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15:00 h.

16.30-17:30h.

17:30-18:00 h.

18:00-19:30 h.

19:30 h.

20:00 h.

20:30 h.

APERTURA SECRETARIA/ ENTREGA DOCUMENTACION

SESIONES SIMULTANEAS DE COMUNICACIONES Y POSTERS

Ver indice de sesiones

CAFE

MESA REDONDA:

“AVANCES EN TECNICAS DIAGNOSTICAS EN PEDIATRIA”
(Auditorio)
Moderador: Dr. Fernandez Lorenzo, José R. (H.C.U. de 1igo)

“Diagnoéstico por imagen en Cardiologia Infantil”
Ponente: Dr. Rueda Nufiez, Fernando (C.H.U. de A Coruiia)

“Avances recientes en el diagnéstico por la imagen”
Ponente: Dra.Lifiares Paz, Mercedes (H.C.U. de Santiago)

“Avances en el diagnostico de enfermedades congénitas del metabolismo”
Ponente: Dra. Couce Pico, Maria luz(H.C.U. de Santiago)

INAUGURACION OFICIAL
(Auditorio)

CONCIERTO PEDIATRICO DE BIENVENIDA
(Auditorio)

COCTEL DE BIENVENIDA
(Auditorio)



10 Libro de Restimenes

09:00-10:30 h. SESIONES SIMULTANEAS DE COMUNICACIONES Y POSTERS

Ver indice de sesiones

10:30-12:00 h. MESA REDONDA:

“ACTUALIZACIONES EN PEDIATRIA”
Moderador: Dr. Pardo Vazquez, Jerénimo J. (C.H.U. de A Corusia)

“Muerte subita cardiaca en la edad en la edad pediatrica”
Ponente: Dra. Garcia Hernandez, Irene (C.H.U. de A Coruiia)

“Enfermedades reumaticas en la infancia”
Ponente: Dr. De Benito Basanta, Lorenzo (H. Xeral de 17ig0)

“Inmunoterapia con alimentos: situacién actual”
Ponente: Dra. Alonso Lebrero, Elena (H. Gregorio Maraion. Madrid)

12:00-12:30 h CAFE

12:30-13:30 h. CONFERENCIA DE CLAUSURA
(Auditorio)

“Estrefiimiento créonico en pediatria. Viejos dogmas y falsos mitos”
Moderador: Prof. Dr. D. Rafael Tojo (Catedritico de Pediatria U. de Santiago)
Ponente: Dr. Solar Boga, Alfonso (C.H.U. de A Coruiia)

13:30 h. CLAUSURA'Y ENTREGA DE PREMIOS
(Auditorio)

14:00 h. ASAMBLEA
(Auditorio)

14:45 h. ALMUERZO DE TRABAJO

(Pazo Do Monte)
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17:00 h.

TALLERES
(Aulas de simulacién del Hospital Naval del CH.U.F.)

TALLER DE DIABETES INFANTIL
Dra. Santos Téapia, Maravilas (C.H.U. de Ferrol)
Dra. Torrado Choucifio, Adriana (C.H.U. de Ferrol)
Dra. Prado Carro, Ana M. (C.H.U. de A Corniia)

TALLER DE CASOS CLINICOS DE DERMATOLOGIA PEDIATRICA
(sesidn interactiva)

Dr. Monteagudo Sanchez, Benigno (C.H.U. de Ferrol)

Dra. De las Heras Sotos, Cristina (C.H.U. de Ferrol)

TALLER CANALIZACION ViAS VENOSAS CENTRALES E
INTRAOSEA

Dr. Luaces Gonzalez, José (C.H.U. de Ferrol)

Dra. Romatfs Barca, Rosa (C.H.U. de Ferrol)
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DIAGNOSTICO POR IMAGEN EN CARDIOLOGIA INFANTIL

Fernando Rueda Nufiez
Unidad de Cardiopatias Congénitas. Servicio de Pediatria (CHUAC)

Durante afios y debido a su variada complejidad anatémica y funcional, el estudio de las cardiopatias
congénitas ha supuesto un reto que ha ocupado a especialistas de distintos ambitos. La exploracion
fisica, radiografia convencional y el electrocardiograma, complementados con el estudio
hemodinimico mediante cateterismo cardiaco, fueron las herramientas fundamentales en el
desarrollo de la cardiologfa infantil clinica hace 30-40 afios.

La posterior aparicién de la ecocardiografia y su progresivo desarrollo mediante la implementacion
progresiva del modo M, estudio 2D y doppler espectral y color, supuso un hito en la comprension,
clasificacion y estudio de las cardiopatfas congénitas. Su eficacia diagnostica, unido a la ausencia de
efectos adversos y accesibilidad, hicieron que el estudio ecocardiogrifico, en las ultimas décadas del
siglo XX, pasara a ser una pieza bésica en el estudio del paciente con cardiopatia congénita. Ademas,
permitié disminuir considerablemente la necesidad de radiografias convencionales, y de igual forma
los cateterismos quedaron relegados al estudio propiamente hemodinidmico (gasto, presiones y

resistencias) y al ambito intervencionista que ha tenido un gran auge en los dltimos afios.

En la década de los 90 se incorporaron como herramientas diagnodsticas la tomograffa axial
computarizada (TC) y la resonancia magnética (RM), que suponen una ventaja evidente en el estudio
de pacientes con anatomfa compleja, mala ventana ecografica y estudio funcional del ventriculo
derecho. En la actualidad se estin desarrollando nuevas mejoras en ambas técnicas dirigidas a la
resolucién de los artefactos propios de estas técnicas, al descenso en la dosis de radiacién (T'C), a la
evaluacion de flujos preferenciales (RMN) y aumento de la resolucion (TC y RMN). En la siguiente

tabla se exponen los pros y contras de estas técnicas

Ventajas Desventajas

TC Tiempo de adquisicién corto Necesidad de radiacién

Escasa o nula sedacion
Alta resolucion espacial

Evaluacion otras estructuras

Uso de contraste
Precisa coordinacién con el mismo
Ausencia de informacion funcional

Artefactos de imagen

Resonancia

No radiacion

Amplio campo de estudio
Informacion funcional

Evaluacion otras estructuras

No depende de coordinacién con

contraste

Tiempo de adquisicién prolongado
Entorno hostil a elementos metalicos
Necesidad de anestesia
Incompatibilidad relativa con MP
Artefactos de imagen

Peor resolucion espacial
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La dltima década se ha caracterizado por un imparable desarrollo tecnolégico en el campo digital,
que se ha trasladado a una mejora importantisima en 1) las plataformas basicas de los distintos
aparatos, 2) las posibilidades de postprocesado, y 3) la universalizacion de la filosofia de trabajo 3D.
En este dltimo apartado hay que destacar la posibilidad de la impresién 3D de modelos treales o
recreaciéon de modelos holograficos a partit de informaciéon obtenida mediante técnicas

convencionales, como el TC o la RM.

A pesar de la espectacularidad de las nuevas formas de exposicién, en mi opinién el avance mas
importante estd encaminado a la integracién de las distintas modalidades de imagen entre si, por
ejemplo con la posibilidad de incorporar el resultado de estudios de TC o RM dentro de la sala de
hemodinamica, o la simultaneidad del eco 3D en la escopia en tiempo real.

En la ponencia, objeto de este resumen, se repasaran brevemente las recientes innovaciones y el
estado actual de todas estas técnicas, haciendo especial hincapié en las referidas a la ecografia y la

hemodinamica en la que el autor tiene una experiencia mas directa y que se resumen a continuacion
Ecografia

A pesar del tiempo transcurrido desde su aparicion sigue siendo la técnica de estudio mas utilizada.
Entre las principales ventajas destacamos su accesibilidad, la rentabilidad desde el punto de vista
economico, la posibilidad de estudio en situacién real (sin anestesia) y la gran definicién de imagen
especialmente en nifios pequeflos y neonatos. Igualmente existen desventajas como ser una técnica
operador dependiente tanto en su obtencién como en el andlisis y estar muy limitada en casos de
mala ventana

Las mejoras mas significativas en los ultimos afios se pueden resumir en:

- Mejora en los sistemas de transmisién, almacenamiento y revision de imagenes: hace 20
afios los sistemas de transmision eran locales y el almacenamiento de los estudios era solo
en formato analégico (papel o video). En estos momentos es posible la transmision de
imagenes en tiempo real a distancia y su almacenamiento en formato digital mediante la
utilizaciéon de programas especificos, que facilitan el estudio de la evolucién del paciente y
ademds permiten un analisis estadistico y la generacién de informes. Esto permite 1)
coordinar el trabajo interhospitalario, evitando el traslado innecesario de los pacientes, 2)
facilitar el seguimiento de cada paciente y facilitar los estudios en cada patologia especifica

- Disefio de aparatos mas pequefios y ergonémicos, lo que facilitan el trabajo especialmente
en el ambiento de criticos

- Desarrollo tecnolégico tanto de los sistemas de emisiéon de ultrasonidos como del
procesado de la imagen. En este apartado hay que destacar el desarrollo del doppler tisular,
los algoritmos de postprocesado en el estudio de la funcién cardiaca (strain-rate, speckel) y

la aparicién de nuevas sondas que han permitido el desarrollo de la ecografia 3 y 4D.
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Cateterismo cardiaco

Los estudios hemodindmicos consisten en la introduccién de catéteres dentro del sistema
cardiovascular con el objetivo de realizar estudios diagnésticos o llevar a cabo alguna intervencion.
En esos momentos su realizacion se realiza no solo en la sala de hemodindmica sino también en
otros lugares como el quiréfano o las unidades de cuidados intensivos. Clasicamente las principales
desventajas de los cateterismos son la necesidad de someter al paciente a una radiacién ionizante, la
administracién de un contraste nefrotoxico, la frecuente necesidad de anestesia y las limitaciones y
riesgos del acceso vascular.

Las modernas salas de hemodinamia son salas digitales, con sistemas automatizados e
individualizados de célculo de la dosis de radiacién. Un hemodinamista entrenado puede y debe
disponer las modificaciones necesarias para lograr una significativa disminucién de la dosis de
radiacién. Asi mismo se dispone de contrastes de menor osmolaridad y en el caso de los neonatos y

modernas salas se pueden utilizar dosis aun menores de contraste mediante su dilucion.

En los ultimos afios se han introducido la Angiografia rotacional y la Reconstruccién 3D como

importantes novedades en el estudio hemodinamico.

El concepto es sencillo: La angiografia cldsica es una técnica de cateterismo basada en la inyeccion
de una dosis de contraste a una velocidad y presion definida mientras se produce una emision de
radiacién por un arco que a su vez dispone de un receptor. Gracias a ella podemos estudiar con gran
precision estructuras cardiacas y adyacentes, y por tanto, definir la anatomia * la funcién de las
mismas. El receptor del arco es capaz de transformar las modificaciones que sufre el haz de radiacion
tras atravesar el cuerpo en una imagen digital. La administracion de contraste, que es radio-opaco, va
a ayudar a definir con gran precision la anatomia de las estructuras vasculares en dicha imagen. Sin
embargo, el estudio estd limitado a un plano de proyecciéon predefinido por la posicién del arco.
Obtenemos por tanto, varias imagenes de una estructura desde el mismo angulo de visién a lo largo

del tiempo de exposicion.

| - JEE.

Emisor Detector Imagenes

En la angiografia rotacional, de forma similar a la clasica hay una inyeccién de una dosis de
contraste, a una velocidad y presién definida mientras se produce una emisién/recepciéon de
radiacién por un arco, pero en este caso el arco esta girando durante el tiempo de inyeccion. El giro
se produce a lo largo de un angulo predefinido por el operador. De esta forma se obtienen multiples
planos de proyeccién con la misma dosis de radiacién y contraste. Tenemos por tanto, imagenes
consecutivas desde multiples angulos de vista a lo largo del giro predefinido del arco.
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Emisor Detector Imagenes

En la reconstruccion 3D el arco gira de forma similar a la angiograffa rotacional pero en este caso el
detector integra las imagenes obtenidas en una matriz volumétrica y de esa forma genera un volumen
de informacién. Cada uno de los elementos de la matriz se llama voxel. Para esto no es necesatio
girar 360°, pero al menos necesita un minimo de 180°. Basicamente se puede comparar al resultado
de un TAC de un tnico detector.

Mediante algoritmos de postprocesado y diversas herramientas de presentacién se pueden obtener
imdgenes en infinitos planos de proyeccion, medir estructuras y simular implantes de protesis o

injertos. Todo ello con la misma dosis de contraste y radiacion.
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Al

v |

Emisor Detector

Volumen N

Proyecciones "«
Medidas
Simulaciones

Al ser una técnica de nueva aplicacién todavia no estan claramente establecidas sus indicaciones,
pero claramente estatfa indicada en
- estudio de lesiones de anatomia compleja, especialmente en salas monoplanos.
Ejemplos
O ramas pulmonares
O  conexiones cavopulmonares
o  colaterales sistémico pulmonares
o  malformaciones arteriovenosas
O  coartacioén de aorta
- cuando se precise obtener informacién simultinea de estructuras vecinas
o  malformaciones bronquiales
o  coexistencia de lesiones en las circulaciones derecha e izquierda
- en pacientes con insuficiencia renal o en general cuando se quiera limitar al maximo la
utilizacién de contraste

Las principales ventajas serfan:

1) Disponer de todas las proyecciones posibles con una sola inyeccion de contraste y dosis de
radiacién. Incluso algunas de estas proyecciones serfan imposibles de realizar en la sala ya
que el arco colisionatfa con la mesa.

2) Aumenta la seguridad y eficacia en la toma de decisiones diagnésticas y en la planificacion y
ejecucion de las intervenciones ya que sabremos cual sera la mejor posicion del arco o del
paciente para trabajar

3) Se obtiene informacion cardiaca y extracardiacas que puede ser util en andlisis posteriores.
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Por el contrario, las principales desventajas serfan

1) Al ser un tiempo de adquisicién relativamente largo existe un riesgo alto de artefactos
(movimientos del paciente, respiracion, lavado por la sangre)

2) Existe una curva de aprendizaje especialmente en la adquisicién, reconstruccién y
presentacion

3) Algunas herramientas no se pueden utilizar en todos los modelos de sala de hemodinamica
Bibliografia

- Fagan T, Kay ], Carroll ] and Neubauer A. 3-D Guidance of Complex Pulmonary Artery Stent Placement
Using Reconstructed Rotational Angiography With Live Overlay. Catheterization and Cardiovascnlar Interventions
(2012) 79:414-421

- Steinmetz M, Preuss HC, Lotz ]. Non-Invasive Imaging for Congenital Heart Disease — Recent Progress in
Cardiac MRI (2012) ] Clin Exp Cardiolog S8:008.
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AVANCES RECIENTES EN EL DIAGNOSTICO POR IMAGEN

Dra. Lifiares Paz, Mercedes
Hospital Clinico Universitario de Santiago de Compostela

Aunque el diagnéstico por imagen es reciente dentro de la historia de la Medicina (la primera imagen
radiolégica es del afio 1895), en las dltimas décadas ha experimentado un desarrollo exponencial

gracias a los multiples avances tecnolégicos que se han producido.

La importante mejora que han experimentado los equipamientos y los materiales de contraste nos
han permitido aumentar la resolucién espacial obteniendo estudios con mayor detalle anatémico a la

vez que reducimos la dosis de radiacion a nuestros pacientes.

Ademas el diagnéstico por imagen ha dejado de ser puramente anatéomico adentrindose en el
conocimiento de la composiciéon (espectroscopia, difusion,...) y funcionamiento (DTI, Cine RM,

perfusion,...) de los 6rganos y tejidos.
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AVANCES EN EL DIAGNOSTICO DE ENFERMEDADES
CONGENITAS DEL METABOLISMO

M* Luz Couce
Servicio de Neonatologia. Unidad de Diagndstico y Tratamiento de Enfermedades Metabilicas Congénitas.
Servicio de Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela.

0s avances tecnologicos estan revolucionando nuestra aproximacion a la evaluacién del riesgo
L t 16 gt tan revoluci d tr: roximaci 1 luacion del ri
genético de enfermar, a la deteccién y prevenciéon de las enfermedades y a la terapia dirigida

cumpliendo el compromiso de la medicina personalizada.

Las Enfermedades Congénitas del Metabolismo suponen algo mas del 10% de todas las

enfermedades raras en las que hay que tener en cuenta:

v' En algunas de ellas su deteccién precoz permite que cuando se detecten estén
asintomaticos y que con un tratamiento precoz no se desarrollen sintomas, que pueden
suponet graves secuelas a nivel neuroldgico y/o de otros sistemas e incluso un compromiso
vital. Ademas el cribado neonatal para la deteccién precoz de enfermedades metabdlicas
nos permite conocer mejor la historia natural de estas enfermedades y asi comprender

mejor sus bases fisiopatoldgicas.

v" Son enfermedades en las que se produce generalmente una alteracién bioquimica con
metabolitos anormalmente acumulados en fluidos biolégicos y tejidos, por lo que es
fundamental que haya biomarcadores que nos permitan una mejor deteccién y control de
estas enfermedades.

v Ademis, son enfermedades de base genética, a veces debidas a la alteracién de un gen, pero
otras veces hay varios genes involucrados por lo cual para su diagnéstico es preciso el
avance de nuevas tecnologias genéticas, como se estia produciendo en estas enfermedades.
De hecho la Unién Europea marcé como objetivo que antes del 2020 deben estar

identificados todos los genes causantes de Enfermedades raras.

Sefialaremos teniendo presente lo sefialado como principales avances en técnicas diagndsticas en las
enfermedades congénitas del metabolismo:

-La espectrometria de masas en tandem (MS/MS), que nos permite realizar el cribado
neonatal ampliado de varias aminoacidopatias, acidurias organicas, defectos del ciclo de la urea,
defectos de la B-oxidacion de acidos grasos, defectos del metabolismo de hidratos de carbono.

Fue en la década de los 90 cuando a raiz de la publicacién de Millington se incorpora la MS/MS en
algunos programas de cribado convirtiéndose en la herramienta mas poderosa que ha aparecido en

los dltimos 20 afios en el campo del diagnéstico neonatal de los ECM por tratarse de un sistema de
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gran versatilidad, sensibilidad y alta capacidad de andlisis que ha permito expandir el cribado al
realizar la medida simultinea de vatrios metabolitos y hacer casi realidad el concepto ideal para el
cribado de : 1 muestra = multiples diagnésticos.

Con el desarrollo de esta técnica se estan implementando cada vez mas pruebas de segundo nivel que
permitan una mayor especificidad y redunde en un menor n° de falsos positivos.

Ademids es posible el cribado de nuevas enfermedades como las inmunodeficiencias,
hemoglobinopatias que se iniciaran en breve en nuestro cribado neonataljunto con la deteccién de

otras enfermedades metabdlicas.

-Biomarcadores bioquimicos: las enfermedades metabdlicas se deben generalmente a una
deficiencia enzimatica que hace que se acumulen metabolitos anémalos y no se desarrollen otros que
pueden ser necesarios para el organismo y haya que suplementar. Varios de estos metabolitos pueden
ser utiles como marcadores bioquimicos tanto para su diagnéstico como para su pronostico
evolutivo. Ejemplo de ello es la enfermedad de la orina de jarabe de arce donde los niveles evolutivos
de leucina son determinantes en su pronéstico. Antes su deteccién se hacia siempre por
cromatografia de intercambio i6nico previa extraccion en sangre periférica de la muestra, pero es
posible también analizarla en papel por el mismo método con proceso previo de elucién y
desproteinizacién con acido tricloracético al 3%., con lo que ello representa: que los afectados,
familias puedan enviar directamente la muestra al Laboratorio de Metabolopatias tomada en muestra
capilar ante cualquier evento que consideren, lo que redunda en un mayor control y una mejor

evolucion de estos pacientes.

- Paneles de secuenciacion masiva: Constituye una herramienta poderosa para el diagnéstico de
enfermedades genéticas humanas tanto mendelianas como complejas, estd revolucionando el
diagnéstico de las enfermedades raras.

El reto actual es la identificacion del gen responsable en Enfermedades Metabolicas Hereditarias
genéticamente heterogéneas de forma eficiente y sostenible. Los paneles de secuenciacién masiva
permiten el desarrollo y optimizacién de andlisis simultaineo de conjuntos de genes que se agrupan
por enfermedades con gran solapamiento clinico o enfermedades con solapamiento bioquimico.

En nuestra Unidad Metabdlica estan implementados en el momento actual 17 paneles de
secuenciacién masiva relativos a enfermedades metabdlicas, neurometabdlicas, neurolégicas (Fig. 1).
Los resultados se deben analizar conjuntamente por clinicos y genetistas,Son necesarios personal de
laboratorio y clinicos especializados en las enfermedades que se analicen para poder evaluar con
criterio diagnostico los cambios detectados.
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Figura 1. Paneles de secuenciacién masiva implementados en la Unidad Metabodlica del CHUS.
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MUERTE SUBITA CARDIACA EN LA EDAD PEDIATRICA

Dra. Irene Garcia Hernandez
Cardiologia Infantil. CHUAC

INTRODUCCION

La definicién de muerte subita es una muerte natural que ocurre instantineamente o dentro de la
primera hora desde el comienzo de los sintomas, en un paciente con enfermedad previa conocida o
sin ella, pero que el momento y la forma de la muerte son totalmente inesperados. Los tres términos
en los que se apoya cualquier definiciéon de muerte subita son: natural, inesperada y rapida. Desde el
punto de vista epidemioldgico, es util extender el tiempo limite para la muerte biolégica a 24 horas
después del comienzo de un proceso patoldgico que puede conducir a un afio irreversible que

ocasione el fallecimiento.

La muerte subita en edad infantil es un problema importante en este grupo de edad en los paises
desarrollados y con gran impacto en la sociedad, la familia y el ambito médico. Ante un caso de
muerte subita infantil surgen multiples preguntas en busca de una posible respuesta: ¢qué pasé?, spor
qué ocurrio?, ¢se pudo evitar de alguna manera?, ¢podra repetirse dentro de familia?. El estudio de
un caso de muerte subita debe dirigirse a tratar de solucionar todas esas dudas identificando la
enfermedad subyacente, determinando si se trata de una patologia hereditaria y detectando a los
individuos en riesgo para su seguimiento y tratamiento. No es un proceso sencillo, pues engloba el
trabajo conjunto de forenses y patélogos, clinicos, especialistas en arritmias y enfermedades cardiacas
hereditarias etc y precisa de un trabajo meticuloso y coordinado entre los distintos profesionales.

CAUSAS DE MUERTE SUBITA EN LA EDAD PEDIATRICA
Sindrome de la Muerte Subita del Lactante

En la primera etapa de la vida aparece el Sindrome de la Muerte Subita del Lactante (SMSL), que se
define como: “muerte subita de un nifio de menos de un afio de edad, que ocurre aparentemente
durante el suefio y que permanece sin explicacién después de la realizacién de una minuciosa
investigacion post mortem, que incluye la practica de la autopsia, examen del lugar del fallecimiento y

revision de la historia clinica”.

El promedio de edad de las muertes por SMSL esta en las 11 semanas de vida, con un pico de
incidencia entre los 2 y 4 meses de edad; el 80-90 % de los casos se producen antes de los 6 meses de
edad.

En cuanto a las causas y la etiopatogenia del SMSL, una de las teorfas mas ampliamente extendida es
la del “triple riesgo” segun la cual la muerte se producirfa cuando en un lactante de forma simultanea
inciden tres circunstancias, con interaccion de factores genéticos y ambientales. Segtin esta hipotesis

deberan coincidit: Jactante vulnerable (con un defecto o anormalidad subyacente, en los que se ha
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involucrado al sistema nervioso vegetativo y al sistema inmune), periodo critico del desarrollo (rapido
crecimiento y cambios en el control del equilibrio fisiologico que pueden ser evidentes, como el
patrén del suefio o despertar y sutiles, como la respiracion, la frecuencia cardiaca, la tension arterial y

la temperatura) y un factor externo de estrés, que en un lactante vulnerable actia como desencadenante.

Los factores de riesgo se dividen en dos categorias:

- factores intrinsecos, definidos como factores genéticos o ambientales que afectan la
susceptibilidad, como son la raza afroamericana, sexo masculino, la prematuridad y la exposicién
materna prenatal al tabaco o al alcohol y

- factores extrinsecos, aquellos que suponen un estrés fisico que puede aumentar el riesgo de
SMSL en un nifio vulnerable; estos factores incluyen la posicién para dormir en dectbito prono,

exceso de abrigo, ropa de cama suelta. ..

Existe evidencia cientifica que relaciona las canalopatias o enfermedades de los canales i6nicos de las
células cardiacas con el SMSL; estas enfermedades se deben a mutaciones en los genes que codifican
los canales i6nicos e inducen la produccion de arritmias potencialmente letales. Las canalopatias que
mas se han relacionado con el SMSL son el sindrome de QT largo (SQTL), el sindrome de QT
corto, el sindrome de Brugada y la taquicardia ventricular polimorfica catecolaminérgica (TVPC),

causantes de MS y que no dejan indicios detectables en la autopsia.

Desde la hipétesis del triple riesgo, las canalopatias podtian justificar un aumento del riesgo en cada

una de las vertientes:

1. Nijo vulnerable: el hecho de ser portador de un defecto genético en los genes que codifican
proteinas clave en la generacién de corrientes eléctricas del corazén hace que los lactantes
afectos se encuentren en riesgo de desarrollar taquiarritmias malignas.

2. Trigger o factor desencadenante: el suefio, circunstancia clave en la definicién del SMSL, es el
desencadenante mas importante para la aparicion de taquiarritmias en el caso del sindrome de
QT largo tipo 3 y el sindrome de Brugada fundamentalmente, pero también en el caso del
sindrome de QT largo tipo 2. La hipertermia, el dolor o el hambre, asi como episodios menores
de obstruccion de las vias aéreas altas, pueden actuar como desencadenantes de arritmias en el
sindrome de QT largo tipo 1, el sindrome de QT largo tipo 2 y, probablemente, en la TVPC.

3. Periodo vulnerable del desarrollo: el lactante presenta una fase de inmadurez del desarrollo del
sistema nervioso vegetativo que modula la frecuencia cardiaca, la duracién del intervalo QT, la
respiracion, etc. La repolarizacién ventricular no es un elemento estacionario, sino flexible y
sujeto a cambios durante la etapa de lactante. Hasta los 3 meses de edad el intervalo QT puede
mantener valores mas elevados de los que tendra posteriormente, lo que también se produce en
aquellos lactantes portadores de un SQTL congénito y podria hacetlos mas susceptibles a
eventos letales.

En el momento actual, el conocimiento cientifico acumulado permite establecer que
aproximadamente un 10% de los casos catalogados como SMSL corresponden a canalopatias, en
particular al SQTL y sindrome de Brugada (SB) y en menor grado, a patologias como la TVPC y el
sindrome QT corto.
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Muerte sibita en la edad pediatrica y la adolescencia

La primera causa de muerte subita en nifios y jévenes es cardiovascular, siendo la segunda causa de
muerte después de los accidentes. Aunque relativamente infrecuente, se ha estimado una incidencia
variable de muerte subita cardiaca (MSC) del 0,4-13 por 100.000 pacientes-afio en la edad infantil.
Habitualmente es consecuencia de una arritmia maligna (taquiarritmia ventricular), pero la MSC
también puede deberse a causas no arritmicas y se ha descrito en pacientes con diversas formas de
cardiopatia congénita, no diagnosticadas, previas a su intervencién, post-operadas o incluso tras
tratamiento percutineo. Afecta especialmente a niflos con cardiopatias cianosantes o con
obstruccion del corazén izquierdo, Tetralogia de Fallot o cirugfas de Glenn y Fontan, pero tiene
especial relevancia en el caso de anomalias congénitas de las arterias coronarias. La anomalia
coronaria mas frecuente es el origen de la coronaria derecha del seno de Valsalva izquierdo, seguida
el origen del tronco coronario izquierdo de la pulmonar (ALCAPA); el debut clinico de estas

cardiopatfas puede ser una isquemia miocardica que produzca una MS.

En cuanto a la MS durante la prictica deportiva recreativa en nuestro medio, se han descrito como
causas mas frecuentes la displasia arritmogénica de ventriculo derecho (DAVD), seguida de la
miocardiopatfa hipertrofica (MCH), las anomalias coronarias, la miocarditis y la estenosis adrtica. En
un porcentaje no despreciable de casos la causa de la muerte no es explicable, planteindose en esos
casos como sospecha la MSC arritmica.

En otro estudio realizado para analizar las causas de MS, se encontré que en pacientes jévenes las
patologias mds frecuentes eran la DAVD, seguida de la MCH, las anomalfas coronarias y la
miocarditis. Pero en cuanto a las causas potenciales de MSC, las patologfas arritmicas presentaron
una importancia significativa produciendo hasta un 30% de las MSC en la edad pediatrica y la

adolescencia, siendo la més relevante el sindrome de QT largo congénito (SQTL).

A continuacién comentamos de forma breve de cada una de estas entidades, asi como de los factores
de riesgo de presentar MS en caso de padecerlas.

Miocardiopatia bipertrdfica (MCH): se caracteriza por la presencia de hipertrofia ventricular izquierda sin
una causa que lo justifique. Es una enfermedad heterogénea que afecta al sarcémero y su sefia de
identidad es un marcado disarray de las fibras musculares, que con frecuencia se acompafia de
fibrosis en la histopatologfa. Esta patologfa predispone a presentar arritmias ventriculares. Hasta en
un 60% de los casos es posible identificar una mutacién genética conocida. El fenotipo mas
frecuente en pacientes pediatricos es la hipertrofia septal con “curva reversa” (predominio de la
misma en la porcion medial del septo). Los factores de riesgo de MS en pacientes con MCH son:
sincope previo (sobre todo en pacientes jévenes con episodios sincopales multiples o asociados al
ejercicio), taquicardia ventricular no sostenida, hipertrofia severa, respuesta tensional anémala en la

ergometria y aumento de tamafio de la auricula izquierda.

Displasia  arritmogénica de ventricnlo derecho o miocardiopatia arritmogénica de 1D (DAVD): es una
enfermedad del desmosoma en la que se produce una pérdida de la unién entre los miocardiocitos

cuyo resultado es la predisposicion de los mismos a una muerte celular prematura; como
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consecuencia de ello se produce el reemplazo de estas células por tejido fibrograso,
fundamentalmente a nivel del miocardio ventricular derecho. Esto conlleva un elevado riesgo de
taquiarritmias y MS. Mutaciones relacionadas con la enfermedad se encuentran hasta en un 40% de
los casos, siendo de utilidad para confirmar el diagnéstico y detectar a los individuos que pueden
desarrollar la enfermedad en una familia. Loa factores de riesgo de MS son: edad joven, sincope o
taquicardia ventricular sintomatica, historia de MS familiar, practica de deportes, dilatacién difusa del

VD y afectacion del ventriculo izquierdo.

Sindrome de QT largo congénito (SQTL): es una canalopatia con afectacion de los genes que codifican los
canales de potasio de las células cardiacas; se caracteriza por una prolongacién del intervalo QT que
predispone a arritmias ventriculares malignas (Torsade de Pointes). Se han descrito mas de 10
subgrupos de SQTL congénito, siendo las formas mas frecuentes los tipos 1,2 y 3. El estudio
genético es de utilidad para el diagnéstico en gran parte de los casos (en torno al 80% de pacientes
presenta una mutacién patogénica). Los factores de riesgo en el SQTL son: sexo varén en nifios
menores de 12 afios, QT mas prolongado (generalmente > 0,500 s), sincope previo, SQTL tipo 3,
antecedente familiar de MS, alteraciones eléctricas (presencia de bloqueo auriculoventricular 2:1 y
alternancia de onda T) y padecer la forma de enfermedad con herencia autosémica recesiva asociada

a sordera (sindrome de Jervell-Lange-Nielsen).

Sindrome de Brugada (SB): esta enfermedad se caracteriza por una alteraciéon de la repolarizacion
consistente en la elevacion del segmento ST en las derivaciones precordiales derechas, de diferente
morfologfa (tres tipos), que predispone a arritmias ventriculares malignas (fibrilacién ventricular). El
estudio genético es de bajo rendimiento para el diagnéstico (en torno al 30% de los casos se
encuentra una mutacién asociada, generalmente afectando al gen del canal de sodio SC5NA). Los
factores de riesgo para padecer eventos de riesgo son fundamentalmente presentar un ECG

espontaneo de Brugada tipo 1 y la fiebre, de gran importancia en la edad infantil.

Sindrome de preexcitacion o Wolff-Parkinson-White (WPW): se caracteriza por la alteracién del ECG basal
con presencia de PR corto y onda delta. La incidencia de muerte subita en el WPW es muy baja, y los
factores de riesgo clinicos mas importantes son el antecedente de sincope, la fibrilacion auricular
previa y presentar una cardiopatia congénita o enfermedad cardiaca asociada. Actualmente no se
indica de rutina un estudio electrofisiolégico a todos los pacientes con preexcitacién asintomatica, si
no que se recomienda su realizacién en aquellos pacientes considerados “de riesgo” por estudios no

invasivos.

Miocarditis: es una enfermedad caracterizada por la infiltracién inflamatoria del miocardio con
afectacién y/o necrosis de los miocitos adyacentes. En la mayor parte de los casos se produce
secundariamente a una infeccion virica y se han descrito tres fases en su evolucién (aguda, subaguda
y croénica). Su espectro clinico es amplio, desde cuadros con disfuncion cardiaca leve y subclinica a
otros con fracaso cardiaco severo o atritmia establecida. No existe mucha evidencia sobre los
factores de riesgo que predisponen a MS en la miocarditis en nifios. En un estudio retrospectivo se
describieron como factores de mal prondstico en la fase aguda de la enfermedad la CPK elevada, la
taquicardia ventricular y la funcién ventricular deprimida y en la fase crénica la persistencia de un
QRS ensanchado en el ECG (> 100 ms).
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Taquicardia ventricular polimdrfica catecolaminérgica (T1PC): esta enfermedad se caracteriza por la
apariciéon de arritmias ventriculares malignas en relacién con el ejercicio, el estrés o las emociones
fuertes. Se han descrito mutaciones asociadas a la enfermedad, entre ellas las que afectan al gen que
codifica el receptor de la rianodina (RyR-2). Es una patologia infrecuente pero con elevado riesgo de

MS.
SITUACION ACTUAL DE LA MUERTE SUBITA EN LA EDAD PEDIATRICA

El escenario de la MS pediatrica ha cambiado mucho si comparamos las causas de muerte actuales
con las causas de muerte en edad infantil a comienzos del siglo XX. En la actualidad, las
enfermedades cardiacas hereditarias producen un porcentaje elevado de los casos de MS en esta
edad. Por ello, ante un caso de MS infantil y segiin las recomendaciones de las gufas actuales, se debe
realizar un estudio postmortem minucioso (“caso indice”) para intentar aclarar la causa de la misma,
y ampliarlo con el estudio familiar y la realizacion de un consejo genético adecuado en caso

necesario.

Es légico pensar que una situacién tan grave se puede requerir del estudio general de la poblacion
pediatrica para tratar de detectar a los nifios en riesgo de sufrir una MS, como de hecho se ha
recomendado. No obstante, un “screening” en edad escolar que incluyese historia clinica,
exploracion fisica y ECG ocasionarfa un elevado porcentaje de falsos positivos y generarfa un gasto
econoémico excesivo, dificil de asumir en el momento actual. Ademas, pese a realizar correctamente
este “screening”, es posible no diagnosticar casos de nifios con riesgo de MS por la dificultad de

detectar determinadas patologias sin hacer otros estudios complementatios.

Por otra parte, el diagnoéstico genético preimplantacional es de esencial importancia en las
cardiopatfas familiares y constituye una de las recomendaciones a realizar tras un adecuado consejo
genético a familias afectas. Durante la gestacion, la amniocentesis o el analisis de la sangre del cordén
umbilical permiten realizar el diagnéstico intrautero de determinadas patologfas familiares, lo que

ayuda a la detecciéon temprana de los enfermos.

Dados los avances en el campo de la genética y las cardiopatias, en el futuro quizds pueda
contemplarse afiadir al “screening” neonatal la deteccion de patologias cardiacas causantes de MS
por el hallazgo de mutaciones asociadas a enfermedades y relacionadas con alto riesgo de eventos

letales.
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TRATAMIENTO CON AGENTES BIOLOGICOS DE LA ARTRITIS
IDIOPATICA JUVENIL

L de Benito
Hospital Xeral de Vigo

Subtipos de artritis idiopatica juvenil

La artritis idiopatica juvenil (AlJ) es un grupo heterogéneo de enfermedades, actualmente dividido en
siete subtipos distintos.

1.-La Al]J oligoarticular (0AIJ) normalmente tiene su inicio en la primera infancia, con una edad pico
de aparicién a los 2 a 3 afios. L.a mayoria de los pacientes son mujeres con anticuerpos antinucleares
(ANA) positivos y con un aumento del riesgo de uveitis asintomatica.

Algunos de estos pacientes nunca desarrollan mas de 4 articulaciones afectadas y por lo tanto se dice
que tienen ofIA persistente; si 5 o mas articulaciones desarrollan artritis pasados los primeros 6
meses de la enfermedad, el nifio es diagnosticado de ofJIA extendida.

2.- AlJ poliarticular (pJIA), Factor reumatoide (FR) - se diagnostica si un nifio tiene por lo menos 5
articulaciones afectas dentro de los primeros 6 meses de la enfermedad, y una prueba de RF es
negativa.

3.-El diagnéstico de pJIA, RF + requiere s6lo 5 articulaciones inflamadas, ademas de al menos 2
pruebas positivas para FR, separadas 3 meses, dentro de los primeros 6 meses de enfermedad. Estos
pacientes tienen tipicamente mucho mas que 5 articulaciones afectadas, ya que se asemejan a sus
homélogos adultos diagnosticados con artritis reumatoide (AR).

4.-El diagnoéstico de AlJ psoriatica (psJIA) requiere en un niflo con artritis la presencia de psoriasis
franca o de = 2 hallazgos sugestivos como hoyuelos en las ufias, dactilitis, e historia familiar de
psoriasis en un pariente de primer grado .

5.- Artritis Relacionada con Entesitis (ERA) constituye la espondiloartropatia (SpA) juvenil. Aunque
es raro que los nifios tengan la anquilosis franca, muchos de estos nifios tienen caracteristicas de
SpA, incluyendo predominio masculino, entesitis, evidencia de sacroileitis en la resonancia magnética
y HLA-B27 positivo .

6.-La AlJ sistémica (sAlJ) se caracteriza porque acompafian a la artritis manifestaciones sistémicas,
incluyendo fiebre alta, erupcién cutdnea, hepatoesplenomegalia, linfadenopatia y serositis. El
laboratorio a menudo revela marcadores inflamatorios muy elevados. Aunque se requiere la artritis
para el diagnodstico segun los criterios de la Liga Internacional de Asociaciones de Reumatologfa
(ILAR), no es raro que las caracteristicas sistémicas a predominen al principio, antes del inicio de la
artritis.

7.- Artritis Indiferenciada no es un solo diagnéstico, sino una categoria comodin para los nifios que

no cumplen criterios de ninguno o de mas de un subtipo ILAR.
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Tipos de disefo de los ensayos

A. Los ensayos convencionales controlados aleatorios (RCTs), se han disefiado de tal manera que los
nifios fueran asignados al azar para recibir el farmaco a estudio, o bien, el comparador activo o
placebo, durante un periodo especificado de antemano (ej: 6 meses). Al final del perfodo de estudio,
el resultado primario se evalta (Fig. 1A).

B. Recientemente, se introdujo un original disefio de estudio que mantiene el proceso de
aleatorizaciéon en un entorno controlado, pero evita la exposiciéon a placebo durante perfodos
prolongados de tiempo (Fig. 1b).

Estos ensayos de interrupcion o abstinencia (withdrawal) constan de:

- 1°. Fase abierta. A todos los pacientes se les administra inicialmente el tratamiento activo.
Posteriormente, los que responden a la terapia (pedi-ACR-30), pasan a la segunda fase.

- 2°. Fase randomizada a doble ciego. Los nifios se asignan al azar a farmaco activo versus placebo
durante un periodo predeterminado o hasta que ocurre un brote. En este momento, él o ella se retira
de la porcién controlada del estudio y se le oftece, en abierto, el firmaco activo.

El resultado primario es, o bien el porcentaje de sujetos que en ambos grupos presentan un brote en
un perfodo de tiempo especifico (por ejemplo, 24 semanas), o el tiempo que trascurre hasta el brote.
- 3°. Ambos disefios de estudio a menudo tienen una fase abierta de prolongacién (Open Label
Extension), del que se obtiene informacién adicional de seguridad.

En la mayoria de los estudios recientes de Reumatologia Pediatrica, el resultado primario de
respuesta es un compuesto de varios dominios. El mas usado es el del Colegio Americano de
Reumatologfa (pedi-ACR) que evalda seis variables:

- Evaluacion global del médico de la actividad de la enfermedad, en escala visual de 1 a 10,

- La evaluacién de los padtes / paciente de bienestar general, en escala visual de 1 a 10,

- La capacidad funcional (CHAQ),

- Numero de articulaciones con attritis activa (Tumefaccién no debida a deformidad y/o Limitacién
con dolor)

- Numero de articulaciones con rango limitado de movimiento, y

- Un marcador inflamatorio (VSG).

Un resultado primario tipico es una respuesta ACR-30, que requiere una mejorfa = 30 % en al menos
3 de los 6 dominios con empeoramiento > 30 % en no mas de 1 dominio.

Terapia Bioldgica en Artritis Idiopatica Juvenil.

Los agentes biol6gicos no sélo se utilizan para los casos refractarios de la artritis, sino que también se
han convertido en las terapias de primera linea para ciertos tipos de AlJ.

A) .- Los inhibidores de TNF-a

Los anti-TNF son una clase de agentes biologicos que bloquean o neutralizan el TNF-alfa, una
citokina liberada por macréfagos activados, monocitos y células T y que son responsables de la
liberacién de otras citoquinas inflamatorias.
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Punto Final
Resultado Primario

A.
Farmaco Fase abierta de extension o
prolongacion.
Randomizacion
B.
Fase abierta de extension
Fase abierta de
inclusion
Respuesta +
Randomizacion
12 semanas— —— 24 semanas meses
Figura 1.
Etanercept

Es una proteina de fusién que actia como receptor soluble de TNF-a.

Esta actualmente aprobado por la Agencia de Medicamento Europea (EMA) para el tratamiento Al]J
poliarticular, de moderada a severa, en nifios = 2 afios de edad.

Dosis: 0,8 mg/kg semanal sc.

El disefio de estudio para valorar la efectividad de etanercept frente a nifios con AlJ refractaria o
intolerante al MTX fue el ensayo- interrupcion (Lovell, 2000) que después siguieron los demas.

De los 69 pacientes que participaron en la fase abierta del estudio, el 74% cumplié con la definicién
de mejorfa al final de los 3 meses. En el componente de doble ciego, el punto final primario,
exacerbacion de la enfermedad, fue significativamente menor en los que recibieron etanercept (28%
vs. 81% en cuatro meses) y el tiempo trascurrido hasta el brote significativamente diferente (116 dfas
frente a 28 dias).

Adalimumab

Es un anticuerpo monoclonal totalmente humanizado contra TNF-a

Aprobado actualmente por la EMA para el tratamiento de AlJ poliarticular moderada a severa en
nifios = 2 anos de edad.

Dosis: En < 30 kg: 20 mg/14 dias sc; en > 30 kg: 40 mg/14 d sc.

Un efectud un ensayo aleatorizado con interrupcioén de adalimumab con y sin MTX en pacientes con

AlJ poliarticular (Lovell, 2008). Después de 16 semanas de tratamiento abierto con adalimumab, los
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que respondieron fueron aleatotizados para recibir adalimumab o placebo en un disefio doble ciego
cada dos semanas durante un maximo de 32 semanas.

Al final de la fase de doble ciego (48 semanas en total), entre los pacientes que 7o recibieron MTX, 43
% en el grupo de adalimumab tuvo un brote en comparaciéon con 71% en el grupo placebo.

Entre los pacientes que recibieron MTX, el 37% del grupo adalimumab tuvo un brote de la

enfermedad en comparacién con el 65% en el grupo placebo.

Infliximab

Es un anticuerpo monoclonal quimérico humano-ratén anti TNF-a.

No aprobado por FDA ni EMA para la AIJ. Si para la enfermedad de Crohn en > 6 afios.

Dosis: 6 mg/kg iv en la semanas 0-2-6 y después cada 4-8 semanas.

En una ensayo abierto multicéntrico, de 54 semanas (Tynjala, 2011) 60 pacientes diagnosticados con
artritis poliarticular de inicio reciente (media 1,9 meses) fueron asignados al azar para recibir
infliximab mds MTX, la triple terapia DMARD (MTX + SSZ + hidroxicloroquina), o MTX solo.
No sélo el 100 % de los pacientes con infliximab mas MTX alcanzé un ACR Pedi 75 (en
comparacion con 65% en la triple terapia y el 50% en solo MTX), sino que este grupo pas6é mas
tiempo con enfermedad inactiva (media 26 semanas) en comparacion con el grupo triple (13

semanas) y MTX solo (6 semanas). Los efectos secundarios no fueron diferentes entre los grupos.

Perfiles de seguridad.

La gran mayoria de las énfecciones notificadas son leves. Sin embargo, se ha informado de otras mas
graves como casos de tuberculosis y por ello se recomienda un Mantoux antes de iniciar el
tratamiento con anti-TNF.

Durante el curso del tratamiento con infliximab, los pacientes pueden desarrollar anticuerpos
antiquiméricos que puede formar complejos con infliximab, y se ha demostrado que se asocian con
reacciones infusionales y necesidad de aumentar la frecuencia de la dosificacion como resultado de la
pérdida de respuesta. Los anticuerpos también se han descrito con adalimumab, y se han
correlacionado también con peor respuesta al farmaco.

En 2009, la FDA emiti6 una advertencia sobre el uso de los inhibidores de TNF en los nifios y el
posterior desarrollo de malignidad basado en 48 casos en nifios con JIA, IBD, y otros trastornos
inflamatorios. Sin embargo, un estudio de 2012 con datos de Medicaid cuestiona esta asociacioén. Se
encontré un aumento de la incidencia basal de malignidad en los nifios con Al] en comparacién con
los grupos de control (ratio de incidencia estandarizada para tumores malignos fue de 4,4 para los
nifios con AlJ) con independencia del uso MTX o un inhibidor de TNF. Se habia comunicado ya
mayor riesgo oncolégico en adultos con AR.

Indicaciones.

Los inhibidores de TNF-a menudo se combinan con MTX. Un meta-analisis en los adultos con AR
encontro6 la terapia de combinacién mas eficaz.

El registro de AlJ aleman (Horneff, 2009), incluyendo 431 nifios con diferentes subtipos de Al]J,
mostré que en 12 meses de seguimiento, el 62 % de los nifios que recibieron combinacién de
etanercept + MTX obtuvo una respuesta ACR Pedi 70, frente al 45% de los nifios que recibieron
etanercept solo. No hubo un aumento en los eventos adversos en los de la terapia de combinacion.
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Las recomendaciones del ACR 2011 (Beukelman, 2011) para la utilizaciéon de inhibidores de TNF-a
varfan segun el subtipo, gravedad de la enfermedad, y las caracteristicas de mal prondstico.

.- Los TNF-a inhibidores son una opcién en pacientes con S-AlJ, sin rasgos sistémicos pero con
artritis activa en curso.

.- En los pacientes con artritis en < 4 articulaciones, que no han respondido a los tratamientos
iniciales (infiltraciones de corticoides, MTX), se sugiere el inicio de los anti- TNF para los que tienen
actividad moderada o alta y caracteristicas de mal pronéstico.

.- En los pacientes con > 4 articulaciones afectas, los TNF-a inhibidores deben iniciarse si la
enfermedad permanece activa a pesar del tratamiento con FAME después de 3-6 meses.

.- Se hace mencién especial en las recomendaciones de la ACR para iniciar anti-TNF con mayor
facilidad en los pacientes con sacroileitis activa. En los pacientes con ERA con afectacién axial, se
utilizan los inhibidores de TNF-a temprano, y en aquellos con sélo participacioén de las articulaciones
periféricas, después de los AINE y los DMARD no biolégicos, pero con un bajo umbral para

avanzar si la respuesta es insuficiente en los primeros 6 meses.

B) .- Abatacept

Abatacept es una proteina de fusién que se une a la célula presentadora de antigeno, bloquea o
modula la coestimulaciéon de la células T'y su activacion.

El abatacept esta aprobado por la EMA para el tratamiento de los pacientes = 6 afios de edad con
AlJ poliarticular moderada a severa.

Dosis: 10 mg/kg iv en 30 min en semanas 0-2-4 y después cada 4 semanas.

En el estudio randomizado, doble ciego, placebo controlado de interrupcion (Ruperto N, 2008) con
nifios con AlJ poliatrticular que no respondieron a DMARD (MTX y/o a-TNF) los brotes de atritis
fueron menores en el grupo de abatacept en comparacién con el placebo durante la fase doble ciego
(20 % vs. 53 %). De los pacientes que habian recibido previamente anti-TNF, el 39 % alcanzé un
ACR Pedi 30 después de 4 meses. La fase de extension abierta de este ensayo demostr6é una mejorfa
progresiva clinicamente significativa en la fase de extension.

A largo plazo se mostré abatacept como seguro y bien tolerado. Reacciones a la infusiéon aguda
fueron leves y por lo general no se repiten. Un meta-analisis de los efectos adversos de biolégicos
utilizados en adultos no mostré diferencias significativas entre abatacept y otros biologicos.

La ACR recomienda abatacept para nifios con Al] que no han respondido a uno o mas anti-TNF.

C) .- Inhibidores de la IL-1.

Anakinra es un antagonista que se une al receptor de intetleucina-1 y bloquea efectivamente la
actividad de IL-1.

Un ensayo aleatorio de supresién en los nifios con ARJ poliarticular que comparé la anakinra con
placebo no fue capaz de mostrar eficacia. Pero si la mostré en el subgrupo de AlJS.

Una RCT comparando anakinra vs placebo en pacientes con AIJS, mostr6 que al cabo de 1 mes una
mayor proporcion de sujetos tratados alcanzaron un ACR Pedi 30 (67% vs. 12%), una mejoria
significativa en la proteina C-reactiva, y resolucion de los sintomas sistémicos (Quartier P, 2011).

En otra serie multicentrica, anakinra como terapia znicial para sAl] aport6 rapida resolucién de los
sintomas sistémicos en > 95% de pacientes, en menos de 1 mes, y se mantuvieron sin artritis activa
el 61% de los pacientes durante un perfodo de seguimiento de 14,5 meses.
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Se ven con frecuencia dolor y reacciones locales a la inyeccion, aunque con el tiempo, esto patece
disminuir. Alteraciones de laboratorio relacionados con esta terapia incluyen neutropenia y

hepatotoxicidad. Se han notificado infecciones graves tales como bacteriemia y neumonta.

Se recomienda Anakinra (Ringold S. 2013 Update of the 2011 ACR Recommendations) como una
opcidn terapéutica inicial en pacientes SJIA con actividad sistémicas o cuando el MAS esta presente.
Sin embargo, a pesar del hecho de ser ampliamente aceptada y utilizada en la practica clinica, no esta
aprobada por la FDA ni EMA para uso en sAlJ. Sflo esta para las criopirinopatias en nifios mayores
de 8 meses.

D) .- Inhibidores de IL-6

Tocilizumab es un anticuerpo monoclonal humanizado dirigido contra el receptor de IL-6.

Esta actualmente aprobado por la FDA y la EMA para el tratamiento de la AlJ sistémica 'y poliarticular
en nifios = 2 afios.

Dosis: 8 mg/kg iv cada 14 d en sAl] y cada 28 d en poli-AlJ.

En un ensayo doble ciego, placebo controlado, de interrupcién (Yokota S, 2008) el 91% de los
pacientes con AIJ-S refractaria logré una respuesta ACR Pedi 30 al final de la fase abierta. En la fase
de doble ciego, 16 de 20 sujetos (80%) asignados al azar a tocilizumab en comparacién con cuatro de
los 23 sujetos (17%) en el grupo placebo mantuvieron la mejotfa y PCR < 15 mg/L. En la semana
144 del estudio abierto de extension, el 84% de los pacientes mantuvieron mejoria y el 57% tenia
enfermedad inactiva.

También en Al] poliarticular el ensayo CHERISH (Brunner H, 2012) apoya el uso de tocilizumab. En
el ensayo doble ciego, controlado con placebo, de interrupcion, el 88% de los pacientes alcanzaron al
menos una respuesta ACR Pedi 30 en la fase inicial abierta, y en la fase de supresiéon randomizada,
experimentaron brote el 26 % de los pacientes con tocilizumab frente al 48% de los tratados con

placebo.

Los eventos adversos informados con tocilizumab fueron similares con independencia del subtipo de
ATJ.

- La tasa de infeccion fue de 3,4 por paciente-afio con tocilizumab y 2,9 por paciente-afio con el
placebo. No se vieron infecciones oportunistas ni tuberculosis.

- Se comunicaron neutropenia, trombocitopenia, elevacion de LDL-colesterol y AST/ALT con

mayor frecuencia en los pacientes tratados con tocilizumab.

El tocilizumab es una opcién terapéutica recomendada para:
- Pacientes sJIA con actividad sistémica que después de glucocorticoides, MTX o anakinra.
- Pacientes con AlJ poliarticular donde han fracasado DMARD no biolégicos y anti-TNF.
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INMUNOTERAPIA CONALIMENTOS: SITUACIONACTUAL

Alonso Lebrero Elena
Hospital Materno-infantil Gregorio Marasion

INTRODUCCION

Se conoce como alergia alimentaria (AA) al conjunto de reacciones adversas en las existe una
patogenia inmunitaria comprobada y que son provocadas por la ingestion, el contacto o la inhalacién
de determinados alimentos.

Segin la nomenclatura del Documento de Posicién de la Academia Europea de Alergia las
alergias a alimentos mediadas por un mecanismo IgE, se encuentran dentro de las reacciones
adversas a alimentos causadas por un mecanismo inmunolégico, y estin comprendidas dentro de las
reacciones de hipersensibilidad, que a diferencia de las reacciones toxicas, se repiten siempre que el

individuo entra en contacto con ese alimento.

Estas reacciones se producen solamente en algunos individuos y no se relacionan con ningun
efecto fisioldgico o fisiopatologico propios del alimento. Pueden suscitarse con cantidades variables,
incluso minimas del alimento/alérgeno. .

Las AA mediadas por IgE se manifiestan rdpidamente, en un tiempo de pocos minutos hasta un
maximo de 90 minutos, tras exposicién al alérgeno alimentario, habitualmente por ingestién, en un
individuo que se encuentra previamente asintomatico y que continia estindolo una vez que se

resuelve el episodio.

Estos alimentos son bien tolerados por los no alérgicos e incluso son considerados alimentos

saludables y convenientes para una buena alimentacion.

La alergia a alimentos afecta a un nimero importante de nifios y adultos, con cifras que oscilan
ampliamente entre el 2 y el 10% de la poblacién, que pueden sufrir toda la gama de sintomas que
caracterizan la clinica alérgica. Existen evidencias de que su prevalencia, al igual que para otras

enfermedades alérgicas, estd aumentando en las ultimas décadas.

Lafrecuencia de sintomas compatibles con alergia alimentaria percibida por la poblacion, es
mucho mads alta que la demostrada cuando se realiza un diagnostico reglado, mediante estudios
alérgicos completos que incluyan prueba de exposicién controlada. En la vida cotidiana esa

percepcién aumenta las dimensiones del problema v convierte en imprescindible la necesidad

derealizar diagnésticos precisos y actualizados para evitar dietas innecesarias.

Afortunadamente la historia natural de la enfermedad en la infancia es favorable. La evolucién
apunta hacia la aparicién espontinea de tolerancia en el medio- largo plazo con desaparicion de la
clinica para los alimentos mds prevalentes en los primeros afios de vida. El pronéstico del tiempo de

evolucion es diferente segin cada alimento.
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Antes de plantearse ningin tipo de tratamiento el paciente tiene que tener un diagnostico
probado y reciente

DIAGNOSTICO:

El diagnéstico se realiza partiendo de una clinica sospechosa y se apoya en la demostracion de
IgE especifica para el alimento sospechoso, por prueba cutinea en prick, y/o por medida de los
valores de IgE sérica. Si no existen sintomas trecientes (meses / un afio) o existe alguna
contradicciéon entre clinica, prick y IgE sérica resulta necesario realizar una prueba de exposicién
controlada. Esta se realizara cautelosamente segiin pautas crecientes, previo consentimiento familiar
por profesionales entrenados y en un lugar que permitan el tratamiento adecuado del nifio si se
presenta una reaccion adversa. Antes de realizar un tratamiento de inmunoterapia, salvo clinica

reciente, es conveniente verificar que persiste alergia sintomatica y la dosis umbral que la suscita.

La presentacion clinica de la alergia alimentaria es variable y no esta vinculada con un 6rgano
determinado, Sus manifestaciones agudas cursan en forma de cuadros limitados en el tiempo y con

una gravedad que oscila desde un leve prurito oral a un cuadro anafilictico potencialmente mortal.

Las reacciones adversas presentadas mas comunmente en la infancia sonpor orden de frecuencia
los sintomas cutdneos consistentes en prurito, urticaria y angioedema, los que afectan
exclusivamente al area orofaringea con prurito local y afectacion perioral y paladar, los digestivos
con dolor abdominal con o sin vémitos o diarrea, los cuadros agudos de vias respiratorias altas con
estornudos, prurito nasal y ético y rinitis con rinorrea acuosa y afectacion conjuntival, y ya afectando
a sectores mas bajos de faringe cuadros de disfonia, disfagia, incluso de edema glético, y de
afectacién de vias respiratorias bajas con crisis de dificultad respiratoria aguda y sibilancias. Con
menor frecuencia, pero con una trascendencia que no puede obviarse, puede producirse una
afectacién multisistémica, con implicacion circulatoria que puede llegar a afectar la vida.

Los sintomas se repiten de nuevo con cada nueva exposicién al alimento aunque la clinica puede
ser diferente, aun para el mismo individuo, en cuanto al érgano afectado, a la gravedad de los

sintomas o a la cantidad (la dosis umbral)necesaria para provocarlos.
- TRATAMIENTO CLASICO Y CON ITO.

Una vez diagnosticado el paciente el unico tratamiento que se recomienda unanimemente y que
evita la aparicién de todos los sintomas es la realizacién de dieta exenta del alimento implicado y en

los casos mas extremos hasta de su contacto directo e indirecto.

Cuando la tolerancia no se alcanza en el promedio del tiempo habitual para ese alimento, se
considera que existe una situacion de alergia persistente y que la evolucion a curaciéon espontinea no
sucedera. En el caso de algunos alimentos, como la leche y el huevo, que habitualmente tienen buen
pronoéstico evolutivo, y son muy dificiles de evita por su presencia ubicua, esta persistencia se
acompafia de clinica grave frecuente que puede provocarse incluso por cantidades minimas del

alimento
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Factibilidad, eficacia y posibles efectos adversos del tratamiento de dieta de exclusién:

HEste tratamiento de dieta de exclusion es aparentemente facil, econémico y cémodo de llevar a
cabo, pero muy dificil de conseguir en la vida real y la ingestién accidental es muy frecuente. En
nuestro pafs, en una revisiéon retrospectiva de datos de historias clinicas, refirieron haber sufrido
sintomas por ingestion de leche en algin momento, por accidente como alimento oculto o
inadvertido, el 35% de los nifios previamente diagnosticados y en el 8,8% del total los sintomas se
consideraron graves. Con respecto a huevo hasta el 47,5%, casi la mitad de los pacientes
controlados, habia sufrido sintomas con ingestion inadvertida. Asi pues aunque la adherencia es muy
alta, la factibilidad y finalmente la eficacia total del tratamiento indicado es muy dificil de alcanzar.
En nuestros pacientes que han seguido ITOe el 50,8% del total habian sufrido 2 o mas episodios

accidentales a pesar de todas la precauciones tomadas por los familiates.

La tarea de prevenir totalmente la ingestién oel contacto con el alimento, es dificil y obliga a una
serie de restricciones, que no solo consisten en la evitacién directa del alérgeno por el paciente sino
que se extienden al entorno social del alérgico, de su familia y de su circulo social y pueden ser en si
mismas producir efectos adversos. Para conseguir una correcta evitacion dietética resulta necesario
conocer los ingredientes de los alimentos de elaboracién industrial y sus denominaciones, las
reacciones cruzadas entre alimentos ycuidar las contaminaciones entre alimentos por mezcla o

contactos.

Todo ello dificulta la compra de alimentos elaborados, lleva a restringir las actividades sociales
como las comidas fuera de casa, la asistencia a fiestas infantiles o de otras actividades de ocio. En
ocasiones estos nifios pueden suftir dificultades para ser admitidos en el comedor escolar o para
participar en las actividades extraescolares donde no puede garantizarse un estricto control de los
alimentos. Un efecto adverso en multisensibilizados son las dietas monétonas que pueden provocar
alteraciones de los hébitos alimentarios y problemas de nutricién. A ello hay que unir la ansiedad
generada por el miedo de las familias a que su hijo presente una reaccién adversa por confusion,
inadvertencia, accidente y/o falta de suficiente vigilancia. A pesar de todas las precauciones tomadas
para evitar la ingesta, el alimento puede causar sintomas en pacientes muy sensibilizados por
contacto o por inhalacién. Estas ocasiones son muy dificiles de prever y por tanto de evitar. Por
tanto, la alergia a alimentos es una patologia que produce una alteraciéon del entorno social, que va

mas alla de lo correspondiente a un problema meramente fisico y sintomatico...
Las intervenciones posibles en nifios con alergia alimentaria incluyen:
- Estudios epidemiolégicos precisos de prevalencia y evolucion.

- Diagnéstico precoz, con acceso rapido a diagnodsticos precisos y actualizados, evitando
mantener situaciones de dieta innecesaria, incluso detecciéon de individuos de riesgo para

intervenciéon precoz.
- Entrenamiento en reconocimiento de sintomas por los pacientes y su circulo cercano.

- Entrenamiento en Autocuidados en alergia a alimentos.
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- Abordajes compartidos del problema con la industria alimentaria y las politicas sanitatias.

- Mejorfa no solo formal o legal, sino real y efectiva de la normativa sobre etiquetado, en relacion
a alergia alimentaria. Este deberfa ser ademds de inequivoco y suficiente, legible (visible),

iconografico y accesible a la comprensién de nifios y adultos.

- Fomento de la investigacién y promocién de soluciones curativas como son la Inmunoterapia
con alimentos (ITO).

- Fomento de la investigacién acerca de nuevos alimentos hipoalergénicos
- Investigacién en nutrigenémica.
- Educaciéon y promocién en salud alimentaria para toda la poblacion general.

En este proceso estan involucrados los clinicos, los investigadores de varios campos, los padres y
los cuidadores, la escuela, la industria alimentaria, la industria de ocio y de restauracion y sobre todo
las autoridades sanitarias y los poderes legislativos con competencia en materia de salud publica.
Todos ellos deben tener conocimiento y concienciatse del gran impacto sociosanitario que supone la

alergia alimentaria y colaborar en planes que permitan paliar esta situacion.

NUEVAS PERSPECTIVAS DE TRATAMIENTO: INDUCCION DE TOLERANCIA
PARA ALIMENTOS

En las dltimas décadas y con un incremento progresivo en los ultimos 15-20 afios han venido
comunicandose en la literatura series de induccién de tolerancia oral en alergia a leche de vaca y
huevo de gallina, y algunos series pequefias de cereales y frutos secos que incluyen todos ellos
pacientes con alta sensibilizacion .

La tendencia actual es denominar estos procedimientos como Inmunoterapia Oral especifica
ITOe. Inicialmente se emple6 la via subcutinea, habitual en la inmunoterapia con alérgenos
inhalantes y venenos de himenopteros, pero la mala tolerancia con reacciones muy graves ha
postergado su utilizacion empleandose mayoritariamente la via oral si bien existen publicaciones que

abordan otra vias como la sublingual o incluso la epicutanea

Este tratamiento consiste en la administraciéon oral del alérgeno alimentario causa de los
sintomas comenzando por cantidades minimas y progresivamente crecientes hasta alcanzar la racién
normal para la edad. El objetivo es establecer una tolerancia inmunolégica, reeducando el complejo
mecanismo celular y seroldgico, para corregir una reacciéon inadecuada a través de un proceso de

aumento progresivo de la cantidad umbral tolerada.

Eficacia de la Induccién oral especifica con alimentos: La experiencia mas amplia es en relacion a

alergia a leche de vaca y huevo. Se ha demostrado la eficacia de este tratamiento con porcentajes que
oscilan entre el 70% y el 90% respecto a alcanzar tolerancia total. Estas cifras se amplian si se
considera tolerancia parcial a cantidades que permitan una dieta no restrictiva respecto a alimentos

que contienen leche sin presentar clinica. Incluso en el caso de pacientes con alta sensibilizacién los
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resultados son muy alentadores alcanzandose cifras que oscilan entre el 36% al 50% del total de
pacientes sin restriccién ninguna49 y 54% al 70% mas alcanzando cantidades limitadas que permiten

una dieta amplia sin reacciones adversas.

Procedimientos y pautas empleados: L.a mayoria de los autores emplean pautas lentas con

incrementos en consulta o incluso en algunos casos incrementos muy lentos en domicilio
combinando con alguna visita control para cambios de dilucién o incrementos mas significativos. En
pacientes anafilicticos la tendencia es a realizar las primeras cantidades, que resultan las mds
problematicas siempre en consulta o incluso en régimen de ingreso. Otras posibilidades son las
pautas rapidas, de entre 6- 15 dias con régimen de semiingteso y administrando dosis repetidas en el
mismo dia.

Recientemente, la difusién de estas técnicas ha provocado un aumento de la demanda que hace
necesario buscar abordajes mas amplios y de los que puedan beneficiarse el maximo de pacientes
dentro de los limites que permite el sistema asistencia sanitario. As{ se trabaja en pautas
personalizadas, que tomarfan como inicio la dosis previa o la inferior a la que suscita sintomas en
pruecba de exposicién, con incrementos en consulta y otras propuestas proponen incrementos
pautados en domicilio con control individual del paciente a través de control telefénico o correo
electronico y otras el mantenimiento de cantidades fijas en domicilio durante periodos amplios,
intercaladas con 2- 3 dfas de incremento seriado controlado en consulta. Se trata con todo ello de
minimizar la carga de tiempo del paciente, de su familia, y del personal sanitario, asf como de evitar
el colapso de las unidades y la existencia de frustrantes listas de espera. Se han publicado distintas

estrategias para conservando la seguridad del procedimiento mantener la eficacia.

En la practica todos los autores partiendo de un esquema prefijado ajustan los incrementos
como “un traje a medida” segun la evolucion del paciente de la misma manera que en la
inmunoterapia con alérgenos inhalantes. En todos los casos se dispone de un protocolo de
cantidades y secuencias de incremento que son diferentes segun cada grupo y este formato se adapta
a las circunstancias de los pacientes y a los medios disponibles. Es decir se plantea un esquema que
permita estandarizar y homogeneizar tiempos y cantidades pero debe ajustarse individualmente en

cada caso.
Seguridad de la Inmunoterapia I'TOe. Utilizacién de medicacion previa o concomitante:

Hste procedimiento no esta exento de riesgos y las reacciones adversas durante el procedimiento
son frecuentes.Nuestra experiencia que no difiere de la de otros autores es que presentan algin
sintoma durante el proceso hasta el 70% de los pacientes y las cifras de reacciones anafilacticas
oscilan entre el 15 y el 30%. Hasta el 50% de los pacientes han sufrido alguna reaccién en su
domicilio durante el tratamiento. Por tanto su utilizacion esta limitada a profesionales expertos en el
reconocimiento y tratamiento de reacciones alérgicas, que estén en situacion de ejercer un control
médico adecuado y que necesariamente deben entrenar a las familias en un Plan de Accién respecto

a cémo proceder ante los sintomas y su tratamiento.

Resulta indispensable mantener con buen control a los pacientes asmaticos, con la medicacion

que requieran para mantener un control excelente, ya que el asma inestable es una contraindicacién
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pata realizar el procedimiento de induccién de tolerancia(al igual que con inhalantes). Los pacientes
con comorbilidad con rinitis o de dermatitis atépica deben mantener el tratamiento que necesiten

para su adecuado control para evitar interferencias en la valoracion de sintomas.

En todas las series revisadas algunos pacientes se retiran del tratamiento por deseo de sus
familiares, tras sufrir cuadros graves repetidos. Sin embargo la posibilidad de reiniciar el protocolo
con otro tipo de pauta, o en mejor situacion desde el punto de vista de comorbilidad con asma no
debe descartarse. El empleo de medicacion con omalizumab que se ha utilizado para minimizar la
clinica,en pacientes con anafilaxia a alimentos, de forma concomitante con la induccién de tolerancia
es una posibilidad a valorar sobre la que actualmente existe poca experiencia en el curso posterior de
la alergia una vez retirado el firmaco. . En cualquier caso, y con las limitaciones de coste econémico
y otras consideraciones clinicas, el tratamiento con bloqueantes de IgE es de utilidad clinica en esta y
otras enfermedades alérgicas y puede considerarse una alternativa en pacientes anafilicticos, con o
sin ITOe.

4Se consigue una tolerancia Transitoria o Permanente?

En la literatura se cita algin caso de pérdida de tolerancia tras suspension del alimento, ya
tolerado a través de ITOe, durante unos meses. Este fendmeno ocurre, tanto en tolerancia natural
como en la inducida y es conocido que la pérdida de la tolerancia ha ocurrido también para leche y
huevo, en pacientes en que consumiendo estos productos sin clinica aparente, se indicé dieta
prolongada por dermatitis atopica.

No se conocen datos sobre cuanto tiempo es preciso continuar tomando leche diariamente para
que se mantenga la tolerancia tras SOTI. En el caso de la leche y el huevo teéricamente resulta facil
para los nifios continuar tomandola a diatio, ya que forma parte de la dieta habitual en nuestras
costumbres y por tanto el riesgo de perder la tolerancia es pequefio. Algunos autores incluyen en sus
protocolos la suspension sistematica del alimento una vez alcanzada la tolerancia y encuentran hasta

un 25% de recaidas. En la vida real esta suspension no debe realizarse.

Incidencias en seguimiento a largo plazo.

Algunos pacientes han referido con la ingestion del alimento sintomas aislados en dosis ya
toleradas durante el seguimiento y también una vez alcanzada la tolerancia. Estos incidentes ocurren
en los primeros meses de fase de mantenimiento intercalados por periodos de tolerancia completa.
Algunos nifios han presentado sintomas aislados de intensidad moderada-grave coincidiendo con un
proceso infeccioso, destacando procesos de gastroenteritis, heridas en boca ( aftas , caidas dentarias)
ejercicio, tratamiento con farmacos antiinflamatotios o incluso en situaciones de stress, pero en otras
ocasiones ha sido imposible encontrar el desencadenante. La tolerancia posterior comprobada en
provocacién controlada ha sido buena y el nifio continia tomando el alimento. A pattir de estas
observaciones recomendamos disminuir la cantidad coincidiendo con cuadros infecciosos y evitar
ejercicio simultineo o inmediato a la toma. Si existe suficiente experiencia como para permitir una

suspension por unos dias ajustando o manteniendo posteriormente la dosis previa.
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En algunos casos de ITOe a leche de vaca los sintomas ocurrieron tras tomar queso de oveja y
de cabra. Estos cuadros en relacion a leche de cabra y de oveja sufridos por nuestros pacientes y que
con frecuencia fueron de anafilaxia, han motivado que en el primer afio se aconseje la evitacién de
estos lacteos y derivados y que tras nuevo estudio alergolégico se introduzcan de forma controlada

en la consulta para valorar tolerancia.

Existen pocos estudios a muy largo plazo. Los estudios publicados difieren en sus resultados y
en sus tasas de abandono. Al ser tratamientos novedosos es conveniente un control o al menos un

contacto periédico con los pacientes y vigilar y comunicar las posibles reacciones adversas.

¢Resulta factible realizar inducciones sucesivas a varios alimentos?

La presencia de AA multiple es frecuente en alergia persistente a alimentos. En la literatura
existen muy pocas referencias de SOTI sucesivas. Sin embargo, es factible su realizacién de forma
segura y eficaz y en nuestra experiencia se encuentra la realizacién de SOTI a leche y huevo en 20
pacientes en si bien suele establecerse por prudencia un tiempo de al menos un afio de intervalo

entre ellas.

Cambios inmunoldgicos durante la induccién de tolerancia.

El grado de sensibilizacién alérgica, expresado mediante la medida de la IgE especifica a través
de pruebas cutineas y métodos “in vitro”, resulta solo un pobre indicador pronéstico, tanto para la
apariciéon de sintomas intercurrentes durante el desarrollo del programa, como en cuanto a la

duracion del éste.

Tanto los valores de la medida de las pruebas en prick, como los de IgE sérica, tienden a bajar
lentamente, permaneciendo semejantes o superiores al alcanzar la cantidad de tolerancia y
disminuyendo posteriormente a lo largo de los siguientes 6 a 18 meses. En cualquier caso, todos
estos cambios se observan solo “a posteriori” por lo que nos hacen pensar que la IgE especifica y
total juega un papel secundario respecto a la tolerancia siendo sélo un epifenémeno de otro tipo de
cambios inmunolégicos en relacién a las células T reguladoras (Treg) cuyo aumento se ha

comprobado en pacientes que han seguido ITOe.

aciente es candidato al tratamiento de induccién de tolerancia?

cualquier alimento? ;Aqué edad puede o debe iniciarse?

En estos momentos la mayorfa de los trabajos publicados para leche y huevo solo abordan
alergias persistentes. Es decir se emplea como procedimiento excepcional cuando la evolucién
espontanea no ha llegado y se trata de un alimento del que es dificil prescindir o evitar. La necesidad
de mantener una ingesta frecuente de una manera habitual limita el interés que puede tener la
induccién de tolerancia en estos casos mas alla de lo que supone como modelo experimental.

Si bien la induccion artificial de tolerancia se hace necesaria en pacientes que han superado la
edad habitual de tolerancia (alergias persistentes) y con clinica moderada /grave, la edad no es un
obstaculo para iniciar el tratamiento. Con un enfoque diferente, demostrar la hipotesis de que es
factible adelantar la edad de tolerancia mediante una intervencién externa la Sociedad Espafiola de
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Inmunologia Clinica , Alergia y Asma Pedidtrica ( (SEICAP), realizé un ensayo sobre nifios alérgicos
a leche de edades comprendidas entre 2 y 3 afios, con un grupo control aleatorizado. Los resultados
obtenidos fueron favorables para la instauracién precoz de tolerancia con 90% de buena evolucién

en el grupo activo frente a solo un 10% en el grupo control.

Hay experiencias previas de algunos grupos espafioles con buenos resultados incluso en lactantes
iniciando ya el tratamiento desde el momento del diagnéstico. Este procedimiento “precoz” esta en
la linea reciente de actuar dentro de “la ventana de oportunidad inmunolégica” de los primeros
meses de vida que se propone también para la introducciéon de alimentacién complementaria en los
pacientes de riesgo atdpico.

Estas experiencias de intervencién precoz abren nuevas perspectivas en el tratamiento de la
alergia a alimentos y deben tenerse en cuenta frente a la actitud expectante que se ha venido
manteniendo hasta el momento.



44

Libro de Restimenes




Indice de sesiones



Libro de Restimenes

Viernes 7 de noviembre de 2014. Auditorio. (16:30 h)

Moderador: Dr. Silveira Cancela, Manuel (H. Da Costa de Burela)

NET Y SSJ, 2 ESPECTROS CLINICOS DE UNA MISMA ENFERMEDAD ........... 62
Capelo Miguez ] M!, Gil Gonzalez C E!, Rey Garcia S M!, Fernandez Cebrian S Al, Gonzalez
Lépez M T1, Balado Insunza M N!

" Pediatria. Complejo Universitario de Onrense.

LA TOS FERINA ATACA DE NUEVO, :DEBEMOS PLANTEARNOS NUEVAS
PAUTAS DE VACUNACION? .....ccoooommiomeeeeeeseeeeeeeeseseeses e seesessseseseseesssesesesssseeeeseeseesssens 63
Rios Duro H!, Névoa Illanes Al, Caride Lopez L1, Rey Cao S?, Portugués de la Red M!,
Lorenzo Fernandez | R!

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Vigo. ° Microbioloxia. Complejo Hospitalario
Universitario de 1igo.

LA ENFERMEDAD INFLAMATORIA INTESTINAL EN LA EDAD

PEDIATRICA .....ccoooovriirmmmsiiiiieessesseesssssssissessesssessssssssssssesessssssssssssssssesesssssssssssssssssssssssssseeseoee 64
Cabezas Lopez C 1, Fernandez Pereira L1, Germil Ares I', Rial Hermida L !, Santos Tapia M M
1 Garcia Villar A 1!, Echarri Pitdo A 2, Torrado Choucifio A M !, Carballeira Gonzélez 11,
Romatis Barca R M !, Fernandez Prieto R !

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ferrol. ° Unidad de Enfermedad Inflamatoria Intestinal.
Servicio de Digestivo. Complejo Hospitalario Universitario de Ferrol.

REVISION DE LAS HOSPITALIZACIONES POR VARICELA Y
COMPLICACIONES EN PACIENTES PEDIATRICOS. .........coooocoomovveomoreeceserreessnrennn. 65
Germil Ares I', Fernandez Pereira L', Cabezas Lopez C!, Rial Hermida L!, Santos Tapia M,
Fernandez Prieto R!

" Pediatria. Hospital Arquitecto Marcide.

IMPLANTACION DE LA OXIGENOTERAPIA DE ALTO FLUJO EN CANULAS
NASALES EN LA PLANTA DE HOSPITALIZACION DE UN HOSPITAL DE
SEGUNDO NIVEL ......ocooitiititieieirinininteee ettt ettt se st tssassesesessssssssssesessssssensssseses 66
Espifio Lorenzo P!, Busto Cuifia M M!, Couceiro Gianzo | Al, Martinez Fernandez M Al,
Camino Barreiro I

" Servicio de Pediatria. CHU de Pontevedra.

Viernes 7 de noviembre de 2014. Sala 1. (16:30 h)

Moderador: Dr. Sanchez Lastres, Juan Manuel (C.S. Chapela. 175g0 )

SOBREPESO Y OBESIDAD. ;:QUE REFERENCIA UTILIZAMOS? EL ESTUDIO
OBESGAL ..o 67
Fernandez Bustillo ] M!, Grupo Colaborativo Obesgal !

" Pediatria. Centro Saside Bertamirins.



LXV Congreso de la Sociedad de Pediatria de Galicia 2014 47

ALIMENTACION Y PUBLICIDAD INFANTIL. CARGUEMOSLA DE
HONESTIDAD. .....coooitiiiitieieieiritteeie ettt ettt et sttt et s eseassebebessssesesssesesessesensssseses 68
Fernandez Bustillo | M!, Fernandez Pombo A!

" Pediatria. Centro Saside Bertamirdns.

EL JUEGO, LOS JUGUETES Y LA PUBLICIDAD. .......ccocoooeninirnieneeieneieineeenseneeeene 69
Ferniandez Bustillo | M!, Fernandez Bustillo A!

" Pediatria. Centro Saside Bertamirdns.

DOS PAPULAS DE ANOS DE EVOLUCION: DERMATOFIBROSARCOMA
PROTUBERANS .....ooooiittetetniitteietet sttt ettt sttt et ste st sessssesssssesesessssenssssesesssssnsssseses 70
Marco Martin C!, Rodriguez Ruiz M!, Curros Mata N', Gémez Tellado M!, Dargallo Carbonell
T1, Somoza Argibay I', Caramés Bouzan J!, Garcia Gonzalez M!, Pais Pifieiro E!, Vela D?

" Cirugia Pedidtrica. Hospital Teresa-Herrera (CHUAC). ° Cirngia Pedidtrica. Hospital Teresa-Herrera
(CHUAC.

IMPORTANTE INCREMENTO EN LA DEMANDA DE CIRUGIA PARA LA
HIPERTROFIA DE LABIOS MENORES ........cccccoioiiieiecseietessisis et ssens 71
Marco Martin C!, Rodriguez Ruiz M !, Curros Mata N!, Garcia Gonzalez M!, Dargallo
Carbonell T', Somoza Argibay I!, Caramés Bouzan ', Gémez Tellado M !, Vela D!

" Cirugia Pedidtrica. Hospital Teresa-Hervera (Chuac).

Viernes 7 de noviembre de 2014. Sala 2 (16:30 h)

Moderadora: Dra. Castro Aguiar, Susana (C.H.U. de A Coruiia)

TRATAMIENTO CON LASER CO2 DEL NEVUS MELANOCITICO
CONGENITO ....ooooorriieiiimeereeeesessssssisssssessssssssssssssss s ssssissesssss s sssessesssssssssssnssssessssssss 72
Rodriguez Ruiz M!, Gémez Tellado M!, Curros Mata N', Marco Martin C!, del Pozo Losada J?,
Garcia Gonzalez M!, Somoza Agibay I', Pais Pificiro E!, Caramés Bouzan ]!, Dargallo
Carbonel T?, Vela Nieto D!

" Cirngia Pedidtrica. Complexo Hospitalario Universitario A Corusia. > Dermatologia. Complexo
Hospitalario Universitario A Coruita.

NUESTRA EXPERIENCIA CON EL LASER CO2 PARA EL TRATAMIENTO DE
LAS UNAS INCARNATAS .......cooovomivoeieeieeeeeesseeessseesssesssosesssnsssssssssssssssssssssssssssssssssesssssssnnas 73
Rodriguez Ruiz M!, Gémez Tellado M1, Curros Mata N!, Marco Martin C!, Somoza Argibay 12,
Pais Pifieiro E?, Garcia Conzalez M?, Caramés Bouzén J2, Dargallo Carbonel T?, Vela Nieto D?
" Cirugia Pedidtrica. Complexo Hospitalario Universitario A Corwia. ° Cirngia Pedidtrica. Complexo
Hospitalario Universitario de A Corusa.

EXPERIENCIA INICIAL EN EL USO DEL TIMOLOL TOPICO EN EL
TRATAMIENTO DEL HEMANGIOMA INFANTIL .......cccoovoiieriiiseeeeieesss e 74
Rodriguez Ruiz M!, Gémez Tellado M!, Curros Mata N', Marco Martin C!, del Pozo Losada J?,
Garcfa Gonzalez M!, Somoza Argibay 12, Pais Pifieiro E!, Dargallo Cabonel T, Caramés
Bouzan J!, Vela Nieto D!

" Cirngia Pedidtrica. Complexo Hospitalario Universitario A Coruia. > Dermatologia. Complexo
Hospitalario Universitario A Cormia. ° Cirngia Pedidtrica. Complexo Hospitalario Universitario de A

Coruiia.



48

Libro de Restimenes

ESCLEROTERAPIA DE MALFORMACIONES LINFATICAS CON
DOXICICLINA ..ottt ittt ettt s sttt sts s taesebebesesststsssebesesssstsenteesesessssesssseses 75
Curros Mata N', Gémez Tellado M !, Garcfa Gonzalez M !, Rodriguez Ruiz M !, Marco Martin
C 1, Somoza Argibay 1!, Dargallo Carbonell T, Pais Pifieiro E !, Caramés Bouzan J!, Vela
Nieto D', Barriga Bujan R?

" Cirugia Pedidtrica. Hospital Teresa Herrera A Cormiia. ° Pediatria. Hospital Teresa Herrera A Corusia.
OBSTRUCCION POR VALVULAS DE URETRA ANTERIOR: UNA ENTIDAD
POCO FRECUENTE ..ottt ettt ettt s sttt s assnsnssnses 76
Garcfa Gonzalez M!, Marco Martin C!, Dargallo Carbonell T", Pais Pificiro E', Somoza
Argibay I', Curros Mata N, Rodriguez Ruiz M!

" Cirngla pedidtrica. CHUAC.

Sabado 8 de noviembre de 2014. Sala 1. (09:00 h)

Moderadora: Dra. Concheiro Guisan , Ana (H. Xeral de 17ig0)

MARCADORES DE RIESGO EN LA ECOCARDIOGRAFIA FETAL DEL FALLOT
RELACIONADOS CON INTERVENCION NEONATAL ... 77
Blanco Rodriguez C!, Asorey Veiga V2, Marcos Alonso S!, Garcfa Hernandez I, Lépez calvifio
B3, Rueda Nufiez F!

" Unidad de Cardiopatias Congénitas. Servicio de Pediatria. CHUAC. ? Obstetricia y ginecologia. Hospital
Pontevedra. ° Unidad de epidemiologia clinica y bivestadistica. CHUAC.

LIPODISTROFIA GENERALIZADA Y MIOCARDIOPATI{A: ;UNA ASOCIACION
POSIBLED .........ooiiiiiici s 78
Lozano Balseiro M!, Marcos Alonso S!, Garcia Hernandez I, Blanco Rodriguez C!, Portela
Torrén F2, Bautista Hernandez V2, Rueda Nufiez F!

" Unidad de Cardiologia Infantil. Complexo Hospitalario Universitario de A Corwiia. ° Unidad de Cirugia
Cardiaca Infantil. Complexo Hospitalario Universitario de A Coruna.

CARACTERISTICAS CLINICAS Y PRONOSTICO A MEDIO PLAZO DE LAS
MIOCARDIOPATIAS EN LOS MENORES DE UN ANO ... 79
Lozano Balseiro M!, Marcos Alonso S!, Fernandez Santamarina 12, Lopez Abel B3, Martinez
Soto S3, Garcia Rey S4, Fontenla Garcfa J4, Herrero Hermida J°, Hurtado Diaz J5, Luaces
Gonzilez ¢, Garcfa Hernandez I', Blanco Rodriguez Cl,

" Unidad de Cardiologia Infantil, Complexo Hospitalario Universitario de A Corniia. ° Unidad de
Cardiologia Infantil. Complexo Hospitalario Universitario de V'igo. ° Unidad de Cardiologia Infanti.
Complexo Hospitalario Universitario de Santiago.

DESARROLLO Y RESULTADOS INICIALES DEL REGISTRO GALLEGO DE
MIOCARDIOPATIAS EN LA EDAD PEDIATRICA .....coooooinrrreeeeeinnnenneeeeesinsssssneeeeee 80
Lozano Balseiro M!, Marcos Alonso S!, Fernandez Santamarina 12, Lopez Abel B3, Martinez
Soto S3, Garcia Rey S4, Fontenla Garcfa J4, Herrero Hermida J°, Hurtado Diaz |5, Luaces
Gonzilez % Rueda Nufiez F!

" Unidad de Cardiologia Infantil. Complexo Hospitalario Universitario de A Corusia. ° Unidad de
Cardiologia Infantil. Complexo Hospitalario Universitario de Vigo. ° Unidad de Cardiologia Infantil.
Complexo Hospitalario Universitario de Santiago.



LXV Congreso de la Sociedad de Pediatria de Galicia 2014 49

CARDIOMIOPATIA EN EL PERIODO NEONATAL. IMPORTANCIA DE SU
ORIENTACION DIAGNOSTICA ......coooooomiiiiiimerenneesssssssssissssessssssssssissssssessssssssssmsssssesesssss 81
Mandia Rodriguez N, Blanco Salvado L1, Martinez Soto 12, Lépez Abel B2, Lopez Suarez O3,
Fernandez Seara M |3, De Castro Lopez M J4, Pérez Mufiuzuri A3, Couce Pico M 1.3

" Residente. Hospital de Santiago de Compostela. > Cardiologia Infantil. Hospital de Santiago de Compostela.
’ Neonatologia. Hospital de Santiago de Compostela. * Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos. Hospital
de Santiago de Compostela.

INICIO DE UN PROGRAMA DE TELEMEDICINA EN GALICIA, APILICADO A
LA ECOCARDIOGRAFIA DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS ..........cccoouuns 82
Rueda Nufez F!, Vazquez Garcfa L1, Sanchez Martinez E!, Blanco Rodriguez C!, Garcia
Hernandez I', Marcos Alonso S!, Pérez Castro M V!, Lozano Balseiro M!, Luaces Gonzalez J?
" Unidad de Cardiopatias Congénitas. Servicio de Pediatria. CHUAC. ° Pediatria. Arquitecto Rey Marcide.
Ferrol.

DOSIS ALTA DE IBUPROFENO PARA EL CIERRE DEL DUCTUS EN LOS
NINOS DE MUY BAJO PESO AL NACIMIENTO: EXPERIENCIA POSITIVA EN
NUESTRO CENTRO ....cooooiiiiririeinieiieeie ettt ettt st sasssssssesessssssssssssesessssssssssssesesens 83
Pereiro Fernandez S!, Garcia Alonso L, Concheiro Guisin Al, Fernandez Santamarina I',
Gonzalez Duran M L1, Garcia Volpe C!, Fernandez Lorenzo | R!

" Pediatria. CHUVL

LIMITACION DEL ESFUERZO TERAPEUTICO: UN RETO EN LA ATENCION
DEL NINO CRITICO .......ccccoovvorriimsiiiiiieereeeecessssssiinessssesssssssssesssssesssssssssssessssssssssssssssseseeee 84
Guitian Mediero L1, Vazquez Mendez M?, Serantes Lourido M3, Gonzalez Rivera I*, Ferrer
Barba A%, Ramil Fraga C*

" Pediatria. Hospital Lucus Augusti. ° Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de A Cormia.

> Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de A Corusia. " Unidad de Cuidados Intensivos. Complejo
Hospitalario Universitario de A Coruiia

Sabado 8 de noviembre de 2014. Sala 2. (09:00 h)

Moderador: Dr. Fernandez Trisac, José Luis (C.H.U. de A Coruiia)

MANE]JO RESPIRATORIO DEL RECIEN NACIDO MENOR DE 1500 GRAMOS
EN LAS PRIMERAS HORAS DE VIDA ........cccccooiiiinineeeeeeneenseeesessesssessseessenseees 85
Serantes Lourido M, Avila Alvarez A!, Fernindez Trisac | L!

" Unidad de Neonatologia. Complexo Hospitalario Universitario A Cormia.

DISTROFIA MUSCULAR CONGENITA MEGACONIAL CON DEPLECION DEL
ADNMT SECUNDARIA A MUTACION EN EL GEN CHKB. ..........ccomrmrrrvorrrr. 86
Gonzélez Fernandez A M!, Dacruz Alvarez D', Gémez Lado C, Eiris Puiial J!, Pintos
Martinez E?, Beiras Iglesias A2, Martinez Azorin I3, Castro Gago M!

" Neuropediatria Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela. ° Anatomia
Patolixica. Complexo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela. ° 1aboratorio de Enfermedades
Mitocondriales, Instituto de Investiga



50

Libro de Restimenes

RETINOPATIA DE LA PREMATURIDAD. NUEVAS PERSPECTIVASDE
CRIBADO TRAS UN SEGUIMIENTO DE 157 PRETERMINOS. ..........ccccccoomnrnnnnn. 87
Gonzalez Fernandez A M!, Blanco Salvado 1.2, Bafia Souto A!, Lopez Souto O', Urisarri Ruiz
de Cortazar A2, Iglesias Deus A 2, Couce M L 2, Perez Mufiuzuri A !

" Neonatoloxia. Pediatria.. Complexo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela,

? Neonatoloxcia. Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela.
APLICACION EN NUESTRA POBLACION DE LAS NUEVAS CURVAS
POBLACIONALES DE CRECIMIENTO PARA RECIEN NACIDOS
EXTREMADAMENTE PREMATUROS (SEN 1500). ....c.ccocccveeuniemeinieemneeineeeenreeerneenenne 88
Gonzilez Freirfa N, Rodas Gallego M!, Concheiro Guisan A!, Gonzalez Duran M L1,
Pumarada Prieto M!, Fernandez Lorenzo J R!

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de 1 igo.

DONACION EN ASISTOLIA CONTROLADA EN NINOS: PRIMER CASO EN

Serantes Lourido M!, Guitidn Mediero L!, Lozano Balseiro M!, Lamas Alonso A!, Ferrer Barba
Al, Vazquez Méndez M, Ramil Fraga C!, Gonzalez Rivera I'!

" Unidad de Cuidados Intesivos Pedidtricos. Complexo Hospitalario Universitario A Corusia.
INTERRELACION ENTRE EL PERSONAL DE LA UNIDAD NEONATAL Y
FAMILIAS, ASESORAMIENTO EN LACTANCIA:ESTUDIO CUALITATIVO ....90
Sarmiento Carrera N1, Cafizo Vazquez D!, Concheiro Guisan A!, Gonzalez Duran M L1,
Fernandez Lorenzo | R!

" Pediatria. Hospital Xeral Vigo.

NUEVAS PERSPECTIVAS EN EL CRECIMIENTO DE LOS PACIENTES CON
FENILCETONURIA ..ottt ittt s s s st sas e ssesssesesesasnns 91
Bana Souto Al

" Neonatologia. Hospital Clinico Universitario de Santiago.

DESHIDRATACION NEONATAL SECUNDARIA A HIPOGALACTIA: UNA
SITUACION EMERGENTE .......ccoooivooiimioiooeeeeooeeeeeesseeeee s eees o ssseeeeseseos s ssssees s 92
Rial Hermida L!, Fernandez Pereira L!, Cabezas Lépez C!, Germil Ares I N, Luaces Gonzilez
J E!, Maside Mifio E', Romarfs Barca R M!, Fernandez Prieto J R?

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ferrol. ° Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario
de Ferrol.

FACTORES DE RIESGO EN EL DESARROLLO DE DISPLASIA
BRONCOPULMONAR EN PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE
ENFERMEDAD DE MEMBRANA HIALINAL. .......ccoooiiitttreeieieeeseeeseeese e snens 93
Yafiez Mesia S!, Amil Pena T?, Manjon Herrero Al, Lopez Conde I', Souto ] A?, Pérez Pacin
R!

" Pediatria. Hospital Universitario Lucus Augusti. ° Stanford cancer institute. Universidad de S tanford.
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Viernes 7 de noviembre de 2014. Sesion 1. (16:30 h)

Moderadora: Dra. Urisarri Ruiz de Cortazar, Adela (H.C.U. de Santiago)

INFECCION OSTEOARTICULAR NEONATAL.

A PROPOSITO DE UN CASO. .....omimmmmiimmienesnssssessssessssssssssssssssssssssssssssssssssssssessssssssssseese 96
Amil Pena T', Anllo Lago J !, Pérez Gay L!, Almuifia Simén C!, Vazquez Loépez El,

Guitian Mediero L', Battikhi Precedo N2, Rendo Vazquez A!

" Pediatria. Hospital Lucus Augusti. ° Pediatria. Hospital 1ucus Anguti.

MUTACION EN EL GEN SRD5A2 COMO CAUSANTE DE MICROPENE. ....... 97
Amil Pena T 1, Anllo Lago J!, Lépez Conde I, Yafiez Mesia S!, Vazquez Lépez El|

Ferrero Diaz Al, Garcia Monje M J!

" Pediatria. Hospital Lucus Augusti.

BEBE MICHELIN: PRESENTACION DE UN CASO ........ccccooomeerrerreesssssssieneeen 98
Ferrero Diaz Al, Garcia Monje M J?

" Pediatria. Hospital Universitario Lucus Augnsti. ° Pediatria. 1ucus Augnsts.

ESTRIDOR CONGENITO: ESTENOSIS SUBGLOTICA. A PROPOSITO DE UN
CASO. ..ottt ettt b e et et b bbb ARt b s s bR e bbb s ananaee 929
Solé Mesalles C!, Gil Gonzalez C!, Ingerto docampo §?, Balado Insunza N!

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ourense.  Pedriatria. Complejo Hospitalario
Universitario de Ourense.

EPISODIO APARENTEMENTE LETAL (EAL): REVISION DE LOS CASOS
DESCRITOS EN EL COMPLEXO HOSPITALARIO UNIVERSITARIO DE
OURENSE DURANTE LOS ULTIMOS 10 ANOS. ........cccurmrrmmrmmmmrnereeesssssssssssssssssssins 100
Solé Mesalles C!, Gil Gonzalez C!, Ingerto docampo S!, Balado Insunza N!

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Onrense.

LACTOBEZOAR. UN HALLAZGO A TENER EN CUENTA EN EL PERIODO
INEONATAL. .....oootitiiiieceetetetet ettt es et ettt sa st b et st ssssstesesesssssssssasesessssssssnsasesessssanes 101
Blanco Salvado L!, Gonzélez Fernandez A M, Iglesias Deus A!, Lépez Suarez O!, Alshweki
Al, Pérez Mufiuzuri Al, Urisarri Ruiz de Cortaza Al, Bafia Souto A!, Couce Pico M 1!

"'S. Neonatologia. Area Asistencial de Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Santiago de
Compostela.

LUXACION CONGENITA DE RODILLA. ;CUAL ES LA ACTITUD? ........... 102
Blanco Salvado L!, Gonzalez Fernandez A M!, Urisarri Ruiz de Cortaza Al, Iglesias Deus Al,
Fernandez Seara M J', De Castro Lopez M J!, Pérez Mufiuzuri A!, Couce Pico M L!

"'S. Neonatologia. Area Asistencial de Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Santiago de
Compostela.

PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH BULLOSA ...........cccooovvimmmrocinnreeeesnereeennenes 103
Mandia Rodriguez N, Lépez Baz Al, Dosil Gallardo S', Bouzén Alejandro M1,

Lopez Rivas M!

" Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela.
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Libro de Restimenes

Viernes 7 de noviembre de 2014. Sesion 2. (16:30 h)

Moderador: Dr. Garcia Lépez, José Ramoén (C.S. Naron)

DISFUNCION DE MARCAPASOS: A PROPOSITO DE UN CASO ................... 104
Serantes Lourido M1, Lozano Balseiro M!, Gatcia Hernandez 1!, Pérez Alvarez 1.2, Marcos
Alonso S', Blanco Rodriguez C', Rueda Nufiez F!

" Unidad de Cardiologia Infantil. Complexo Hospitalario Universitario de A Corusia. > Unidad de
Abrritmias y Electrofisiologia. Complexo Hospitalario Universitario de A Coruia.

QT LARGO CONGENITO DE DIAGNOSTICO PRECOZ:

IMPLICACIONES PRACTICAS .......coooiivoooieveeoeeeeeeeeeeeeeseeeoeeeseoeeessseseeessonseesenssseesenee 105
TLozano Balseiro M!, Garcia Hernandez 12, Barriales Villa R3, Matrcos Alonso S2,

Blanco Rodtiguez C?, Rueda Nuifiez F?

" Unidad de Cardiologia Infantil. COMPLEXO HOSPITAI.ARIO UNIVERSITARIO DE A
CORUNA. ’ Unidad de Cardiologia Infantil. Complexo Hospitalario Universitario de A Cormia.

? Unidad de Cardiopatia Familiares. Complexo Hospitalario Universitario de A Corujia
ECOCARDIOGRAFIA FETAL: REVISION DE DERIVACIONES

DURANTE 2 ANOS ...oooocuuuummmmmmmmmmmmmmmmsssssssssssesssssssssssssssssssssssssssssssssssssmsssssssssssssssssssssssssseses 106
Rivas Arribas L', Camino Barreiro I!, Carnicero Iglesias Al, Herrero Hermida F J1,

Hurtado Diaz ] F!

" Pediatria. Complejo Hospitalario Pontevedra.

TAQUICARDIA AURICULAR FETAL POR FOCO ECTOPICO ... 107
Camino Batrreiro 1!, Rivas Arribas L1, Espifio Lorenzo P!, Herrero Hermida F ]!, Hurtado Diaz
J F!, Couceiro Gianzo ] Al

" Pediatria. Complejo Hospitalario Pontevedra.

RETRONEUMOPERITONEO POST-TRAUMATICO ........ccooovmmromeremerecererrcreernen. 108
Buyo Sanchez P!, Alvarifio Castro Al, Martinez Azcona O!, Castro Aguiar S', Pardo Vazquez ]
J1, Fuentes Carballal J!

" Pediatria. CHUAC.

FORAMINA PARIETALIA PERMAGNA. A PROPOSITO DE UN CASO .......... 109
Cabezas Lopez C!, Romarfs Barca R M !, Fernandez Pereira L !, Rial Hermida L!, Germil
Ares I, Luaces Gonzalez | E 1, Gallego Ojea ] C 2, Fernandez Prieto R !

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ferrol. ° Servicio de Radiologia. Complejo Hospitalario
Upnivpersitario de Ferrol.

ICTIOSIS LAMINAR CONGENITA. A PROPOSITO DE UN CASO ... 110
Cabezas Lopez C, Fernandez Pereira L!, Rial Hermida L !, Germil Ares 1!, Luaces
Gonzalez ] E!, Ramirez Santos A 2, Monteagudo Sanchez B 2, Maside Mifio E !, Garcia
Fernindez M E !, Fernindez Prieto R !

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ferrol. ° Servicio de Dermatologia. Complejo

Hospitalario Universitario de Ferrol.
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Viernes 7 de noviembre de 2014. Sesion 3. (16:30 h)

Moderadora: Dra. Carballeira Gonzalez, Iria (C.H.U. de Ferrol)

INCONTINENCIA PIGMENTI: UNA RARA DERMATOSIS ........ccoccocvenerninncnnenn. 111
Capelo Miguez | M, Gil Gonzalez C E!, Fernandez Viso S!, Fernandez Cebrian S Al
Gonzalez Lopez M T, Balado Insunza M N!

" Pediatria. Complejo Universitario de Ourense.

OREJAS ROJAS? ;:PRECURSOR DE MIGRANA?

A PROPOSITO DE UN CASO ........coommiovroioneeeeeoeseeeeesosssssessossssssesssssssssssssssssssssssssssssesenes 102
Rendo Vazquez Al, Vazquez Lépez El, Pérez Gay L1, Ferrero Diaz Al, Battikhi Precedo N,
Garcia Monje M J1, San José Gonzalez M A?

" Pediatria. Hospital 1ucus Augusti. ° Pediatria. Servicio de Atencin Primaria de Sarria,l ngo.
ENCEFALOPATIA CONGENITA GRAVE CON DEFICIENCIA DE

COENZIMA QIO ..ottt sssssss s sttt bbbt s st esesessssssssssesessssssssnansas 113
Gonzalez Fernandez A M!, Dacruz Alvarez D', Gémez Lado C, Eiris Puial J', Artuch R?,
Castro Gago M!

" Neuropediatria Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela. ° Bioquimica.
Hospital Sant Joan de Dén Barcelona.

INCONTINENCIA PIGMENTI NEONATAL:

A PROPOSITO DE UN CASO EN NUESTRO CENTRO .....ccooomnnrrvvvvovirirnnnnnrrriinnnns 114
Anllo Lago ]!, Amil Pena T, Lépez Muinelo C!, Vazquez Lopez E!, Pérez Gay L1,

Lépez Conde I

" Pediatria. HULA.

REVISION DE LAS AGENESIAS E HIPOPLASIAS DE CUERPO

CALLOSO EN LA PROVINCIA DE OURENSE (1998-2014) .......cccocovtevvcrneuniereennenns 115
Navarro Martinez | F!, Reis Iglesias L!, Fernandez Pérez P!, Conde Lorenzo N 1,

Balado Insunza M N1, Pérez Lépez C2, Rey Garcia S M!

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ourense. > Radiologia. Complejo Hospitalario
Universitario de Ourense.

CUANDO EL ADDISON SE ENMASCARA .........ccccooniinieienesiieieseisssesaeeenees 116
Sarmiento Carrera N, Del Campo Garcia Al, Fernandez Lorenzo J R!, Blanco Barca o1
Melcédn Crespo Cl, Rey Cordo Lt

" Pediatria. Hospital Xeral Vigo.

¢QUE SABEN NUESTROS MAESTROS Y PROFESORES DEL TDAH? ............ 117
Sarmiento Carrera N, Pereiro Fernandez S !, Vazquez Cancela M!, Amado Puentes A 1,
Blanco Barca O 1, Melcén Crespo C!

" Pediatria. Hospital Xeral Vigo.
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Libro de Restimenes

Viernes 7 de noviembre de 2014. Sesion 4 (16:30 h)

Moderadora: Dra. Maside Mifio, Elena (H.C.U. de Ferrol)

PROTOCOLO DE RESONANCIA MAGNETICA "SIN ANESTESIA" EN

NEONATOS Y LACTANTES: SEGURIDAD PARA EL PACIENTE Y CALIDAD

TECNICA ....oooiiiroiieeessceess oottt 118
Gonzilez Freirfa N1, Rodas Gallego M!, Concheiro Guisan A!, Arias Gonzalez M2,
Pumarada Prieto M!, Fernandez Lorenzo ] R!

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de V'igo. * Unidad de Diagnéstico por la Imagen
GALARILA. Complejo Hospitalario Universitario de 1”igo.

SINDROME DE COHEN: PRESENTACION DE UN CASO ........cccccccmmiiciirrrrs 119
Gonzalez Freirfa N, Caride Lopez L, Reparaz Andrade A2, Portugués De La Red M1,
Fernandez Lorenzo | R!

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de V'igo. * Unidad de Citogenética. Complejo Hospitalario
Universitario de 1igo.

ESTUDIO DE UNA COHORTE DE RECIEN NACIDOS OURENSANOS CON
FACTORES DE RIESGO DE INFECCION PERINATAL ........ccccooommrirveerrirrnn. 120
Capelo Miguez | M!, Fernandez Pérez P!, Alvarez Fertin 1!, Moure Rodriguez 1.2, Gonzalez
Gonzalez S!, Garcia Garefa M J3, Villares Porto-Dominguez Al, Balado Insunza M N!

" Pediatria. Complejo Hospitalario de Ourense. ° Medicina Preventiva. Complejo Hospitalario de Onrense.
» Medicina Preventiva e Investigacion. Complejo Hospitalario de Ourense.

RELACION DE LA PCR EN RECIEN NACIDOS OURENSANOS CON
FACTORES DE RIESGO DE INFECCION PERINATAL Y

OTROS FACTORES PERINATALES ........cccocoeimiminenininneneineineeesenesneeeseeseaesssaessesens 121
Capelo Miguez | M1, Alvarez Ferrin 1!, Fernandez Pérez P!, Moure Rodriguez I. 2,

Gonzilez Gonzilez S 1, Vadillo Gonzalez FJ !, Balado Insunza M N3

" Pediatria. Complejo Hospitalario de Onrense. ° Medicina Preventiva. Complejo Hospitalario de Ourense.
> Pediatia. Complejo Hospitalario de Onrense.

ULCERAS DE LIPSCHUTZ EN PACIENTE INMUNOCOMPETENTE.

A PROPOSITO DE UN CASO. ..ooeemorroveeoriernnesssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssses 122
Herrera Goicoechea Al, Verde de la Torre M!, Amado Gutiérrez A P!, Garcia Gonzilez M2,
Suarez Garcia F1, Soto Diaz R!, Vergara Pérez 1!

" Pediatria. Hospital Teresa Herrera. ° Cirugia Pedidtrica. Hospital Teresa Herrera.
OXIGENOTERAPIA DE ALTO FLUJO EN UNA UNIDAD NEONATAL ........ 123
Camino Barreiro 1!, Rivas Arribas L1, Vilas Gonzalez J!, Crespo Suarez P Al, Martinez
Fernandez M M, Sexto Gonzalez ] M!

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario Pontevedra.

PCR PARA CITOMEGALOVIRUS (CMV) EN PERIODO NEONATAL Y
LACTANTE ..ottt 124
Navarro Martinez ] F!, Reis Iglesias L. 1, Solé Mesalles C !, Novoa Gémez G 1, Conde Lorenzo

N 1, Balado Insunza M N!

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Onrense.
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Sabado 8 de noviembre de 2014. Sesion 1. (09:00 h)

Moderador: Dr. Fuentes Carballal, Jesus (C.H.U. de A Coruiia)

ESTUDIO DE LOS NIVELES DE 25(0OH)VITAMINA D EN PRESENCIA

DE ENFERMEDAD GRAVE ...ttt sessss st sesssssssssssssseses 125
Sanchez Arango D!, Rey Galan C?, Garcia Hernandez I3, Vivanco Allende A2, Mayordomo
Colunga J?, Concha Torre A% Medina Villanueva A?

" Pediatria. Centro de Salud Acea de Ama - Culleredo. > UCI Pediatria. Hospital Universitario Central de
Asturias. ° Cardiologia Infantil. Complejo Hospitalario Universitario Juan Canalejo.
COMPROMISO DE LA VIA AEREA COMO FORMA DE PRESENTACION

DEL HIPOTIROIDISMO CONGENITO EN UN PREMATURO ... 126
Barriga Bujan R!, Diaz Pedrouzo Al, Prado Carro A M2, Avila Alvarez A3, Pifieiro Rodriguez
L* Muinelo Segade Al, Seoane Rodriguez M!

" Servicio de Pediatria. CHUAC. ° Servicio de Pediatria. Unidad de Endocrinologia Infantil. CHUAC.

> Servicio de Pediatria. Unidad de Neonatologia. CHUAC. * Servicio de Pediatria. Hospital Virxe da
Xungueira CEE.

CONTROL METABOLICO EN DIABETES MELLITUS TIPO 1 EN LA EDAD
PEDIATRICA ;:CUANTOS DE NUESTROS PACIENTES CUMPLEN
OBJETIVOS DE HBAICY? ..ottt seietseesetseeetseseie e ssesesssseaesseeesseseaens 127
Barriga Bujan R!, Diaz Pedrouzo Al, Prado Carro A2, Sanchez Garcia A2, Bello Fernandez A2
" Servicio de Pediatria. CHUAC. ° Servicio de Pediatria. Unidad de Endocrinologia Infantil. CHUAC.
DIABETES MELLITUS TIPO 1Y SINDROME POLIGLANDULAR
AUTOINMUNE, ASOCIACION DE ENFERMEDADES AUTOINMUNES

EN POBLACION PEDIATRICA ......ooooooiiiinininnrrrrrreeseeesssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssees 128
Barriga Bujan R!, Diaz Pedrouzo Al, Prado Carro A M?

" Servicio de Pediatria. CHUAC. ° Servicio de Pediatria. Unidad de Endocrinologia Infantil. CHUAC.
TORSION OVARICA ......oooooieiiiiirrrrneessssssssieessssssssssssssssessssssssssssssssssssssssssssssssmssesssssssssssss 129
Ferndndez Pereira L, Cabezas Lopez C!, Rial Hermida L', Germil Ares I N1, Carballeira
Gonzalez I', Miguez Vazquez V2, Torrado Coucifio A M!, Romaris Barca R M!, Maside Mifio
E!, Luaces Gonzalez ]!, Fernandez Prieto R !

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ferrol. > Ginecologia y Obstetricia. Complejo
Hospitalario Universitario de Ferrol.
VITAMINA D Y DIABETES MELLITUS TIPO 1 ....c.coooiiiiiirrreceeereeeeeieenens 130
Fernandez Pereira L, Cabezas Lopez C!, Rial Hermida L!, Germil Ares I N, Torrado
Choucifio A M!, Romaris Barca R M!, Garcfa Villar A I, Santos Tapia M!, Leis Trabazo M R?,
Fernandez Prieto R!

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ferrol. ° Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario

de Santiago.
PARECHOVIRUS: UN AGENTE INFECCIOSO A BUSCAR EN LA INFECCION
DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL EN NINOS PEQUENOS .........ccocovunu.... 131

Rios Duro H!, Lorenzo Firvida C!, Caride Lépez L1, Rey Cao S?, Portugués de la Red M!
" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de V'igo. ° Microbioloxia. Complejo Hospitalario
Universitario de 1 igo.
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Libro de Restimenes

EL SINDROME CUELLO-LENGUA, UNA ENTIDAD POCO DESCRITA ....... 132
Rios Duro H', Vazquez Cancela M!, Pereiro Fernandez S, Lépez del Olmo C?, Blanco Batca
O, Melcén Crespo Cl, Amado Puentes Al

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de V'igo. ° Pediatria. Centro Salud Aldin.

TALLA BAJA EN EDAD ESCOLAR COMO PRIMER SINTOMA DE UN
SINDROME DE INTERRUPCION DEL TALLO HIPOFISARIO ... 133
Espifio Lorenzo P!, Tamames Redondo M C!, Granja Martinez M C!, Diaz Grande ] M,
Pavén Freire Al, Cores Gonzalez FJ?, Camino Barreiro I', Rivas Arribas L!

" Servicio de Pediatria. CHU de Pontevedra. ° Servicio deOftalmologia. CHU de Pontevedra.

Sabado 8 de noviembre de 2014. Sesion 2. (09:00 h)

Moderadora: Dra. Novo Rodriguez, Ana (C.S. As Pontes)

ASCITIS QUILOSA COMO COMPLICACION DE LA
PORTOENTEROANASTOMOSIS DE KASAL ......ccoooenenneenciniineeenenenseaeeeenens 134
Muinelo Segade A !, Guitidn Mediero L!, Moreno Alvarez A, Gonzalez Rivera 12, Ferrer Barba
A?, Ramil Fraga C2, Vela Nieto E 3, Solar Boga A*

" Unidad de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion Pedidtrica.. Complejo Universitario de A Cormia.

? Unidad de Cnidados Intensivos Pedidtricos. Servicio de Pediatria.. Complejo Universitario de A Corusia.

7 Servicio de Cirugia Pedidtrica.. C

LA COMPLE]JIDAD DEL DIAGNOSTICO DE LA ENFERMEDAD CELIACA:
A PROPOSITO DE UN CASO. ...ttt sssassassans 135
Guitian Mediero L1, Muinelo Segade A2 Moreno Alvarez A2, Solar Boga A3, Garcia Villar A%,
Santos Tapias M*, Amado Gutierrez A3

" Pediatria. Hospital Lucus Augusti. ° Unidad de Gastroenterolagia, Hepatologia y Nutricion Pedidtrica..
Complejo Universitario de A Coruia. ° Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos. Servicio de Pediatria..
Complejo Universitario de A Corniia.
ESTADO DE LA VITAMINA D Y FUNCION PULMONAR EN UNA
POBLACION PEDIATRICA CON FIBROSIS QUISTICA ... 136
Guitian Mediero L', Muinelo Segade A!, Moreno Alvarez AL, Solar Boga A?, Sirvent Gémez J3
" Unidad de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion Pedidtrica.. Complejo Universitario de A Cormiia.

? Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos. Servicio de Pediatria.. Complejo Universitario de A Cormiia.

? Unidad de Nenmologia Pedidtrica. Complejo Universitario de A Corujia
"CUFFITIS" EN COLITIS ULCEROSA: QUE HACER CUANDO LA
COLECTOMIA NO RESUELVE TODAS LAS
MANIFESTACIONES CLINICAS ......ooooooiiriemsrrsccsseessesssesssesssses e 137
Guitian Mediero L', Muinelo Segade A!, Moreno Alvarez Al, Vazquez Mendez M?,
Solar Boga A?, Pais Pifieiro E?, Vela Nieto E*

" Unidad de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion Pedidtrica.. Complejo Universitario de A Cormia.
? Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos. Servicio de Pediatria.. Complejo Universitario de A Corusia.

? Servicio de Cirngia Pedidtrica. Co
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ENEMAS DE FOSFATO SODICO PARA LA DESIMPACTACION

FECAL EN PEDIATRIA: ;:ES SEGURA SU ADMNISTRACION? ................ccccc... 139
Guitian Mediero L!, Amado Gutierrez A', Muinelo Segade A!, Moreno Alvarez A, Lozano
Balseiro M!, Solar Boga Al

" Unidad de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion Pedidtrica. Complejo Universitario de A Cormiia.
COJERA EN UN LACTANTE ..ottt sncseaeen 140
Fernandez Viso S!, Capelo Miguez | M1, Alvarez Fertin 1!, Fernandez Cebrian S Al
Gonzalez Lopez M T, Balado Insunza M N!

" Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario de Ourense.

DEFICIT AISLADO DE HORMONA DE CRECIMIENTO

TIPO TA (DAGH TA) ..ottt sttt seaeneeans 141
Fernandez Viso S!, Gil Gonzalez C E!, Reis Iglesias L, Gonzilez Lépez M T,

Noévoa Gémez G, Fernandez Cebrian S Al) Balado Insunza M N!

" Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario de Onrense.

REVISION DEL DIAGNOSTICO DE LA ENFERMEDAD CELIACA

EN LA PROVINCIA DE OURENSE. ......ccccostitriririnieeeieieisissesie et esesesssssssssenes 142
Fernidndez Viso S, Reis Iglesias L!, Fontenla Garcfa J', Rey Garcia S M1,

Fernandez Cebrian S A, Garcia Rodriguez C!, Balado Insunza M N!

" Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario de Ourense.

SINDROME DE VOGT-KOYANAGI-HARADA EN

LA EDAD PEDIATRICA .........coooroiiiiiiimnreeneressssssiisessessssssssssssssssssssessssssssssssssesssssssssenees 143
Garcia Alonso L1, Caride Lopez L1, Padin Fontian M!, de Benito Basanta L!, Fontan
Dominguez M!, Bao Corral A!

" Pediatria. CHUVL,

CARACTERISTICAS EPIDEMIOLOGICAS DE LA ENFERMEDAD

CELIACA EN NUESTRA AREA SANITARIA .......cccoooiiererieteeeteeenssse et sssees 144
Torrado Choucifio Al, Germil Ares I', Fernandez Pereira L, Cabezas Lopez Cl, Rial Hermida
L1, Garcfa Villar Al, Santos Tapia M!, Romaris Barca R!, Leis Trabazo R?, Fernandez Prieto R!
" Pediatria. Hospital Arquitecto Marcide. ° Pediatria. Complexo Universitario de Santiago.
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Libro de Restimenes

Sabado 8 de noviembre de 2014. Sesion 3. (09:00 h)

Moderador: Dr. Garcfa Fernandez, Manuel Emilio (C.H.U. de Ferrol)

PRESENTACION ATIPICA DE TUBERCULOSIS:

PERICARDITIS AGUDA .......coooiiiteeieietettsteete ettt s ssssssssssssesesssssssnssssesns 145
Serantes Lourido M!, Lozano Balseiro M!, Garcia Hernandez 1!, Marcos Alonso S?, Blanco
Rodriguez C!, Rueda Nufiez F!, Portela Torron F2

" Unidad de Cardiologia Infantil. Complexo Hospitalario Universitario A Coruia. ° Unidad de Cirngia
Cardiaca Infantil. Complexo Hospitalario Universitario A Coruita.

ARTRITIS MULTIFOCAL EN PREMATURO TRAS

CANDIDIASIS SISTEMICA ..........coooiooioeroeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeoeesesoeseseesoseessoesesessesssssensssesesee 146
Yafiez Mesia S!, Guitian Mediero L1, Lopez Conde I', Manjon Herrero Al, Pérez Pacin R!

" Pediatria. Hospital Universitario Lucus Angusti.

QUISTE ARACNOIDEO EXTRADURAL: A PROPOSITO DE UN CASO ......... 147
Serantes Lourido M1, Prado Carro Al, Castro Aguiar S!, Verde de la Torre M!, Muinelo Segade
Al, Pardo Vazquez J!

" Unidad de Escolares. Complexo Hospitalario Universitario A Cormia.

ESPONDILODISCITIS. A PROPOSITO DE UN CASO .......ccoooooommivvcmmereecienereeinnnees 148
Rodriguez Gonzalez L', Curros Novo C?, Otero Dominguez E!

" Pediatria. Complejo hospitalario nniversitario de Santiago de Compostela. ° Lactantes. Complejo
hospitalario universitario de Santiago de Compostela.

¢EN QUE PUEDE DERIVAR UNA MALA HIGIENE DENTAL?

ANGINA DE LUDWIG ......ocoooieeieieiiiieieieie ettt sesssesssssss st ssssssssssssssesesessssses 149
Lotenzo Firvida C!, Alvarez Demanuel D!, Garcia Volpe C!, Cafiizo Vazquez D!, Castro Macia
o2

" Pediatria. CHUVI. ? ORL.. CHUVL

TOXOPLASMOSIS OCULAR. PREVENCION DE RECIDIVAS .........cccooovirinnae 150
Vazquez Cancela M!, Lorenzo Firvida C!, Valls Duran T?
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NET Y SSJ, 2 ESPECTROS CLINICOS DE UNA MISMA ENFERMEDAD

Capelo Miguez ] M!, Gil Gonzélez C E!, Rey Garcia S M!, Fernandez Cebrian S A!, Gonzalez Lopez
M T1, Balado Insunza M N!

" Pediatria. Complejo Universitario de Ourense.

INTRODUCCION:

El sindrome de Stevens-Johnson (SS]) y la necrdlisis epidérmica toxica (NET) son toxicodermias
raras , potencialmente letales, que constituyen un espectro de la misma entidad.

La incidencia estimada es de 2 a 7 casos por millén de habitantes/afio.

Ambas se desencadenan principalmente por firmacos, y su caracteristica principal consiste en la
necrosis cutanea extensa junto con desprendimiento epidérmico.

Se clasifica exclusivamente segun el porcentaje de superficie corporal afectada , pudiendo dividir el
espectro clinico en tres grupos: el S§J (menos del 10%), sindrome de solapamiento SSJ-NET (10 al
30%), y NET (superior al 30%).

Las manifestaciones clinicas se inician con una fase prodrémica unos dfas previos al desarrollo de
lesiones cutdneas tipicas (maculas con centro purpurico, en diana atipica y ampollas), presentando
una distribucion simétrica. Existe participaciéon mucosa en aproximadamente el 90% de los casos.
Una biopsia cutanea es util tanto para confirmar el diagnéstico como para excluir otras patologfas
semejantes.

El tnico tratamiento eficaz es el de soporte. No hay tratamientos establecidos pata SSJ/NET.

Su mortalidad, estimada en un 25% de los casos, es mayor cuanto mas severa es la enfermedad.

CASOS CLINICOS:

Se tratan de dos nifios de 6 afios. El primero ingresa con un rash maculo eritematoso, precedido de
un cuadro febril con odinofagia y conjuntivitis. Durante su ingreso las lesiones mucocutineas
empeoran, aparecen lesiones ampollosas con Nikolsky dudoso, que abarcan hasta un 65% de
superficie corporal, y lesiones oculares costro-vesiculosas, decidiéndose traslado a centro de
referencia. No se encontrd agente causal, salvo antecedente de toma de ibuprofeno al inicio del
cuadro. La biopsia cutanea confirmo el diagnéstico de NET, siendo serologfas y cultivos negativos.
El segundo ingresa por cuadro febril de 24 horas de evolucién asociado a un rash cutineo
pruriginoso con vesiculas periorales y conjuntivitis. Presenta una extensién de hasta 20% de la
superficie corporal, con evolucion favorable. Entre las pruebas diagnésticas destacé la positividad
para Mycoplasma siendo el resto de serologfas y estudios negativos. Se establece diagnéstico de SSJ.
En ambos pacientes se establecié tratamiento de soporte y oftalmolégico.

Actualmente se encuentran a seguimiento nuestro y por oftalmologfa con buena evolucion.

CONCLUSION:
Ante un paciente con rash extenso y antecedente de toma de firmaco o cuadro febril es importante
hacer el diagnéstico diferencial con SSJ/NET, para realizar una evaluacién ripida tanto del factor

causal como de la severidad, e iniciar tratamiento de soporte precoz.
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LA TOS FERINA ATACA DE NUEVO, :DEBEMOS PLANTEARNOS NUEVAS
PAUTAS DE VACUNACION?

Rios Duro H!, Névoa Illanes Al, Caride Lopez L1, Rey Cao S%, Portugués de la Red M!, Lorenzo
Ferniandez J R!

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Vigo. ° Microbioloxia. Complejo Hospitalario Universitario de
Vigo.

OBJETIVOS:

El objetivo de nuestro estudio es revisar los casos de tosferina presentes en nuestro hospital en un
periodo de 5 afios y describir las caracteristicas clinicas, epidemiolégicas, asi como hacer una revision
de las recomendaciones de vacunacién frente a la misma a las personas que conviven con el lactante
(estrategia nido) 6 bien durante tercer trimestre del embarazo.

METODO:

Estudio observacional retrospectivo de seguimiento longitudinal a través de las historias clinicas de
niflos con diagnostico clinico de tosferina durante el periodo 2010-2014 que cumplian los criterios de
inclusién.

RESULTADOS:

Ingresaron 38 lactantes con clinica de tosferina en la seccién de lactantes. Se realiz6 PCR de B.
pertussis al 75.7% de los casos resultando positiva en el 67.6% y cultivo bacterioldgico al 21.6% (en
algunos casos se realizaron ambas determinaciones) resultando siempre negativo. La edad media de
los nifios estudiados fue de 2 meses y diez dias, siendo el 67.6% menores de 2 meses y el 75.7%
menores de 3 meses. Veintidos casos eran mujeres y cinco habfan sido prematuros. Los sintomas
recogidos al ingreso fueron: tos en salvas en un 94.6%, cianosis: 56.8%, gallo inspiratorio: 54.1%,
vémitos: 48.6%, apneas: 18.9%, dificultad respiratoria: 29.7% y febricula en el 21.6%. Un 67.6% de
los casos no estaban vacunados frente a B. pertussis y el 16.2% habian recibido una sola dosis. En el
32.4% de los casos el contagio se produjo a través de su entorno cercano, principalmente de la
madre. Analiticamente se evidencié leucocitosis (media: 17.560/mm3) con linfocitosis (media:
11.759/mm3), nimero de plaquetas elevado (media: 480.972/mm3) y una proteina C reactiva (PCR)
media de 1.04 mg/1. Todos recibieron tratamiento con macrélidos, el 86.5% con azitromicina, de los
cuales el 37.8% comenzé el tratamiento previamente al ingreso. Tres casos necesitaron ingreso en la

unidad de cuidados intensivos pediatricos. No hubo secuelas ni éxitus.

CONCLUSIONES:

En nuestro estudio observamos una positividad de la PCR para B. pertussis del 67.6%. El cuadro
clinico corresponde con el considerado comun para esta enfermedad. Aunque la mayoria de los
casos desconocemos la fuente de contagio, dada la corta edad de los pacientes se supone el entorno
mas cercano (madre, padre, hermanos y otros familiares), destacando la madre como principal
fuente. Consideramos importante replantearse la necesidad de vacunacién del entorno del recién
nacido (estrategia nido) o de las embarazadas, como se esta haciendo en alguna comunidad
auténoma de nuestro pafs.
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LA ENFERMEDAD INFLAMATORIA INTESTINAL EN LA EDAD PEDIATRICA

Cabezas Lopez C !, Fernandez Pereira L, Germil Ares 1!, Rial Hermida L !, Santos Tapia M M 1,
Garcia Villar A 11, Echarri Piddo A 2, Torrado Choucifio A M !, Carballeira Gonzilez 1!, Romatis
Barca R M 1, Ferniandez Prieto R !

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ferrol. ° Unidad de Enfermedad Inflamatoria Intestinal.
Servicio de Digestivo. Complejo Hospitalario Universitario de Ferrol.

INTRODUCCION Y OBJETIVOS:

La enfermedad inflamatoria intestinal, constituye actualmente uno de los mayores desafios de la
Gastroenterologfa pediatrica. Es una enfermedad crénica, de alta morbilidad que afecta de manera
importante a la calidad de vida del nifio. El objetivo es conocer las caracterfsticas especificas de esta

enfermedad debido a las consecuencias que puede causar en el desarrollo del nifio y adolescente.

METODOS:

Revisién de historias clinicas de pacientes diagnosticados de enfermedad inflamatoria intestinal hasta
los 18 afios de edad, seguidos actualmente en nuestro centro, analizando edad, duracién de la clinica
previa al diagnoéstico, clinica al debut, datos antropométricos, analiticos y pruebas de imagen

realizadas al diagnéstico y tratamiento recibido.

RESULTADOS:

Se revisaron 16 pacientes. 63% varones, 38% mujeres. Media de edad al diagnéstico: 12,3 afios
(rango 6-17). Duracién media de la clinica previa al diagnéstico: 101,3 dias (rango 4-365). Se
dividieron en 2 grupos para su estudio: 10 pacientes diagnosticados de EC (62,5%), 5 de CU
(31,2%).

50% de pacientes con EC tenfan antecedentes familiares de EIL

En el grupo de EC la clinica al diagndstico fué dolor abdominal (80%), pérdida ponderal (40%o),
diarrea sin sangre (30%), diarrea con sangre (10%), vomitos (30%), aftas orales (10%), absceso
perianal (10%), fisura perianal (10%) y 1 paciente presenté eritema nodoso en extremidades
inferiores.

Los nifios con CU presentaron al debut dolor abdominal (60%), diarrea sanguinolenta (60%), diarrea
sin sangre (20%), rectorragia (20%), fisura perianal (40%) y pérdida ponderal (40%).

3 pacientes presentaban malnutricién grave, 2 malnutricién moderada, otros 2 malnutricién leve, 2
sobrepeso y 1 obesidad.

Sangre oculta en heces positiva en un 92,8%.

En todos los pacientes se realiz6 endoscopia digestiva, ecografia abdominal en el 31%, enteroRNM
en 25%, TC en 12,5% y en un paciente gammagrafia con leucocitos marcados.

En EC, el 70% precisaron nutricién enteral, 70% corticoterapia, 60% azatioprina. 1 paciente
Infliximab y otro Adalimumab. Actualmente el 100% estan tratados con azatioprina. En el grupo de
CU, un 80% nutricién enteral, todos fueron tratados con 5-ASA, corticoides el 60%, 1 paciente
infliximab. En la evolucién un 40% inici6 azatioprina.
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CONCLUSIONES

Es mas frecuente la EC en varones preadolescentes. No se encontraron antecedentes familiares de
EIl en CU.

En ambos grupos la clinica predominante al debut es el dolor abdominal.

Es posible la EII en nifios con sobrepeso y obesidad.

La prueba complementaria més utilizada fué la endoscopia.

LLa mayoria precisaron férmula enteral y corticoterapia al diagnéstico.

REVISION DE LAS HOSPITALIZACIONES POR VARICELA Y COMPLICACIONES
EN PACIENTES PEDIATRICOS.

Germil Ares I', Fernandez Pereira L1, Cabezas Lopez Cl, Rial Hermida L1, Santos Tapia M!,
Fernandez Prieto R!
" Pediatria. Hospital Arquitecto Marcide.

OBJETIVO. Analizar los ingresos hospitalarios ocasionados por la varicela y sus complicaciones en
nuestro hospital durante los afios 2.010-2.014.

METODOS. Estudio retrospectivo en pacientes pediatricos (<15 afios) ingresados por varicela o
alguna de sus complicaciones en el periodo 2010-2014. Se revisaron las historias clinicas y se
recogieron los siguientes datos epidemioldgicos: edad, sexo, periodo estacional, antecedentes de

lactancia materna, vacunacion, estancia media y complicaciones.

RESULTADOS. Recogemos los casos de 13 nifios ingtesados por varicela y sus complicaciones,
con una mediana de edad de 4 afios (2 meses-12 afios), siendo el 54% nifios previamente sanos. La
mediana de la estancia fue de 6 dfas (3-17 dfas), no precisando ninguno de ellos ingreso en UCI
pediatrica. Los meses de primavera fueron en los que se produjeron mas ingresos por esta causa,
manteniéndose mas o menos constante a lo largo de los afios estudiados.

En cuanto a las complicaciones: digestivas (69,2%); cutaneas (38,4%), hallandose un caso de
bacteriemia por Streptococcus Pyogenes (Grupo A) en un paciente con impétigo; neurolbgicas
(23%), dentro de las complicaciones neurolégicas, la mas frecuente fue la ataxia cerebelosa; y
respiratorias (23%). No se recogieron casos de fallecimientos.

Los datos analizados permiten objetivar la importancia de la vacunacién, puesto que todos los
ingresos fueron en pacientes que no habian sido inmunizados. Las complicaciones que requirieron
un ingreso mas prolongado fueron las de tipo neurolégico, presentando una estancia media de 11,3
dias.

CONCLUSIONES. La varicela es una enfermedad prevalente en nuestro medio, habitualmente
benigna pero con una morbilidad elevada y que puede dar lugar a importantes complicaciones, que

necesitaran hospitalizacion.
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El objetivo nimero uno de este trabajo es destacar la importancia de la realizaciéon de un registro
comun y obligatorio de las complicaciones de la varicela, que impulsen la reimplantacién de la
vacunacion universal infantil.

Se ha demostrado que la vacuna de la varicela es una vacuna segura y eficaz, que ofrece una
proteccion frente a cualquier forma de enfermedad del 80-95% y de casi el 100% de las formas
graves. Recordar que el Comité Asesor de Vacunas de la AEPED recomienda la administracién de
dos dosis: la primera entre los 12-15 meses de edad y una segunda, de refuerzo, a los 3-4 afios.

En resumen, la vacunacion generalizada a la poblacién infantil no solo protege al individuo, sino que
también aumenta la inmunidad de grupo; disminuyendo asi, la transmisién de la enfermedad entre la
poblacién, y por tanto, los gastos socio-sanitarios derivados.

IMPLANTACION DE LA OXIGENOTERAPIA DE ALTO FLUJO EN CANULAS
NASALES EN LA PLANTA DE HOSPITALIZACION DE UN HOSPITAL DE
SEGUNDO NIVEL

Espifio Lorenzo P!, Busto Cuifia M M!, Couceiro Gianzo | Al, Martinez Fernandez M Al, Camino
Barreiro I!
" Servicio de Pediatria. CHU de Pontevedra.

OBJETIVO:

Analizar la eficacia de la utilizacién de oxigenoterapia de alto flujo (OAF) en canulas nasales en
pacientes pedidtricos ingresados por bronquiolitis con insuficiencia respiratoria moderada en la
planta de hospitalizacién de un hospital de segundo nivel.

METODOS:
Estudio observacional, descriptivo y retrospectivo, a través de la revision de las historias clinicas de
los casos diagnosticados de bronquiolitis aguda que fueron tratados con OAF en canulas nasales

(sistema Fisher & Paykel) en la planta de hospitalizacién de nuestro centro entre enero de 2012 y
diciembre de 2013.

RESULTADOS:

Se incluyeron a 10 pacientes (70% varones), con una mediana de edad de 2,5 meses. El 70% de ellos
fue virus respiratorio sincitial positivo. Un 40% present6 algun factor de riesgo de evolucién grave,
siendo el mas frecuente la edad menor de 6 semanas (30%), seguido de la deteccién de
neumontia/atelectasia en la radiografia de torax (20%). Previo al inicio de la OAF todos los pacientes
presentaron una FR >= 60rpm, puntuacion en la escala de Wood-Downes >= 5y SatO2 > 92% con
oxigenoterapia a través de sistema de flujo bajo, con una FC >= 150lpm en el 70%. El alto flujo
produjo una disminucién de los parametros cardiorrespiratorios (FC y FR), asi como una mejorfa
progresiva de la escala de Wood-Downes (desde
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5,6£0,8 hasta 2,6+1,1) en 5 pacientes (50%), evitando su traslado a la unidad de cuidados intensivos
pediatricos (UCIP), con una mediana de 3 dias de tratamiento (rango 1,5-3) y 8 dias de ingreso
(rango 7-12) en planta. El 40% de los pacientes trasladados a la UCIP precisaron ventilacion
mecanica invasiva y el 20% ventilaciéon no invasiva con CPAP, permaneciendo ingresados en dicha
unidad una mediana de 7 dias. No hubo fallecimientos ni se observaron efectos adversos
relacionados con el alto flujo.

Conclusiones:

Nuestros resultados muestran que la oxigenoterapia de alto flujo es un método eficaz en un
importante porcentaje de pacientes pediatricos con insuficiencia respiratoria moderada, siendo un
sistema sencillo y bien tolerado, por lo que puede ser utilizado, ademas de en unidades de cuidados
intensivos, en plantas de hospitalizacién, lo que permite su instauraciéon en fases mds precoces, con
escalas de gravedad mds bajas, pudiendo evitar as{ su progresion a una insuficiencia respiratoria grave

y el traslado a una UCIP, con el consiguiente ahorro econémico y de recursos que ello representa.

SOBREPESO Y OBESIDAD. :QUE REFERENCIA UTILIZAMOS? EL ESTUDIO
OBESGAL

Fernandez Bustillo ] M!, Grupo Colaborativo Obesgal !
" Pediatria. Centro Saiide Bertamirins.

INTRODUCCION: La obesidad, en la edad pediatrica, constituye un desafio de salud publica. Por
este motivo, llevamos a cabo un estudio comparativo de los resultados obtenidos en el momento
actual en nuestra area sanitaria, para valorar el estado de nutriciéon de la poblacion infantil de 2 a 15
afios atendidos en distintos centros de atencién primaria, estudiando la prevalencia de sobrepeso,
obesidad y obesidad morbida en nuestra CCAA y confrontarlos con estudios previos a nivel

nacional.

SUJETOS Y METODO: La poblacién del estudio estd compuesta de una muestra representativa de
15.142 nifios/as, de edades comprendidas entre 2 y 15 aflos. Se revisaron las historias clinicas y se
recogieron los datos antropométricos (peso, talla e IMC) procedentes de los controles establecidos
en el Programa de Salud Infantil (Programa do Neno San), obteniendo una muestra final de 12.643
individuos [6433 (50,9%) nifios y 6210 nifias (49,1%)].

La prevalencia de sobrepeso y obesidad se analiz6 en funcién de las variables edad y sexo,
estableciéndose como puntos de corte los correspondientes a los percentiles p85 (sobrepeso) y p95
(obesidad). Para categorizar el IMC se utilizaron las graficas para edad y sexo del estudio longitudinal
de crecimiento de la Fundacién Orbegozo que figuran en la historia clinica del SERGAS. Las
estimaciones de prevalencia se acompafiaron de los respectivos intervalos de confianza (IC) del 95%.
Para la comparacién de variables cualitativas se utiliz6 la prueba Chi cuadrado. Los datos se
analizaron con el paquete estadistico SPSS® para Windows, version 12.0.
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Comparamos nuestros resultados con el estudio enKid (1988-2000), la Encuesta Nacional de Salud
(Ministerio de Sanidad y Consumo 2000), el estudio Aladino (2010-2011), el Estudio Espafiol de
Crecimiento (2010), el informe de la OECD (2012) y del Instituto Nacional de Estadistica
(Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad 2012).

RESULTADOS: La prevalencia de sobrepeso (9.3%) y obesidad (9.7%) en nuestro estudio es
inferior, globalmente, a la obtenida en otros estudios de referencia nacionales: enKid (12.4/13.9%),
Aladino (26.2/18.3%), etc. aunque no es facil establecer comparaciones puesto que los critetios
empleados para definir sobrepeso y obesidad no son los mismos, no usan las mismas tablas como

referencia ni el mismo punto de corte.

CONCLUSIONES: La prevalencia de sobrepeso y obesidad varfa segun sea el estudio de referencia
utilizado alejindose, en nuestro caso, de la cifra "oficial" esperada. Es necesario consensuar y unificar
criterios (OMS, IOTF, Orbegozo, Carrascosa, etc.) para establecer el diagnéstico de sobrepeso u
obesidad a partir del IMC.

ALIMENTACION Y PUBLICIDAD INFANTIL. CARGUEMOSLA DE HONESTIDAD.

Fernandez Bustillo ] M!, Fernandez Pombo Al
" Pediatria. Centro Sailde Bertamirins.

RESUMEN: Aunque la Constitucién Espafiola (1978) reconoce y protege el derecho a la libertad de
expresioén, una de sus limitaciones radica en la proteccién de la infancia, lo que constituye un
indicador del nivel de desarrollo civico alcanzado por un pais.

Desde el origen de la television, y en el ambito especifico de la publicidad de alimentos dirigida al
publico infantil, es frecuente la alusién a la capacidad cognitiva y la falta de experiencia del nifio para
decodificar el lenguaje televisivo, y los efectos de la publicidad dirigida a la infancia, como un factor
de riesgo y una mayor vulnerabilidad.

En consecuencia, es posible postular que en la actualidad se considera a la Publicidad como un factor
de socializacion relevante para los nifios, e incluso un inductor de determinadas pautas de consumo.
En ese marco, y desde una perspectiva ética, es razonable advertir la importancia de la
responsabilidad publicitaria con sus potenciales consumidores, nifios o no, y la necesidad de normas
tanto juridicas como de autorregulacién para guiarla y ajustarla.

A comienzos de la década de 1980 comenzo6 a consolidarse en Espafia el interés por los temas de
autorregulacién, mediante cédigos éticos referidos especificamente al publico infantil, dada su
inexperiencia y vulnerabilidad ante los mensajes comerciales, y la preocupacion por las relaciones que
se establecen entre los menores y los medios de comunicacién en general, y con la publicidad en
particular, hace conveniente un tratamiento publicitario especifico, mas cuidadoso, adaptado a los
requerimientos sociales del trato con los nifios, con el fin de protegerlos de sus eventuales efectos

Nnocivos.
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En Espafia, la publicidad del sector de alimentaciéon dirigida al puablico infantil se encuentra
autorregulada por el Cédigo PAOS. La relevancia de la puesta en marcha de PAOS recae en la
adecuacion al codigo que se esta haciendo por parte de los anunciantes, que se deben revisar, tal y
como se ha hecho para incorporar, complementar y mejorar el ya existente.

Hacemos una revision de los cambios sociales acaecidos en las ultimas décadas y su relacién con la
publicidad alimentatia asi como de la legislacion y los principales cédigos de actuacién sobre la
publicidad infantil.

EL JUEGO, LOS JUGUETES Y LA PUBLICIDAD.

Fernandez Bustillo ] M!, Fernandez Bustillo A!

" Pediatria. Centro Saiide Bertamirins.

RESUMEN: El juego de los nifios, la capacidad de jugar, de actuar gratuitamente sin buscar
provecho, es puro apetito de vivir. Es un aspecto esencial del fenémeno humano, ligado a los
comportamientos de exploraciéon y de curiosidad, que constituye el motor del aprendizaje y del
descubrimiento del ser humano que conserva esa capacidad juvenil una vez llegado a la edad adulta.
La curiosidad y la exploracion, factores de creacion e invencion, llevaron a insinuar que las especies
realmente aptas para el juego son también las mas cosmopolitas, las que supieron adaptarse a climas
variados, aumentando asi las posibilidades de supervivencia.

En las sociedades industrializadas, el juego es una fuente de beneficios y la publicidad juega un papel
decisivo a la hora de elegir. No hay, pues, un grupo social que reciba una presion publicitaria tan
fuerte como el de la infancia. Es tal la avalancha de anuncios de juguetes que los nifios/as quedan
embelesados y atrafdos por los spots publicitarios confeccionando asi sus gustos, dependiendo de lo
que ven y oyen en los medios. Son estos mensajes los que van a determinar a "que" van a jugat, "con
qué" y "con quien".

La Declaracién de los Derechos del Nifio y de la Nifia, adoptada por la Asamblea de las Naciones
Unidas en 1959, tiene como fundamento el principio de que "el nifio y la nifia, por su falta de
madurez fisica y mental, necesita proteccion y cuidados especiales”. Y la Constitucién Espafiola
(1978) aunque “reconoce y protege el derecho a la libertad de expresion y que el ejercicio de estos
derechos no puede restringirse” sin embargo, lo limita cuando se trata de la proteccién de la
juventud y la infancia.

En este sentido, el Codigo de Conducta Publicitaria aprobado en 1996 por la Asociacién para la
Autorregulacion de la Comunicacion Comercial, y modificado en 2011, afirma que “la publicidad
dirigida a nifios debera ser extremadamente cuidadosa, no debe explotar la ingenuidad, inmadurez e
inexperiencia de los nifios, ni abusar de su sentido de la lealtad y no debe emitir informacién que
induzcan a engafio” (art. 28).

Hacemos una revisiéon de la legislacion vigente sobre la publicidad infantil, asi como de los
principales cédigos de actuacion, ya que esta juega un papel activo como disciplina responsable de la

configuracion del imaginario social del nifio.
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DOS PAPULAS DE ANOS DE EVOLUCION: DERMATOFIBROSARCOMA
PROTUBERANS

Marco Martin C!, Rodriguez Ruiz M!, Curros Mata N, Gémez Tellado M!, Dargallo Carbonell T,
Somoza Argibay 1!, Caramés Bouzan !, Garcia Gonzalez M!, Pais Pifieiro El, Vela D?
" Cirngia Pedidtrica. Hospital Teresa-Herrera (CHUAC).

PRESENTACION

Dentro de los tumores malignos los sarcomas son una de las variedades mds agresivas. Existe un
subtipo cutaneo denominado dermatofibrosarcoma protuberans, infrecuente en la poblacion
pediatrica . La agresividad local es intermedia, pero presenta una elevada tasa de recidiva tras
extirpacién. Las metastasis a distancia son menores del 5%.

Suele presentarse de forma benigna como nédulo, papula o placa, de localizaciéon mas frecuente en
tronco. Generalmente se retrasa el diagnéstico hasta que ante la aceleracién repentina de su
crecimiento se decide realizar biopsia. Requiere estudio histologico y citogenético (translocacion
reciproca del gen del colageno tipo 1 alfa)

Existen varias teorfas que situarfan su origen a partir de fibroblastos o histiocitos, traumatismo
(20%) y origen genético: translocacion Cr 17 y Cr 22= fusién de los genes COL1A1 y PDGFB.

El tratamiento recomendado es extirpar la lesion con margenes amplios (cirugfa de Mohs),
disminuyendo la tasa de recidiva local (a veces superior al 50%). Requiere un seguimiento de un
minimo de 3 a 5 afios en consulta por su alta tasa de recidivas. Si es de gran tamafio o existen
metdstasis pueden emplearse inhibidores del receptor PDGFB. No hay evidencia clara de respuesta a
quimioterapia o radioterapia.

CASO CLINICO

Caso 1: Paciente de 9 afios que acude por una lesién cutinea de 2 cm de didmetro y de 2 afios de
evolucion, eritemato-violacea con telangiectasias ligeramente sobre elevada, localizada en region
pectoral izquierda, no dolorosa, descamativa o pruriginosa e inicialmente diagnosticada de Morfea vs
Lupus eritematoso discoide.

Caso 2: Paciente de 12 afios acude por lesién similar a una papula de 2,5 cm y caracteristicas
similares al anterior localizada en pierna izquierda, a nivel del cuadriceps de 4 afios de evolucién.
Muiltiples episodios de sangrado con el roce por lo que inicialmente se orienta como tumoracién de
posible origen vascular.

Ambos casos son intervenidos con reseccion completa de la lesién (ampliacion de bordes en un
segundo tiempo en el segundo caso), requiriendo en el primero un injerto de piel autéloga.

La anatomia patolégica confirma bajo tincion de CD-34 el diagnéstico de Dermatofibrosarcoma
Protuberans

CONCLUSIONES

Aunque la maxima prevalencia estd entre los 20 y los 40 afios , hablamos de un tipo de lesiéon que
puede aparecer en nifios y que conviene tener en cuenta ante una lesion de larga evolucién de estas
caracterfsticas, muchas veces diagnosticadas erroneamente y cuya importancia reside en su

agresividad local y alta tasa de recidiva.
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IMPORTANTE INCREMENTO EN LA DEMANDA DE CIRUGIA PARA LA
HIPERTROFIA DE LABIOS MENORES

Marco Martin C!, Rodriguez Ruiz M 1, Curros Mata N, Garcia Gonzalez M!, Dargallo Carbonell T',
Somoza Argibay I!, Caramés Bouzan J!, Gémez Tellado M !, Vela D!
" Cirngia Pedidtrica. Hospital Teresa-Herrera (Chuac).

OBJETIVO

La hipertrofia de labios menores es una alteracién anatémica, el 90% congénita, generalmente
corregida en mujeres adultas y sexualmente activas.

En los dltimos 5 afios la demanda de la cirugfa correctiva se ha duplicado en Espafia, aunque es poco
conocida su indicacién en la paciente pediatrica.

El objetivo es conocer la tendencia en los dltimos 10 afios en nuestro centro sobre la demanda de

estas pacientes y revisar las técnicas mas utilizadas en la practica diaria.

MATERIALES Y METODOS

Consideramos hipertréfico aquel labio que mide mas de 4 cm entre la base y el apex supetior o existe
una clara dismetria dividiéndolos en tres tipos anatémicos (Hipertrofia de capuchén clitoriano
Hipertrofia de borde libre e Hipertrofia mixta).

Presentamos una serie de 5 casos intervenidos con la técnica de ninfoplastia parcial en linea recta,
durante el 2012-2013 (fotos). Se describen a continuacién las técnicas quirdrgicas mas empleadas:
Ninfoplastia en V ( técn. Bernard Jean Paniel), Reduccién de V laterales, Desepitelizaciéon y Técnica
de los colgajos (esquemas quirirgicos)

RESULTADOS

En nuestro centro, durante los dltimos dos afios se ha cuadriplicado el numero de estas
intervenciones respecto los 8 afios anteriores.

La edad media de las pacientes fue de 13 afios y la principal motivacion fue la estética y dispareunia.
Los resultados fueron favorables y como complicacion se dieron dos casos de hematoma, uno de
ellos con dehiscencia de sutura que curd con segunda intencion.

En grandes series publicadas las complicaciones mas frecuentes son los hematomas y dehiscencias
con una incidencia de un 7% cada una, posicionandose en la mayoria de ellas por las técnicas de
resccion en v por la preservacion de la linea cutanecomucosa y la ausencia de sutura en la zona de

roce.

CONCLUSION

El incremento en la informacién de la poblacién acerca de este tipo de intervenciones ha repercutido
sobre una mayor demanda en el campo pediatrico. Es importante esperar a una edad y desarrollo
adecuado para la intervencién y cada caso se valorara de forma individualizada.

Es dificil realizar protocolos al respecto porque estos tendrfan que flexibilizarse a la edad, altura y
peso de la paciente. Por eso la ética del cirujano y un periodo de reflexién son importantes antes de
cualquier indicacién de este tipo de cirugfas. Todas las técnicas tienen resultados muy adecuados y

satisfactorios estéticamente.
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TRATAMIENTO CON LASER CO2 DEL NEVUS MELANOCITICO CONGENITO

Rodriguez Ruiz M!, Gémez Tellado M!, Curros Mata N, Marco Martin C!, del Pozo Losada J?2,
Garcia Gonzalez M!, Somoza Agibay 1!, Pais Pificiro E!, Caramés Bouzan J', Dargallo Carbonel T1,
Vela Nieto D!

" Cirngia Pedidtrica. Complexo Hospitalario Universitario A Corusia. > Dermatologia. Complexo Hospitalario
Universitario A Corusia.

INTRODUCCION: El nevus melanocitico congénito es una proliferacién benigna de melanocitos
que aparece al nacimiento o a los pocos meses de vida, por un fallo en el proceso de migracién desde
la cresta neural. La destruccién mediante Laser CO2 de la parte superficial de estas lesiones, nos
permite conseguir buenos resultados estéticos, con disminucion del riesgo de malignizacién, aunque
sin eliminar totalmente la lesion. Actualmente, dado que el riesgo de degeneracién maligna parece
menor de lo esperado, y que ninguno de los tratamientos evita al completo la posibilidad de
desarrollo de melanoma, cobran mayor importancia las indicaciones de tratamiento estéticas y
psicosociales.

MATERIAL Y METODO: Estudio observacional retrospectivo de pacientes con nevus
melanocitico congénito, tratados con Laser CO2 en los dltimos 3 afios en nuestro servicio. Todos los
tratamientos fueron realizados con un mismo laser de CO2 (Intermedic), y las curas mediante la
aplicacién de un ap6sito coloide durante 1 semana y posteriormente hidratacién con aloe vera en
régimen domiciliario con controles al mes y a los 3 meses.

RESULTADOS: Realizamos 17 sesiones Laser CO2 en 7 pacientes con nevus melanocitico
congénito (2.42 sesiones por paciente), con una edad media de inicio de tratamiento de 3 afios. En el
71.4% de los pacientes (n=5) el proceso se realiza bajo sedacién. El tamafio medio de las lesiones es
de 7 cm. La intervencion se realiza de manera ambulatoria. Hemos obtenido muy buenos resultados
estéticos con pocas sesiones de Laser CO2, presentando como complicacién en n=1 un granuloma
en la zona tratada.

CONCLUSIONES: Aunque la cirugfa sigue siendo el tratamiento de eleccién, el laser CO2 permite
obtener resultados estéticos muy satisfactorios, en determinados nevus melanociticos congénitos,
con intervenciones de corta duracién, que suponen poco dolor postoperatorio, obteniendo

disminucién en la pigmentacion de las lesiones con resultados estéticos muy favorables.
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NUESTRA EXPERIENCIA CON EL LASER CO2 PARA EL TRATAMIENTO DE LAS
UNAS INCARNATAS

Rodriguez Ruiz M!, Gémez Tellado M!, Curros Mata N, Marco Martin C!, Somoza Argibay 12, Pais
Pifieiro E2, Garcfa Conzalez M?, Caramés Bouzén ]2, Dargallo Carbonel T2, Vela Nieto D?
" Cirngia Pedidtrica. Complexo Hospitalario Universitario A Corusia. ° Cirngia Pedidtrica. Complexo

Hospitalario Universitario de A Corusa.

INTRODUCCION: Las ufias incarnatas suponen una entidad muy frecuente en adolescentes, que se
manifiesta con dolor, enrojecimiento y molestias en la deambulacién. Se debe a que la ufia se enclava
en su parte mas lateral produciendo inflamacién del tejido circundante. Afecta generalmente a los
dedos de los pies, siendo mas frecuente en el primer dedo. La afectaciéon puede presentarse en
diversos grados, siendo en muchas de las ocasiones suficiente con un tratamiento conservador con
curas locales y una adecuada manicura. Sin embargo, otras veces, es necesario el tratamiento
quirdrgico con la extraccion de parte de la matriz ungueal para conseguir solucionar el problema.
Hay descritas maultiples técnicas para el tratamiento de las ufias incarnatas, casi todas con una alta
frecuencia de recurrencia y con importante dolor postoperatorio.

Presentamos el tratamiento de las ufias incarnatas mediante matricectomia y laser CO2 en el lecho y
la matriz ungueal con destruccién del tejido de granulacién. El Laser CO2 produce el sellado de
vasos menores de 0.5 mm y de terminaciones nerviosas sensitivas, consiguiendo procedimientos
limpios, sin sangrado y con escaso dolor postoperatotio.

MATERIAL Y METODO:

Estudio observacional retrospectivo de pacientes con ufla incarnata, tratados con Laser CO2 en
nuestro setvicio. Recogemos la edad de los pacientes, el numero de lados afectados y el tiempo
quiridrgico. Ponemos especial atenciéon a la evoluciéon postoperatoria, anotando el tipo de curas,

demora en la reincorporacion a la actividad normal, dolor postquirargico y presencia de recidivas.

RESULTADOS:

Durante este afio tratamos n=15 ufias en 10 nifios con ufias incarnatas. En n=38 pacientes el proceso
se realiza bajo anestesia local, y en todos los casos se trata de cirugfa ambulatoria. El tiempo medio
quirdrgico es de 20 minutos por lado afectado. Ningun paciente ha presentado recidivas, realizando

vida normal 2 dias tras la intervencion. Todos los pacientes se fueron deambulando.

CONCLUSIONES: El laser CO2 supone una herramienta eficaz y segura en el tratamiento de la ufia
incarnata. Todos los pacientes de nuestra serie presentaron resultados satisfactorios, tanto por la
ausencia del dolor postoperatorio como por una estética favorable. El tiempo de reincorporacion a la
vida cotidiana fue minimo. Los resultados son significativamente mejores, respecto a otras técnicas
quirargicas convencionales, destacando la buena tolerancia por el paciente del postoperatorio, la

ausencia de recidivas y sin aumento de complicaciones
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EXPERIENCIA INICIAL EN EL USO DEL TIMOLOL TOPICO EN EL
TRATAMIENTO DEL HEMANGIOMA INFANTIL

Rodriguez Ruiz M!, Gémez Tellado M!, Curros Mata N, Marco Martin C!, del Pozo Losada J?2,
Garcia Gonzalez M!, Somoza Argibay I3, Pais Pifieiro E!, Dargallo Cabonel T!, Caramés Bouzan J!,
Vela Nieto D!

" Cirngia Pedidtrica. Complexo Hospitalario Universitario A Corusia. > Dermatologia. Complexo Hospitalario
Universitario A Cormiia. ’ Cirugia Pedidtrica. Complexo Hospitalario Universitario de A Cormiia.

OBJETIVO

El hemangioma infantil se trata de un tumor vasculares con una historia natural caracterizada por
una fase de crecimiento rapido, un estancamiento y una fase de involucién progresiva hasta la
practica desaparicioén de las lesiones. Desde el 2008 se ha aceptado el uso del propranolol oral como
tratamiento de primera linea en este tipo de tumores amparandonos en el uso compasivo del mismo.
Desde entonces, gran cantidad de nifios han recibido tratamiento con este betabloqueante, con
buenos resultados. En el 2010 se describié por primera vez el uso de topico del timolol al 0.5% para

el tratamiento de este tipo de lesiones, de manera satisfactoria.

MATERIAL Y METODOS

Hemos realizado un estudio observacional y restrospectivo de los pacientes seguidos en la consulta
de anomalfas vasculares de nuestro hospital, diagnosticados de hemangioma infantil que han recibido
tratamiento con timolol tépico desde enero del 2014. Analizamos las caracteristicas biométricas de
los pacientes, el tipo de hemangioma, tratamientos previos, complicaciones atribuibles al tratamiento
y efectividad del mismo.

RESULTADOS

Desde enero del 2014 se ha pautado timolol tépico a 16 pacientes diagnosticados de hemangioma
infantil en la consulta de anomalias vasculares de nuestro hospital, en 9 nifias y 7 nifios. En n=6
presentaban hemangiomatosis multiple. La mayorfa de los pacientes n= 11 presentaban
hemangiomas supetficiales, mientras que en n=5 los hemangiomas eran mixtos, con componente
profundo ademas de superficial. En n=4 pacientes se habfa administrado tratamiento previamente
con propranolol, optando por el timolol gel como adyuvante, una vez suspendido el tratamiento
sistémico. En n=2 pacientes recibieron tratamiento de manera simultanea con propranolol y timolol,
observandose gran mejorfa de las lesiones. L.a edad media de inicio de tratamiento fueron 12 meses.
En n=13 pacientes hubo involucién en el hemangioma a los 2 meses del inicio del tratamiento
topico. En n=3 pacientes no experimentaron mejotia, siendo todos ellos hemangiomas mixtos,
retirandose el tratamiento.

CONCLUSIONES

El uso del timolol gel, es una opcién terapéutica complementaria para el tratamiento de los
hemangiomas infantiles, especialmente en hemangiomas superficiales que no son subsidiarios de
tratamiento sistémico. También parece eficaz una vez suspendido el tratamiento con propranolol

oral o de manera simultinea al mismo. El tiempo de seguimiento de estos pacientes es corto, por lo



LXV Congreso de la Sociedad de Pediatria de Galicia 2014 75

que, aunque los resultados son prometedores, hacen falta mas estudios con mds pacientes y un
seguimiento mas prolongado.

ESCLEROTERAPIA DE MALFORMACIONES LINFATICAS CON DOXICICLINA

Curros Mata N1, Gémez Tellado M !, Garcia Gonzalez M !, Rodriguez Ruiz M !, Marco Martin C 1,
Somoza Argibay I!, Dargallo Carbonell T, Pais Pificiro E !, Caramés Bouzan J!, Vela Nieto D!,
Barriga Bujan R?

" Cirugia Pedidtrica. Hospital Teresa Herrera A Corujia. ° Pediatria. Hospital Teresa Herrera A Corniia.

PRESENTACION

Las malformaciones linfaticas son un tipo de malformaciones vasculares causadas por un fallo en el
desarrollo del sistema linfatico, dando lugar a canales linfaticos anormales y cavidades quisticas de
diferente tamafio. Aproximadamente el 50 % estan presentes al nacimiento, diagnosticandose el 90
% de los casos en los 2 primeros afios. Segun el tamafio de los quistes se clasifican en 3 tipos:
macroquisticas (> 2cm), microquisticas (< 2 cm) y mixtas. Pueden localizarse en cualquier parte del
cuerpo, siendo cabeza y cuello las localizaciones mas frecuentes (> 50%). Aunque son lesiones
benignas pueden llegar a comprimir estructuras vecinas y causar alteraciones estéticas.
Histéricamente el tratamiento de eleccién de esta patologia ha sido la cirugfa, con alto porcentaje de
recurrencias y morbilidad. Recientemente, el uso de agentes esclerosantes como la doxiciclina, se ha
convertido en la primera linea de tratamietno en esta entidad, sobre todo en las malformaciones

macroquisticas.

CASO CLINICO

1) Paciente de 9 afios, intervenido a los 3 afios de malformacién linfatica macroquistica axilar y
posterior recidiva a los 6 afios. Tras la segunda cirugfa se produce linforragia, con drenaje de 40 cc al
dia de linfa. Se programa esclerosis con doxiciclina, siendo efectiva. Actualmente se encuentra
asintomatico.

2) Paciente de 2 afios con malformacién linfatica microquistica en la mejilla. Se realiza en tres
ocasiones inyeccion de doxiciclina bajo anestesia general, sin evidencia de mejorfa. Pendiente de
intervencién quirargica.

3) Neonato con malformacién linfatica macroquistica en cuello. Se realiza esclerosis con doxiciclina
a los 14 dias de vida, con gran disminucién de la masa. Se repite esclerosis a los 2 meses de vida, con
resolucion de la lesion.

4) Neonato con malformacion linfatica macroquistica en paladar y cara interior de la mejilla. Se
realiza inyeccién de doxiciclina a los 6 dias de vida, sin mejorfa. Debido al compromiso de la via

aérea se realiza exéresis quirdrgica de la lesion.
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CONCLUSION

- La esclerosis percutinea de malformaciones linfaticas con doxiciclina es un procedimiento efectivo
sobre todo en malformaciones macroquisticas, seguro y con buenos resultados cosméticos, tanto en
lesiones primarias como en el tratamiento de recidivas tras cirugfa.

- El uso de doxicilina como esclerosante no imposibilita el uso de otros métodos de tratamiento,

como puede ser la cirugfa.

OBSTRUCCION POR VALVULAS DE URETRA ANTERIOR: UNA ENTIDAD POCO
FRECUENTE

Garcia Gonzalez M!, Marco Martin C!, Dargallo Carbonell T, Pais Pificiro E!, Somoza Argibay I,
Curros Mata N', Rodriguez Ruiz M!
" Cirngia pedidtrica. CHUAC.

PRESENTACION: Las valvulas de uretra anterior son la segunda causa de obstruccion congénita de
la uretra por detras de las VUP (8 veces menos frecuente), su diagnéstico es tardio y su presentacion
clinica variable: poliuria, hematuria, disminucién de fuerza y calibre urinatios, goteo, incontinencia,
enuresis, infeccién de orina...

El diagnéstico, que en ocasiones no es sencillo, es mediante cistografia miccional identificindose

obstruccion anterior y su tratamiento la reseccion transuretral endoscopica de la misma.

CASO CLINICO: Presentamos tres pacientes con obstruccion del tracto urinario inferior por VUA.
La media de edad al diagnéstico es de 10 afios. Uno de ellos presenté como debut pieloneftitis que
requirié ingreso hospitalario. Otro paciente fue diagnosticado en el estudio de infecciones de
repeticion y enuresis. Todos ellos presentan dificultades a la miccién, con chorro fino, y disuria.
Ninguno de ellos presentaba antecedente de sondaje en periodo neonatal o traumatismo.

En las cistografias realizadas ademas de la imagen de obstruccién en la uretra anterior se identifica en
dos de ellos vejiga trabeculada e hipertrofia del detrusor.

Tras la reseccion endoscopica los tres pacientes presentaron buena evolucién siendo dados de alta
tras un periodo variable de seguimiento.

CONCLUSIONES: Las VUA pueden ser causa de cambios obstructivos renales y de reflujo
pudiendo evolucionar a insuficiencia renal. La edad tardia del diagnostico y la clinica variable son las
responsables del retraso diagnostico y terapeutico. Es importante sospecharlas y realizar los estudios
correspondientes para su diagnéstico de la manera mas precoz posible para evitar dafio renal

irreversible.
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MARCADORES DE RIESGO EN LA ECOCARDIOGRAFIA FETAL DEL FALLOT
RELACIONADOS CON INTERVENCION NEONATAL

Blanco Rodriguez C!, Asorey Veiga V2, Marcos Alonso S!, Garcia Hernandez I, Lopez calvifio B3,
Rueda Nufiez F!

" Unidad de Cardigpatias Congénitas. Servicio de Pediatria. CHUAC. 2 Obstetricia y ginecologia. Hospital
Pontevedra. ° Unidad de epidemiologia clinica y bioestadistica. CHUAC.

INTRODUCCION: La tetralogia de Fallot (TF) es la cardiopatia cianosante mas frecuente en la
infancia (6-8% recién nacidos vivos con cardiopatia congénita), asociandose frecuentemente a
alteraciones cromosomicas y extracardfacas. Algunos casos con obstruccién severa del tracto de
salida del ventriculo derecho pueden requerir una intervencién neonatal urgente por lo que el
diagnéstico prenatal podtia facilitar la programacién del parto de estos casos en un centro terciario.

Existen discrepancias en la literatura de los marcadores ecocardiograficos prenatales de riesgo.

OBJETIVOS: Primario: Identificar hallazgos de la ecocardiografia fetal (ECCF) que puedan predecir
necesidad de intervencién neonatal. Secundario: describir las caractetisticas globales de nuestra serie

METODO: Estudio retrospectivo de los fetos con diagnéstico de TF diagnosticados en nuestro
centro durante el periodo Enero 2008-Abril 2014. También se recogieron el total de lactantes con
tetralogfa de Fallot que fueron tratados en ese petiodo de tiempo. Se analizan variables obstétricas,
parametros de la ECCF: anillo pulmonar (VP), tronco y ramas pulmonares, aorta (Ao), doppler
pulmonar y ductal) y resultados posnatales.

RESULTADOS: de los 64 lactantes operados de TF en ese periodo sélo 20 (31%) tenfan diagndstico
prenatal (corresponden al 100% de los valorados en nuestra Unidad). El principal motivo de
derivacién fue sospecha de cardiopatia (85%) y la edad media fue de 23+3semanas (rango: 20-33).
Hubo un 20% de fetos con cromosomopatfa, 20% con otras cardiopatias y un 30% con anomalias
extracardiacas asociadas. Optaron por interrumpir la gestacion el 30% 6, de los que 2 asociaban
delg22.11, 2 canal auriculoventricular y 1 agenesia VP. Un feto falleci6 intrattero a las 38+2 semanas
de forma subita. De los 10 nacidos hubo 2 fallecimientos relacionados a gran prematuridad antes de
poder intervenir y 3 pacientes requirieron intervenciéon neonatal precoz. No hubo mortalidad
perioperatoria. Los probables parametros relacionados con la necesidad de intervencién precoz
fueron z-score VP, ratio VP/ Ao y el flujo ductal.

CONCLUSION

La TF es una cardiopatia infradiagnosticada en el screening obstétrico basico. Es fundamental el
diagnostico de sospecha por el obstetra y su valoraciéon en un centro de referencia. En nuestra
comunidad la incidencia del diagnéstico prenatal es similar a la esperada por la literatura. Los fetos
con flujo ductal retrogrado y aquellos con z-score VP hipoplasicos,y menor ratio VP/AO son
probables candidatos a requerir una intervencién neonatal precoz y deben nacer en un centro

terciatio.
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LIPODISTROFIA GENERALIZADA Y MIOCARDIOPATIA: ;:UNA ASOCIACION
POSIBLE?

Lozano Balseiro M!, Marcos Alonso S!, Garcia Hernandez I, Blanco Rodriguez C!, Portela Torrén
F2, Bautista Hernandez V2, Rueda Nufiez F!

" Unidad de Cardiologia Infantil. Complexo Hospitalario Universitario de A Corusia. ° Unidad de Cirngia
Cardiaca Infantil. Complexo Hospitalario Universitario de A Coruna.

PRESENTACION: Las lipodistrofias son un grupo heterogéneo de enfermedades caracterizadas
por la pérdida de tejido graso y resistencia a la insulina. L.a lamina es una proteina estructural del
nucleo de la célula que interviene en el metabolismo de los acidos grasos. Mutaciones en el gen que
codifica la lamina pueden causar miocardiopatia. Presentamos un caso de lipodistrofia generalizada
asociado a miocardiopatia dilatada e insuficiencia cardiaca.

CASO CLINICO: Varén de 12 afios remitido a nuestra consulta de cardiologia en situacién de
insuficiencia cardiaca avanzada. A los 6 meses de vida comienza a presentar maculas leuco-
melanodérmicas en regiones axilares. A los 3 afios, a pesar de la conservacion del apetito y adecuada
ingesta calérica desarrolla de forma progresiva marcada pérdida ponderal, atrofia muscular
generalizada, esteatosis hepatica, hiperglucemia secundaria a resistencia a la insulina e
hipertrigliceridemia. Ante la sospecha de lipodistrofia se inicia tratamiento con leptina obteniendo
una respuesta metabolica favorable. Se realiza estudio genético de lipodistrofia en el que se detecta
una mutacién de novo Thr10Ile en el gen de la lamina (LMNA). A los 8 aflos inicia clinica de disnea
de esfuerzo y empeoramiento de su capacidad funcional hasta llegar a presentar disnea en reposo.
Valorado en su hospital de origen se diagnostica miocardiopatia dilatada con disfuncién ventricular
severa. En los afios siguientes, precisa 3 hospitalizaciones por descompensacion de insuficiencia
cardiaca a pesar de optimizar tratamiento médico, motivo por el que es remitido a nuestra unidad
para valoracion de trasplante cardiaco. Tras realizar estudios complementarios segtn el protocolo de
pretrasplante de la unidad se acepta indicacion de trasplante que se realiza de forma urgente. Durante
el postoperatorio y seguimiento inicial, ademas del tratamiento inmunosupresor, precisa aumento de
dosis de leptina para mejor control metabdlico y reinicio de tratamiento con metformina. Al afio del
trasplante, no ha presentado episodios de rechazo y mantiene normofuncién del injerto. Su
capacidad funcional ha mejorado y ha retomado sus actividades escolares.

CONCLUSIONES: Los pacientes con lipodistrofia generalizada con mutacién en el gen de la lamina
pueden presentar miocardiopatia dilatada que conlleva a disfuncién ventricular e insuficiencia
cardiaca. El trasplante cardiaco como tratamiento de la insuficiencia cardiaca avanzada secundaria a
miocardiopatia puede realizarse en estos pacientes con buen resultado teniendo en cuenta sus
particularidades metabolicas.
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CARACTERISTICAS CLINICAS Y PRONOSTICO A MEDIO PLAZO DE LAS
MIOCARDIOPATIAS EN LOS MENORES DE UN ANO

Lozano Balseiro M!, Marcos Alonso S!, Fernandez Santamarina 12, Lépez Abel B3, Martinez Soto S3,
Garcia Rey S4, Fontenla Garcfa J4, Herrero Hermida J°, Hurtado Diaz |5, Luaces Gonzalez J°, Garcia
Hernandez I', Blanco Rodriguez Cl,

" Unidad de Cardiologia Infantil. Complexo Hospitalario Universitario de A Corusia. ° Unidad de Cardiologia
Infantil. Complexo Hospitalario Universitario de Vigo. ° Unidad de Cardiologia Infantil. Complexo Hospitalario
Universitario de Santiago.

INTRODUCCION: Las miocardiopati‘as son una causa frecuente de insuficiencia cardiaca en la
infancia y representan la primera causa de trasplante cardiaco en menores de 1 afio. Se describen las
caracteristicas clinicas y el prondstico de los menores de 1 afio afectos de miocardiopatia (MCP) en
nuestro medio.

MATERIAL Y METODOS: Se analizaron de forma retrospectiva los datos epidemiolégicos,
clinicos, ecocardiograficos y de prondstico de los menores de 1 afio afectos de miocardiopatia

incluidos en el registro gallego de miocardiopatias en los 10 ultimos afios.

RESULTADOS: Se incluyeron 22 pacientes, 15 (68%) varones. En 9 (41%) el diagnéstico se realizé
en el petiodo fetal y/o neonatal. 6 (27%) pacientes tenfan antecedentes familiares de miocatrdiopatia
y en 2 casos dicho antecedente era probable (muerte subita y neuropatfa familiar). 8 (36%) pacientes
presentaban enfermedad de base o sindrome: un sindrome de Barth, un sindrome de Leopard, un
sindrome de Nonnan, uno infeccién congénita por CMV, tres citopatias mitocondriales y un
hiperinsulinismo congénito. 13 (59%) presentaban signos o sintomas al diagnéstico siendo los mds
frecuentes: dificultad respiratoria (9 pacientes, 41%), fatiga con las tomas, anorexia, estancamiento
ponderal e hipotonifa. En relacién al tipo de miocardiopatia: 12 (54%) presentaban miocardiopatia
hipertréfica, 5 (23%) dilatada y 5 (23%) no compactada. Al diagnéstico, 8 (36%) presentaban
disfuncién ventricular, siendo la media de fraccién de acortamiento del 32% (rango 4,7-59%). Se
realizé estudio genético en 16 (73%) pacientes encontrando una mutacién relacionada con la
enfermedad en 4 (18%). La media de tiempo de seguimiento fue de 3,8 afios (rango 0,2-9,1 afios).
Durante el seguimiento, 9 (41%) pacientes precisaron ingreso por descompensacion, y, un paciente
con preexcitaciéon presenté un episodio de taquicardia supraventricular. 16 (73%) recibieron
tratamiento médico, uno citugfa (miectomia) y en 3 pacientes se realizé trasplante cardiaco como
tratamiento final de la insuficiencia cardiaca avanzada. 5 (23%) pacientes fallecieron: 1 en relacion
con infecciéon respiratoria grave, 1 por fallo multiorganico tras parada cardiorrespiratoria y 3

limitaciones del esfuerzo terapéutico por su enfermedad de base.

CONCLUSIONES: En nuestro medio, las miocardiopatias en menores de 1 afio conllevan una alta
morbi-mortalidad. Casi la mitad de los pacientes precisaron ingreso hospitalario por
descompensacion y el 23% fallecié a corto-medio plazo. En esta edad, la enfermedad de base tiene

un papel principal en el prondstico de la miocardiopatia.
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DESARROLLO Y RESULTADOS INICIALES DEL REGISTRO GALLEGO DE
MIOCARDIOPATIAS EN LA EDAD PEDIATRICA

Lozano Balseiro M!, Marcos Alonso S!, Fernandez Santamarina 12, Lépez Abel B3, Martinez Soto S3,
Garcia Rey S4, Fontenla Garcfa J*, Herrero Hermida |3, Hurtado Diaz 3, Luaces Gonzalez ] Rueda
Nufiez F!

" Unidad de Cardiologia Infantil. Complexo Hospitalario Universitario de A Corusia. ° Unidad de Cardiologia
Infantil. Complexo Hospitalario Universitario de Vigo. ° Unidad de Cardiologia Infantil. Complexo Hospitalario
Universitario de Santiago.

INTRODUCCION Y OBJETIVOS: Las miocardiopatias representan una causa frecuente de
insuficiencia cardiaca en la infancia y la principal causa de trasplante cardiaco en nifios. El grupo
gallego de cardiologia pedidtrica se planted el objetivo de conocer la etiologfa, la historia natural y el
pronostico de esta enfermedad en nuestro medio.

MATERIAL Y METODOS: En el afio 2012 se puso en marcha el proyecto auspiciado por la
Sociedad Espafiola de Cardiologia Pediatrica. Se invité a participar a todos los cardiolégicos

pediatricos de Galicia pertenecientes al grupo de trabajo de cardiologia pediatrica.

RESULTADOS: Actualmente participan un total de 11 investigadores colaboradores distribuidos en
6 centros de la comunidad, pediatras y cardiélogos pediatricos. En dos afios de trabajo se ha
elaborado la herramienta principal del registro www.cardiomyoped.net a partir de la cual se
introducen on line, previo consentimiento informado, los datos clinicos, pruebas complementarias,
visitas de seguimiento, hospitalizacién y eventos de los menores de 18 afios con diagndstico de
miocardiopatia o portadores de mutacion familiar. Los anlisis iniciales de mas de 70 pacientes han
permitido obtener una visiéon general de la enfermedad en nuestra comunidad y han ayudado a la

elaboracién de protocolos de diagnéstico y tratamiento consensuados de forma multicéntrica.

CONCLUSIONES: El registro de miocardiopatias en la edad pediatrica llevado a cabo por el grupo
gallego de cardiologfa pediatrica es el resultado de un importante esfuerzo colaborativo que ha
permitido conocer las caracteristicas de clinicas y el prondstico de las miocardiopatias en este grupo
de edad. El proyecto se mantiene activo y tiene como objetivo inmediato desarrollar una guia

consensuada de seguimiento y manejo de la enfermedad en nuestro medio.
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CARDIOMIOPATIA EN EL PERIODO NEONATAL. IMPORTANCIA DE SU
ORIENTACION DIAGNOSTICA

Mandia Rodriguez N, Blanco Salvado L!, Martinez Soto 12, Lépez Abel B2, Lopez Suarez O3,
Fernandez Seara M J3, De Castro Lopez M J4, Pérez Mufiuzuri A3, Couce Pico M L3

" Residente. Hospital de Santiago de Compostela. > Cardiologia Infantil. Hospital de Santiago de Compostela.
Neonatologia. Hospital de Santiago de Compostela. * Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos. Hospital de
Santiago de Compostela.

3

OBJETIVO

El sindrome de Barth es una rara enfermedad genética ligada al cromosoma X caracterizada por
cardiomiopatfa, miopatia esquelética, retraso del crecimiento, neutropenia y aciduria organica en una
combinacién variable. El defecto primatio es una mutacién en el gen tafazzin (TAZ), que se
encuentra en Xq28 y codifica una proteina que cataliza la remodelacién de la cardiolipina en las
membranas mitocondriales. Presentamos el caso de un recién nacido con Sindrome de Barth grave
debido a una nueva mutacién TAZ que llevo al diagnéstico de dos miembros adultos de la familia.

METODOS

Se procede a la caracterizacion clinica y molecular mediante el andlisis de la secuencia del gen TAZ a
cinco miembros de la misma familia: un varén que presenta miocardiopatia dilatada fetal y neonatal
junto con neutropenia inmediatamente después del nacimiento (caso indice), dos hombres (primos
hermanos del caso indice) diagnosticados de ventriculo izquierdo no compactado y dos mujeres
(madre y tfa materna del caso indice) sospechosas de ser portadoras del sindrome.

RESULTADOS

Una mutacién “de novo” de un nucledtido en el gen TAZ llamado c¢.C710A / p.T237K fue
identificada en todos los miembros de la familia, lo que induce la sustitucién del aminoacido treonina
por lisina. Esta variante no se habia descrito previamente, y se prevé que tenga repercusion funcional

en los programas de prediccion “in silico”.

CONCLUSIONES
El sindrome de Barth debe ser considerado en los recién nacidos varones y en las nifias jovenes con
miocardiopatia dilatada y ventriculo izquierdo no compactado. La secuenciacion del gen TAZ

proporciona un diagndstico preciso, tanto de forma prospectiva como retrospectiva.
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INICIO DE UN PROGRAMA DE TELEMEDICINA EN GALICIA, APILICADO A LA
ECOCARDIOGRAFIA DE LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS

Rueda Nufiez F!, Vazquez Garcia L1, Sdnchez Martinez E!, Blanco Rodriguez C!, Garcia Hernandez
I', Marcos Alonso S!, Pérez Castro M V!, Lozano Balseiro M!, Luaces Gonzalez J?

" Unidad de Cardiopatias Congénitas. Servicio de Pediatria. CHUAC. ° Pediatria. Arquitecto Rey Marcide.
Fervol.

INTRODUCCION: La Telemedicina (TMd) es una modalidad de asistencia sanitaria en la que
utilizando recursos tecnolégicos de dltima generacion se facilita el diagnéstico o tratamiento de las

enfermedades, minimizando demoras o desplazamientos innecesarios.

OBJETIVOS: 1) Primario, andlisis de la seguridad en la interpretacion a distancia de la
Ecocardiografia 2) secundario: presentar los resultados preliminares de un programa de telemedicina

aplicado a las consultas externas de cardiologfa infantil en el entorno gallego.

METODO: En Febrero 2014 se inicié un programa de estas caracteristicas en la Unidad de
Cardiopatias Congénitas (Servicio de Pediatria) del CHUAC. La poblacién diana de este programa
son 1) pacientes trasplantados o con arritmias complejas, 2) pacientes pendientes de resultados, 3)
consultas desde cardiologia infantil de los demas hospitales del sergas, incluyendo valoracién de
estudios ecograficos. Ocasionalmente también se atienden consultas telefénicas de los pacientes.
Para el presente estudio se realizé un analisis retrospectivo de estudios ecocardiograficos a distancia,
segun protocolo de peticién y realizacién pactado previamente. Siempre que fue posible, se compard
con el resultado de la valoracién presencial. De forma global también se comunican las consultas

realizadas en dicho programa, que se dividen en consulta clinica y revision de pruebas no presencial.

RESULTADOS: desde 15 Febrero al 10 de Octubre del 2014 se realizaron un total de 80
prestaciones de telemedicina: 90% fueron consulta clinica o resultados y 10% revisién de pruebas. El
31% de los primeros fueron realizados a pacientes trasplantados. En cuanto a los estudios
ecograficos corresponden a 8 pacientes (3m-10afios, media 3afios), con diagndsticos finales de
ductus arterioso persistente 3, agenesia de pericardio !, estenosis valvular pulmonar !, miocardiopatia
hipertréfica 1, canal AV !y overflow pulmonar 1. Los estudios se consideraron concluyentes en 6
pacientes y en todos se comprob6 fiabilidad en el diagnéstico previo y tras la telemedicina. En los 2
no concluyentes existia discrepancia entre el diagnéstico previo y el de telemedicina, sin
discrepancias entre éste y el presencial. Ademds, en uno de ellos fue necesaria una prueba

complementaria para llegar al diagnéstico definitivo. En todos se consideré util esta técnica.

CONCLUSION

La TMd es una herramienta emergente en el seguimiento de pacientes, especialmente util para evitar
desplazamientos, agilizar la toma de decisiones y optimizar la coordinacién entre centros de
referencia y emisores de pacientes.

En nuestra corta experiencia la TMd es util y segura en la valoracion ecografica de pacientes con
cardiopatias congénitas.
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DOSIS ALTA DE IBUPROFENO PARA EL CIERRE DEL DUCTUS EN LOS NINOS
DE MUY BAJO PESO AL NACIMIENTO: EXPERIENCIA POSITIVA EN NUESTRO
CENTRO

Pereiro Fernandez S!, Garcia Alonso L!, Concheiro Guisin Al, Fernandez Santamarina I', Gonzalez
Duran M L1, Garcia Volpe C!, Fernandez Lorenzo | R!
" Pediatria. CHUV/L.

OBJETIVOS: conocer la epidemiologia de los pacientes menores de 29 semanas diagnosticados de
ductus arterioso persistente (DAP) sintomatico en nuestro centro y su evolucién. Establecer la
seguridad y eficacia del tratamiento con ibuprofeno a dosis doble como alternativa al tratamiento
quirargico.

METODOS: Estudio observacional retrospectivo de los pretérmino <29 semanas nacidos en
nuestro Centro con evidencia ecocardiografica de ductus >1.5 mm y repercusiéon hemodinamica, con
indicacién de cierre farmacologico, entre enero de 2009 y abril de 2014. Desde 2012 se aplica en
nuestro Centro, previo consentimiento informado, un nuevo protocolo basado en la administracion
de ibuprofeno a dosis de 20-10-10 mg/Kg cada 24 horas a los pacientes que cumplen critetios
hemodinamicos. Este ciclo de tratamiento puede repetirse si no se logra el cierre ductal. Estos
pacientes (grupo 1) fueron comparados con un grupo de controles histéricos (grupo 2) que
recibieron una pauta de 10-5-5 mg/Kg cada 24 horas. Se recogieron datos de morbilidad y eficacia
del tratamiento.

RESULTADOS: En el periodo de estudio, 15 pacientes cumplieron los criterios hemodinamicos
para la indicacion de cierre farmacolégico del ductus. Se obtuvieron grupos comparables en cuanto a
peso al nacimiento, edad gestacional, soporte respiratorio, aporte hidrico y co-morbilidad neonatal en
las primeras 72 horas de vida.

El diagnéstico se realizé tras sospecha clinica, siendo los sintomas mas frecuentes el soplo y la
hipotensién en ambos grupos.

En el grupo 1, tratado a dosis doble, se produjo se produjo el cierre farmacolégico en mas del 80%
de los pacientes; frente al grupo 2, tratado a dosis simple, en que se logtd el cierre en el  57%,
precisando un mayor nimero de pacientes el cierre quirdrgico.

No se objetivaron efectos secundarios al tratamiento en ninguno de los dos grupos. No se registr6
ningan caso de insuficiencia renal, de trastorno hemorragico (incluyendo hemorragia intraventricular
durante el tratamiento), ni episodio de enterocolitis necrotizante.

Hemos observado una asociacion significativa entre el tamafio del ductus y la necesidad de cirugfa,
observando que aquellos pacientes con ductus > 3 mm terminan precisando cirugfa, con
independencia de la dosis de tratamiento.

Conclusiones: Existe una mayor tasa de éxito para el cierre farmacoldgico del DAP sintomatico en
menores de 29 semanas con el tratamiento a dosis doble de ibuprofeno sin que se asocie con mas
efectos secundatios en nuestra muestra. De esta manera, podria suponer una alternativa para evitar la

cirugfa en aquellos centros que no disponen de cirugfa cardiaca.



854 Libro de Restimenes

LIMITACION DEL ESFUERZO TERAPEUTICO: UN RETO EN LA ATENCION DEL
NINO CRITICO

Guitian Mediero L!, Vazquez Mendez M2, Serantes Lourido M3, Gonzalez Rivera 14, Ferrer Barba
A# Ramil Fraga C*

" Pediatria. Hospital Lucus Augnsti. ° Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de A Corniia. ’ Pediatria.
Complejo Hospitalario Universitario de A Cormia. * Unidad de Cuidados Intensivos. Complejo Hospitalario
Universitario de A Cornii

OBJETIVO: Analizar las caracteristicas de los casos de limitacién del esfuerzo terapéutico(LET)en
una Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos de un hospital terciario, en los ultimos 6afios.La
LET conlleva la retirada o la falta de inicio de medidas terapéuticas en pacientes criticamente
enfermos en los cuales dichas medidas no llevarfan a la recuperacion,pudiendo garantizar la muerte

digna y sin sufrimiento.

METODO: Se trata de un estudio retrospectivo observacional,en el que se recogen los éxitus
acontecidos en la UCIP de nuestro hospital en los ultimos seis afios(01/01/2008-
31/12/2013),analizandose los casos en los que se aplicé la LET asi como las caractetisticas mas
relevantes de los mismos.Para la recogida de datos se utilizo la historia clinica electrénica.Se
incluyeron pacientes hastal afios analizando las caracteristicas de los pacientes en los que se aplico
LET.

RESULTADOS: El niimero total de éxitus fue de 41. Un total de 18 casos de LET,sin una clara
diferencia entre sexos(55.5%varones).l.a edad media era de 3afios y medio.Un 72.2% de los
pacientes presentaban alguna enfermedad de base previa al ingreso,siendo sobre todo cardiopatias
congénitas(69.2%),seguida por otras patologias como enfermedades degenerativas.El 27.8% de los
pacientes de nuestra serie eran nifios sanos sin antecedentes relevantes.

La causa mas frecuente de ingreso en UCIP fue la insuficiencia respiratoria(5 pacientes), seguido por
el control postoperatorio tras cirugfa cardiaca(4 pacientes). Tras el fallecimiento,el consentimiento
para la realizacién de necropsia se obtuvo en el 33.3%de los casos.

La LET se realizé en 18 pacientes(43.9%), con una incidencia creciente con el paso de los afios(el
ultimo afio del 75% de los fallecimientos).la causa de la limitacion la existencia de una enfermedad
de base irreversible fue la causa mas comin(61.1%), seguido de graves secuelas neurologicas(22.2%)
y por la agudizacion de una enfermedad degenerativa(16.6%).Segun la forma de limitacién
en7pacientes no se instauraron medidas de soporte adicionales;en otros6no se les practicaron
maniobras de reanimacién cardiopulmonar y en4se retité el soporte. En todos los casos se

optimizaron las medidas de confort favoreciéndose el acompafiamiento por los familiares.

CONCLUSIONES: La LET es una de las decisiones mas complejas en nuestras unidades.Se plantea
por el médico responsable cuando se percibe que existe una desproporcion entre los objetivos y las
medidas terapéuticas aplicadas.Ha de ser discutido y consensuado por el equipo médico responsable
y de enfermeria. Se debe consensuar con la familia. En nuestra serie y al igual que en el resto de

publicaciones recientes se observa un aumento de la incidencia de LET en los ultimos afios.
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MANE]JO RESPIRATORIO DEL RECIEN NACIDO MENOR DE 1500 GRAMOS EN
LAS PRIMERAS HORAS DE VIDA

Serantes Lourido M, Avila Alvarez Al, Fernandez Trisac ] L!

" Unidad de Neonatologia. Complexo Hospitalario Universitario A Corusia.

OBJETIVO:

Describir el manejo respiratorio de los neonatos de <1500 g en la Unidad de Neonatologfa del
Complexo Hospitalario Universitario de A Corufia, en base a las intervenciones realizadas en
paritorio y en la unidad de cuidados intensivos y analizar su evolucién en cuanto a desarrollo de
displasia broncopulmonar (DBP) y éxitus.

METODOS:
Se realizé un estudio observacional descriptivo de los pacientes de peso <1.500 g ingresados en un
periodo de 20 meses, excluyendo a los fallecidos en patitorio o trasladados desde otro centro. El

seguimiento fue hasta los 90 dfas de vida, el alta o el éxitus.

RESULTADOS:

Un total de 69 pacientes ingresaron en nuestra unidad. Se analizaron 56, con un peso medio de 1110
g y una mediana de edad gestacional de 29 semanas.

La mayoria (66.1%) no requirieron intubacién en sala de partos y mas de la mitad (51.8%) fueron
manejados sélo con CPAP. No se observaron diferencias cuando se estratificé por pesos (</> de
1000 g), pero si por edad gestacional (</>28 semanas), de forma que sélo requitieron intubacién en
paritorio un 14.3% de los >28 semanas.

De los pacientes no intubados en paritorio, sélo 1 de cada 6 requirié intubacién posterior (16.2%) y
casi la mitad de los 56 pacientes (48.2%) nunca requiri6 ventilacién mecanica (VM).

Un 62.5% recibié sutfactante, siendo administrado en casi un tercio de los pacientes (10/35)
mediante técnica INSURE. De éstos, mas de la mitad (60%) no requirieron VM posteriormente.

La incidencia de DBP ha sido del 30,4%, asociandose significativamente con la necesidad de
intubacién en paritorio (RR 2.8) y con la edad gestacional <28 semanas (RR 5.5).

El porcentaje de éxitus fue de 10,4%.

CONCLUSIONES:

La mayorfa de los recién nacidos <1500 g, especialmente aquellos >28 semanas, pueden ser
manejados sin intubacién en paritorio, aunque un porcentaje significativo requerira VM o intubacion
para administracién de surfactante posteriormente.

La administracion de surfactante mediante INSURE puede evitar la VM en algunos pacientes, pero
su tasa de éxito cae en <28 semanas, por lo que su indicacién en este grupo de edad debe ser
individualizada.

Los factores que mejor predicen el desarrollo de DBP son la edad gestacional <28 semanas y la

intubacién en patitorio.
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Un protocolo de manejo no invasivo en patitorio, con indicacién precoz de surfactante es factible
manteniendo una incidencia de DBP y mortalidad similar, o incluso infetior, a las comunicadas en

otras series.

DISTROFIA MUSCULAR CONGENITA MEGACONIAL CON DEPLECION DEL
ADNMT SECUNDARIA A MUTACION EN EL GEN CHKB.

Gonzilez Fernandez A M, Dacruz Alvarez D!, Gémez Lado C, Eitis Pufial J!, Pintos Martinez E2,
Beiras Iglesias A%, Martinez Azorin F3, Castro Gago M!

" Nenropediatria Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela. * Anatomia
Patoldxica. Complexo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela. ° Laboratorio de Enfermedades
Mitocondriales, Instituto de Investiga

INTRODUCCION. Recientemente se describié una nueva distrofia muscular congénita megaconial
secundaria a mutaciones en el gen para la colina kinasa beta (CHKB).

CASO CLINICO. Varén de 2.5 afios de edad, que a partir del inicio de la deambulacién presenta
poca fuerza y caidas frecuentes, dificultad para incorporarse del suelo, para correr y subir escaleras.
En la exploracién existe una ligera hipotrofia muscular, reflejos de estiramiento deprimidos, signo de
Gowers, aumento de la base de sustentaciéon con marcha de anade, y deslizamiento moderado en la
suspension axilar. Se detecta un discreto aumento de la CK y de las transaminasas, normalidad del
lactato y piruvato, del perfil de acilcarnitinass, y de los acidos organicos. En la electromiografia
existen potenciales miopaticos. En el examen ultraestructural de la biopsia de musculo se observé
aumento en el numero de mitocondrias y la presencia de megamitocondtias. En el homogenado
muscular deficiencia de los complejos I, IIT y IV. Se detecté deplecién del ADNmt muscular. Se
instauré tratamiento con cofactores. A los 12 afios en la exploracién cardiolégica existen ligeras
alteraciones en la repolarizacion y un QT largo. Recientemente se confirmé la presencia en
homocigosis de la mutaciéon patogenética nonsense p.Tyr270X en el gen para la CHKB. A los 13
afios de edad presenta una marcada hipotrofia muscular, marcha de anade, y moderado signo de

Gowers.

CONCLUSIONES. Esta nueva miopatia mitocondrial se debe sospechar ante la presencia en
musculo de megamitocondrias. Es de resaltar que la existencia de depleciéon del ADNmt, no descrita

previamente, no excluye su diagnéstico.
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RETINOPATIA DE LA PREMATURIDAD. NUEVAS PERSPECTIVASDE CRIBADO
TRAS UN SEGUIMIENTO DE 157 PRETERMINOS.

Gonzalez Fernandez A M!, Blanco Salvado 1.2, Bafia Souto A, Lopez Souto O', Urisarri Ruiz de
Cortazar A2, Iglesias Deus A 2, Couce M L 2, Perez Mufiuzuri A !
" Neonatoloxia. Pediatria.. Complexo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela. ° Neonatoloxia.
Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela.

INTRODUCCION: La retinopatia de la prematuridad es una enfermedad vascular retiniana que
afecta al prematuro, y que si no se identifica a tiempo para su correcto tratamiento puede
desembocar en el desprendimiento de la retina y la posterior pérdida de vision, siendo una de las
principales causas de ceguera en prematuros. Las actuales recomendaciones de la Academia
Americana de Pediatrfa establecen realizar exploraciones oftalmolégicas en todos los recién nacidos
de menos de 30 semanas y/o menos de 1500 gt.

Los actuales conocimientos sobre la fisiopatologia de la retinopatia, y su importante relacién con el
factor de crecimiento ligado a la insulina tipo 1 (IGF1), podrian permitir establecer nuevos criterios
de cribado mas ajustados a su realidad fisiologica.

MATERIAL Y METODOS: se valoraron 157 pacientes prematuros de menos de 32 semanas y/o
menos de 1500 gr a lo largo de un periodo de 5 afios para establecer un protocolo de cribado basado
en los niveles de IGF1 en la tercera semana de vida con independencia de la edad gestacional y de la
presencia o no de sepsis en las primeras 3 semanas de vida, obteniéndose unas curvas de
probabilidad de desatrollar la enfermedad en funcién de la edad gestacional y el peso al nacimiento.
Se establecié como punto de corte para una baja probabilidad de desarrollar la retinopatia el 30%. Se
procedio a aplicar en el ultimo afio este nuevo protocolo de forma que los prematuros entre 1250-
1500 gr y 30-32 semanas que tuviesen una probabilidad inferior al 30% no serfan sometidos a
screening, postergando una unica exploracién oftalmolégica a las 40 semanas de edad corregida que
servirfa de control.

RESULTADOS: de un total de 33 recién nacidos prematuros de menos de 1500 gt y/o menores de
32 semanas, en 8 —en el rango de 1250-1500 gr y/o 30-32 semanas- no se realizé el cribado por
presentar una baja probabilidad de enfermedad (<30%). Todos ellos fueron explorados a las 40
semanas de edad corregida, no presentando datos de retinopatia.

Conclusiones: el conocimiento fisiopatolégico de la enfermedad y la aplicacion de métodos basados
en el IGF1, como el nuestro, permiten acotar las actuales recomendaciones de cribado de la

retinopatia de una forma segura.
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APLICACION EN NUESTRA POBLACION DE LAS NUEVAS CURVAS
POBLACIONALES DE CRECIMIENTO PARA RECIEN NACIDOS
EXTREMADAMENTE PREMATUROS (SEN 1500).

Gonzalez Freiria N, Rodas Gallego M!, Concheiro Guisan A!, Gonzalez Duran M L!, Pumarada
Prieto M!, Fernandez Lorenzo ] R!
" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de 1igo.

OBJETIVO:

Recientemente han sido publicadas nuevas curvas de crecimiento espafiolas para prematuros <28
semanas, elaboradas a partir de los datos recogidos en la base SEN 1500 durante 10 afios. Hemos
querido comprobar si reflejan mejor la situaciéon antropométrica de nuestros pacientes que las curvas

utilizadas previamente.

METODOS:
Estudio comparativo segun la aplicacién de las curvas de crecimiento publicadas en 2010
(Carrascosa et al.) o las nuevas curvas de 2014 (Garcia-Mufloz et al.) en los pacientes prematuros

extremos nacidos en nuestro centro en los ultimos 5 afios (2009-2013).

RESULTADOS:

Se incluyeron un total de 57 RN <28 semanas, con una representacion de cada sexo cercana al 50%.
Considerando que las tablas de 2010 no incluyen a los menores de 26 semanas, comparamos ambas
curvas en nuestra poblacién entre 26-28 semanas y observamos que:

- En las curvas de 2014 un 56,5% de los recién nacidos se ubican en torno al percentil 50 (P50) de
peso (rango P25-P75) frente a un 47,8% en las curvas de 2010. En torno al P50 de longitud se
encuentran el 51,4% en las curvas de 2014 frente al 25,7% (2010). Y en torno al P50 del perimetro
craneal se encuentran un 50% (2014) frente al 44,4% (2010).

- En cuanto a la desviacion estindar de la media (DS): en las graficas de 2010 existe una media de
desviacion de £ 0,91 del peso, + 1,19 de la longitud y 20,88 del perimetro craneal, observandose
para las curvas de 2014 una media de DS de *+ 0,68, + 0,69 y £0,76 respectivamente.

- Los individuos se clasificarfan como pequefios para la edad gestacional (PEG) de acuerdo a la

siguiente tabla:

PEG PEG PEG
POR PESO POR LONGITUD POR P. CRANEAL
CURVAS 2010 6,5% 14,3% 2,8%

CURVAS 2014 2,2% 2,9% 2,8%
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CONCLUSIONES

Las nuevas curvas de crecimiento parecen ajustarse mejor a nuestra poblacién, dado que incluyen
mayor porcentaje de individuos cercanos al P50 y dentro de los limites normales de crecimiento,
disminuyendo el nimero de recién nacidos considerados PEG.

La aplicacion de las nuevas curvas podria tener influencia en la tasa de pretérminos subsidiarios de
recibir tratamiento con GH.

El estudio de 2014 tiene la ventaja de incluir recién nacidos a partir de la semana 22 de gestacion,
siendo aplicable a cualquier prematuro.

DONACION EN ASISTOLIA CONTROLADA EN NINOS: PRIMER CASO EN
ESPANA

Serantes Lourido M!, Guitian Mediero L1, Lozano Balseiro M!, Lamas Alonso Al, Ferrer Barba Al,
Vazquez Méndez M!, Ramil Fraga C!, Gonzalez Rivera I'
" Unidad de Cuidados Intesivos Pedidtricos. Complexo Hospitalario Universitario A Corusia.

PRESENTACION:

Descripcion de la primera donacién en asistolia controlada en nuestra unidad.

El trasplante de 6rganos es una terapia consolidada, siendo unos de los problemas la escasez relativa
de 6rganos. En los ultimos afios, la reduccién de mortalidad por accidente de trafico, enfermedad
cerebrovascular y la mejor atencién al paciente critico, han determinado un descenso de muerte
encefilica. Por ello, la donacién en asistolia se ha convertido en una estrategia para la obtencién de
donantes.

Los potenciales donantes tipo I1I de Maastricht son pacientes en los que se decide una limitacion del
soporte vital en base a criterios clinicos, éticos y legales. Si existe aceptacion de la familia para la
donacién de érganos se programa la retirada de soporte vital, bien en unidad de cuidados intensivos
pediatricos (UCIP) o en quiréfano, segiun el protocolo de extracciéon. Tras constatar la parada
cardiorrespiratoria, se precisan 5 minutos de observacion, para certificar la muerte y proceder a la
extraccion de 6rganos.

CASO CLINICO:

Paciente de 6 afios con cuadro una semana de evolucion de cefalea intensa refractaria a analgesia,
vémitos, fotofobia y disminucién del nivel de conciencia progresiva por lo que ingresa en UCIP. En
TC cerebral se evidencia masa intracraneal. Inicia crisis comiciales y clinica de hipertensién
intracraneal refractaria a tratamiento médico maximo y quirdrgico (craniectomia descompresiva). En
control de TAC cerebral se objetiva encefalopatia hipéxico-isquémica con infartos y edema masivo.
Ante dichos hallazgos, dada la gravedad de la paciente y el prondstico desfavorable, se decide en
sesion médico quirargica la retirada del soporte vital, informando a la familia que consiente en la
retirada. Se contacta con el coordinador de trasplantes por la posibilidad de ser candidata a donacion.

Solicita a la familia la autorizacion para la extraccién de érganos tras su muerte que acepta.
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Se programa una extraccion super rapida y se traslada a quir6fano en donde se retira soporte vital. A
los 25 minutos se evidencia parada cardiorrespiratoria, certificando la muerte tras un periodo de

observacion de 5 minutos. Posteriormente se realiza la extraccion de los érganos.

CONCLUSIONES:
La donacién en asistolia, tras limitacién de soporte vital, es una estrategia de donacion alternativa que
permite garantizar la disponibilidad de érganos para trasplantes.

INTERRELACION ENTRE EL PERSONAL DE LA UNIDAD NEONATAL Y
FAMILIAS, ASESORAMIENTO EN LACTANCIA:ESTUDIO CUALITATIVO.

Sarmiento Carrera N1, Cafiizo Vazquez D!, Concheiro Guisan A!, Gonzéilez Duran M L1, Fernandez
Lotrenzo J R!
" Pediatria. Hospital Xeral Vigo.

OBJETIVO

El ingreso de un hijo prematuro en NICU es un evento estresante para la familia. Una adecuada
comunicacién con el staff puede paliar este disconfort y asegurar una correcta transmision de la
informaciéon médica. La instauraciéon de la lactancia materna puede resultar compleja, un buen

asesoramiento puede aumentar la tasa de éxito.

METODOS

Estudio cualitativo prospectivo. Encuesta a padres/madres (separadamente) de RN EG< 32
semanas atendidos en nuestra unidad durante un afio. Realizada en el primer control
posthospitalizacion. Respuestas tipo 3-4 campos y de campo libre, agrupadas segin: recepcion en la
unidad (3items), consejerfa de lactancia materna (1litems) e informacién clinica (8items). Analisis
estadistico SPPSv.19

RESULTADOS

De los 72 sujetos posibles, 53 contestaron la encuesta. 70% madres. Media de edad: 32 afios.
Hospitalizacién media: 44 dfas (21-112). Al ingreso, el 81% recibié la primera informaciéon del
personal médico, que se identificd y presenté en el 94%. Las normas de la unidad son explicadas de
forma clara para un 69%. La primera informacién sobre la lactancia materna se da en un 47% de los
casos a la madre, habitualmente el primer dfa del ingreso, aunque un 26.4% la recibi6 antes. Esta
informacién es dada por personal médico (24%) y enfermerfa (65%). Un 67% refiere haberla
entendido con claridad y un 87% de los padres recibitla ademas por escrito. La técnica de lactancia
fue explicada al 74% de los encuestados, pareciéndole adecuada al 71% y totalmente inadecuada al
21%. La informacion sobre la salud del RN fue clarificadora para el 98% y suficiente para el 89%.
Solo el 64% de los padres fueron informados de todas las pruebas realizadas a sus hijos. En cuanto a

los cuidados de enfermerfa, la informacién ha sido clara y completa para el 85%. Casi un 25% ha
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detectado informacién contradictoria entre personal médico, enfermerfa y matronas. El 85% ha
recibido informacién cuando lo ha demandado, un 73% también de forma telefénica. En global, el
77% afirma haber recibido informacién de forma amable y respetuosa. La valoracion global fue muy
buena en el 74% de los casos. No hubo diferencias entre padres y madres en la recepcion de la

informacion.

CONCLUSIONES
Segin los resultados destacamos como puntos débiles: informacién escasa sobre la lactancia materna
y realizacion de pruebas complementarias y transmisiéon de informacion contradictoria. Como puntos

fuertes: informacion impresa sobre lactancia materna y educacion y accesibilidad del personal.

NUEVAS PERSPECTIVAS EN EL CRECIMIENTO DE LOS PACIENTES CON
FENILCETONURIA

Bafa Souto Al
" Neonatolggia. Hospital Clinico Universitario de Santiago.

El tratamiento de la fenilcetonuria es fundamentalmente dietético e implica una restriccion de la
ingesta de proteinas naturales que podria repercutir negativamente en el crecimiento de estos
pacientes. Realizamos un estudio longitudinal retrospectivo a lo largo de 31 afios en el que se
analizaron la talla, el peso y la masa corporal de 109 pacientes con hipetfenilalaninemia desde el
nacimiento hasta los 18 afios de edad en intervalos de seis meses comparando los resultados
obtenidos con la poblacién general en funcién de edad, sexo y fenotipo. Se realiz6 estudio estadistico

de los datos obtenidos mediante valores de z-score.

Los valores antropométricos de z-score obtenidos a largo plazo muestran que no existen diferencias
estadisticamente significativas entre los pacientes con fenilcetonuria e hiperfenilalaninemia moderada
y la poblacién general. Sin embargo los pacientes con fenilcetonuria presentan una talla ligeramente
menor y un peso ligeramente superior que la poblacién general aunque las diferencias son inferiores
a una desviacion estandar. Al realizar una valoracién de los z-scores obtenidos a lo largo del
seguimiento en el tiempo en mujeres la evolucion para las pacientes con PKU objetivamos una
aceleracion del crecimiento entre los 8 y los 12 afios de edad para posteriormente detener de manera

mas rapida el crecimiento presentando una talla final més baja.

CONCLUSION: Es posible hoy en dia con un tratamiento dietético adecuado lograr que los
pacientes con fenilcetonuria presenten un crecimiento normal. Sin embargo se observa que en las
nifias por encima de los 8 afios se produce una aceleracion del crecimiento que desemboca en una
deteccion mas precoz del mismo y una talla final ligeramente menor. La deteccién de este
comportamiento es posible mediante el uso de modelos no-lineales mixtos, de gran utilidad para

valorar estos datos.
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DESHIDRATACION NEONATAL SECUNDARIA A HIPOGALACTIA: UNA
SITUACION EMERGENTE

Rial Hermida L!, Fernandez Pereira L, Cabezas Lopez C!, Germil Ares I N, Luaces Gonzilez | El,
Maside Mifio E!, Romatis Barca R M!, Fernandez Prieto ] R?
"2 Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ferrol.

OBJETIVO

La deshidratacion hipernatrémica es un trastorno hidroelectrolitico que se produce cuando el recién
nacido no succiona adecuadamente o la madre no establece una lactancia eficaz. Se presentan una
serie de casos detectados en nuestro hospital para conocer sus caracteristicas clinicas, tratamiento y
las medidas necesarias para prevenir esta situacion.

METODOS

Se realiza un estudio retrospectivo mediante la revision de los casos ingresados en nuestra area
sanitaria en el periodo 2006-2014. Se evaluaron las caracteristicas clinicas y del entorno que se
relacionan con este proceso.

RESULTADOS

Se incluyeron un total de 24 recién nacidos, en cuanto a sus caracteristicas clinicas la edad gestacional
media fue de 40 semanas, con un peso al nacimiento de 3.300 g (2.470-3.920g). La edad que
presentaban al ingreso se situ6 en 5,6 dfas (1-22 dfas), evidenciandose un 10,4 % de media de
pérdida ponderal.

Respecto al perfil bioquimico de los casos, las cifras de sodio presentaron una media de 147,2
mEq/L (135-160 mEq/L). Las cifras de glucemia se situaron como media en 74 mg/dl, las de urea
42.2 mg/dl y las de bilirrubina en 10.3 mg/dl (0.6-20.3 mg/dl).

Los motivos de consulta que propiciaron el ingreso fueron en primer lugar la pérdida de peso
(50%), seguido de la fiebre (33 %), ictericia (12.5%) y rechazo de las tomas (8.3%). El 54,1%
ingresaron procedentes de la planta de Tocologia, y un 45,8 % de urgencias. La duracién media del
ingreso fue de 3,7 dias (rango 2-8 dfas), siendo el tratamiento mas frecuente la fluidoterapia
intravenosa (83,3%), la fototerapia (12,5 %) y la suplementaciéon oral de las tomas de lactancia
materna en todos ellos.

En cuanto a las caracteristicas de las madres, la edad media fue de 34 afios (rango 25-38). E1 77,2 %
se trataba de madres primiparas.

CONCLUSIONES

La deshidrataciéon hipernatrémica tiene como principales causas una técnica inadecuada en la
lactancia y la inexperiencia materna. Hemos observado un incremento de esta entidad en los ultimos
afios, ya que un 29.2% de los casos se presentaron entre los afios 2006-2011, mientras que el 70,8%
entre los afios 2012-2014. Esto puede estar en relacion con la promocién que se realiza de la
lactancia materna como unica alternativa de alimentacion para el recién nacido. La lactancia materna
es de eleccién, siempre que la madre desarrolle una técnica correcta tras recibir la educacién y
consejo sanitario adecuados para ello y se realice un seguimiento del recién nacido durante su
primera semana de vida. De esta manera, podremos advertir los signos precoces de deshidratacion

antes de que se produzcan las complicaciones derivadas de este proceso.
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FACTORES DE RIESGO EN EL DESARROLLO DE DISPLASIA
BRONCOPULMONAR EN PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE ENFERMEDAD
DE MEMBRANA HIALINA.

Yafiez Mesia S!, Amil Pena T, Manjén Herrero Al, Lopez Conde I', Souto ] A% Pérez Pacin R!
" Pediatria. Hospital Universitario Lucus Augusts. ° Stanford cancer institute. Universidad de Stanford.

OBJETIVOS: determinar los factores de riesgo involucrados en el desarrollo de DBP en los
pacientes ingresados en el H.U. Lucus Augusti menores de 35 semanas de edad gestacional con
diagnéstico de EMH, en el perfodo comprendido entre enero 2005 y diciembre 2013.

METODOS: se revisaron las historias clinicas de los recién nacidos menores de 35 semanas entre
enero de 2005 y diciembre de 2013, incluyéndose en el estudio aquellos diagnosticados de
enfermedad de membrana hialina. Se excluyeron los éxitus. Se estudié la asociacién de diversos
factores (edad gestacional, sexo, edad de la madre, maduracién pulmonar antenatal,
preeclampsia/eclampsia, diabetes gestacional, tiesgo infeccioso, nivel de reanimacion, dosis de
surfactante pulmonar, dias de ventilaciéon mecdnica invasiva, FiO2 maxima durante ventilacion
mecanica invasiva, presencia de sepsis y DAP) con el posterior desarrollo de DBP en cualquier

grado.

RESULTADOS: Durante el petiodo estudiado se registraron 328 recién nacidos vivos de edad
gestacional <35 semanas, de los cuales 73 sufriecron EMH (22.2%); de éstos, 15 (20.5%) fueron
éxitus. De los 58 supervivientes, 24 presentaron DBP (41.37%), con las siguientes caracteristicas
clinicas: 23 (39.6%) mujeres y 35 (60.4%) varones. La edad gestacional media fue 28 semanas y la
edad materna de 30 aflos. Un 27.5% tenfa antecedente de preeclampsia/eclampsia y el 62% algin
factor de riesgo infeccioso; el 78.5% habfan recibido maduracién pulmonar con corticoides previa al
parto; el nivel de reanimacién fue avanzado (IV-V) en el 29.3% de los casos; el 17.2% no recibié
ninguna dosis de surfactante pulmonar, el 50% una dosis y el 32.8% dos o mis; precisaron VMI el
82.7%, con una media de 6 dfas y una FiO2 media de 0.74. Finalmente, en el 24% se diagnosticé
DAP y el 48.2% desarroll6 sepsis durante el ingreso.

Tras la realizacién del analisis estadistico (anova, chi-cuadrado), se encontrd relacién significativa
para el desarrollo de DBP con la edad gestacional (p6.49¢-7), el nivel de reanimacién (p0.033), el
desarrollo de sepsis (p1.22¢-5), la presencia de DAP (p0.0087) y los dias de VMI (p0.00017); siendo
la asociacién mas importante la menor edad gestacional. No se encontré relacién estadisticamente

significativa con el resto de las variables estudiadas.

CONCLUSIONES:

La variable mas fuertemente asociada al desarrollo de DBP es la edad gestacional (p6.49e-7), seguida
de la sepsis y los dias de VMI.

Existe asociacion estadisticamente significativa con la presencia de DAP y el nivel de reanimacion.
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INFECCION OSTEOARTICULAR NEONATAL. A PROPOSITO DE UN CASO.

Amil Pena T, Anllo Lago ] 1, Pérez Gay L!, Almuifia Simén C!, Vazquez Lopez E!, Guitian Mediero
L1, Battikhi Precedo N2, Rendo Vazquez A'
" Pediatria. Hospital Lucus Augnsti. ° Pediatria. Hospital Lucus Auguti.

Las infecciones osteoarticulares son una patologia relativamente frecuente en la infancia, siendo raras
en las primeras 4 semanas de vida. En muchos casos plantean problemas diagnosticos sobre todo en

fases precoces de la enfermedad, siendo la clinica aun mas inespecifica en neonatos y lactantes.

CASO CLINICO: Presentamos el caso de un lactante que ingresa por tumefaccién en muslo
izquierdo. Antecedentes personales: SGB positivo materno tratado con profilaxis incompleta, sin
otros factores de riesgo infeccioso asociado. No recibi6 profilaxis antihemorragica ni vacuna del
VHB por deseo familiar. Mala higiene del cordén umbilical con caida a los 13 dias de vida. Ingresada
a los 15 dias de vida por fiebre tumefaccién en muslo izquierdo creciendo Staphylococcus aureus en
hemocultivo con bioquimica del LCR normal, pautandose cobertura antibiética inicialmente con
ampicilina y cefotaxiama que se rota a cloxacilina mas cefotaxima al recibit resultado de hemocultivo.
La antibioterapia se mantiene durante 7 y 10 dfas respectivamente con evoluciéon clinica favorable y
desaparicién de la tumefacciéon en muslo. Durante el ingreso se realiza eco doppler de miembros
inferiores con resultado normal.

A los 16 dias del alta, con un mes y 13 dias de vida reaparece la tumefaccién en muslo izquierdo
asociada a irritabilidad, disminucién de la movilidad de esa extremidad inferior y dolor a ese nivel. En
la analitica se aprecia leucocitosis sin desviacion izquierda y elevacion de reactantes de fase aguda. La
ecografia de miembro inferior izquierdo muestra miositis del recto anterior y la radiografia evidencia
una extensa osteomielitis en fémur izquierdo asociada a posible luxacién de cadera. En la
gammagraffa 6sea aparece un foco hipercaptante en fémur izquierdo. Se inicia antibioterapia con
clindamicina y cloxacilina endovenosas apreciandose una clara mejorfa clinica con posterior
intervencién traumatologica, para limpieza de cavidad articular y 6sea y recolocacion de cadera
luxada.

Su evolucién ha sido satisfactoria y tras 6 meses de seguimiento, no se aprecian asimetrfas entre
ambas extremidades inferiores y tanto la fuerza como la sensibilidad son normales a ese nivel.

CONCLUSIONES: Consideramos probable el inicio de este cuadro como onfalitis y diseminacion
postetior bacteriémica. L.a diseminacién hematégena en el curso de una sepsis neonatal es la via mas
frecuente de infeccién osteoarticular en neonatos y lactantes pequefios. Aunque las pruebas
radiograficas ayudan al diagnodstico, no se suele apreciar afectacién hasta los 10-20 dias de evolucion
de la enfermedad. El diagnéstico y tratamiento precoz disminuyen claramente las secuelas y la
mortalidad del cuadro.
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MUTACION EN EL GEN SRD5A2 COMO CAUSANTE DE MICROPENE.

Amil Pena T !, Anllo Lago J, Lépez Conde I', Yéfiez Mesfa S, Vazquez Lopez E!, Ferrero Diaz Al,
Garcia Monje M J!
" Pediatria. Hospital Lucus Augnsti.

INTRODUCCION: Se define micropene como el pene estructural y funcionalmente normal, cuyo
tamafio es igual o inferior a 2 desviaciones estandar con respecto a la media para su edad, desarrollo
puberal y etnia, en ausencia de otras alteraciones de la diferenciacién sexual. Esto ocurrird en el
recién nacido cuando su longitud sea inferior a 2 cm. El diagnéstico se realiza mediante la
exploracion fisica, diferenciandolo de otras entidades urolégicas como son el pene enterrado o el
pene palmeado. El tratamiento con testosterona im es de eleccion, siendo su efectividad de
aproximadamente el 90%.

CASO CLINICO: Recién nacido varén con antecedentes obstétrico-maternos sin interés, no ingesta
de farmacos durante el embarazo. En la exploracion fisica del recién nacido se observa pene de 1.5
cm de longitud y morfologfa normal, con ambos testes en bolsa escrotal. No presenta hipoglucemias
en el periodo neonatal ni otra clinica.

Se inicia estudio de micropene. Pruebas metabdlicas normales, pruebas de imagen (incluyendo
ecografia transfontanelar y abdominal, y RNM cerebral), normales y cariotipo masculino XY. Edad
6sea acorde con edad cronolégica. Se realiza estudio hormonal basal y con estimulacién con LHRH,
siendo compatible con hipogonadismo hipergonadotréfico. Ante este diagnéstico se amplia estudio
genético (gen SRD5A2; 5-alfa-reductasa tipo II) y se realiza test de estimulacién con hCG con
respuesta normal y se inicia pauta de tratamiento con testosterona intramuscular que se mantiene
durante 3 meses. En seguimiento posterior se evidencia normalizacién del tamafio del pene para su
edad y etnia.

En el analisis del gen SRD5A2 se encuentra una mutacién en homocigosis en la region 5 (rs632148
c/c, cotrespondiente al cambio Val89Leu), que provoca una disminucién en la actividad enzimética
de la 5-alfa reductasa tipo II en aproximadamente un 30%, lo que produce una disminucién de
dihidrotestosterona en un 20-30%. Dicha mutacién no habfa sido descrita previamente como
causante de hipomasculinizacion.

CONCLUSIONES: El diagnéstico de micropene, aunque eminentemente clinico, precisa de un
amplio estudio endocrinolégico para intentar alcanzar un diagnéstico etiolégico. Cabe destacar la
importancia del diagnéstico y estudio antes de los 6 meses de vida para iniciar el tratamiento durante
el periodo ventana (minipubertad) ya que de otro modo sera necesario demoratlo hasta edades mas
tardfas, perdiendo efectividad.
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BEBE MICHELIN: PRESENTACION DE UN CASO

Ferrero Diaz Al, Garcia Monje M J?
" Pediatria. Hospital Universitario Lucns Augusti. ° Pediatria. 1ucus Augusts.

BEBE MICHELIN: PRESENTACION DE UN CASO

Ferrero Diaz, A., Pérez Gay, L., Batthiki Precedo, N., Garcia Monje M., Rendo Vizquez, A,
Almuifia Simon, C., Pérez Pacin, R.

Hospital Universitario Lucus Augusti, Lugo.

PRESENTACION: El Sindrome del bebé Michelin o de los pliegues cutineos circunferenciales es
un sindrome poco frecuente, caracterizado por aumento generalizado de los pliegues de la piel, que
recuerdan el aspecto del mufieco Michelin y que histopatolégicamente puede vincularse a un nevo
lipomatoso subyacente o a un hamartoma de musculo liso. Los pliegues cutineos se localizan
fundamentalmente en extremidades, estin presentes desde el nacimiento y su tendencia es a la
resolucién espontianea. Entidad descrita por primera vez por Ross en 1969, su diagndstico es

fundamentalmente clinico.

CASO CLINICO: Se presenta a un lactante de 9 meses, hijo de padres no consanguineos. Embarazo
normal, parto por cesirea a término con peso al nacimiento 3700 gr. Cribado metabdlico normal.
Entre los antecedentes familiares destaca padre con fenotipo similar en la infancia. Seguido por su
pediatra por macrocefalia no evolutiva y no familiar, miembros inferiores cortos, peso elevado.
Desarrollo  psicomotor normal. Realizada ECO transfontanelar al mes de vida, normal
Diagnosticado de dermatitis atopica y alergia al trigo.

En la exploracion fisica destacan pliegues circunferenciales, simétricos, profundos, mas marcados en
extremidades superiores, y distribucion anémala de la grasa corporal. (Se adjuntara imagen). Presenta
un hemangioma en regién glutea. Frente prominente, no rasgos dismorficos. La exploracion
neuroldgica es normal. Analitica general y cariotipo, normal. No realizada biopsia por decision
familiar. Mejoria evolutiva.

CONCLUSIONES:

La presencia de pliegues cutaneos circunferenciales multiples es un cuadro poco frecuente y hay que
diferenciarlo del sindrome de bandas amniéticas, en el cual los pliegues son de disposicioén asimétrica
y podria cursar con amputaciones. Puede presentarse de forma aislada o asociada a otros defectos:
retraso en el desarrollo, hipoacusia, criptorquidia... Se han descrito rasgos dismérficos peculiares en
este sindrome: epicanto, hipertelorismo, puente nasal plano, implantacién baja de pabellones
auriculares. Algunos pacientes tienen identificadas alteraciones genéticas concretas, si bien la
etiologfa y fisiopatologfa es poco conocida. Hay publicados casos familiares de herencia autosémica
dominante y recesiva. La evolucion natural de los pliegues es a desaparecer, no asi las alteraciones
asociadas, si las hubiese. Nuestro paciente presenta macrocefalia significativa, dato que no nos consta

publicado en asociacién previamente.
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ESTRIDOR CONGENITO: ESTENOSIS SUBGLOTICA. A PROPOSITO DE UN
CASO.

Solé Mesalles C!, Gil Gonzalez C!, Ingerto docampo S?, Balado Insunza N!
" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ourense. > Pedyiatria. Complejo Hospitalario Universitario de
Outrense.

INTRODUCCION

El stridor se define como un sonido respiratorio de tono variable producido por el paso de un flujo
turbulento de aire en zonas de la via aérea debido a una disminucién de su calibre, siendo en muchas
ocasiones la expresion clinica de una malformacion laringea o traqueal. Existen multiples causas para
el mismo y pueden presentarse de manera aislada o asociada a otras malformaciones clinicas,
preferentemente del area cardiovascular.

Una de las causas, es la estenosis subgldtica, que se trata de una disminucion la luz laringea a nivel de
cartilago cricoides. Puede ser congénita o adquirida, siendo ésta ultima mas frecuente y de mejor
prondstico. Se divide en cuatro grados dependiendo del porcentaje de obstruccién. Se caracteriza por
estridor bifasico con signos de dificultad respiratoria, y siempre debe descartarse RGE asociado. El
diagnoéstico es clinico y mediante fibrobroncoscopia. El manejo es conservador en casos leves o

traqueostomia con posterior reseccion-reconstruccion en los casos graves.

CASO CLINICO

RN mujer, que ingresa a las 15 horas de vida, por llanto disfénico con leve tiraje subcostal, sin
relacién con atragantamiento.El segundo dia present6 un episodio de desaturaciéon precisando
reanimacién con bolsa y mascarilla. Se mantuvo disfénica con el llanto y con estridor inspiratorio y
espiratorio,sin dificultad respiratoria.

Dada de alta a domicilio al mes de vida, con pulsioximetria continua. No refieren episodios de
desaturacion ni de dificultad respiratoria.

Reingresa al mes y medio, en el CHUVI para realizacion de RM de cuello y via aérea
superior,objetivandose colapso espiratorio de laringe y traquea, especialmente a nivel subglético, de
entre el 50-75%. Previamente se realizaron hemograma, bioquimica, Rx de cavum, cuello, térax y
columna cervical,Phmettfa, ecograffa transfontanelar y EEG, sin alteraciones.

A los tres meses es valorada en el Hospital 12 de Octubre, en el que, realiza insuficiencia respiratoria
aguda grave, por lo que se realiza traqueostomia, y se diagnostica estenosis glotica-subglética grado 3
con triquea y sistemas bronquiales normales, mediante fibrobroncoscopia.

Actualmente la paciente es portadora de traqueostomia con pulsioximetria domiciliaria, y sigue

controles en centro de referencia de via aérea.

CONCLUSION
La etiologfa del stridor congénito es multiple, pudiendo presentarse aislado o asociado a otras
malformaciones. Ante un stridor congénito es necesatio realizar Rx de térax, Rx lateral de cuello y

Phmetria, aunque el diagnéstico definitivo para la estenosis subglotica sera la fibrobroncoscopia.
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EPISODIO APARENTEMENTE LETAL (EAL): REVISION DE LOS CASOS
DESCRITOS EN EL COMPLEXO HOSPITALARIO UNIVERSITARIO DE OURENSE
DURANTE LOS ULTIMOS 10 ANOS.

Solé Mesalles C!, Gil Gonzalez C!, Ingerto docampo S', Balado Insunza N!
" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ourense.

OBJETIVO: Discernir aquellos casos codificados de EAL que cumplian criterios diagnésticos.
Relacionar la etiologia asociada a dicho diagnéstico, asi como edad y sexo de predominio.
Comprobar el cumplimiento de pruebas de primer y segundo nivel necesarias para la confirmacion
del mismo. Y observar la evolucién del paciente a lo largo del tiempo en relacion al episodio.

METODO: Estudio retrospectivo observacional ( durante el periodo 2004-2014), en el CHUOU de
107 episodios codificado en el registro hospitalario de EAL, valorando los siguientes critetios: sexo,
dias de vida, necesidad de RCP, repeticion del episodio, éxitus, pruebas complementarias realizada,
etiologia y cumplimiento de criterios diagnésticos de EAL.

RESULTADOS : De los 107 pacientes de la base 53,27% cumplieron criterios diagbnsticos de EAL,
con un ligero predominio femenino ( 52,63% nifias , 47,37% nifios). Con una mediana de edad en el
momento de presentacioén del episodio de 30 dias. Tan solo a 17,54% de los que cumplian criterios,
se les realizaron todas las pruebas de primera linea y solamente a un unico paciente se le realizaron
también las de segunda linea. A la mayoria de los pacientes se les solicito analitica de sangre
(98,25%), EAB (84,21%), analisis de orina y Rx torax (ambos con un porcentaje de 73,68%) y EKG
(64,91%). Mientras que los virus respiratorios (37,5%) y estudio del reflujo ( 38,6%) fueron
escasamente solicitadas pese a ser estudios de primera linea.

La causa mas frecuentemente asociada fue RGE (64,91%) seguida de infeccion respiratoria (26,32%).
Un 10,53% de los casos presentaban antecedentes de prematuridad.

Respecto a la evolucién del episodio, éste se repitié en un 10,53% de los casos. El 8,77% de los
diagnosticados precisaron RCP. Y ningtn de los pacientes registrados fue éxitus.

CONCLUSIONES: El diagnéstico de EAL se basa a menudo en criterios no objetivables por el
clinico. Es necesario realizar como minimo ante toda sospeche de EAL los estudios de primer nivel
para identificar posibles causas subyacentes candidatas a tratamiento. En nuestro estudio la etiologfa
mas frecuente es RGE diagnosticado en su mayoria mediante criterios clinicos, sin confirmacion

mediante pruebas complementatias.
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LACTOBEZOAR. UN HALLAZGO A TENER EN CUENTA EN EL PERIODO
NEONATAL.

Blanco Salvado L!, Gonzélez Fernandez A M!, Iglesias Deus Al!, Lépez Suarez O!, Alshweki Al,
Pérez Munuzuri Al, Urisarri Ruiz de Cortaza Al, Bafia Souto Al, Couce Pico M L!
"'S. Neonatologia. Area Asistencial de Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela.

PRESENTACION

El lactobezoar es una masa compacta formada por residuos lacteos no digeridos que se localiza en el
tracto gastrointestinal. La literatura sugiere que la formacién del lactobezoar es menos infrecuente de
lo que se pensaba y se debe tener en cuenta dentro del diagnéstico diferencial en un neonato con
abdomen agudo.

CASO CLINICO

Neonato ingresado en la UCI Neonatal por prematuridad de 30 semanas y bajo peso para edad
gestacional, sometido a cirugfa correctora de atresia esofagica tipo 3 al 3° dfa de vida, con evoluciéon
postetior favorable e introducciéon progresiva de nutricién enteral con férmula elemental. A las 2
semanas de vida presenta empeoramiento clinico (distensién abdominal y restos hematicos en heces),
analitico (elevacién de reactantes de fase aguda) y radiolégico (neumatosis intestinal y gas en sistema
portal), compatible con cuadro de enterocolitis necrotizante, por lo que se instaura tratamiento
médico con suspension de la alimentacién enteral. Se reintroduce postetiormente la alimentacion
enteral con férmula de inicio, observandose clinica compatible con reflujo gastroesofagico por lo que
se inicia tratamiento con domperidona, omeprazol y amalgato. Unos dias después presenta deterioro
del estado general con distensién abdominal progresiva. Se realiza radiograffa de abdomen que
resulta compatible con cuadro oclusivo con dilatacién de asas de intestino delgado. En laparotomia
exploradora se observan hallazgos compatibles con lactobezoar a nivel de asas distales de ileon y
valvula ileocecal, que se extirpé mediante drenaje fraccionado a través de enterostomia. En estudios
postetiores, la deteccién de anticuerpos IgE especificos frente a proteinas de leche de vaca resulta
positiva. La paciente inici6 alimentaciéon enteral progresiva con férmula elemental sin incidencias,

manteniendo buen habito intestinal y adecuada ganancia ponderal.

CONCLUSIONES

El lactobezoar se observa casi exclusivamente en neonatos. Su etiologia es multifactorial y en su
patogénesis se ha propuesto la influencia de factores tanto endégenos (prematuridad, bajo peso al
nacimiento) como exoégenos (féormulas para prematuros, fortificacién de la leche materna,
triglicéridos de cadena media, proteinas de leche de vaca, firmacos antiacidos e inhibidores de la
motilidad gastrointestinal). Su presentacién clinica incluye gran variedad de sintomas, la distension
abdominal y vémitos nos deben de alertar. El diagnéstico por imagen incluye la ecografia y la
radiografia simple abdominal. FEl tratamiento conservador es el de elecciéon (dieta absoluta,
fluidoterapia y lavado gastrico) pero si no se resuelve en un plazo de 72 horas estarfa indicada la

desintegracién via endoscopica o quirdrgica.
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LUXACION CONGENITA DE RODILLA. ;:CUAL ES LA ACTITUD?

Blanco Salvado L, Gonzalez Fernandez A M!, Urisarri Ruiz de Cortaza Al, Iglesias Deus Al
Fernandez Seara M !, De Castro Lopez M J!, Pérez Mufiuzuri A!, Couce Pico M L!
"'S. Neonatologia. Area Asistencial de Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela.

PRESENTACION

La evaluacién 6ptima del recién nacido debe incluir una primera exploracion fisica en la sala de
partos con el objetivo de detectar posibles complicaciones o anomalias fisicas que requieran una
actitud especifica y/o estudio mds completo.

CASO CLINICO

El pediatra de guardia es llamado a la sala de partos para asistir a un recién nacido a término con una
posicién inusual de su extremidad inferior derecha. Se trata de un parto eutécico de vértice con
Apgar 9/10/10, fruto de un embarazo bien controlado y tolerado con estudios antenatales dentro de
la normalidad. En el examen fisico del recién nacido se observa una hiperextensiéon de su pierna
detecha de 30° sobre el eje normal de la articulacién de la rodilla. Los movimientos de la extremidad
estan conservados y se observa que la luxacién de rodilla puede ser reducida hasta una flexion
maxima de 90°, lo que se corresponde con una luxacién congénita de rodilla grado 1. La radiografia
tomada posteriormente confirmé la reduccién de la luxacién de rodilla y no mostré ninguna
anomalfa esquelética. En una nueva valoracion, se observa luxaciéon congénita de cadera bilateral,
confirmada mediante ecograffa, siendo el resto de la exploracién fisica normal. Teniendo en cuenta la
capacidad de reduccion de la cadera y de la rodilla, se decide un tratamiento conservador con un
arnés de Pavlik.

CONCLUSIONES

La luxacién congénita de rodilla es una anomalia congénita rara que se caracteriza por la
hiperextension de la rodilla con desplazamiento hacia delante de la tibia proximal en los céndilos
femorales. En el momento del diagnéstico es importante descartar otra anomalia ortopédica como la
displasia de cadera. Entre sus causas se describe mal posicion intrauterina, anomalfas genéticas o
musculares. El tratamiento conservador con el arnés de Pavlik es el tratamiento de eleccién, pero en
caso de fracaso terapéutico, la cirugia es necesaria. El pronéstico depende del rango de movimiento
de la articulacién y la presencia o no de un sindrome asociado, siendo generalmente bueno a largo
plazo con tratamiento conservador.
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PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH BULLOSA

Mandia Rodriguez N, Lépez Baz Al, Dosil Gallardo S!, Bouzdén Alejandro M1, Lopez Rivas M!
" Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela.

INTRODUCCION.

La Parpura de Schonlein-Henoch (PSH) es una vasculitis de pequefios vasos resultante de la
inflamacién mediada por IgA. Afecta principalmente a la piel, tracto gastrointestinal, articulaciones y
rifién. La afectacién cutinea normalmente son lesiones purpuricas palpables en miembros inferiores
y nalgas. La presentacién de lesiones ampollosas es excepcional, motivo por el cual presentamos este

Caso.

CASO CLINICO:

Nifia de 6 afios a tratamiento con hidrocortisona por hiperplasia suprarrenal congénita por déficit de
21-alfa-hidroxilasa desde los 5 afios.

Presenta lesiones purpuricas palpables en miembros inferiores desde hace 20 dias en relacién con
PSH. Ingresa por reactivacion de las lesiones cutdneas y dolor abdominal. En los ultimos cuatro dias
se objetiva un aumento del numero de lesiones y extendiéndose por el tronco y miembros
superiores, algunas de las cuales son ampollosas. Desde la noche previa del ingreso refiere dolor
abdominal tipo cdlico, vomitos con algin coagulo de sangre y hematoquezia.

En la exploracion fisica se observa afectacién del estado general e intensa palidez cutinea. El
abdomen es blando y depresible, con una leve defensa en el hemiabdomen derecho. Presenta
multiples lesiones purpiricas en miembros inferiores, tronco, miembros supetiores, cuello y cara
algunas de ellas ampollosas y otras costrosas.

Tras descartar invaginacion intestinal e infeccioén sistémica, se instaura tratamiento con prednisona,
nutricién parenteral y analgesia, remitiendo el dolor abdominal y mejorando progresivamente las
lesiones cutaneas. Diez dias después presenta un nuevo brote de lesiones purpuricas y dolor
abdominal objetivandose una invaginacion ileo-ileal que se resuelve espontineamente.
Posteriormente, en el dfa +28 de enfermedad, se detecta hematuria, proteinuria e hipertension
arterial que persisten a pesar de recibir tratamiento con losartan.

COMENTARIOS:

Las lesiones bullosas hemorragicas de las PSH son infrecuentes (menos del 2% de los casos) y
plantean dilemas diagnésticos.

Aunque no existe consenso sobre su manejo, parece que los corticoides tienen un efecto beneficioso.

Se considera que no tienen valor prondstico alguno, ni se relacionan con la afectaciéon renal.
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DISFUNCION DE MARCAPASOS: A PROPOSITO DE UN CASO

Serantes Lourido M!, Lozano Balseiro M, Garcia Herndndez I', Pérez Alvarez L2, Marcos Alonso
S, Blanco Rodriguez C!, Rueda Nufiez F!

" Unidad de Cardiologia Infantil. Complexo Hospitalario Universitario de A Corusia. > Unidad de Arritmias y
Electrofisiologia. Complexo Hospitalario Universitario de A Corua.

PRESENTACION: La causa mas frecuente de necesidad de marcapasos en la edad pediatrica es el
bloqueo auriculo-ventricular (congénito o adquirido). El implante de marcapasos epicardico se hace
generalmente en nifios pequefios y el endovenoso, en nifios mas mayores. Los pacientes portadores
de marcapasos necesitan un seguimiento especifico para controlar su adecuado funcionamiento,
pero en ocasiones la clinica del paciente (sincope, mareo, palpitaciones...) o hallazgos en el
electrocardiograma de 12 derivaciones pueden alertar sobre anomalfas en su funcionamiento.
Presentamos un caso de disfuncién de marcapasos debido a fractura del electrodo ventricular

detectado en una revision de rutina.

CASO CLINICO: Nifio de 3 afios portador de marcapasos epicardico monocameral en modalidad
VVIR desde el periodo neonatal por BAV congénito (Ac antiRo y ANAS positivos). Preciso
recambio de generador a los 3,5 afios tras el primoimplante por dislocacién del generador
subxifoideo a cavidad abdominal. 4 meses tras el recambio, en la revisiéon programada, se detecta
disfuncién de electrodo ventricular diagnosticada mediante hallazgos en ECG de 12 detivaciones
(imagen 1) e interrogacion del marcapasos (aumento marcado de impedancia del electrodo
ventricular con fallo de captura y de sensado). La radiografia de térax-abdomen manifesté hallazgos
compatibles con fractura de electrodo ventricular. El paciente no habfa tenido sintomatologia
asociada a fallo del marcapasos (no mareos, no sincopes, no molestias toracicas ni palpitaciones),
refiriendo su familia actividad fisica similar a la habitual, lo que se ha atribuido a un ritmo de escape
ventricular de QRS estrecho con frecuencia suficiente. Dados los hallazgos, de realizé implante de
un nuevo marcapasos endovenoso monocameral por vena subclavia izquierda, dejando el generador
submuscular y explantindose el generador abdominal. El procedimiento y el postoperatorio

transcurrieron sin incidencias y actualmente el dispositivo se mantiene normofuncionante.

CONCLUSIONES: Los pacientes portadores de marcapasos pueden presentar complicaciones
derivadas de un anormal funcionamiento del mismo por distintas causas, entre ellas la disfuncién de
electrodos. La clinica que manifiestan varfa segun el tipo de complicacién y el ritmo de escape propio
del paciente. El ECG de 12 derivaciones es una herramienta util para ayudar a detectar estos
problemas y permite diagnosticar fallos de funcién del dispositivo en pacientes asintomaticos y en
centros donde no es posible realizar una interrogaciéon del marcapasos. En caso de sospechar un
problema de este tipo debe realizarse una radiografia para evaluar la integridad de los electrodos y la

situacion de la baterfa y derivar al paciente a un centro de referencia.
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QT LARGO CONGENITO DE DIAGNOSTICO PRECOZ: IMPLICACIONES
PRACTICAS

Lozano Balseiro M!, Garcia Hernandez 12, Barriales Villa R3, Marcos Alonso S2, Blanco Rodriguez
C2, Rueda Nurnez F2

" Unidad de Cardiologia Infantil. COMPLEXO HOSPITAIARIO UNIVERSITARIO DE A
CORUNA. ? Unidad de Cardiologia Infantil. Complexo Hospitalario Universitario de A Cormiia. * Unidad de
Cardiopatia Familiares. Complexo Hospitalario Universitario de A Co

PRESENTACION: El sindrome de QT largo (SQTL) congénito es una canalopatia arritmogénica
hereditaria caracterizada por una prolongacion del intervalo QT en el electrocardiograma (ECG) que
predispone a arritmias ventriculares malignas.  Esta enfermedad presenta gran heterogeneidad
genética y en el momento actual se han descrito mas de 500 mutaciones en 10 genes diferentes, que
dan lugar a 10 subgrupos de SQTL congénito. La penetrancia de cada mutacién es variable, lo cual
tiene relevancia en el desarrollo de la enfermedad. El diagnéstico del SQTL se realiza en base a
criterios clinicos, hallazgos en ECG y antecedentes familiares recogidos en el indice de Schwartz,

complementado con la informacién que nos proporciona el estudio genético.

CASO CLINICO: Paciente varén ingresado al nacimiento para observacion por antecedente
materno de SQTL tipo 2 (mutacién Arg56Gln en el gen KCNH2) a tratamiento con bisoprolol. En
la rama materna la abuela esta diagnésticada de SQTL tipo 2, con la misma mutacién (tratada con
betabloqueante y con implante de desfibrilador automatico implantable) y la tia del paciente fallecié
de muerte subita durante el suefio. Al nacimiento el ECG de 12 derivaciones del paciente no
presentaba alteraciones de repolarizacion especificas para SQTL por lo que se repiti6 a los 15 dias en
la consulta, con hallazgo de QTc corregido elevado (imagen 1). Ante dicho hallazgo se inicié
tratamiento con propranolol oral ademas de completar el estudio con Holter-ECG de 24 horas, con
hallazgo de QTc maximo 480 ms, sin arritmias y sin otros factores de riesgo. En el estudio genético
se ha identificado la mutacién materna en el gen KCNH2, lo que apoya el diagnéstico de SQTL
congénito (puntuacién Schwartz: 4) Actualmente se ha advertido a la familia sobre farmacos
contraindicados y recibe tratamiento betabloqueante con buena tolerancia al mismo, permaneciendo

asintomatico.

CONCLUSIONES: El diagnéstico de SQTL congénito se realiza clasicamente mediante datos
clinicos, hallazgos en ECG y antecedentes familiares. En la actualidad, el estudio genético apoya el
diagnoéstico y ayuda a detectar precozmente a pacientes pediatricos de riesgo, pero el hallazgo de
portadores de una mutacién debe interpretarse con cautela en cada contexto clinico. En el caso de
pacientes diagnosticados precozmente, la informacién a la familia y el seguimiento es esencial y la

genética debe utilizarse como una herramienta mas para ayudar en la toma de decisiones.
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ECOCARDIOGRAFIA FETAL: REVISION DE DERIVACIONES DURANTE 2 ANOS.

Rivas Arribas L!, Camino Barreiro I, Carnicero Iglesias A!, Herrero Hermida F J1,
Hurtado Diaz ] F!
" Pediatria. Complejo Hospitalario Pontevedra.

OBJETIVO: Las anomalias congénitas son la primera causa de muerte infantil, tratindose entre el
30-50% de los casos de cardiopatias congénitas (CC). La mayorfa de casos de CC ocurren en
poblaciones de bajo fiesgo, con una incidencia global de 5-8/1.000 recién nacidos (RN).
Presentamos una revisién de las derivaciones para ecocardiografia fetal de nuestro centro.

METODOS: Estudio observacional descriptivo retrospectivo. Revision de las historias clinicas de las
embarazadas derivadas desde nuestro centro al CHUAC para realizacién de ecocardiografia fetal en
un periodo de dos afios (enero 2012 a diciembre 2013).

RESULTADOS: En dos afios se realizaron interconsultas al CHUAC, siendo valoradas un total de
123 gestantes (entre 19-40 semanas de gestacién). El motivo de la peticion del examen fue:
alteraciones en ecografia fetal (27.6%), enfermedad materna (26.8%, siendo la mitad de los casos
Diabetes mellitus pregestacional), translucencia nucal aumentada (22.7%), antecedentes familares de
cardiopatia (20.3%) y otras (2.4%).

De las 123 gestantes nacieron en Hospitales del SERGAS 109 RN vivos, 4 nacieron en centros
privados/fuera de la comunidad, 4 no fueron valorados y se trealizaron 6 interrupciones voluntatias
del embarazo (IVE): Hidrops fetal; derrame pleural y oligoamnios severo; alteracion doppler,
insuficiencia pulmonar y oligoamnios; canal AV y arteria umbilical Gnica, Sindrome de Down y una
sospecha de truncus y CIV.

Los estudios realizados en CHUAC fueron normales en el 88.3%, presentando los estudios alterados
las siguientes patologias: BAVC, Dilatacién Aorta ascendente, CIV y Foco hiperecogénico VI.

En la ecocardiografia postnatal realizada a los pacientes derivados al CHUAC y a los RN con
sospecha de CC diagnosticados en la Unidad neonatal en este periodo, se detectaron 3 cardiopatfas:
Coartacion Aorta, Estenosis aortica e hipoplasia de arco aértico y Canal AV parcial. A su vez se
diagnosticé una DTGA compleja remitida desde otro centro Hospitalario.

CONCLUSIONES: La ecocardiografia fetal es fundamental para detectar patologfas potencialmente
graves. En nuestra comunidad existe un centro de referencia con problemas de manejo secundarios a
saturaciones de agenda. Es importante optimizar el diagnéstico en nuestro centro, ya que existen
tiempos de incertidumbre, plazos de IVE que determinaran el futuro de las gestaciones. Por dltimo
serfa interesante optimizar el diagnéstico anatomopatolégico dado que no existe un registro de

necropsia.
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TAQUICARDIA AURICULAR FETAL POR FOCO ECTOPICO

Camino Barreiro 1!, Rivas Arribas L1, Espifio Lorenzo P!, Herrero Hermida F ]!, Hurtado Diaz J F1,
Couceiro Gianzo | Al
" Pediatria. Complejo Hospitalario Pontevedra.

PRESENTACION: Fl sistema de conduccién cardiaca fetal empieza a funcionar a partir de las 16
semanas de gestacion, generando un ritmo regular entre 100 y 180 Ipm. Las arritmias fetales se
definen como las desviaciones de ese rango. Se presentan en el 1-2% de las gestaciones,
diagnosticandose  habitualmente durante las ecograffas prenatales o en los registros
cardiotocograficos(RCTG). Presentamos el caso de un feto con taquicardia auricular por foco
ectopico.

CASO CLINICo: 3°embarazo (G3C2A1) controlado y tolerado de madre sana de 38 afios. En la
semana 41+3 acude a urgencias por malestar general, vomitos y diarrea. En RCTG realizado se
objetiva arritmia fetal: ascensos stubitos no mantenidos de frecuencia cardiaca fetal a 180-1901pm, sin
dinamica uterina. Se realiza induccién del parto presentando bradicardias asociadas a aumento de
perfusion de oxitocina, posteriormente persisten episodios de taquicardia por lo que se decide
finalizar embarazo mediante cesarea. Nace un varén de 2945¢g con llanto inmediato y buena vitalidad.
Apgar 9/10.

Durante las primeras 24 horas de vida se mantuvo monitorizado sin registrarse episodios de
taquicardia, estando por lo demas asintomatico y clinicamente estable. Present6 un evento de FC
240 lpm con inicio y cese bruscos, sin clinica acompafiante y que cedi6 espontineamente. En ECG
se objetiva un ritmo a 240 Ipm regular con presencia de ondas P de morfologfa sinusal y ondas P tras
QRS (111, avF, V1-2) iguales a la P sinusal que le precede, con segmento P-R< P-R’, con bloqueoAV
2:1 regular. Eje de P 120°, QRS 130°, P-R 0.09, QRS 65ms sin cambios, predominio de VD.

Pruebas complementarias: -
ECG: ritmo sinusal con extrasistoles aisladas de catracteristicas supraventriculates.
-Ecocardiograma: Comunicacién interventricular medio muscular(CIV). Foramen oval permeable.
Episodios de taquicardia supraventricular aislado: taquicardia auricular por foco ectdpico.
-Holter-ECG: Frecuencias minimas 101lpm, Promedio 150lpm, maximas 226 Ipm, R-R maxima
0.64. Conclusiones: sin datos anormales para la edad. Las frecuencias maximas parecen sinusales.
Evolucién: durante el seguimiento no ha presentado nuevos eventos, el desarrolllo es normal y la

CIV cerré espontaineamente

CONCLUSIONES: Las arritmias fetales con anatomia cardiaca normal, suelen ser aisladas y de poca
relevancia clinica, aunque en algunas ocasiones pueden causar hidrops y muerte fetal secundaria. En
el 85% de los casos se trata de extrasistoles auriculares y el 10% taquiarritmias supraventriculares
transitorias o mantenidas. L.a ecocardiografia es la mejor prueba para valoracion de las arritmias
fetales. Cuando se producen intraparto es fundamental diferenciar de las alteraciones del ritmo

secundarias a contracciones uterinas.
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RETRONEUMOPERITONEO POST-TRAUMATICO

Buyo Sanchez P!, Alvarifio Castro A!, Martinez Azcona O!, Castro Aguiar S!, Pardo Vazquez J ]!,
Fuentes Carballal J!
" Pediatria. CHUAC.

El retroperitoneo es una zona de dificil valoraciéon debido a la escasa expresividad clinica de los
organos en dicha localizacién y el dificil acceso a la exploracion. El retroneumoperitoneo suele ser
secundario a perforaciéon de viscera hueca, procesos infecciosos por gérmenes productores de gas o
diseminacién desde otros espacios anatémicos. Debemos sospechar retroneumoperitoneo ante
traumatismo abdominal cerrado en los nifios, que aunque es infrecuente, puede tener elevada
morbimortalidad.

Presentamos un caso de una nifia de 14 afios que sufrié atropello por un turismo. Ingresa estable
desde el punto de vista respiratorio y hemodinamico, sin presentar datos de focalidad neurolégica.
Como tnica clinica refiere dolor a nivel sacro-coccigeo. Se realiza radiografia toraco-abdominal en la
que se evidencia retroneumoperitoneo predominantemente izquierdo, pequefio neumomediastino y
posible enfisema subcutaneo. Se completa estudio con TC toraco-abdominal con contraste
intravenoso confirmiandose pequefio neumomediastino, contusién hepatica y extenso
retroneumoperitoneo, sin evidencia de liquido libre. Ante la estabilidad clinica de la paciente, la
normalidad de los parametros analiticos y la ausencia de hallazgos clinicos que indiquen en si
mismos cirugfa urgente, se decide mantener actitud conservadora. Permanece bajo vigilancia clinica
estrecha, a dieta absoluta con nutriciéon parenteral total y antibioterapia empirica intravenosa con
ampicilina, gentamicina y metronidazol durante 12 dfas. Evoluciona favorablemente, iniciando
tolerancia oral de forma progresiva sin incidencias. En radiografia de control se objetiva resolucion
completa del retroneumopetitoneo.

Las lesiones intestinales en el traumatismo abdominal cerrado en los nifios son infrecuentes y
dificiles de diagnosticar. Si el nifio estd estable, el TC es la prueba de eleccién porque detalla con
seguridad la lesién hepatoesplénica y retroperitoneal, detectando razonablemente bien la perforacion
de visceras huecas. La mejorfa en las pruebas de imagen ha hecho que en los ultimos afios, aumente
el porcentaje de pacientes tratados de forma conservadora. Siempre que el paciente tenga estabilidad
clinica y ausencia de datos de peritonismo, se puede intentar un tratamiento conservador si se
dispone de una infraestructura que permita la vigilancia intensiva y la monitorizaciéon del paciente en

todo momento.
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FORAMINA PARIETALIA PERMAGNA. A PROPOSITO DE UN CASO

Cabezas Lépez C!, Romaris Barca R M !, Fernandez Pereira L !, Rial Hermida L!, Germil Ares I
!, Luaces Gonzalez | E !, Gallego Ojea ] C 2, Fernandez Prieto R'!

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ferrol. ° Servicio de Radiologia. Complejo Hospitalario
Universitario de Ferrol.

INTRODUCCION:

Los agujeros parietales ensanchados, foramina parietalia permagna o agujeros parietales gigantes,
constituyen un defecto congénito que corresponde a una variante de la osificacién normal. Se
identifican mediante el examen fisico y se confirman mediante pruebas de imagen.

Los huesos parietales habitualmente presentan pequefios defectos caracteristicos llamados agujeros
patietales. Miden en situacién normal 1 mm pero, ocasionalmente, estos defectos pueden ser
mayores, entre 5 mm a varios centimetros como resultado de una falla en la osificacién del hueso
membranoso alrededor de la muesca parietal.

Es considerada una variante del craneo bifido, siendo mas comun en asiaticos y europeos.

Durante el desarrollo del nifio, los agujeros parietales grandes se vuelven mas pequefios, mediante un
puente de osificacion entre los dos agujeros, produciéndose el cierre del defecto 6seo, al consolidarse
su osificacién al segundo o tercer afio de vida, debiendo ser considerados una variante de la

normalidad.

CASO CLINICO:

Paciente de 9 meses de vida que habia sido remitida a consulta por presentar bultoma a nivel
occipital persistente, localizado, en parte, sobre region de fontanela posterior.

-AF: sin interés relacionado.

-AP: Embarazo bien controlado y tolerado. Parto eutdcico a tétmino. Apgar 9/10. P. Nac: 3,040 g,
L: 49,7 cm, PC: 34 cm .Exploracién fisica al nacimiento dentro de la normalidad. Se le realiz6:
-Ecografia trasnfontanela y de bultoma: no anomalias a través de fontanela mayor y menor.
Bultomas en region occipital en los que no se identifican anomalias significativas.

-Radiograffa craneal: defecto éseo a nivel occipital.

-RMN cerebral: agujeros parietales persistentes y confluentes, sin evidencia de cefalocele.

Ante el diagnostico de agujeros parietales gigantes se decide conducta expectante.

CONCLUSIONES:

-Ante la aparicién de bultoma a nivel occipital deben considerarse, ademas de los agujeros parietales
gigantes, diagnoésticos diferenciales como el meningoencéfalocele, quiste aracnoideo, tejido ectépico
glial, craniolacunia, injurias e infecciones, ademas de granuloma eosinéfilo, enfermedad de Hans
Schiiller Cristhian y metastasis.

-Los estudios de imagen son fundamentales para el diagndstico de esta entidad.

-A tener en cuenta que, aunque la mayor parte de las veces constituyen un transtorno benigno , en
ocasiones puede constituit un signo mas de una asociacién sindrémica (craneosinostosis,
microcefalia, defectos oculares o del oido, sindactilia y polidactilia, hipoplasi distalde clavicula y

ausencia de acromion) por lo deberfa valorarse al paciente de forma exhaustiva.
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ICTIOSIS LAMINAR CONGENITA. A PROPOSITO DE UN CASO

Cabezas Lopez C!) Fernandez Pereira L!, Rial Hermida L !, Germil Ares 1!, Luaces Gonzalez ]
E 1, Ramirez Santos A 2, Monteagudo Sanchez B 2, Maside Mifio E !, Garcia Fernandez M E 1,
Fernindez Prieto R !

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ferrol. ° Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario

Universitario de Ferrol.

INTRODUCCION:

Las ictiosis son un grupo de enfermedades que producen escamas visibles en la superficie cutanea.
Pueden deberse a anomalias hereditarias de la queratinizaciéon (mucho mas frecuentes en la edad
pediatrica) 6 a trastornos adquiridos. Las ictiosis congénitas autosémico recesivas engloban: ictiosis
laminar, eritordermia ictiosiforme congénita, ictiosis arlequin, bebé colodién autorresolutivo, bebé

colodién autorresolutivo acral y la ictiosis en traje de bafio.

CASO CLINICO:

Recién nacido pretérmino limite. Parto quirdrgico. Pequefio para la edad gestacional. Peso al nacer:
2260 gr. Apgar 8/9. No antecedentes familiates de dermatosis ni consanguinidad. Exploracion al
nacimiento: descamacion generalizada con escamas grandes amarillo-parduzcas con base eritematosa
de predominio en cara y tronco con afectacion de flexuras sin asociar ectropion ni eclabion,
hipospadias balano-prepucial y soplos sistélico III/VI en borde estetnal izquierdo. Resto normal.
Ante persistencia de descamacion cutinea generalizada se realiza interconsulta a Dermatologfa, quien
realiza biopsia de piel y se inicia tratamiento con emolientes topicos y humedad ambiental con
evolucion muy favorable. Resultado de anatomia patolégica: hiperqueratosis ortoqueratdsica.
Valoracién cardiolégica: estenosis pulmonar leve.

Desde el punto de vista metabdlico presenté hipoglucemia neonatal transitoria sin ser diagnosticado
de hiperinsulinismo.

Seguido en Consultas Externas de Dermatologfa con evolucién favorable con emolientes. Se solicitd
estudio genético cuyo resultado fué una variante en homozigosis en el gen ALOXE3 (p.Argl145His).
Madre y padre son portadores heterocigotos de dicha variante.

Seguido en Consultas Externas de Cardiologfa Infantil con controles ecocardiograficos, con corazon
estructuralmente normal y evolucion favorable de la estenosis pulmonar.

Intervenido de hipospadias a los 17 meses sin complicaciones.

CONCLUSIONES:

Dentro del periodo neonatal existe riesgo elevado de sepsis y alteraciones hidroelectroliticas. Los
nifios con alteraciones genéticas en homozigosis que sobreviven al periodo neonatal por lo general
desarrollan un cuadro severo con térpida evolucion.

La naturaleza y la localizaciéon de las mutaciones pueden tener relevancia en la diferencia de
pronostico. Los portadores de mutaciones homocigotas presentan mayor mortalidad. Sin embargo,
la evolucién de nuestro caso ha sido muy favorable hasta el momento actual, siendo muy importante

su seguimiento, al tener confirmado el diagnéstico mediante estudio genético, pues la enfermedad
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puede permanecer estable con exacerbaciones periddicas que conllevan un fuerte impacto en la
calidad de vida del paciente.

Cuando se diagnostica a un paciente de ictiosis se le debe ofrecer consejo genético apropiado,
explicando la naturaleza del trastorno, modo de herencia y la probabilidad de futuras manifestaciones

en la familia.

INCONTINENCIA PIGMENTI: UNA RARA DERMATOSIS

Capelo Miguez ] M!, Gil Gonzélez C E!, Fernandez Viso S!, Fernandez Cebrian S Al, Gonzélez
Lépez M T1, Balado Insunza M N!

" Pediatria. Complejo Universitario de Ourense.

INTRODUCCION Y OBJETIVOS:

La Incontinencia Pigmentaria (I.P.) es una enfermedad causada por una anomalfa genética, de
herencia ligada al cromosoma “X”, consistente en mutaciones en el gen IKBKG. Se presenta
principalmente en mujeres, ya que se trata de una enfermedad “Male lethal” mortal en utero para
varones. Afecta principalmente a la piel, con un patrén de lesiones que sigue lineas de Blaschko, y
con 4 fases evolutivas diferentes: 1* vesiculoampollosa, 2*verrugosa, 3* hiperpigmentacién macular
(etapa mas caracteristica de la IP) y 4" atréfica. Las lesiones se caracterizan por ser lineales en las
extremidades y o circunferencial en el tronco. Otras manifestaciones que pueden desarrollarse son
oculares como Neovascularizaciéon Retina con un mayor riesgo de Desprendimiento de Retina,
cataratas o exoftalmos; en el sistema nervioso central (retraso desarrollo psicomotor, convulsiones o

microcefalia ) y otras secundarias en pelo, dientes o ufias.

METODOS:

Nuestro caso se trata de una Lactante de 2 meses de vida en la que se observa desde los primeros
dias de vida lesiones vesiculoampollosas en MMII y MMSS y algunas con costras, de distribucion
lineal. Resto exploracién normal. Como antecedentes familiares la madre presenta escolisosis,
hipotiroidismo, hipodoncia y catarata. Se solicita interconsulta a Dermatologia que realiza examen
clinico y solicita biopsia de la lesién con resultado de anatomia Patolégica de Dermatosis eosinofilica
con patrén histolégico compatible con Incontinencia pigmentaria en fase inicial. Se realiza IC
Oftalmologfa: No presenta cataratas, con fondo de ojo normal, vascularizaciéon retiniana completa,

sin  lesiones  isquémicas ni  hemorragias. Estd pendiente del estudio  genético.

CONCLUSIONES:

La incontinencia pigmentaria es una enfermedad rara, pero con manifestaciones clinicas
caracterfsticas que nos deben hacer pensar en ella ante cuadros cutaneos en recién nacidos y lactantes
menotes.

El diagnéstico de IP es clinico,y se basa en la deteccion de los signos cutineos caracteristicos

(criterios mayores) y de dientes, pelo y uflas (criterios menores).
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Ante la sospecha clinica se debe realizar el estudio por dermatologia para confirmase con el estudio
anatomo-patolégico de una biopsia de las lesiones de la piel y el estudio genético del gen IKBKG, y
asi poder llevar un control estricto neuro-oftalmolégico del paciente y realizar un asesoramiento

genético familiar ante el alto riesgo de abortos que se presentan con feto varones.

OREJAS ROJAS? ;PRECURSOR DE MIGRANA? A PROPOSITO DE UN CASO

Rendo Vazquez Al, Vazquez Lopez El, Pérez Gay L1, Ferrero Diaz Al, Battikhi Precedo N, Garcia
Monje M ]!, San José Gonzalez M A?
" Pediatria. Hospital Lucus Augusti. *° Pediatria. Servicio de Atencion Primaria de Sarria,lngo.

INTRODUCCION El sindrome de la oreja roja (RES) es un trastorno poco conocido y publicado
que se caracteriza por la aparicién de intenso eritema y dolor urente en el pabellon auricular de forma
uni o bilateral, generalmente de poca duraciéon pero muy frecuente. Existen casos primarios,
predominando en pacientes jévenes y antecedente previo de migrafia y secundarios, vinculados a
patologia cervical, témporo-mandibular y a cefaleas trigémino-autonémicas. No existe tratamiento

6ptimo; pueden ser utiles los mismos farmacos usados en la prevencion de la migrafia.

CASO CLINICO

Comunicamos el caso de un nifio de 6 afos, sin antecedentes de interés, remitido con esta sospecha.
Abuelo materno diagnosticado de migrafia. El paciente presenta episodios repetidos, desde los 3
afios de edad, de enrojecimiento de pabellones auriculares y dolor intenso que genera llanto.
Desencadenantes: roce (ropa... ) o cambios de temperatura. Empeora en invierno, llegando a ser
diario y mejora con frio local. Le ocurre de forma uni o bilateral. No asocia lagrimeo ni rinorrea. Se
refieren episodios de cefalea esporadica autolimitada, no especifica.

A la exploracion fisica se desencadenan los sintomas al tocar la oreja presentando calor en la zona,
eritema y molestia. El resto de la exploracién fisica es normal. Dada la escasa frecuencia de episodios
en momento de evaluacién (verano), se solicita calendario, se indica evitar desencadenantes y dieta
de exclusion de desencadenantes alimentatios de migrafia.

CONCLUSIONES:

Conclusiones: Interesa alertar de esta patologia ya que esta probablemente infradiagnosticada y este
sintoma puede acompafiar a las cefaleas primarias, especialmente migrafia, que vemos con frecuencia
en la edad pediatrica. El hecho de asociar dolor intenso en la zona auricular que se acompafia de
eritema debe alertarnos ante esta posibilidad y no banalizar estos sintomas como cualquier eritema
que pueda tener un nifio tras ejercicio intenso. El diagnéstico en adultos se basa en los sintomas
tipicos y exclusién de otra patologfa que pueda afectar a las ramas nerviosas de C2-C3 que inervan
esta zona. Debido a la edad y a la evolucién, patece poco probable que se trate de una forma
secundaria y lo esperable es la aparicion de migrafia en los proximos afios, comportandose como un
equivalente migrafioso de la infancia.
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ENCEFALOPATIA CONGENITA GRAVE CON DEFICIENCIA DE COENZIMA Q10.

Gonzilez Fernandez A M!, Dacruz Alvarez D!, Gémez Lado Cl, Eitfs Punal J', Artuch R?, Castro
Gago M!

" Neuropediatria Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela. ° Bioguimica.
Hospital Sant Joan de Dén Barcelona.

INTRODUCCION. Las manifestaciones clinicas de la deficiencia en coenzima Q10 son muy

heterogéneas, estando reconocidos cinco fenotipos mayores y varias formas atipicas.

CASO CLINICO. Nifia argelina de 21 meses de edad con microcefalia congénita, epilepsia,
hipotonia del tronco, retraso psicomotor profundo, movimientos incoordinados, nistagmus bilateral,
ausencia de tono cefalico, de sedestacion y de bipedestacion, hiperreflexia miotatica en las cuatro
extremidades, frente estrecha, narinas antevertidas, labios gruesos, paladar ojival, pabellones
auriculares grandes. En la RM cerebral se aprecia atrofia cerebral cortico-subcortical bilateral con
cuerpo calloso fino y marcada dilatacion de los ventriculos laterales. Recibe tratamiento con
valproato. Presenta un minimo aumento de lactato sérico, y de la alanina en sangre y en LCR. Los
potenciales evocados auditivotronculares y visuales fueron normales. El EEG muestra paroxismos
de punta-onda bilaterales. Se descarté deficiencia de complejos de la cadena respiratoria
mitocondrial, de deplecién del ADNmt y de la PDH en mdsculo y fibroblatos. La busqueda de
mutaciones en el gen para la PDHAT, y el estudio genémico mediante Array SNPs fueron negativos.
Tanto a nivel muscular como en fibroblastos se detecté una deficiencia en la coenzima Q10. Esta
pendiente el estudio genético para la deficiencia de la citada coenzima, y su situacién clinica es
estacionaria (edad actual de 6 afios).

CONCLUSIONES. Creemos que la presente observacién constituye una nueva forma
encefalopatica congénita de deficiencia en coenzima Q10, que remeda en parte a la deficiencia de
PDHAT1 en nifias, a raras formas de trastornos congénitos de la cadena respiratoria mitocondrial, y a
la microdelecién 1q43-q44.
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INCONTINENCIA PIGMENTI NEONATAL: A PROPOSITO DE UN CASO EN
NUESTRO CENTRO.

Anllo Lago J!, Amil Pena T, Lépez Muinelo C!, Vazquez Lopez E!, Pérez Gay L1, Lépez Conde I
" Pediatria. HULA.

INTRODUCCION

La incontinencia pigmenti es un trastorno neurocutaneo raro que afecta a los tejidos del ectodermo.
Presenta un patrén de herencia ligada al cromosoma X, siendo letal en varones, situandose el gen
implicado INEMO) en la regién Xq28.

Presenta un fenotipo muy variable, con sintomas cutaneos, dentarios, oculares y nerviosos, siendo
los dos dltimos los que marcan el prondstico.

La afectacién cutinea evoluciona en tres estadios: uno inicial eritemato-bulboso, un segundo
verruco-liquenoide y un tercero pigmentario, generalmente cronoldgicos, aunque pueden coexistir.
Es importante un diagndstico precoz y un correcto asesoramiento genético a la familia, asi como

informar de posibles complicaciones.

CASO CLINICO

Neonato mujer que a los 4 dias de vida presenta lesiones papulo-eritematosas puntiformes en cara
interna de ambos muslos con extensién progresiva a gluteos. Inicialmente se establece tratamiento
con hidrocortisona e hidroxicina oral ante la posibilidad de lesiones eccematosas, con mejotfa inicial.
Con 13 dias de vida aparecen nuevas lesiones de caracteristicas vesiculosas amarillentas sobre fondo
eritematoso, sin fiebre ni otra sintomatologfa acompafiante. En este momento es derivada a nuestro
Hospital donde se tealiza analitica y se obsetva una leucocitosis de 34.500/mc (25%N, 44%L,
9.4%E); con serie roja, bioquimica y RFA normales.

Ante sospecha inicial de impétigo ampolloso se coge muestra para cultivo de las vesiculas y se inicia
antibioterapia empirica. Tras 12 horas de tratamiento se observa ligera tendencia a la hiperqueratosis
y aumento de las lesiones por cara interna de muslos hacia las piernas y ambos gluteos, adoptando
disposicién lineal.

Rehistoriando a la madre, relata que ella padecié unas lesiones similares en la misma zona durante el
periodo neonatal que remitieron espontaneamente y asimismo refiere un aborto previo.

Con estos nuevos hallazgos la sospecha diagndstica se orienta hacia incontinencia pigmenti, y se
realizan estudios para descartar alteraciones a otros niveles (normales); analitica sanguinea (21%
eosinofilos), biopsia cutanea (compatible con incontinencia pigmenti) y estudio genético.

Con 4 meses ingresa en otro Hospital de nuestra comunidad por presentar status convulsivo, donde
se realiza RMN que muestra lesiones parcheadas y difusas de la sustancia blanca periventricular y
subcortical, altamente sugestivas de cambios glidtico-malacicos, asi como pequefios focos

compatibles con isquemia aguda; y se instaura tratamiento antiepiléptico.

CONCLUSIONES
La IP es una enfermedad rara que puede confundirse facilmente con otras entidades mucho mas

frecuentes, siendo importante un diagnéstico precoz que permita llevar a cabo un seguimiento
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estrecho para identificar las posibles complicaciones, que condicionan el prondstico de la
enfermedad.

REVISION DE LAS AGENESIAS E HIPOPLASIAS DE CUERPO CALLOSO EN LA
PROVINCIA DE OURENSE (1998-2014).

Navarro Martinez | F!, Reis Iglesias L!, Fernandez Pérez P!, Conde Lorenzo N !, Balado Insunza M
N, Pérez Lopez C?, Rey Garcia S M!
" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Onrense. ° Radiologia. C. H. U. de Onrense.

OBJETIVO:
Valorar las malformaciones asociadas y el grado de afectacion neurologica en los nifios con agenesias

o hipoplasias de cuerpo calloso.

MATERIAL Y METODOS:
Estudio tetrospectivo de las agenesias/hipoplasias de cuerpo calloso diagnosticadas en el Complejo
Hospitalario Universitario de Ourense en el periodo comprendido entre 1998-2014.

RESULTADOS:

Se presentan 18 casos diagnosticados de agenesia/hipoplasia de cuerpo calloso, entre los que no
encontramos predominio de sexo. El diagnéstico fue prenatal en el 27% (5 casos), en 4 casos
mediante ecograffa simple y en uno de ellos a través de resonancia fetal.

En 4 de los casos, la edad materna superaba los 35 afios. Como antecedentes perinatales, en casi el
45% de los casos (8) presentaban algin antecedente de interés, tales como amenaza de aborto (3
casos), diabetes gestacional (3 casos) y sospecha de pérdida de bienestar fetal (2 casos). No se
encontraron casos relaciones con hébitos téxicos constatados ni con infecciones congénitas

De los 18 casos, 6 de ellos presentaban hipodesarrollo de cuerpo calloso, y de éstos, en 5 casos se ha
llegado a una diagnostico asociado a un sindrome (CHARGE, S. Noonan, Smith Lemli Opitz y
Joubert).

En todos los casos de agenesia completa se ha encontrado un importante retraso del desarrollo,
siendo el area verbal la mas afectada seguida de la motora. S6lo uno de los casos presenta un
desarrollo neurolégico normal.

Son los pacientes con hipodesarrollo del cuerpo calloso y aquellos que presentan menos
malformaciones a nivel cerebral los que mejor nivel de neurodesarrollo presentan, aun no siendo en
ningln caso normal.

Dentro de las malformaciones asociadas, las relacionadas con el sistema nervioso central son las mas
frecuentes, entre ellas la colpocefalia, malformacién Dandy-Walker y las formaciones quisticas en
diferentes localizaciones. Ademas en el 18% * se encuentran asociadas malformaciones génito-
urinarias.

En nuestra serie de casos se ha podido encontrar relacion con la prematuridad.
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CONCLUSIONES:

La agenesias/hipoplasia de cuetpo calloso es una entidad rara que permite en muchos casos un
diagnéstico prenatal, aunque raras veces antes de la semana 20 de gestacién. Presenta una gran
variabilidad clinica dependiendo de la asociacién o no con otras malformaciones asociadas, por lo
que el consejo genético resulta dificil. Los avances en resonancia fetal han mejorado este aspecto,
permitiendo la exclusién de malformaciones asociadas que deterioran el pronédstico. Un diagndstico

precoz, permite una intervencion mas dirigida y eficaz desde el nacimiento.

CUANDO EL ADDISON SE ENMASCARA

Sarmiento Carrera N, Del Campo Garcia Al, Fernandez Lorenzo ] R!, Blanco Barca O 1, Melcon
Crespo C!, Rey Cordo L!
" Pediatria. Hospital Xeral Vigo.

PRESENTACION

Las alteraciones mitocondriales representan las patologfas con presentacién clinica mas diversa
dentro de las enfermedades metabdlicas. Las mitocondrias son organelas pequefias que se
encuentran en el citoplasma de la mayorfa de las células eucariotas que tienen como funcién principal
la produccién de energfa en forma de ATP. En general, se considera que afecta principalmente a los
organos que dependen predominantemente de la energfa mitocondrial (sistema nervioso central,
musculo, rifiones y sistema endoctino)

La insuficiencia suprarrenal primaria, también conocida como enfermedad de Adisson, se produce
por un fallo intrinseco de la corteza adrenal. Los signos y sintomas dependen del déficit hormonal
existente. Ias hormonas adrenales son: glucocorticoides, mineralocorticoides y andrégenos

adrenales.

CASO CLINICO

Paciente nacida en Octubre 2008 mediante cesarea indicada por cesarea anterior. Peso Recién
Nacido: 2.490gr. Screening de metabolopatias normal. Antecedentes familiares no destacables.
Diagnosticada en Diciembre 2011, a los 26 meses de edad, de encefalopatia mitocondrial secundaria
a déficit de complejo IV de cadena respiratoria, que cursa en forma de proceso neurodegenerativo,
microcefalia adquirida, tetraso psicomotor, hipertransaminemia petsistente, con marcadas
elevaciones intermitentes de CPK y LDH. Tras conocerse el diagndstico la paciente comienza
tratamiento con L- carnitina, coenzima Q10, tiamina (vitB1) y 4cido ascérbico (vitC). A pesar de
recibir tratamiento correcto a los 10 meses de conocerse el diagnostico, reingresa en dos ocasiones
por cuadros respiratorios acompafiados de voémitos e hipoglucemias severas. En ese momento, se
etiquetan de hipoglucemia secundaria a vomitos dada la normalidad de las pruebas complementarias
realizadas. A los 11 dfas del alta ingresa de nuevo por infeccién respiratoria acompafiada de cuadro
febtil, sin vomitos pero evidencidndose de nuevo tendencia a la hipoglucemia (29mg/dL) y

cetosemia. Ante la sospecha de Insuficiencia suprarrenal se solicitan niveles de cortisol basal: 3.89
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ugt/100mL en hipoglucemia. Se solicita entonces test de estimulo con ACTH confirmandose el
diagnéstico de Insuficiencia Suprarrenal Primatia e iniciando tratamiento con hidrocortisona, con
mejoria significativa de la situacion clinica de la paciente.

CONCLUSIONES

La gran variedad en la presentacion clinica de la patologia mitocondrial es el reflejo de la complejidad
estructural, funcional y genética de la cadena respiratoria. Es necesario, por tanto, conocer mejor sus
posibles presentaciones clinicas y las alteraciones metabdlicas asociadas.

¢QUE SABEN NUESTROS MAESTROS Y PROFESORES DEL TDAH?

Sarmiento Carrera N1, Pereiro Fernandez S 1, Vazquez Cancela M!, Amado Puentes A !, Blanco
Barca O !, Melcon Crespo Cl
" Pediatria. Hospital Xeral Vigo.

OBJETIVOS: analizar el conocimiento existente en TDAH en maestros y profesores.

METODOS: estudio observacional del conocimiento de TDAH realizado entre noviembre de 2013
y febrero de 2014 en las provincias de A Corufia y Pontevedra mediante difusién de encuestas
estandarizadas de manera aleatoria.

RESULTADOS: los profesores de educacion secundaria suponen un 55.6% de la muestra, mientras
que los maestros de educacion primaria agrupan el 44.4%. Un 94.4% del total conoce el significado
de TDAH.

En el grupo de maestros de educacion primaria, un 87.6% considera que se trata de un problema de
salud. Un 93.8% de los encuestados opina que estos alumnos deberfan incluirse en el grupo con
necesidad de apoyo especifico.

En el grupo de profesores de educacion secundaria, un 70% lo considera un problema de salud, un
20% cree que no se trata de una patologia y un 10% opina que supone un problema en ocasiones.
Un 75% piensa que estos alumnos deberfan incluirse dentro del grupo con necesidad de apoyo
especifico, mientras un 15% afirma desconocer si esta decision serfa correcta, ya que consideran que
no tienen formacion suficiente para emitir una opinion.

El 43.8% de los profesores de primaria afirma no saber manejarlo en el aula, frente al 85% de los
profesores de secundaria.

El1 100% de los encuestados reconoce no haber recibido formaciéon en TDAH.

CONCLUSIONES: debe reforzarse la formacién en TDAH y su manejo en los docentes, con
programas especificos de aprendizaje, dada la nula formacién ofrecida hasta este momento segin se
pone de manifiesto en nuestra muestra.
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PROTOCOLO DE RESONANCIA MAGNETICA "SIN ANESTESIA" EN NEONATOS
Y LACTANTES: SEGURIDAD PARA EL PACIENTE Y CALIDAD TECNICA.

Gonzalez Freirfa N', Rodas Gallego M!, Concheiro Guisan Al, Arias Gonzéalez M?, Pumarada Prieto
M!, Fernandez Lorenzo ] R!

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Vigo. ° Unidad de Diagnéstico por la Imagen GALARLA.
Complejo Hospitalario Universitario de 1 igo.

OBJETIVO:

La falta de colaboracién del paciente pediatrico implica la necesidad de anestesia para conseguir
imagenes de calidad en resonancia magnética (RM). La anestesia presenta riesgos y costes y retrasos
afiadidos. En nuestro hospital desde octubre de 2013 se ha instaurado un nuevo protocolo para la
realizacion de RM en pacientes neonatos y lactantes sin utilizar sedacién. Con este trabajo queremos

describir la técnica y mostrar los resultados obtenidos en cuanto a seguridad y calidad.

METODO:

Para la técnica necesitamos que el paciente esté quieto y tranquilo, siendo lo ideal que el paciente
concilie el suefio. El protocolo incluye monitorizacién con pulsoximetro, la realizacién de una toma
de alimentacién minutos antes de la RM, la utilizacién de un colchén de vacio para inmovilizar al
neonato y de protectores auditivos para aislarle del ruido.

Estudio descriptivo retrospectivo mediante revision de historias clinicas de los pacientes en los que
se empled esta técnica entre octubre de 2013 y septiembre de 2014.

RESULTADOS:

En el periodo de estudio se realizaron RM sin sedacién en 20 pacientes (edad <4 meses de vida). La
edad media en el momento de la realizacion de la prueba fue de 24 dfas (rango 2 a 101 dfas).

Se efectuaron un total de 24 exploraciones: 17 RM cetebrales, 3 RM columna, 2 RM cara/cuello, 1
angio-RM y 1 RM torécica.

Las patologfas que indicaron la RM fueron diversas y agrupadas en las siguientes categorfas:
-Patologia del sistema nervioso central: convulsiones, hipotonfa, encefalopatia hipéxico-isquémica,
TCE, mielomeningocele, hallazgo patolégico en eco cerebral (leucomalacia, ventriculomegalia,
agenesia de vérmix cerebeloso), despistaje de afectaciéon meningea en nevus melanocitico gigante.
-Sospecha de malformacién de la via aérea supetior (estridor laringeo, secuencia Pierre Robin)
-Linfangioma axilo-téracico.

En todos los pacientes en los que se llevé a cabo esta técnica se pudo completar el estudio,
produciéndose en 6 (30%) artefactos de movimiento que en ningun caso invalidaron la prueba que

obtuvo una calidad suficiente para ser interpretada.

CONCLUSIONES:
La RM sin anestesia es sencilla de realizar y puede aplicarse a un amplio numero de neonatos y
lactantes con diversas patologias.

Pese a los artefactos de movimiento la prueba suele resultar valida.
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La realizacién de RM sin anestesia supone una gran ventaja por la disminucion de los riesgos ligados
a la sedacion.

Los padres han manifestado su satisfaccion con la técnica por su implicacion en la misma.

SINDROME DE COHEN: PRESENTACION DE UN CASO

Gonzalez Preiria N, Caride Lopez L1, Reparaz Andrade A2, Portugués De La Red M!, Fernandez
Lorenzo J R!

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de V'igo. ° Unidad de Citogenética. Complejo Hospitalario
Universitario de 1igo.

PRESENTACION:

El sindrome de Cohen es una enfermedad genética rara, de herencia autosémica recesiva, que se
asocia con un dismorfismo facial tipico, retraso global del desarrollo, microcefalia adquirida,
hipotonia, neutropenia intermitente y anormalidades oftalmoldgicas como la retinopatia pigmentaria

progresiva y la miopfa severa. Presentamos un nuevo caso de Sindrome de Cohen.

CASO CLINICO:

Segundo hijo de padres sin antecedentes de interés. Gestacién normal. Nacimiento en semana 38.
Ingreso en periodo neonatal por bajo peso y estridor compatible con laringomalacia. Hospitalizado
nuevamente a los 2 meses por apneas centrales y bronquiolitis, objetivindose dismorfia facial
caracteristica con parpados arqueados, pestafias largas, puente nasal alto con nariz puntiaguda,
hipoplasia malar, filtrum corto, labio superior fino, boca pequefia, retrognatia, microcefalia adquirida,
as{ como, dificultades para la alimentacién y escasa ganancia ponderal por lo que se inicia nutriciéon
enteral con sonda nasogastrica, realizindose posteriormente gastrostomia.

Se solicita CGH array, hallindose deleccion de 444.68 kB en el cromosoma 8, citobanda 8q22.2. En
esta region se encuentra el gen VPS13P, cuya mutacién se asocia a sindrome de Cohen. Tras el
diagnoéstico se realiza una evaluacién oftalmoldgica sin patologifa. Presenta neutropenia intermitente
sin repercusion clinica.

Actualmente con 10 meses de edad presenta retraso global grave del desarrollo con hipotonia
marcada, nula ingesta por boca y retraso pondero estatural y microcefalia importantes (Peso: -3,14
DE, Talla -3,45 DE y Perimetro craneal -5,5 DE). Buena evoluciéon de la laringomalacia, con

desaparicion del estridor. No procesos infecciosos intercurrentes.

CONCLUSIONES:

El sindrome de Cohen es una enfermedad genética desconocida. Presenta una serie de rasgos
fenotipicos que permiten identificarlo, aunque muestra variabilidad en cuanto a su espectro clinico
que implica retraso en el diagnéstico, siendo éste infrecuente en menores de 5 afios. En Espafia,

supone el tercer caso publicado hasta el momento y el diagndstico mas precoz dentro de la literatura
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revisada. Es importante continuar con investigaciones para facilitar un diagndstico temprano que
ayuda a estos nifios para asesorarlos en cuanto a causa, prondstico y riesgos de su enfermedad.

ESTUDIO DE UNA COHORTE DE RECIEN NACIDOS OURENSANOS CON
FACTORES DE RIESGO DE INFECCION PERINATAL.

Capelo Miguez ] M1, Fernandez Pérez P, Alvarez Ferrin 1!, Moute Rodriguez 1.2, Gonzalez
Gonzalez S, Garcia Garcia M J3, Villares Porto-Dominguez Al, Balado Insunza M N!

" Pediatria. Complejo Hospitalario de Ourense. ° Medicina Preventiva. Complejo Hospitalario de Ourense.
Medicina Preventiva e Investigacion. Complejo Hospitalario de Onrense.

INTRODUCCION:

En nuestra unidad de neonatologia determinamos por consenso internacional 1los niveles de PCR
en recién nacidos (RN) que presentan factores de riesgo de sepsis neonatal precoz, como son tener
cultivo recto-vaginal materno positivo para Estreptococo del grupo B (SGB), rotura de membranas
>18horas de evolucién o fiebre materna durante el parto. La sepsis neonatal precoz tiene una
incidencia del 1/1000RN vivos aproximadamente. Los valores de PCR que se consideran
universalmente critetio de tiesgo pata el diagnostico de sepsis neonatal son > 1mg/dL2, por lo que
en los RN que presentan valores de PCR elevados se realiza un despistaje de sepsis.

Por ello hemos decidido realizar un estudio de seguimiento de una cohorte de los RN en nuestro
servicio que cumplieron criterios de solicitud de PCR para conocer su evolucion.

METODOS:

Se realiz6 el seguimiento de una cohorte de 150 RN en la unidad de neonatologia del CHU de
Ourense entre septiembre de 2013 y febrero de 2014, a los que se solicit6 la PCR a las 12 y 24 horas
de vida por presentar algin factor de riesgo de infeccién perinatal. A partir de estos niveles,
tomamos los valores maximos cada individuo y recategorizamos la variable PCR en > 1y <1.

RESULTADOS Y CONCLUSION:

Nuestra muestra se compone de 150 RN, de los cuales 74 son nifias (49.33%) y 76 nifios (50.67%),
con una mediana de peso de 3300gramos, (minimo 2270g y maximo 4080g).

Del total, un 51.33% (77 RN) presentaron SGB positivo; un 54,67% (82 RN) tenfan una rotura de
membranas > 18horas; 56% partos eutédcicos (84 RN) y un 18,5% fueron partos con liquido
meconial (27 RN). 26 pacientes (un 17,4%) presentaron niveles de PCR >1.

Del total de nuestra cohorte 10 RN (6,67%) fueron ingresados. De estos 10 pacientes (recibieron
tratamiento antibiético 7 (70%), 3 RN tuvieron pauta antibiética durante menos de 7 dfas y 4 durante
7 dias o mas. Finalmente sélo se confirmé sepsis neonatal mediante cultivo microbiolégico en 1 de
los RN.
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Podemos obsetvar que en nuestra cohorte de RN, atin con factores de riesgo de sepsis y con niveles
de PCR>1, hubo solo un RN con sepsis confirmada microbiolégicamente. Deberfamos valorar esta
baja incidencia de sepsis neonatal en nuestra poblacién de riesgo para tener en cuenta en futuros

estudios otras variables que puedan influir directamente en los valores que alcanza la PCR.

RELACION DE LA PCR EN RECIEN NACIDOS OURENSANOS CON FACTORES
DE RIESGO DE INFECCION PERINATAL Y OTROS FACTORES PERINATALES.

Capelo Miguez ] M1, Alvarez Ferrin 11, Fernandez Pérez P!, Moure Rodriguez L 2, Gonzilez
Gonzalez S 1, Vadillo Gonzalez F] !, Balado Insunza M N?

" Pediatria. Complejo Hospitalario de Ourense. ° Medicina Preventiva. Complejo Hospitalario de Onrense.
Pediatia. Complejo Hospitalario de Onrense.

INTRODUCCION:

En un estudio realizado recientemente en nuestro servicio de neonatologia seguimos una cohorte de
RN con factores de riesgo de sepsis neonatal precoz para conocer su evolucién. Observamos asi que
estos RN aun con niveles de PCR>=1 no todos llegaron a presentar sepsis neonatal. Ante estos
resultados nos hemos propuesto estudiar la asociacién entre los niveles de PCR en niflos con riesgo
de infeccién perinatal y otros factores perinatales concomitantes como son los tipos de parto, liquido
amniético meconial, o registro cardiotocografico alterado.

METODOS:

Se analizé la cohorte de 150 RN entre septiembre de 2013 y febrero de 2014, en los que se solicité la
PCR a las 12 y 24 horas de vida siguiendo nuestra practica clinica habitual por presentar algiin factor
de riesgo de infeccion perinatal. A partir de estos niveles, tomamos los valores maximos de cada
individuo y recategorizamos la variable PCR en > 1y <1 de acuerdo con los criterios internacionales

que consideran valores para el diagnostico de sepsis neonatal de 1mg/dL.

RESULTADOS/CONCLUSION:

Nuestra muestra se compone de 150 RN, 74 nifias (49.33%) y 76 nifios (50.67%), un 30% de los RN
(45) pesaron mas de 3500g.

Del total, un 51.33% (77 RN) fueron SGB positivo; un 54,67% (82 RN) tenfan una rotura de
membranas > 18horas; 56% partos eutdcicos (84 RN) y un 18,5% fueron partos con liquido
meconial (27 RN). Con solo un caso de infecciéon confirmada microbiol6gicamente.

En el analisis univariante encontramos relacion estadisticamente significativa entre PCR > 1 y parto

con liquido meconial, sexo varén y peso al nacimiento >3500gramos.

En el anélisis multivariante se mantiene esta asociacion; los sujetos presentan tres veces mas riesgo
de una PCR >1 en partos con liquido meconial y el doble de riesgo siendo varones. No se encontré

relacién con otros factores perinatales estudiados.
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Ante un RN en nuestra unidad de neonatologia nifio y con liquido meconial durante el parto
podemos afirmar que hay indicios de que sea mds probable que presente una PCR elevada que una

normal, por lo que debemos tenerlo en cuenta en la valoracién diagnéstica de sepsis neonatal precoz.

ULCERAS DE LIPSCHUTZ EN PACIENTE INMUNOCOMPETENTE. A
PROPOSITO DE UN CASO.

Herrera Goicoechea A, Verde de la Torre M!, Amado Gutiérrez A P!, Garcia Gonzalez M2, Suirez
Garcia F1, Soto Diaz R, Vergara Pérez 1!
" Pediatria. Hospital Teresa Herrera. ° Cirugia Pedidtrica. Hospital Teresa Herrera.

INTRODUCCION

La dlcera de Lipschiitz es una ulcera genital que aparece de forma aguda en nifias o mujeres jovenes,
generalmente sin relaciones sexuales previas, y que suele asociar signos sistémicos de infeccion. Su
curso es autolimitado y, en general, tienden a la resolucién de forma espontanea.

Formas de presentacion:

Gangrenosa: ulceras hiperagudas, profundas, con fondo blanco grisiceo que desaparecen dejando
cicatriz. Asocian clinica sistémica

Miliar: dlceras fibrinosas, mas superficiales, purulentas con halo eritematoso y pequefio tamafio y
curan sin secuelas ni recidivas. No asocian clinica sistémica.

Su etiologifa es desconocida, aunque en ocasiones se ha relacionado con primoinfeccién por virus
como el Epstein Barr. El diagnéstico es de exclusion, tras descartar etiologia venérea u otro origen
(autoinmunitatia, traumatismos, medicamentos...)

CASO CLINICO

Nifia de 19 meses de edad, con faringoamigdalitis e infeccién respiratoria asociada a fiebre de 4 dfas
de evolucién. En la exploracion fisica destacan amigdalas cubiertas por exudado blanco-grisiceo
bilateral en sabana y a nivel genital eritema y tumefaccién de labio mayor izquierdo y clitoris, con
presencia de pequefla lesién ulcerosa a nivel del repliegue. Aumento progresivo de la ulcera
alcanzando tamafio de 2-2.5 cm sin fluctuacién. Analitica: 4480 leucocitos (linfocitos 46%), PCR
35,36 mg/dL. Serologias: IgG VCA-EBV Positivo, IgM VCA-EBV Positivo, EBNA-IgG EBV
Negativo. Virus en aspirado nasofaringeo: Influenza A positivo. Tratamiento: amoxicilina-dcido
clavulanico, mupirocina tépica y analgesia en pauta. Evolucion favorable del cuadro infeccioso y de

la dlcera, sin haber precisado drenaje quirargico.

CONCLUSIONES

La dlcera de Lipschiitz es una entidad con baja incidencia y poco conocida, permaneciendo
infradiagnosticada en la poblacién pedidtrica. Pese a ser muy llamativa, el curso clinico es benigno. Se
debemos garantizar un seguimiento adecuado de las lesiones, vigilando la aparicién de aftas a nivel

oral o la aparicién de nuevas tlceras genitales.
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OXIGENOTERAPIA DE ALTO FLUJO EN UNA UNIDAD NEONATAL

Camino Barreiro 1!, Rivas Arribas L1, Vilas Gonzalez ]!, Crespo Sudrez P Al, Martinez Fernandez M
M, Sexto Gonzalez ] M!
" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario Pontevedra.

OBJETIVO: Las gafas nasales de alto flujo (GNAF) aportan un flujo de gas (oxigeno o mezcla) por
encima de la demanda inspiratoria del paciente. El gas se humidifica y calienta a una temperatura
cercana a la corporal. En neonatos se considera alto flujo a aquellos flujos > 1-2 Ipm. Debido a sus
efectos beneficiosos y a su sencillez, su uso se ha generalizado durante los ultimos afios. Realizamos
una revisién de los pacientes que recibieron oxigenoterapia de alto flujo durante el dltimo afio en la
Unidad de Neonatologfa de nuestro hospital.

METODOS: Estudio obsetvacional descriptivo retrospectivo. Revision de las historias clinicas de
los neonatos ingresados en nuestra unidad, que recibieron terapia con gafas nasales de alto flujo
(sistema de Fisher & Paykel), durante el dltimo afio (octubre 2013 - octubre 2014).

RESULTADOS: Se administré oxigenoterapia de alto flujo a 51 neonatos, en 57 ocasiones. La
media de edad fue de 343 semanas de edad gestacional (250-416): < 26s 4 pacientes, 260-286s 2
pacientes, 290-326s 11 pacientes, 330-366s 15 pacientes, >370s 19 pacientes. Relacion mujer-varén
1:1.2. El peso medio fue de 2.308g (655g — 4.830g). El soporte se mantuvo de media 51.9 horas.

Las indicaciones para su uso fueron: sindrome de distrés respiratorio tipo 1I (36.8%), destete de VNI
(29.8%), sindrome adaptativo (17.5%), apneas (7%) y otros: postextubacion, hipertensién pulmonar
leve, displasia broncopulmonat, neumotérax y sepsis/neumonta.

De los pacientes en los que la indicacién fue el destete de la VNI (17 pacientes), la patologia
principal fue: sindrome de distres respiratorio tipo I (7), sindrome de distres respiratorio tipo II (7),
neumonia !, neumotérax ! y aspiracién de meconio .

Los flujos utilizados oscilaron de 1.5 Ipm a 5 Ipm (media 3 Ipm); siendo la FiO2 media del 30% (21-
60%).

La terapia fue exitosa en el 87.7% de las ocasiones. En 7 casos se precisé cambio a una modalidad
mas invasiva: 1 intubacién (enterocolitis necrotizante), 5 CPAPn (SDR tipo II) y 1 SIMVn (SDR tipo
D).

Conclusiones: A pesar de la escasa evidencia, esta terapia ha encontrado un hueco en la asistencia
ventilatoria neonatal, incluso desplazando, en algunos casos, a otras formas de VNI utilizadas
previamente. Esto se debe a su confortabilidad, sencillez y a la ausencia de efectos adversos graves
indeseables.

Nuestra experiencia es acorde con lo descrito en la literatura. Aunque la tendencia inicial era utilizar

flujos bajos, los flujos entre 4-6 Ipm son seguros y eficaces en los neonatos.
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PCR PARA CITOMEGALOVIRUS (CMV) EN PERIODO NEONATAL Y LACTANTE.

Navarro Martinez ] F!, Reis Iglesias L 1, Solé Mesalles C !, Novoa Gémez G !, Conde Lorenzo N |,
Balado Insunza M N!
" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ourense.

OBJETIVO:

La infeccién congénita por CMV afecta entre el 0.2 y 2% de los recién nacidos vivos y se modifica
en relacion a las condiciones socio-sanitarias de una zona. La mayoria de ellos estan asintomaticos al
nacimiento. Es por ello que necesitamos una prueba rapida y eficaz para realizar un diagnéstico y por
tanto un tratamiento precoz.

La técnica de amplificacién genémica mediante PCR cuantitativa (PCRq) en orina presenta una
sensibilidad cercana a 100% frente al 77% de la deteccién de virus en orina mediante cultivo celular.
Por ello se considera el gold estandar.

Ademas la PCRq nos permite cuantificar el nimero de copias, lo que segun diferentes estudios, nos
ayuda a diferenciar aquellos nifios de riesgo (a mayor numero de copias) asi como a la
monitorizacién del tratamiento.

La transmision puede ser tanto por una primoinfeccién materna como por una reactivacion, siendo
en la mayoria de los casos graves fruto de una primoinfeccién materna.

Por otro lado la infeccién perinatal, transmitida a través de las secreciones vaginales durante el parto,
a través de la leche materna o a través de transfusién de hemoderivados, es mas grave en aquellos
recién nacidos de riesgo (prematuros, alteraciones en la inmunidad, bajo peso...).

METODO:
Estudio retrospectivo de los casos positivos para PCR cuantitativa en orina realizada en los ultimos 5
afios en el hospital de Ourense.

RESULTADOS:

El nimero de muestras revisadas fueron 300, de las cuales 195 fueron en periodo neonatal para
despistaje de infeccién congénita de CMV, con resultado positivo en solamente uno de los casos en
los primeros 21 dias, y en dos de ellos posteriormente, con negativizaciéon posterior y muestra en
sangre seca negativos.

En las muestras realizadas para despistaje posnatal se detectaron 4 casos positivos, con una media
edad de recogida de la muestra de 4.5 meses. S6lo uno de los casos result6 positiva en sangre seca
(Guthtie card).

Las muestras que resultaron positivas para despitaje posnatal fueron solicitadas por prematuridad,
sindrome febril con neutropenia y retraso del desarrollo con alteracién ocular.

El caso congénito tenfa como antecedentes perinatales un embarazo parcialmente controlado.

CONCLUSIONES:
La infecciéon por CMV es la causa mas frecuente de infeccién congénita y posnatal en edad pedidtrica
en paises desarrollados. Cursa en la mayoria de los casos con afectacion neurosensitiva importante y

es mas frecuente en grupos de riesgo como recién nacidos prematuros.
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Con una técnica altamente sensible, de bajo coste y automatica, como lo es la PCRq, podemos
analizar grandes grupos poblacionales neonatales y postnatales.

ESTUDIO DE LOS NIVELES DE 25(OH)VITAMINA D EN PRESENCIA DE
ENFERMEDAD GRAVE

Sanchez Arango D', Rey Galan C2, Garcfa Hernandez I3, Vivanco Allende A%, Mayordomo Colunga
J?, Concha Torre A%, Medina Villanueva A?

" Pediatria. Centro de Salud Acea de Ama - Culleredo. ° UCI Pediatria. Hospital Universitario Central de
Alsturias. ° Cardiologia Infantil. Complejo Hospitalario Universitario Juan Canalejo.

OBJETIVOS: estudio de los niveles y diferencias de 25(OH)vitamina D y de la prevalencia de déficit
de la misma (< 20 ng/ml) en dos cohortes de nifios, sanos y graves.

MATERIAL Y METODOS: los datos relativos a la cohorte de nifios sanos corresponden a un
estudio prospectivo observacional realizado en el Principado de Asturias. Los datos relativos a la
cohorte de nifios graves corresponden a un estudio prospectivo observacional llevado a cabo en la
UCI Pediatrica del Hospital universitario Central de Asturias. Los resultados se expresan como
mediana y rango. Para comparar datos con una distribuciéon normal se usara la t de Student, mientras que
para comparar datos sin distribucién normal se usaran pruebas no paramétricas (Mann-Whitney U)

RESULTADOS: En la tabla se muestran datos demograficos y relativos a la vitamina D. Los niveles
de 25(OH)vitamina D fueron menores y la prevalencia de déficit de la misma mayor en el paciente
grave. Los niveles de vitamina D presentan una correlacién negativa con la edad de los pacientes
(coeficiente de correlacién de Spearman -0,421,p<<0,001). Al comparar los niveles de vitamina D en
distintos grupos de edad, la prevalencia de déficit de vitamina D se incrementaba con la edad, tanto

en el paciente grave como en el nifio sano.

CONCLUSIONES: en una poblacién de nifios del norte de Espafia la prevalencia de déficit de

vitamina D es mayor en los nifios gravemente enfermos ingresados en UCI Pediatrica.

Datos demograficos y Nifio Sano Paciente critico
vitamina D (n =289) (0= 162) p-valor
Edad (meses) 36.0 (24.0 - 84.0) 46.0 (152 116.7) 0.678
Peso (Kg) 165 (12.0—28.0) 16.0 (11.0 — 33.0) 0.120
Sexo, varén, n, (%) 166 (57.4) 93 (57,4) 0.836
25 (OH) vit D (ng/ml) 30.5 (232 38.0) 26.0 (19.2—-358) 0.007
. 15.6 % 29.5%
25(OH) vie D <20 0g/ml(0) | 50 1120 200y | ©5% CI: 220 - 37.0) 0.01

Este estudio ha sido financiado en parte por una beca de la Fundacion Ernesto Sanchez-Villares



126 Libro de Restimenes

COMPROMISO DE LA VIA AEREA COMO FORMA DE PRESENTACION DEL
HIPOTIROIDISMO CONGENITO EN UN PREMATURO

Barriga Bujan R!, Dfaz Pedrouzo Al, Prado Carro A M2, Avila Alvarez A3, Pifieiro Rodriguez L4,
Muinelo Segade Al, Seoane Rodriguez M!

" Servicio de Pediatria. CHUAC. ° Servicio de Pediatria. Unidad de Endocrinologia Infantil. CHUAC. Servicio
de Pediatria. Unidad de Neonatologia. CHUAC. * Servicio de Pediatria. Hospital Virxe da Xungueira CEE.

PRESENTACION

El hipotiroidismo congénito es la endocrinopatia mas frecuente en el recién nacido(RN), con una
prevalencia de 1:3000-4000 RN.

La causa mas frecuente son las disgenesias(85-90%), seguido de las dishormonogénesis(10-15%) que
generalmente dan lugar a formas mas severas de hipotiroidismo y, en algunos casos, bocio congénito.
La introducciéon del cribado universal de hipotiroidismo en el neonato, ha conllevado que
actualmente la mayoria de los casos sean diagnosticados y tratados precozmente sin llegar a presentar
el sindrome clinico clasico del hipotiroidismo congénito, mejorando especialmente el desarrollo

intelectual a largo plazo.

CASO CLINICO

Recién nacido prematuro de 30+1 semanas de gestacién con peso al nacer de 1640 g. Al nacimiento
se evidencia una masa cervical gomosa y homogénea, bilobulada, macroglosia y aspecto
mixedematoso, con una puntuacién en la escala de Letarte de 4.2 puntos. Presenta dificultad
respiratoria sin alteraciones radiolégicas significativas requiriendo intubacién orotraqueal y conexion
a ventilacion mecanica. Se realiza una ecografia de regién cervical en la que se objetiva un
agrandamiento difuso de la glandula tiroides, homogéneo, con presencia de algun nédulo isoecoico
con respecto al resto del parénquima. El LTT es de 2,3x2,1 cm , istmo de 1,2 cm y el LTD de 2,6x2,3
cm. El estudio de la funcién tiroidea en las primetas 24 hotas de vida muestra TSH 109.87 mcU/mL,
T3 Libte 6 pg/mL y T4 0.3 ng/mlL, tiroglobulina >300 y anticuerpos antitiroideos negativos. Dados
los datos de hipotiroidismo congénito se decide inicio de tratamiento con levotiroxina.

A las 72 horas de vida se objetiva normalizacién del valor de T4 libre, y posteriormente,
normalizaciéon de T3 libre y descenso progresivo de TSH. Clinicamente presenta desaparicion
progresiva del mixedema y la macroglosia asi como reduccién marcada del tamafio tiroideo,
permitiendo extubacion a CPAP a las 48 horas y retirada del soporte respiratorio a los 6 dias.

Se realiz6 estudio de funcion tiroidea a la madre en las primeras 24 horas post-parto que fue normal.

DISCUSION

El bocio es una forma de presentaciéon del hipotiroidismo congénito, pudiendo comprometer la
permeabilidad de la via aérea en el RN.

Esta forma de presentacion tan evidente facilita la instauracion precoz del tratamiento sin esperar el
resultado del cribado metabdlico neonatal. El tratamiento precoz consigue, como en otras formas de
hipotiroidismo congénito, una mejoria en el prondstico a largo plazo, pero también favorece la
recuperacion del cuadro agudo al disminuir el bocio, el mixedema y la macroglosia que

potencialmente comprometen la via aérea.
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CONTROL METABOLICO EN DIABETES MELLITUS TIPO 1 EN LA EDAD
PEDIATRICA ;:CUANTOS DE NUESTROS PACIENTES CUMPLEN OBJETIVOS DE
HBAI1C?

Barriga Bujan R!, Dfaz Pedrouzo Al, Prado Carro A2 Sanchez Garcfa A2, Bello Fernandez A2
" Servicio de Pediatria. CHUAC. ° Servicio de Pediatria. Unidad de Endocrinologia Infantil. CHUAC.

INTRODUCCION:

La diabetes mellitus tipo 1(DM1) es una enfermedad autoinmune caracterizada por una destruccioén
selectiva de las células beta-pancredticas, causando una deficiencia absoluta de insulina. Se ha
demostrado que el tratamiento intensivo reduce significativamente el riesgo de complicaciones a
largo plazo y que este riesgo se relaciona con la cifra de hemoglobina glicosilada (HbAlc).

La American Diabetes Association (ADA) y la International Society for Pediatric and Adolescent
Diabetes (ISPAD) establecen objetivos de HbAlc para el control metabdlico en pacientes en edad
pediatrica.

OBJETIVO:
Determinar el grado de control metabdlico en la poblacion de pacientes con DM1 e identificar

factores relacionados con el grado de control metabélico.

METODOS:

Estudio observacional descriptivo transversal. Recogida de datos mediante la revision de historias
clinicas de los pacientes con DM1 que se siguen en consultas externas de endocrinologfa pedidtrica
de nuestro hospital. Analisis de datos mediante SPSS.

RESULTADOS:

Estudiamos a 42 pacientes, con edades comprendidas entre 1-15 afios y distribucién por sexos:
38,1% mujeres; 61,9% hombres.

Estudiamos el grado de control metabdlico tanto en cifras de HbAlc como en porcentaje de
pacientes dentro de objetivos (Tabla 1).

HbAlc Objetivos ADA Objetivos ISPAD
GRUPO mediatDE Mediana % pacientes % pacientes
(rango) cumplen objetivos | cumplen objetivos
TOTAL 7,47 (£1,04) | 7,3(5,8-12,3) 78,6% 61,9%
0-6 ANOS 7,65 (£1,35) | 7,4(6,1-10,2) 83,3% 50%
6-12 ANOS 7,24 (£0,0) 7,2(5,8-8,3) 88% 66%
>12 ANOS 7,9 (£1,53) 7,4(6,7-12,3) 54,5% 54,5%

Al correlacionar el control metabdlico con los diferentes grupos de edad no hay significacion
estadistica (NS), sin embargo, si objetivamos una tendencia a presentar peor control metabdlico en
adolescentes(>12 afios)
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Ademads, observamos un menor cumplimiento de los criterios de la ADA y de la ISPAD a mayor
tiempo de evolucién de la enfermedad (NS). También correlacionamos el porcentaje de pacientes
dentro de objetivos con el sexo, encontrando un mayor cumplimiento en varones (NS)

Evaluamos la correlacion entre nimero de consultas y grado de control metabdlico. Encontramos un
nimero medio de visitas médicas de 4,61 y con educadora de 2,7, asi como diferencias
estadisticamente significativas (p = 0.006) entre el cumplimiento de los criterios de la ADA y un
mayor numero de consultas médicas.

CONCLUSIONES:

En comparacién con otros estudios publicados observamos que nuestros pacientes presentan un
mejor grado de cumplimiento de los objetivos de HbAlc.

Adn asi, encontramos que el 22-39% de nuestros pacientes que no cumplen los objetivos de buen
control metabdlico a pesar de una adecuada asistencia a las visitas de seguimiento.

Es necesario buscar estrategias para conseguir un mejor control metabdlico en nuestros pacientes. La
HbA1lc no es la unica medida de control metabdlico aunque si la mas generalizada, disponer de otras
medidas como la variabilidad glucémica podrfa modificar los resultados.

DIABETES MELLITUS TIPO 1Y SINDROME POLIGLANDULAR AUTOINMUNE,
ASOCIACION DE ENFERMEDADES AUTOINMUNES EN POBLACION
PEDIATRICA

Barriga Bujan R!, Dfaz Pedrouzo Al, Prado Carro A M?
" Servicio de Pediatria. CHUAC. ° Servicio de Pediatria. Unidad de Endocrinologia Infantil. CHUAC.

INTRODUCCION:

La diabetes mellitus tipo 1 (DM1) es una enfermedad autoinmune producida por una respuesta
especifica patolégica hacia los antigenos de las células beta-panctedticas. Sin embargo, en casi 1/3 de
los casos, el ataque inmune no se limita a las células beta, siendo la tiroiditis el trastorno autoinmune
mas frecuentemente asociado

Los sindromes poliglandulares autoinmunes (SPA) son un grupo de enfermedades caracterizadas por
la produccién paulatina e incontrolada de autoanticuerpos érgano-especificos. Son necesarias al
menos dos enfermedades de origen autoinmune para diagnosticar un SPA.

OBJETIVO:
Describir la prevalencia de SPA en la poblacién de pacientes con DM1 a seguimiento en las
consultas de endocrinologia pediatrica en el Hospital Materno infantil A Corufia.

METODOS:
Estudio observacional descriptivo transversal. Recogida de datos mediante revisiéon de historias
clinicas. Analisis de datos mediante el programa SPSS.
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RESULTADOS:

De 54 pacientes, el SPA aparece en 13 (24.07%), con una distribucién por sexos de 40.9% mujeres y
el 12.5% wvarones (p=0.051). En cuanto al tipo de SPA, todos eran tipo III (14.8% IIIA y 9.2%
ITIIC). Todos los pacientes diagnosticados de SPA IIIA presentaban anticuerpos anti-TPO positivos
detectaindose anticuerpos anti-tiroglobulina unicamente en el 3.7%. El 11.1% presentaban
enfermedad celfaca.

En nuestro estudio, evaluamos la correlacion entre la edad al debut y el tiempo de evolucién de la
DM1 y la aparicién de SPA, sin hallar diferencias estadisticamente significativas.

Ademas, evaluamos la relacion entre la existencia de SPA y el grado de control metabdlico, valorado
en funcién de las cifras de HbAlc segun los criterios de la ISPAD y ADA. En este caso, no
encontramos diferencias estadisticamente significativas, pero si cierta tendencia a que los pacientes
que presentaban peor control metabdlico presentasen con mas frecuencia SPA (p=0.384 con OR de
0.462 para criterios de la ADA y p=0.276 con OR 0.419 para los criterios de la ISPAD).

CONCLUSIONES:

Objetivamos una prevalencia del SPA IITA similar a la descrita en estudios previos y un incremento
significativo de SPA IIIC. Los resultados obtenidos sugieren una posible correlacién entre un mal
control metabodlico y la presentacién de SPA.

La etiopatogenia de la DM1 nos obliga a considerar otras patologias autoinmunes trealizando un
adecuado seguimiento clinico y analitico. Asi, al diagnéstico y durante el seguimiento de la DM1,
debemos descartar la tiroiditis autoinmune y la celiaquia. Otras patologias como la enfermedad de
Addison se presentan con menor frecuencia por lo que no se recomienda el estudio salvo sospecha

clinica.

TORSION OVARICA

Fernandez Pereira L1, Cabezas Lopez C!, Rial Hermida L1, Germil Ares I N1, Carballeira Gonzalez
I1, Miguez Vazquez V2, Torrado Coucifio A M!, Romaris Barca R M!, Maside Mifio E!, Luaces
Gonzilez J!, Fernandez Prieto R !

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ferrol. ° Ginecolggia y Obstetricia. Complejo Hospitalario
Universitario de Ferrol.

PRESENTACION: La torsién ovérica es una causa infrecuente pero importante de dolor abdominal
agudo con elevada morbilidad. Debe incluirse siempre en el diagnéstico diferencial del dolor
abdominal en Pediatria. Esta entidad consiste en una rotacién total o parcial del ovario alrededor de
su eje vascular, impidiendo el flujo sanguineo pudiendo condicionar necrosis tisular y pérdida de la
funcién ovarica. La mayorfa de los casos en mujeres jévenes y adolescentes son secundarios a
patologfa anexial.
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CASO CLINICO: Nifia de 9 afios y 10 meses sin enfermedades previas de interés que acude al
servicio de urgencias por dolor abdominal tipo célico en fosa iliaca derecha (FID) de 5 dias de
evolucién, asociando febricula en las ultimas 24 horas. No alteraciones del hébito intestinal ni
sindrome miccional. A la exploracién fisica presentaba abdomen distendido con dolor a la palpacién
a nivel de FID y efecto masa a nivel umbilical. Se realizé una ecografia abdominal en la que se
evidencia ovatio derecho de 120x68x61mm que alcanzaba nivel umbilical, sin liquido libre. Se realizé
analitica rutinatia en la que destaca una PCR de 62.5 mg/L con férmula normal en el hemograma.
Ante la sospecha de torsién ovarica se realizé una laparotomia exploradora urgente. El tdtero y el
ovario izquierdo eran normales y el ovario derecho presentaba contenido hematico coagulado con
signos de necrosis y areas quisticas periféricas y tres vueltas de torsién a nivel del ligamento
infundibulo pélvico y trompa derecha, la cual estaba necrosada. Se realizé anexectomia derecha,
remitiéndose la pieza para estudio anatomopatolégico, no pudiendo clarificarse el tipo de quiste
debido a la necrosis del mismo. Los matrcadores tumorales fueron negativos. La anatomia patologica
no pudo clarificar el tipo de quiste debido a la necrosis del mismo. La evoluciéon postoperatoria fue
favorable, aunque inici6 pico febril a las 24 horas de la intervencion, precisando tratamiento

antibiotico con Amoxicilina-clavulanico.

CONCLUSIONES: La torsién del ovario o de la trompa de Falopio es una patologia ginecolégica
grave, y poco frecuente. Es una causa a tener en cuenta en el diagnéstico diferencial de dolor
abdominal en pediatria. Teniendo en cuenta que tiene una clinica muy inespecifica, la sospecha
diagnostica es fundamental para aumentar las probabilidades de supervivencia del ovario. L.a mayoria
de los casos son secundarios a patologia anexial y las masas anexiales que suelen torsionarse son
habitualmente benignas, si bien, sobre todo en nifias prepuberales puede producirse sobre ovatios

sanos.

VITAMINA D Y DIABETES MELLITUS TIPO 1

Fernandez Pereira L1, Cabezas Lopez C!, Rial Hermida L', Germil Ares I N1, Torrado Choucifio A
M!, Romaris Barca R M!, Garcia Villar A I', Santos Tapia M!, Leis Trabazo M R?, Fernandez Prieto
R!

" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ferrol. ° Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de

Santiago.

OBJETIVOS: La Diabetes Mellitus tipo 1 (DM1) es una enfermedad autoinmune caracterizada por
una destruccion de las células beta del pancreas, que son las productoras de la insulina. En la
etiopatogénesis de la enfermedad se cree que contribuyen factores genéticos y ambientales, pudiendo
ser la vitamina D (VitD), en concreto su deficiencia, uno de los factores ambientales implicados. Los
objetivos fueron conocer el metabolismo fosfocalcico de los pacientes pediatricos con DM1 y su
relacién con el control metabolico asf como detectar el déficit de vitamina D.
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METODOS: Determinacién de los niveles de VitD en pacientes pediatricos con DM1 con un rango
de edad entre los 0-18 afios, entre Enero del 2013 y Junio del 2014.

RESULTADOS: Se revisaron historias clinicas de 30 pacientes, 10 de ellos al debut y 20 durante su
seguimiento. La media de edad fue de 11.6 afios (2.5-18 afios). El 46.7% eran mujeres y el 53.3%
hombres. EL 55.6% habian recibido lactancia materna y todos ellos habian sido suplementados con
vitamina D. Se determinaron niveles de 25 hidroxi VitD obteniendo una media de 26.96 ng/ml (26.7
ng/ml en los pacientes al debut y 27.1 ng/ml en los pacientes al seguimiento). Un 23% de los
pacientes tenfan déficit de VitD (=20 ng/ml), un 40% insuficiencia (21-29 ng/ml) y un 37% niveles
normales de VitD (=30 ng/ml). El 60% de los pacientes al debut tenian cifras de VitD en niveles de
insuficiencia o déficit. Los pacientes presentaban una cifra media de hemoglobina glicosilada
(HbAlc) de 10.54% al debut y de 7.66% al seguimiento. La HbAlc media en los pacientes con
déficit de VitD fue de 7.2% y en los pacientes con niveles normales de VitD 7.9%.

CONCLUSIONES: Los pacientes de nuestra area se acercan a un buen control metabélico. En mas
de la mitad de nuestros pacientes pediatricos con DM1 hemos detectado insuficiencia o déficit de
VitD. No parece existir relacién entre los niveles de VitD, el control metabdlico ni con el tiempo de
evolucion.

PARECHOVIRUS: UN AGENTE INFECCIOSO A BUSCAR EN LA INFECCION DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL EN NINOS PEQUENOS

Rios Duro H!, Lorenzo Firvida C!, Caride Lépez L1, Rey Cao §?, Portugués de la Red M!
" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Vigo. ° Microbioloxia. C. H. U. de Vigo.

PRESENTACION

Los parechovirus humanos (HPeV) son virus de la familia Picornaviridae descritos recientemente
como virus con especial patogenicidad en neonatos y lactantes de corta edad. La inclusiéon de su
determinacién en las pruebas complementarias que se realizan a los pacientes (liquido
cefalorraquideo, heces...) han permitido empezar a conocer su afeccion y sus consecuencias. FEl
HPeV tipo 3 se ha descrito especialmente como virus neurotrépico, muy patégeno y con riesgo de

secuelas sobre todo en neonatos.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una lactante de 1 mes de vida con un cuadro de fiebre que precis6
hospitalizacién por meningitis linfocitaria y en la que se identificé en liquido cefalorraquideo y heces
un HPeV-3. Presentaba unos reactantes de fase aguda alterados, un liquido cefalorraquideo
caracterizado por la presencia de abundantes células mononucleares y el resto de pruebas analiticas
(hemograma, bioquimica, coagulacién) fueron normales. Los cultivos bactetianos en sangte y liquido
cefalorraquideo fueron estériles. Durante su ingreso la paciente desarrollé una meningoencefalitis. A
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posteriori se objetivé un tretraso psicomotor global, observindose en las resonancia cerebral una
marcada atrofia de la sustancia blanca periventricular como secuela de la infeccién del sistema
nervioso central (SNC).

CONCLUSIONES

Este caso ilustra la necesidad de determinar y caracterizar los serotipos de enterovirus y la busqueda
de parechovirus en los neonatos y lactantes con meningitis, dado que la presentacion clinica es
similar pero el riesgo de secuelas es elevado, hasta en un 50% en caso de infeccién por
Parechovirus 3.

EL SINDROME CUELLO-LENGUA, UNA ENTIDAD POCO DESCRITA

Rios Duro H!, Vazquez Cancela M!, Pereiro Fernandez S', Lopez del Olmo C?, Blanco Barca O,
Melcén Crespo C!; Amado Puentes Al
" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Vigo. ° Pediatria. Centro Salud Aldin.

PRESENTACION:

Dentro de las neuralgias craneales encontramos el sindrome cuello-lengua, una cefalea infrecuente
caracterizada por episodios agudos de intenso dolor unilateral y de corta duracién (segundos a un
minuto) asociando o no disestesias en el area del nervio lingual y C2, que se desencadenan ante giros
bruscos de rotacion de la cabeza. La edad de aparicion es, generalmente, entre los 6 y los 11 afios, sin
hallar ninguna patologia subyacente en las pruebas complementarias. En pacientes adultos suele
existir patologia a nivel de la articulacién atlantoaxoidea: espondilitis anquilopoyética, osteoartritis

tuberculosa, espondilitis degenerativa, traumatismos cervicales. ..

CASO CLINICO:

Presentamos el caso de una paciente de 12 afios que presenta episodios de dolor lancinante en region
cervical alta que se propaga en sentido craneal abarcando la regién occipital ipsilateral seguidos de
disestesias linguales descritos por la paciente como acorchamiento y pinchazos en la lengua, sin
alteraciones de la motilidad. Estos episodios ocurren en la practica de deportes, relacionados con
movimientos bruscos del cuello y su duracién no se excede en el minuto. No refiere traumatismo
previo al comienzo de esta sintomatologfa. Se realiza radiografia y resonancia magnética de columna

cervical sin objetivarse alteraciones significativas.

CONCLUSIONES:
El sindrome cuello-lengua es una patologia poco descrita en la literatura por lo que en ocasiones
puede ser infradiagnosticada siendo motivo de consulta en diferentes especialistas. Su

reconocimiento en base a la clinica nos permite un diagnéstico evitando intervenciones innecesarias.
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TALLA BAJA EN EDAD ESCOLAR COMO PRIMER SINTOMA DE UN SINDROME
DE INTERRUPCION DEL TALLO HIPOFISARIO

Espifio Lorenzo P!, Tamames Redondo M C!, Granja Martinez M C!, Dfaz Grande ] M!, Pavén
Freire Al, Cores Gonzilez FJ2, Camino Barreiro I!, Rivas Arribas L!
" Servicio de Pediatria. CHU de Pontevedra. ° Servicio deOftalmologia. CHU de Pontevedra.

INTRODUCCION:

La talla baja es un motivo habitual de derivacion a Endocrinologia infantil. En aproximadamente un
20% la talla baja es patolégica, radicando la importancia de su diagnéstico etiologico en la posibilidad
de hacer un tratamiento precoz y eficaz, en algunos de ellos con hormona de crecimiento.

CASO CLINICO:

Varén de once afios. No antecedentes perinatales, personales ni familiares de interés. A los nueve
afios y seis meses de edad fue derivado a Endocrinologfa infantil por talla baja, sin otra clinica.

Datos auxoldgicos: estatura por debajo percentil 3 (-3,10 SDS), velocidad de crecimiento 3,6 cm/afio
(-2,93 SDS) y peso en percentil 20 (-0,82 SDS). Se calculé: talla diana 172,63 cm (-0,75 SDS),
prediccién talla adulta 166 cm (-1,76 SDS) y edad 6sea siete afios.

Examen fisico normal y volumen testicular 2 ml.

Evaluacién hormonal: concentracién baja IGF-1. No otras alteraciones hormonales ni analiticas.
Dos pruebas de estimulaciéon de GH (ejetcicio y clonidina) revelaron pico mdximo de 0,7 y 0,3
ng/ml respectivamente.

Se solicité RM cerebral: hipoplasia de adenohip6fisis, tallo hipofisario truncado y no visualizacién de
neurohipofisis.

Diagnostico: Deficiencia hormona de crecimiento secundario a Sindrome de interrupcion del tallo
hipofisario.

Tratamiento: hormona de crecimiento recombinante (GHr), suspendida al mes de su inicio por
cefalea opresiva y papiledema bilateral en examen oftalmolégico. Cuadro resuelto a los 4 meses,
reanudandose tratamiento con GHr.

Actualmente tiene 11 afos, presenta talla por encima percentil 3 (-1,84 SDS), velocidad de
crecimiento 8,3 cm/afio (2,95 SDS), edad 6sea 9 afios y niveles normales IGF-1 e IGFBP-3.

DISCUSION:

El sindrome de interrupcién del tallo hipofisario (PSIS) es una anomalia congénita de la hipéfisis que
se caracteriza por la trfada: aplasia o hipoplasia de hip6fisis anterior, tallo hipofisatio no visible o muy
delgado e hipéfisis posterior ectopica o ausente.

Se asocia con déficit permanente de GH, que puede ser aislado o estar asociado a otros déficits
hormonales de la adenohipéfisis. También pueden estar presentes otras malformaciones cerebrales
y/o de la linea media.

Su etiopatogenia es todavia desconocida.

El diagnéstico se sospecha en base a los hallazgos clinicos, concentraciones bajas de IGF-1y pico de
GH disminuido, llevandose a cabo la confirmacion a través de una RNM del area hipotilamo-
hipofisaria.
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El tratamiento se basa en la sustitucién de las hormonas deficitarias.
En caso de tratamiento con GHr, han de realizarse exdmenes oftalmologicos durante los primeros

meses de tratamiento, sobre todo a pacientes que aquejan cefalea o trastornos visuales.

ASCITIS QUILOSA COMO COMPLICACION DE LA
PORTOENTEROANASTOMOSIS DE KASAI

Muinelo Segade A 1, Guitian Mediero L!, Moreno Alvarez A!, Gonzalez Rivera 12, Ferrer Barba A2,
Ramil Fraga C?, Vela Nieto E 3, Solar Boga A*

" Unidad de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricién Pedidtrica.. Complejo Universitario de A Corusia.

? Unidad de Cnidados Intensivos Pedidtricos. Servicio de Pediatria.. Complejo Universitario de A Cormiia.

7 Servicio de Cirngia Pedidtrica..

PRESENTACION:

La atresia de vias biliares constituye la primera indicacién de trasplante hepatico en la infancia. Su
etiologia es desconocida y se postula un origen multifactorial. I.a clinica principal consiste en
ictericia, coluria y acolia durante los primeros meses de vida. Ante el diagnéstico el tratamiento
indicado es la hepato-porto-enteroanastomosis (técnica de Kasai) cuyo objetivo es el
restablecimiento del flujo biliar.

La ascitis quilosa consiste en la acumulacion de quilo en la cavidad abdominal. El diagnéstico se basa
en la obtencién en paracentesis de un liquido lechoso y alcalino con una citoquimica compatible
(triglicéridos =200 mg/dl y proteinas =2,5 g/dl). Es una complicacién postoperatotia rara,
secundaria a la lesion de los canales linfaticos, que produce una fistula linfoperitoneal.

Se describe un caso de ascitis quilosa postoperatoria tras la técnica de Kasai.

CASO CLINICO:

Nifia de 2 meses y 10 dias, con antecedentes de bajo peso para la edad gestacional, remitida por su
pediatra por clinica de ictericia, coluria y acolia. En la exploracién fisica se objetiva hepatomegalia e
ictericia cutdneo-mucosa generalizada. Datos analiticos de colestasis y citolisis (bilirrubina total:
9.37mg/dl, bilirrubina directa: 7.8mg/dl, GOT: 171UI/L, GPT: 76Ul/L, GGT: 441UI/L, FA:
1519UI/L) y cifras bajas de alfa-1-antitripsina (45mg/dl, genotipo PiZZ). Ecograffa abdominal:
Vesicula biliar de pequefio tamafio, hepatomegalia, minima esplenomegalia y prominencia de artetia
hepatica. Gammagrafia hepatobiliar: no se identifica paso del trazador desde estructura hepatica a
intestino. Ante dichos hallazgos se somete a cirugfa observando en la colangiografia intraoperatoria
no visualizaciéon completa de arbol biliar. Biopsia hepatica intraoperatoria: proliferaciéon de
conductos biliares, colestasis ductular, depésito de bilirrubina e infiltrado inflamatorio, sin granulos
PAS positivos. Se realiza técnica de Kasai sin incidencias. Al séptimo dia se objetiva incremento del
débito del drenaje abdominal, con citoquimica compatible con ascitis quilosa (triglicéridos 265
mg/dl, proteinas 2g/dL).
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Tratamiento inicial con dieta (férmula elevado contenido en MCT) y octredtide en perfusion
continua sin respuesta, por lo que se deja a dieta absoluta con nutriciéon parenteral. Evolucion
posterior favorable con resolucion de la ascitis al décimo difa.

Tras dos meses de la cirugfa la paciente no presenta datos de restablecimiento de flujo biliar.

CONCLUSIONES:

La ascitis quilosa constituye una complicacion rara de la cirugia abdominal y poco frecuente tras la
realizacién de la portoenteroanastomosis de Kasai. Su aparicién implica repercusiones nutricionales y
dificulta la valoracion de los datos de restablecimiento de flujo biliar. Se desconoce la repercusion del
déficit de alfa-1-antitripsina en el cuadro colestatico descrito.

LA COMPLE]JIDAD DEL DIAGNOSTICO DE LA ENFERMEDAD CELIACA:
A PROPOSITO DE UN CASO.

Guitian Mediero L', Muinelo Segade A%, Moreno Alvarez A2, Solar Boga A%, Garcia Villar A%, Santos
Tapias M*, Amado Gutierrez A3

" Pediatria. Hospital Lucus Augnsti. ° Unidad de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricién Pedidtrica..
Complejo Universitario de A Corniia. ° Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos. Servicio de Pediatria.
Complejo Universitario de A Coruria.

PRESENTACION:

Las nuevas gufas de la Sociedad Europea de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricién Pedidtrica
(ESPGHAN) consideran la Enfermedad Celiaca (EC) como un desorden sistémico inmunomediado
provocado por el gluten que aparece en un individuo genéticamente susceptible. El diagnéstico de
EC puede realizarse excluyendo la realizacién de la biopsia intestinal en los pacientes que cumplan
los siguientes criterios: sintomas sugestivos, anticuerpos antitransglutaminasa (ATG) superiores a 10
veces el valor normal, anticuerpos antiendomisio (EMA) positivos y HLA compatible. Es preciso
conocer las implicaciones de la aplicacién de dichos criterios en la practica clinica diaria. Presentamos
un caso clinico con hallazgos compatibles con EC pero sin hallazgos confirmatorios en estudio
histolégico clasico.

CASO CLINICO:

Niflo de 2 afios y medio sin antecedentes personales ni familiares de interés que presenta desde los 6
meses previos clinica de diarrea (5-6 deposiciones/dfa tipo 5-6 de Bristol). No retraso ponderal ni
otra sintomatologia asociada. En estudios complementarios realizados destaca elevacién de IgA
ATG (64.83 UI/mL, VN: 0-10 UI/mL), con cifras de IgA total normales (91 mg/dL). En su centro
de origen se amplia estudio con HLA (DQ2 DQA10501 Positivo, DQ2 DQB10201 Positivo) y
anticuetpos EMA (titulo 1:20), presentando una nueva determinacion de IgA ATG de 40.68 Ul/mL
con dieta con gluten.
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Es derivado a nuestro centro para valoracion de biopsia intestinal. En endoscopia digestiva alta se
aprecia mucosa duodenal de aspecto normal, con toma de cinco biopsias. Los estudios anatomo-
patolégicos muestran una mucosa intestinal normal, sin atrofia de vellosidades intestinales ni
incremento del nimero de linfocitos intraepiteliales (LIE). Estudio de fenotipo LIE: compatible con
E. Celiaca (Linfocitos Intraepiteliales Totales 7.5 %, Linfocitos TCR gamma/delta 16.2 %,
Linfocitos CD3- , CD103+ (iNK) 3.7 %. Dichos hallazgos son compatibles con el diagnéstico de
EC potencial.

CONCLUSIONES:

El caso presentado demuestra la complejidad del diagnéstico de la enfermedad celfaca en el
momento actual.

La aplicacién de nuevos protocolos diagnésticos debe seguirse de estudios posteriores que aseguren
su fiabilidad en la prictica clinica y puedan resolver situaciones como la presentada dado que el

tratamiento ante EC definitiva es la dieta exenta de gluten permanente.

ESTADO DE LA VITAMINA D Y FUNCION PULMONAR EN UNA POBLACION
PEDIATRICA CON FIBROSIS QUISTICA

Guitian Mediero L1, Muinelo Segade A'!, Moreno Alvarez A, Solar Boga A2, Sitvent Gémez J3

" Unidad de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion Pedidtrica.. Complejo Universitario de A Corusia.

Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos. Servicio de Pediatria.. Complejo Universitario de A Cormsia. * Unidad
de Nenmologia Pedidtrica.

OBJETIVO:
1. Conocer los niveles de vitamina D en un grupo de pacientes pediatricos con Fibrosis Quistica
FQ:.

2. Investigar el estado de la funcién pulmonar y colonizacién bacteriana en dicha poblacion.

METODO:

Estudio descriptivo retrospectivo de los pacientes menores de 18 afios con diagnéstico de FQ en
seguimiento en nuestro centro. Revisién de historias clinicas, estudios analiticos y microbiolégicos y
pruebas de funcién pulmonar (en los pacientes en los que es técnicamente posible realizarla). Se

considera para la revision los resultados de los ultimos estudios realizados.

RESULTADOS:

Se identificaron un total de 33 pacientes (33,4% mujeres y 60,6% varones), con una edad media de
9,48 afios. El diagnostico se establecié en un 57,57% en base al cribado neonatal. El 48,5% presentan
insuficiencia pancredtica exocrina determinada por los niveles bajos de elastasa pancredtica en heces.
Entre todos los pacientes estudiados, un 84,5% recibe suplementacién con vitamina D, siendo la
dosis en un 15,15% de 4000UI/dia o mais. Los niveles de vitamina D en el dltimo control se
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mantienen en un rango adecuado en un 30,3%, mientras que un 63,63% presenta niveles

insuficientes y el resto presenta déficit a pesar de dicha suplementacion.

En lo relativo al estudio de funcién respiratoria se aprecia que un 27,8% de los pacientes presentan
en espirometria FEV1 inferior al 70%. El 45,45% de pacientes con FQ de nuestro centro se
encuentran colonizados, siendo el germen mds frecuentemente identificado el S. Aureus(30,3%).

En el grupo de pacientes con FEV1 inferior a la normalidad, el 100% se encuentran colonizados y el
66% presentan niveles subdptimos de vitamina D. En el 100% de los pacientes suficientes
pancreaticos FEV 1 realizada es normal.

CONCLUSIONES:

Segun los valores de normalidad considerados actualmente, se aprecia como los pacientes con FQ el
déficit de vitamina D puede aparecer a pesar del ajuste en la suplementacién progresiva y el
tratamiento sustitutivo enzimatico adecuado.

En el grupo de pacientes con alteracién en la funciéon pulmonar se aprecia mas frecuentemente
colonizacién y también presentan niveles bajos de vitamina D, sin ser inferiores a los pacientes con

funcién pulmonar normal.

Son necesarios mas estudios para establecer relaciones entre dichas variables y posibles hipotesis
fisiopatologicas en relacion a la importancia de la vitamina D en la funcién pulmonar.

"CUFFITIS" EN COLITIS ULCEROSA: QUE HACER CUANDO LA COLECTOMIA
NO RESUELVE TODAS LAS MANIFESTACIONES CLINICAS.

Guitian Mediero L1, Muinelo Segade A!, Moreno Alvarez Al Vizquez Mendez M2, Solar Boga A2,
Pais Pifieiro E3, Vela Nieto E*

" Unidad de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion Pedidtrica.. Complejo Universitario de A Cormiia.

Unidad de Cuidados Intensivos Pedidtricos. Servicio de Pediatria.. Complejo Universitario de A Corniia.  Servicio
de Cirngia Pedidtrica.

PRESENTACION:

El tratamiento médico de la Colitis Ulcerosa (CU) resulta eficaz para el control de la sintomatologfa y
el mantenimiento de la remisién en la mayor parte de los pacientes. La colectomia estd indicada en
caso de refractariedad al tratamiento médico o en situaciones de megacolon téxico. La cuffitis
consiste en la inflamacién de la mucosa entre la linea dentada y la anastomosis del mufién rectal
residual tras la realizacién de colectomia. Presentamos el caso de una paciente con CU colectomizada

con datos de inflamacién del mufidn rectal resistente al tratamiento médico.



138 Libro de Restimenes

CASO CLINICO:

Nifla de 5 afios y 10 meses diagnosticada a los 3 afios de edad de pancolitis ulcerosa (Clasificacion de
Paris: E4S1). Tras el diagndstico presenté ausencia de respuesta a tratamiento con corticoides,
ciclosporina e infliximab, por lo que a los cinco meses se realizé proctocolectomia subtotal con
ileostomia de descarga.

Normalizacién de los indices de PUCAI tras la cirugfa, iniciando posteriormente episodios de
sangrado ocasional a nivel de mufién rectal controlados con mesalazina topica.

A los 18 meses de la cirugfa se procede a realizar cierre de ileostomia y anastomosis ileoanal con
mucosectomia rectal.

Tras un periodo de cuatro meses sin incidencias inicia sintomatologfa consistente en dolor
abdominal célico, diarrea (15-20 deposiciones/dia tipo 5-6 de Bristol) con sangte macroscépica y
elevaciéon de reactantes de fase aguda en sangre y heces. Aislamiento de Campylobacter Jejuni en
coprocultivo, con negativizacion postetior tras periodo de tratamiento antibiético.

Tras resolucién del cuadro infeccioso se produce empeoramiento clinico posterior con diarrea (10
deposiciones/dia tipo 6 de Bristol) y sangrado episddico (aprox. 3 dias/semana). Recibe tratamiento
para sobrecrecimiento bacteriano y 5-ASA oral y tépico sin respuesta. En RMN pélvica se aprecia:
Actividad inflamatoria en la anastomosis fleo anal. Colonoscopia con toma de biopsias presentando
cambios histolégicos compatibles afectacion en region de la anastomosis.

Ante signos compatibles con culffitis, se decide inicio de terapia de rescate con Adalimumab, que
recibe actualmente. En caso de no presentar respuesta las posibilidades terapéuticas consistirfan en

cirugfa con nueva mucosectomia del mufién rectal y/o ileostomia permanente.

CONCLUSIONES:

Aunque la colectomfa suele ser una opcién curativa en la CU, en ocasiones pueden aparecer
problemas clinicos tras su realizacion. La inflamacién del mufién rectal residual puede ocasionar
sintomatologfa invalidante y las opciones terapéuticas pueden ser limitadas. Es importante realizar el
diagnéstico diferencial con pouchitis o sobrecrecimiento bacteriano.



LXV Congreso de la Sociedad de Pediatria de Galicia 2014 139

ENEMAS DE FOSFATO SODICO PARA LA DESIMPACTACION FECAL EN
PEDIATRIA: ;ES SEGURA SU ADMNISTRACION?

Guitian Mediero L!, Amado Gutierrez A!, Muinelo Segade A!, Moreno Alvarez A!, Lozano Balseiro
M!, Solar Boga A!
" Unidad de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion Pedidtrica.. Complejo Universitario de A Cormia.

PRESENTACION

El estrefiimiento es un problema clinico frecuente y origina un elevado nimero de consultas en
pediatrfa. El primer paso para establecer un tratamiento adecuado consiste en eliminar la impactacién
fecal. Clasicamente, la desimpactacion se ha realizado por via rectal empleando enemas de fosfatos
hiperténicos. Durante los ultimos afios, la seguridad de dicho tratamiento se ha cuestionado al
describirse complicaciones asociadas a su uso, tanto en pacientes sanos como con patologias
predisponentes. La existencia de alternativas terapéuticas eficaces por via rectal (enemas de suero
salino) y por via oral (macrogoles) cuestiona mas su utilizacion.

Presentamos el caso de una complicacién grave consistente en hipocalcemia asociada al uso de

enemas de fosfato sodico para el tratamiento del estrefiimiento.

CASO CLINICO

Nifia de 6 afios con antecedente de prematuridad, retraso en la adquisicion del lenguaje, control
tardio de esfinteres y estrefiimiento. Evolucion desfavorable del estrefiimiento sin poder descartar
mal cumplimiento terapeutico. En contexto de clinica de dolor abdominal en posible relacién con
estrefiimiento se pauta enema de fosfato sédico, que resulta eficaz.

A las pocas horas de su administracién inicia cuadro de rigidez generaliza con dificultad para la
deambulacién y flexion de las extremidades, por lo que se remite para valoracién urgente. A su
llegada se objetiva rigidez marcada a nivel de extremidades superiores e inferiores, taquicardia
(170lpm), taquipnea (57rpm), palidez y sudoracién. En estudios complementarios realizados destaca:
gasometria: pH: 7,26, PCO2: 47,5 mmHg, bicarbonato: 20 mmol/L, exceso de bases: -5,8 mmol/Ly
Calcio iénico: 0,75 mmol/L; bioquimica: urea: 42mg/dL, creatinina: 0,62mg/dL, sodio: 144mEq/L,
potasio: 4.5mEq/L, calcio: 5,5mEq/L, proteinas totales: 7,6 g/dL y CPK: 253 U/L. Ingreso en
UCIP, procediéndose a monitorizacion y correccion de alteraciones hidroelectroliticas con evolucion
favorable. Estudios etiolégicos posteriores normales, salvo déficit de vitamina D que corrigié tras
suplementacién (vitamina D 18 ng/mL, PTH 57,3 pg/ml). Ttas el episodio agudo, la paciente recibe
tratamiento para estrefiimiento con normalizacién del habito intestinal y sin presentar nuevas

alteraciones hidroelectroliticas.

CONCLUSIONES

El tratamiento con enemas de fosfato sédico no esta exento de riesgos. Las complicaciones
hidroelectroliticas derivadas de su uso afectan con mayor frecuencia a pacientes menores de 2 aflos o
con patologias predisponentes, pero también pueden afectar a pacientes de mayor edad sanos. Dada
la existencia de alternativas eficaces y seguras, serfa recomendable reconsiderar su indicacién y

empleo en poblacién pediatrica.
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COJERA EN UN LACTANTE

Fernandez Viso S!, Capelo Miguez ] M!, Alvarez Ferrin 11, Fernandez Cebridn S Al, Gonzalez Lépez
M T1, Balado Insunza M N!

" Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario de Onrense.

INTRODUCCION:

La cojera dolorosa es una consulta pedidtrica habitualmente limitada. Aunque las causas mas
frecuentes son los traumatismos y la sinovitis transitoria de cadera, existe una larga lista etiolégica
que es importante conocer para realizar un esquema diagnéstico organizado, ya que en algunos

casos, como las causas infecciosas, se requiere un tratamiento urgente para evitar posibles secuelas.

CASO CLINICO:

Lactante de 17 meses afebril, con historia de cojera de 10 dfas de evoluciéon que no mejora con
reposo e ibuprofeno. No antecedente traumatico. En la exploraciéon presentar disminucién de la
longitud del paso con cojera derecha y desviacion del tronco, asi como una asimetria de miembros
inferiores con aumento de la circunferencia de la pierna derecha sin dismetria en longitud. Columna
y pelvis normal. Leucocitosis con predominio linfocitario y reactantes de fase aguda normales.
Serologfas de Brucella, Mycoplasma, Borrelia, Parvovirus B19, VEB, Toxoplasma y Hepatitis By C
negativas. Se realiz6 radiograffa de miembro inferior derecho con imagen de discreta reaccion
periostica en fémur derecho, con captacién en tercio medio e inferior del muslo derecho en la
gammagtrafia, que orientaba como primera cusa osteomielitis; pero ante la térpida evolucion tras
recibir tratamiento con AINES y antibidticos intravenosos, y debido a la demora de la resonancia
magnética, se realizé una tomografia axial computarizada, en la que se observaba una solucién de
continuidad 6sea compatible con fractura espiroidea-oblicua de la diafisis femoral derecha. Tras el

diagnostico de la fractura, los padres recordaron un traumatismo previo.

CONCLUSIONES:

La cojera constituye una consulta frecuente en los Servicios de Urgencias y Atencién Primaria, que
indica siempre patologfa, con una larga lista etiolégica, por lo que es importante realizar una buena
anamnesis, observacion y exploracion fisica de columna, pelvis y miembros inferiores para realizar la
orientacioén diagnodstica.

La evolucién térpida de la cojera en el lactante y preescolar, obliga a reevaluar la anamnesis y realizar

pruebas complementarias que determinen la etiologfa.
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DEFICIT AISLADO DE HORMONA DE CRECIMIENTO TIPO IA (DAGH IA)

Fernandez Viso S!, Gil Gonzalez C E!, Reis Iglesias L!, Gonzalez Lépez M T, Névoa Gémez G,
Fernandez Cebrian S Al, Balado Insunza M N!

" Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario de Onrense.

PRESENTACION

El déficit de hormona de crecimiento (GH) tiene una incidencia estimada de 1/3480-1/10000
nacidos vivos. Aunque la mayorfa son esporadicos, un 5-30% tienen un familiar de primer grado
afecto. Existen cuatro formas familiares, siendo en DAGH IA la mas severa, con una patrén de
herencia autosémico recesivo. Otros patrones de herencia son el autosémico dominante (tipo II) y
el ligado a X (tipo III). Respecto al DAGH IA lo mas frecuente es una deleccién de 6,7 kilobases del
gen GHI. Suelen tener talla normal o baja al nacimiento, presentando en periodo de lactante
hipoglucemias y un fenotipo caracteristico. La GH es indetectable y la respuesta a GH variable. La
mayoria de las veces tras GH ex6gena desarrollan anticuerpos antiGH que bloquean la respuesta al

tratamiento.

CASO CLINICO

Nifio de 5 meses estudiado por estancamiento ponderoestatural. Ingreso neonatal por hipoglucemia
neonatal transitoria. Consanguineidad parental. ILa longitud al nacer es de 47 cm (-2DS en los ZScore
de la OMS) y a los 5 meses de 55 cm (-2DS). En la exploracién fisica destaca un aspecto disarmonico
(segmento supetior 35,5 cm, segmento inferior 19,5 cm; SS/SI 1,82), facies de mufieca, frente
abombada, puente nasal escasamente desarrollado, manos y pies pequefios y acimulo de grasa en
gluteos. Edad 6sea inferior a 3 meses y catiotipo 46 XY. A los 15 meses, los valores de GH basal asi
como tras dos estimulos (Test de Clonidina y Propranolol-ejercicio) son < 0,05 ng/mlL (N 2-10), los
de IGF1 basal < 25ng/mL (N 55-327) y los de IGFBP3 basal < 0,45 mcg/mL (N 0,66-2,51).
Glucosa 41 mg/dL. Resonancia magnética hipotilamo-hipofisaria normal.

Ante la sospecha de DAGH I A se envia estudio genético que muestra una delecciéon del gen GH1
de 7kilobases en homocigosis.

Tras dos afios y medio de tratamiento con hormona de crecimiento la talla es de 100,6 cm (-1,26 DS)

y la velocidad de crecimiento 12,14 cm/afio (+3,95 DS), estando en ese momento con una dosis de
GH de 0.025mg/kg/dia.

CONCLUSIONES

Aunque infrecuente, se debe valorar la posibilidad diagnéstica de DAGH IA ante un paciente con
estancamiento estatural, hipoglucemias, GH indetectable y fenotipo caracteristico de facies de
mufieca, frente abombada, puente nasal escasamente desarrollado y redistribucion grasa.

Se debe administrar tratamiento con GH exdégena de forma individualizada, con el fin de alcanzar
una talla definitiva similar a su talla genética y controlar las hipoglucemias asociadas.
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REVISION DEL DIAGNOSTICO DE LA ENFERMEDAD CELIACA EN LA
PROVINCIA DE OURENSE.

Fernandez Viso S!, Reis Iglesias L!, Fontenla Garcia ]!, Rey Garcfa S M!, Fernandez Cebrian S Al,
Garcia Rodriguez C!, Balado Insunza M N!

" Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario de Onrense.

OBJETIVO:

Revision del diagnoéstico de la Enfermedad Celfaca en edad pediatrica en el Complexo Hospitalario
Universitario de Ourense (CHUO) tras la introduccion de los nuevos criterios diagndsticos de la
ESPGHAN (European Society for Pediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition) del afio
2012.

METODOS:

Estudio observacional retrospectivo de los 80 pacientes con diagnéstico de Enfermedad Celiaca en
el CHUO en el periodo comprendido entre Enero de 2009 y Septiembre de 2014, realizando un
analisis de los datos registrados, basandonos en los criterios diagnésticos existentes. Se establecieron
dos grupos: diagnéstico previo a 2012 (grupo A) y diagnéstico postetior a 2012 (grupo B).

RESULTADOS:

De los 80 pacientes estudiados, 62 fueron mujeres (77,5% nifias) y 18 hombres (22,5% nifios) La
edad media de la poblacion fue de 5,52 afios, con una desviacion tipica de 4,27 (edad minima 0,62 y
edad maxima 15,3 afios). Un 41,25% de los casos presenté mala progresion ponderal, un 37,5%
ferropenia, un 36,25% alteracion del habito intestinal, un 25% dolor abdominal, un 20% anemia
ferropénica, un 13,75% pérdida de peso y un 7,5% reflujo gastroesofagico.

Con la introduccién de los nuevos criterios diagnésticos de la enfermedad celfaca de 2012 se han
diagnosticado 39 pacientes, en los que no se ha precisado biopsia en 27 de ellos (un 69,23%).
Comparando las caracteristicas clinicas de los grupos A y B, no se encontraron diferencias
significativas salvo en la variable pérdida ponderal que fue mayor en el grupo A.

Si hubiésemos empleado las recomendaciones de 2012 en los 41 pacientes del grupo A, se evitarfan
31 biopsias, lo que supone un 77,5% de todos los diagnosticos de ese grupo.

CONCLUSIONES:

En la mayoria de los casos, el diagnéstico serolégico junto con los HLA DQ2 y DQ8 relacionados
con la enfermedad celiaca y la clinica compatible, asi como la mejotfa tras retirada de gluten, evitan la
realizacién de biopsia.

Los nuevos criterios diagnoésticos han evitado realizar técnicas invasivas en un importante numero de
nifios, con el beneficio que esto suponer para nuestros pacientes.

Resulta llamativo el elevado numero de mujeres respecto a hombres diagnosticados de Enfermedad
Celiaca en nuestra area de influencia en el petiodo estudiado.
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SINDROME DE VOGT-KOYANAGI-HARADA EN LA EDAD PEDIATRICA

Garcia Alonso L!, Caride Lopez L1, Padin Fontin M!, de Benito Basanta L!, Fontan Dominguez M!,
Bao Corral Al
" Pediatria. CHUV/L.

INTRODUCCION

El sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada es una enfermedad sistémica de etiologfa autoinmune muy
infrecuente en la edad pediatrica. Suele afectar adultos entre los 20 y los 50 afios, con mayor
incidencia en mujeres. Clinicamente cursa con panuveitis bilateral crénica granulomatosa pudiendo
asociar vitfligo, alopecia, poliosis, meningismo y alteraciones auditivas. El diagndstico es clinico y de
exclusion, basandose en los criterios establecidos por la Sociedad Americana de Uveitis.

El tratamiento se basa en la supresion de la inflamacién intraocular con el uso precoz y prolongado
de corticoides sistémicos. En general, un tratamiento adecuado lleva a un buen prondstico visual, sin

embargo hay muchos factores que pueden influir en la respuesta al tratamiento.

CASO CLINICO

Paciente varén de 12 afios con vision borrosa bilateral de 20 dfas de evolucion. No dolor, fotofobia,
hiperemia conjuntival ni otra sintomatologfa acompafiante. No presentaba antecedentes de
traumatismos previos ni patologfa ocular previa. En exploraciéon fisica destacaba macula
hipocrémica adyacente a comisura labial derecha. El resto de la exploracion fisica y neuroldgica era
normal. El examen oftalmolégico revelé una disminuciéon de la agudeza visual bilateral. No
presentaba alteraciones de cadmara anterior. En el fondo de ojo se observé un desprendimiento
seroso retiniano bilateral y unas papilas poco nitidas. Tomografia de Coherencia éptica (OCT) pone
de manifiesto acumulacién de liquido subretiniano bilateral. Los resultados de laboratorio, serologias
y pruebas de imagen fueron negativas. Se objetivé pleocitosis en liquido cefalorraquideo. Ante estos
hallazgos, se diagnostica de Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada incompleto por correlacion clinica,
habiendo descartado otras entidades previamente mediante pruebas complementarias. Recibe
tratamiento con corticoides sistémicos obteniendo remisiéon completa de la clinica. A los 5 meses del
debut de la enfermedad, se objetivé en el fondo de ojo alteracion pigmentaria en févea, imagen de
agujero macular y atrofia de retina periférica, hallazgos tardios compatibles con la evolucién del
sindrome de Vogt Koyanagi Harada.

CONCLUSIONES

El sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada es una enfermedad multisistémica de etiologfa autoinmune y
con muy baja incidencia en la edad pediatrica. Debemos pensar en dicha entidad antes la presencia
de uveitis bilateral y pleocitosis del liquido cefalorraquideo, pudiendo asociar otras alteraciones
auditivas y tegumentarias, como despigmentaciéon parcheada de la piel, poliosis y alopecia. El
tratamiento se basa en corticoides. Su pronéstico en nifios es menos favorable que en la edad adulta,
siendo frecuentes las recaidas, por lo que es necesario un seguimiento estrecho y un abordaje

multidisciplinar.



144 Libro de Restimenes

CARACTERISTICAS EPIDEMIOLOGICAS DE LA ENFERMEDAD CELIACA EN
NUESTRA AREA SANITARIA

Torrado Choucifio A!, Germil Ares I', Fernandez Pereira L!, Cabezas Lépez C!, Rial Hermida L,
Garcia Villar Al, Santos Tapia M!, Romaris Barca R!, Leis Trabazo R?, Fernandez Prieto R!
" Pediatria. Hospital Arquitecto Marcide. ° Pediatria. Complexo Universitario de Santiago.

OBJETIVO: conocer las caracteristicas epidemioldgicas y clinicas de la poblacién pediatrica
diagnosticada de Enfermedad Celiaca en nuestra Area Sanitaria.

METODO: se estudiaron un total de 92 pacientes diagnosticados de Enfermedad Celiaca, seguidos
en las Consultas Externas de Gastroenterologfa Pediatrica de nuestro hospital desde Julio del 2011
hasta Julio del 2013.

RESULTADOS: teniendo en cuenta la poblacién pediatrica de nuestro hospital, la prevalencia de
Enfermedad Celiaca es del 0,45%.

La media del peso al nacimiento fue de 3.205 * 491gr, con un peso minimo de 1253 gramos y
maximo de 4250 gramos. Un 59,7% de los pacientes habian recibido lactancia materna durante 5,97
15,44 meses de duracién. Se analiz6 la edad de introduccién del gluten en 40 pacientes, y la media
fue de 8,01+1,82 meses

Un 16,9% de los pacientes presentaban enfermedades asociadas, siendo la mas frecuente entre ellas
el déficit de Ig A con un 8,7% de los pacientes.

La edad media al diagnéstico de 4,51 £ 3,47 afios, siendo la minima edad al diagnéstico 7 meses y la
mayor edad 14 afios.

Teniendo en cuenta las fechas del diagnéstico, existen dos picos de mayor incidencia, en primavera
(Mayo) y en invierno (Diciembre).

La forma clinica més frecuente la clasica (o forma digestiva) con un 49,4% de los pacientes. Un 42.7
% de los pacientes presentan formas clinicas en los que el paciente se encontraba asintomatico.

Si realizamos una divisién en las formas clinicas en funcién de la edad al diagnéstico (mayores y
menores de 3 afios), se ve como las formas clinicas clasicas se diagnostican mas temprano.

Un 28,1% de los pacientes presentaba antecedentes familiares de enfermedades autoinmunes.
Dentro de los familiates con antecedentes, la enfermedad més frecuente es la Enfermedad Celiaca

con casi un 50%.

CONCLUSIONES

La poblacién pediatrica de nuestra area tiene una prevalencia de Enfermedad Celiaca similar a la de
estudios realizados en otras Comunidades Autonémas.

Nuestra muestra presenta dos picos de mayor incidencia de diagnéstico, en primavera y en invierno.
La forma clinica mas frecuente es la clasica. En pacientes diagnosticados recientemente aumentan las

formas extradigestivas.
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PRESENTACION ATIPICA DE TUBERCULOSIS: PERICARDITIS AGUDA

Serantes Lourido M!, Lozano Balseiro M, Garcia Herndndez I', Marcos Alonso S!, Blanco
Rodriguez C!, Rueda Nufiez F!, Portela Torrén F2

" Unidad de Cardiologia Infantil. Complexo Hospitalario Universitario A Corusia. > Unidad de Cirngia Cardiaca
Infantil. Complexo Hospitalario Universitario A Corua.

PRESENTACION

La pericarditis aguda es una inflamacién del pericardio en respuesta a diferentes agresiones cuyas
manifestaciones clinicas mas comunes son la fiebre y el dolor toracico. Las etiologias mas frecuentes
en nuestro medio son las infecciosas y el sindrome postpericardiotomia. El tratamiento es
principalmente médico, basado en reposo y antiinflamatorios. La pericardiocentesis se reserva para
aquellos casos con taponamiento cardiaco o ante sospecha de pericarditis purulenta. La evolucion
suele ser hacia la resolucién completa en varias semanas, aunque en algunos casos puede recurrir o

evolucionar a una pericarditis constrictiva.

CASO CLINICO

Varén de 13 afios que ingresa por clinica de cefalea y dolor retroesternal que empeora con el
decubito, afebril. Al ingreso se realiza radiograffa toracica (aumento de la silueta cardiopericardica),
electrocardiograma (elevacion del ST difuso), ecocardiografia (derrame pericardico leve), analitica
(marcadores cardiacos y de infeccién negativos) y Mantoux (negativo). Se inicia tratamiento con
AINEs y posteriormente se asocia colchicina oral por evolucién térpida. En los siguientes dias
presenta empeoramiento clinico con fiebre, elevacion de reactantes de fase aguda, derrame pleural
bilateral y aumento del derrame pericardico con datos de repercusién hemodinamica por lo que se
estabiliza al paciente y se traslada a nuestro centro. Se realiza pericardiocentesis y colocacion de tubo
de drenaje guiada por ecograffa con extraccion de 350cc de liquido serohematico, evidenciando en
citoquimica 595.700 hematies/uL, 3.872 leucocitos/uL. (70.8% mononucleados), LDH 2.371 UI/L,
ADA 55 U/Ly PCR de Mycobactetium tubetculosis positiva. Se inicia tratamiento con cotticoides y
tuberculostaticos (isoniacida, rifampicina, pirazinamida y etambutol) y se completa el estudio
microbiolégico y de extensién. Actualmente permanece asintomatico desde el punto de vista
cardiovascular y con evolucion favorable en controles ecocardiograficos, sin datos de constriccion.

CONCLUSIONES

La pericarditis por Mycobacterium tuberculosis es poco frecuente en nuestro medio (4%). Debe ser
diagnosticada y tratada precozmente ya que puede producir taponamiento cardiaco en la fase aguda.
Ademas del tratamiento antibiético, los esteroides parecen ser eficaces para reducir la inflamacién y
mejorar la evolucion.

El diagnéstico definitivo requiere aislar el bacilo en liquido pericardico o biopsia pericardica. En los
ultimos afios, la determinacién de PCR frente a M. tuberculosis ha permitido un diagnéstico precoz y
con alto rendimiento.

Es mandatorio el seguimiento cardioldgico por el riesgo de evolucionar a pericarditis constrictiva y el

control de complicaciones derivadas del tratamiento antituberculoso.



146 Libro de Restimenes

ARTRITIS MULTIFOCAL EN PREMATURO TRAS CANDIDIASIS SISTEMICA

Yafiez Mesia S', Guitian Mediero L1, Lopez Conde I', Manjon Herrero Al, Pérez Pacin R!
" Pediatria. Hospital Universitario Lucus Angusts.

PRESENTACION:

La artritis por Candida son infecciones poco frecuentes, cuya incidencia estd en aumento. Su
localizacion mas frecuente es la rodilla, aunque se ha descrito también en columna, mufieca, cadera,
escapula y humero. Constituyen una complicacién de una candidemia y sélo ocasionalmente se
deben a su inoculacion directa en la articulaciéon. Normalmente se relacionan con procedimientos de
tipo invasivos, tales como colocacién de catéteres intravenosos, nutricion parenteral,
inmunodeficiencias, empleo de antibidticos de amplio espectro, neutropenias. La duracién media
entre la candidemia y la artritis es de 18 dias.

CASO CLINICO:

Se trata de un neonato pretérmino (27+4 semanas), que recibe antibioterapia de amplio espectro
desde los 7 dfas de vida. A los 19 dias se diagnostica candidiasis sistémica al aislarse crecimiento de
Candida albicans en hemocultivo, cultivo de punta de catéter epicutaneo, urocultivo y coprocultivo.
Se inicia tratamiento con anfotericina B (previamente recibia profilaxis con fluconazol); afiadiéndose
caspofungina por inestabilidad clinica y aumento de reactantes a los 27 dfas de vida. A los 33 dias de
vida inicia tumefaccién, eritema y calor en codo izquierdo. Se mantiene tratamiento antifingico
durante 21 dias, resolviéndose la artritis.

A los 58 dias de vida, recibiendo de nuevo profilaxis con fluconazol, se objetiva clinica compatible
con artritis de rodilla derecha, por lo que de nuevo se pauta tratamiento con caspofungina durante 21

dias, y voriconazol oral durante 15 dias mas, con buena evolucién posterior.

CONCLUSIONES:

Es importante considerar siempre Candida sp. entre los patégenos posibles asociados a osteoartritis
neonatal, sobre todo en nifios con factores de riesgo importante como es el caso de los prematuros,
aunque no dispongamos de confimacién microbiolégica por cultivo de liquido articular. En este
caso, la sospecha de artritis candididsica es muy alta por el antecedente de haber recibido
antibioterapia de amplio espectro, y el aislamiento de Candida albicans en multiples cultivos.
Respecto al prondstico, con tratamiento adecuado precoz es bueno con tendencia a la curacién sin
secuelas
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QUISTE ARACNOIDEO EXTRADURAL: A PROPOSITO DE UN CASO

Serantes Lourido M!, Prado Carro Al, Castro Aguiar S!, Verde de la Torre M!, Muinelo Segade Al,
Pardo Vazquez J!
" Unidad de Escolares. Complexo Hospitalario Universitario A Corniia.

INTRODUCCION:

Los quistes aracnoideos espinales extradurales son una patologia poco frecuente, especialmente en
nifios. Se producen por herniacién de la membrana aracnoidea a través de un defecto dural, creando
un quiste que contiene liquido cefalorraquideo. La etiologifa es incierta, contemplandose casos
adquiridos y congénitos. Suelen ser unicos, aunque hay descritos casos de quistes multiples. La
localizacion mas frecuente es la region toracica media y baja. Existen varios tipos segin
comprometan o no las raices nerviosas. Con frecuencia son asintomaticos. Cuando producen clinica
por compresién medular suelen presentarse con paraparesia o cuadriparesia espéastica/flacida.
Pueden producir dolor, debilidad, ataxia o disminucién del tono de esfinteres. El diagnéstico se
realiza mediante resonancia magnética (RM) y el tratamiento de eleccién es quirargico (en general
reseccion en los extradurales y fenestracion en los intradurales). Los resultados postquirurgicos

dependeran de la localizacion, la duracion de la clinica y el grado de compresion medular.

CASO CLINICO:

Varén de 14 afios que refiere debilidad en miembros inferiores (MMII) de 5 meses de evolucion.
Presenta caidas con frecuencia y dificultad para realizar marchas largas. No alteracion del control de
esfinteres ni otra clinica acompafiante. Como antecedente de interés es de origen brasileflo, vacunado
segun el calendario de su pais y residente en Espafia desde hace un afio.

En la exploracion fisica destacaban reflejos vivos en miembros superiores, reflejos rotulianos y
aquileos exaltados y cremastéricos abolidos. Clonus espontaneo e hipertonfa en MMII, con pérdida
de sensibilidad propioceptiva. Marcha espastica, Romberg inestable e incapacidad para levantarse del
suelo. Los reflejos plantares eran flexores y los pares craneales no presentaban alteraciones. No se
evidenciaba dismetria ni disdiadococinesia y la sensiblidad termoalgésica estaba conservada.

Se solicité analitica (sin alteraciones) y radiografia de columna (normal). Se completé el estudio con
una RM cervical-dorsal-lumbar evidenciandose una lesiéon quisitica de 67x13 mm con un septo
central localizada en el espacio epidural posterior con respecto a T4-T7 que comprime y rechaza
anteriormente el cordén medular con tenue alteracién de la sefial en relaciéon con mielopatia
compresiva, hallazgos sugestivos de quiste aracnoideo extradural postetior tipo I (sin compresion de
raices nerviosas).

Se decide intervenciéon neuroquirtrgica programada realizandose laminoplastia y exéresis completa
de la lesion quistica.

CONCLUSIONES:
Los quistes aracnoideos extradurales sintomaticos son entidades raras en pediattia.
Suelen debutar con dolor seguido de debilidad y alteraciones de la marcha.

Su diagnoéstico definitivo es mediante RM y los resultados postquirtirgicos son satisfactotios.
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ESPONDILODISCITIS. A PROPOSITO DE UN CASO.

Rodriguez Gonzalez L1, Curros Novo C?, Otero Dominguez E!
" Pediatria. Complejo hospitalario nniversitario de Santiago de Compostela. ° Lactantes. Complejo hospitalario
universitario de Santiago de Compostela.

La espondilodiscitis es un proceso infeccioso/inflamatorio del disco intervertebral y de los cuerpos
vertebrales adyacentes. Proceso poco frecuente cuya incidencia en la edad pediatrica es mayor en
menores de 8 afios, debido a la abundante vascularizaciéon del disco intervertebral y su diseminacion
a las vértebras por contigliidad. No suele identificarse el germen en hemocultivos, siendo el mas
frecuentemente implicado Staphylococcus aureus. La sintomatologia puede ser inespecifica, sobre
todo en los lactantes, con dolor a nivel de la columna, rechazo de la deambulacién y en ocasiones
fiebre, siendo caracteristica la rectificacién de la columna o actitudes escoliéticas antialgicas. Los
estudios con radiografia simple pueden ser normales en fases precoces y ante su sospecha se deben
realizar pruebas mas especificas: la gammagrafia tiene una sensibilidad entre el 70-93 % vy se
considera a la resonancia magnética nuclear la mejor prueba para su confirmacion y diagnéstico de
complicaciones. La analitica puede ser normal, presentar leucocitosis o elevacion de la velocidad de
sedimentacion globular. Se debe iniciar antibioterapia empirica intravenosa ante su sospecha.

Nifia de 13 meses previamente sana, que un mes previo al inicio de la clinica presenta cuadro febril
de 2-3 dfas de evolucién con pico de hasta 39°C y rash cutaneo, que cedié espontaneamente con
tratamiento sintomatico; posteriormente afebril. A partir de este momento la notan quejosa en
relacién con cambios posturales, sobre todo al sentatla. Se realiz6 radiografia de abdomen
demostrando abundantes restos fecales. Tras la resolucion del cuadro de estrefiimiento persisten los
sintomas, con aumento del dolor. No otros sintomas asociados. En exploracion fisica destaca dolor a
nivel dorsolumbar sin localizacién precisa. Se realiza radiografia simple que demuestra hallazgos
sugestivos de espondilodiscitis a nivel D12-L1.1, gammagrafia 6sea y resonancia magnética nuclear que
confirman los hallazgos. Tratamiento: cefuroxima y cloxacilina intravenosas, reposo y colocacion de
ortesis dorsolumbar para inmovilizacién. La evolucién fue favorable, siendo alta hospitalaria con
tratamiento antibiético oral y controles ambulatotios.

CONCLUSION:
Ante un lactante con cuadro de dolor y llanto a la movilizacién que parece estar localizado a nivel de
columna vertebral con rechazo de la sedestacion y de la deambulacién, debemos descartar entre

otros procesos la espondilodiscitis, para tratamiento precoz y evitar complicaciones futuras.
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¢EN QUE PUEDE DERIVAR UNA MALA HIGIENE DENTAL? ANGINA DE
LUDWIG

Lotenzo Firvida C!, Alvarez Demanuel D!, Garcia Volpe C!, Cafizo Vazquez D!, Castro Macia O?
" Pediatria. CHUVIL. ? ORL.. CHUVL

INTRODUCCION
La angina de Ludwig constituye una de las formas mds graves de celulitis difusa de la regién
cervicofacial. Aunque su incidencia ha disminuido considerablemente, todavia provoca un elevado
indice de mortalidad.

CASO CLINICO

Paciente de 11 afios de edad que acude al Servicio de Urgencias Pedidtricas por dolor peridentario de
2-3 semanas de evolucién. En las dltimas 48 horas asociaba tumefaccién y dolor submandibular,
odinofagia, disfagia, trismus y fiebre. Como factor de riesgo infeccioso hay que resaltar un bajo nivel
socioeconémico con mala higiene dental y uso compartido del mismo cepillo de dientes por varios
miembros de la familia.

En la exploracién fisica destaca una tumefacciéon submandibular de consistencia dura, eritematosa y
dolorosa a la palpacién, trismus y severa limitacién para la apertura bucal. Al conseguirse ésta, se
observa leve protrusion lingual, con minimo edema del suelo de la boca, y abundantes caties
dentales.

En las pruebas analiticas se objetiva leucocitosis con desviacién izquierda y elevacion de reactantes
de fase aguda. En el TAC cervical se evidencian colecciones liquidas sin abscesos organizados en
glandula submaxilar izquierda con extension anterior, medial y craneal con formacion de gas en su
interior.

Ante el elevado riesgo de compromiso de via aérea superior se ingresa inicialmente en UCI
pediatrica. Se inicia tratamiento antibidtico (amoxicilina-clavulanico y metronidazol intravenosos),
corticoides sistémicos y se realiza drenaje local bajo sedacién con aspirado de abundante contenido
purulento, sin conseguirse aislamiento del agente causal.

La evolucién clinica fue satisfactoria, con tolerancia oral progresiva desde el segundo dia de ingreso,
y normalizaciéon de parametros analiticos.

CONCLUSION

La angina de Ludwig es la infeccién de los tejidos blandos del cuello y del suelo de la boca. Cabe
destacar la excepcionalidad de su presentacion en la edad pediatrica, asi como lo caracteristico de su
presentacién clinica y la imagen radiolégica.

La etiologia son las infecciones odontogénicas en un 70-80%, y generalmente polimicrobianas
(Streptococcus viridans y anaerobios de la cavidad oral).

Subrayar la elevada mortalidad debido al compromiso de la via aérea, por lo que es necesaria una
estrecha monitorizaciéon. Sin embargo, si se establece un diagnéstico temprano y se inicia el
tratamiento de manera precoz, las complicaciones son infrecuentes. Estas se pueden presentar en
pacientes incorrectamente tratados antes de establecer su diagnéstico o en pacientes

inmunocomprometidos.
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TOXOPLASMOSIS OCULAR. PREVENCION DE RECIDIVAS.

Viazquez Cancela M!, Lorenzo Firvida C!, Valls Duran T?
" Pediatria. CHUVL. 2 Pediatria. C.S. Val Misior.

PRESENTACION

La toxoplasmosis ocular es la causa mas frecuente de uveitis posterior de etiologfa conocida. Se
manifiesta en forma de coriorretinitis reactiva granulomatosa, y cursa en forma de brotes que,
cuando afectan a la macula, pueden comprometer la visiéon de forma permanente.

Hay varios farmacos disponibles para tratar la forma activa del protozoo durante los brotes. En
pacientes inmunocompetentes la pauta clasica consiste en la asociacion de pirimetamina, sulfadiacina
y corticoides asociado a acido folinico.

Pero ninguno de ellos ha demostrado su eficacia para impedir la reactivacion de los quistes y
prevenir las recurrencias.

Aunque los resultados no son concluyentes, algunos estudios recientes sefialan a la atovacuona o al
cotrimoxazol en régimen intermitente por largos periodos de tiempo como firmacos utiles para
reducir los episodios e impedir las secuelas.

Presentamos un caso en el que este tratamiento ha sido eficaz.

CASO CLINICO:

Se trata de un nifio de 13 afios procedente de Colombia, pais en el que residié hasta los dos afios de
edad en situacién de extrema pobreza. A esta edad es adoptado y comienza a residir en Galicia. A su
llegada presenta desnutricién severa y parasitosis masiva por G. Lambia para lo que recibe
tratamiento. En Junio de 2007, coincidiendo con molestias oculares, se detecta coriorretinitis
paramacular izquierda. Es diagnosticado en el Hospital La Paz de toxoplasmosis ocular iniciandose
tratamiento con Pirimetamina, Sulfadiacina y 4cido folinico durante seis meses y corticoides 1 mes.
Es dado de alta por remision a los 6 meses. En julio de 2009 y Junio de 2010 presenta dos nuevos
brotes, recibiendo de nuevo el mismo tratamiento, también con buenos resultados. Petro en marzo de
2011, considerando la agresividad del tercer brote y ante el compromiso de la macula y el riesgo
secuelas visuales graves, se decide comenzar tratamiento con atovacuona un mes, seguida de
cotrimoxazol de forma profilactica dos veces a la semana de forma indefinida.

Durante todo el tratamiento se realizé seguimiento oftalmoldgico, no detectindose signos de
actividad, as{ como seguimiento analitico que fue normal en todo momento. En Enero de 2014 se

decide suspender medicacioén para ver evolucion, permaneciendo asintomatico hasta la actualidad.

CONCLUSIONES: En nuestro caso el tratamiento con atavacuona y cotrimoxazol de forma
prolongada ha resultado efectivo hasta el momento para prevenir recaidas de coriorretinitis por
toxoplasmosis, mejorando asi el pronéstico visual de nuestro paciente. Asimismo no hemos

encontrado reacciones adversas a la medicacion.
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ABSCESOS INTRACRANEALES :CUANDO SOSPECHARLOS?

Garcia Alonso L', Lorenzo Firvida C!, Alvarez Demanuel D!, Meijide del Rio F1, Ortiz Pallarés M!
" Pedjatria. CHUV/L,

OBJETIVO:

En la infancia, los abscesos intracraneales son una infeccién poco frecuente pero potencialmente
amenazante para la vida. En la actualidad, esta alta morbi-mortalidad ha disminuido debido al
diagnostico precoz y a la antibioterapia de amplio espectro.

El objetivo de este estudio es revisar esta patologfa en nuestro medio, analizar las caracterfsticas

clinicas de nuestros pacientes, asf como su evolucion.

METODOS:
Estudio retrospectivo, con inclusién de pacientes (0-15 afios) diagnosticados al alta de absceso
cerebral o empiema subdural, durante 5 aflos en nuestro hospital. Analisis de datos clinicos,

exploratorios, radiolégicos, microbiolégicos y evolutivos de dichos pacientes.

RESULTADOS:

Se obtienen cinco pacientes con edades comprendidas entre 1 mes - 12 afios, y predominio
masculino (ratio 4:1).

Clinicamente la triada clasica (fiebre, cefalea y focalidad neurolégica) no se ha presentado en ninguno
de nuestros pacientes. Tres casos debutan con cefalea, dos de los cuales asociaron fiebre. La
sintomatologfa neurolégica con alteracién de conciencia y crisis comicial se manifiesta en dos casos.
Como factor predisponente se encuentra una cardiopatia congénita (atresia pulmonar y
comunicacién intraventricular) en un paciente. Las infecciones desencadenantes observadas son:
sinusitis en dos casos, uno de ellos con fractura de la crista galli, originada en un traumatismo previo;
una infeccién periodontal en un caso; y en los otros dos el absceso como complicacién de una
meningoencefalitis.

Se ha realizado TAC y/o RM al diagnéstico, siendo la localizacién frontal o patietal en todos. Cabe
destacar la escasa rentabilidad de las pruebas analiticas en nuestra serie, no evidenciandose elevacion
de reactantes de fase aguda.

Se ha aislado el germen causal en 4/5: Streptococcus anginosus (paciente con foco odontégeno);
etiologfa neumocécica (dos pacientes con meningoencefalitis), y el Haemophilus influenza (uno de
los pacientes con sinusitis).

El tratamiento inicial ha sido la triple antibioticoterapia (cefalosporina 3* generacién, vancomicina y
metronidazol), empledndose profilaxis anticomicial con fenitoina y corticoterapia en todos los
pacientes. Se ha realizado drenaje en tres casos, precisando uno de ellos cirugfa posterior.

La evolucién neurolégica fue satisfactoria, tan sélo un paciente ha desarrollado epilepsia y retraso
psicomotor.

CONCLUSIONES:
- Los abscesos intracraneales pueden manifestarse con una sintomatologia inespecifica en la edad

pediatrica.
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- Los antecedendes de factotes predisponentes y/o infecciones de ORL pueden ayudar a establecer
la sospecha diagnostica.

- Las pruebas de imagen son fundamentales para el diagnéstico, siendo de eleccion la RM siempre
que realizarse precozmente.

- Una amplia cobertura antibitica es necesatia en estos casos, precisando en ocasiones tratamiento

quirdrgico.

PERDIDA DE VISION TRAS AGRESION, HALLAZGOS: A PROPOSITO DE UN CASO

Rial Hermida L!, Fernandez Pereira L, Cabezas Lopez C!, Germil Ares I N, Santos Tapia M!,
Carballeira Gonzalez I', Torrado Choucifio Al, Fernandez Prieto J R!
" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ferrol.

PRESENTACION:

La Neurofibromatosis tipo I o Enfermedad de Von Recklinghausen es el trastorno neurocutineo
mas frecuente. Presenta una herencia autosémica dominante, con una prevalencia de 1/3000 nacidos
vivos, afectando por igual a ambos sexos. El diagnéstico se basa en la presencia de criterios clinicos
como las manchas “café con leche”, neurofibromas cutaneos, efélides axilares e inguinales, nédulos
de Lisch en iris, displasia 6sea y un familiar de primer grado afecto.

Ademas de alteraciones cutaneas, la principal alteracién organica la constituyen las tumoraciones que
afectan a estructuras intra o extracraneales. Los tumores intracraneales se observan principalmente

durante la infancia y presentan una naturaleza generalmente benigna.

CASO CLINICO:

Se presenta el caso de un varén de 14 afios afecto de Neurofibromatosis tipo 1 que acude a Servicio
de Urgencias tras agresion, con pérdida de vision en ojo izquierdo y epistaxis.

Como antecedentes familiares del paciente, la abuela materna, dos tios maternos y la madre
presentaban Neurofibromatosis tipo I confirmada clinicamente. Habia sido seguido en las consultas
de Neuropediatria hasta los 9 aflos, edad a la que dejé de acudir a controles. Clinicamente presentaba
multiples manchas café con leche en cuello, tronco y extremidades (en nalga, abdomen, costado y
brazo izquierdo algunas mayores de 3 cm de didmetro), efélides axilares e inguinales, un pequefio
neurofibroma en regién abdominal y nédulos de Lisch en iris de ambos ojos, confirmados mediante
lampara de hendidura.

Se realiza TAC cerebral urgente en el contexto de contusién en ojo izquierdo con pérdida de vision y
hematoma periorbitario, localizandose lesién nodular hipodensa en ldmina cuadrigémina derecha. Se
solicita estudio con RMN que confirma la existencia de lesién sin datos de comportamiento agresivo,

correspondientes como primera sospecha diagnostica a Hamartoma.
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CONCLUSIONES:

En los pacientes con Neurofibromatosis tipo I los tumores de tronco cerebral son los mas frecuentes
de la fosa posterior y los segundos con mayor incidencia entre los del SNC.

La mayoria de estos tumores presentan una naturaleza histologica benigna y en pocas ocasiones hay
que actuar con urgencia, por lo que se puede adoptar actitud expectante.

Es necesario un seguimiento regular tanto clinico como de imagen para determinar la evolucién de la
enfermedad. El estudio mediante RMN, es una herramienta elemental para un correcto diagnostico y

seguimiento.

REVISION DE CASOS DE ADENITIS CERVICAL EN PEDIATRIA

Rial Hermida L, Germil Ares I N, Fernandez Pereira L!, Cabezas Lépez Cl, Santos Tapia M!,
Garcia Fernandez M E!, Garcfa Villar A I!, Fernandez Prieto ] R!
" Pediatria. Complejo Hospitalario Universitario de Ferrol.

OBJETIVO
Las adenopatias son frecuentes en pediatria, siendo la regién cervical su localizaciéon mas prevalente.
El propésito de este estudio es revisar la casuistica de los nifios ingresados con adenitis cervical.

METODOS
Se realiza un estudio retrospectivo del periodo entre los afios 2010-2014, incluyendo 20 pacientes
ingresados con adenitis cervical, analizandose las caracteristicas epidemiolégicas, clinicas y estudios

realizados para establecer el diagnéstico.

RESULTADOS

Se incluyeron 20 pacientes: 11 (55%) del sexo femenino y 9 (45%) masculino, con rango de edad de
1 mes- 15 afios y una media de 3,8 afios. Un 70% eran nacidos a término, que habfan recibido
lactancia materna (55%) y todos estaban correctamente vacunados. Como antecedentes familiares
destacables, dos de ellos presentaban contactos con tuberculosis y un paciente era enfermo de SIDA
(hijo de padres afectos).

Los ingresos anuales no presentaron preferencia estacional. El tiempo de evolucién oscilé de 1-21
dfas (media de 5,8 dias), con una media de ingreso de 6,8 dias (rango 2-17 dias). Un 35% habian
recibido antibioterapia previa con mala evolucion.

El 70% de los pacientes presentaba una adenopatia cervical unilateral (30% bilateral), predominando
como sintomas acompafiantes la fiebre o clinica digestiva (60%), signos de inflamacién local (50%),
decaimiento (25%) y sintomas respiratorios (20%).

Un 40% presentaron leucocitosis y 70% elevacién de reactantes. Las serologfas resultaron positivas
para Toxoplasma !, Mycoplasma 2> y VIH !; con 2 hemocultivos positivos para SGB, un frotis
faringeo para S.pyogenes y 2 cultivos de absceso positivos para S.aureus.
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Los Mantoux realizados tesultaron negativos, y en una de las Rx de térax se identificé una masa
mediastinica correspondiente con linfoma. Las ecografias cervicales no presentaron datos de
malignidad.

La etiologfa mas frecuente result6 ser la bacteriana en 13 de los casos (65%), seguida de la causa
inmunoldgica en 4 (20%), siendo la toxoplasmosis, la adenitis virica, y la etiologfa maligna los menos
frecuentes con un caso cada una.

El tratamiento en un 75% de los casos fue antibioterapia y antiinflamatorios. Un 20% se trataban de

pacientes con adenitis de causa inmunoldgica que se trat6 con corticoterapia.

CONCLUSIONES

Las adenopatias cervicales son habituales en la etapa preescolar, siendo mas prevalente la forma
infecciosa aguda localizada, aunque debemos considerar etiologfas menos frecuentes.

Una historia clinica y exploracién fisica completa nos permiten habitualmente establecer el
diagnostico, si bien en aquellos pacientes con signos de alarma, afectacion del estado general o mala
evolucion, deberfamos plantearnos otros estudios diagnésticos, incluyendo la posibilidad de PAAF o
biopsia.

HOSPITALIZACIONES POR VARICELA EN EL SERVICIO DE PEDIATRIA DEL
HOSPITAL TERESA HERRERA EN LOS ULTIMOS 5 ANOS

Viazquez Gémez L1, Verde de la Torre M!, Alvarifio Castro A !, Castro Aguiar S, Prado Carro A M,
Pardo Vazquez ] J !
" Pediatria. Hospital Teresa Herrera.

OBJETIVO

La varicela es una enfermedad muy frecuente causada por el virus varicela-zoster. Aunque suele ser
una enfermedad benigna y autolimitada, en un ndmero no despreciable de pacientes pueden
presentarse complicaciones. El objetivo de este estudio es describir las caracteristicas clinicas y
epidemioldgicas de los pacientes hospitalizados por varicela en nuestro centro, asi como sus
complicaciones.

METODOS

Estudio descriptivo retrospectivo de los ingresos por varicela en el servicio de Pediatria entre enero
del 2010 y junio del 2014 en el Hospital Teresa Herrera. Se excluy6 a pacientes diagnosticados de
varicela hospitalizados por otro motivo y a 2 neonatos que habfan recibido la inmunoglobulina

especifica profilactica previo al desarrollo de la enfermedad.

RESULTADOS
Durante el periodo estudiado 35 nifios ingresaron con el diagnéstico de varicela, de los cuales el 77%
presenté alguna complicacion. La edad media al ingreso fue de 2,8 afios, sin objetivarse diferencias
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significativas en cuanto al sexo (varones: 57%). La incidencia de hospitalizaciéon por varicela fue de
11,4 casos por cada 100.000 nifios-afio. Las complicaciones fueron mas frecuentes en menores de 4
afios y las mas habituales aquellas asociadas a piel y partes blandas (43%). Del total de ingresos el
11% requiri6 en algin momento traslado a la Unidad de Cuidados Intensivos. La estancia media fue

de 5,6 dias y no se registré ningun fallecimiento.

CONCLUSIONES

La varicela es una enfermedad con una morbilidad importante. Los resultados obtenidos en este
estudio son similares a los encontrados en la bibliograffa mas reciente.

La vacuna actual de la varicela se comercializé en el 2006 para uso en poblacién infantil sana (a partir
de los 12 meses de edad) y en adolescentes y adultos susceptibles. Los estudios han demostrado que
la vacuna es muy efectiva, sobre todo para prevenir la varicela de intensidad moderada y grave. En el
ultimo calendario vacunal aprobado por el Sistema Nacional de Salud la pauta de vacunacion
consiste en 2 dosis a partir de los 12 afios en personas susceptibles. Esta pauta difiere de la
recomendada por Comité Asesor de Vacunas, que aconseja una primera dosis a los 12 meses y una
segunda dosis a los 2-3 afios. Aunque la pauta vigente puede evitar la mayor parte de las formas
graves que se producen a partir de los 12 afios, no previene la mayorfa de las complicaciones y

hospitalizaciones que, en nimeros absolutos, son més frecuentes durante la primera infancia.

PITIRIASIS LIQUENOIDE Y VARIOLIFORME AGUDA.

Battikhi Precedo N, Almuifia Simén C M!, Garcia Monje M J', Rendo Vazquez Al
" Pediatria. Hospital Universitario Lucus Angusts.

PRESENTACION

La Pitiriasis liquenoide y varioliforme aguda (PLVA) o Enfermedad de Mucha- Haberman es un
trastorno inflamatorio cutaneo infrecuente, de causa desconocida, probablemente desencadenado
por mecanismos inmunolégicos. Se caracteriza por el rapido desarrollo de un exantema polimorfo
(maculas, papulas, vesiculas y lesiones necréticas) en brotes, de predominio en tronco y pliegues de

extremidades, generalmente en adultos jévenes y nifios.

CASO CLINICO:

Nifio de 13 afios, sano y correctamente vacunado (varicela pasada) remitido por su pediatra para
descartar vasculitis por cuadro de 1 mes de evolucién, iniciado tras un dfa en el campo, de lesiones
cutdneas levemente pruriginosas que comienzan en tronco con posterior extension a extremidades.
Indicios de hematuria en TRO. Afebril durante el cuadro, niega otra clinica sistémica (astenia,
anorexia, pérdida de peso, dolor abdominal o testicular, artralgias o mialgias...).

En la exploracion fisica destaca exantema maculo- papulo eritematoso, con lesiones costrosas y
lesiones hiperpigmentadas residuales por toda la superficie corporal, asi como alguna lesién aftosa en
cavidad oral.
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Se  solicita hemograma, bioquimica con PCR y VSG, proteinograma, b2 microglobulina,
inmunoglobulinas y complemento, crioglobulinas, ANA, con resultados normales. Se amplian
serologfas, negativas salvo anticuerpos residuales a parvovirus y se recoge muestra de exudado
faringeo, negativo. En analisis de orina se objetivan indicios de hemoglobina, y se descarta sangre

oculta en heces.

Ante la sospecha clinica de pititiriasis liquenoide, se contacta con dermatologfa, que indica biopsia
para estudio anatomopatoldgico. Microscdpicamente se observa ulceracion, ligera acantosis irregular
con ocasionales queratinocitos necroticos, exocitosis linfocitica e hiperqueratosis con orto y
paraqueratosis. Inmunofluorescencia negativa. Compatibles con PLVA.

Inicialmente se indica tratamiento sintomatico con antihistaminico oral e hidrataciéon cutinea.
Continua seguimiento en C. Externas de Dermatologia, refiriendo algin brote ocasional, con
persistencia de lesiones a las 7 semanas de iniciado cuadro, por lo que se pauta corticoide tépico y

helioterapia.

CONCLUSIONES:

La PLVA es una dermatosis a considerar ante este tipo casos, siendo la exploracion fisica y la
evolucién aspectos claves para su sospecha, y precisando la biopsia cutinea para su diagnostico. No
se conoce tratamiento especifico, y generalmente se autorresuelve en un tiempo variable (meses-
afios) tras varios brotes, aceptindose como posibles opciones terapéuticas tanto la actitud expectante
con tratamiento sintomatico (antihistaminicos, corticoides) como otras medidas farmacolégicas
(antibioterapia, IS) o fototerapia. A pesar de considerarse un cuadro benigno, se han desctito casos
que evolucionan a pitirisis liquenoide ulceronecrética hiperaguda (PLUH), potencialmente mortal, asi

como a linfomas cutaneos, por lo que es importante su seguimiento evolutivo.

ERUPCION VARICELIFORME DE KAPOSI. A PROPOSITO DE DOS CASOS.

Ferrero Diaz Al, Garcia Monje M J', Rendo Vazquez Al, Battikhi Precedo N, Calvifio Costa C!,
Viazquez Lopez E!
" Pediatria. Hospital 1ucns Augusti.

El eczema herpeticum o Erupcién variceliforme de Kaposi (EVK) es una infeccién cutdnea
diseminada causada principalmente por el virus Herpes simple tipo 1, en pacientes con
enfermedades que afectan la integridad de la piel, fundamentalmente la dermatitis atépica (DA). Su
importancia radica en ser una de las pocas urgencias dermatoldgicas que existen y que debemos
reconocer para instaurar un tratamiento precoz.

Caso 1. Lactante de 8 meses con antecedentes de alergia a proteinas de leche de vaca, al huevo y DA,
diagnosticado de impétigo las 24 horas previas, acude a urgencias por mas lesiones de tipo vesiculo-
costroso y fiebre. Destaca xerosis cutanea generalizada, y lesiones en fase costrosa, alguna vesicular,
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en tronco y miembros, con tendencia a la agrupacién. En cara lesiones peribucales con mayor
predominio de costra, que impresiona de melicérica a nivel labial. Se ingresa y se instaura tratamiento
con Aciclovir IV, y con amoxicilina clavulanico IV, la fiebre desaparece a las 72 horas y mejoran las
lesiones cutaneas. El estudio de PCR de vesicula cutanea resulté positivo VHS-1.

Dos semanas mas tarde le aparecen nuevas vesiculas tratindose con aciclovir oral de forma
ambulatoria, con adecuada respuesta al tratamiento. 7 dias tras finalizar el tratamiento acude a
urgencias por exantema que se extiende por el tronco. Estudio de PCR de frotis faringeo positivo a
Enterovirus, diagnosticindose de sobreinfeccion.

Caso 2. Nifia de 6 afios, vacunada de varicela, con DA y asma alérgica a tratamiento con
inmunoterapia. Valorada 48 horas antes por fiebre y odinofagia y diagnosticada de faringitis virica;
acude por lesiones vesiculo-costrosas de 24 horas de evolucién. En la exploracion xerosis cutanea
generalizada, lesiones vesiculosas en zona peribucal, eritema-vesiculosas en fase de costra en flexuras
de brazos, piernas, muslo y tronco. Ingresa y se inicia tratamiento con aciclovir IV y con amoxicilina
clavulanico IV, presentando buena evolucién. Esta nifia 18 dias mas tarde reingresa por cuadro de
fiebre y odinofagia, asf como aparicion de lesiones eritemato-vesiculosas pruriginosas y dolorosas, en
huecos popliteos y flexuras de brazos. Cultivo del exudado de lesiones: S. pydgenes. Se diagnostica
de EVK sobreinfectado.

DISCUSION.

El EVK es una complicacion de la dermatitis atopica, una enfermedad cutanea frecuente en nuestro
medio. El diagndstico inicial es clinico, debiendo instaurarse el tratamiento de forma precoz, sin
esperar a la confirmacién del mismo. Un tratamiento rapido y adecuado suele acompafiarse de una

evolucion favorable, aunque las recidivas y la sobreinfeccion son complicaciones frecuentes a vigilar.

ALTERNATIVAS TERAPEUTICAS EN EL PERIODO NEONATAL PARA LA
ATRESIA DE ESOFAGO ULTRA-LONG-GAP

Seoane Rodriguez M!, Muinelo Segade A!, Curros Mata N2, Herrera Goicoechea A3, Avila Alvarez
A4

" Residente Pediatria. Hospital Teresa Herrera. ° Residente Cirngia Pediatrica. Hospital Teresa Herrera.
Residente de Pediatria. Hospital Teresa Herrera. * Adjunto Unidad Neonatologia. Hospital Teresa Herrera.

PRESENTACION

La atresia de eséfago es la interrupcion de la luz con o sin comunicaciéon con la via aérea. Afecta
1/4000 neonatos.

La anastomosis termino-terminal al nacimiento es la pauta terapéutica habitualen ocasiones la
distancia entre los extremos esofdgicos impide la reparacién.Un 5% de casos tiene una separacion
entre cabos >3 vértebras,que se denomina atresia esofagica long-gap,y en torno al 1%,la distancia
entre cabos es >5 vértebras,denominandose atresia esofagica ultra-long-gap.FExiste controversia
sobre el manejo de eleccion en estos pacientes.
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Presentamos dos casos de atresia esofagica ultra-long-gap y describimos su manejo.

CASOS CLINICOS

-Recién nacida con sospecha prenatal de atresia esofagica,peso nacimiento 2300g.Se confirma
radiolégicamente el diagnostico,observando cabo distal infradiafragmatico y ausencia aire en
estomago.Intervenida en primeras horas,presenta atresia tipo I con gran distancia entre
cabos(8cm)que imposibilita la anastomosis primaria.Se realiza gastrostomia para asegurar
nutricion,manteniéndose aspiraciéon esofagica continua.A los 3 meses(4000 g),se realiza sustitucion
esofagica mediante coloplastia retroesternal. Evolucién favorable,actualmente realiza tomas alternas
con adecuada deglucién y recibe nutricién enteral continua nocturna,buena ganancia ponderal.
-Neonato varén,segundo gemelo,con sospecha prenatal de atresia esofdgica,peso nacimiento
2145g.En exploracion fisica presenta microtia derecha,agenesia pabellén  izquierdo,hipoplasia
mandibular,micropene y arteria umbilical unica.Confirmacién radiolégica de atresia con
fistula,ademas  observan  malformaciones  costo-vertebrales.En  ecocardiograma  presenta
comunicaciéon  interventricular.Hallazgos ~ fisicos y  radiolégicos ~ compatibles  con
Sd.Goldenhar.Intervenido en primeras horas,observando atresia esofagica tipo III con distancia
entre cabos >5cm que imposibilita anastomosis primaria,se cierra fistula. Nueva intervencion a los
26 dias,dada la imposibilidad de anastomosis, y la cardiopatia de base subsidiaria de nuevas
intervenciones,se realiza cirugfa paliativa,consistente en esofagostomia cervical y gastrostomia que
mantiene en la actualidad y asegura buen avance ponderal.Por su enfermedad de base presenta

retraso psicomotor e hipertension pulmonar.

CONCLUSIONES

Los pacientes con atresia long-gap representan un reto y son motivo de controversia.Descartada la
posibilidad de anastomosis primaria,e intentando conservar el eséfago,se han descrito maltiples
técnicas basandose en el potencial crecimiento del es6fago,como anastomosis diferida y diferentes
modalidades de tracciéon mecanica.El reemplazo esofagico por tejido gastrico o intestinal es la dltima
opcién.La experiencia del cirujano,el peso del pacienteel tipo de atresia y presencia de otras
malformaciones influyen decisivamente en la actitud.

En nuestro primer caso, la gran distancia entre cabos, con el extremo distal infradiafragmatico,
impedia conservar el eséfago nativo,pero permitié realizar una coloplastia diferida sin
complicaciones.En el segundo caso,la presencia de una cardiopatia que requeria cirugfa cardiaca via
esternotomfa media contraindicé la sustitucién esofdgica en ese momento, optindose por una

solucién paliativa.
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FORMAS ATIPICAS DE PRESENTACION DEL HEMANGIOENDOTELIOMA
KAPOSIFORME

Rodriguez Ruiz M!, Gémez Tellado M!, Curros Mata N', Marco Martin C!, del Pozo Losada J?2,
Dargallo Carbonel T?, Pais Pifieiro E!, Somoza Argibay 1!, Garcia Gonzalez M!, Caramés Bouzan J',
Alas A3, Munéz G3, Vela Nieto D!

" Cirngia Pedidtrica. Complexo Hospitalario Universitario A Corusia. > Dermatologia. Complexo Hospitalario
Universitario A Cormiia. ’ Pediatria. Complexo Hospitalario Universitario A Corusia.

El hemangioendotelioma kaposiforme es un tumor vascular, localmente agresivo. Afecta a la piel y
tejidos blandos en las extremidades, y mas raramente en retroperitoneo o mediastino. Si el tumor no
presenta afectacion cutinea, supone un reto para el diagnostico. El 70% de los pacientes va a
desarrollar fenémeno de Kasabach Merritt, una complicacién potencialmente mortal caracterizada
por profunda trombocitomenia con consumo de fibrinégeno y de otros factores de coagulacion.
Presentamos 3 casos clinicos con forma de presentaciéon poco habitual, por su localizacién atipica o
su ausencia de afectacion cutdnea.

CASO 1: Varén de 5 meses con fractura cubital proximal, impotencia funcional y dolor que persiste
en el tiempo y que comienza con aumento del volumen del brazo. No se aprecia lesiéon en la piel.
RM: Infiltracién en la musculatura del brazo y antebrazo Biopsia: hemangioendotelioma
kaposiforme. Tras 12 sesiones de Vincristina presenta movilidad completa de la extremidad y han
remitido las lesiones en las pruebas de imagen. No desarrollé fenémeno de Kasabach-Merritt

CASO 2: Lactante con masa a nivel costo-lumbar izquierda no presente al nacimiento. Sin
enrojecimiento, coloracion ni aspecto petequial. Plaquetopenia RM: masa itregular y mal definida que
infiltra musculatura paravertebral y pared abdominal que desplaza r1ifién izquierdo. Biopsia:
hemangioendotelioma kaposiforme. La plaquetopenia va en aumento, se instaura tratamiento con
doble antiagregacion, con mejorfa significativa del recuento plaquetario; y con vincristina
consiguiendo disminucién de la lesién. Actualmente asintomatico y sin objetivar lesién en las
pruebas de imagen.

CASO 3: Varén que a los 6 meses de vida comienza con torticolis izquierda sin mejoria con
fisioterapia. A los 9 meses aparece aumento laterocervical izquierdo.RM: masa laterocervical
izquierda que comprime y practicamente colapsa la via aérea. Biopsia: hemangioendotelioma
kaposiforme. El paciente desarrolla dificultad respiratoria progresiva que precisa de intubacion
orotraqueal y colocacién de canula de traqueostomia. Asocia plaquetopenia (6000 plaquetas), que se
normalizan tras el inicio del tratamiento con vincristina, aspirina y ticlopidina. La administracién de
vincristina produce disminucién del tamafio tumoral y mejoria en la ventilacién. Actualmente ha
recibido 21 ciclos de quimioterapia, presentando en la resonancia de control, desaparicion parcial de

la masa tumoral.

CONCLUSIONES:

El HEK es un tumor vascular poco frecuente, con afectacién cutinea en el 90%. Si la piel no esta
afectada, su variabilidad supone una dificultad afiadida al diagndstico, siendo importante sospechar
este tipo de lesion si el paciente asocia trombocitopenia y coagulopatia de consumo, debido a la
gravedad del fenémeno de Kasabach-Merritt.
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ENFISEMA CERVICO FACIAL: UNA PRACTICA FRECUENTE, UN HALLAZGO
INESPERADO

Carnicero Iglesisas A!, Camino Batreiro I!, Busto Cuifias M!, Couceiro Gianzo | A!
" Pediatria. Hospital Provincial Pontevedra.

INTRODUCCION

El enfisema cérvico facial consiste en la entrada de aire en los tejidos subcutineos o submucosos
con la consiguiente distensién de partes blandas. LLa mayor parte de los casos son consecuencia de
complicaciones en procedimientos dentales, traumatismos craneoencefalicos con fractura 6sea y
cirugfas de cabeza y cuello. El diagnéstico es clinico, la crepitacion es patognomoénica de enfisema,
aunque puede no existir, dificultando el diagnéstico. Por ello debemos confirmarlo mediante
prucbas de imagen que demuestren la presencia de aire. La evolucion es satisfactoria,

reabsorbiéndose de manera espontinea en 5-10 dias

CASO CLINICO

Varén de 12 afios de edad sin antecedentes de interés, que presenta tumefaccién crepitante no
dolorosa a la presion en facies y cuero cabelludo con extensién a regioén cervical. El paciente se
encuentra asintomatico y con excelente estado general.

Se solicitan pruebas de imagen (Radiograffas de térax y craneo) que confirman la presencia de un
enfisema supraclavicular sin objetivar causa/origen del mismo. Interrogamos en profundidad al
paciente sobre traumatismos, cirugfas maxilofaciales y procedimientos odontolégicos previos que
arrojen luz sobre la etiologfa. Finalmente se descubtre que el enfisema fue desencadenado tras una
maniobra de Valsalva cuando el paciente trat6 de inflar un pequefio globo durante 30 minutos .
Decidimos hospitalizar al paciente en nuestro servicio para observar y vigilar de posibles
complicaciones. El enfisema se reabsorbié por completo a los 2 dfas sin incidencias.

CONCLUSIONES

El enfisema cérvico facial es una entidad benigna y autolimitada, aunque causa importante alarma en
los pacientes. Debemos reconocer sus sintomas y signos principales para instaurar un diagnostico
precoz, ya que las complicaciones (aunque raras) son potencialmente graves, como serfan el
compromiso de la via respiratoria, embolismo o infeccion.

En el diagnéstico diferencial debemos descartar angioedema, hematoma, celulitis subcutanea, fascitis
necrotizante y reaccién anafildctica. Este caso, pretende poner de manifiesto, una vez mis, la
relevancia de una correcta historia clinica con una detallada anamnesis que incluya los factores

precipitantes ya mencionados.

BIBLIOGRAFIA

1.Olaciregui Echenique I, et al. Enfisema subcutineo y neumomediastino tras extraccion dental. An
Pediatr (Batc). 2013.

2. Ovalle B, Arce J. Neumomediastino espontaneo: enfisema retrofaringeo, forma de presentacion
no habitual. Rev Chil Radiol. 2005;11:116-21.
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ULCERA DE LIPSCHUTZ

Varela Rey V!, Curros Novo C!
" Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de Santiago de Compostela.

La dlcera de Lipschiitz es una forma poco comun de tdlcera genital caracterizada por el rapido
crecimiento de una o varias lesiones ulcerosas dolorosas, profundas y simétricas en vulva de niflas o
adolescentes sexualmente inactivas e inmunocompetentes. Se ha visto asociada a la primoinfeccion
por virus Epstein-Barr, Citomegalovirus o Micoplasma, aunque en la mayoria de los casos la etiologfa
es indeterminada.

CASO CLINICO

Paciente de 3 meses sin antecedentes obstétrico-personales de interés salvo hemivértebra en L2 y
mal progreso ponderal, que acude al S. de Urgencias al constatar lesién ulcerosa con borde violaceo y
centro necrético en labio mayor izquierdo de aparicion aguda. Presenta también fistula rectovaginal
con salida de heces liquidas, verdosas y explosivas a través del trayecto fistuloso que comunica con
vagina. Se realiza hemograma donde se aprecia leucocitosis con predominio linfocitico, VSG 22 mm
1* hora, PCR 2.046 mg/dL y PCT< 0.5 ng/mL. Las serologias fueron negativas para Rubéola,
Toxoplasma, Virus de Epstein-Barr (VEB), Treponema pallidum y virus Herpes simple (VHS). Se
detecté IgM CMV positiva con PCR en orina y sangre también positivas, las cuales se negativizaron
8 dias mds tarde. PCR de CMV en LCR negativa. Coprocultivos, urocultivos y cultivos bacterianos y
fungicos de las lesiones negativos. El estudio de la inmunidad fue normal, asi como ANCA, ASCA,
FR y Anti-DNA negativos. Se decide realizar biopsia de la tdlcera en la que se aprecien cambios
regenerativos del epitelio escamoso. Ante el juicio clinico de enterocolitis por CMV y tlcera de
Lipschttz se inicia tratamiento dietético con férmula elemental, antibioterapia con Clindamicina y
Cefotaxima y realizacion de colostomia. Tras 2 semanas se observa mejoria de la ulceracion local con
disposicién en espejo en labio derecho con buena evolucién clinica y progresion ponderal. Un mes
después del alta realiza RNM pélvica en la que no hay evidencia de fistula rectovaginal y en una

nueva revision se aprecia cicatrizacion completa de la tlcera.

CONCLUSION

La ulcera de Lipschiitz es un proceso autolimitado con curacién, habitualmente sin cicatriz a las 2-6
semanas. Es siempre un diagnéstico de exclusion basado en la clinica, la exploracion fisica y estudios
analiticos con el fin de poder descartar otras causas de ulceras genitales como la enfermedad de
Behget, la enfermedad inflamatoria intesinal, enfermedades de transmision sexual o la enfermedad

ampollosa autoinmune.
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HERNIA ABDOMINAL INTERNA: CAUSA POCO FRECUENTE DE OBSTRUCCION
INTESTINAL EN NEONATOS.

Curros Mata N 1, Somoza Argibay I 1, Gémez Tellado M !, Rodriguez Ruiz M !, Marco Martin C 1,
Garcia Gonzalez M !, Caramés Bouzan ]!, Dargallo Carbonell T, Pais Pifieiro E!, Vela Nieto D 1,
Avila Alvarez A2

" Cirngia Pedidtrica. Hospital Teresa Herrera A Corwiia. ° Pediatria. Hospital Teresa Herrera A Corusia.

PRESENTACION

Las hernias internas consisten en la protrusién de una viscera, generalmente intestino delgado, a
través de un orificio en la cavidad abdominal. Son causa poco frecuente de obstruccion intestinal,
sobre todo en la edad pediatrica. Existen diferentes tipos segin su localizacion, siendo las hernias
transmesentéricas las hernias internas mas frecuentes en neonatos. Consisten en la herniaciéon de un
asa intestinal a través de un defecto en el mesenterio, mis frecuentemente en el mesentetio del ileon
terminal.

La patogénesis es desconocida, pudiendo estar causadas por un fenémeno isquémico o tener un
origen genético por estar asociada con otras enfermedades como la fibrosis quistica y la enfermedad
de Hirschsprung.

Presentan una clinica muy inespecifica causada por la obstruccién intestinal, por lo que el diagnédstico
raramente se realiza preoperatoriamente.

El tratamiento dependera si el intestino es viable, se realizara simplemente reducciéon manual, pero
en caso de existir sufrimiento intestinal puede requerir reseccion intestinal.

Caso clinico

Recién nacida a término que a las 48 horas de vida presenta distension abdominal, ausencia de
eliminacién de meconio, abdomen distendido y doloroso. La analitica muestra 22.000 leucocitos con
neutrofilia, PCR positiva y distension de asas intestinales en las pruebas de imagen. En enema opaco
no se aprecian datos indicativos de enfermedad de Hirschsprung.

Se decide laparotomia exploradora urgente donde se observa un asa de yeyuno volvulada y herniada
a través de un defecto de 3 cm en el mesenterio del ileon distal, con gran distension del asa proximal
a la herniacién. Se realiza desvolvulacion y se cierra el defecto.

Debido a la mala evolucién postoperatoria requirié dos nuevas cirugfas en las que se realizaron
reseccion del asa proximal dilatada, ileostomia y biopsias intestinales que confirmaron la Enfermedad
de Hirschsprung.

Conclusion

Las hernias transmesentéricas son poco frecuentes, con dificil diagnéstico clinico/radiolégico, con
posibles complicaciones fatales, por lo que en los pacientes con sospecha de hernia interna se debe
indicar laparotomia exploradora urgente. Tras este caso podemos concluir ademas, que se deben
realizar biopsias intestinales debido a la asociacion de hernia interna con Enfermedad de

Hirschsprung.
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TUMOR INFLAMATORIO MIOFIBROBLASTICO DUODENAL: UNA RARA CAUSA
DE SANGRADO INTESTINAL MASIVO

Garcia Gonzalez M!, Marco Martin C?, Vela Nieto D?, Dargallo Carbonell T?, Caramés Bouzan J?
" Cirngia pedidtrica. CHUAC. ? Cirugia Pedidtrica. CHUAC.

PRESENTACION: Los tumores miofibroblasticos inflamatorios incluyen un amplio espectro de
lesiones con alto indice de recidiva local y muy infrecuentemente cursan con metastasis a distancia.
Son tumores raros cuya localizacién mas habitual es el pulmén. Su localizacién digestiva es rara y
excepcional su localizaciéon duodenal. La exéresis quirurgica con margenes libres constituye el

tratamiento de eleccién.

CASO CLINICO: Paciente de 14 afios que refiere astenia de una semana de evolucién, dolor
epigastrico y deposiciones oscuras en las ultimas 3 semanas. Destaca palidez cutaineo mucosa y tinte
ictérico subconjuntival. En el control analitico presenta Hb de 4gt/dl. Se realiza ecografia y TAC
abdominal identificindose masa redondeada dependiente del duodeno o paraduodenal con aspecto
de diana pudiendo corresponderse a invaginacion ileoileal con contenido tumoral o diverticular, o
incluyendo en el diagndstico diferencial quiste de duplicacién entérico.

Se realiza laparotomia exploradora urgente que muestra tumoracioén intraduodenal a nivel de tercera
porcién que emerge de la pared duodenal, de aspecto friable y sangrado profuso. Se realiza exéresis
y anastomosis duodenal terminoterminal.

La AP definitiva enviada a centro de referencia mundial para el estudio de este tipo de lesiones es de
tumor miofibroblastico inflamatorio existiendo tan solo tres casos descritos previamente en la

literatura de localizacion duodenal .

CONCLUSIONES: El tumor miofibroblastico inflamatorio es una entidad extremadamente rara
pero que una vez identificado y tras realizarse una exéresis completa cursa con un excelente
pronéstico. El diagnostico definitivo de estas lesiones es tardio por ello una cirugfa precoz debe ser
mandatoria en estos casos para evitar un retraso diagnéstico que pueda condicionar una actitud
terapéutica tardia y con gran morbilidad.
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CISTOADENOMA SEROSO OVARICO Y TORSION OVARICA CONTRALATERAL
EN UNA MISMA PACIENTE

Marco Martin C !, Curros Mata N1, Rodriguez Ruiz M!, Dargallo Carbonell T!, Garcia Gonzalez M!,
Somoza Argibay I, Pais Pifieiro E 1, Gémez Tellado M!, Caramés Bouzan J!, Vela D !
" Cirngia Pedidtrica. Hospital teresa-Herrera (CHUAC).

OBJETIVO

El cistoadenoma seroso es un tumor derivado del epitelio superficial (celémico), el 75% benignos o
de malignidad limitrofe. LLa mayorfa son no funcionantes y generan clinica por efecto masa. Suelen
aparecer entre los 35 y 65 afios de edad, etapa del climaterio y tan solo un 10 % de los benignos son
bilaterales. Presentamos un caso atipico de una paciente de 11 afios con torsién ovarica derecha y
cistoadenoma seroso izquierdo de 20 cm que requirieron intervencion quirurgica.

MATERIALES Y METODOS

Paciente mujer de 11 afios que refiere dolor abdominal localizado en FII sin otros sintomas
acompafiantes. En la ecograffa abdominal se observan hallazgos compatibles con torsién ovarica. El
tratamiento es quirtrgico realizindose salpingooferectomia izquierda (18/11/2011).

AP: Ovario de 270 gr con quistes foliculares y zonas infartadas en ovario y trompa.

Un afio después acude de nuevo por dolor abdominal localizado en FID de un mes y medio de
evolucién y aumento del petimetro abdominal. (27/11/2012). A la exploracion fisica el abdomen es
globuloso y doloroso en FID y suprapubico

TAC: Gran tumoracién abdominopélvica, quistica con septos finos y pared gruesa que desplaza asas
intestinales. AS: FSH 6, Estradiol 27,, CA-19.9 36.8, CA-15.3 25.1, CA-125 31.0, CEA 1.5,
Alfafetoproteina <1.30

El tratamiento es quirdrgico realizindose la reseccién subtotal de ovario derecho.

AP: Cistoadenoma seroso ovarico derecho con areas de atipia (<10%)

CONCLUSION

Los quistes foliculares son quistes de tipo funcional muy frecuentes en la mujer. Desaparecen
espontaneamente en unos dfas.

El cistoadenoma seroso se trata de un quiste de origen fisiolégico que aumenta
desproporcionadamente y de los cuales la mitad pueden acabar en torsion.

En esta paciente encontramos ambas entidades en un periodo de un afio que requirieron de

intervencién quirurgica.
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EL SINDROME LYNCH EXISTE EN PEDIATRIA. ADENOCARCINOMA DE CIEGO
EN PACIENTE PEDIATRICO. PRESENTACION DEL CASO, PROTOCOLO DE
ACTUACION Y REVISION DE LA BIBLIOGRAFIiA.

Garcia GonzalezC M!, Dargallo Carbonell T', Solar Boga A2 Moreno Alvarez A3
" Cirngia pedidtrica. CHUAC. 7 Pediatrria. CHUAC. ’ Pediatria. CHUAC.

PRESENTACION: El sindrome Lynch es un sindrome familiar que predispone al cancer colorrectal
de debut en la edad adulta, es por ello la excepcionalidad del caso que presentamos que afecta a un
paciente de 12 afios.

CASO CLINICO: Paciente que refiere en los ultimos 2 meses episodios de mareo. Destaca anemia
microcitica y test de sangre oculta en heces positivo.

Entre los antecedentes familiares maternos su abuela present6 neoplasia de colon a los 50 afios, y 6
afios despues neoplasia de endometrio y su tia falleci6 a los 37 afios de carcinoma de colon.

Dados estos antecedentes se realiza colonoscopia que muestra lesion polipoide sesil a nivel de
valvula ileocecal. La biopsia es diagndstica de Adenocarcinoma de ciego.

Tras revision de bibliograffa se realiza colectomia subtotal con anastomosis ileorectal e inicio de

protocolo de seguimiento familiar.

CONCLUSIONES: El diagnostico de adenocarcinoma en un paciente de 12 aflos pone de
manifiesto el problema de despistaje de este tumor ya que las guias recomiendan la realizacién de
COLONOSCOPIA cada 1 o 2 afios comenzando entre los 25-30 afios o 10 afios antes de el familiar
mas joven afectado.

El caso que presentamos y tras el diagnostico de su hermano a la edad de 8 afios constituye el mas
precoz de diagnéstico mutacional y de seguimiento hasta ahora descrito.

Una vez diagnésticado el tumor su manejo terapeutico continua siendo controvertido.

Si bien dado el alto riesgo de cancer metacrénico y similar calidad de vida después de parcial y

subtotal colectomia, es esta ultima por la que optamos en nuestro protocolo de actuacion.
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