni familiares de
interés; presenta cuadro de dos dias de irritabilidad, llanto y rechazo de la alimentacién, asocia
debilidad en miembros inferiores que impide deambulacién y febricula. No refieren
antecedentes de traumatismo previos ni procesos infecciosos recientes. Las sospechas clinicas
iniciales fueron de discitis, miosistis, cuadro infeccioso o sindrome de Guillain- Barre. Se
realizé analitica de sangre en la que se evidencia leucocitosis (19390/mm3) y Proteina C
reactiva (PCR) 9.59 mg/dl; despisteje infeccioso completo incluida puncién lumbar; serologias;
mantoux; electroencefalograma y ecograffa de sistema nervioso central, todo ello anodino.
Mejoria clinica con ibuprofeno por lo que bajo sospecha de afectacion osteoarticular se solicita
radiografia de pelvis sin alteraciones y gammagraffa dsea en la que se aprecia mayor captacién
del trazador en articulacién sacroiliaca izquierda, confirmdndose el diagnéstico. Se solicita
estudio basico reumatoldgico anodino. Recibiendo tratamiento antiinflamatorio y antibioterapia
empirica con Cefotaxima y Cloxacilina, presentando desde entonces evolucién favorable,
mejoria en la su sintomatologia y descenso en controles seriados de PCR. Completa cuatro
semanas de pauta antibidtica.

CONCLUSIONES: La sacroileitis es un diagnostico infrecuente en la infancia. Debemos pensar
en el como parte de las alteraciones agudas de la marcha y/o sedestacion. La gammagrafia dsea
es la prueba més aceptada en la deteccidn precoz de enfermedades osteoarticulares. La respuesta
al tratamiento (antibidtico + antiinflamatorio) es excelente. Pronostico es bueno. Pueden
persistir alteraciones radioldgicas con irregularidad ésea en algunos casos.
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SIGNOS CLINICOS DEL POTT’S PUFFY TUMOR
[. Otero Sudrez, N. Martinén Torres, A. Alvarez Moreno, F. Alvez Gonzdlez.

Servicio de Escolares. Servicio de Radiologfa Infantil. Complexo Hospitalario Universitario De
Santiago.

Introduccién: El Pott’s puffy tumor es un raro tipo de patologia infecciosa, consistente en
osteomielitis del hueso frontal que se complica con la aparicién de un absceso subperidstico.
Clinicamente se presenta con fiebre e hinchazén a nivel frontal. Puede asociarse con graves
complicaciones como abscesos epidurales, empiemas subdurales y abscesos cerebrales.

Caso clinico: Nifia de 8 aflos que inicialmente presenta cefalea generalizada, a la cual en las
horas siguientes se afiade fiebre, e hinchazén periorbitaria derecha y frontal. Se realizan las
siguientes pruebas complementarias: hemograma (con leucocitosis y desviacién izquierda),
reactantes de fase aguda (marcadamente elevados) y TC orbitario, en el que se detecta sinusitis
frontal con celulitis orbitaria bilateral y absceso epidural frontal derecho de 22 mm. Se pauta
tratamiento antibidtico intravenoso con remisiéon de la fiebre en las primeras 24 horas. No
obstante, a los 3 dias persiste la hinchazén, por lo que se realiza abordaje quiridrgico, con buena
respuesta. A las 2 semanas del inicio del cuadro, se realiza TC de control, con hallazgos
compatibles con osteomielitis. El tratamiento antibidtico se mantuvo un total de 6 semanas,
recibiendo durante las 3 primeras tratamiento intravenoso con cefotaxima y vancomicina, y
posteriormente las 3 siguientes cefuroxima oral. Finalmente, el hemocultivo y el cultivo del
material drenado fueron negativos, no pudiendo identificarse el agente etioldgico responsable.

Conclusién: Resulta fundamental el diagnéstico diferencial entre la sinusitis no complicada y el
Pot’s puffy tumor, debido a la necesidad en el segundo caso de iniciar tratamiento intravenoso
precoz, para evitar la progresion del cuadro y la aparicidon de abscesos intracraneales. El edema
prefrontal es un signo caracteristico, aunque no patognomoénico, del Pot’s puffy tumor. Su
presencia, facilmente reconocible, debe de alertar hacia la posibilidad de este diagnéstico.
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SINDROMES QUE SIMULAN ARTRITIS CRONICA JUVENIL, SINDROME DE BLAU. A
PROPOSITO DE UN CASO.

A. Collazo Alvarez*, M. Carballo Silva*, J. Fontenla Garcia*, R. Cantero Rey*, MC. Cobelas
Cobelas*, C. Garcia - Cendon**

*Servicio De Pediatria. Complexo Universitario De Vigo. **Atencidn Primaria Vigo.

El Sindrome de Blau es una enfermedad caracterizada por poliartritis granulomatosa, panuveitis
y exantema asociado a la mutacién del gen NOD2.

Aportamos el caso de un paciente varén de 12 afios de edad remitido a nuestra unidad con el
diagndstico de artritis crénica juvenil resistente al tratamiento habitual. Presentaba poliartritis,
panuveitis, enfermedad hepdtica y cardiaca, glomerulonefritis granulomatosa y afectacién
intersticial pulmonar. Se realiz6 el estudio génetico lo que permitié el diagndstico final de la
enfermedad y la posibilidad de consejo genético posterior.

Conclusiones: Sindrome de Blau deberia considerarse dentro del diagndstico diferencial de
nifios con artritis y uveitis y el estudio genético del gen CARD15/NOD2 puede ayudar al
diagnéstico de la enfermedad.
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TUBERCULOMAS INTRACRANEALES EN LA INFANCIA: CASO CLINICO.
E. Novoa Garcia; P. Vizquez Tuiias; L. Pifieiro Rodriguez; S. Castro Aguiar.

Unidad De Escolares, Hospital Materno Infantil Teresa Herrera. CHUAC. A Coruiia

INTRODUCCION: La neurotuberculosis es la infeccién del sistema nervioso central por
mycobacterium tubercuosis. Incidencia en Espafia:1% con pico mdximo entre 6 meses y 6 afos.
La infecciéon del SNC se manifiesta generalmente como meningoencefalitis linfocitaria,
pudiendo hacerlo como aracnoiditis basal, vasculitis o como tuberculomas intracraneales en
otras ocasiones. El tuberculoma intracraneal supone menos del 3% de las neurotuberculosis y la
sintomatologia acompafiante es atin menos frecuente. Ocasionalmente son la tnica forma de
presentacion de la enfermedad y en otros casos asocian infeccién meningea, pulmonar, pleural o
milliar. La clinica puede consistir en hipertensiéon endocraneal, estado confusional, cefalea,
deficit focal y convulsiones focales o generalizadas. El estudio de LCR es poco concluyente
para el diagndstico de tuberculoma. La realizaciéon de TAC y RMN es ttil. Radiol6gicamente
pueden comportarse como lesiones Unicas o multiples (10-30%) con captacion anular tras la
administracion de contraste. En los nifios es frecuente su aparicién en fosa posterior.

CASO CLINICO: Nifio de 3 afios y 9 meses con vémitos matinales de 2 meses de evolucién y
torticolis izquierda, dolor occipito-cervical, ptosis palpebral y exoftalmos izquierdos en la
semana previa a su ingreso. En TAC de SNC se visualiza tumoracién sélida en el suelo del IV
ventriculo con otros depdsitos tumorales (vermiano-cerebeloso y frontal izquierdo) causando
hidrocefalia obstructiva. En la radiograffa de térax adenopatia e infiltrado parahiliar izquierdo.
Prueba de tuberculina positiva (14 mm). No se realizé puncién lumbar por el elevado riesgo de
enclavamiento. Se realiza RMN Cerebral con contraste visualizandose, en le suelo del IV
ventriculo, lesién con necrosis central que se realza con contraste, compatible con tuberculoma
y otras lesiones de similares caracteristicas con menos necrosis y menor tamafio en region
occipital derecha, giro frontal izquierdo y giro temporal izquierdo, todas con moderado edema
ademds de hidrocefalia secundaria. Se inici¢ tratamiento dexametasona y con isoniazida,
rifampicina, pirazinamida y etambutol. Se realizé estudio de contactos identificandose el caso
indice. Desaparicion progresiva de la afectacion neuroldgica, el edema y la hidrocefalia y
disminucién del tamafio de los tuberculomas en controfi posterior.

CONCLUSIONES: Los nifios tienen mds riesgo de diseminacion extrapulmonar de la infeccion
tuberculosa. Los tuberculomas generalmente se localizan a nivel infratentorial en nifios. La
prueba de imagen es fundamental para el diagnéstico. Aunque los tuberculomas intracraneales
son infrecuentes en paises en desarrollo deben ser tenidos en cuenta en el diagndstico diferencial
de las masas intracraneales.
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UN CASO COMPLICADO DE VARICELA

CO. Vilas Vdzquez, B. Pérez Mourelos, MA. Seoane Reino, M. Prat Roibds, C. Lopez Muinelo,
AM. Paz Vilar, Y. Gonzdlez Pifieiro, E. Vdzquez Lopez, JL. Ferndndez Iglesias

Complexo Hospitalario Xeral- Calde De Lugo. Servicio De Pediatria

Introduccién: El Streptococcus pyogenes (SGA) es un coco gram positivo en cadena que,
generalmente, causa infecciones benignas. Sin embargo, también es responsable de enfermedad
invasiva (EI) como bacteriemia, fascitis necrotizante o sindrome de shock téxico estreptocécico.

Caso clinico: Varén de 5 afios que ingresa por fiebre elevada, lesiones cutdneas de varicela y
placa de celulitis en mano dcha. Antecedentes personales: Asma leve persistente extrinseco
(sensibilizacién a dcaros). Exploracion fisica: Buen estado general. Ojeroso. Febril. Miiltiples
lesiones cutdneas generalizadas, en fase de costra, compatibles con varicela y lesiones por
rascado. Tumefaccion, edema, eritema y calor en mano dcha que se acompafia de importante
dolor a la palpacién y a la movilizacién. Resto de la exploracién fisica normal. Pruebas
complementarias: Al ingreso: Leucocitosis con desviacién izqda (11.500 con N 87%) y
elevacion de reactantes de fase aguda: PCR 934 mg/L y PCT 0,57 ng/mL. Hemocultivo:
positivo para Strept. Pyogenes. Durante el ingreso: incremento de leucocitos (13.800 con N
84%) y PCR (249 mg/L). CK: normal. Resto de la bioquimica y coagulacién sin alteraciones.
Cultivo de contenido de la ampolla mano dcha: estéril. Evolucién: se establece tratamiento con
Amoxicilina-clavuldnico IV. Persistencia a las 48 horas de fiebre elevada sin inestabilidad
hemodindmica, apariciéon de bulla de contenido seroso circunscrita a dorso de mano dcha y
progresion del eritema y edema hasta nivel del codo con incremento del dolor,
desproporcionado a la lesién y limitacién de la movilidad. Se contacta con el Servicio de
Cirugfa y, tras su valoracion, se decide traslado al hospital de referencia de Cirugia Peditrica.
Se realiza fasciotomia del dorso de mano dcha, evidencidndose absceso (crecimiento de
colonias de SGA) bajo tendones extensores. Contintda antibioterapia IV con Meropenem y
Clindamicina. Adecuada evolucién y seguimiento posterior por el S. de Cirugia pedidtrica y S.
de Rehabilitacién. Diagnéstico: Bacteriemia y absceso con sindrome compartimental en dorso
de mano dcha por S. Pyogenes en paciente con Varicela.

Conclusién: Uno de los factores de riesgo identificados mds frecuentemente para presentar
infeccion por S. Pyogenes es la varicela, ya que las lesiones cutdneas actian como puerta de
entrada, y puede progresar a enfermedad invasiva, como en el caso descrito previamente.
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ACCIDENTES CEREBROVASCULARES INFANTILES: 10 ANOS DE REVISION
L. Ferndndez Pérez, B Felgueroso Juliana

Servicio de Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario De A Coruiia

Introduccién: La incidencia del accidente cerebrovascular isquémico en los nifios varia entre el
0,6 a 7.9/100.000 nifos al afio. En la infancia presentan diferentes factores de riesgo a los del
adulto, adquiriendo mayor importancia factores genéticos, metabdlicos e infecciosos
acompafiados o no, de estados protrombdticos. En un tercio de los casos no es posible
identificar la causa. La presentacion clinica difiere segiin las diferentes edades. En nifios
mayores la presentaciéon clinica es mds frecuente en forma de hemiparesia o focalidad
neuroldgica; en lactantes es mds frecuente en forma de convulsiones y alteracién del estado
mental. El diagnéstico diferencial es amplio. Ante la sospecha de accidente cerebro vascular se
debe realizar una prueba de imagen urgente. La RMN es la prueba de eleccion.

Objetivos: describir las caracteristicas clinicas y epidemioldgicas de los pacientes ingresados
por accidente cerebro vascular (ACV) en el Hospital Materno Infantil del Complejo
Hospitalario Universitario de A Corufa (CHUAC) en los ultimos 10 afios, asi como su
tratamiento y secuelas.

Material y métodos: Revisidn de las historias clinicas de los pacientes pedidtricos ingresados en
el CHUAC con diagnéstico al alta de accidente cerebro vascular desde Enero 2000 hasta Junio
2010.

Resultados: Desde el aio 2000 han ingresado por accidente cerebrovascular 21 pacientes
(52,4% mujeres). La edad media fue de 3,8 afios con una mediana de 0,79 afios (5 en edad
neonatal). Si excluimos a los pacientes en edad neonatal la media de edad es de 5 afios y la
mediana de 2,8afios. El 70% era menor de 5 afios. El motivo de consulta mas frecuente fue
pérdida de fuerza en alguna extremidad (7) y en segundo lugar convulsién (6), aunque el 66.7%
(14) de los pacientes presentaron en algin momento de su evolucién crisis comicial. En el
85,7% (18) de los pacientes la 1* prueba de imagen que se realizé fue TAC del SNC, siendo
normal en el 52,4% (11). Por el contrario la RMN del SNC fue patoldgica en todos los casos en
los que se realiz6 (17). El tiempo medio de realizacién de RMN fue de 8 dias. En el 57% de los
casos en territorio afectado fue el de la arteria cerebral media. En el 36% de los casos no se
encontrd causa desencadenante, en el resto, las diferentes causas fueron: sindrome de Moya-
Moya (2), estado de hipercoagulabilidad (3); antecedente de infeccién en 2 de ellos (CMV y
varicela), vasculitis (1), postoperatorio (5; 4 de ellos tras intervencidn cardiovascular). En el
41% se inici6 tratamiento con &cido acetilsalicilico en el momento agudo, en el 16%
anticoagulacién y tratamiento con corticoterapia en un caso. Se realiz6 craniectomia en 2 casos
por edema maligno. El 47% presentan en el momento actual algin tipo de déficit residual. 2
pacientes fueron éxitus y otros 2 casos volvieron a presentar ACVs (ambos presentaban el
Sindrome de Moya Moya).

Conclusiones: Los accidentes cerebro vasculares en la infancia presentan factores de riesgo
diferentes a los del adulto. En nuestra revisién la mayoria de los casos ocurrieron en el grupo de
menor edad y destacamos que en mds de la mitad de los casos se identificé la causa. La RMN es
la prueba de imagen mds sensible ya que resulté patoldgica en todos los casos en los que se
realiz6 a diferencia del TAC cerebral que fue normal en el 52%.
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COMPLICACIONES EN PACIENTES PORTADORES DE VALVULAS DE DERIVACION
VENTRICULO PERITONEAL 2005-2009

MC. Tamames Redondo, D. Moreno Ares

Hospital Materno Infantil Teresa Herrera. A Coruiia

Las vdlvulas de derivacidn ventriculo — peritoneal constituyen el tratamiento de eleccion en las
hidrocefalias y otras causas menos frecuentes de alteraciones en la circulacién del liquido
cefalorraquideo. La hidrocefalia se clasifica en no comunicantes cuando se produce una
obstruccion al flujo del liquido cefalorraquideo y comunicantes cuando se produce falta de
reabsorcion del mismo. Las causas mas frecuentes son la estenosis del conducto de Silvio, las
hemorragias intraventriculares o secundarias a meningitis. Su diagnéstico es fundamentalmente
clinico, precisando pruebas de imagen para su confirmacién. El tratamiento de eleccion
constituye la colocacién de vdlvula de derivacién. Sus complicaciones son relativamente
frecuentes y graves, agrupandose en tres tipos fundamentales: mecéanicas (obstruccidn, fractura,
desconexion o migracién del catéter), infecciosas o drenaje andmalo (defecto o exceso de
drenaje) Es importante la diferenciaciéon de sintomas propios de complicacién valvular de
aquellos sintomas inespecificos comunes en la edad pedidtrica. Se realiza revisién de aquellos
pacientes que precisaron colocacion de valvula de derivacion o recambio de las valvulas durante
periodo de 2005 a 2009: - Se revisaron 36 pacientes a los que se sometié a algin tipo de
intervencion quirdrgica en relacién a vélvulas de derivacion (revisiéon: 19 y colocacién nueva:
17). - Las causas por las que precisaron colocacion de vdlvula fueron: Hemorragia
intraventricular (17%), meningitis (14,8%), estenosis acueducto de Silvio (11,8%), espina bifida
(11,8%), tumores (8,8%), Quistes (5,8%), Tuberculosis (5,8%), otros (10,5%) - De los 17
pacientes a los cuales se les coloco la primera védlvula en dicho periodo, 6 de ellos (35%),
precisaron recambio posterior por complicaciones. - En aquellos pacientes que precisaron
recambio, la clinica presentada fue: Irritabilidad y somnolencia (43%), cefalea (30%), aumento
del perimetro craneal (30%), vémitos (26%), crisis comicial (13%), otros (4%) - Las
complicaciones mds frecuentes que motivaron recambio valvular fueron: obstruccidn del catéter
(52%), infeccién (10%), drenaje anémalo de liquido cefalorraquideo (10%), alargamiento (8%),
desconexion del shunt (4%) y exposicion del catéter (4%). - La media de recambios por
paciente fue de 1.7 (intervalo de 1 a 10)

Conclusién: La principal complicacién la constituye obstruccién del catéter, seguido de las
infecciones del mismo. Los sintomas de mayor valor predictivo de disfuncién valvular son la
irritabilidad y somnolencia, siendo necesario estudio de imagen para su confirmacidn. La actitud
serd inicialmente expectante en presencia de otra clinica menos especifica como vémitos o
cefalea (frecuentes en la edad pedidtrica) Es importante tener en cuenta la valoraciéon de los
padres, sobre todo si hay antecedentes de disfuncién valvular.
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DE LOS SIGNOS CLINICOS AL DIAGNOSTICO: ESTUDIO DE UN NISTAGMUS.

B. Pérez Mourelos, CO. Vilas Vizquez, MA. Seoane Reino, C. Lopez Muinelo, M. Prat Roibds,
E. Vdzquez Lopez, JL. Ferndndez Iglesias.

Servicio De Pediatria Hospital Xeral De Lugo.

INTRODUCCION: La enfermedad de Pelizaeus-Merzbacher es una rara enfermedad hereditaria
del sistema nervioso central caracterizada por desmielinizacién progresiva debido a una
mutacion genética que provoca un fallo en la formacion de la mielina. Su herencia esta ligada al
cromosoma X.

CASO CLINICO: Lactante de 3 meses que presenta cuadro de nistagmus congénito e hipotonia
axial. Antecedentes personales: segundo hijo de padres no consanguineos. Parto a término
instrumental con ventosa con peso al nacer 3574 g. Antecedentes familiares: padres y hermano
varén sanos, hermano de la madre fallecido a los pocos meses de vida, presentaba nistagmus.
Exploracién fisica: Peso 5,8 kg, longitud 61 cm, perimetro craneal 42 cm. Nistagmo
horizontorrotatorio bilateral. Moderada hipotonia axial con reflejos osteotendinosos rotulianos
presentes. Resto de exploracion normal. Pruebas complementarias a los 3 meses (de interés): -
RMN (3 meses de vida): sin alteraciones. - Estudio metabdlico normal. - EEG: sin alteraciones.
- Potenciales evocados visuales: no se consiguen potenciales visuales con estimulos
morfoscopicos. Seguimiento: continda con nistagmus horizontal a los 8 meses, hipotonia franca,
no se mantiene sentado ni con ayuda. Nuevas pruebas complementarias (10 meses de vida): -
RMN cerebral: alteracion de seflal de sustancia blanca cerebelosa en tronco cerebral y
supratentorial, con afectacién difusa que incluye las fibras arqueadas subcorticales. - Estudio
genético molecular del gen PLP (Xq21.2-q22): duplicacién del gen PLP1, madre portadora. SE
CONFIRMA EL DIAGNOSTICO DE ENFERMEDAD DE PELIZAEUS-MERZBACHER.

CONCLUSIONES: Ante un cuadro de sintomas progresivos del sistema nervioso central es
necesario tener en cuenta esta entidad. En los lactantes predomina la detencién y retraso del
desarrollo psicomotor, siendo también una manifestacion frecuente el nistagmo. El diagnéstico
de sospecha se basa en la clinica (hipotonia y nistagmo). La RMN resulta de ayuda,
detectdndose alteraciones en la sustancia blanca (aunque en estadios iniciales pueden no
apreciarse). El diagndstico definitivo se establece mediante estudio genético molecular. En este
caso el drbol genealdgico es compatible, con un patrén de herencia recesivo ligado al
cromosoma X (madre portadora, hijo con la enfermedad).
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DISTRES RESPIRATORIO COMO DEBUT DE SINDROME DE JARCHO LEVIN

T. Cacharron Caramés, E. Novoa Garcia, E. Ldpez Pico, P. Alvarez Gonzdlez, MI. Taboada
Perianes

Hospital Materno Infantil Teresa Herrera. Complejo Hospitalario Universitario A Corufia
(CHUACQ).

El sindrome de Jarcho-Levin es una displasia esquelética que engloba fenotipos clinicos
caracterizados por enanismo, tronco corto y miultiples anomalias vertebro-costales. Descrito por
primera vez en 1938, rara vez mencionado en la literatura. Prevalencia 0,20-0,30/100.000. M4s
frecuente en nifias. Etiologia desconocida. La patogénesis se relaciona con la sexta semana de
vida intrauterina, cuando tiene lugar la segmentacion vertebral. Presentan anomalias vertebrales
variables y anomalfas costales secundarias a las vertebrales. Pueden asociar malformaciones
cardiacas o genitourinarias o craneofaciales. Dos subtipos: -Displasia espéndilotoracica (HAR):
Defectos vertebrales, fusion de costillas en la unién costovertebral bilateralmente. Puede asociar
cuello corto, hernias, anomalias génitourinarias. Patrén respiratorio restrictivo, con térax “en
cangrejo”, que conduce a infecciones respiratorias de repeticion, HTP o ICC. -Displasia
espondilocostal (HAR o HAD): Defectos vertebrales con anomalias costales asimétricas. Mejor
prondstico. Se asocia a anomalias cardfacas, genitourinarias y torticolis. El tratamiento suele ser
conservador, reservdndose la cirugia para escoliosis incapacitantes. El prondstico es variable, en
funcién de la gravedad de las deformidades y las consecuencias del patrén restrictivo.

Caso clinico. Recién nacida, cuarta gestacion de una mujer de 39 afios, sin hdbitos téxicos, con
tres hijos sanos. Familia sin historia de malformaciones espinales ni de otro tipo. Ecografias
prenatales normales. Parto eutdcico en semana 40. APGAR al nacimiento: 9/10. A las 30 horas
de vida comienza con dificultad respiratoria. Se observa en la exploracién fisica escoliosis
marcada con deformidad tordcica asociada. Cuello corto. Tronco corto. (FOTO). Sin otras
malformaciones evidentes en la exploracion fisica. Pruebas complementarias: Radiografia de
torax: Escoliosis dorsal. Arcos costales superiores izquierdos ausentes y/o displdsicos. (FOTO)
Serie 6sea: Anomalias vertebrales y dorsales. Coxis con ausencia de pediculo derecho de la
tltima vértebra. Ecografia de abdomen: Agenesia de rifién derecho. Ecocardiograma: Foramen
oval permeable.

Conclusiones 1.El diagnéstico prenatal es POSIBLE. Debe intentar diagnosticarse en ecografia
prenatal de primer y segundo trimestre de embarazo (utlizando translucencia nucal y ecografia
en 3D). El manejo neonatal inmediato es fundamental para el mejor prondstico de los pacientes.
2.Consejo genético es obligado. 3.Ante un nifio con tronco corto debe realizarse siempre una
radiografia de térax y pensar en esta entidad. 4.Actualmente tiene buen prondstico, con
tratamiento conservador. 5.El tratamiento fisioterdpico es fundamental porque ayuda a
disminuir el nimero de infecciones respiratorias. 6.El seguimiento y control es fundamental
para determinar la necesidad de cirugia en un determinado momento.

P19



LX17 Congreso de la Sociedad de Pediatria de Galicia

ENCEFALOMIELITIS AGUDA DISEMINADA (EAD). A PROPOSITO DE UN CASO

L. Gonzdlez Rodriguez, C. Portela Tdboas, N. Conde Lorenzo, S. Rey Garcia, S. Ferndndez
Cebridn, F. Martinén Sdnchez

Complexo Hospitalario De Ourense

La EAD es una enfermedad inflamatorio-desmielinizante que cursa con inflamacién y
desmielinizacién principalmente de la sustancia blanca subcortical del tronco cerebral y de la
médula espinal; de probable origen autoinmune, tras una infeccién virica o una vacunacion. Es
mds frecuente en nifios y adultos jévenes.El diagndstico se basa en la clinica y las pruebas de
neuroimagen. El prondstico es generalmente favorable, con buena respuesta a tratamiento
esteroideo.

Lactante varén de 10 meses que 6 dias antes de su ingreso es diagnosticado de otitis media
aguda, instaurdndose tratamiento antibidtico, con mejoria parcial. En las horas previas a su
llegada al hospital presenta fiebre, postracion, irritabilidad y crisis de llanto con opistétonos.
A.P: correctamente vacunado. Sin antecedentes perinatales destacables. A.F: madre puirpura
trombocitopénica en la infancia. No antecedentes de patologias neurolégicas, hereditarias ni
retraso del desarrollo psicomotor. No consanguineidad de los progenitores. Expl. fisica: tfmpano
derecho hiperémico y abombado. Resto de exploracion, incluida NRL, sin alteraciones. De
forma rdpidamente progresiva presentd irritabilidad, hemiparesia derecha y paraparesia, con
hiperreflexia rotuliana y clonus (fundamentalmente izquierda). Recibi aciclovir y cefotaxima.
Las serologias y PCR en sangre y LCR fueron negativas. La primera bioquimica de LCR
realizada fue normal, y en la segunda: leve pleocitosis linfocitaria. TAC craneal normal. La
RMN cerebral puso de manifiesto marcada alteracién de la sefial bilateral y difusa de la
sustancia blanca periventricular y subcortical (hiperintensa en T2 y FLAIR), con compromiso
de los nicleos de la base y tdlamos. Se establece diagndstico de Encefalomielitis diseminada
aguda y se instaura tratamiento con bolos de corticoides (metilprednislona) , levetiracetam y
clonacepan. Evolucién: leve mejorfa a las 72 horas de recibir tratamiento corticoideo. A la
semana, menos episodios de irritabilidad, mejorfa en la interaccién social y manipulacién de
objetos. A las dos semanas presenta recuperacion completa de le sedestacion, con bipedestacion
al alta.

CONCLUSION: La encefalomielitis aguda diseminada presenta una sintomatologia que incluye
multiples signos y sintomas generales y neuroldgicos, presentes en numerosas patologias;
siendo necesario, tener presente esta patologia para realizar una orientaciéon clinica y un
seguimiento evolutivo adecuado, que permita un diagnéstico deiferencial certero.
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ENFERMEDAD DE PELIZAEUS-MERZBACHER: FORMA DE LEUCODISTROFIA DE
DIFICIL DIAGNOSTICO.

D. Alvarez Demanuel, A. Collazo Alvarez, L. Pardo Garcia, MX. Lemos Bouzas, O. Blanco
Barca

Servicio De Pediatria, C.H.U. Vigo, Xeral Cies

INTRODUCCION: La enfermedad de Pelizacus-Merzbacher (EPM) es una rara forma de
leucodistrofia sudanéfila. Existen cuatro subtipos: la tipo I o clésica, la tipo II o congénita, la
tipo III o transicional y la tipo IV o también denominada paraplejia espastica tipo II. La EPM
tipo I debuta a partir de los tres meses con retraso del desarrollo psicomotor. Se debe a la
deficiencia de la proteina proteolipidica (PLP), que se codifica en el gen PLP (Xq21.2-q22) de
forma que tiene un patrén recesivo ligado a X. La PLP se encuentra en la membrana de los
oligodendrocitos, por lo que la desmielinizacién afecta al sistema nervioso central (SNC),
respetdndose el periférico a diferencia de la mayoria de las leucodistrofias.

CASO CLINICO: Lactante varén de tres meses, sin antecedentes de interés, que presenta
estancamiento ponderal, ausencia de fijaciéon de la mirada y sonrisa social y estridor desde el
nacimiento. En la exploracion fisica se objetiva: estridor laringeo, nistagmus horizontal e
hipotonia axial central, no paralitica. Se realizan las siguientes exploraciones complementarias:
estudio endocrino-metabdlico (hormonas tiroideas, amoniemia, &4cido lactico, pirdvico,
aminodcidos y 4cidos orgdnicos, perfil acilcarnitinas en tandem masas), cariotipo, serie dsea,
ecografia abdominal, estudio cardiolégico, fondo de ojo, PEV, EMG y VCN; siendo todas
normales. En la resonancia magnética cerebral se objetiva retraso de la mielinizacién
generalizada, mds marcada a nivel cerebeloso. Se detecta afectacion retrococlear severa bilateral
en los potenciales evocados auditivos. Se confirma el diagndstico con la mutacién Thr42lle del
gen PLP1, confirmdndose el estado de portadora heterocigota en la madre.

CONCLUSIONES: - La presente observacion corresponde a una forma cldsica de la EPM, que
debe considerarse ante la asociacién de: 1) Retraso psicomotor; 2) Nistagmo precoz; 3)
Afectacién piramidoextrapiramidal; 4) Ausencia de afectacion neurofisioldgica periférica, y 5)
Patrén neurorradiolégico de hipomielinizacién del SNC. Las alteraciones del gen PLP permiten
la confirmacién del diagnéstico. - El diagnéstico diferencial debe realizarse con la pardlisis
cerebral idiopdtica, ya que la EPM es una enfermedad neurodegenerativa y heredable, por lo que
el estudio genético de la madre es importante ante la necesidad de establecer un consejo
genético y la disponibilidad de diagndstico prenatal preimplantacional.
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HIDROCEFALIA POST-HEMORRAGICA COMUNICANTE: A PROPOSITO DE UN CASO
1. Carballeira Gonzdlez, A. Corrales Santos, AM. Torrado Choucifio, M. Bocanegra Ldpez, J.
Fuentes Carballal, JE. Luaces Gonzdlez, M. Adela Urisarri Ruiz De Cortazar, RM. Romaris

Barca, E. Maside Miiio, M. Santos Tapia, JR. Ferndndez Prieto

Complejo Hospitalario Arquitecto Marcide. Ferrol

Introduccién: La hidrocefalia post-hemorrdgica (HPH) se define como un incremento del
volumen total de LCR y de los espacios que lo contienen, en relaciéon con un trastorno de la
reabsorciéon del mismo. Presentamos un caso clinico de hidrocefalia post-hemorrdgica
comunicante, de debut neonatal con crisis comicial.

Caso Clinico: Neonato de 38+1 semanas de EG ingresado en unidad neonatal por bajo peso.
Naci6 por parto eutdcico y no presentaba antecedentes prenatales ni perinatales de interés, salvo
gestacién gemelar con pérdida de un gemelo en las primeras semanas de gestacion y arteria
umbilical tnica en la exploracion fisica inicial. A las 48 horas de vida, presenta crisis comicial,
que cede tras administracion de fenobarbital. En la ecografia transfontanela realizada se
objetivan una hemorragia intraventricular grado III con afectaciéon de la matriz germinal
izquierda y hemorragia en ventriculo lateral izquierdo, con dilatacién de ventriculos laterales y
tercer ventriculo. La RNM evidencia alteracion de la sustancia blanca periventricular adyacente
a las astas occipitales de los ventriculos laterales. Presentd aumento progresivo del perimetro
cefdlico (0.5 cm cada 48 horas), con abombamiento de la fontanela, diastasis de suturas y
apneas que precisaron soporte ventilatorio no invasivo (BIPAP) con una FiO2 max del 25%
durante 24 horas, sin nuevos episodios convulsivos desde el inicio del tratamiento anticomicial.
Tras dos semanas de seguimiento clinico, se decide realizar punciones lumbares evacuadoras de
LCR de entre 10-15ml/kg, bajo control ecografico manteniéndose las medidas del ventriculo
lateral izquierdo entre 14-20mm y del tercer ventriculo entre 6-10mm. con disolucién
progresiva del codgulo intraventricular. Precis6 5 punciones repetidas, bien toleradas, las
primeras cada 4-5 dias y la dltima, dado el estancamiento en la medida del perimetro cefélico
(logrado a las 4 semanas de vida) separada 15 dias. Los cultivos del LCR fueron negativos y la
citoquimica evoluciond favorablemente con descenso progresivo de los valores de proteinas
desde 148mg/dl hasta 93 mg/dl.

Conclusiones: Las punciones lumbares evacuadoras, son eficaces y bien toleradas en pacientes
con HPH comunicante, debiendo valorar el mantenerlas hasta 8 semanas, a fin de evitar la
colocacién de un drenaje ventriculo-peritoneal permanente.
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HIDROCEFALIA SECUNDARIA A ESTENOSIS DEL ACUEDUCTO DE SILVIO
M. Muifio Vidal, E. Lopez Pico, D. Moreno Ares, A. Lamas Alonso

Hospital Materno Infantil Teresa Herrera. A Coruiia

INTRODUCCION: La estenosis del acueducto de Silvio supone el 70% de los casos de
hidrocefalia congénita. En el lactante el signo clinico mds evidente es el aumento en la
velocidad de crecimiento del perimetro craneal. La resonancia nuclear magnética es la prueba
diagnéstica de eleccidn siendo el signo tipico la hidrocefalia triventricular (dilatacién del tercer
ventriculo y ventriculos laterales). El tratamiento habitual es la derivacién ventriculoperitoneal.

CASO CLINICO: Recién nacido con sospecha antenatal (ecografia de la semana 39) de
hidrocefalia que se confirma al nacimiento mediante ecografia y resonancia nuclear magnética.
Como antecedentes familiares llama la atencion: abuela materna con Arnold-Chiari y madre con
sindrome de Rendu-Osler. En la exploracion fisica presenta como tnicos datos de hidrocefalia,
diastasis de la sutura sagital y abombamiento de la fontanela, con perimetro craneal en rango
normal. En las pruebas de imagen se objetiva el signo tipico de hidrocefalia triventricular
sugestivo de estenosis del acueducto de silvio y con ese diagndstico es trasladado a nuestro
centro para valoracién por neurocirugia. Se realiza intervencién quirtrgica con derivacion
ventriculoperitoneal presentando como complicaciones en el postoperatorio inmediato:
eventracion de epiplon a los 3 dias e infeccion del catéter proximal con necesidad de colocacién
de drenaje externo a los 5 dias.

DISCUSION: El diagnéstico de las hidrocefalias congénitas es cada dia mds precoz, siendo
muchas de ellas diagnosticadas prenatalmente. De esta manera, muchos de estos nifios no llegan
a presentar la clinica tipica de hipertensiéon endocraneal y/6 aumento rdpido del perimetro
craneal, estando asintomdticos al diagnéstico, como ocurrié con nuestro paciente. Actualmente
el tratamiento quirdrgico de la hidrocefalia es muy gratificante, ya que con intervenciones
relativamente sencillas y precoces, como seria nuestro caso, se pueden recuperar y prevenir
deterioros intelectuales y déficit neuroldgicos importantes. Sin embargo, aunque se trate de una
intervencion relativamente sencilla, en ningtn caso estd exenta de complicaciones, sobre todo
postquirtdrgicas, como reflejamos en el caso que presentamos.
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INSUFICIENCIA DE LA DIVERGENCIA COMO FORMA DE PRESENTACION DE
PSEUDOTUMOR CEREBRAL

M. Lopez Sousa, L. Pérez Gay, JL. Iglesias Diz, JM. Cutrin Prieto, F. Alvez Gonzdlez

Servicio De Pediatria. CHUS. Santiago

Introduccidn: El pseudotumor cerebral en la infacia presenta caracteristicas distintas a las de la
edad adulta, como la falta de asociacién con la obesidad, la igual prevalencia en ambos sexos y
la mayor frecuencia de formas secundarias. Sin embargo, al igual que en los adultos, presenta
gran heterogenicidad clinica y tiene el mismo riesgo de causar lesién permanente del nervio
optico.

Caso Clinico: Varén de 12 afios que consulta por diplopia y desviacion del ojo derecho de tres
dias de evolucién, sin acompafiarse de cefalea, vémitos ni otros sintomas. Entre sus
antecedentes, presenta un sindrome nefrético corticorresistente por el que recibe actualmente
tratamiento con micofenolato mofetilo, tacrolimus, hidroclorotiazida, calcio y trimetropin-
sulfametoxazol. Por dicho cuadro recibié corticoides de forma prolongada, que fueron
suspendidos 20 dias antes del cuadro actual, asi como ciclosporina un afio antes y dos dosis de
rituximab. Tambien presenta miopatia esteroidea y asma a tratamiento con montelukast. En la
exploracion fisica destaca endoforia de ojo derecho con la visién lejana, con ducciones y
versiones completas de ambos ojos, compatible con insuficiencia de la divergencia, y debilidad
muscular generalizada en relacién con su miopatia esteroidea. En el fondo de ojo presenta
papiledema bilateral con alglin signo de exudacion; la agudeza visual es normal. No presenta
signos de focalidad neuroldgica. Se realiza TAC craneal y andlisis de LCR, que no muestran
alteraciones, pero presenta una presion de apertura de 49 cm H2O, por lo que ante la sospecha
de pseudotumor cerebral se inicia tratamiento con acetazolamida. RMN cerebral, angiografia
venosa y estudio de coagulacién son normales. Cultivo y PCR de virus en LCR son negativos,
asf como las serologias de Brucella, Mycoplasma, Chlamydia, Toxoplasma, CMV y VHS. Tras
la puncién lumbar se objetiva desaparicién de las alteraciones visuales, que reaparecen a las
48hs, por lo que se afiade al tratamiento furosemida durante una semana, con buena respuesta.
Al mes se suspende la acetazolamida por presentar acidosis metabdlica, tras lo cual permanece
asintomatico. Progresiva disminucién del papiledema.

Conclusiones: En la infancia son relativamente frecuentes las presentaciones atipicas del
pseudotumor cerebral, como son las que cursan exclusivamente con alteraciones visuales como
el estrabismo o la vision borrosa, sin cefalea ni vémitos, lo cual puede conducir a un diagnéstico
y tratamiento tardios que empobrezcan el prondstico visual de estos pacientes.
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MANIFESTACIONES NEUROLOGICAS EN NINOS CON NEUROBORRELIOSIS

M. Prat Roibds, C. Lopez Muinelo, MA. Seoane Reino, C. Vilas Vdzquez, B. Pérez Mourelos, E.
Vdzquez Lopez, JL. Ferndndez Iglesias.

C. H. Xeral Calde. Lugo

INTRODUCCION: La enfermedad de Lyme es una infeccién que se trasmite por garrapatas
infectadas por Borrelia Burgdorferi. Tiene manifestaciones sistémicas que puede afectar a nivel
neuroldgico, dermatoldgico, reumatoldgico y cardiaco. Neurolégicamente pueden mostrar
lesiones a nivel del sistema nervioso central y periférico.

OBJETIVO: Estudiar las presentaciones neurolégicas de la neuroborreliosis en nifios en los
tltimos 6 afios.

MATERIAL Y METODO: 5 pacientes (3V/2M, de entre 4 y 12 afios) con afectacién
neuroldgica por enfermedad de Lyme. El diagnéstico de basé en la historia clinica, exploracidn
neuroldgica, serologia en suero y LCR de Borrelia Burgdorferi.

RESULTADOS: 3 de los pacientes presentaron meningitis aséptica (cefalea, fiebre y LCR:
hiperproteinorraquia, celularidad inflamatoria con predominio linfocitico e hipoglucorraquia). 1
paciente tuvo pardlisis del recto superior derecho con diplopia. Y 1 paciente presentd paralisis
facial unilateral. En las revisiones, un mes después del ingreso, se encontraron asintomaticos en
todos los casos. La mayorfa tenfan antecedente de picadura por garrapata en los meses
anteriores al ingreso. La evolucién fue buena en todos los casos tras tratamiento antibidtico con
Ceftriaxona (en 4 de ellos) y Amoxicilina (en 1 un caso) durante 21 dias.

CONCLUSION: Una buena exploracién neuroldgica es bésica para sospechar neuroborreliosis.
Las presentaciones mds frecuentes fueron meningitis aséptica y pardlisis de pares craneales. El
tratamiento con antibidticos logra buenos resultados con desaparicién de la clinica neuroldgica
en un breve periodo de tiempo.
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MANCHAS CAFE CON LECHE : A PROPOSITO DE UN CASO

MA. Seoane Reino, CO. Vilas Vdzquez, B. Pérez Mourelos, Y. Gonzdlez Piiieiro, AM. Paz Vilar,
M. Prat Roibds, C. Lopez Muinelo, E. Vdzquez Lopez, JL. Ferndndez Iglesias

Servicio De Pediatria. C.H. Xeral- Calde Lugo

INTRODUCCION: La neurofibromatosis tipo 1 (NF1) o enf. de Von Recklinghausen es una
enfermedad hereditaria de transmision autosémica dominante que compromete el desarrollo de
las células de la cresta neural. Es el mas frecuente de los sindromes neurocutdneos con una
incidencia de 1/3000 recién nacidos.

CASO CLINICO: mujer de 13 afios sin antecedentes personales de interés que consulta por
episodio de pérdida de conocimiento con movimientos tdénico-clénicos generalizados y
espumacién bucal. En el examen fisico se encontré a nivel cutdneo: lesién hiperpigmentada en
espalda y flanco derecho de 28x32 cm, 1.5x2.5cm en regidn pectoral, 2x1 cm en regién
escapular, 3x2 cm en cara posterior de pierna derecha, 1.5x5 cm en cara posterior de muslo
izquierdo; multiples lesiones hiperpigmentadas de 1 cm en el resto de la superficie corporal;
efélides axilares e inguinales. La exploracion oftalmolégica revelé miltiples nédulos de Lish en
iris de ambos ojos. En el estudio neurofisiolégico se evidencia actividad focal constituida por
puntas lentas en region temporal izquierda, salva de complejos punta-onda degradada en areas
anteriores. En el estudio de neuroimagen con RMN se detecta una lesién multiquistica de
2.5x1.2 ecm en porcién superior y posterior del 16bulo temporal izquierdo con 2 pequefias
lesiones nodulares adyacentes y una lesiéon < lem en vérmix cerebeloso. De acuerdo con la
determinacion de los criterios de la NF1 establecidos en 1987, estos hallazgos permitieron hacer
un diagnéstico de NF1.

CONCLUSIONES: Las manchas de color café con leche son una manifestacién frecuente y de
aparicién muy precoz, por lo que su presencia debe alertar al pediatra para la biisqueda de otras
alteraciones asociadas. El manejo de los pacientes con NF1 es dificil asi como el tratamiento de
las complicaciones. Los avances en el campo genético ayudardn a largo plazo al desarrollo de
nuevas estrategias terapéuticas.
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NEUROPATIA OPTICA TRAUMATICA UNA CAUSA DE CEGUERA INUSUAL

C. Lopez Muinelo, M. Prat Roibds, CO. Vilas Vdzquez, MA. Seoane Reino, B. Pérez Mourelos,
E. Vdzquez Lopez, JL. Ferndndez Iglesias.

C. H. Xeral Calde. Lugo

Introduccién: La neuropatia Optica traumdtica (NOT) es una entidad poco frecuente pero
constituye una verdadera emergencia oftalmolégica, ya que es causa de ceguera permanente que
en un principio puede pasar inadvertida si no es sospechada.

Caso clinico: Nifio de 2 afios que sufre caida desde su silla golpedndose en parpado inferior
derecho con un ldpiz. No pérdida de conciencia. Vémitos y tendencia al suefio. Exploracion
fisica: herida superficial en pdrpado inferior derecho con hematoma y edema asociados que
impiden una adecuada valoraciéon neuroftalmoldgica. P.Complementarias: Hemograma: 11700
leucocitos (N:67%, L:27,5%), resto normal. Rx crdneo sin hallazgos de fractura. Ingresa tras
valoracion por S. de Oftalmologia, realizindose sutura de la herida y aplicacién ocular de
pomada epitelizante. A las 24 horas se evidencia exotropia, hematoma periorbitario importante,
imposibilidad para la adduccién asi como una midriasis paralitica de la pupila derecha. Se
solicita F.O: normal. TAC craneal: pérdida de precisiéon en el contorno del N.6ptico en su
porcién intraorbitaria en probable relacién con edema perineural postraumatico. RMN cerebral:
aumento de la sefial a nivel del nervio 6ptico derecho. Potenciales evocados visuales: ausencia
de respuesta en ojo derecho. Ante la sospecha de neuropatia Optica traumdtica se inicia
tratamiento corticoideo intravenoso, disminuyendo el edema palpebral, pero sin mejora de la
agudeza visual. Tras 2 afios de seguimiento persiste el defecto pupilar aferente, sin recuperacion
de la visién aunque la motilidad ocular extrinseca es normal.

Discusion: La NOT es una entidad relacionada con traumatismos craneofaciales que en un
principio pueden considerarse banales, por eso es imprescindible el conocimiento de la clinica y
su busqueda intencionada. El mecanismo de lesién mas frecuente es el cizallamiento del nervio
optico junto al edema a nivel intracanalicular. Diagnéstico principalmente clinico: defecto
pupilar aferente; pupila de Marcus Gunn. El tratamiento de eleccién son los corticoides a altas
dosis instaurados de forma precoz.
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RETRASO PSICOMOTOR E HIPOCOLESTEROLEMIA. SINDROME DE SMITH - LEMLI
- OPITZ.

C. Portela Tdboas, N. Conde Lorenzo, S. Gonzdlez Gonzdlez, S. Ferndndez Cebridn, T.
Gonzdlez Lopez, A. Lopez Rodriguez, F. Martinon Sdnchez

Servicio De Pediatria. Complexo Hospitalario De Ourense

INTRODUCCION El Sindrome de Smith — Lemli - Opitz es un trastorno de la biosintesis de
colesterol causado por déficit de 7 dehidrocolesterol reductasa que produce un sindrome
polimarformativo con retraso mental. Su herencia es autosémica recesiva y la incidencia varia
entre 1-15.000/1-60.000 segtin etnia y zonas geograficas.

CASO CLINICO Lactante de 2 meses con historia previa de estenosis pulmonar severa
intervenida, disfuncién deglutoria, facies dismorfica, disgenesia de cuerpo calloso e
hipocolesterolemia. Presenta adecuada tolerancia a nutricién por sonda nasogéstrica, facies
caracteristica con microcefalia, frente estrecha, hipertelorismo con epicanto y hendidura
palpebral antimongoloide, raiz nasal ancha con narinas antevertidas, orejas de implantacién baja
con hélix dentado, boca pequefia con comisuras hacia abajo, sindactilia de 2° y 3° dedo de
ambos pies e irritabilidad con llanto agudo. En analitica hipocolesterolemia de 52 mg/dl, asi
como elevacion de 7DH-colesterol (446,7 mmol/l) y 8DH-colesterol (411,1 mmol/l), por lo que
se realizé estudio molecular del metabolismo del colesterol en fibroblastos confirmando los
resultados. En estudio genético se detectan las mutaciones p.T93M y p.G410S en el gen de 7-
dehidrocolesterol reductasa que confirma el diagndstico de Sindrome de Smith Lemli Opitz. Se
inici6 tratamiento con soporte de Module Cholesterol (SHS)® (50 mg/kg) v a los 8 meses
presenta colesterol de 120 mg/dl con mejoria parcial del retraso psicomotor.

CONCLUSION El colesterol es un lipido presente y necesario para la formacién de membranas
celulares y precursor de multiples sustancias. En el Sindrome de Smith - Lemli - Opitz los
niveles plasmdticos estin muy disminuidos, afectdndose multiples 6rganos en periodo
embrionario y fetal, por lo que el inicio del tratamiento con suplemento de colesterol en fases
precoces de la vida, mejora el pronéstico de la enfermedad a largo plazo.
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SINDROME DE APNEA/HIPOPNEA EN PACIENTE CON ATROFIA MUSCULAR
ESPINAL TIPO 2

C. Garcia — Cendon', M. Ortiz Pallarés’, A. Gomez Rodriguez’, B. Cortés Osorio’, MM
Escalona Fermin’, S. Ferndndez Gil’, F. Meijide Del Rio’, O. Blanco’, E. Rodriguez Sdez’, MH.
Estévao®

'Atencién Primaria Vigo, Departamento De Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario De
Vigo, ’Departamento De Neurofisiologia. Complexo Hospitalario Universitario De Vigo,
*Servicio De Neumologfa Pediétrica. Hospital Pediétrico De Coimbra. P2 9

Los trastornos del suefio son complicaciones muy comunes pero infradiagnosticados en
pacientes con atrofia espinal anterior y que sin embargo son causantes de multiples sintomas
diurnos y nocturnos en estos pacientes. Caso clinico: Se presenta el caso de un paciente seguido
en el Complexo Hospitalario de Vigo con AEA tipo II que presenta infecciones respiratorias de
repeticidon, microdespertares, no descanso nocturno y sudoracion profusa. Se realiza estudio de
polisomnografia nocturna, poniéndose en evidencia un sindrome apnea-hipopnea tipo
predominantemente obstructivo y de intensidad leve que en la fase REM del suefio alcanza una
intensidad moderada-severa. Tras los hallazgos polisomnogrificos, se decide inicio de
ventilacién no invasiva domiciliaria, desapareciendo la clinica antes descrita Conclusién: La
realizacién de polisomnografia en el seguimiento de pacientes con atrofia espinal anterior y el
tratamiento de los trastornos del suefio, pueden resolver los sintomas inicialmente atribuidos a
su enfermedad neuromuscular.
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APLASIA MEDULAR A PROPOSITO DE UN CASO
N. Ferndndez Sudrez, Ma. Ferndndez Garcia, 1. Rodriguez Sdnchez, S. Arndiz Peria

CMI Teresa Herrera (CHUAC). A Coruiia

INTRODUCCION: La aplasia medular es una enfermedad infrecuente en la infancia, con una
incidencia de 2 casos por millén de habitantes. Se caracteriza por pancitopenia con disminucién
o ausencia de progenitores hematopoyéticos en la médula 6sea. Su etiologia puede ser congénita
(20%) o adquirida (80%), de las cuales un 70% son idiopéticas. Su estudio debe incluir
hemograma con reticulocitos, biopsia medular, estudio genético, test de Coombs, estudio del
hierro, serologias virales, Test de Ham, pruebas de imagen con RNM de médula 6sea y estudio
de histocompatibilidad familiar. En cuanto al tratamiento, el transplante alogénico de donante
familiar HLA idéntico es la primera opcién en niflos con aplasia medular grave (80%
supervivencia). Cuando éste no es posible se recurre a tratamiento inmunosupresor con
globulina antitimocitica y ciclosporina con 65% de respuesta y en casos resistentes, estd
indicado el transplante de donante no emparentado (50% supervivencia, que estd aumentando
gracias a los nuevos acondicionamientos pretransplante con fludarabina, ciclofosfamida y
ATG).

CASO CLINICO: Mujer de 13 afios, sin antecedentes de interés y previamente asintomatica.
Acude al Servicio de Urgencias por cuadro de aparicién de petequias y pequefios hematomas en
miembros inferiores, afebril y sin evidenciar clinica infecciosa. En la analitica se observa
pancitopenia con 3.96 millones de eritrocitos/mm3, 0.54% reticulocitos, 11000x109
plaquetas/L, 2.46x109 leucocitos/L. En el frotis de sangre periférica presenta leve anisocitosis
con predominio de formas microciticas, neutréfilos algo degranulados y con hiposegmentacion
nuclear y sin agregados plaquetarios ni blastos. Las serologias virales, estudio de HPN, test de
Coombs y Ac antiplaquetarios son negativos. Ecograffa de abdomen y radiografia de térax
normales. Biopsia medular con hipocelularidad y clara aplasia de las series megacariocitica y
blanca. RNM de médula 6sea con infiltracién grasa en crestas ilfacas. Estudio genético sin
alteraciones. Estudio de compatibilidad HLA con hermana no compatible. Durante su evolucién
llegé a presentar cifras de 0.02x109 leucocitos/L, 3000x109 plaquetas, manteniéndose la serie
roja en torno a 2.3 millones de eritrocitos/mm3. Precisé soporte hemoterdpico en varias
ocasiones y presentd episodios de metrorragias, ITU y amigdalitis pulticea. Dada la
incompatibilidad HLA con su hermana, se inicid tratamiento con globulina antitimocitica y
ciclosporina, sin respuesta hasta el momento actual.

CONCLUSIONES: La aplasia medular adquirida es una entidad rara en la infancia, en la cual
en la mayoria de casos se desconoce la etiologia. En su fisiopatologia tiene un papel importante
la respuesta inmunoldgica mediada por los linfocitos T frente a la médula 6sea, por lo que el
tratamiento inmunosupresor con globulina antitimocitica puede ser efectivo en algunos casos en
los que no se dispone de donante emparentado HLA compatible.
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DEFICIT FEMORAL FOCAL PROXIMAL
MC. Tamames Redondo, A. Reparaz Pereira, N. Ferndndez Sudrez, JL. Ferndndez Trisac

Servicio Neonatologia. Hospital Teresa Herrera A Coruia

El déficit focal femoral proximal es una rara alteracién cuya incidencia se estima en menos 0.2
de cada 10000 recién nacidos. Su etiologia es desconocida, aunque se postula alteraciones de la
vascularizaciéon o defectos en la correcta nutricién del mesénquima durante la embriogénesis.
Existen diferentes grados de severidad, desde disminucién del tamafio del fémur hasta su
ausencia completa u otras alteraciones a nivel de la articulacién ileofemoral. En ocasiones se
asocia a defectos del desarrollo del peroné. Su diagndstico es clinico, observdndose discrepancia
entre la longitud de ambos fémures, precisando completarlo con estudio radioldgico para
valoracion de la articulacion coxo femoral. Existen varias clasificaciones segtin el defecto que
presenta, la mas utilizada es la de Aitken, que clasifica el defecto en 4 tipos segtin el grado de
severidad. Su tratamiento depende del defecto. Si no existe afectacion articular, pueden llevarse
a cabo alargamientos con fijadores externos. Si la afectacion incluye alteraciones articulares en
ocasiones puede ser necesario la amputacién del miembro afecto y colocacion de prétesis. El
tratamiento quirdrgico se retrasa hasta los 3 afios.

Presentamos el caso de RN, fruto de la 4° gestacién de una mujer de 39 afios, sana, sin hédbitos
toxicos. Realizada cesdrea urgente en semana 3145 por prolapso de corddn, presentando Apgar
3/9, precisando intubacién, masaje cardiaco y administracién de adrenalina intratraqueal para
reanimacién. PN 1620g. Presenta en la exploracion fisica asimetria de miembros inferiores,
destacando hipodesarrollo del fémur izquierdo. Se realiza radiograffa miembros inferiores,
donde se observa hipoplasia focal de fémur izquierdo y peroné hipoplésico. Se completa estudio
con ecografia de caderas, donde se observa luxacién de cadera izquierda, con esclerosis
marginal en acetdbulo izquierdo. Actualmente el paciente tiene 6 meses se encuentra a
seguimiento en consultas externas de traumatologia con actitud expectante en cuanto a
realizacién de intervencidn quirdrgica.

Conclusiones: - El déficit femoral focal es un defecto poco frecuente cuya etiologia es
desconocida. - El diagnéstico es clinico, completdndose con estudio radioldgicos para definir el
grado de severidad. - Se distinguen distintos tratamientos en funcién de la alteracién, abarcando
desde fijadores externos a amputacion del miembro afecto.
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ESCROTO AGUDO: PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH, UNA CAUSA POCO
FRECUENTE.

J. Gomez Veiras, M. Tellado, M. Palacios, M. Garcia Gonzdlez, C. Marco, I. Somoza, J.
Caramés, T. Dargallo, E. Pais, D. Vela

Servicio De Cirugia Pediatrica Del Complejo Hospitalario Universitario De A Coruia

Objetivos. Comunicar un caso clinico de muy baja incidencia. La pirpura de Schonlein-Henoch
(PSH) es la forma mds frecuente de vasculitis en la infancia, y se caracteriza por la triada clésica
de pdrpura no trombocitopénica, dolor célico abdominal o hemorragia gastrointestinal y
artralgias o artritis. La PSH afecta a los vasos de pequefio tamafio.

Material y métodos. Un caso clinico, correspondiente a un paciente varén de 5 afios. Resultados.
El paciente acude trasladado de madrugada a nuestro servicio por presentar una clinica
compatible con una torsion testicular. El paciente presentaba como antecedente la aparicién de
un exantema purpurico de 3 dias de evolucién localizado en extremidades inferiores, dolor
abdominal y artralgias. Ante la sospecha de torsion testicular se decide xploracién quirdrgica, en
la cual se evidencia la ausencia de torsion testicular y la presencia de una placa purpurica a nivel
del epididimo y engrosamiento del mismo. El paciente permanecié ingresado durante tres dias
con tratamiento antiinflamatorio, con favorable evolucion.

Conclusiones. La afectacion testicular en la PSH es excepcional,consideramos importante
comunicar este hallazgo para el diagnéstico diferencial del escroto agudo.
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FIBROMATOSIS DIGITAL INFANTIL: A PROPOSITO DE UN CASO

AL. Armas Alvarez, P. Taboada Santomil, JM. Pradillos Serna, LL Rivera Chdvez, L. Perri, E.
Estévez Martinez, R. Méndez Gallart, A. Bautista Casasnovas, R. Varela Cives.

Complexo Hospitalario Universitario De Santiago De Compostela. Servicio De Cirugia
Pediatrica

Introduccién: La fibromatosis digital infantil es un tumor fibromatoso benigno, poco frecuente,
con tendencia a la recurrencia, caracterizado por la aparicién de nédulos en dedos de pies y
manos.

Caso Clinico: Lactante mujer de 4 meses de edad, sin antecedentes de interés, que presentd 2
nédulos en cuarto y quinto dedos de mano derecha, uno de ellos evidente desde los 2 meses de
edad, de crecimiento progresivo y asintomdticos. En la exploracion fisica destacé nddulo
fibroso, elastico, localizado en falange distal de cuarto dedo y otra lesién similar en quinto dedo.
Se realizé exéresis e injerto de piel de espesor total de ambos nddulos. El resultado de anatomia
patoldgica fue fibromatosis digital infantil. La evolucion postoperatoria fue favorable.

Conclusiones: Si bien la regresion espontdnea ha sido demostrada en casos de fibromatosis
digital infantil, el tratamiento quirdrgico mediante reseccion completa y uso de injertos cutdneos
ha demostrado reducir su recurrencia.
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LINFANGIOMATOSIS MULTIQUISTICA ABDOMINAL: PRESENTACION AGUDA.
M. Lorenzo Martinez, M. Prada Arias, A. Amado Puentes, A. Lema Carril.

Servicio De Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario De Vigo.

Introduccién: La linfangiomatosis es una patologia poco frecuente caracterizada por la
proliferacion de vasos linfaticos de manera difusa o multifocal a nivel de partes blandas o
parénquimas. Su localizacién mds frecuente es en cabeza y cuello, siendo menos del 5%
intraabdominales. Suelen estar presentes desde el nacimiento, transcurriendo un largo periodo
de tiempo hasta que alcanzan un tamafio suficiente para ocasionar sintomatologia clinica.

Descripcion del caso: paciente de 6 afos sin antecedentes médico-quirtirgicos de interés y
hébito intestinal normal, que acude al Servicio de Urgencias por cuadro de vomitos incoercibles
alimentarios, dolor abominal tipo célico y febricula de 6 horas de evolucién. En la exploracion
fisica presenta afectacion del estado general, con un abdomen distendido sin defensa abdominal
ni datos de peritonismo. La rx abomen muestra una dilatacién de asas de intestino delgado en
hemiabdomen izquierdo con escasez de gas en hemiabdomen derecho. Se realiza ecografia
abdominal que muestra ocupacién de hemiabdomen derecho por masas quisticas con septos.
Dada Ia situacién clinica de la paciente se indica laparotomia urgente en la que aprecia una gran
masa quistica abdominal de contenido lechoso, de pared muy delgada y que comprometia la raiz
del mesenterio con un 4rea isquémica ese nivel, realizdndose reseccion completa de la masa sin
incidencias. Tras 2 meses de seguimiento, la paciente se mantiene asintomaética.

Conclusiones: La linfangiomatosis es una patologia benigna pero con complicaciones locales
potencialmente letales si no efectia un diagndstico certero. La clinica es inespecifica y
secundaria a compresion de estructuras intraabdominales, o por complicaciones como torsion
del quiste o ruptura del mismo con o sin infeccion secundaria. El prondstico y tratamiento de
estas lesiones va a depender de su localizacion y extension, siendo el tratamiento de eleccion la
exéresis quirtrgica completa.
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MUERTE SUBITA EN PACIENTE CON ANTECEDENTE DE LINFOMA RENAL

M. Tallon Garcia, MX. Lemos Bouzas, C. Granja Martinez, B. Cortés Osorio, M. Ferndndez
Sanmartin, 1. Ferndndez Santamarina, A. Repdraz Romero

Complejo Hospitalario Universitario De Vigo, Servicio De Pediatria

CASO CLINICO: Paciente de 13 afios que ingresa en la Unidad de Cuidados Intensivos
pediétricos (UCIP) tras muerte stbita abortada en domicilio. Antecedentes personales: Linfoma
renal de células B grandes en 2009 tratado segiin protocolo SHOP LNH B 04 (incluye
antraciclinas a dosis de 120 mg/m2) actualmente en remisiéon completa. Se realiza estudio de
causalidad: TC craneal y angio-TC pulmonar: normales. Angio-RNM cerebral: lesiones en
relaciéon con hipoxia-isquemia. Ecocardiograma: dilatacién moderada de las cavidades con
disfuncién biventricular, hiperrefringencia en miocardio de ventriculo izquierdo, FE 37%, FA
18% y pericardio normal. ECG: taquicardia sinusal, signos de crecimiento de auricula izquierda,
alteraciones de la repolarizacién con ondas T negativas en derivaciones precordiales izquierdas
y positivas en V1, voltaje QRS disminuido. Elevacién de troponinas. EEG: sugerente de
afectacién encefélica severa, no paroxismos. EVOLUCION: quince dias después del ingreso en
UCIP presenta episodio de taquicardia ventricular sostenida que cede tras administraciéon de
amiodarona. Se realiza RNM cardiaca que muestra hipertrofia de segmentos basales, medios y
apicales asi como un intenso realce tardio de pericardio y afectacién parcheada de todo el
miocardio, compatible con infiltracién linfomatosa. Se realiza TC téraco-abdominal que
muestra infiltracién linfomatosa de pulmon, riiién, glandula suprarrenal, asi como infiltracién de
SNC en RNM cerebral. Estudio anatomopatolégico compatible con Linfoma de células B.
Estudio de extensién con PET-TC en el que se evidencia focos hipermetabdlicos en cerebro,
coraz6n y glandulas suprarrenales, coincidiendo anatémicamente con las lesiones detectadas por
RNM cardiaca que confirmar infiltracién tumoral a dicho nivel. JUICIO CLINICO: Muerte
subita abortada secundaria a arritmia potencialmente letal en contexto de infiltracion
linfomatosa miocardica.

CONCLUSIONES: - La infiltracién cardiaca por procesos tumorales es una causa potencial de
arritmia ventricular grave. - Aunque la RNM cardiaca no es una prueba protocolizada en el
estudio de causalidad de muerte sibita en nuestra paciente fue clave para el diagndstico.
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PAPILOMA DE PLEXOS COROIDEOS, A PROPOSITO DE UN CASO
M. Muifio Vidal, E. Lopez Pico, A. Ferrer Barba, I. Gonzdlez Rivera

Hospital Materno Infantil Teresa Herrera A Coruiia

INTRODUCCION: El papiloma de plexos coroideos supone el 2-4% de los tumores cerebrales
en nifos. Se suele manifestar con clinica de hipertensién endocraneal. La tomografia axial
computarizada (TAC) y la resonancia nuclear magnética (RM) suponen las pruebas de imagen
de eleccion para su diagndstico. En ambas se puede observar ventriculomegalia con una masa
(lisa o lobulada) en su interior y en mas del 80% con calcificaciones. El tratamiento va dirigido
a aliviar la hipertensiéon endocraneal y la reseccidn del tumor.

CASO CLINICO: Niiia de 10 afios de edad con clinica de cefalea de 3 meses de evolucién con
empeoramiento progresivo del dolor y asociando en dltimos dias vomitos. Se realizan TAC y
RM craneal en el que se objetiva tumoraciéon polilobulada con calcificaciones sobre el
ventriculo lateral derecho, generando marcada hidrocefalia obstructiva supratentorial, imdgenes
sugestivas de papiloma de plexos coroideos. Durante la cirugia se realiza exéresis de la masa y
colocacién de drenaje ventricular externo que se mantiene durante 1 semana para
monitorizacién de presion intracraneal (PIC). A los 11 dias de la cirugia reaparece clinica
compatible con hipertension intracraneal y TAC con hidrocefalia por lo que es reintervenida
para implantacién de vélvula de derivacion ventriculo-peritoneal. Evolucién posterior favorable
estando asintomdtica en el momento actual.

DISCUSION: La cefalea supone una consulta frecuente en atencién primaria y aunque la mayor
parte de las veces supone un proceso vanal, la persistencia de forma prolongada o que no mejora
con analgesia habitual deberia ponernos alerta como ocurre en el caso que presentamos. El
tratamiento viene dado no s6lo por la reseccidon tumoral sino también por el control de la
hipertensién endocraneal secundaria a la hidrocefalia, para lo que en la mayor parte de los nifios
se mantiene en el postoperatorio inmediato un drenaje ventricular externo para monitorizacion
de la PIC. Con esto es suficiente en la mayor parte de los casos, pero hay que tener en cuenta
que aunque se haya resecado el tumor la hidrocefalia puede no estar resuelta y hay que vigilar
muy de cerca datos clinicos de hipertensién intracraneal, como ocurrié en nuestro paciente,
precisando la implantacion posterior de una valvula definitiva.
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SECUESTRO PULMONAR INFRADIAFRAGMATICO: UNA CAUSA DE MASA
INTRAABDOMINAL FETAL POCO FRECUENTE

M. G%lez, J. Gomez, M. Palacios, 1. Somoza, T. Dargallo, J. Caramés, M. Tellado, E. Pais, D.
Vela

Servicio de Cirugia Pediatrica. Complejo Hospitalario Universitario De A Corufia

INTRODUCCION: Los secuestros pulmonares extralobares son masas de tejido pulmonar no
funcionante que reciben vascularizacién directamente de la aorta o sus ramas y que carecen de
comunicacién con el arbol traqueobronquial. El drenaje venoso se realiza a la circulacion
sistémica o portal y a diferencia de los intralobares presentan pleura propia. Aproximadamente
el 90% de los ELS se localizan en el hemitérax izquierdo, tipicamente entre el 16bulo inferior
del pulmén y el diafragma. En torno al 60% de ellas se diagnostican durante el primer afio de
vida en el contexto de problemas respiratorios o alimentarios. Entre el 2 y el 5% son
intraabdominales y se diagnostican como hallazgo casual en ecografias prenatales de rutina.

CASO CLINICO: Presentamos el caso de una gestante de 33 afios. En Eco de 2° trimestre se
evidenci a masa abdominal fetal infradiafragmatica. Se decide RMN que confirma lesion
compatible con linfangioma o hemolinfangioma. Parto en semana 39 que trascurre sin
incidencias. Se realiza eco al nacimiento que evidencia tumoracién sélida bien delimitada de
20x16x17 mm que en eco doppler muestra vascularizacién procedente de la aorta. Ante la
sospecha de secuestro pulmonar se realiza RMN que confirma el hallazgo.

CONCLUSIONES: EI secuestro pulmonar extralobar infradiafragmético es una anomalia
congénita extremadamente rara. Su diagndstico suele ser incidental, al realizar ecografias
prenatales de rutina. La mayoria de estas lesiones se localizan en el hemiabdomen izquierdo
siendo importante el diagndstico diferencial con masas suprarrenales. No suele acompaiiarse de
complicaciones ni para la madre ni para el feto. El secuestro pulmonar deberia ser considerado
en todo neonato con masa abdominal superior o suprarrenal, sobre todo en casos de diagnéstico
prenatal.
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SINDROME DE FREY COMO CAUSA DE RUBEFACCION FACIAL UNILATERAL

N. Martinon Torres, L. Gonzdlez Calvete, 1. Otero Sudrez, N. Garcia Sdnchez, E. Rodriguez
Pérez

Servicio De Pediatria. Servicio De Neumoalergia Infantil. Hospital Clinico Universitario.

Introduccién: El sindrome de Frey se caracteriza por la aparicién de un exantema eritematoso y
sudoracion limitados a la region facial, desencadenados con la masticacién. Se atribuye a una
inervacidn aberrante de la glandula parétida ipsilateral, consecuencia de una lesién del nervio
auriculotemporal. Aunque es una entidad frecuentemente relacionada con la cirugia parotidea en
el adulto, también se han comunicado casos en los que la lesién se atribuye a procesos
infecciosos de la gldndula, cirugia en regiones adyacentes o lesién traumadtica por férceps, que
es la causa mads identificada en los nifios. El diagnéstico de esta entidad benigna puede verse
retrasado por su baja incidencia en la infancia y por la atribucién errénea a una alergia
alimentaria, como en el caso que presentamos.

Caso clinico: Lactante varén de 7 meses que consulta por sospecha de alergia alimentaria. Su
padre presenta alergia al marisco, y existen otros antecedentes alérgicos a inhalantes en la
familia, tanto en la rama paterna como materna. Habia nacido a término mediante parto
instrumentalizado con férceps, con un peso de 3.200 gr. Recibié lactancia materna exclusiva
durante los primeros 6 meses de vida, e introdujo posteriormente en su dieta los cereales sin
gluten y el zumo de naranja, sin incidencias. Semanas después, coincidiendo con la introduccién
de la manzana, pera y pldtano, comenzaron a apreciar rubefaccion facial tras la ingesta de estas
frutas, por lo que fueron retiradas empiricamente de la dieta. La familia referia que esta reaccion
cutdnea afectaba Unicamente a la mejilla derecha, con una distribucién lineal desde el pabellén
auricular hacia la comisura bucal, y aportaron iconografia que permitié visualizarla (figura). Se
presentaba de forma inmediata durante la comida, y desaparecia espontdneamente al finalizar.
No asociaba vomitos, diarrea, dificultad respiratoria ni ninguna otra sintomatologia resefiable, y
no se evidenciaba repercusién en su curva de progreso ponderoestatural. Los test alérgicos,
realizados sobre una piel con buena respuesta a histamina, permitieron descartar una alergia a
los alimentos anteriormente resefiados, que fueron nuevamente introducidos. Tanto la historia
clinica como las caracteristicas de dicha erupcién hicieron llegar al diagnéstico de Sindrome de
Frey en este lactante, en el que el antecedente de parto instrumentalizado con férceps, parece ser
el agente causal identificado.

Conclusiones: La aparicion de una erupcién facial unilateral en el nifio en relacién con la
masticacién debe incluir en su diagndstico diferencial el sindrome de Frey, especialmente
cuando existe antecedente de alguna entidad que ha podido lesionar el nervio auriculotemporal
ipsilateral, como la utilizaciéon de férceps. La aportacién de iconografia en estos casos de
exantemas autolimitados puede ser de gran ayuda para su diagndstico. Figura: Erupcién facial
lineal en mejilla derecha, en el trayecto del nervio auriculo-temporal
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SINDROME HEMOFAGOCITICO SECUNDARIO. A PROPOSITO DE UN CASO
E. Lopez Pico, E. Gonzdlez Garcia, M. Muiiio Vidal, S. Castro Aguiar, I. Rodriguez Sdnchez

Servicio De Pediatria y Hematologia Infantil. Hospital Teresa Herrera, Complejo Hospitalario
Universitario De A Coruia

INTRODUCCION El Sindrome Hemofagocitico (SHF) es una entidad rara que afecta al
sistema fagocitico mononuclear. Generalmente cursa con fiebre y otros sintomas que pueden
sugerir una infeccion. Existe una forma familiar y otra secundaria.

CASO CLINICO: Nifio de 11 afios procedente de Brasil y residente en Espafia desde hace 5,
con fiebre elevada, vomitos, anorexia y astenia en los dltimos 18 dias. Asocia afectacién del
estado general, palidez y esplenomegalia. La analitica inicial revela: hemoglobina 7.70 g/dl,
hematocrito 23.2%, 131.000 plaquetas, 4.390 leucocitos y linfocitos NK <2%. Los triglicéridos
y la ferritina alcanzan niveles plasmadticos de 336 mg/dl y 2.823 ng/ml respectivamente. La PCR
para el VEB resulta positiva y la médula 6sea (MO) estd desestructurada con numerosos
fendmenos de fagocitosis sobre las células sanguineas. Bajo la sospecha de SHF secundario a
infeccion por VEB se inicia tratamiento segin el protocolo HLH-2004. Al mes sufre
empeoramiento, realizdndose entonces esplenectomia, biopsia de bazo y nuevo estudio de MO,
todo compatible con Linfoma no Hodgkin B de alto grado asociado a VEB completdndose el
tratamiento con ciclos de CHOEP-21 modificado. Finalmente precisa transplante de MO,
encontrandose 1 afio después en remision completa.

DISCUSION: En el SHF los linfocitos T e histiocitos se activan incontroladamente produciendo
citoquinas inflamatorias. Clinicamente cursa con fiebre, palidez, ictericia y visceromegalias;
analiticamente con citopenias, hipertrigliceridemia, aumento de la ferritina y ausencia de células
NK. Es caracteristica la presencia de multiples histiocitos fagocitando células sanguineas en la
MO, el bazo o los ganglios. Sin tratamiento el prondstico es fatal, de ahi la importancia de
incluirlo en el diagndstico diferencial de la fiebre prolongada
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TRASPLANTE PULMONAR EN FIBROSIS QUISTICA: A PROPOSITO DE UN CASO
E. Lopez Pico, AM. Prado Carro, J. Sirvent Gomez, A. Solar Boga

Servicio De Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario De A Coruifia

INTRODUCCION: La fibrosis quistica (FQ) es la enfermedad autosémica recesiva grave més
frecuente en la raza caucdsica. La mutacion mds frecuente es A 508. La clinica varia en funcién
de la edad del paciente. Lo mds frecuente en el paciente escolar es: neumonias de repeticion,
crisis de dolor abdominal, esteatorrea y desnutricion.

CASO CLINICO: Nifio de 13 afios diagnosticado a los 3 meses de FQ homocigoto A 508 con
afectacion pulmonar y digestiva. Presenta 5 puntos en la escala de Schwachman-Kulzycki
(limitacién importante actividad fisica, cianosis, acropaquias y sibilancias y roncus en
auscultaciéon pulmonar, malnutricién y talla baja y radiografia de térax con bronquiectasias
bilaterales). Ademads, presenta funcién pulmonar disminuida con FEV1 del 17% e hipoxemia
con necesidad de oxigenoterapia domiciliaria. También colonizacién crénica por Pseudomona
Aeruginosa sensible a meticilina y Candida, requiriendo multiples ingresos hospitalarios por
sobreinfecciones respiratorias. Se realiza trasplante bipulmonar secuencial con postoperatorio
marcado por la presencia de multiples reinfecciones respiratorias y periodo de hospitalizacion
prolongado. Un afio tras la cirugia, el paciente se mantiene asintomdtico desde el punto de vista
respiratorio.

DISCUSION: La indicacién més frecuente de trasplante pulmonar en nifios es la FQ. El
momento idéneo para su realizacién es cuando el paciente presenta, como ocurre en nuestro
caso, deterioro respiratorio y nutricional grave a pesar de maximo tratamiento médico. La
colonizacién crénica por Pseudomona Aeruginosa no estd considerada una contraindicacion
para el trasplante. E1 90% de los pacientes trasplantados estdn asintomaticos a los 3 afios
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ULCERA NECROTICA Y LINFADENITIS (SINDROME DEBONEL), TRANSMITIDA
POR GARRAPATA.

A. Ferndndez Rey, A. Fuertes Moure, L. Gonzdlez Calvete, A. Regueiro Garcia, M. Bravo Mata,
M. Lopez Rivas

Servicio De Pediatria. Hospital Clinico Universitario De Santiago De Compostela

Introduccién: En las tltimos afios se han descrito nuevas enfermedades producidas por
Rickettsias, entre las que se encuentra el sindrome DEBONEL (Dermacentor-borne necrosis-
erythema-lymphadenopathy). El agente causal mds habitual es la Rickettsia slovaca, detectado
en Espafia en la dltima década y transmitida por garrapata. Se caracteriza por la aparicion de una
escara necrdtica con halo eritematoso (“tache noire”) en la zona de la picadura, que en la
mayoria de los casos se localiza en el cuero cabelludo, y linfadenopatias regionales dolorosas.

Caso clinico: Nifia de 3 afios de edad que consulta a su pediatra por herida residual en cuero
cabelludo, donde previamente le habian extraido una garrapata. Recibe Amoxicilina-
Clavuldnico durante 10 dias y con Ceftriaxona im 5 dias mds. Pese al tratamiento la lesidn
progresa, formando una escara y posteriormente una tlcera, por lo que se deriva al Hospital para
estudio. En la exploracion fisica se objetiva una ulcera necrética profunda de 1,5 cm de
didmetro, redondeada, de bordes lisos y eritematosos, con fondo sanguinolento y adenitis
laterocervical izquierda. Se mantiene afebril durante todo el proceso. Se realizan diversos
estudios complementarios: hemograma, bioquimica, VSG, PCR e Inmunoglobulinas que son
normales. El hemocultivo, cultivo de exudado de la ulcera y la serologia de Borrellia y
Rikettsias son negativos y el estudio anatomopatoldgico del tejido ulceroso constata dreas de
inflamacién, granulacién y necrosis. Basado en los datos epidemiolégicos y clinicos se
establece el diagndstico de ulcera necrética en probable relacién con infeccion por Rikettsia, y
se inicia tratamiento con Doxiciclina iv durante 10 dias. La evolucion es favorable,
observandose reepitelizacion progresiva de la udlcera y desaparicion de la linfadenitis. Como
secuela persiste alopecia residual en la zona ulcerada.

Comentarios: La picadura de garrapata, frecuente en el medio rural y habitualmente inocua,
puede dar lugar a la transmisiéon de diversas infecciones por Rickettsias, algunas de ellas
consideradas emergentes, como el Sindrome DEBONEL, que el pediatra debe saber reconocer
para realizar un tratamiento adecuado. El diagndstico de esta entidad es fundamentalmente
clinico y epidemiolégico, dado que las técnicas seroldgicas estandar son poco sensibles.
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UN CASO DE OSTEOMIELITIS PELVICA
R. Saborido Fiajio, A. Iglesias Deus, JL. Iglesias Diz, F. Alvez

Servicio de Pediatria. Hospital Clinico Universitario De Santiago De Compostela

Introduccién: La osteomielitis aguda en la infancia afecta con mds frecuencia a las metafisis
Oseas de huesos largos, siendo las localizaciones mds habituales el himero, fémur distal y tibia
proximal. En la region pélvica es inusual (6%) y su diagndstico puede retrasarse empobreciendo
el prondstico. Presentamos el caso de una nifia de 10 afios de edad ingresada recientemente en
nuestro servicio.

Caso clinico: Paciente de 10 afos que ingresa por cuadro de 2 meses de evolucion de dolor
referido a rodilla, muslo y cadera del miembro inferior izquierdo, con deambulacién antidlgica.
En ningdn momento refieren fiebre. Tras un mes de evolucion sin realizar consulta médica,
sufri6 un traumatismo leve en rodilla izquierda por lo que acudié al Servicio de Urgencias
donde tras estudio radioldgico de rodilla izquierda no se mostraron hallazgos patolégicos. Se
pautd tratamiento con ibuprofeno. Ante la persistencia de los sintomas iniciales y tras una
semana de tratamiento, se realiz6 radiografia de cadera que mostré como unica alteracion, ligera
osteoporosis mas evidente a nivel de cabeza y cuello femoral izquierdo con mala definicién de
la cortical externa. Ante estos hallazgos y la persistencia y duracién de la clinica se decidid su
ingreso para completar estudio. A la exploracién fisica, presentaba buen estado general con
dolor a nivel de cadera izquierda con la flexidn y rotacién pasiva, mas intenso con la rotacién
interna, sin signos inflamatorios locales. Se realizé un hemograma y bioquimica que no
mostraban alteraciones significativas, salvo VSG de 63 mm/1*h y PCR de 1.51 mg/dl. El estudio
de resonancia magnética de cadera izquierda evidencié datos compatibles con osteomielitis
acetabular y miositis secundaria, sin afectacion articular ni de hueso femoral. La gammagrafia
Osea mostré depdsitos del trazador a nivel de la region coxo-femoral izquierda evidentes tanto
en fase vascular, como tisular y dsea. Los hemocultivos fueron negativos. Ante todos estos
hallazgos, se establecid el diagndstico de osteomielitis aguda pélvica con miositis secundaria
instaurdndose tratamiento antibidtico intravenoso con cefazolina y gentamicina. A las 48 horas
de inicio del mismo, se aprecié mejoria clinica progresiva con disminucién del dolor y de la
cojera.

Conclusion: La afectacion pélvica en la osteomielitis es una localizacién ésea poco comin. Su
desconocimiento, infrecuencia y tipo de presentaciéon clinica hacen que habitualmente el
diagndstico sea tardio, lo que conlleva importantes implicaciones prondsticas. Para el
diagnéstico precoz se requiere de un alto indice de sospecha, prestando especial atencién a la
exploracién fisica, junto con la ayuda de las pruebas de imagen destacando la elevada
sensibilidad de la resonancia magnética.
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VIRUS DE EPSTEIN-BARR Y LEUCEMIA LINFOBLASTICA AGUDA: ;RELACION
CASUAL O CAUSAL? A PROPOSITO DE 2 CASOS.

MA. Ferndndez Garcia, N. Ferndndez Sudrez, 1. Rodriguez Sdnchez, S. Arndiz Peria.

CMI Teresa Herrera (CHUAC). A Coruiia

INTRODUCCION: El virus de Epstein-Barr (VEB) es uno de los que mas comtnmente afectan
al ser humano. El sindrome clinico mejor conocido es la mononucleosis infecciosa. Es bien
conocido su tropismo por las células nasofaringeas y los linfocitos B, ademds de su capacidad
de inducir alteraciones genético-moleculares en las células infectadas, por lo cual se le ha
relacionado directamente con algunos procesos proliferativos, como linfoma de Burkitt,
carcinoma nasofaringeo y linfoma de Hodgkin. Por otra parte, la leucemia linfoblastica aguda
(LLA) supone la neoplasia maligna més frecuente de la infancia. Se desconoce su etiologia en la
mayoria de los casos, relaciondndola con factores genéticos y ambientales. En los dltimos afios,
se ha postulado una probable etiologia infecciosa, relacionando el VEB y LLA infantil.
Diversos estudios han encontrado asociaciones significativas, pero sin resultados concluyentes
en cuanto a su relacién causal. Presentamos 2 casos clinicos recientes en los que se pone de
manifiesto la coexistencia de infeccion por VEB en LLA.

CASOS CLINICOS: Caso 1: Nifia de 4 afios, previamente bien, que presenta dolor de 1 mes de
evolucién en cara posterior de muslos, sin debilidad muscular, fiebre ni traumatismo previo.
Ingresa inicialmente bajo sospecha de miositis virica. Se realiza un hemograma, donde se
observa eritrocitos 3’45millones/mm3, 10200 leucocitos (90% linfocitos) y 54700 plaquetas con
LDH 1462. El frotis en sangre periférica muestra 48% de blastos y una biopsia medular
compatible con LLA preB. Estudio genético con reordenamiento TEL-AMLI1 positivo. En la
serologia se halla IgG e IgM VCA EBYV positivo, con menos de 600 copias de VEB en la PCR.
Recibi6 tratamiento segiin protocolo LAL/SHOP- 2005 para LLA B; actualmente en fase de
remision. Caso 2: Nifia de 2 afios y medio, previamente asintomadtica, en los 12 dias anteriores a
su ingreso es diagnosticada de amigdalitis y recibe tratamiento con amoxicilina. Pese a ello,
inicia fiebre (médximo 40°C) a los 5 dias, con rash en cara y tronco. Tras objetivarse
esplenomegalia de 3 cm y adenopatia submaxilar de 3 cm, se sospecha mononucleosis
infecciosa. Se realiza hemograma, con leucocitos 4.530 (64%linfocitos), eritrocitos 2.88
mill/mm?, plaquetas 42.000, con un frotis que muestra 10% de blastos y una biopsia medular
compatible con LLA comiin B. Estudio genético negativo. En la serologia IgG e IgM VEB
positivo , IgG EBNA positivo, con 2260 copias/ml de VEB en PCR, IgM a-HAV Positivo.
Recibe tratamiento segiin protocolo LAL/SHOP- 2005 para LLA B y Foscarnet 15 dias, con
control posterior de VEB negativo. Actualmente en fase de remision.

CONCLUSIONES: Diversos estudios han vinculado la infeccién por VEB con la aparicién de
LLA infantil, sin poder establecer una relacién causal. Presentamos 2 casos de LLLA, asociados a
infeccion activa por VEB, que refuerzan la necesidad de continuar estudiando la relacién entre
ambos procesos.
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ATRESIA VIAS BILIARES REVISION DE QUINCE ANOS

T. Cacharrén Caramés, E. Novoa Garcia, A. Moreno Alvarez, P. Alvarez Gonzdlez, E. Ldpez
Pico, MI. Taboada Perianes

Hospital Materno Infantil Teresa Herrera. Complejo Hospitalario Universitario A Corufia
(CHUACQ).

Colangiopatia obstructiva neonatal, consecuencia de un proceso inflamatorio destructivo
idiopatico que afecta conductos biliares intrahepéticos y extrahepaticos. Fibrosis y obliteracion
del tracto biliar, obstruccion y cirrosis biliar secundaria. Presenta una incidencia de 1/12000. Es
la causa mds frecuente de ictericia neonatal obstructiva extrahepatica. Es la causa mas frecuente
de trasplante hepatico pedidtrico de forma aislada. Se presenta aislada en un 80% y en un 20%
asociada a poliesplenia, anomalias de la vena porta, malrotacién, situs inversus o cardiopatia
congénita. Su etiologia es desconocida. Se ha relacionado con viriasis prenatal (CMV,
Rotavirus, reovirus), factores inmunoldgicos desconocidos, susceptibilidad genética (HLA B12,
A9-B5) No es hereditaria. Son pacientes con ictericia (mds de 2 semanas), hipocolia o acolia y
coluria. En la exploracién fisica: hepatomegalia y coloracion ictérico-verdinica. Las pruebas
complementarias que orientan el diagndstico son de laboratorio (Hiperbilirrubinemia directa con
patrén de colestasis) y de imagen (ecografia y gammagrafia hepatobiliar).El diagndstico
definitivo es por biopsia. La hepatoportoenterostomia (Kasai) es la primera opcién quirtirgica
para restablecer el flujo biliar. Es una técnica paliativa, la mayoria precisan trasplante.

SERIE DE CASOS Revision de los 8 casos con de atresia de vias biliares en el Hospital
Materno Infantil Teresa Herrera desde 1995 al 2010. Confirmacién anatomopatolégica en todos
los pacientes, que mostraba colostasis generalizada, proliferaciéon ductal y fibrosis importante
del tejido hepatico. De los 8 nifios estudiados, la mayorfa fueron diagnosticados en los dos
primeros meses, siendo la edad media de diagndstico 50,3 dias. Todos fueron sometidos a la
cirugia de derivaciéon de Kasai. Un 66% de los pacientes presentaron fracaso de la
hepatoportoenterostomia, precisando trasplante hepético. Entre los pacientes estudiados, el
tiempo maximo que transcurrié entre el Kasai y el trasplante fue de 14 afios y el minimo de 4
meses. Las complicaciones secundarias al Kasai fueron cirrosis biliar secundaria (5 casos),
hipertensién portal (2) y colangitis(2). Las complicaciones post-trasplante fueron dos rechazos
agudos e infecciones (VEB, CMV, VHB, Bacterioides fragilis)

CONCLUSIONES -Ante ictericia prolongada y patrén analitico de colestasis deben hacer
sospechar esta patologia por lo que se debe intentar un diagndstico precoz con las pruebas
complementarias oportunas. -El objetivo es un tratamiento quirtirgico precoz, ya que es la tinica
forma de conseguir mejorar el prondstico. -El prondstico mejora si la portoenterostomia se
realiza en los primeros 65 dias. -El diagndstico por encima de los 4 primeros meses es
indicacién de trasplante. -Entre 70-80% de los pacientes con AVB precisan trasplante en las dos
primeras décadas de su vida, por ello es la principal indicacién de trasplante en la edad
pediétrica.
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ASOCIACION VACTERL: A PROPOSITO DE UN CASO

T. Cacharréon Caramés, E. Lopez Pico, E. Novoa Garcia, A. Reparaz Pereira, JL. Ferndndez
Trisac

Hospital Materno Infantil Teresa Herrera. Complejo Hospitalario Universitario A Corufia
(CHUACQ).

El acrénimo nemotécnico VACTERL representa la presencia de malformaciones congénitas
Vertebrales, Anales, Cardiacas, Traqueo—Esofégicas, Renales y de extremidades (Limb). Recibe
el nombre de asociacidn por tratarse de la presencia no casual de miltiples anomalias, sin poder
localizar el defecto en un gen. Presenta una incidencia aproximada de 1-2/10.000. No presenta
una causa conocida y su aparicion es esporadica. Se cree que sus alteraciones reproducen antes
del dia 35 del desarrollo embrionario. Se asocia a ingesta materna de alcohol, hidantoina,
estrégenos y progesterona, asi como diabetes con mal control. Se sugiere que es un defecto del
desarrollo del tubo neural y del mesodermo. La existencia de DOS defectos mayores, asociados
0 no a otras malformaciones menores permite su diagnéstico. La descripcién original, empleada
por primera vez en 1972, incluye 5 defectos: eDefectos vertebrales. *Atresia anal. eFistula
traqueoesofdgica. *Anomalias radiales. *Anomalias renales. *Malformaciones cardiovasculares
(comunicacién interventricular o Arteria umbilical tnica). Entre las malformaciones menores
asociadas estan malformaciones de las extremidades inferiores, anomalias costales, arteria
umbilical tnica o atresia de coanas, entre otras.

CASO CLINICO Recién nacido que ingresado por sospecha antenatal de Tetralogia de Fallot.
Madre primigesta por FIV de 41 aifios, con embarazo controlado en CAR y bien tolerado, sin
ingesta de teratogénos durante la gestacion. Ecografias prenatales con polihidramnios. Parto a
término sin incidencias. Test de APGAR 9/9. Amniorrexis de 13 dias. Peso al nacimiento: 2000
gramos. Talla 44 cm. PC: 30 cm. EF: Soplo sistdlico en BEI. Presenta Arteria umbilical tnica.
A su ingreso no progresa la sonda nasogdastrica por lo que se realiza radiograffa de térax con
gastrografin que evidencia atresia de es6fago tipo Ill(con fistula traqueoesofdgica). Se realiza
ecocardiograma que confirma tetralogia de Fallot.

CONCLUSION - Cada neonato con esta asociacion es Unico, siendo su agrupacién de defectos
diferente al resto. - Por la cantidad de malformaciones que asocia debe descartarse siempre una
cromosomopatia. (la trisomia 18 se encuentra en una frecuencia mayor de lo esperado). - Ante
la sospecha de este sindrome debe competarse el estudio con ecocardiografia, ecografia renal y
estudio radioldgico de columna. - La mayoria de estos pacientes tendrdn una funcién cerebral
conservada. - El prondstico de estos pacientes es reservado y dependerd en cada caso del
nimero de anomalias y la gravedad de estas.
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COLANGITIS ESCLEOSANTE SECUNDARIA EN PACIENTE CON ATAXIA-
TELANGIECTASIA Y ENFERMEDAD DE HODGKIN

M. Tallén Garcia, A. Collazo Alvarez, M. Cobelas Cobelas, M. Cabo Pérez, M. Ferndndez
Sanmartin, M. Portugués De La Red

Complejo Hospitalario Universitario De Vigo, Servicio De Pediatria

INTRODUCCION: La colangitis esclerosante es una enfermedad colestésica crénica de las vias
biliares intra y extrahepdticas, caracterizada por inflamacién difusa y fibrosis con
estrechamiento progresivo hasta la obliteracion de los conductos biliares, cirrosis biliar,
hipertensién portal e insuficiencia hepatocelular.

CASO CLINICO: Paciente de 8 afios con antecedentes de ataxia-telangiectasia, déficit de Ig A,
linfoma Hodgkin en 2007 y segundo linfoma en 2009 clinica e histopatolégicamente diferente al
previo e infeccién crénica por VEB con carga viral positiva persistente. Presenta elevacion
intermitente de transaminasas sin afectacién de la funcién hepética y sin relacién con la
administracién de ciclos de quimioterapia en los 3 meses previos al ingreso. Ingresa por cuadro
de fiebre, astenia, distension y dolor abdominal en hipocondrio derecho con Murphy positivo,
tinte ictérico de piel y mucosas. Pruebas complementarias: GOT 89; GPT 75; GGT 1259; FA
1221 UI/L. Ecograffa abdominal: ligero engrosamiento de pared vesicular. Colangio-RNM vy
biopsia hepatica compatible con colangitis esclerosante secundaria. EVOLUCION: Se inicia
tratamiento antiinfeccioso y de la colestasis hepdtica, retirada de farmacos hepatotdxicos y
medidas de soporte. Evolucién rdpidamente progresiva hacia la insuficiencia hepdtica con
desarrollo de encefalopatia hepdtica y fallecimiento a los 2 meses del ingreso.

COMENTARIO: Diversos mecanismos han sido involucrados en la etiologia de esta
enfermedad: factores genéticos, agentes infecciosos, toxinas, anormalidades celulares y
humorales, dafio vascular isquémico... En nuestro paciente es dificil establecer un factor causal
tinico como origen del cuadro. Una historia natural de la enfermedad no bien establecida junto
con el hecho de que ningin tratamiento médico hasta el momento ha demostrado ser efectivo
hacen del prondstico de esta enfermedad algo impredecible.
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COLANGITIS SECUNDARIA A INFECCION POR SALMONELLA: A PROPOSITO DE
UN CASO

D. Moreno Ares, M. Muiiio Vidal, E. Lopez Pico, A. Lamas Alonso.

Hospital Materno Infantil Teresa Herrera A Coruiia

Introduccién: La colestasis consiste en una alteracién en la produccién 6 excrecién de bilis y/o
sus componentes que se retienen a nivel hepdtico y en la sangre. Su incidencia es de 1/5000 RN
vivos. Clinicamente se caracteriza por ictericia, coluria, acolia o hipocolia, y hepatomegalia. A
nivel bioquimico se observa aumento de la bilirrubina directa > 2mg/dl o > 20% de la total,
elevacion de los 4dcidos biliares y de la gamma-glutamiltranspeptidasa. En el neonato existe una
predisposicidn para desarrollar colestasis debido a inmadurez hepatica, a la susceptibilidad a las
infecciones durante este periodo, las malformaciones congénitas (vias biliares), y las
manifestaciones clinicas de trastornos genéticos y metabdlicos. La colestasis en todo neonato
debe considerarse patoldgica, y un retraso en su evaluacién puede dejar graves secuelas e
incluso ser fatal.

Caso clinico: Neonato ingresado al nacimiento por sospecha de cardiopatia congénita que se
confirma tras valoracion por cardiologia. A los 8 dias, inicia clinica de deposiciones diarreicas
con sangre microscopica, empeoramiento del estado general, distension abdominal y
coprocultivo positivo para salmonella enteritidis, que mejora clinicamente con dieta absoluta y
tratamiento antibidtico con meropenem y teicoplanina durante 10 dfas. A los 27 dias de vida,
presenta nuevo cuadro clinico con deposiciones acdlicas, elevacion de transaminasas, bilirrubina
directa y aspecto séptico. Hemocultivo y coprocultivos positivos para salmonella con ecografia
abdominal normal. Recibe nueva pauta de tratamiento antibiético con cefotaxima y teicoplanina
que se mantuvo durante 14 dias. Actualmente, asintomdtico y con coprocultivos negativos,
persistiendo patrén de colangitis secundario a infeccién por salmonella, por lo que se mantiene
profilaxis antibidtica con amoxicilina.

Conclusiones: La infeccién por Salmonella puede llegar a ser un cuadro potencialmente mortal,
sobretodo en nifios en corta edad. Coloniza el intestino delgado provocando inicialmente una
infeccion localizada, pudiéndo extenderse a otros 6rganos, como la vesicula en nuestro caso. El
1° paso en todo neonato con ictericia es diferenciar rdpidamente si se trata de una ictericia
fisioldgica o de una colestasis, ya que en la mayoria de los casos, la ictericia colestdsica obedece
a una causa etioldgica seria que necesitard diagndstico y tratamiento rdpidos. Nuestro caso se
trata de una colestasis intrahepdtica secundaria a una infeccién por salmonella, que recurri6 al
cabo de dos semanas. Es importante tener en cuenta, que tres semanas después de haber pasado
la infeccién, atn se puede encontrar poblacion de salmonella en la vesicula biliar, a pesar de
haber desaparecido los sintomas, como ocurrié en nuestro paciente, de ahi la importancia de
mantener la profilaxis antibiética durante un periodo de tiempo prolongado.
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DESARROLLO DE ALERGIA ALIMENTARIA MULTIPLE POSTERIOR AL
TRANSPLANTE DE ORGANO SOLIDO EN PEDIATRIA: A PROPOSITO DE DOS
CASOS.

A. Moreno Alvarez, L. Vila Sexto, E. Gonzdlez Garcia

Servicio De Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario A Coruiia.

INTRODUCCION El desarrollo de alergia alimentaria en pacientes pedidtricos transplantados
es una complicacién poco frecuente pero potencialmente severa. Acontece con mds frecuencia
tras el transplante hepdtico e intestinal, aunque también se han descrito casos aislados tras el
transplante cardiaco. La inmunosupresiéon con tacrolimus parece ser uno de los factores
determinantes en el desarrollo de alergia alimentaria en estos pacientes. El tratamiento consiste
en la evitacién de los alimentos implicados y en el manejo sintomético de las reacciones
adversas. En casos severos puede ser necesario modificar la pauta de inmunosupresion.

MATERIAL Y METODOS: Estudio descriptivo retrospectivo de los casos presentados en el
Complejo Hospitalario Universitario A Coruiia desde Enero 2003 hasta Agosto 2010.

RESULTADOS: Caso 1: Nifio de cinco afios sometido a los 8 meses a transplante hepéatico por
hepatoblastoma, en tratamiento inmunosupresor con tacrolimus y prednisona orales desde
entonces. A los 2 afios de edad desarrolla edema facial y exacerbacion de su dermatitis atdpica
tras ingesta de huevo y cacahuete, presentando pruebas cutdneas en prick, positivas para clara de
huevo, ovoalbimina, ovomucoide, almendra, avellana, cacahuete y pistacho, e IgE sérica
especifica para clara de huevo (2.96 kU/L), ovoalbimina (2.78 kU/L) y ovomucoide (1.35
kU/L). Caso 2: Nifa de ocho afios con cardiopatia congénita compleja al nacimiento que precisa
transplante cardiaco, en tratamiento inmunosupresor con tacrolimus y prednisona orales desde
entonces. Tres afos tras el transplante desarrolla episodios recurrentes de edema labial lingual
tras la ingesta de huevo, legumbres y pescado. Presentaba pruebas cutdneas en prick positivas
para clara de huevo, garbanzo, lenteja, guisante y bacalao e IgE sérica especifica para clara de
huevo (12.8 kU/L), ovoalbimina (6.64 kU/L), ovomucoide (0.54kU/L), garbanzo (22.5 kU/L),
lenteja (23.7 kU/L), guisante (20.6kU/L), bacalao (3.2kU/L).

CONCLUSIONES: Los casos asociados a transplante cardiaco son escasos en la literatura. La
alergia alimentaria, con frecuencia a varios alimentos, implica dietas restrictivas que
condicionan atin més la calidad de vida de estos pacientes y pueden obligar incluso a modificar
el régimen de inmunosupresién. Son necesarios mdas estudios para conocer el mecanismo
responsable.
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DIAGNOSTICO ANTENATAL DE QUISTE DE DUPLICACION ILEAL

C. Garcia Magdn; A. Armas Alvarez; N. Martinon Torres; L. Rivera Chavez; L. Perri; RC.
Ramos Galindo*; R. Méndez Gallart; P. Rodriguez Barca, A. Bautista Casasnovas

Servicio De Pediatria. Servicio De Cirugia Pedidtrica. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Complexo Hospitalario Universitario De Santiago De Compostela.

Introduccién: Las duplicaciones del tracto digestivo son infrecuentes (1 de cada 4500
autopsias). El 40% se localizan en {leon. Pueden cursar clinicamente de forma asintomética
hasta la edad adulta o debutar antes de los 2 afos de vida como sangrado, obstruccién intestinal,
perforacion, vélvulo intestinal, invaginacion o incluso pancreatitis. El diagndstico antenatal
cada vez es mds frecuente con el advenimiento y la generalizacion de la ecografia prenatal, pero
menos de 100 casos han sido descritos en la literatura.

Caso clinico: Recién nacido a término de 2700gr. de peso que en ecograffa antenatal a las 31
semanas se le diagnosticé una masa quistica de localizacién infrahepdtica de 3x0°5x0°8 cm y
peristaltismo intestinal. El trdnsito intestinal identific6 una masa de fleon en hipocondrio
izquierdo que abocaba a cavidad quistica bajo la curvatura mayor del estémago. Con el
diagnéstico de sospecha de duplicacion ileal se indic6 la cirugia. El octavo dia de vida se realizé
laparotomia electiva que demostré un quiste de duplicacién ileal que comunicaba con la luz
intestinal. La lesion quistica se resecd precisando exéresis del segmento del asa intestinal
adyacente. Se fue de alta a los 21 dias. La recuperacién postoperatoria transcurrié sin
incidencias. La paciente estd asintomdtica 3 meses después de la cirugia.

Conclusiones: El diagndstico antenatal de las duplicaciones del tracto digestivo evita la posible
apariciéon de complicaciones relacionadas con esta patologia. La exéresis quirtrgica es el
tratamiento de eleccidn en estos casos.

P49



LX17 Congreso de la Sociedad de Pediatria de Galicia

EL SINDROME DE ARTERIA MESENTERICA SUPERIOR COMO CAUSA INUSUAL DE
VOMITOS CICLICOS

C. Portela Tdboas, L. Gonzdlez Rodriguez, L. Ocampo Fontangordo, P. Pernas Gomez, JA.
Viso Lorenzo, M. Vdzquez Rodriguez, F. Martinon Sdnchez

Servicio De Pediatria. Complexo Hospitalario De Ourense

Introduccién: Los vémitos son causa habitual de consulta pedidtrica. Diversas entidades lo
originan, algunas de ellas poco frecuentes, como el caso que presentamos y que ha de
considerarse en el diagnéstico diferencial.

Caso clinico: Nifio de tres afios que desde hace 7 meses presenta episodios intermitentes de
vomitos incoercibles y dolor abdominal, acompafiados de acidosis metabdlica. En la
exploracion fisica durante las crisis presenta afectacion del estado general, abdomen globuloso y
signos de deshidratacion. El desarrollo pondoestatural es normal, sin que se demuestren
anomalias fisicas reconocibles. Sometido a rehidratacién iv dirigida, la evolucién es favorable,
con resolucién del cuadro y estado asintomdtico intercrisis. El hemograma, bioquimica,
coagulacién, anticuerpos celfaca, aminodcidos, 4acidos orgdnicos y estudios metabdlicos
habituales no mostraron datos significativos. La ecograffa abdominal no evidencié alteraciones.
En el estudio esofagogastroduodenal, a nivel de la tercera porcién duodenal, se observé una
interrupcion parcial al paso de contraste, en forma de “hachazo” que desaparece en dectbito
prono; imagen que corresponde al sindrome de la arteria mesentérica superior (SAMS)

Conclusiones: El SAMS, es una entidad excepcional en nifios, caracterizada por la compresion
vascular intermitente de la tercera porcién duodenal que provoca una obstruccidn intestinal alta.
Existen factores anatémicos predisponentes y es mds frecuente en pacientes con disminucién de
la grasa retroperitoneal. EIl tratamiento es generalmente conservador, correccion
hidroelectrolitica inicial y recuperacion posterior del peso. Esta observacion reivindica la
necesidad de pruebas tradicionales como el transito intestinal para el diagndstico del SAMS y la
necesidad de contemplar esta entidad como causa infrecuente de vomitos ciclicos.
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GASTROSQUISIS. A PROPOSITO DE UN CASO
A. Reparaz Pereira, C. Tamames Redondo, A. Avila Alvarez, E. Gonzdlez Garcia

Complejo Hospitalario Universitario De La Coruiia. Servicio De Neonatologia

La gastrosquisis es un defecto congénito del cierre de la pared abdominal a nivel paraumbilical
generalmente derecho, a través del cual se hernia fundamentalmente intestino delgado y grueso
que no estdn recubiertos por membrana alguna, a diferencia del onfalocele que si lo estd. Su
incidencia es de 1/10.000 recién nacidos vivos y estd aumentando. Probablemente su patogenia
es por interrupcion intrauterina de las arterias onfalomesentéricas derechas, con lesién e
isquemia de la pared paraumbilical. En ocasiones se asocia a otros defectos intestinales, sin
embargo, es rara la asociacién con anomalias en otros 6rganos. El principal factor de riesgo
asociado es ser madre joven. Se diagnostica en el 80-90% de los casos en las ecografias
prenatales, siendo posible su detecciéon a partir de la 14 semana. El contacto de la pared
intestinal con el liquido amnidtico produce engrosamiento e inflamacién de la pared intestinal
que dificulta la reintroduccién del intestino eviscerado, pudiendo incluso provocar un sindrome
compartimental abdominal si se reubican estas asas a presiéon. Ni el momento de finalizar la
gestacion ni la via por la que se lleva a cabo aumenta la morbimortalidad neonatal. El final de
estas gestaciones debe llevarse a cabo en un hospital terciario con unidad de cuidados intensivos
neonatales y equipo quirtirgico especializado.

CASO: Recién nacida de una mujer de 30 afios con antecedentes de anorexia y bulimia.
Diagnéstico prenatal en semana 13 de gastrosquisis fetal y oligoamnios moderado. Cesérea
programada en la semana 37+5. Ecograffas abdominal, cerebral, cardiolégica normales. Al
nacer se procede a intubacién e introduccion del contenido intestinal en silo de silicona.
Introduccién progresiva del contenido intestinal procediéndose al cierre de la pared abdominal a
los 6 dias de vida. Postoperatorio complicado con {leo paralitico, que resultdé en un
empeoramiento clinico, con fiebre y aumento de la distensién abdominal a los 36 dia de vida Se
interviene de forma urgente realizdndose ileostomia de descarga. Se restablece el trdnsito
intestinal a las 72 horas de la cirugia. Actualmente tiene 5 meses de vida tiene una pauta de
alimentacion y hébito intestinal normales.
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GLUCOGENOSIS TIPO 1B: A PROPOSITO DE UN CASO

S. Gonzdlez Gonzdlez, L. Gonzdlez Rodriguez, S. Ingerto Docampo, T. Gonzdlez Lopez, S.
Ferndndez Cebridn, A. Lopez Rodriguez, F. Martinén Sdnchez

Servicio De Pediatria. Complexo Hospitalario De Ourense

Introduccién: Las glucogenosis tipo I son enfermedades metabdlicas infrecuentes: 1/100.000, de
herencia autosémica recesiva. Se producen por un defecto genético en el sistema enzimdtico de
la glucosa 6 fosfatasa que bloquea las vias glicogenoliticas y gluconeogénicas y compromete la
produccién endégena de glucosa.

Caso clinico: Lactante de mes y medio que ingresa por fiebre de 40°C, rechazo de alimentacion,
vomitos y hepatomegalia. En los exdmenes complementarios se evidencia hipoglucemia,
procalcitonina de 22,4 ng/ml y hepatomegalia ecogréfica. Se diagnostica de sepsis y se trata con
ampicilina y gentamicina. Durante la evolucion se constata hipoglucemia tras corto periodo de
ayuno (4 horas). Con la sospecha glucogenosis se determina el dcido drico y lactato que estdn
elevados, observandose neutropenia mantenida a nivel de 200. Con estos datos se establece la
hipétesis diagnéstica de glucogenosis Ib, y se solicita estudio genético del gen SLC37A4 que
resulta homocigoto para el alelo c82C>T/p.R28C. Los padres son portadores del alelo. Se
consigue aceptable control metabdlico, con control de hipoglucemias, urato y lactato.

Comentarios: La glucogenosis Ib es una enfermedad rara, supone el 20% de las glucogenosis
tipo I. El diagndstico precoz es importante, dada la elevada morbimortalidad, tanto a corto plazo
por las infecciones recurrentes y riesgo de sepsis, como por las complicaciones a largo plazo
como retraso de crecimiento, episodios de gota, adenomas hepdticos, osteoporosis. El control
metabdlico y el tratamiento la neutropenia son claves para el prondstico de esta enfermedad.
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HEPATITIS COLESTASICA Y ESCARLATINA
A. Regueiro Garcia, R. Saborido Fiario, EJ. Gomez Costas, M. Lopez Rivas

Hospital Clinico Universitario De Santiago De Compostela

Introduccién: La escarlatina es una infeccién causada por cepas del Streptococo beta hemolitico
del grupo A productoras de toxina eritrogénica, generalmente tras infecciones de vias aéreas
superiores. Entre sus complicaciones se describe, como poco frecuente en la poblacién infantil,
la hepatitis con o sin ictericia. Presentamos el caso de un nifio que desarrollé hepatitis ictérica
en el curso de una escarlatina.

Caso clinico: Nifio de 7 afios de edad que ingresa por eritrodermia generalizada y fiebre. Cinco
dias antes se diagnosticé de faringoamigdalitis y escarlatina(Streptotest positivo) y se indicé
tratamiento con amoxicilina-clavulanico. Referia, ademas, desde el inicio del cuadro dolor
abdominal de tipo cdlico localizado en hemiabdomen inferior. Al ingreso presentaba buen
aspecto general, subictericia conjuntival, exantema macular rasposo generalizado con
componente descamativo en cuello, tercio superior del térax y flexura de codos, respetando el
tridngulo nasolabial; lineas de Pastia en axilas, codos y huecos popliteos y hepatomegalia de 4
cm bajo reborde costal. En la bioquimica sanguinea destacaba aumento de transaminasas (GOT
39 U1, GPT 188 UI/I,GGT 131 UI/l), aumento de bilirrubina total (2,8 mg/dl) a expensas de
bilirrubina directa (2,6 mg/dl), fosfatasa alcalina elevada (1147 UI/l), TTPA alargado (41 seg).
El ASLO estaba elevado (741 Ul/ml), la serologia de virus hepatotropos (Hepatitis A, B y C,
CMV, VEB, VHS, VVZ y Parvovirus B19) no demostré infeccion reciente y la ecografia
abdominal era normal. El paciente fue tratado con cefotaxima iv durante 3 dias y posteriormente
con cefadroxilo durante 5 dias. La evolucion ha sido favorable, remitiendo el exantema y el
dolor abdominal y normalizdndose progresivamente las enzimas hepaticas y los valores de
bilirrubina.

Comentarios: La hepatitis asociada a escarlatina es una entidad de la que existen escasas
referencias en la bibliografia, es autolimitada y habitualmente con resolucién completa tras el
tratamiento antibidtico.
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POLIPO E INVAGINACION, ;JUNTOS O SEPARADOS?

J. Gomez Veiras, M. Palacios, M. Garcia Gonzdlez, C. Marco, I. Somoza, M. Tellado, J.
Caramés, T. Dargallo, E. Pais, D. Vela

Servicio De Cirugia Pediatrica Del Complejo Hospitalario Universitario De A Corufa

Objetivos. La invaginacion intestinal es una de las causas mdas frecuentes de dolor abdominal
tipo cdlico en lactantes; en muchas ocasiones esta invaginacién es guiada por las presencia de
un polipo.

Material y métodos. Presentamos el caso de un lactante de 2 afios remitido a nuestro centro por
un cuadro invaginacién intestinal reducido mediante hidroenema en su Hospital de referencia. A
su llegada se encuentra asintomdtico sin embargo a las doce horas posteriores a su ingreso
comienza de nuevo con crisis de dolor tipo célico por lo que se decide realizar una nueva
ecograffa donde se evidencia una imagen compatible con invaginacién intestinal. Resultados.
Ante la clinica y la exploracién ecogréfica se decide realizacién de un nuevo hidroenema. Al
paso del enema a la altura de la zona donde la imagen ecografica sugeria una invaginacioén se
perfila una imagen pediculada que ocupa la préctica totalidad de la luz intestinal en probable
relacién con pélipo intestinal sin poder confirmarse la presencia de invaginacién a dicho nivel.
Se realiza colonoscopia en la que se extirpa un pdlipo a nivel del dngulo hepdtico en colon
ascendente.

Conclusiones. La imagen ecogréfica del pélipo es muy similar a la de la invaginacién lo que
llevé a confusion y sélo se pudo diagnosticar durante el enema. En este paciente no podemos
excluir que hubiera tenido una invaginacién en su Hospital de referencia. La similitud en la
imagen ecogréfica de un pdlipo de gran tamafio con la imagen en donut de la invaginacion
puede llevar a confusion diagndstica.

P54

221



L£X1 Congreso de la Sociedad de Pediatria de Galicia

222

TRICOBEZOAR GASTRICO GIGANTE

M. G° Glez, M. G Palacios, J. Gomez Veira, 1. Somoza Argibay, E. Pais Pifieiro, J. Caramés
Bouzan, T. Dargallo Carbonell, M. Gomez Tellado, D. Vela Nieto

Servicio de Cirugia Pediatrica. Complejo Hospitalario Universitario De A Corufia

INTRODUCCION: La presencia de tricobezoares gastricos es poco frecuente a pesar de que
1/2000 nifios sufre de tricotilomania y muchos de estos de tricofagia. El diagndstico suele
basarse en la presencia de una masa mévil en epigastrio asociada a vomitos y pérdida de peso.
Una historia clinica detallada nos orienta hacia el diagnéstico definitivo.

CASO CLINICO: Presentamos el caso de una paciente de 11 afios de edad con historia de
tricofagia desde los 6 afios asociada a onicofagia e ingesta de plastilina. Acudié a terapia
psicolégica con aparente resolucion del cuadro. En revision rutinaria por el pediatra se identifica
importante masa en epigastrio. La madre refiere en los udltimos meses nuevo episodio de
tricofagia con pérdida de peso y presencia de pelos en las heces. Ante la sospecha de bezoar
gdstrico se realiza ecograffa y trdnsito gastroduodenal que confirman el diagnéstico de
tricobezoar gigante. Debido a su gran tamafio se realiza laparotomia abierta con gastrotomia
extrayéndose tricobezoar de 836 gr. La paciente es dada de alta con seguimiento por psiquiatria.

CONCLUSIONES: Los tricobezoares gastricos en niflos son extremadamente raros siendo clave
en su diagndstico una historia clinica detallada.
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(ES EFECTIVA LA VACUNA DEL ROTAVIRUS EN MUESTRO MEDIO?
M. Bouzon Alejandro (1), F. Martinén-Torres (1), M. Lopez Sousa (1), M. Busto Cuifias (1), L.
Redondo Collazo (1), JM. Sdnchez Lastres (2), F. Alvez (1), JM. Martinon Sdnchez (1), y el

Grupo De Investigacion Rotacost (*)

Area Asistencial De Pediatria Del CHUS (1). Centro De Salud De Chapela (2)

Antecedentes y objetivos: Los datos existentes sobre la efectividad de la vacuna del rotavirus
(EVRYV) provienen principalmente de EEUU y estdn restringidos a la vacuna pentavalente (el
tinico producto con licencia alli desde el principio). Hemos calculado la efectividad de la vacuna
del rotavirus en Espaiia, donde las dos vacunas frente a rotavirus se encuentran disponibles
desde el 2007.

Métodos: Realizamos un estudio observacional prospectivo desde octubre de 2008 hasta junio
de 2009 en el que se incluyeron 682 niflos menores de 5 afos con gastroenteritis aguda (GEA)
atendidos en centros de atencién primaria (n=18), y en servicios de urgencias y plantas del
hospital (n=10) de varias dreas de Galicia y Asturias. En todos los pacientes incluidos se realizé
la prueba rdpida de deteccion del antigeno de rotavirus en heces mediante inmunocromatografia.
La efectividad global de la vacuna del rotavirus se estim6 como 1-OR después de comparar la
frecuencia de la vacunacion frente a rotavirus en pacientes positivos y negativos para rotavirus.
También se calcul6 la EVRV para prevenir el ingreso hospitalario.

Resultados: De los 682 nifios incluidos, 207 (30.4%) fueron positivos para rotavirus y 152
(22%) habian recibido al menos una dosis de la vacuna del rotavirus. Precisaron ingreso 163
pacientes (24%), de los cuales en la mayoria la causa de la GEA fue rotavirus (47.8% vs 14%)
(p<0.001). La EVRYV (después de al menos una dosis de la vacuna) para prevenir el ingreso por
GEA por rotavirus fue del 94.7% (IC 95%: 83-98.4%). Si un nifio tiene una GEA y estd
vacunado de rotavirus disminuye el riesgo de hospitalizacién un 44%, con un nimero necesario
de nifios a vacunar (NNV) de 4, aunque este resultado no es estadisticamente significativo
probablemente debido al pequefio nimero de pacientes con rotavirus.

Conclusiones: Estos son los primeros datos sobre la efectividad de ambas vacunas frente a
rotavirus en Espafna. La vacuna del rotavirus ha demostrado una efectividad extraordinaria en
Espaiia a pesar de la baja tasa de cobertura.

(*) Auspiciado por la Red Gallega de Investigacion Pedidtrica (ReGALIP — www.regalip.org) y
financiado por Fundacion MMA y Convenio Colaboracion Fundacion IDICHUS-Sanofi-
Pasteur
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APLASIA CUTIS EN UN CASO DE EPIDERMOLISIS AMPOLLOSA (SINDROME DE
BART)

D. Alvarez Demanuel, R. Romaris Barca, C. Granja Martinez, L. Pardo Garcia, A. Lema
Carril, A. Concheiro Guisan

Servicio De Pediatria, C.H.U. Vigo, Xeral Cies

CASO CLINICO: Recién nacida sin antecedentes familiares de patologia cutdnea y embarazo
sin incidencias. Parto eutdcico a término, peso 3.130 gr. En la exploracion presenta lesion
cutdnea erosiva en miembro inferior izquierdo que se extiende desde tercio distal del muslo
hasta dorso de pie incluyendo el primer dedo, siendo este de menor tamafio y carente de ufia. No
evidencia de otras lesiones cutdneas al nacimiento. Se realizan curas diarias de la lesién con
apositos de vaselina blanca bajo analgesia. Al 3° dia de vida presenta lesiones ampollosas a
tension en taldn de pie derecho y dorso del tercer dedo de la mano derecha que evolucionan a
erosién en pocos dias. Se realiza biopsia cutdnea que confirma el diagndstico de epidermolisis
ampollosa. La repitelizacion del defecto cutdneo fue completa en unos meses.

COMENTARIOS: La asociacion de ausencia congénita de piel, epidermolisis ampollosa y
alteraciones ungueales se conoce como sindrome de Bart. No todos los pacientes van a presentar
el cuadro completo. La aplasia cutis suele localizarse a nivel pretibial. La histologia de los
pacientes con sindrome de Bart corresponde al subtipo de epidermolisis distrofica dominante;
sin embargo otros subtipos de epidermolisis, algunas de ellas graves (subtipo Herlitz) se han
relacionado también con aplasia cutis. La epidermolisis ampollosa distréfica es aquella en la que
las ampollas se forman por debajo de la ldmina basal. Su forma dominante comienza en periodo
neonatal o de lactante con ampollas en zonas de presion o traumatismo que daran lugar a milios
o cicatrices hiperpldsicas y distrofia de las ufias. Son menos frecuentes las lesiones bucales.
Existe una forma transitoria en el que las ampollas cesan espontdmente en el primer afio de vida
y en general mejoran en la pubertad. Ante una aplasia cutis, es fundamental definir el subtipo de
epidermolisis por sus implicaciones prondsticas. En la biopsia cutdnea para la localizacion
exacta de la ampolla y por tanto para el diagndstico del subtipo es imprescindible la microscopia
electrénica o la inmunofluorescencia, mds facil de interpretar.
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CALIDAD DE VIDA EN NINOS DIABETICOS DEL COMPLEXO HOSPITALARIO DE
OURENSE.

S. Gonzdlez Gonzdlez, G. Novoa Gomez, L. Ocampo Fontangordo, N. Conde Lorenzo, F.
Martinon Sdnchez

Complexo Hospitalario De Ourense

INTRODUCCION: Por su elevada frecuencia, por la gravedad de sus complicaciones agudas y
crénicas y por los problemas asistenciales que plantea su complejo tratamiento, la Diabetes
Mellitus es una enfermedad de enorme interés. La calidad de vida relacionada con la salud es un
concepto multidimensional que incluye aspectos fisicos, psicolégicos y sociales que recoge la
percepcidn subjetiva de la propia salud.

OBIJETIVO: Evaluar la calidad de vida de los nifios con diabetes mellitus tipo 1 a seguimiento
en las consultas externas de Endocrinologia Pediétrica del Complexo Hospitalario de Ourense,
mediante la encuesta PedsQL Mdédulo sobre Diabetes Version 3.2 validada en espaifiol.

MATERIAL Y METODOS: Se realiza una encuesta (médulo especifico sobre diabetes) que
consta de 33 preguntas: sintomas de la diabetes (15 preguntas), barreras al tratamiento (5
preguntas), adherencia al tratamiento (6 preguntas), problemas (3 preguntas), comunicacién (4
preguntas). Participaron 28 nifios. Se analizaron ademads variables clinico-epidemiolégicas.

RESULTADOS: La media de edad fue de 11 afios (5,6 -16 afios). El 60,7% fueron nifios y
39,3% nifias. La media de edad del debut fue 6,84 + 3,35 afios. En cuanto a los antecedentes
familiares de Diabetes Mellitus tipo 1 el 25% tienen algiin familiar con la enfermedad. La
asociacion con otras enfermedades autoinmunes se dio en 2 de los 28 nifios (enfermedad
celfaca). La media de Hemoglobina glicosilada fue 7,5% +1 (5,7%- 9,8%). El 100% de los
niflos se trataban con insulina subcutdnea. La sensacién de hambre es bastante frecuente (71,5%
la respuesta a veces, a menudo y muchas veces). El 71, 4% no refieren tener cefalea muchas
veces y el 78,5% no presenta dolor abdominal casi nunca. En cuanto a si los nifios discuten con
sus padres o no sobre el cuidado de la diabetes el 53,6% nunca, el 7,1% casi nunca y el 25% a
veces. En la pregunta de si les cuesta hacerse controles de glucemia 19(67,9%) nunca tiene
dificultades. Con respecto a si les cuesta ponerse la insulina y realizar ejercicio fisico a 18 nunca
les cuesta. Si les cuesta calcular los hidratos de carbono, 9 (32%) no tienen problemas, 5 (18%)
casi nunca, 8 (28,5%) a veces y 6 (21%) casi siempre. Si le preocupan las complicaciones a
largo plazo de la enfermedad el 25% nunca, 14,5% casi nunca, 10,7% a veces, 21,5% a menudo
y 28,5% muchas veces. Las preocupaciones sobre si sus tratamientos estdn funcionando o no, un
82% les preocupa muchas veces o a menudo.

CONCLUSIONES: 1. La calidad de vida de los nifios diabéticos del drea sanitaria de Ourense
es percibida de manera global como satisfactoria. 2. No existe relacion entre la calidad de vida y
la edad de comienzo de la enfermedad. 3. La determinacién de hemoglobina glicosilada en
nuestro estudio no se demuestra que influya en la calidad de vida. 4. La preocupacién por el
futuro de su enfermedad en el nifio no es importante ya que la mitad no se plantean esta
cuestion.
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CUANDO UNA VISION MACROSCOPICA SANGUINEA ORIENTA UN DIAGNOSTICO

B. Pérez Mourelos, MA. Seoane Reino, CO. Vilas Vdzquez, M. Prat Roibds, C. Lopez Muinelo,
C. Garcia-Plata Gonzdlez, 1. Lopez Conde.

Servicio De Pediatria Hospital Xeral De Lugo

INTRODUCCION: La hiperquilomicronemia familiar es una dislipemia hereditaria, con patrén
de herencia autosémico recesivo, caracterizada por una hipertrigliceridemia grave por acimulo
de quilomicrones en plasma en ayunas. Su causa es el déficit de actividad de la enzima
lipoproteina lipasa (LPL) o de su cofactor la apoproteina C-II. Es un sindrome raro que afecta
por igual a ambos sexos.

CASO CLINICO: Varén de 15 dfas de vida que ingresa por fiebre y un vémito. Antecedentes
personales: padres sanos no consanguineos, cesdrea a término por desproporcion pelvi-fetal con
peso al nacer 3120 g. Alimentacién con férmula de inicio. Exploracién fisica: T* rectal 38,3°C,
higado palpable a 2 cm de reborde costal y soplo sistélico I/VI en borde esternal izquierdo.
Pruebas complementarias: - Hemograma: suero lechoso, hematocrito 30%. - Bioquimica:
colesterol 1542 mg/dl, triglicéridos 14816 mg/dl, resto normal. - Urocultivo: positivo para E.
Coli. - Ecocardiograma: foramen oval permeable de 2,5 mm. - Ante el hallazgo de plasma
lipémico se realiza estudio genético al nifio y sus padres confirmando el diagndstico de
hiperquilomicronemia familiar por déficit de lipoproteina lipasa, con dos mutaciones distintas
en el nifio, una en cada alelo del gen de LPL, heredadas de cada uno de los progenitores. Actitud
y evolucién: se pauta alimentacién con férmula adaptada con bajo contenido lipidico (con
dcidos grasos de cadena media). Seguimiento en consultas externas con introduccidon de
alimentacion complementaria de forma progresiva a los 6 meses (fruta, puré de verdura, carne
de pollo o pavo) con estabilizacién de cifras de triglicéridos (minima 684 mg/dl).

CONCLUSIONES: El diagnéstico de una enfermedad rara se produce en ocasiones de forma
casual. El estudio es importante para proporcionar consejo genético en futuras gestaciones,
puesto que los padres son asintomadticos y desconocian ser portadores de dicha mutacién. El
tratamiento es dietético, al inicio con férmula especial para lactantes con bajo contenido lipidico
y posteriormente dieta muy baja en grasas (con l4cteos desnatados, pescado blanco y azul y
carnes de pollo o pavo).
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ESTUDIO RETROSPECTIVO ACERCA DE CONSECUENCIAS NEONATALES DE LA
PREECLAMPSIA MATERNA

D. Cariizo Vdzquez, J. Fontenla Garcia, C. Granja Martinez, D. Alvarez Demanuel, M. Lorenzo
Martinez, L. Pardo Garcia, A. Concheiro Guisan, MS. Ocampo Cardalda, JR. Ferndndez

Lorenzo

Servicio de Pediatria. Hospital Xeral De Vigo

OBJETIVOS: Evaluar la repercusidon de la preeclampsia materna en el estado de salud de una
serie de neonatos y su evolucién ponderal frente a un grupo control.

METODOS: Estudio retrospectivo de los hijos de madres preeclimpticas nacidos en nuestro
centro en el periodo de estudio (2008) y de un grupo control (25 pacientes) nacidos sin
antecedente de preeclampsia.

RESULTADOS: 49 neonatos tuvieron antecedente de preeclampsia (1% del total). De estos,
28% nacieron prematuramente (1/3 con <32 semanas). El 45% precisaron ingreso (7% del
total). Un 27% de termino ingresaron, mayoritariamente, por bajo peso. Antecedentes
obstétricos: Tres gestaciones fueron mediante reproduccion asistida (donacién de ovocitos). La
mayoria controlé6 el embarazo. El 50% de las madres con parto prematuro sufrieron
preeclampsia grave. Se detectdé un retraso severo de crecimiento intrauterino en 8/14
preterminos y alteracion del bienestar fetal en 5/14 pretermino y 3/35 a termino. Morbilidad
neonatal: tres nifios precisaron maniobras de RCP. La complicacion hematolégica mds frecuente
fue poliglobulia (9/14 pretermino), seguida de trombopenia y neutropenia sin asociar sangrado
ni infeccidon. Complicaciones respiratorias en 8/14 preterminos y 5/35 termino. Hipoglucemia en
4/14 pretermino.Todos aquellos con alteracion del bienestar fetal presentaron distrés respiratorio
e hipoglucemia. La evolucién fue satisfactoria sin exitus y ecografia cerebral normal al alta.
Evolucién ponderal: Presentaron bajo peso 10/14 (70%) del grupo pretermino (20% en grupo
control) con peso medio al nacimiento de 1845 gr entre 32-36 semanas y 1044 gr en <32
semanas. El grupo control mostr6 pesos medios de 2158 gr y 1597gr. 9/35 a termino
presentaron bajo peso. En prematuros la tasa de lactancia materna exclusiva fue 23% y mixta
46% frente a 20% y 75% en grupo control. El catch up se produjo a los 11.2 dias de vida frente
a 11.9 dias del grupo control.

CONCLUSIONES: La preeclampsia tiene una importante repercusion neonatal con tasa
significativa de prematuridad e ingreso. Deben vigilarse mds los neonatos con pérdida de
bienestar fetal por riesgo de alteraciones silentes (hipoglucemia). Los 6ptimos resultados se
relacionan con el buen control obstetrico, deteccién precoz e indicacion del parto prematuro en
casos indicados. Las formas leves puede evolucionar a termino sin complicaciones. Presentaron
menor peso pero catch-up similar a otros prematuros. Hay menor tasa de lactancia materna que
precisard mayor apoyo.
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FISURA CERVICAL MEDIA: UNA PATOLOGIA CONGENITA INFRECUENTE
L. Perri; P. Taboada Santomil; A. Armas Alvarez; JM. Pradillos Serna; L. Rivera Chdvez; E.
Estévez Martinez; R. Méndez Gallart; P. Rodriguez Barca; A. Bautista Casasnovas, R. Varela

Cives

Servicio De Cirugia Pediatrica, Hospital Clinico Universitario De Santiago De Compostela

Objetivo y método: Dar a conocer un caso de fisura cervical media en una nifia de 2 afios, la
rareza de la malformacién y la importancia de su tratamiento temprano. Revisién de la historia
clinica y estudios anatomopatologicos.

Introduccién: La fisura cervical media es una anomalfa congénita muy poco frecuente. Fue
descrita por primera vez por el Dr. Lucshka en 1848 y en 1946 Ombredanne la describe en su
libro de forma detallada. Esta malformaciéon se presenta como una fisura con piel atrdfica,
cordén fibroso subcutdneo y el aspecto superior de la lesion aparenta una proyeccién en forma
de tetina, puede presentarse en cualquier sitio de la linea media anterior del cuello, desde la
mandibula al manubrio esternal, o puede terminar ciega. El origen embrioldgico es desconocido,
pero se sospecha que es una anormalidad de fusién mesodérmica con la participacién de los
arcos branquiales (segundo) entre la quinta y sexta semana de gestaciéon. La mayoria son
esporddicos, pero pueden encontrarse con fisuras de la lengua, labio inferior, mandibula o
hipoplasia de otras estructuras de la linea media.

Caso clinico: Nifa de 2 afios de edad, sin antecedentes de interés, que es remitida a nuestro
centro por lesion cervical media desde el nacimiento que dificulta la extension cervical, deforma
el maxilar inferior originando mal oclusién e impidiendo el cierre total de la boca. En la
exploracion fisica destaco una lesion en linea media cervical sin cobertura cutdnea que produce
retraccion del cuello con dificultad para la extension por la existencia de un tracto fibroso que
alcanza la cara interna del mentdn.; resto del examen fisico normal. Hemograma y coagulacion
sin alteraciones. Se procede a la disecciéon por planos de tracto fibroso de lesién cervical en
linea media, desde regién mentoniana hasta manubrio esternal y cierre cutdneo con doble "Z"
plastia, se envian muestras al S. de Anatomia patoldgica, de tejido pardo amarillento de aspecto
fibroso, que es informado como piel y tejido fibroadiposo sin alteraciones histopatoldgicas
significativas. La evolucién postoperatoria fue favorable. Con buen resultado estetico y
funcional en el seguimiento.

Conclusiones: La fisura cervical media es una anomalia muy poco frecuente, con una incidencia
del 1,7% entre todas las malformaciones cervicales. Se recomienda la escisiéon quirdrgica
temprana, al diagndstico, para evitar las contracturas del cuello o deformidades de crecimiento
del esternén o la mandibula, esto se logra mediante la extirpacion completa de la lesion.
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HIMEN IMPERFORADO COMO CAUSA DE MASA ABDOMINAL NEONATAL

J. Gomez Veiras, M. Tellado, M. Palacios, M. Garcia Gonzdlez, C. Marco, I. Somoza, J.
Caramés, T. Dargallo, E. Pais, D. Vela

Servicio De Cirugia Pediatrica Del Complejo Hospitalario Universitario De A Coruia

Nuestro objetivo es comunicar un caso clinico para manifestar una presentacién poco frecuente
de las masas vaginales y su posible relacién con las masas abdominales. Se trata de una paciente
recién nacida, que ingresa en el servicio de Neonatos trasladada desde su hospital,en su primer
dia de vida, por presentar atresia de es6fago y observarse una masa abdomino-pélvica en la
ecografia de abdomen, al tiempo que se objetiva una masa interlabial-vaginal, de aspecto
quistico. El diagnéstico diferencial de las masas interlabiales neonatales se establece entre:
ureterocele ectépico prolapsado, hidro-metrocolpos, prolapso uretral, quiste parauretral y
rabdomiosarcoma vaginal. La paciente es sondada en quir6fano, objetivindose que la masa-
quistica protruia desde la vagina, se incide dicha tumoracién extrayéndose un liquido claro, se
procede al destechamiento de dicho quiste. Se establece el diagnéstico de himen imperforado
como causa de hidro-metrocolpos. En la ecografia abdominal de control en el dia siguiente a la
intervencion la masa quistica abdominal habia desaparecido.
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INFLAMACION TESTICULAR EN UN NEONATO, A PROPOSITO DE UN CASO.

A. Reparaz Pereira, C. Tamames Redondo, A. Avila Alvarez E. Gonzdlez Garcia, N. Ferndndez
Sudrez

Complejo Hospitalario Universitario De La Coruiia. Servicio De Neonatologia

Las 3 causas mds comunes de escroto agudo en pediatria son la torsidn testicular, la epididimo
orquitis y la torsién de un apéndice testicular. Un escroto inflamado con transluminacién
negativa puede sugerir una torsion testicular, por ello se debe realizar una ecografia con doppler
y cirugia urgente para determinar la causa. La epididimo- orquitis es una entidad rara en la
época neonatal. Clinicamente se caracteriza por signos inflamatorios testiculares y aumento de
los reactantes de fase aguda. La ecograffa con doppler evidencia aumento del flujo vascular y
ecogenicidad alterada con una sensiblidad del 100% La epididimo-orquitis puede tener etiologia
viral, bacteriana o ser secundaria a anomalias urogenitales. Las anomalias anatomicas se asocian
sobre todo con infecciones bacterianas y nifios de menor edad; por este motivo, se debe realizar
ecograffa abdominal y ureterocistografia en estos pacientes. CASO: neonato de 17 dias sin
antecedentes perinatales de interés, ingresa por cuadro de irritabilidad, disminucién de la ingesta
y febricula. El despistaje infeccioso evidencia: PCR 9 mg/dL y PCT 22 ng/ml, analitica,
citoquimica de LCR y sedimento de orina sin alteraciones . Se inicia antibioterapia empirica con
ampicilina y gentamicina. Durante el ingreso se objetiva eritema, calor y tumefaccién indurada
escrotal izquierda. La ecografia testicular evidencia engrosamiento de epididimo izquierdo,
aumento del flujo vascular e hidrocele complejo con septos en su interior. Se afiade cloxacilina a
la antibioterapia previa y se realiza cirugia urgente que descarta torsion testicular. Se objetiva
hidrocele reactivo de aspecto turbio secundario a epididimoorquitis; se realiza lavado testicular
y se envia muestra para cultivo, en la que se aislan colonias de Citrobacter Freundii. EI
hemocultivo y urocultivo son negativos. En la ecografia abdominal y en la sonocistografia no se
objetivaron alteraciones.
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PARALISIS BRAQUIAL OBSTETRICA EN EL AREA SANITARIA DE FERROL
REVISION DE LOS ULTIMOS DIEZ ANOS

A. Torrado Chouciiio, R. Romaris Barca, A. Corrales Santos, I. Carballeira Gonzdlez, M.
Bocanegra Lopez, M. Santos Tapia, J. Luaces Gonzdlez, J. Fuentes Carballal, S. Seoane

Rodriguez, R. Ferndndez Prieto

C. H. Arquitecto Marcide. Ferrol

INTRODUCCION: la parilisis braquial obstétrica es una lesién debida a la distensién de las
estructuras nerviosas del plexo braquial durante el parto. La incidencia global se estima entre
0,3-3,6 por cada 1000 recién nacidos vivos. Se caracterizan por tener un buen prondstico,
resolviéndose un amplio porcentaje sin dejar secuelas.

OBJETIVOS: determinar la incidencia y los factores de riesgo asociados a la pardlisis braquial
obstétrica en nuestra Area Sanitaria. Se recogieron datos de 19 pardlisis braquiales entre los
afios 2000-2009, y se analizaron con el programa SPSS.

RESULTADOS: se diagnosticaron 19 pardlisis braquiales de un total de 12104 nacimientos,
siendo la incidencia de 1,57 por cada 1000 recién nacidos vivos. El parto fue a término en un
84,2% de los casos, siendo instrumentalizado con ventosa en el 57,9% del total. E1 57,9%
fueron varones, y el peso medio alcanzé los 3741 gr(+410). En cuanto al tipo de pardlisis fue en
un 63,2% izquierda y en un 84,2% superior (raices C5-C6). Se encontrd asociacién con otras
patologias siendo la de mayor frecuencia la fractura de clavicula con un 21,1% de los casos. Un
57.9% de los recién nacidos se recuperaron antes de los 6 meses, s6lo dejando secuela un
21,1%.

CONCLUSIONES: 1.Las parilisis braquiales obstétricas en nuestra Area Sanitaria tienen una
incidencia similar a la global. 2. Los factores de riesgo mas ampliamente descritos como: ser
varén, tener peso elevado para edad gestacional y parto instrumentalizado se confirman en
nuestra revision como los mds frecuentes, asi como el buen pronéstico de esta patologia. 3. El
hecho de haber encontrado un porcentaje mayor de pardlisis izquierda puede ser debido, en
nuestro caso, al reducido tamafio muestral.
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PELIOSIS HEPATICA SECUNDARIA A TRATAMIENTO HORMONAL

D. Caiiizo Vdzquez, M. Tallon Garcia, A. Collazo Alvarez, M. Ferndndez Sanmartin, A. Bao
Corral

Complejo Hospitalario Universitario De Vigo

Introduccién: La peliosis es una entidad patoldgica en la que existen numerosos quistes de
contenido hemadtico principalmente en higado y bazo. Se ha asociado a miltiples enfermedades
como la tuberculosis, enfermedades hematolégicas malignas, SIDA, inmunodeficiencia post-
transplante, asi como al uso continuado de esteroides, tamoxifeno, anticonceptivos orales,
alcoholismo...La patogenia no es bien conocida, aunque cldsicamente se decia que solo se
encuentran en aquellos érganos en los que estd presente el sistema monofagocitico, actualmente
se postula que cualquier érgano puede ser asiento de esta enfermedad.

Caso clinico: Paciente de 9 afios con antecedentes de Anemia de Fanconi en fase de aplasia
medular. Displasia renal bilateral, insuficiencia renal crénica, reflujo vesico-ureteral bilateral
grado III. Recibe tratamiento de soporte de la insuficiencia renal y androgénico con oximetolona
durante los tultimos 3 afios. Presenta cuadro de dolor abdominal localizado en hemiabdomen
derecho de 48 horas de evolucién y fiebre. En la exploracién fisica destaca leve afectacion del
estado general, palidez cutdneo-mucosa, micropetequias en tronco Yy estigmas de
hiperandrogenismo. Abdomen doloroso a la palpacién en hemiabdomen derecho con
hepatomegalia heterogénea. Pruebas complementarias: Hemograma: pancitopenia. Bioquimica:
destaca urea 118, creatinina 3.19 mg/dl, FA 351 UI/L, LDH 692 UI/L, PCR 146 mg/L, PCT
2.99 ng/ml. Marcadores tumorales negativos. Coagulaciéon normal. Cultivos para bacterias y
hongos seriados negativos. Serologias de Bartonella, VEB, Parvovirus, Herpes simple,VH6
negativos. CMV baja carga viral. Ecografia abdominal: muiltiples focos hiperecogénicos en
parénquima hepatico. RNM abdominal: hepatomegalia a expensas de multiples lesiones
intrahepdticas algunas de ellas con componente hemorrdgico y otras claramente quisticas
compatible con peliosis hepdtica. Evolucidon: mejoria clinica a las 24 horas del ingreso tras
inicio de tratamiento antibiético empirico y retirada del tratamiento hormonal.

Conclusién: Creemos recomendable la realizacion de ecografias abdominales seriadas durante el
tratamiento androgénico prolongado en pacientes con anemia de Fanconi, dado que estos
pacientes presentan un riesgo aumentado de desarrollar tumores hepéticos, tanto adenomas
como peliosis, ambos andrégeno-dependientes, con el objetivo de detectar dichas lesiones de
forma precoz, y proceder asi, a la retirada del tratamiento hormonal lo que generalmente
conduce a la disminucién del tamaiio de las lesiones.
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QUE ACTITUD DEBEMOS TOMAR ANTE UN NEVUS MELANOCITICO GIGANTE

M. Lorenzo Martinez, C. Granja Martinez, J. Fontenla Garcia, D. Caiiizo Vdzquez, L. Gonzdlez
Durdn. N. Balado Insunza.

Servicio De Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario De Vigo.

INTRODUCCION Los nevus melanociticos son proliferaciones benignas de melanocitos. Su
incidencia es variable, sobre el 1% en RN, incrementindose con la edad. Se clasifican en
congénitos o adquiridos, en funcién de si aparecen antes o después del primer afio de vida.
Nuestra finalidad es destacar la importancia del diagndstico precoz de estas lesiones, detectar las
posibles complicaciones asociadas y plantear una adecuada estrategia clinico-terapéutica.

CASO CLINICO. Recién nacido mujer, a término. Nacimiento mediante parto vaginal. PRN:
3300g. Sin antecedentes familiares ni perinatales de interés. En la exploracion fisica destaca una
lesiéon hiperpigmentada con zonas verrucosas y vello, que ocupa hemicara y hemicrdneo
derecho, respetando regién periocular y pabellén auricular, sugestivo de nevus melanocitico
congénito gigante. No otros nevus satélites. Resto de la exploracién dentro de la normalidad. Se
realizan ecograffa y RM cerebral, para descartar afectacion leptomeningea, y fondo de ojo,
siendo todos los estudios normales. Se solicita valoracion por Dermatologia, donde continuara
seguimiento ambulatorio, en coordinacién con nuestro servicio.

CONCLUSIONES. La incidencia del nevus congénito gigante es de 1/500.000 RN,
aproximadamente. El riesgo de malignizacién se estima en un 5-15% de los casos, y su
localizacién en linea media centrospinal puede asociarse a melanosis neurocutidnea. Por ello se
deben realizar técnicas de imagen, como la RM, para detectarlas precozmente. El tratamiento
puede ser quirdrgico, dermoabrasién, curetaje o laser, entre otros, y debe individualizarse en
funcién de los casos. Es imprescindible un correcto seguimiento de estos pacientes desde su
nacimiento y en la edad pedidtrica, puesto que un elevado nimero de los melanomas sobre
nevus congénitos, debutan antes de la pubertad.
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QUISTE TERATOIDE SUBLINGUAL

M. Prada Arias, A. Pérez Pedrosa*, A. Lema Carril, P. Ferndndez Eire, M. Montero Sdnchez,
R. Segade Andrade

Seccién De Cirugia Pedidtrica - Servicio De Pediatria. Servicio De Anatomia Patolégica*
Complejo Hospitalario Universitario De Vigo (CHUVI).

Introduccién. Los quistes dermoides sublinguales (QDS) son poco frecuentes. Se diferencian
tres tipos histolégicos, epidermoide, dermoide y teratoide, siendo este dltimo de especial interés
por su rareza y composicién, similar a un teratoma. Suelen detectarse inicialmente en nifios
mayores o adultos, pero pueden aparecer a cualquier edad y con frecuencia se confunden con
otros tipos de quistes intraorales mas frecuentes.

Caso Clinico. Niflo de 8 meses de edad con tumoracién sublingual derecha, asintomético y sin
antecedentes de interés. La ecograffa cervical muestra una imagen quistica con posible
contenido mucoso. Se interviene quirdrgicamente con la sospecha de rdnula, extirpdindose una
tumoraciéon pardo-amarillenta bien encapsulada. El estudio histoldgico informa de quiste
multilocular revestido por epitelio cilindrico ciliado de tipo respiratorio alternando con epitelio
escamoso de tipo epidérmico con apéndices cutdneos, hallazgos compatibles con quiste
dermoide de tipo teratoide. El postoperatorio transcurrid sin incidencias.

Discusion. Los QDS representan el 6,5% de todos los QD. La teorfa disontogénica es la mas
ampliamente aceptada para explicar su patogenia y postula que derivan de células
pluripotenciales ectodérmicas atrapadas durante la fusién de la linea media del 1° y 2° arco
branquial. El 48,1% de los pacientes son menores de 16 afios, con una edad media al
diagnéstico de 15,8 afios. El quiste teratoide representa un grupo especial, por su histologia,
compuesto de estructuras ectodérmicas, endodérmicas y en ocasiones mesodérmicas, y su
rareza, con escasos 20 casos recogidos en la literatura, la mayoria de ellos en nifios. Los QDS
suelen ser asintomdticos, aunque puede generar problemas en la masticacion y deglucion,
disfonia y disnea. Las pruebas de imagen (ecografia, TAC y RNM) son titiles pero no ofrecen
datos especificos que permitan un diagndstico preoperatorio seguro. La PAAF rara vez es
diagnéstica. El diagndstico diferencial incluye miiltiples entidades (rdnula, tiroides ectdpico
lingual, hemangioma/linfangioma, quiste del conducto tirogloso, quiste branquial, quiste del
duplicacidn intestinal, tumores benignos mesenquimatosos, tumores benignos y malignos de las
glandulas salivares). La exéresis quirtrgica es el tratamiento de eleccién, con improbable
recurrencia si se realiza una escision completa del quiste. Los QDS son lesiones benignas y su
malignizacién es una complicacion muy rara, con sélo 2 casos en adultos recogidos en la
literatura. A pesar de su rareza, el QDS debe ser considerado en el diagndstico diferencial de las
masas intraorales en los niflos a cualquier edad.
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SINDROME DE REGRESION CAUDAL UN RARO DEFECTO DEL TUBO NEURAL
MJ. De Castro, D. Dacruz, E. Gomez

Hospital Clinico Universitario De Santiago De Compostela

INTRODUCCION. El sindrome de regresién caudal (SRC) representa un continuum de
malformaciones congénitas, que incluyen desde la agenesia sacra hasta la fusién de los
miembros inferiores. Como posibles factores causales se barajan la diabetes materna, la
predisposicion genética y la hipoperfusion vascular. Los déficits motores y sensitivos son
paralelos a la severidad del defecto primario. Los pacientes con SRC presentan una alta tasa de
malformaciones urolégicas, principalmente rifién unico, reflujo vésicoureteral y vejiga
neurdgena.

CASO CLINICO. Primer embarazo de madre de 26 afios con obesidad mérbida e HTA. Las
serologias fueron normales y no referia hébitos toxicos. En la ecografia antenatal del tercer
trimestre se detecté un aumento del indice de translucencia nucal, un ductus venoso patoldgico
y taquicardia fetal. En la semana 25 se aprecia una pérdida de columna vertebral fetal y
miembros inferiores permanentemente flexionados. Se realizé amniocentesis, que fue normal.
Nace a término, mediante parto espontdneo de vértice, una nifia de 2410 gr de peso con llanto
espontdneo y buena vitalidad. En la exploracidn fisica se evidencia un pie derecho zambo
paralitico y un pie izquierdo con astrdgalo vertical congénito. A nivel de la columna vertebral
lumbar se observa una deformidad de consistencia 6sea a la palpacidn. Asimismo, los gliiteos
son hipopldsicos con pliegue intergliteo poco marcado y el orificio anal se encuentra en
posicioén anterior. El resto de la exploracién fisica es normal. Con el juicio clinico de defecto del
tubo neural se realiz6 una radiografia de columna vertebral, en la que se constaté una agenesia
sacra y de L5, asi como una vértebra en mariposa a nivel de D3. En la ecografia medular se
evidencié una terminacién brusca de la médula a nivel lumbar. La ecografia cerebral fue
normal. Posteriormente se realizé una resonancia magnética nuclear de craneo y de columna en
la que se confirmaron estos hallazgos y se observé un lipoma en filum terminal. La
electromiografia evidencia actividad voluntaria con ausencia de neurogenicidad en los musculos
de los miembros inferiores y esfinter anal, asi como disminucién de la actividad en tono basal
del esfinter anal, con conservacién de la actividad refleja y con trazados de caracteristicas
normales a la activacion voluntaria. Ante estos hallazgos se realiza el diagndstico de sindrome
de regresion caudal y se solicitan un ecocardiograma y una ecografia renal, que son normales.
El S. de Traumatologia procedié a la colocacién de yesos pelvipédicos correctores en las
extremidades inferiores y se solicitd seguimiento en consultas de Neurologia y Nefrologia
Infantil.

CONCLUSIONES. Debe valorarse precozmente el grado de afectacion de la columna vertebral
y las anomalias uroldgicas asociadas, pues son la principal causa de morbilidad. El tratamiento
es multidisciplinar, incluyendo el ortopédico, el neuroquiridrgico y el nefrourolégico.
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TUBULOPATIA Y ALTERACIONES OCULARES, ;QUE ASOCIA ESTAS DOS
ENTIDADES?

A. Sdnchez Castro, MJ. De Castro Lopez, M. Gil Calvo

Hospital Clinico Universitario De Santiago De Compostela

Introduccién: El sindrome de hipomagnesemia, hipercalciuria y nefrocalcinosis (HHN) es una
tubulopatia autosémica recesiva poco frecuente, por mutacioén de los genes CLDN17 y CLDN19
que codifican la proteina claudina, que regula la absorcién de calcio y magnesio en la parte
gruesa del asa de Henle. Este sindrome consiste en hipomagnesemia persistente por pérdida
renal de magnesio, junto con hipercalciuria y nefrocalcinosis progresiva con un deterioro
paralelo de la funcién renal que lleva a la insuficiencia renal terminal en edades tempranas .
Uno de lod signos mds caracteristicos del sindrome es la presencia alteraciones oculares en
grado variable.

Caso clinico: Se presenta el caso de una nifia de 3 aflos y 4 meses que presentaba dolor
abdominal difuso crénico y polidipsia. Como antecedente personal destacaba el diagndstico a
los 6 meses de edad de maculopatia bilateral de etiologia no aclarada, miopatia congénita
bilateral y ambliopfa orgdnica bilateral. Se realizaron exploraciones complementarias,
evidencidndose ecograficamente nefrocalcinosis, y en la analitica urinaria: proteinuria en rango
no nefrético e hipomagnesemia. Se deriva a la consulta de Nefrologia de nuestro centro tras
descartarse previamente patologia metabdlica, realizandose entonces el diagndstico de HHN con
alteraciones oculares, confirmdndose genéticamente con la mutacién homocigética en el codén
57 del gen CLDN19 del cromosomal. Se confirmé también que el padre era homocigético para
la mutacioén. Se instaurd tratamiento con magnesio, citrato potdsico e hidroclorotiazida, con
mejoria de la hipercalciuria,pero sin conseguir mejorar el magnesio, manteniéndose la paciente
asintomdtica, con funcién renal normal y nefrocalcinosis estable después de 2 afios de
seguimiento.

Conclusiones: Es importante tener presente éste sindrome en el diagndstico diferencial de un
paciente con nefrocalcinosis. La determinacién del magnesio sérico, una prueba no invasiva y
de coste bajo puede arrojar luz en el diagndstico de éste tipo de entidades. Nuestro paciente, que
presenta una mutacién en el codén 57 del gen CLN19, mantuvo una funcién renal normal
recibiendo tratamiento con hidroclorotiazida, magnesio y citrato potdsico, aunque debe
valorarse la evolucién a largo plazo.
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UTILIDAD DEL MICOFENOLATO EN EL SINDROME NEFROTICO IDIOPATICO
CORTICORRESISTENTE O CORTICODEPENDIENTE.

S. Ingerto Docampo, A. Rodriguez Do Forno, C. Portela Tdboas, L. Ocampo Fontangordo, F.
Martinon Sdnchez

Servicio De Pediatria. Complejo Hospitalario De Ourense

INTRODUCCION: Los pacientes con sindrome nefrético (SN) la dependencia a esteroides,
recaidas frecuentes e inmunosupresores obliga a su uso prolongado y recurrente. Estudios
recientes en SN corticodependiente/Recaidas frecuentes (SNCD/RF) y corticorresistente
(SNCR) tratados con micofenolato mofetil (MFM) observaron una disminuciéon de la
dependencia de corticoides. Asimismo el MFM la reduce la nefrotoxicidad de otras terapias
inmunosupresoras.

OBIJETIVO: Evaluar la eficacia del MFM en el tratamiento del SNCD y SNCR y su evolucién
tras la remision con corticoides segiin protocolo.

MATERIAL Y METODOS: Pacientes menores de 18 afios, diagnosticados de SNCD/SNCR
tratados con MFM en el Complejo Hospitalario de Ourense desde Enero 2006 al primer
semestre 2010. Total 6 pacientes, 5 de los cuales son CD y uno CR.

RESULTADOS:La distribucién por sexo: masculino 66,6% (n 4), sexo femenino 33,3 % (n 2).
Edad: <1 afio ninguno. 1 a 5 afios n 4. 6 a 10 afios nl. 11 a 15 afios nl. Tratamientos previos
83,3% (n5) ciclofosfamida. El 50% (n3) levamisol. El 33,3% (n2) ciclosporina. La duracién del
tratamiento con MFM varia desde 7 meses hasta 4 afios y medio. Observamos que la terapia con
MFM reduce considerablemente el nimero de recaidas presentdndose en 2 casos. Estas se
trataron con minibolos de metilprednisolona permaneciendo uno (SNCR) con proteinuria en
nivel nefrético. Se realizé biopsia en 2 pacientes: uno lesién por cambios minimos (SNRF) y
otro glomeruloesclerosis focal y segmentaria (SNCR) Se observa una disminucién de la dosis
necesaria de corticoide tras la introduccién del MFM. Dosis media previa era de 21,2 mg/dia y
tras MFM 3,6 mg/dia. Un paciente en remision estd con MFM como terapia tnica. Efectos
adversos previos por corticoides: Cushing iatrogénico 100% (n 6). Osteopenia-osteoporosis
66,6% (n 4), glaucoma 33,3% (n 2), alteraciones de conducta 33,3 % (n 2), estrias cutdneas
16,6% (n 1). Tras MFM vy reduccién de corticoides permanece uno con estrias y otro con
osteoporosis. Previo al MFM dos presentaban HTA. Solo uno de ellos permanece con terapia
antihipertensiva (SNCR). Actualmente el 83,3% (n 5) se encuentra en remisién total. Solo uno,
el SNCR, presenta proteinuria persistente en nivel nefrético. Ausencia de efectos secundarios
con MFM excepto molestias digestivas en 2 pacientes. Se resolvieron espontdneamente.

CONCLUSIONES. La eficacia del MFM en esta serie con los datos actuales, es del 100% en el
SNCD/CR. Generalmente se mantuvo asociado con corticoides a dosis bajas minimizdndose as{
sus efectos secundarios. La ausencia de nefrotoxicidad y su eficacia terapéutica de MFM como
farmaco de primera linea en la terapia de SN.
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USO ADECUADO O INADECUADO DEL SERVICIO DE URGENCIAS PEDIATRICAS
DEL AREA SANITARIA DE VIGO

D. Garcia Arufe**, C. Garcia-Cendon*, B. Cortés Osorio**, A. Amado Puente**, MA Carballo
Silva**, A. Taborda**, G. Suarez**

*Atencion Primaria Vigo, **Complexo Hospitalario Universitario De Vigo

Introduccién Se pretende describir el perfil del usuario y determinar su motivacién para visitar
el servicio de urgencias hospitalarias por iniciativa propia.

Metodo Se elabord un cuestionario que se aplicé por seleccién consecutiva a los pacientes que
podian esperar asistencia, durante una semana de noviembre de 2008.

Resultados Respondieron al cuestionario 161 pacientes. Acudieron por iniciativa propia el
78.,9% de los encuestados. De éstos, el 39,8% fueron menores de 2 afios, 22,4% entre 2-5 afios,
20,5% de 5-10afios y 17.4% mayores de 10 aifios, hallindose diferencias significativas
(p<0,000) . EI 78,3% tenian atencién pedidtrica en su centro de salud en horario de mafiana y el
62,1% de los padres afirmaban que este horario era compatible con su horario de trabajo. El
80,7%, consideraban que el coste de la consulta al servicio de urgencias oscila entre 50-100
euros. El 55,9% de los familiares encuestados, pensaban que el motivo de consulta era algo
leve. La preferencia por acudir directamente a urgencias era, en un 49,1%, porque la familia
consideraba que era necesaria alguna prueba complementaria no disponible en el centro de salud
y un 57,8% porque era una hora o dia de la semana en la que no recibfan atencién primaria en su
centro de referencia. El 91,3% eran conocedores de que debian ir primero a un centro de
atencion primaria previo a la consulta en el hospital.

Conclusiones Un alto porcentaje de los pacientes que acuden al servicio de urgencias
hospitalarias lo hacen por iniciativa propia, sin un triage en atencién primaria previo, aun siendo
conocedores de que no estdn haciendo un uso adecuado del servicio. La edad inferior a los 2
aflos parece ser un factor que condiciona una mayor consulta en los servicios de urgencias.
Consideramos que son necesarios mds estudios sobre el consumo de los servicios sanitarios,
intervenir modulando el uso racional de los mismos y adaptar la oferta a la necesidad expresada.
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