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Editorial

Editoriala

EDpITORIAL

Ignacio Diez Lopez

Querido lector y compariero de la Sociedad
Vasco-Navarra de Pediatrfa:

(Faltan médicos? O verdaderamente, ;fal-
tan especialistas?

Estoy seguro que en los tltimos afios has
oido esta cantinela... faltan médicos, faltan
médicos..., pero la reflexién a la que debemos
seguramente llegar es si faltan especialistas. ..
y educacién en salud en la poblacién general.

En los dltimos 15 afios el nimero de facul-
tades ha pasado de 28 a 49 y las plazas han
pasado de 4.343 a 8.347. Ha habido un aumen-
to del 92% de las plazas para estudiar Medi-
cina y, pese a ello, sigue pareciendo que faltan
médicos. En nuestro territorio hay dos facul-
tades ptblicas (una de ellas con cinco sedes o
unidades docentes) y dos facultades privadas.
“El problema de la aparente falta de médicos
no se soluciona aumentando las plazas de
Medicina, no ha servido para solucionar esas
carencias” ha llegado a afirmar el Dr. Pablo
Lara, presidente de la Conferencia Nacional
de Decanos de Medicina. Pero el ambito poli-
tico insiste en esta solucidn, anunciando més
facultades en territorios limitrofes como Ledn,
Burgos y Logrofio para los préximos afios. Un
hecho incuestionable es que deberfa darse un
aumento de plazas MIR estudiando muy bien
qué necesidades a un futuro de 3,5 o 10 afios
se van a producir; y una mejoria clara de las
condiciones laborales de los médicos en la
salud publica, principal motivo por el que los
licenciados espafioles “huyen” del pais. En
paralelo, el ntimero de peticiones de homolo-
gacidn de titulos de licenciatura de personas
extracomunitarias se ha multiplicado. A modo
de ejemplo, este afio el 50% de los nuevos cole-
giados en Catalufia procedian de fuera de la
Unién Europea. Esto supone todo un reto, ya
que se augura volver a tasas de paro reales en
Medicina para el 2035, semejantes a los de los

BoL S Vasco-NAV PEDIATR. 2024; 56: 1-4

Euskal Herriko Pediatria Elkarteko irakurle eta
adiskide maitea:

Medikuak falta dira? Ala espezialistak dira
benetan falta direnak?

Ziur nago azken urteotan sarritan entzun
duzula lelo hau: medikuak falta dira, medikuak falta
dira... Baina, ziur aski, beste bat da egin beharreko
gogoeta: espezialistak falta ote diren eta herritarrei
osasun-hezkuntza falta ote zaien.

Azken 15 urteotan, fakultateak 28tik 49ra hazi
dira, eta plazak, 4.343tik 8.347ra. Horrenbestez,
% 92 handitu dira medikuntza ikasteko
plazak, eta, hala ere, medikuak falta direla
ematen du oraindik. Gure lurraldean
2 fakultate publiko daude —batak 5 egoitza edo
irakaskuntza-unitate ditu—, eta 2 fakultate
pribatu. «Ustezko mediku-faltaren arazoa ez
da konponduko Medikuntzako plaza-kopurua
konponduz; irtenbide horrek ez du gabezia
hori konpontzea lortu», adierazi du Pablo Lara
doktoreak, Medikuntzako Dekanoen Konferentzia
Nazionaleko presidenteak. Baina, politika-arloan,
irtenbide horri eusten diote, eta, iragarri dutenez,
datozen urteetan fakultate gehiago sortuko
dira lurralde mugakideetan, hala nola Lednen,
Burgosen eta Logrofion. Ukaezina da BAME
plaza-kopurua handitu egin beharko litzatekeela,
betiere ondo aztertuta zer-nolako premiak
egongo diren datozen 3, 5 edo 10 urteetan, eta
nabarmen hobetu beharko liratekeela osasun
publikoko medikuen lan-baldintzak, hemengo
lizentziadunek arrazoi horregatik egiten baitute
herrialdetik ihes. Bestalde, biderkatu egin dira
Europar Batasunaz kanpoko pertsonen lizentzia-
tituluak homologatzeko eskaerak. Aurten,
adibidez, Kataluniako elkargokide berrien % 50
Europar Batasunaz kanpotik etorri da. Hori
erronka handia da, martxa honetan 1980ko
hamarkadakoen pareko benetako langabezia-
tasetara itzuliko baikara 2035erako. Eta ezin
dugu ahaztu errealitate horrek kudeatzaileei
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Pediatyia y salud nenlal, :
congbpuyende Juluyey saludables
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Figura 1. Dia P de la
Pediatria 2024.

afios 80 a este ritmo. Sin olvidar el reto de gestion que esta nueva rea-
lidad sirve para los gestores. Pero, jestan nuestros hospitales y centros
de salud preparados para dar docencia a mas MIRes? Tal vez no, ya que
el sistema estd ya tensionado entre la carga asistencial, el incremento
de estudiantes...

Por otro lado, la demanda asistencial se ha disparado tras la
COVID-19, tanto en Atencién Primaria, como en Urgencias, consul-
tas... Cémo es posible que haya menos nifios que en los afios 80 y 90, el
doble de pediatras que antafio y no demos abasto. La salud ha pasado
de ser un estado de bienestar a un bien de consumo en muchos casos,
donde la inmediatez en la atencién de procesos menores es la demanda
habitual, sin olvidar que la Atencién Primaria es la PIEDRA ANGULAR
del sistema y que los hospitales ni pueden ni deben aglutinar todos los
recursos, aunque hay que reconocerles su mayor complejidad asistencial
(ver el articulo original de este niimero de los Dres. Gorrotxategui y Garcia).

e s .
Figura 2. Reunion la Junta Directiva de Ia SVNP. Foto de familia, junta entrante y
saliente. Febrero 2024. Irufia.
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dakarkien kudeaketa-erronka. Baina, prestatuta daude gure ospitaleak eta
osasun-zentroak BAME gehiagori prestakuntza emateko? Agian ez, sistema
dagoeneko tentsionatuta baitago asistentzia-kargaren, ikasle-kopuruaren
gorakadaren eta abarren ondorioz.

Bestalde, asistentzia-eskaria izugarri hazi da COVID-19aren ondoren,
bai lehen mailako arretan, bai larrialdietan eta bai kontsultetan. Nola liteke
1980ko eta 1990eko hamarkadetan baino haur gutxiago egotea, pediatra-kopurua
ordukoa bi halako izatea eta eskaerari ez erantzun ahal izatea? Osasuna, kasu
askotan, ongizate-estatuko parte izatetik kontsumo-ondasun izatera igaro da:
prozesu txikietarako ere berehalako arreta eskatu ohi da. Alabaina, ez dezagun
ahaztu lehen mailako arreta dela sistemaren OINARRIA, eta ospitaleek ezin
dituztela baliabide quztiak bildu —eta ez dituztela bildu behar—, nahiz eta
konplexutasun asistentzial handiagoa izan (ikusi Gorrotxategi eta Garcia
doktoreen artikulu originala zenbaki honetan).

Aipatutako koktel horri baby boom deritzoneko pediatren erretiro-kopuru
izugarria erantsi behar diogu —gqure zentroetan gertatzen ari da dagoeneko—.
Zentzu horretan, zera ulertarazi behar diegu gure agintariei: espezialitate
pediatrikoak, errealitate bat ez ezik, premia bat ere badira, eta erizainak
osasun-sistemako maila bat dira, qure aliatuak eta laguntzaileak; baina, haien
gqaitasunak direla eta, ez dira eta ez dute zertan izan espezialista-eskasiaren eta
ikaragarrizko eskari asistentzialaren konponbidea.

Beste alde batetik, joan den urriaren 8an Pediatriaren Eguna —P Egquna—
izan zen, eta, aurten, arretagunea adingabe asko jasaten ari diren osasun
mentalaren narriatze kezkagarrian jartzeko baliatu nahi izan du Espainiako
Pediatrin Elkarteak (EPEK) efemeridea.

Urtero, urriko aste batean, EPEk gaurkotasun handiko gai batean jartzen
du arreta. Aurten, haur eta gazteen psikiatriako BAME espezialitatearen lehen
urratsekin batera eta COVID-19aren pandemiaren ondorioak oraindik gure
artean ditugula, osasun mentala aukeratu da goiburu gisa. Euskal Herriko
Pediatria Elkarteak (EHPEk), EPEko kide denez gero, bat egin du aldarri
horrekin.

EHPEK beste hauteskunde-prozesu bat burutu du aurten; horren bidez,
Zuzendaritza Batzorde berriak hartu du agintea eta Ainhoa Iceta doktorea
jarri da batzordeburu. Asko eta askotarikoak dira egindako bileretan jorratu
eta eztabaidatu diren gaiak; adibidez, txertoari lotutako erronkak, alderdi

Figura 3. Reunidn ln Junta Directiva de la SVNP. Sesion administrativa. Febrero 2024.
Irufia.
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A este “coctel” se suma el gigantesco ntimero de jubilaciones de
pediatras del llamado baby boom que ya estd aconteciendo en nuestros
centros, el reto de hacer ver a nuestras autoridades que las especialida-
des pediatricas son una realidad y una necesidad; y que el personal de
enfermeria es un eslabon mas del sistema sanitario, nuestros aliados y
colaboradores; pero por sus competencias no son ni deben ser la solucién
a la carencia de especialistas y la brutal demanda asistencial.

Por otro lado de cosas, el pasado 8 de octubre se ha conmemorado el
Dia de la Pediatria, el Dia P, una efeméride que la Asociacién Espafiola
de Pediatria (AEP) quiere aprovechar este afio para poner el foco en la
alarmante situacién de deterioro de la salud mental que estan sufriendo
los menores esparioles.

Cada afio, durante una semana del mes de octubre, Ia AEP pone
el foco en un tema candente. Este afio coincidiendo con el inicio de la
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Figura 5. Premio
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Bilbao.
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Noviembre 2024.
Pamplona.

zientifiko eta asistentzialak, txostenak, bekak, EPEren Madrilgo bileretara
joatea eta abar.

Bi bilera zientifiko egin ditugu, biak ere oso interesgarriak eta biziak, bata
Bilbon —udaberrian— eta bestea Iruiiean —udazkenean—, elkartearen izaera
mistoari eutsiz. Bi bilera zientifikoetan jorratutako gaietako batzuk aurkituko
dituzu zenbaki honetan, berrikuspen tematiko gisa, baita plazaratutako
komunikazioak ere —sari bana irabazi zuten—.

Era berean, EHPEko gure lankide eta bazkideen lan zientifiko originalak
eta ohartarazpen klinikoak bildu ditugu zenbaki honetan, elkartearen gogo
zientifikoaren emaitza baitira.

Ez dut editorial hau amaitu nahi gogoratu gabe, lehenik eta behin, Rubén
Pérez doktorea, qure lankide eta Euskal Herriko Lehen Mailako Pediatria
Elkarteko (EHLMPEko) presidente zena, gaixotasun luze baten ondoren joan
zaiguna, eta, bigarrenik, Valentziako denboralearen biktimak zein aurtengo
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especialidad MIR en Psiquiatrfa Infanto Juvenil y todavia con el lastre
de la pandemia de la COVID-19, se pone la salud mental como epicentro
del lema. La Sociedad Vasco-Navarra de Pediatria, como parte de la
AEP se une a esta proclama.

Alo largo de este afio, la SVNP ha visto culminado otro proceso
electoral con la toma de posesién de su nueva Junta Directiva, y a su
frente nuestra Presidente, la Dra. Ainhoa Iceta. Son muiltiples los temas
ya tratados y discutidos en las diferentes reuniones mantenidas tales
como retos en vacunacion, aspectos cientifico asistenciales, desarrollo
de ponencias, becas, asistencias a Juntas de la AEP en Madrid. ..

Hemos celebrado dos interesantes e intensas reuniones cientificas,
manteniendo el cardcter mixto, en la ciudad de Bilbao en primavera y en
otofio en Pamplona-Irufia. En este ntimero encontrars como revisiones
tematicas algunos de los diferentes temas tratados en las dos reuniones
cientificas, asi como las comunicaciones expuestas, las cuales recibieron
sendos premios.

Este ntimero, asimismo, recoge multiples trabajos originales cien-
tificos y observaciones clinicas de nuestros compafieros y socios de la
SVNFE, como frutos del espiritu cientifico de la misma.

No quiero acabar esta editorial sin un doble recuerdo. En primer
lugar, al compafiero y Presidente de la sociedad hermana AVPAp, Dr.
Ruben Pérez, tras una larga enfermedad y en segundo lugar a las victi-
mas de la DANA de Valencia y las victimas infantiles de las guerras de
este afio, extremo de la inocencia mds injusta.

Por tltimo, agradeceros a todos vosotros la contribucién, lectura
y seguimiento. El Boletin, nuestro Boletin, es cada vez un poco mejor.

Esperando que este ntimero sea de tu agrado, os mando un afec-
tuoso saludo.

Ignacio Diez
Director del Boletin
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gerren ondorioz hildako haurrak, muturreko bidegabekeria horren biktima
errugabeak baitira.

Amaitzeko, zuen ekarpena, irakurketa eta jarraipena eskertu nahi dizkizuet
zuei guztioi. Aldizkaria, gure Aldizkaria, gero eta hobexeagoa da.

Zenbaki hau gustura irakurriko duzulakoan, har ezazu gure agurrik
beroena.

Ignacio Diez
Buletinaren zuzendaria
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Sobre la salud mental
de nuestros menores

Adingabeen osasun mentala
dela eta

A Iceta Lizarraga

Presidenta de la SVNP.
Servicio de Pediatrfa. Hospital Universitario
de Navarra

CARTA AL EDITOR

Ainhoa Iceta

En este dltimo trimestre de 2024 hemos
tenido la mirada puesta en la salud mental
de los nifios, nifias y adolescentes que aten-
demos. De entrada, porque vemos en el dia a
difa, situaciones que hace varias décadas eran
impensables en nuestras consultas y salas de
urgencias. Después, porque nos llega informa-
cién en la misma linea, tal y como recogia el
manifiesto editado desde la Asociacién Espa-
fiola de Pediatria en la conmemoracién del Dia
de la Pediatrfa, que se celebra anualmente el
dia 8 de octubre. Este documento ponia el foco
en la pérdida del bienestar emocional de los
menores. Publicaban el lema: Pediatria y salud
mental. Construyendo futuros saludables, nos
instaba a un abordaje integral y especializado
para un problema de salud que crece de forma
llamativa en nuestras consultas. Afadfan que
el incremento de episodios de ansiedad, depre-
sién, trastornos alimentarios y adicciones, asi
como las conductas auto lesivas y suicidas, exi-
ge una respuesta urgente de los profesionales
sanitarios y de la sociedad.

En otro informe, la Estrategia Estatal de
Derecho de la Infancia y de la Adolescencia
(2023-2030) sefiala que 1 de cada 5 nifios, nifias
y adolescentes de 10 a 19 afios, sufrfa algtin
tipo de problema mental en 2019. Unido a lo
anterior, indica que 22 menores de 15 afios y
316 jovenes de entre 15 y 29 afios se quitaron
la vida en 2021, por lo que consideran la salud
mental “un problema de gran magnitud”.

Hay varias causas que parecen haber dis-
parado estos trastornos mentales. Por un lado,
estd el tema del impacto de la tecnologia en
la adolescencia. En el estudio realizado por
UNICEEF en los afios 2020-2021 a un total de
41.509 adolescentes espafoles de entre 11 y
18 afios, concluyen que el uso globalizado de
la Red implica una serie de riesgos que no
debemos obviar y que quedan retratados en
las preocupantes cifras de sexting, contacto con
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2024ko azken hiruhilekoan, artatzen ditugun
haur eta nerabeen osasun mentalari begiratu
diogu bereziki. Hasteko eta behin, duela hamarkada
batzuk pentsaezinak ziren egoerak ikusten
ditugulako equnez equn gure kontsultetan eta
larrialdietako geletan. Eta, gero, ildo bereko
informazion iristen zaigulako, Pediatria Equna
dela eta —urriaren 8an egiten da— Espainiako
Pediatria Elkarteak argitaratutako manifestuak jaso
duenez. Dokumentu horrek adingabeen ongizate
emozionalaren galeran jarri du arretagunea.
Goiburu honekin argitaratu du gaia: «Pediatria
eta osasun mentala. Etorkizun osasungarriak
eraikitzen». Horrela, gure kontsultetan gero eta
ohikoagoa eta deigarriagoa den osasun-arazo
horri modu integral eta espezializatuan heltzeko
eskatzen digu argitalpenak,eta premiazkotzat
jotzen du osasun-profesionalen eta gizartearen
erantzuna, gero eta ohikoagoak eta larriagoak
baitira antsietatea, depresioa, elikadura-portaeraren
nahasmenduak, adikzioak eta jokabide autolesibo
eta suizidak.

Haur eta Nerabeen Eskubideen Estatu
Estrategia (2023-2030) izenburuko beste txosten
batek dioenez, 10 eta 19 urte bitarteko 5 haur eta
nerabetik batek arazo mentalen bat zuen 2019an.
Horrez gain, 15 urtez azpiko 22 adingabek eta 15
eta 29 urte bitarteko 316 gaztek beren buruaz beste
egin zuten 2021ean. Hori dela eta, osasun mentala
«munta handiko arazoa» dela ondorioztatzen du
txostenak.

Dirudienez, arrazoi jakin batzuek eragin dute
nahasmendu mentalen kopuruaren gorakada
hori. Alde batetik, teknologink nerabeen artean
duen inpaktua dugu. UNICEFek 2020-2021
urteetan Espainiako 11 eta 18 urte bitarteko
41.509 neraberen artean egindako ikerketa
batek ondorioztatu duenez, sarearen erabilera
globalizatuak kontuan hartu beharreko hainbat
arrisku dakartza. Arrisku horien isla dira, besteak
beste, sexting-kasuen, ezezagunekiko harremanen
eta ustezko grooming-kasuen kopuru kezkagarriak.
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desconocidos y posibles casos de grooming. Encuentran ademds que las
tasas de una posible adiccion o “uso problematico” encontradas son pre-
ocupantes, especialmente en lo referido a redes sociales y videojuegos,
que podria estar afectando a 1 de cada 3 y a 1 de cada 5 adolescentes,
respectivamente. El uso de videojuegos constituye uno de los principales
canales de ocio de las nuevas generaciones, que puede tener importantes
implicaciones a nivel de salud mental y de convivencia. Muchos ado-
lescentes podrian estar haciendo un uso intensivo y sin supervisién de
videojuegos no recomendables para su edad. En contraposicién, llama
la atencion el escaso nivel de supervisién que parecen estar ejerciendo
madres y padres, no del todo conscientes de su papel como modelo en
el uso de las pantallas, de la necesidad de acompafiamiento y de esta-
blecer una buena higiene digital en el hogar. En los informes especificos
realizados por UNICEF para Euskadi y Navarra, las cifras obtenidas
son muy similares en ambas comunidades auténomas, levemente infe-
riores pero perfectamente superponibles al informe global nacional.
Como ejemplo, el 35,8% y el 32,4% del conjunto de menores encuestados
respectivamente en cada una de las comunidades, accedi6 a webs de
contenido pornogréfico.

Por otro lado, otro de los motivos es el hecho de que Espafia sea el
segundo pais de la UE con mayor tasa de riesgo de pobreza, siendo un
factor que no ayuda a mejorar el bienestar emocional de nuestros meno-
res. La pobreza y la exclusion social dificultan, entre otras, el tener una
alimentacion saludable o el acceso a una vivienda adecuada, motivos
que influyen tanto en la salud fisica como emocional de los nifios y nifias.
En 2020 mas de medio millén de menores vivia con privaciones graves
de vivienda en Espafia, como la falta de espacio o no poder mantener
la vivienda a temperatura adecuada, ademds de situaciones de sinho-
garismo y de privacién severa. Estos problemas se agravan entre los
menores de etnia gitana y en la de origen migrante.

La tasa de riesgo de pobreza y exclusion social en Euskadi y Navarra
en el afio 2023 estd en 15% y 17%, respectivamente, cifras que estin por
debajo de la media estatal pero que van aumentando en los tltimos afios,
tal y como se recoge en la Encuesta de Condiciones de Vida del INE.

El derecho a un entorno saludable es un derecho de los nifios y las
nifias, que abarca desde la garantia del derecho a una vivienda ade-
cuada, al desarrollo de una planificacién urbanistica y de uso de los
espacios ptblicos concebidos para la infancia, la adolescencia y las fami-
lias. Segtin el informe de Save the Children “ Aqui no hay quien viva”
hay 1,35 millones de hogares que no cumplan las condiciones minimas
bésicas de salubridad y 391 mil hogares con nifios, nifias y adolescentes
en condicién de hacinamiento.

En este contexto, cuando sucede una catastrofe natural como han
sido las inundaciones causadas el 29 de octubre de este afio por una
DANA, confluyen la pérdida del entorno saludable, el recrudecimiento
de la pobreza y seguro, el aumento de los trastornos mentales, si no a
corto plazo, si a medio y largo en la poblacion afecta.

Sabemos que los psiquiatras infantiles y los psicélogos clinicos que
atienden a la poblacién pediatrica estin desbordados, siendo fundamen-
tal una atencion multidisciplinar e integrada para la que los especialistas
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Horrez gain, kezkatzeko modukoak dira ustezko adikzio edo «erabilera
arazotsuen» tasak ere, batik bat sare sozialei eta bideo-jokoei dagokienez,
hurrenez hurren 3 nerabetik bati eta 5 nerabetik bati eragiten baitiete. Bideo-
jokoak aisialdiko jarduera nagusietako bat dira belaunaldi berrientzat, eta eragin
larriak izan ditzakete osasun mentalerako zein elkarbizitzarako. Izan ere, itxura
gquztien arabera, nerabe asko gehiegi eta kontrolik gabe erabiltzen ari dira beren
adinerako desegokink diren bideo-jokoak. Deigarria da, bestalde, gurasoak oso
gutxi ari direla gainbegiratzen seme-alaben jarduna, eta ez direla behar bezala
jabetzen eredu bat izan behar dutela pantailen erabilerari dagokionez, lagundu
egin behar dieteln horretan eta etxean higiene digital egokia ezarri behar dutela.
UNICEFek Euskadirako eta Nafarroarako egindako txostenetako kopuruak oso
antzekoak dira, eta, bi erkidegoetako emaitzak nazio-mailakoak baino zertxobait
hobeak badira ere, guztiz parekagarriak dira. Adibidez, bi erkidegoetan inkestari
erantzun zioten adingabeen % 35,8 eta % 32,4, hurrenez hurren, eduki
pornografikodun webguneetara sartu ziren.

Bestalde, beste arrazoi hau dugu: Espainia pobrezia-arriskuaren tasarik
handieneko bigarren herrialdea da Europar Batasunean, eta horrek ez du
batere laguntzen gure adingabeen ongizate emozionala hobetzen. Pobrezia eta
gizarte-bazterketa oztopo dira, besteak beste, elikadura osasungarria izateko eta
etxebizitza egokin eskuratzeko, eta eragin zuzena dute haurren osasun fisiko eta
emozionalean. 2020an, Espainiako milioi-erdi adingabek baino gehiagok gabezia
larriak zituzten etxebizitzaren aldetik; adibidez, etxean espazio txikiegia edo
tenperatura egokiari eutsi ezin izatea, baita beste egoera larriago batzuk ere, hala
nola etxerik ez izatea edo estutasun larriak jasatea. Arazo horiek are larringoak
dira ijito-etniako eta atzerritar jatorriko adingabeen artean.

Euskadiko eta Nafarroako pobrezia-arriskuaren tasa % 15ekoa eta % 17koa
zen, hurrenez hurren, 2023an. Zifra horiek Estatukoen azpitik badaude ere,
goraka ari dira azken urteotan, EINen Bizi Baldintzei buruzko Inkestak jasotzen
duenez.

Haurrek ingurune osasungarrian bizitzeko eskubidea dute, eta eskubide
horrek barne hartzen ditu, besteak beste, etxebizitza egokia izatea eta haut,
nerabe eta familientzat pentsatutako hiri-plangintza eta espazio publikoen
erabilera. Save the Childrenek egindako «Aqui no hay quien viva» txostenaren
arabera, Espainiako 1,35 milioi etxebizitzak ez dituzte oinarrizko gutxieneko
osasungarritasun-baldintzak betetzen, eta 391.000 etxetan pilatuta bizi dira
haurrak eta nerabeak.

Gauzak horrela, hondamendi naturalen bat gertatzen denean, esaterako
aurtengo urriaren 29an denboraleak eragindako uholdeak, bat etortzen dira
ingurune osasungarriaren galera, pobrezia areagotzea eta, ziurtasun 0soz,
eragindako herritarren arteko nahasmendu mentalen kopuruaren gorakada;
agian ez epe laburrera, baina bai epe ertain eta luzera.

Badakigu paziente pediatrikoei arreta ematen dieten haur-psikiatrak eta
psikologo klinikoak gainezka dabiltzala, eta funtsezkoa dela diziplina anitzeko
arreta integratua ematea; horregatik, pediatriako espezialistok osasun mentaleko
gqaitasunak eskuratu behar ditugu. Horretarako, ezinbestekoa da pediatriako
egoiliarrak haur-psikiatriako unitateetatik txandaka igarotzea, baita etengabeko
prestakuntza jasotzea ere, jardunean gauden pediatrok eta pediatriako erizainok
erronka berri horiei aurre egiteko gaitasun hobeak geuregana ditzagun.
Nahitaezkoa da, era berean, lehen mailako pediatriaren zeregina; izan ere,
haurrekin eta familiekin konfiantzazko harremana ezartzen du eta familia zein
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en pediatria debemos tener competencias en salud mental. Para ello, es
crucial que los residentes de pediatria roten por unidades de psiquiatria
infantil y lo es también la formacién continuada, para que los pediatras
y enfermeras de pediatria en activo mejoremos en nuestras habilidades
para afrontar estos nuevos retos. Es fundamental el papel de la pedia-
tria de Atencion Primaria, que establece una relacion de confianza con
el nifio y los miembros de la familia y donde tienen la capacidad de
coordinarse con los servicios sociales de base orientados a la familia e
infancia, con una delimitacién mejor de las actuaciones considerando
el entorno familiar, educativo y sistémico de las personas.

Anivel institucional da la impresién de que se estan gestando inicia-
tivas para tratar de afrontar la situacién expuesta y procurar mejorar el
futuro de la infancia. Se recoge en la pagina del Ministerio de Juventud e
Infancia que se pretende impulsar el “Pacto de Estado contra la pobreza
infantil” con el objetivo de cerrar la brecha existente entre Espaia y el
resto de Europa en inversion en politicas publicas de infancia. Reciente-
mente, han publicado que el Ministerio impulsara una “Estrategia Nacio-
nal de entornos digitales seguros”. Se constata que un grupo amplio
de personas expertas han trabajado un documento con propuestas que
incluyen recomendaciones de exposicién a los dispositivos méviles en
funcion de la edad. El documento insta a implantar el control parental
y herramientas de verificacién de edad y a combatir el sharenting.

Con todo lo anteriormente expuesto, mi reflexién esta en que en
nuestro dia a dia tengamos en mente que somos referentes de las fami-
lias que nos conffan la salud de sus nifios y nifias, ya que tenemos una
posicién privilegiada para prevenir y aconsejar. Va a ser fundamental que
tengamos la inquietud de formarnos en competencias relacionadas con
la salud mental infantil y del adolescente. Tenemos la suerte de contar
con entornos de trabajo multidisciplinares, en red, donde participamos
salud, educaci6n y derechos sociales, que habrd que dimensionar de for-
ma adecuada para poder atender a todo aquel nifio, nifia y adolescente
que lo requiera, mientras la situacién no mejore.
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haurrentzako oinarrizko gizarte-zerbitzuekin koordinatzeko aukera ematen du.
Horri esker, hobeto zehaztu daitezke jarduketak, betiere pertsonen familiari,
hezkuntzari eta sistemari lotutako ingurunea aintzat hartuta.

Erakundeei dagokienez, badirudi azaldutako egoerei aurre egiteko eta haurren
etorkizuna hobetzen saintzeko ekimenak ari direla prestatzen. Gazteria eta
Haurrentzako Ministerioaren web-orriak jasotzen duenez, «Haur-pobreziaren
aurkako Estatu Ituna» ari dira sustatzen gaur equn, Espainiaren eta Europako
gainerako herrialdeen artean haurrentzako politika publikoetarako inbertsioen
aldetik dagoen arrakala ixtearren. Berrikitan argitaratu denez, Ministerioak
«Ingurune digital sequruen gaineko estrategin nazionala» sustatuko du. Ildo
horretan, aditu-talde handi batek lanean jardun du, gailu mugikorrekiko
esposizioaren inguruko adinaren araberako proposamen eta gomendioak jasotzen
dituen dokumentu bat prestatzeko. Dokumentuak gurasoen kontrola ezartzea
proposatzen du, baita adina egiaztatzeko eta sharentingari aurre egiteko tresnak
ere.

Aurretik esandakoaren haritik, hona hemen nire gogoeta: kontuan izan behar
dugu erreferentzia bat garela haurren osasuna gure eskuetan uzten dituzten
familientzat, eta prebenitzeko zein aholkatzeko pribilegiozko egoera batean
gaudela. Hori dela eta, behar-beharrezkoa izango da haur eta nerabeen osasun
mentalarekin zerikusia duten gaitasunetan geure burua prestatzeko ardura
hartzea. Zorionez, diziplina anitzeko lan-inguruneak ditugu, sarean dihardugu,
osasunaren, hezkuntzaren eta gizarte-eskubideen alorretako arduradunok batera,
eta sare horri beharrezko dimentsion eman beharko diogu, behar duten haur
eta nerabe guztiei arreta emateko, egoerak hobera egiten ez duen bitartean.

- https://www.unicef.es/sites/unicef.es/files /educa/ TRIC/ESTUDIO-TRIC-
EUSKADI.pdf

- https://www.unicef.es/sites/unicef.es/files/educa/TRIC/ESTUDIO-TRIC-
NAVARRA .pdf

- https://www.savethechildren.es/actualidad /informe-aqui-no-hay-quien-viva
https:/ /www juventudeinfancia.gob.es/es/comunicacion/notas-prensa/comite-
expertos-juventud-e-infancia-propone-107-medidas-crear-entornos
https:/ /www.juventudeinfancia.gob.es /es/comunicacion/notas-prensa/ rego-
refuerza-pacto-estado-pobreza-infantil-destaca-papel-clave-ongd


https://www.juventudeinfancia.gob.es/sites/mijui.gob.es/files/Estrategia_Estatal_Derechos_InfanciayAdolescencia.pdf
https://www.juventudeinfancia.gob.es/sites/mijui.gob.es/files/Estrategia_Estatal_Derechos_InfanciayAdolescencia.pdf
https://www.ine.es/dyngs/INEbase/es/operacion.htm?c=Estadistica_C&cid=1254736176807&menu=ultiDatos&idp=1254735976608
https://www.ine.es/dyngs/INEbase/es/operacion.htm?c=Estadistica_C&cid=1254736176807&menu=ultiDatos&idp=1254735976608
https://www.unicef.es/sites/unicef.es/files/comunicacion/Informe_estatal_impacto-tecnologia-adolescencia.pdf
https://www.unicef.es/sites/unicef.es/files/comunicacion/Informe_estatal_impacto-tecnologia-adolescencia.pdf
https://www.unicef.es/sites/unicef.es/files/educa/TRIC/ESTUDIO-TRIC-EUSKADI.pdf
https://www.unicef.es/sites/unicef.es/files/educa/TRIC/ESTUDIO-TRIC-EUSKADI.pdf
https://www.unicef.es/sites/unicef.es/files/educa/TRIC/ESTUDIO-TRIC-NAVARRA.pdf
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Situacion actual de las
intersexualidades y
pacientes DSD en Euskadi

Sexualitateen eta DSD
gaixoen eguneko egoera
Euskal Herrian

N. Gonzélez Temprano!, I. Diez Lopez?>

1Servicio de Cirugia. Hospital Universitario
Donostia. 2Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Araba

CARTA AL EDITOR

Las entidades englobadas dentro del tér-
mino intersexualidades o que conllevan un
desarrollo sexual diferente (también conocidas
por el acrénimo en inglés DSD: Disorders of
Sex Development o por la palabra anglosajona
Intersex), han sufrido una evidente transfor-
macién a la hora de afrontarlas tanto a nivel
asistencial como en su enfoque social, gracias
a una perspectiva de género inclusiva y que
aboga por la diversidad®.

Asi, desde la publicacién del Consenso
Internacional sobre Intersexualidades en
2006®, se han ido publicando protocolos de
actuacion tanto a nivel tedrico-conceptual
como asistencial, proponiendo cambios y mejo-
ras en nuestra practica clinica diaria, entre los
que destacan: la Guia de actuacién en DSD de
la Sociedad Espafiola de Endocrinologia Pedid-
trica (SEEP) publicada en 2011®)y su actualiza-
cién més reciente de 20194 o el protocolo publi-
cado por la Asociacién Espafiola de Pediatria
(AEP) en 20200); ademds existen guias clinicas
especificas para casos de hiperplasia suprarre-
nal congénita (HSC) de la Sociedad Europea de
Endocrinologia Pedidtrica (ESPE), publicada en
20106 con una actualizacién reciente en 2018,

Ademas, si en algo coinciden todos los con-
sensos y publicaciones anteriormente citadas,
es la necesidad de un abordaje multidiscipli-
nar en este tipo de entidades, con grupos de
trabajo inter-hospitalarios y la necesidad de
impulsar una toma de decisiones consensuada
tanto con el personal médico especialista que
acompafian el proceso de crecimiento de estos
menores, como con sus familias y entorno.

Por ello, se han querido incluir en el estu-
dio varios centros, otorgandole al mismo un
caracter multicéntrico y la valoracién tanto de
familiares como de pacientes.

El contexto en el que se enmarca el estu-
dio es la Comunidad Auténoma del Pais Vasco
(CAPYV). Dentro de este ambito geogréfico, la
investigacion se sitda en el entorno hospitala-
rio, en el que participan los Servicios de Ciru-
gfa Pediatrica y Endocrinologia Pedidtrica del
Hospital Universitario Donostia y los Servicios
de Endocrinologfa Pediétrica del Hospital Uni-
versitario de Araba y el Hospital de Basurto.

Estos servicios, forman parte de un pro-
yecto de investigacién en el que ademas han
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colaborado activamente otras dos entidades: el
Programa de Doctorado de Estudios Feminis-
tas y de Género de la UPV/EHU y el Instituto
de Investigacién Biodonostia.

La poblacién objeto de estudio son las per-
sonas menores de edad que hayan sido diag-
nosticadas por los Servicios de Endocrinologia
Pediatrica de la CAPV previamente citados,
de alguna de las entidades que cursan con un
desarrollo sexual diferente y que se engloben
en el Consenso Internacional de Intersexuali-
dades publicado en 2006.

Segtin la definicién de la Organizacion
Mundial de la Salud (OMS) las intersexuali-
dades/DSD son entidades que conllevan una
discrepancia congénita entre sexo cromosé-
mico, gonadal y anatémico. Por lo tanto, nos
encontramos ante una realidad biolégica.

Dada la variabilidad que ha habido en
el registro de estas entidades, su incidencia
muestra gran variabilidad, aunque se estima
que 1/2.000 recién nacidos presenta algtin
tipo de intersexualidad /DSD. Segtin Naciones
Unidas su prevalencia llegaria hasta el 1,7% a
nivel mundial. Siendo solo 1/4.500 los recién
nacidos etiquetados de ambigiiedad genital o
con rasgos morfolégicos no concluyentes con
una anatomia genital femenina ni masculina
normativa.

Con el objetivo principal de analizar los
casos de DSDs en nuestro medio, revisar la
bibliografia actualizada y valorar la calidad
asistencial que estamos ofreciendo a nuestros
menores, se llevo a cabo un proyecto de inves-
tigacion subvencionado por el Instituto de
Investigacién de Biodonostia (18BU206-Aten-
cidn integral a menores con desarrollo sexual dife-
rente) del que se extrajeron los datos e ideas
principales para la realizacién de una tesis
doctoral®19 donde se plasmaron los detalles
de la investigacion.

El estudio descriptivo de los datos clinicos
se llevé a cabo desde el 2006 a 2019, incluyendo
un total de 67 pacientes. Todos eran menores
de 14 aflos y con diagndstico de una inter-
sexualidad /DSD clasificada segtin el consenso
del 2006@. Previa aceptacion del Comité de
Eticae Investigacién Clinica de Euskadi (CEIC)
y con consentimiento firmado de familia y/o
paciente para su participacién. Excluyendo
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casos de hipospadias sin alteraciones genético-hormonales descritas

y malformaciones complejas (como pacientes con cloaca o sindromes

polimalformativos). Los datos clinicos se recogieron de forma retros-

pectiva, mediante la revisién de historias clinicas de cada paciente por

sumédico especialista de referencia. Posteriormente se llevaron a cabo

encuestas sobre satisfaccion a familias/pacientes, donde se abordaron

diferentes aspectos del entorno socio-familiar, valoracién general de la

asistencia sanitaria recibida, evaluando diferentes especialidades médi-

co-quirtirgicas implicadas y la experiencia vivida en el entorno sanitario.
Entre las conclusiones destacamos las siguientes:

1) Se aprecia una variacion en la distribucién de los tipos de DSD en
la muestra analizada, ya que el grupo més frecuente fueron las DSD
cromosdmicas, quedando en un segundo lugar los casos de HSC.
Destacando la importancia del estudio genético en este tipo de enti-
dades, identificando el consejo genético y seguimiento como punto
susceptible de mejora.

2) Sehan podido valorar las variables psico-sociales estudiadas, la satis-
faccién del proceso asistencial vivido y revisar retrospectivamente
los datos clinico-asistenciales de las personas incluidas en el estudio.

3) De los resultados descritos, se han podido identificar los puntos
susceptibles de mejora atendiendo a las criticas y opiniones de las
familias y/o pacientes. Remarcando en primer lugar, que la mayorfa
de las personas encuestadas no habia oido hablar ni de su condicién
especifica ni de las intersexualidades/DSD como entidad comin,
dato que revela la escasa informacion sobre el tema que existe a dia
de hoy en nuestra sociedad y confirma el halo de silencio y secretismo
que sigue acompafiando a este tipo de entidades, con sentimientos
mayoritarios de preocupacién, miedo y confusién en las familias.
En este sentido, la mayoria de los elementos susceptibles de mejora
detallados en las encuestas, estan vinculados con aspectos relativos a
la informacion recibida y el acompafiamiento de la familia/paciente
a lo largo del proceso asistencial.

4) Por otro lado, se han recopilado las recomendaciones actuales segtin
la bibliografia reciente, comités de personas expertas y grupos de
trabajo, resumiendo las propuestas mas novedosas y valorando en
cada caso si en nuestra practica clinica diaria se estan llevando a
cabo. Dentro de este punto cabe destacar, que los plazos manejados
en nuestros centros en el abordaje inicial y el proceso diagnésti-
co, no cumplen las expectativas y recomendaciones actuales. Esta
circunstancia dificulta el acompafiamiento precoz a las familias y
aumenta la confusion cognitiva y el estrés emocional. Hecho que se
contrapone a la rigidez y obligatoriedad de definir el sexo legal de
la persona en el registro civil en las primeras 48 horas de vida, de
forma dicotémica, estable y excluyente. Esta debilidad identificada
en nuestro sistema asistencial, se podria mejorar con la formacion
de equipos multidisciplinares, en los que el proceso diagndstico se
plantee desde diferentes perspectivas y de una manera coordinada
entre los distintos servicios clinicos involucrados. Este es un recurso
recomendado en la mayorfa de publicaciones y consensos, y de la
que actualmente no disponemos en nuestro medio. Serfa uno de los
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objetivos pendientes de materializar en nuestro sistema ptblico de

salud, la creacién de un grupo multidisciplinar e interhospitalario

dentro de nuestra comunidad auténoma.

5) El seguimiento, apoyo y tratamiento psicoldgico se postula como
uno de los puntos clave pendiente de mejora. Las personas/familias
encuestadas coinciden en recalcar la falta de apoyo psicolégico fami-
liar, tachdndolo de poco estandarizado y dependiente del facultativo
al cargo en cuestion.

6) Poniendo especial atencion a la parte quirtirgica, cabe especial men-
ci6n la escasa evidencia cientifica al respecto y las posiciones tan
dispares que existen en la actualidad, incluso discrepancias a nivel
legislativo. En nuestra muestra, la tasa de complicaciones es similar a
la descrita en la literatura. La mayoria de procedimientos quirtirgicos
realizados fueron con fines diagnésticos, por lo que los procedimien-
tos mayores requeridos son escasos. En ningtin caso se plated como
tratamiento alternativo la abstencion terapéutica, ofreciendo a las
familias/ paciente un seguimiento y apoyo psicoldgico, pero todas las
intervenciones propuestas cuentan con el consentimiento explicito de
la familia al cargo del/la menor. Es necesario un cambio ideolégico
a nivel asistencial, ya que se estan llevando a cabo modificaciones
legislativas, sin impulsar mejoras en el dmbito sanitario.
Resumiendo, el estudio presentado pone de manifiesto la necesidad

de un grupo multidisciplinar a nivel de la Comunidad Auténoma de
Pais Vasco dentro del dmbito sanitario ptblico, que proporcione un
debido acompafiamiento desde el nacimiento y la informacién necesaria
durante la época de crecimiento de estos menores, para procurar asi,
una toma de decisiones consciente e informada. Para finalizar, destacan
como puntos de mejora la cobertura en salud mental que proporcione
un acompafiamiento a familia/paciente y el consejo genético detallado
de la condicién especifica de cada paciente.

Por otro lado, la nueva Ley de LGTBi ha puesto en entredicho las téc-
nicas quirtirgicas hasta la fecha consensuadas en la comunidad cientifica.
Los equipos quirtirgicos, ante el temor a ser denunciados al amparo de
esta Ley (se prohibe de forma expresa la manipulacién quirtrgica genital
HASTA los 12 afios de edad), estan dejando de lado la posibilidad de
intervenci6n estos pacientes. Es un grave problema que en los centros
de referencia se esté optando por la abstencién terapéutica/seguimiento
psicolégico... y que en Osakidetza no tengamos esas coberturas contem-
pladas, ni dispongamos de un comité multidisciplinar donde evaluar
estos pacientes de tan dificil manejo.

Sinceramente creo que estos casos requieren una asistencia conjun-
ta, meditada y con respaldo legal, que nos facilite a los profesionales
sanitarios el abordaje y que proporcione a familias y pacientes un plan-
teamiento integral.
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¢Ha llegado el momento
de cambiar el modelo
de seguimiento del
paciente pediatrico con
enfermedad celifaca?

Iritsi al da gaixotasun
zeliakoa duten gaixo
pediatrikoen jarraipen eredua
aldatzeko ordua?

F. Sanchez-Valverde!, EJ. Eizaguirre?
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CARTA AL EDITOR

Ante la aparicién de biomarcadores con
gran sensibilidad y especificidad, el proto-
colo de diagnéstico de la enfermedad celiaca
(EC), ha presentado importantes cambios en
los dltimos afos®. Por otra parte, hemos de
tener en cuenta que la EC es una enfermedad
(condicion) crénica, y es necesario establecer
el plan de seguimiento de estos pacientes de
forma reglada.

En fechas recientes se han publicado dos
documentos relacionados con el seguimiento
de los pacientes con EC. La European Society
of Pediatric Gastroenterology, Hepatology and
Nutrition (ESPGHAN) publicé en el afio 2022
un documento de posicién sobre este tema®.
Como consecuencia de ello, diversas socieda-
des cientificas espafiolas de enfermedad celia-
ca, Digestivo Pediétrico y de Adultos, asi como
de Atenci6n Primaria de Pediatrfa y Adultos y
Asociaciones de celfacos y sensibles al gluten
han elaborado un documento de aplicacién
préctica en nuestro medio de las conclusiones
del documento de ESPGHAN®.

En ambos documentos, producto del
consenso entre diversos especialistas rela-
cionados con el tema, hay algunos cambios
paradigmaticos sobre situaciones historicas
establecidas en el control y seguimiento de
la EC desde hace décadas. Dichos cambios
estdn basados en la propia historia de la EC en
nuestro medio y en la percepcién actual que
tenemos en estos tiltimos afios sobre algunos
cambios necesarios. En los afios 60 y 70 del
siglo pasado, esta enfermedad cumplia con
la definicién de enfermedad minoritaria, con
presencia casi exclusiva en poblacion pediétri-
ca y solo sintomatologia digestiva. El tiempo
nos ha ensefiado a todos que la EC escondia
mucha mas complejidad, y ahora sabemos
que es mucho mas frecuente, puede debutar
en la edad adulta y su presentacion clinica es
muy variada. La pérdida de tolerancia oral
al gluten no es obligatoria que se presente
en el primer contacto, y se sospecha de la
influencia en esta pérdida de diversos facto-
res ambientales.

Entre las cuestiones sometidas a consenso,
las més destacables y con un elevado grado
de aceptacion son las que se comentan a con-
tinuacién.
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Aunque el grado de adhesién a una dieta
sin gluten (DSG), depende de la voluntad del
paciente (o de sus padres), los profesionales
debemos seguir estableciendo un seguimiento
de estos pacientes, por las complicaciones que
puede presentar la enfermedad y porque se da
el hecho de que la falta de adhesién a la DSG
se asocia a la falta de control por profesionales
especializados.

Los pacientes pediatricos con EC deben
ser controlados, de forma multidisciplinar,
por profesionales conocedores de la EC, como
pediatra gastroenterélogo, pediatra de AP,
nutricionista y/o enfermeria especializada.
La opcién de que tipo de profesional ha de
encargarse del seguimiento, va a depender de
la evolucién del seguimiento del paciente y de
las circunstancias de la dotacion sanitaria a que
tenga acceso®?. En resumen, podemos decir
que en la fase de diagnéstico y EC activa las
opciones de control y seguimiento estin mas
cercanos al especialista de digestivo pedidtrico
y si la respuesta a la DSG es buena y no se
presentan complicaciones su control puede
ser trasladado a los niveles de AP o a otros
profesionales con formacién y conocimiento
de la EC y con la posibilidad de ser reenvia-
dos a la consulta del gastroenterélogo®. Por
otra parte, hay que establecer de forma orga-
nizada la transicién del paciente con EC a su
médico de AP o al gastroenterdlogo de adultos,
dependiendo de la evolucién y o complicacio-
nes que haya tenido y con un informe reglado
que contenga la informacion de la “historia”
personal del paciente, que en algunos medios
se ha llamado el “pasaporte del celiaco”.

Es necesario un flujo de informacién, pro-
gramado y accesible, entre los diversos niveles
de atencién disponibles por el paciente, para
que los controles no se pierdan en el limbo
de la burocracia, y el paciente con EC sea
atendido por el profesional adecuado y en el
nivel que le corresponde. Por el momento no
se dispone de biomarcadores especificos del
grado de adhesi6n de los pacientes celiacos a
la DSG#9), y por este motivo, es necesario no
depositar de forma exclusiva la confianza de
la evolucién y el control, en el autocuidado
del paciente®3. Resulta “misién imposible”,
tratar de convencer a un paciente con EC que
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no estd adherido a la DSG y que esta asintomatico, de que eso puede
tener complicaciones. Probablemente, en esas circunstancias, decidird
que si tomando una dieta normal, no tiene sintomas, llegé el momento
de olvidarse de la “penalizacién social “de la DSG y desaparecerd del
escenario de los controles periddicos de su EC.

Recordando la pregunta que nos hacfamos al principio: ;ha llega-
do el momento de cambiar el modelo de seguimiento de la EC?, la
respuesta, en nuestra opinidn, es si. Por un lado, la asistencia que se
ofrezca por parte de la estructura de salud de nuestra sociedad a las
enfermedades crénicas debe tener en cuenta los importantes cambios
que ha habido en este campo en los tltimos afios, incluyendo la reciente
pandemia COVID-19 que ha retrasado, si no anulado, el diagnéstico y
sobre todo el seguimiento de muchos pacientes celfacos. Por otro lado,
la disposicién actual de otros medios al alcance de los pacientes, como
son, internet, redes sociales, asociaciones de enfermos, etc., nos obliga
a los profesionales a tenerlos en cuenta, y reconocerlos como parte
del escenario de la informacién que los pacientes utilizan a la hora de
tomar decisiones y que en ocasiones colisionan con la realidad clinica
de su enfermedad.

La EC sigue siendo una condicién crénica que hemos de vigilar y
observar alo largo del tiempo con el fin de seguir aprendiendo de ella, y
con ese conocimiento, tratar de ir progresando en la mejora del modelo
de atenci6n y control a los pacientes con EC.
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ARTiCcULO ESPECIAL

La obra escrita de Agustin de Hipona
(Tagaste, 354-Hipona, 430) —conocido como
San Agustin- es enciclopédica y abarca una
amplia gama de materias y géneros literarios,
estando considerado como el mds genial de
los padres de la Iglesia de Occidente y una
de las figuras clave en toda la historia de la
Teologia cristiana®.

Respecto al momento histérico de la Medi-
cina, en los tiempos de San Agustin prevalecia
la doctrina humoral hipocrética (sangre, fle-
ma, bilis amarilla y bilis negra), imperando los
conocimientos acumulados de Galeno, basa-
dos en la atencion clinica y viviseccion animal
(las disecciones humanas estaban prohibidas)
que desempefiaron una gran influencia sobre
la teoria y la préctica de la medicina hasta el
Renacimiento. Como nota a destacar, cabe
indicar que Galeno fue el primero en relacio-
nar el cerebro y la laringe en la emision de
vozd).

La vida de San Agustin queda en buena
parte recogida en su autobiografia “Confesio-
nes”®y que constituye una de las joyas de la
literaria universal de todos los tiempos. Y es
precisamente en esta obra, en los capitulos que
hacen referencia a su infancia (Libro I), donde
se encuentra el siguiente texto:

“No fueron los mayores los que me ensefiaron
a hablar facilitdndome los vocablos con un método
dialéctico concreto, como ocurrid poco después con
las letras, sino que fui yo mismo mi maestro con la
inteligencia que t1i me diste, Dios mio, con quejas,
lloriqueos y gestos corporales, al querer expresar
los sentimientos de mi corazén y al verme impo-
tente para expresar todo cuanto queria y a todos lo
que queria. Ponia en funcionamiento mi memoria
cuando las personas que me rodeaban nombraban
una cosa y, en base a esta designacion, dirigian su
cuerpo a un objeto determinado; entonces podia
ver y retener que los sonidos que articulaban
designaban el objeto que querian mostrar. Yo los
observaba y grababa en mi mente un hecho: cuando
querian designar un objeto, lo llamaban con un
nombre concreto. Que aquella era la intencion
del hablante se patentizaba a través de los gestos
corporales, que son como las palabras naturales
de todos los pueblos y que se realizan mediante la
expresion del rostro, el parpadeo de los ojos, los
ademanes de los demds miembros, el tono de voz,
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que expresan los sentimientos del dnimo cuando
pide, tiene, rechaza o elude las cosas. De acuerdo
con esta tdctica, iba deduciendo poco a poco de qué
cosas eran signos aquellos vocablos que, aplicados
a diversos contextos de la conversacion, yo captaba
con frecuencia.

Previo adiestramiento de mis labios en tales
signos, expresaba oralmente mis deseos. De este
modo me fui poniendo en comunicacién con los
que estaban a mi lado, expresando mis deseos por
medio de estos signos, y fui accediendo progresiva-
mente a la colectividad procelosa de la vida humana,
dependiendo de la autoridad de mis padres y de las
ordenes de los mayores”.

Este texto de finales del siglo IV nos ofre-
ce una relevante y certera descripcion de la
cronobiologia de la adquisicién del lenguaje
que légicamente —por razones histéricas— no
puede hacer mencién alguna a las més desta-
cables teorfas presuntamente explicativas de
la adquisicién del lenguaje divulgadas a lo lar-
go del siglo XX por psicélogos y/o lingtiistas
(innatista, conductista, cognitiva o construc-
tivista). Sin embargo el texto parece estar mds
en consonancia con la teorfa impulsada por
el psicélogo, epistemodlogo y bidlogo suizo
Jean Piaget (1896-1980) —considerado como
el padre de la psicologfa clinica infantil- que

Figura 1. San Agustin de Hipona.
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presupone que el lenguaje esta condicionado
por el desarrollo de la inteligencia (teorfa cog-
nitiva); es decir, que para la adquisicién de
lenguaje es imprescindible que el nifio supere
una serie de diferentes etapas secuenciales de
desarrollo cognitivo —con una amplia variabi-
lidad interindividual- que se inician cuando
el nifio nace y se va consolidando en torno a
los 6-7 afios®.

La singularidad del texto analizado reside
principalmente en su datacién de finales del
siglo IV, pudiendo calificarse como absolu-
tamente innovador para su época (imperio
romano tardio), ya que no fue hasta finales
del siglo XIX cuando irrumpe la Psicologia
Infantil como campo de investigacién sis-
temdtica que se ird consolidando a lo largo

T. DurA TrRavE

del siglo XX. No obstante, cabria destacar al
erudito benedictino Fray Martin Sarmien-
to (1695-1772) que con un perfil intelectual
caracteristico de la mentalidad cientifica de
la Tlustracion relacionaba en sus escritos el
desarrollo del lenguaje y desarrollo intelec-
tual®, asi como al filésofo aleman Dietrich
Tiedemann (1748-1803) que publicé la primera
descripcién del desarrollo psicolégico de un
nifio”; ambos considerados como predece-
sores de la psicologia infantil. Obviamente,
estas referencias no restarfan interés al texto
de Agustin de Hipona que nos ocupa y que
mereceria ser rescatado de las circunspectas
bibliotecas como un aventajado fragmento
narrativo de la cronobiologia de la adquisi-
cién del lenguaje infantil.

DICIEMBRE 2024
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ORIGINAL

RESUMEN

Introduccion: La diabetes mellitus tipo 1 es
una enfermedad crénica de etiologfa autoin-
mune muy prevalente en la infancia. En la tlti-
ma década se estd estudiando la posibilidad
de usar la vacuna Bacilo Calmette-Guérin para
el tratamiento de esta enfermedad gracias a
su accién inmunomoduladora. Otras causas
de modificacién de la respuesta inmune pos-
tuladas son la propia COVID-19 o un simple
cambio poblacional por la inmigracion.

Objetivos: El objetivo de este trabajo es
estudiar la incidencia de la diabetes mellitus
tipo 1 en una cohorte de nifios de Euskadi
en los tdltimos 15 afios, relaciondndola con
la administracién o no de la vacuna Bacilo
Calmette-Guérin.

Métodos: Se ha realizado una btisqueda
bibliogréfica exhaustiva sobre la evidencia
disponible hasta la actualidad. Para el estu-
dio epidemiolégico en Euskadi se ha hecho
una comparacién de incidencias acumuladas
entre grupos poblacionales vacunados y no
vacunados.

Resultados: Los resultados de nuestro estu-
dio no fueron concluyentes, pero creemos que
es necesario continuar con estudios a largo pla-
20 para eliminar sesgos.

Conclusiones: La vacuna de la BCG podria
influir en la aparicién de nuevos casos de la
DM-1. No obstante, es necesario continuar
més estudios con un mayor niimero de par-
ticipantes, de diferentes edades, en distintas
areas geograficas y con un tiempo de duracién
de la enfermedad variable.

Palabras clave: Vacuna BCG; Diabetes
Mellitus tipo 1; Mycobacterium tuberculosis;
COVID-19; Inmigracién.

SUMMARY

Introduction: Type 1 diabetes mellitus is a
chronic disease of autoimmune etiology that is
highly prevalent in childhood. In the last decade, the
possibility of using the Bacillus Calmette-Guérin
vaccine for the treatment of this disease has been
studied thanks to its immunomodulatory action.
Other postulated causes of modification of the

BoL S Vasco-NAV PEDIATR. 2024; 56: 15-22

immune response are COVID-19 itself or a simple
population change due to immigration.

Objectives: The objective of this work is to
study the incidence of Type 1 Diabetes Mellitus
in a cohort of children from Euskadi in the last 15
years relating it to the administration or not of the
Bacillus Calmette-Guérin vaccine.

Methods: An exhaustive bibliographic search
has been carried out on the evidence available to
date. For the epidemiological study in Euskadi, a
comparison of accumulated incidences between
vaccinated and unvaccinated population groups
was made.

Results: The results of our study were not
conclusive, but we believe that it is necessary to
continue with long-term studies to eliminate bias.

Conclusions: BCG vaccination may have ben-
efits in controlling DM-1. However, further studies
are needed with a larger number of participants,
of different ages, in different geographic areas and
with a variable duration of the disease.

Keywords: BCG vaccine; Diabetes Mellitus
type 1; Mycobacterium tuberculosis; COVID-19;
Immigration.

INTRODUCCION

La diabetes mellitus tipo 1 (DM-1) es una
enfermedad crénica muy frecuente en la infan-
cia. Se trata de una enfermedad autoinmune en
la que los linfocitos T destruyen a las células
beta del pancreas, generando una disminu-
cién en los niveles de insulina. Su incidencia
en Espafia se sittia alrededor de los 10-12 casos
por cada 100.000 nifios menores de 14 afios,
con dos picos de edad caracteristicos: entre los
4ylos 6 afios y entre los 10 y los 14 afios®. En
el caso concreto del Pais Vasco, su incidencia
en menores de 14 afos oscila entre 9,5 y 16
casos por cada 100.000 nifios, siendo minima
en el grupo etario de los 0-5 afios y maxima
entre los 13-14 afios. Ademds, en poblacién
pedidtrica, no se encuentran diferencias de
incidencia en cuanto al sexo®.

En la tltima década, se esta estudiando la
posibilidad de que la vacuna Bacilo Calmette-
Guérin (BCG) pueda ser una alternativa efi-
caz para el tratamiento de la DM-1 a través
de su accién inmunomoduladora. Por una
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TABLA 1. POBLACION EN EL PAiS VASCO DURANTE EL PERIODO ESTUDIADO.

DICIEMBRE 2024

Edades  Afo 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022

0-19 Total 384490 387782 389411 393289  396.028  399.169 400409 401766  401.529  399.734  392.372
Hombres 197.672  199.388  200.192  202.082  203.625  205.144 205729 206528  206.752  206.147  201.586
Mujeres 186.818  188.394 189219 191207 192403  194.025 194680 195238 194777  193.587  190.786

parte, estimula la produccién del factor de
necrosis tumoral (TNF), el cual “destruye” a
los linfocitos T autoinmunes. Y, por otra parte,
aumenta la produccién de linfocitos T regula-
dores mediante modificaciones epigenéticas.
Ademas, es capaz de generar cambios en el
metabolismo de la glucosa para, finalmente,
disminuir los niveles de glucemia.

La BCG se elimind del calendario de vacu-
nacion del Pais Vasco el 1 de enero de 2013,
siendo la tinica comunidad auténoma espafiola
que la usaba para todos los recién nacidos con
una dosis tinica al mes de vida. Creemos, por
lo tanto, que tenemos un buen escenario para
valorar si su uso influye o no en la incidencia
de DM-1.

Por ello, el objetivo del presente estudio es
analizar el posible efecto inmunomodulador
de la BCG en la DM-1 en la poblacién pedia-
trica del Pais Vasco después de su retirada del
calendario de vacunacién infantil al quedar
toda la cohorte de menores nacidos a partir
de 2013 no expuesta a la BCG.

Por otro lado, sufrimos la ya conocida pan-
demia COVID-19 a principios del afio 2020.
Son multiples los trabajos que han postulado
una relacion entre esta infeccion y cambios
inmunolégicos multiples (desde trombosis
reactivas, sindrome SIMPED, etc.).

Ademas no podemos olvidar que en los
tltimos 15 afios (datos EUSTAT web: https://
www.eustat.eus/indice html) nuestra region,
lo mismo que el resto del pais, ha visto de for-
ma significativa un incremento de la poblacién
menor de edad de origen inmigrante. Este cam-
bio sociocultural, también puede llevar apare-
jado otras formas de enfermar y diferencias en
la prevalencia de patologfas con influencia en
el origen etnario de las personas®?.

Estos autores tienen publicados datos pre-
vios de comparacion entre cohortes totalmente
expuestas y una parcial no expuesta en Gago

etal. en Bol S Vasco-Nav Pediatr. 20220) compa-
rando 6 afios previos a la retirada de BCG vs 6
afos después. Parte de los datos utilizados en
este original tienen como fuente este trabajo.

MATERIAL Y METODOS

En primer lugar, se llevé a cabo una revi-
sién bibliografica para recopilar la informacién
mas relevante sobre la relacién que existe entre
el efecto inmunomodulador de la vacuna BCG
y la DM-1. Para la bisqueda de los documen-
tos bibliogréficos, fundamentalmente articulos
cientificos, se utilizaron bases de datos nacio-
nales e internacionales. Los descriptores que
se usaron para la bsqueda fueron: “vacuna
BCG”, “Diabetes Mellitus tipo 1" y “Mycobac-
terium tuberculosis”, con sus equivalentes en
inglés: “Diabetes Mellitus, Type 1”, “BCG vac-
cine” y “Mycobacterium tuberculosis”.

En segundo lugar, para conformar la mues-
tra de estudio se selecciond el niimero de casos
nuevos de DM-1 en el Pais Vasco en menores
de 19 afios en el periodo comprendido entre
los afios 2012 y 2022 (es decir, una década
entera tras retirada de la BSG). Los datos del
estudio fueron facilitados por el Departamento
de Salud Pblica y el Departamento de Infor-
maci6n Sanitaria y de Calidad del Servicio
Publico de Salud Vasco (Osakidetza).

Los datos comprendian, para cada afio, el
ntmero total de casos nuevos por rango de
edad (de 0 a 19 afios) y por sexo (masculi-
no, femenino). Asi como la distribucién por
areas sanitarias. Asimismo, a través de la
pagina web del Instituto Vasco de Estadisti-
ca (https:/ /www.eustat.eus/indice.htmls) se
extrajo la informacién epidemioldgica sobre
la cuantificacién de la poblacion menor de 19
afios en el Pais Vasco para cada uno de los afios
incluidos en el estudio.

Con los datos del estudio se llevé a cabo
un analisis descriptivo de la muestra y se rea-
lizaron célculos de incidencia acumulada para
cada uno de los afios, utilizando la siguiente
férmula:

Niimero de casos
L n1evos
Incidencia  _
acumulada (In) ~ .
(Ia) Niimero de personas

susceptibles de enfermar

El nimero de casos susceptibles de enfer-
mar se calculd diferenciando en cada cohorte
de un afio los expuestos y no a la BCG segtin
el afo de nacimiento y por lo tanto que hubie-
sen recibido de forma reglada o no la BCG.

Finalmente, para la comparacién de datos
se calculd la media y se utilizé la T de Student
como prueba estadistica con una inferencia de
p: 0,05. SPSS v 19.0.

RESULTADOS

Resultados del andlisis descriptivo de
la muestra de estudio

La tabla I muestra los datos poblacionales
de personas residentes < 19 afios en el Pais
Vasco obtenidos del Instituto de Estadistica del
Gobierno Vasco desde la retirada de la vacuna
en el 2012 hasta una década posterior afio 2022.

La poblacién media de la cohorte de meno-
res de 19 afios a lo largo de la década de estu-
dio es de casi 400.000 individuos para una
poblacién media de 2,5 millones de habitantes
(16% de la poblaci6n).

El ntimero total de casos de DM-1 debu-
tados en toda la regi6n en esta tltima década
fue de 663 casos.

En la tabla II y la tabla III se recogen los
datos del analisis descriptivo para el periodo
de tiempo comprendido entre los afios 2013
y 2022.
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TABLA II. NUMERO DE CASOS NUEVOS DE DM-1
EN POBLACION PEDIATRICA ENTRE 2013-2022 POR
ANOS Y SEGUN SEXO.

TABLA III. NUMERO DE CASOS NUEVOS DE DM-1
EN POBLACION PEDIATRICA ENTRE 2013-2022
SEGUN ESTADO DE VACUNACION.

Aio Niimero de casos nuevos
2012 58
Varones 36
Mujeres 22
2013 61
Varones 36
Mujeres 25
2014 52
Varones 28
Mujeres 24
2015 57
Varones 29
Mujeres 28
2016 55
Varones 28
Mujeres 27
2017 56
Varones 28
Mujeres 28
2018 52
Varones 32
Mujeres 20
2019 64
Varones 40
Mujeres 24
2020 56
Varones 28
Mujeres 28
2021 82
Varones 42
Mujeres 40
2022 70
Varones 42
Mujeres 28

No existen diferencias significativas (p: 0,18) entre
grupos de diferente sexo en nuestra poblacin respecto
a los casos debut DM-1.

Resultados de los calculos de incidencia
acumulada

En la tabla IV y en la figura 1 se recogen
los valores de incidencia acumulada de DM-1
en poblacion pedidtrica menor de 19 afios en
el Pais Vasco, en los seis afios previos a la
retirada de la vacuna (2007-2012) y en los diez
aflos posteriores a la retirada de esta (2013-
2022).
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TABLA IV. INCIDENCIA ACUMULADA POR CADA
100.000 NINOS DE DM-1 POR ANOS.

Afo Incidencia acumulada
Nimero de Nimero de 2007 936
Casos NUeVOS  €asos nuevos
en poblacion  en poblacién 2008 13,89
Ano CON vacuna SIN vacuna 2009 1177
2012 58 0 2010 12,19
2013 o1 0 2011 15,03
2014 50 2 2012 134
2015 i 6 2013 14,59
2016 50 > 2014 10,23
2017 4 12 2015 13,9
2018 34 18 2016 138
2019 40 24 2017 12,43
2020 35 21 2018 9,14
2021 47 35 2019 10,12
2022 28 42 2020 11,54
Se evidencia un posible rebrote de casos post afio
COVID-19, a partir de los datos de niimero de casos 2021 12,26
registrados desde el afio 2020 en la region estudiada. 2022 13,50
16
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Figura 1. Incidencia acumulada de DM-1 por afios.

En la tabla V y en la figura 2 se muestran
los valores de incidencia acumulada de DM-1
en los diez afios posteriores a la retirada de
la vacuna (2013-2022) segtn si la poblacién
pediatrica habia recibido o no la vacuna.
Recordemos que la vacuna BCG se adminis-
traba de manera obligatoria en todos los recién
nacidos como dosis tinica al mes de vida y que,
por lo tanto, tras su retirada, encontraremos

parte de la poblacién infantil vacunada y parte
no vacunada.

Resultados del anélisis comparativo de
incidencias acumuladas

La incidencia acumulada media de DM-1
en poblacién pediatrica menor de 19 afios en
los seis afios previos a la retirada de la vacuna
fue de 13,607 casos por cada 100.000 nifios.
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TABLA V. INCIDENCIA ACUMULADA DE DM-1 POR ANOS SEGUN ESTADO DE VACUNACION.

Aiio Incidencia global Incidencia CON vacuna®  Incidencia SIN vacuna?
2012 15,08 15,08 0
2013 14,96 15,73 0
2014 13,10 13,68 7,79
2015 13,48 13,99 10,46
2016 13,64 15,60 5,29
2017 13,03 13,70 10,79
2018 12,74 13,37 11,03
2019 15,18 15,13 15,30
2020 13,95 14,85 12,24
2021 19,26 18,66 20,24
2022 17,33 15,07 20,35
MEDIA afios 14,70 14,99 10,32

“Incidencia por 100.000 < 19 afios.
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Figura 2. Incidencia acumulada de DM-1 por afios segiin estado de vacunacion.
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Por su parte, la incidencia media acumulada
en los seis afios posteriores a la retirada de
la vacuna (2013-2022) fue de 14,70 casos por
cada 100.000 nifios, sin encontrarse diferencias

estadisticamente significativas (p: 0,23) entre
ambos periodos.

Por otro lado, en el periodo comprendido
entre 2013-2022, tras la retirada de la vacuna
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del calendario, la incidencia acumulada media
de DM-1 en la poblacién infantil vacunada fue
de 14,99 casos por cada 100.000 nifios frente a
una incidencia acumulada media de 10,32 casos
por cada 100.000 nifios no vacunados. En este
caso, tampoco se encontraron diferencias esta-
disticamente significativas (p: 0,08) aunque hay
una tendencia al ascenso de casos entre los no
vacunados frente a los vacunados, sobre todo
a partir de la cohorte del afio tras la COVID-19.

En la figura 3 aparece representado un gré-
fico de tendencia lineal para ver la evolucién
de la incidencia acumulada por afios.

La incidencia de casos cada afio aparece
bastante estable pero con tendencia al ascenso
desde el afio 2018.

Respecto a la proporcion de menores de
origen extranjero en Euskadi, estos también se
han visto incrementados en los tltimos afios
llegando a ser de media del 16% en los tltimos
(ver Fig. 4). La distribucion es asimétrica segun
territorios, con un peso més especifico en las
capitales y alguna zona rural (ver Fig. 5).

El incremento del niimero de menores de
origen extranjero o cuyos padres lo son pre-
senta un incremento constante en los dltimos
afios (ver Fig. 6).

La mayor parte de la comunidad extranje-
ra procede de territorios donde la prevalencia
de enfermedades infecto contagiosas como la
TBC es mayor (territorios nativos de TBC),
tales como zonas de oriente medio, Magreb o
paises latinoamericanos (ver Fig. 7). Ademds
de los factores epidemioldgicos de estos paises
de origen existen también factores genéticos
que pueden explicar una mayor tasa de DM-1
en estos colectivos(2.

Discusién

La vacuna BCG se sintetiz por primera vez
en 1921 a partir de una cepa de Mycobacterium
bovis. Se trata de una vacuna viva atenuada
que se utiliza, fundamentalmente, para la pro-
tecci6n frente a la tuberculosis®.

Cada vez son mas frecuentes los estudios
que proponen que algunas vacunas pudieran
tener efectos heter6logos o efectos no especi-
ficos, diferentes del uso principal para el que
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fueron disefladas®. Asf, por ejemplo, la vacuna
de la BCG se usa para el tratamiento del cancer
de vejiga en fases iniciales.

Tradicionalmente se ha considerado que el
mecanismo por el cual las vacunas son capaces
de generar respuesta inmune duradera es a tra-
vés de la inmunidad adaptativa. Sin embargo,
cada vez hay més evidencia de la existencia

de memoria inmunolégica en la inmunidad
innata. En este sentido, se postula que cada
vez que las células de la inmunidad innata se
exponen a un antigeno quedan “entrenadas”
para exposiciones ulteriores a dicho antigeno.
Por ello, a este tipo de memoria inmunolégica
se le denomina inmunidad entrenada (trained
immunity en inglés)©).
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Se ha observado que, gracias a la inmuni-
dad entrenada, la vacuna de la BCG podria
llegar a prevenir infecciones causadas por
patdgenos no relacionados con la tuberculo-
sis que son responsables de sepsis neonatal o
infecciones en via aérea inferior en la infancia.
Asimismo, en la actualidad hay dos estudios
en desarrollo que buscan la proteccién frente
a la infeccién por el nuevo coronavirus SARS-
CoV-2 con la vacuna de la BCG. Pero, ademas,
se investiga su uso para el tratamiento o la
prevencion de otros procesos infecciosos, pero
también autoinmunes, alérgicos u oncolégicos,
aunque con resultados muy dispares?s.

En la actualidad el tratamiento de la DM-1
se basa en la administracién exgena de insu-
lina. Pero, tal y como hemos comentado con
anterioridad, la DM-1 se trata de una enfer-
medad autoinmune, por lo que, en la Gltima
década, se han llevado a cabo estudios sobre
la inmunoterapia en el tratamiento de esta
enfermedad. Asi, se ha descubierto que el
factor de necrosis tumoral (TNF), uno de los
agentes inductores de muerte celular o apop-
tosis mds importante®, podria llegar a ser un
tratamiento inmunosupresor especifico frente
a esta enfermedad. Este hecho se debe a que
los linfocitos T autoinmunes responsables de
la destruccién de las células beta del pancreas
tienen mas sensibilidad a la apoptosis induci-
da por el TNF que los linfocitos T sanos. Por
lo tanto, el TNF activaria de manera selectiva
la muerte celular o apoptosis en los linfocitos
T autoinmunes, respetando a los linfocitos
T sanos. Sin embargo, el TNF no se puede
administrar directamente en el organismo
por su elevada toxicidad a nivel sistémico1,

En la infeccién por tuberculosis la respuesta
inmune innata juega un papel muy importante
al ser la primera linea de defensa frente a la
infeccidn. Asi pues, los macréfagos tienen una
dualidad funcional: por un lado, se encargan
de fagocitar a las micobacterias; y, por otro
lado, les presentan los antigenos proteicos
resultado de la fagocitosis a los linfocitos T.
Estos linfocitos se encargan de producir dife-
rentes sustancias, como el TNF-alfa, que acti-
van la respuesta inflamatoria granulomatosa
para evitar la progresién de la infeccién(?.
Basandonos en el mecanismo fisiopatolégi-
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co de la infeccién por tuberculosis, podemos
suponer que la vacuna BCG también es capaz
de estimular la produccién de TNF sin resultar
toxico para el organismo. Este hecho abre la
puerta a la posibilidad de usar la BCG frente
al tratamiento de la DM-1.

En un estudio llevado a cabo por Faust-
man et al. (2012) demuestran que la vacuna de
la BCG administrada de manera repetida en
pequenas dosis disminuye de manera selectiva
las poblaciones de linfocitos T autoinmunes y,
ademds, observan un aumento en los niveles
de péptido C13. De este modo, “eliminando”
alos linfocitos responsables de la enfermedad
autoinmune, conseguiriamos mejorar el dafio

ocasionado a las células beta pancreéticas y
permitir su regeneracion (de ahi que aumen-
ten los niveles de péptido C). Igualmente, se
ha comprobado que, incluso en fases avanza-
das de la enfermedad se sigue produciendo
péptido C. Por lo tanto, cualquier terapia que
permita la regeneraci6n de las células beta del
pancreas serd muy util para prevenir las com-
plicaciones a largo plazo de la DM-104,

No obstante, la destruccion selectiva de los
linfocitos T autoinmunes no es el tinico meca-
nismo por el cual la vacuna BCG podtia usarse
en el tratamiento de la DM-1. Los linfocitos
T reguladores desempefian un papel funda-
mental en el control de la inmunidad. De este
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modo, una disminucién de linfocitos T regula-
dores favorece las enfermedades autoinmunes
y, sin embargo, su exceso predispone a proce-
sos oncolégicos y enfermedades infecciosas(?.

En la infeccién por Mycobacterium tuberculo-
sis se ha objetivado que se produce un aumen-
to importante de los linfocitos T reguladores
para intentar controlar la respuesta inmune
del organismo con el fin de detener el proceso
infeccioso(®). Asimismo, varios estudios han
puesto de manifiesto que tras una infecciéon
tuberculosa se producen cambios epigenéticos
en el material genético de algunas células para
desarrollar una respuesta inmunolégica mas
efectiva. Estos cambios epigenéticos son de
diverso tipo, como la modificacién en las his-
tonas, la metilacién y desmetilacién del acido
desoxirribonucleico (ADN), las modificaciones
postranscripcionales o la expresién de dcido
ribonucleico (ARN) no codificante (sobre todo
micro-ARN)@7),

Resulta 16gico pensar que la BCG, una
vacuna derivada de una cepa atenuada de
Muycobacterium bovis (muy cercana a Mycobac-
terium tuberculosis), serd capaz de estimular
la proliferacion de los linfocitos T regulado-
res, asi como producir cambios epigenéticos
en las células del organismo. En este senti-
do, se ha comprobado que la BCG es capaz
de favorecer procesos de desmetilacion del
ADN en los genes que codifican a los lin-
focitos T reguladores. Este proceso de des-
metilacién no solo favorece un aumento en
la cantidad de linfocitos T reguladores, sino
que también favorece la sintesis de diferentes
micro-ARN. Todo ello podria llegar a frenar
la respuesta autoinmune responsable de la
DM-1617),

Por otro lado, otro mecanismo por el cual
la vacuna BCG podria ser ttil en el tratamien-
to de la DM-1 es su capacidad para producir
cambios en el metabolismo de la glucosa. En
la infeccién tuberculosa se producen cambios
metabdlicos en los macréfagos alveolares
como parte de la potente respuesta inmuno-
légica innata inicial. Una de las modificaciones
metabdlicas mas importantes es el cambio de
la fosforilacion oxidativa de la glucosa por glu-
colisis aerobica. Este cambio en el metabolismo
glucidico parece que limita la supervivencia
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de Mycobacterium tuberculosis en las células
infectadas(®.

En el caso de la vacuna de la BCG, se ha
observado que también es capaz de inducir
un cambio en el metabolismo glucidico des-
de Ia fosforilacién oxidativa hacia la glucélisis
aerdbica. Este cambio favorece una utilizacién
acelerada de la glucosa por parte de las célu-
las que se traduce en una disminucién en
los niveles de glucemia y, por lo tanto, de la
hemoglobina glicosilada (HbAlc). Asimismo,
se cree que la disminucién que se consigue en
los niveles de glucemia es equiparable a las
medidas terapéuticas utilizadas en la actua-
lidad para la DM-1 (insulina, ejercicio fisico
o dieta) pero, ademas, con menos riesgo de
generar hipoglucemias en los pacientes®.

Sin embargo, cabe destacar que tanto las
modificaciones epigenéticas como el cambio
en el metabolismo de la glucosa no se observan
hasta los 3 afios de haber iniciado el tratamien-
to con la vacuna BCG. El motivo de este hecho,
aunque todavia no esta claro, posiblemente se
deba a que del mismo modo que el proceso
autoinmune se desarrolla de manera lenta y
progresiva, la recuperacién también lo sea®.

Tras la pandemia COVID-19 han sido varios
los autores que han mostrado la posible rela-
cién con un incremento no solo de las enfer-
medades autoinmunes en general, sino de la
DM-1 en particular®. Se ha postulado en un
incremento de la actividad autoinmune tras la
infeccion COVID-19@), un retraso en el diag-
ndstico, un aumento de la prevalencia de cetoa-
cidosis®® y otras causas atin por determinar.

Por otro lado, es conocida la relacién entre
origen geografico y mayor o menor prevalen-
cia de enfermedades, entre ellas la DM-124, asi
como los condicionamientos socio econdmicos
y origen de los grupos poblacionales, incluido
pediatria® tiene influencia en la prevalencia
de las diferentes enfermedades. Euskadi no
es ajena a todo ello y en los tltimos 15 afios,
objeto de nuestro estudio, ha visto incremen-
tado el nimero de personas y nifios de orige-
nes diversos (EUSTAT). Esto puede contribuir
como un sesgo a la hora de interpretar estudios
poblacionales y epidemiolégicos.

La incidencia de DM-1 en el Pais vas-
co sigue siendo baja respecto a los estudios

poblacionales y de incidencia publicados®?),

pero en nuestra poblacién aparece una tenden-

cia al alza, de momento no estadisticamente

significativa. Este incremento de casos podria

deberse a diversos factores a valorar:

* Un incremento real de la incidencia de
casos en la cohorte no expuesta BCG vs
a la expuesta. A medida que dentro de
las cohortes la poblacién no expuesta va
teniendo mas peso poblacional la inciden-
cia de casos podria verse incrementado.

¢ Elefecto de un sesgo positivo tras la pan-
demia COVID-1978), ya que esta infeccion
podria tener diferentes efectos el desarrollo
y evolucién de enfermedades de caracter
autoinmune, entre ellas la propia DM-1.

¢ Cambios poblacionales vividos en nuestra
regi6n en los tltimos 10 afios. La inmigra-
cién de personas de otras latitudes es un
hecho creciente en Europa y mds significa-
tivamente en diversas regiones de Espafa.
Es conocido® que la prevalencia de enfer-
medades con un cardcter autoinmune, entre
ellas la DM-1 puede verse influenciada por
cambios poblacionales, asociados al incre-
mento poblacional de grupos étnicos con
mayor prevalencia (por bases genéticas y
fenotipicas) de enfermedades autoinmunes,
como es el caso de poblacién del Magreb y
Latinoamericana.

CONCLUSIONES

Derivadas de la revisién bibliografica

La conclusién principal de este estudio
es que la vacuna de la BCG podria tener
beneficios en el control de la DM-1 gracias
a la eliminacién selectiva de los linfocitos T
autoinmunes responsables de la enfermedad
y, también, a la activacion de linfocitos T regu-
ladores mediante cambios epigenéticos. Asi-
mismo, favorece cambios en el metabolismo
glucidico que ayudan a controlar los niveles
de glucosa en sangre.

De forma andloga, valorando el efecto hete-
r6logo de la BCG, podria llegar a plantearse
su uso en otras enfermedades autoinmunes
e incluso en procesos alérgicos, infecciosos y
oncoldgicos.
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No obstante, todavia quedan muchos
interrogantes por dilucidar. La gran mayoria
de los estudios desarrollados hasta ahora no
establecen el niimero de veces que es necesario
vacunar a los pacientes ni con qué dosis hay
que hacerlo. Tampoco est4 esclarecido cudnto
tiempo tarda en observarse el efecto sistémico
de la BCG enla DM-1.

Derivadas de la poblacién muestral
Consideramos que es necesario continuar
més estudios con un mayor niimero de par-
ticipantes, de diferentes edades, en distintas
areas geograficas y con un tiempo de duracion
de la enfermedad variable. Resulta importante
conocer con exactitud si la BCG pudiera ser
un tratamiento eficaz, seguro y duradero en
el tiempo para una enfermedad crénica tan
prevalente en la infancia como la DM-1.

Limitaciones

En el caso concreto de nuestro estudio,
teniamos varias limitaciones. En primer lugar,
no aplicamos ningtin calculo de tamafio mues-
tral y puede que la muestra de nuestro estudio
no sea representativa. Ademds, se trata de un
estudio centrado en una tinica Comunidad
Auténoma y, por ello, los resultados pueden
no ser extrapolables a otras areas geograficas.
En este sentido, tal y como comentabamos con
anterioridad, la DM-1 en nuestra comunidad
tiene una incidencia méxima entre los 13-14
afios y minima de 0-5 afios. En la segunda par-
te del estudio, los nifios que no habian recibido
la vacuna tenian edades menores que los que
si la habian recibido y eso podria suponer un
sesgo a la hora de interpretar los datos.

Tampoco controlamos por los propios datos
obtenidos, el origen étnico de las personas
afectas de DM-1, lo cual podria influir en la
expresion genotipica de la DM-1 o incluso en
haber padecido o verse expuestos a la propia
BCG nativa.
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ORIGINAL

RESUMEN

Introduccion, hipétesis y objetivos: La
obesidad infantil supone uno de los mayores
problemas sociosanitarios del siglo XXI. La
obesidad exdgena consiste en el incremento
patoldgico de la masa corporal debido al des-
equilibrio entre la ingesta y el gasto calérico.
Se han llevado a cabo diferentes estudios y
protocolos preventivos con el objetivo de sol-
ventar este problema sanitario. Asimismo, se
han descrito diferentes factores etiopatogé-
nicos como el metabolismo y diversos méto-
dos diagndsticos como la impedanciometria
bioeléctrica. La hipdtesis consiste en la supo-
sicion de que un metabolismo basal bajo en el
contexto de un desequilibrio calérico podria
provocar un aumento en la incidencia de la
obesidad exdgena o primaria con un aumento
de la masa grasa. Los objetivos a estudio son
realizar una descripcion epidemiolégica de las
variables de la base de datos obtenida sobre la
obesidad infantil de la consulta. Investigar si
existe una relacion inversamente proporcional
entre el metabolismo basal y la masa grasa de
un paciente. Comprobar si existen diferencias
entre sexo y edad de los pacientes con respecto
a las variables en estudio (metabolismo basal
y masa grasa). Analizar si existe una relacién
directamente proporcional entre el metabolis-
mo basal y la masa magra. Investigar si existen
diferencias en el metabolismo basal entre los
pacientes segtin el sexo y si existen diferencias
en la masa grasa entre los pacientes segtn el
sexo. Determinar si existen diferencias en el
metabolismo basal entre los pacientes segtin
la edad (7-10 afios y 11-14 afios) y si existen
diferencias en la masa grasa entre los pacientes
segtin la edad (7-10 afios y 11-14 afios). Valo-
rar si los pacientes con una deteccién precoz
(rango de edad: 7-10 afios) y una deteccién
tardia (rango de edad: 11-14 afios) de obesidad
infantil pueden tener una mejor evolucién en
la masa grasa.

Material y métodos: Se han utilizado 19
articulos como referencias bibliograficas, obte-
nidos de diferentes fuentes digitales como
ScienceDirect, CNN, La Vanguardia, SciELO
y Pubmed, y de organismos como el Gobierno
Vasco y la Biblioteca Universidad de Canta-
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bria. Ademds, se ha obtenido el certificado de
autorizacion para la explotacién epidemio-
16gica de la base de datos (c6digo 01/2019)
de OSI Araba. Para la realizacién del analisis
estadistico se han empleado Excel y SPSS Sta-
distics 29.0.2.0.

Conclusién: Se ha realizado una descrip-
cién epidemioldgica de las variables de la base
de datos obtenida sobre la obesidad infantil de
la consulta. No se ha constatado una relacién
inversamente proporcional entre el metabolis-
mo basal y la masa grasa de un paciente. No
existe una relacién directamente proporcional
entre el metabolismo basal y la masa magra.
Se describen diferencias en el metabolismo
basal entre los pacientes segtin el sexo. No se
presentan diferencias en la masa grasa entre
los pacientes segtin el sexo. Existen diferen-
cias en el metabolismo basal entre los pacientes
segtin la edad (7-10 afios y 11-14 afios). No se
describen diferencias en la masa grasa entre
los pacientes segtin la edad (7-10 afios y 11-14
afios). Los pacientes con una deteccién precoz
(rango de edad: 7-10 afios) y una deteccién
tardfa (rango de edad: 11-14 afios) de obesi-
dad infantil tienen una mejor evolucién en la
masa grasa. Tanto los pacientes con deteccion
precoz como los de deteccion tardia tienen un
evoluci6n favorable.

Palabras clave: Obesidad infantil; Impe-
danciometrfa bioeléctrica; Masa grasa; Meta-
bolismo basal; Masa magra.

INTRODUCCION

En el &mbito pediatrico, la obesidad infan-
til ha aumentado significativamente en estos
ultimos afios y es un gran desafio sanitario
mundial en el siglo XXI. Debido a su gravedad
e importancia se han llevado a cabo distintos
planes de accién para promover medidas de
prevencién primaria que consisten en unos
habitos de vida saludables. Ademads, existen
publicaciones por la Organizacion Mundial de
la Salud (OMS) que confirman su severidad
y en las cuales se indican recomendaciones
preventivas®.

En Espafia se ha realizado un proyecto lla-
mado Estudio de ALimentacion, Actividad fisica,
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Desarrollo INfantil y Obesidad en Esparia (ALA-
DINO 2019), formando parte de la quinta ola
de la iniciativa COSI EURO OMS. Ademds,
este proyecto es un estudio descriptivo trans-
versal®, en el que se utiliz6 la Child Obesity
Surveillance Initiative de la Oficina Regional
para Europa de la OMS®).

Con el proyecto ALADINO 2019 se con-
cluye que un 23,3% de los escolares espafio-
les padecen sobrepeso y un 17,3%, obesidad.
Todos estos datos conducen a que el 40,6%
de los infantes presente un exceso ponderal.
Ademds, es destacable que el sobrepeso tie-
ne mayor prevalencia en el género femenino
(24,7%) y la obesidad tiene mayor prevalen-
cia en los nifios (19,4%). Igualmente, tras el
estudio se ha considerado a Espafia como
el segundo pais con mayor prevalencia en
sobrepeso y el sexto pais en lo referente a la
obesidad®.

En Pais Vasco se ha constatado el aumento
en la incidencia de la obesidad infantil por las
siguientes causas: el aumento del sobrepeso,
la mala alimentacion (disminucién en el con-
sumo de frutas y verduras), el sedentarismo,
considerando las desigualdades socioeconé-
micas en las practicas de actividad fisica y el
tiempo que pasan los nifios con la television
y otras pantallas(®. Debido a este incremento,
se ha realizado la Estrategia de Prevencion de
la Obesidad Infantil de Euskadi, con el lema
SANO. Esta herramienta promueve medidas
en cinco ambitos (familia, escuela, centros de
salud, sector privado y entorno comunitario)
con las cuales se quiere impulsar la actividad
fisica y la alimentacion saludable, con el objeto
de que la poblacién infantil y juvenil sea capaz
de tener una vida sana y se consigan reducir
los riesgos de conductas no saludables®.

Este gran problema sociosanitario conoci-
do como obesidad consiste en el incremento
patoldgico de la masa corporal. Existen dos
tipos de obesidad: la obesidad endégena y
la obesidad exégena o primaria. La obesidad
enddgena tiene una etiologfa orgdnica, mien-
tras que la obesidad primaria se debe al des-
equilibrio entre la ingesta y el gasto calérico,
puesto que se aumenta la ingesta de alimentos
con la disminucién de ejercicio fisico u otras
actividades que favorecen el gasto energético.

P. MAESO FERNANDEZ Y COLS.

Se pueden destacar como factores etiopato-
génicos de la obesidad un mal habito alimen-
tario y el aumento de sedentarismo debido al
déficit de ejercicio fisico y al aumento en el uso
de las pantallas. Indirectamente, la situacién
socioecondmica y el nivel educativo pater-
no-materno también influyen®. Igualmente,
la obesidad se ve favorecida por otros facto-
res como el epigenético®?), relacionado con la
hipétesis del “fenotipo ahorrador”®), el déficit
de la hormona leptina®), entre otros.

Los factores maternos®#1% como la obesi-
dad materna®®), la diabetes mellitus (gestacio-
nal o tipo )¢, la dislipemia, la hipertension
arterial, la alteracion en la dieta (interrupciéon
de la lactancia, consumo de formulas o leche
de vaca, restriccién de hierro, zinc, calcio y
magnesio, y consumo de bebidas azucaradas),
ser fumadora, su exposicién a contaminantes,
la situacién psicolégica materna (depresion y
estrés) provocan un aumento en la incidencia
de obesidad infantil®.

También, hay que destacar el factor genéti-
o101 con respecto al gen Coronin7 (CORO7
0 CRN?) y mutacién en el gen de la leptina®.
Asimismo, hay que tener en consideracién las
lesiones o tumores hipotalamicos, la depriva-
ci6én del suefio (baja cantidad y mala calidad
del suefio), trastornos del infante como el
trastorno del espectro autista y el trastorno
por déficit de atenci6n e hiperactividad, y la
situacion psicosocial y emocional del nifio®.

Por otro lado, hay que tener en cuenta el
metabolismo basal del nifio, debido a que un
metabolismo lento conlleva a una menor masa
magra (MM), que consiste en el tejido conecti-
vo, musculo y hueso, y una mayor grasa (MG),
que conlleva a un aumento en la incidencia de
la obesidad®. Asimismo, hay que considerar
la variabilidad del metabolismo basal segin
la edad, puesto que en la infancia sus valores
son elevados y posteriormente, van dismi-
nuyendo progresivamente a medida que se
cumplen afios®).

Con respecto al diagndstico por un lado,
los métodos directos tienen como finalidad la
investigacion puesto que se mide la grasa del
cadaver; por lo tanto, no es de utilidad en la
préctica clinica habitual. Por otro lado, entre
los métodos indirectos se encuentran las medi-
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ciones antropométricas (peso, talla, pliegues
corporales y perimetro abdominal) y unos
métodos especificos como pruebas de imagen.
Por tltimo, existen unas técnicas modernas
basadas en la conductancia eléctrica, entre las
que encontramos la absorciometrfa de rayos X
de doble fotén (DEXA) y la impedanciometria
bioeléctrica (BIA), entre otras(4.

La BIA es el método moderno mas utiliza-
do para cuantificar la composicién corporal 3.
Esta técnica estd basada en el principio de que
los tejidos con una elevada composicion de
liquido electrolitico son conductores, mientras
que otros tejidos como la grasa y el hueso no
son buenos conductores eléctricos. Ademés,
valora la relacién entre el agua corporal total
y la impedancia corporal®®, que se mide
mediante el uso de ocho electrodos colocados
en el cuerpo, de los cuales dos se colocan en
cada mano y pie). Gracias a la obtencién del
valor del agua corporal, se estiman los valo-
res de la composicion corporal como la masa
magra, el porcentaje de grasa corporal, la masa
grasa, el agua corporal total, la masa celular
corporal, la masa extracelular, el indice de
masa corporal (IMC) y el ratio del metabolismo
basal (MB)(17. Por otro lado, mide el dngulo
de fase, un buen predictor de malnutricién que
refleja la cantidad y calidad de tejido blando;
ahora bien, es un valor dependiente de la con-
figuracion en la medida®.

La utilidad de dicha técnica es muy factible
debido a sus muiltiples ventajas entre las que
podemos destacar que es una técnica simple,
util, rapida, eficiente (relativamente barata),
efectiva, no invasiva, segura, mévil y que no
requiere de una especializacién previa(51618),
Sin embargo, existen ciertos factores como la
temperatura corporal, las variaciones en la
colocacién de los electrodos, el previo con-
sumo de sdlidos y la posicion corporal; que
disminuyen la eficacia de dicha técnica. Por lo
tanto, es necesaria la aplicacién de otras técni-
cas de referencia para su validacion(.

Igualmente, la BIA considera la hidratacién
corporal como una variable constante, pero
existen procesos fisiolégicos (género, edad,
etnia, ciclo hormonal, embarazo, actividad fisi-
ca, momento del dia) y patoldgicos (obesidad,
enfermedades, medicamentos) que la alteran.
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Ademés, cada estructura corporal contribuye

en desigualdad de condiciones en la BIA; por

ejemplo, el tronco contribuye menos que las
extremidades, y dicha inequidad puede alterar
la relacién de la impedancia corporal(.

La hipétesis a estudiar es la suposicion de
que un metabolismo basal bajo en el contexto
de un desequilibrio calérico podtia provocar
un aumento en la incidencia de la obesidad
exdgena o primaria con un aumento de la
masa grasa.

Para ello, se investigan unos objetivos pri-
marios:

1. Realizar una descripcién epidemiolégica de
las variables de la base de datos obtenida
sobre la obesidad infantil de OSI ARABA.

2. Investigar si existe una relacién inversa-
mente proporcional entre el metabolismo
basal y la masa grasa de un paciente.

3. Comprobar si existen diferencias entre sexo
y edad de los pacientes con respecto a las
variables en estudio (metabolismo basal y
masa grasa).

Igualmente, se indagan unos objetivos
secundarios:

1. Analizar si existe una relacién directamente
proporcional entre el metabolismo basal y
la masa magra.

2. Investigar si existen diferencias en el meta-
bolismo basal entre los pacientes segtin el
sexo y si existen diferencias en la masa gra-
sa entre los pacientes segtin el sexo.

3. Determinar si existen diferencias en el
metabolismo basal entre los pacientes
segtn la edad (7-10 afios y 11-14 afios) y si
existen diferencias en la masa grasa entre
los pacientes segtin la edad (7-10 afios y
11-14 afos).

4. Valorar si los pacientes con una deteccion
precoz (rango de edad: 7-10 afios) y una
deteccion tardia (rango de edad: 11-14
afos) de obesidad infantil pueden tener
una mejor evolucion en la masa grasa.

MATERIAL Y METODOS
Para la obtencién bibliografica sobre la

obesidad infantil, se ha planteado la siguiente
estrategia de btisqueda. En primer lugar, con

respecto a la situacion de la obesidad infantil
en Pais Vasco, se ha realizado la bisqueda
en la pagina web del Gobierno Vasco (Eus-
kadi.eus) y en el apartado “Departamentos,
organismos y entidades del Gobierno”, se ha
seleccionado “Salud”. Se ha abierto la pagi-
na del Departamento de Salud y bajando la
pagina en “Trabajamos en las siguientes dreas”
se ha seleccionado “Salud alimentaria y nutri-
cién” y de los tres resultados posibles se ha
seleccionado “Estrategia de Prevenci6n de la
Obesidad Infantil en Euskadi”, que ha sido la
fuente de informacién de interés. Dentro de
este resultado, se ha utilizado la informacién
de las pestafias “Introduccién al documento”
y “Por qué una estrategia de prevencion de la
obesidad infantil para Euskadi”.

A través de la biblioteca electrénica SciELO,
se ha realizado la biisqueda de la informacién
sobre el proyecto ALADINO 2019.

En segundo lugar, para encontrar infor-
macion sobre la etiopatogenia de la obesidad
infantil, en la pagina web ScienceDirect se ha
buscado los siguientes términos (“thrifty gene
hypothesis AND childhood obesity”) y se han
aplicado los siguientes filtros: en “Year(s)” se
ha limitado la bisqueda a hace 5 afios (2018-
2023), “Review articles” en “Article type”,
“Open access & Open archive” en la seccién
“Access type”.

Asimismo, para completar la bisqueda
sobre la etiopatogenia por un lado se ha bus-
cado informacién en el CNN, utilizando los
términos “metabolismo basal, masa magra y
masa grasa”.

Por otro lado, en La Vanguardia se han bus-
cado los siguientes términos: “declive metabo-
lismo edad”, y se han afiadido los siguientes
filtros: “Comer” en “Seccién” y “06/10/2018”
en “fecha inicio” y “06/10/2023” en “fecha
fin” (5 afios desde que he realizado la busque-
da, el 6 de octubre de 2023).

En tercer lugar, la obtencién de la infor-
maci6n sobre las técnicas diagnésticas se ha
producido en la Biblioteca Universidad de
Cantabria, buscando “obesidad infantil” y se
han afiadido los siguientes filtros: en “Limita la
btsqueda” se ha seleccionado “Texto completo
en linea”, en “Tipo de Documento” se ha ele-
gido “Tesis doctorales, Trabajos fin de méster,
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Trabajos fin de grado”, en “LOCALIZACION
EN LA BUC” se ha seleccionado “TFG/TFM
en Catdlogo BUC”, en “Términos tematicos”
se han seleccionado “proyectos y disertaciones
académicas” y “obesidad en el nifio”, y se ha
excluido el resto de términos del listado (34
items).

La busqueda de datos sobre la BIA ha
sido llevada a cabo mediante la biblioteca
electronica PubMed utilizando los términos:
“(BIOELECTRIC IMPEDANCE) AND (OBE-
SITY) AND (CHILDREN)”, y se han afiadido
los siguientes filtros: “Free full text, Associated
data, Humans, English, Spanish, Adolescent:
13-18 years, Child: 6-12 years, from 2018/10/6-
3000/12/12".

Con respecto a la bioética, a causa de la
limitacién por ser alumna de sexto de medi-
cina, no he podido tener un contacto directo
con los pacientes y tampoco he podido tener
acceso a sus historias clinicas. Por lo tanto, el
equipo de Endocrinologia Pediatrica de OSI
ARABA, en el cual se encuentra mi tutor, el
doctor Ignacio Diez Lépez, me ha compartido
la base de datos anonimizada, sin trazabilidad
y codificada.

Dicha base de datos ha sido generada de la
practica clinica habitual de los tltimos 5 aflos
de pacientes que han pasado por la consulta
con los siguientes criterios de inclusién: obe-
sidad infantil exdgena mayor de dos deriva-
ciones estindar y una edad mayor de 6 afios.

Durante la préctica clinica, los profesio-
nales sanitarios hablaron con los padres y los
pacientes, se les indicaron pautas alimenta-
rias y se les realiz6 un consentimiento verbal,
indicando que los datos estdn registrados en
la base de datos protegidos en la red de Osa-
kidetza.

Esta base de datos con el codigo 01/2019 ha
sido autorizada por el Comité Etico de Inves-
tigacion Clinica (CEIC) Hospital Universitario
Araba con un dictamen favorable (certificado
de autorizaci6n) para el registro de pacientes
y para su explotacién epidemiolégica por
Organizacion Sanitaria Integrada Araba (OSI
Araba).

Para el anélisis estadistico, mediante la
herramienta estadistica SPSS Statistics 29.0.2.0
se ha investigado si existe una relacién inversa-
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mente proporcional entre el metabolismo basal
y la masa grasa de los pacientes se realiza una
correlacién de Pearson, prueba paramétrica
para examinar la direccién y la magnitud de la
asociacion entre las variables. Se ha obtenido el
gréfico de dispersion con la recta de regresion.

El test estadistico correlacién de Pearson
puede tomar valores entre -1 y +1. Si se obtiene
un valor negativo la relacién entre variables
es inversamente proporcional y la linea de la
representacion grafica, decreciente. No obstan-
te, si el valor obtenido es positivo la relacion
entre variables es directamente proporcional y
la linea de la representacion grafica, creciente.

Ademds, con el objeto de comprobar si
existen diferencias entre sexo y edad de los
pacientes con respecto a las variables en
estudio (metabolismo basal y masa grasa),
empleando SPSS Statistics, se ha realizado el
test T de Student de muestras independientes.
Dicho test consiste en un estadistico paramé-
trico para comparar dos medias en muestras
independientes cuando una de las variables de
estudio es cuantitativa, la otra es cualitativa y
s6lo hay dos grupos. Destacar que la variable
“sexoHIMO0” no presentaba ningtin valor atri-
buido; por lo tanto, se han afiadido los valores
0y 1consuetiqueta “mujer” y “hombre”, res-
pectivamente. También, se ha recodificado la
variable “edad 1° visita” y se ha decidido un
nombre (“edadl”) y etiqueta (“edad1”) nue-
vos, detallando los valores 1 (etiqueta: “7-10
afos”) y 2 (etiqueta: “11-14 afios”).

Por tltimo, para estudiar si los pacientes
con una deteccién precoz de obesidad infantil
pueden tener una mejor evolucién en la masa
grasa, se ha llevado a cabo un T de Student
de muestras independientes en SPSS Statistics.
Se ha realizado de la misma manera que los
anteriores T de Student, pero en “Variables de
prueba” ha de insertarse los datos de la masa
grasa de la primera visita y los datos al afio
de dicha visita.

Para la interpretacién del test T de Student
de muestras independientes, primero hay que
valorar la prueba de Levene de igualdad de
varianzas. En esta prueba si se obtiene un valor
p< 0,05 no se asumen varianzas iguales. Sin
embargo, si se obtiene un valor p> 0,05 se
asumen varianzas iguales. Teniendo esto en
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consideracion, se realiza la interpretacién del
T de Student.

Por un lado, si en la prueba de Levene
no se asumen varianzas iguales se analiza la
significacién de dos factores del T de Student
de muestras independientes no asumiendo
varianzas iguales.

Por otro lado, si en la prueba de Levene se
asumen varianzas iguales se analiza la signi-
ficacién de dos factores del T de Student de
muestras independientes asumiendo varianzas
iguales.

En ambos tests estadisticos se considera un
resultado estadisticamente significativo cuan-
do se obtiene un valor p< 0,05. No obstante, un
valor p> 0,05 se interpreta como un resultado
no estadisticamente significativo.

RESULTADOS

En la base de datos se han recopilado los
datos de 100 pacientes, de los cuales 61 son
mujeres y 39 son hombres. Ademds, 56 de estos
son pacientes de 7-10 afios y 44 son pacientes
de 11-14 afos. Se han analizado un total de
29 variables. Se ha podido especificar que 28
de ellas han sido variables cuantitativas, que
han sido “paciente”, “edad 1° visita”, “peso 1°
visita”, “talla 1% visita”, “IMC 1% visita”, “MB 1*
visita”, “MG 1° visita”, “MM 1° visita”, “ACT
1% visita”, “peso al afio”, “talla al afio”, “IMC
al afio”, “MB al afio”, “MG al afo”, “MM afo”,
“ACT al afio”, “peso x3 afios”, “talla x3 afios”,
“IMC x3 afios”, “MB x3 anos”, “MG x3 anos”,
“ACT x3 afios”, “diferencia masa grasa 1 afio”,
“diferencia masa grasa 3 afios”, “metabolismo
basal tedrico”, “diferencia real MB tedrico” y
“diferencia MG a los 3 afios”. Por otro lado,
la variable cualitativa ha sido “sexoH1MO0”.

Ademés, en la base de datos se han podido
encontrar otros datos y graficos como aquellos
relacionados con los pacientes que engordan al
afo, los que adelgazan al afio, los que engor-
dan a los 3 afios, los que adelgazan a los 3
anos, etc.

En segundo lugar, con el objetivo de valorar
la relacién inversamente proporcional entre el
metabolismo basal y la masa grasa, se ha obte-

nido un valor de correlacion de Pearson= 0,215
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con un valor p= 0,032 (p< 0,05), un resultado
estadisticamente significativo.

A continuacion, para valorar la relacién
directamente proporcional entre el metabolis-
mo basal y la masa magra, se ha obtenido un
valor de correlacion de Pearson=-0,215 con un
valor p= 0,032 (p< 0,05), siendo un resultado
estadisticamente significativo.

Por un lado, se han valorado las posibles
diferencias entre el sexo y las variables de estu-
dio. Enlo referente a la existencia de diferencias
entre varones y mujeres con respecto al meta-
bolismo basal se ha obtenido en la prueba de
Levene de igualdad de varianzas una signifi-
cancia p< 0,001 (p< 0,05); por lo tanto, no se han
asumido varianzas iguales. A continuacién, la
significacion del T de Student de muestras
independientes no asumiendo varianzas igua-
les de dos factores ha sido p< 0,001 (p< 0,05),
un resultado estadisticamente significativo.

Ademas, en relacion a la existencia de
diferencias con respecto a la masa grasa entre
hombres y mujeres se ha obtenido en la prueba
de Levene de igualdad de varianzas una signi-
ficancia p= 0,002 (p< 0,05); por lo tanto, no se
han asumido varianzas iguales. Ademds, la sig-
nificacion del T de Student de muestras inde-
pendientes no asumiendo varianzas iguales de
dos factores ha sido p= 0,523 (p> 0,05), siendo
un resultado no estadisticamente significativo.

Por otro lado, se han evaluado las posi-
bles diferencias entre la edad y las variables
de estudio. En lo referente a la existencia de
diferencias entre los pacientes de 7-10 afios y
los de 11-14 afios con respecto al metabolismo
basal se ha obtenido en la prueba de Levene
de igualdad de varianzas una significancia
p= 0,047 (p< 0,05); por lo tanto, no se han
asumido varianzas iguales. A continuacién,
la significacién del T de Student de muestras
independientes no asumiendo varianzas igua-
les de dos factores ha sido p= 0,004 (p< 0,05),
un resultado estadisticamente significativo.

Asimismo, con respecto a la masa grasa
entre pacientes de 7-10 afios y los de 11-14
afios se ha obtenido en la prueba de Levene
de igualdad de varianzas una significancia
p=0,722 (p> 0,05); por lo tanto, se han asumido
varianzas iguales. Asimismo, la significacién
del T de Student de muestras independientes
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asumiendo varianzas iguales de dos factores
hasido p= 0,590 (p> 0,05), siendo un resultado
no estadisticamente significativo.

Por tltimo, en relacién a la probabilidad de
que la deteccion precoz de obesidad infantil
desencadene una mejoria en los valores de la
masa grasa, como ya estaba calculado en el
resultado anterior, no existen diferencias entre
los pacientes de 7-10 afios y los de 11-14 afios
con respecto a la masa grasa.

A continuaci6n, en las estadisticas de grupo
se ha observado que en los pacientes de 7-10
afios la media de masa grasa en la primera
visita ha sido 36,587500 y al afio de la misma
ha sido 35,508929. En los pacientes de 11-14
afios, se ha observado que la media de masa
grasa en la primera visita ha sido 37,120455 y
al afio de la misma ha sido 34,845455.

Discusion

La obesidad infantil es un problema sani-
tario actualmente en ascenso en nuestra socie-
dad. A causa de sus grandes asociaciones a
diversos problemas en los infantes se ha ela-
borado este estudio para valorar la repercusion
de esta pandemia en la poblacién a estudio.

Los resultados obtenidos en nuestra pobla-
cién se han basado en los datos estadisticos de
dicha base de datos que contiene 29 variables
que han sido utilizadas para el estudio de cien
nifios de nuestra muestra. En esta base de
datos hay una gran variabilidad con respecto
a la edad (7-14 afios) y el género (hombre y
mujer) de la poblacién. No obstante, nuestra
muestra estd sesgada ya que hace referencia a
los nifios vistos en la consulta.

Como Drayer(? ha dejado en evidencia,
el metabolismo lento conlleva a una cantidad
elevada de masa grasa. Sin embargo, en nues-
tra poblacion de estudio existe una relacién
directamente proporcional entre el metabolis-
mo basal y la masa grasa. Esto conlleva que en
la poblacién infantil cuanto més bajo sea el
metabolismo, menores van a ser los valores de
la masa grasa. Consecuentemente, se rechaza
la hipétesis nula que consiste en la relacion
inversamente proporcional entre el metabo-
lismo basal y la masa grasa de un paciente.

("VERDADERAMENTE BL METABOLISMO BASAL INFLUYE EN EL PRONOSTICO DE LA OBESIDAD INFANTIL? 27

R? lineal= 0,046

50,0000
45,0000 % . :
< ° ° e o
Z 40,0000 et
> ° ® o o
S, PP 08, e -
£ 350000 S .
B o, e ° oo 8® ° °
s ® .
30,0000 . R
25,0000 : _
Figura 1. Diagrama de
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Figura 2. Diagrama de
1.000 1.250  1.500 1750  2.000  2.250 dispersién: relacion entre
MB 1° visita metabolismo basal y masa
magra.
Como Drayer ha dejado en evidencia, el Metabolismo basal
metabolismo basal lento conlleva a una canti-
dad baja de masa magra. No obstante, en nues-
tra muestra existe una relacién inversamente
proporcional entre el metabolismo basal y la
masa magta. Esto es, infantes de nuestra mues- -
tra con un metabolismo basal bajo presentan
una masa magra elevada. Por consiguiente, Chicas  p<0,05  Chicos

se rechaza la hipétesis nula que consiste en
la relacién directamente proporcional entre el
metabolismo basal y la masa magra.

Por un lado, es destacable una diferencia
relevante en el crecimiento y el metabolismo
entre los sexos, debido a que los varones pre-
sentan un crecimiento més rapido desde fases
preimplantacionales, tal como han afirmado
Dearden et al.19, A colacién de este resultado,

Figura 3. Diagrama de barras: relacién entre sexo y
metabolismo basal.

en nuestra poblacién de estudio se han descrito
diferencias entre varones y mujeres con respec-
to al metabolismo basal. Como consecuencia,
se rechaza la hipétesis nula que consiste en la
igualdad entre varones y mujeres con respecto
al metabolismo basal.
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Masa grasa

Chicas  p>005  Chicos

Figura 4. Diagrama de barras: relacién entre sexo y
masa grasa.

Metabolismo basal

7-10 afios  p< 0,05 11-14 afios

Figura 5. Diagrama de barras: relacion entre edad y
metabolismo basal.

Masa grasa

7-10 afios  p>0,05 11-14 afios

Figura 6. Diagrama de barras: relacion entre edad y
masa grasa.

Ademds, algunos autores>'”) han dejado
en evidencia la existencia de diferencias entre
nifios y nifias con respecto a la masa grasa,
siendo las nifias las que presentan una mayor
cantidad de masa grasa. No obstante, en nues-
tra muestra no existen diferencias entre varo-
nes y mujeres con respecto a la masa grasa, por
lo que se confirma la hipétesis nula.

Por otro lado, ha sido descrito que en la
infancia los valores de metabolismo basal son
elevados y que a partir de dicho momento esos
valores van disminuyendo progresivamente a
medida que se cumplen afios(?). Ademads, en
nuestra poblacién de estudio se ha obtenido
que existen diferencias entre los pacientes de
7-10 afios y los de 11-14 afios con respecto al

P. MAESO FERNANDEZ Y COLS.

TABLA I. EVOLUCION EN LA RELACION ENTRE LA
EDAD Y LA MASA GRASA TRAS UN ANO DESDE LA
DETECCION PRECOZ (RANGO DE EDAD: 7-10 ANOS)
Y LA DETECCION TARD{A (RANGO DE EDAD: 11-14
ANOS) DE LA OBESIDAD INFANTIL.

Estadisticas de grupo
edadl N  Media
%MG 1° visita ~ 7-10afios 56  36,587500
11-14 afios 44  37,120455
%MGalafio ~ 7-10afios 56 35508929
11-14 afios 44  34,845455

metabolismo basal. Consecuentemente, se
rechaza la hipétesis nula consistente en la
inexistencia de diferencias entre los pacientes
de 7-10 afios y los de 11-14 afios con respecto
al metabolismo basal.

Como Kreissl ef al.1 han dejado en eviden-
cia, la masa grasa tiene un incremento entre la
infancia y los 6 meses de edad, a partir de los
cuales hay una disminucién de la masa gra-
sa hasta los 10 afios. No obstante, en nuestra
muestra no existen diferencias entre los pacien-
tes de 7-10 afios y los de 11-14 afios de nuestra
poblacion con respecto a la masa grasa, por lo
que se confirma la hipétesis nula.

Algunos autores®$14 han dejado en evi-
dencia los grandes beneficios y la aconsejabi-
lidad de los cuidados en el estilo de vida en
los progenitores; sobre todo, en la madre y en
los nifios més pequefios a la hora de obtener
unos resultados clinicamente significativos en
lo referente a complicaciones cronicas evita-
bles ocasionadas por la obesidad infantil, des-
tacando que la edad escolar es el momento
vital preferible en cuanto a la persistencia de
la adherencia de estas medidas en la adultez.
Asimismo, en nuestra poblacién se ha conclui-
do que la deteccién precoz (rango de edad:
7-10 afios) y la deteccion tardia (rango de edad:
11-14 anos) de dicha enfermedad desencadena
una mejorfa en los valores de la masa grasa.

Por tltimo, cabria recalcar que los resul-
tados han sido obtenidos mediante la impe-
danciometria bioeléctrica, que esté validada
para hacer el seguimiento a largo plazo de una
misma poblacién. La eficacia de dicha técnica
se ve afectada a causa de distintos factores, por
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lo cual seria necesario el uso de otras técnicas
de referencia para la validacién de todos estos
resultados y las interpretaciones de los mis-
mos. Consecuentemente, creeria conveniente
realizar investigaciones en el futuro con nues-
tra base de datos empleando otras técnicas
para ratificar la veracidad de los resultados
obtenidos con la BIA.

CoNCLUSION

Tras la realizacion de este trabajo se han
podido extraer las conclusiones que se expo-
nen a continuacién de nuestra poblacién a
estudio:

1. Se ha realizado una descripcién epidemio-
légica de las variables de la base de datos
obtenida sobre la obesidad infantil de OSI
ARABA.

2. No se ha constatado una relacién inversa-
mente proporcional entre el metabolismo
basal y la masa grasa de un paciente.

3. No existe una relacién directamente pro-
porcional entre el metabolismo basal y la
masa magra.

4. Hay diferencias en el metabolismo basal
entre los pacientes segtin el sexo.

5. No se presentan diferencias en la masa gra-
sa entre los pacientes segtin el sexo.

6. Existen diferencias en el metabolismo basal
entre los pacientes segtin la edad (7-10 afios
y 11-14 afios).

7. No se hallan diferencias en la masa grasa
entre los pacientes segtin la edad (7-10 afios
y 11-14 afios).

8. Los pacientes con una deteccién precoz
(rango de edad: 7-10 afios) y una deteccién
tardia (rango de edad: 11-14 afios) de obe-
sidad infantil tienen una mejor evolucién
en la masa grasa.

9. Tanto los pacientes con deteccién pre-
coz como los de deteccion tardia tienen un
evolucién favorable.
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ORIGINAL

LABURPENA

Big data tresnak biztanleriaren aldaketak
ebaluatzeko lehen mailako tresnak dira gaur egun.

Kausa-harremana dago maila ekonomiko
baxuen eta desnutrizio eta obesitatearekin lotutako
egoeren prebalentzia handiagoaren artean. Arlo
desberdinetako diru-sarrera baxuen arrazoietako
bat langabezia-tasa handiagoa eta arrazoi
ekonomikoengatik immigrazio-egoeretan dauden
pertsonen elkartzea izan liteke.

Helburu nagusia: Haur-populazio batean
langabezia-tasak, batez besteko diru-sarrerak eta
immigrazio-tasak haurren obesitateari lotutako
desnutrizioaren prebalentzia areagotzearen eragin
posible gisa ebaluatzea.

Materiala eta metodoak: Erregistro mediko
informatizatuen pasarteetatik bildutako datuak,
populazio pediatriko baten sexua, adina, pisua,
altuera aldagaiak aztertuz (2022. urtea), haien
etxebizitza-barrutiko batez besteko diru-sarrerekin,
langabezia-tasarekin eta immigrazio-tasarekin
alderatuz. Big data metodoak erabiltzea aldagaiak
aztertzeko.

Cole-Green LMS algoritmoaren erabilera
probabilitate penalizatuarekin, RefCurv 0.4.2
(2020) softwarean ezarria, datu kopuru handiak
kudeatzeko aukera ematen duena. Hiperparametroak
BIC (Bayesiar informazio irizpidea) erabiliz
hautatu dira.

Erreferentziaren populazioaren desbideratzeak
kalkulatzeko, adinaren arabera batez bestekoarekiko
1,5 desbideratze estandarren gainetik egotea hartu
da erreferentziatzat.

Emaitzak: 16 urtetik beherako haurren 66.975
pasarte informatizatu eta guztira 1.205.000
aldagai aztertu dira. Aztertutako biztanleriaren
barrutien arteko datuak eta grafiko konparatiboak
aztertutako aldagaiekiko irudikatzen dira. Alde
nabarmenak daude, gehiegizko pisuaren tasa
areagotu baita diru-sarrera ekonomiko txikingoak
eta langabezia eta immigrazio tasa handiagoak
dituzten eremuetan.

Ondorioak: Big data teknologiak populazio-
azterketak modu eraginkorragoan egitea
ahalbidetzen du, osasun-esku-hartze baten beharrik
handiena duten populazioak hautatuz, osasun
baliabide urriak optimizatuz.

Oharra: CEIC OSI ARABA Expte 2022
onarpena.

BoL S Vasco-Nav PEDIATR. 2024; 56: 30-36

RESUMEN

Las herramientas de big data son actual-
mente una herramienta de primera magnitud
para valorar cambios poblacionales.

Existe una relacién causal entre niveles eco-
ndmicos bajos y mayor prevalencia de situacio-
nes asociadas a malnutricién y obesidad. Una
de las causas de baja renta en diferentes areas
podria ser una mayor tasa de paro y confluen-
cia de personas en situacién de inmigracion
por cuestiones econdmicas.

Objetivo principal: Valorar en una pobla-
ci6n infantil el efecto de la tasa de paro, renta
media y tasa de inmigraciéon como posible
efecto de incremento de la prevalencia de mal-
nutricion asociada a obesidad infantil.

Material y métodos: Datos recogidos de
episodios de historias clinicas informatizadas,
estudiando las variables sexo, edad, peso, talla,
de una poblacién pediatrica (afio 2022), com-
parandola con la renta media de su distrito de
vivienda, tasa de desempleo y tasa de inmigra-
cién. Utilizacién de métodos de big data para
el estudio de variables.

Uso del algoritmo LMS de Cole-Green con
verosimilitud penalizada, implementado en
el software RefCurv 0.4.2 (2020), que permite
gestionar grandes cantidades de datos. Los
hiperparametros se han seleccionado mediante
el BIC (Bayesian information criterion).

Para calcular desviaciones poblacionales
respecto a la referencial se ha cogido como
referencia el estar por encima de 1,5 desvia-
ciones estandar respecto de la media segtin
la edad.

Resultados: 66.975 episodios informati-
zados de menores de 16 afios y un total de
1.205.000 variables estudiadas. Se representan
los datos y gréficos comparativos entre distritos
de la poblacién estudiada respecto a las varia-
bles analizadas. Existen diferencias significati-
vas, con un incremento de la tasa de sobrepeso
en aquellas dreas con menor renta econémica y
mayor tasa de desempleo e inmigracién.

Conclusiones: La tecnologia de big data
permite realizar estudios poblacionales de
forma mas eficaz, seleccionando poblaciones
mas necesitadas de una intervencion sanitaria,
optimizando los escasos recursos sanitarios.
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NOTA: Aprobacién CEIC OSI ARABA Exp-
te 2022-058.

INTRODUCCION

En epidemiologia, un dato revelador del
estado de salud de una poblacién es cono-
cer su situacion de peso y talla. Tal es asi que
la mayor parte de los paises consideran en
sus programas de salud realizar controles a
nifos a lo largo de la infancia®? para valorar
su situacién de crecimiento y desarrollo®. El
indice de masa corporal (IMC) es un parame-
tro habitual para calcular y valorar el grado
de sobrepeso®, como criterio o no de salud.
El sobrepeso infantil se ha visto incrementado
en la dltima década en todas las regiones del
mundo®?).

La mayor parte de los paises utilizan estu-
dios poblacionales realizados con caracter lon-
gitudinal, son por naturaleza largos, costosos
y con un ntimero de sujetos limitado.

En Espafia son ampliamente adaptadas las
tablas de Carrascosa et al.©).

Las historias clinicas electronicas recogen
multiples variables en la préctica clinica, entre
ellas datos antropométricos y sociodemogra-
ficos.

Diferentes técnicas estadisticas, como el
machine learning, permiten explotar estos datos,
de un gran niimero de casos de forma casi semi
automatizada aportando datos de gran valor
estadistico. Este propio grupo de autores (Diez
Lopez et al.)?) publicamos como el uso de estos
métodos permitirfa realizar estudios poblacio-
nales con una mayor potencia estadistica que
los clésicos estudios longitudinales.

Existen diversos estudios que correlacionan
la obesidad, sobre todo la infantil, con capas
de la sociedad mas desfavorecidas®.

Aunque hay estudios al respecto en dife-
rentes paises e incluso series internaciona-
les®9), no existen, al menos en nuestro medio
y poblacién cercana, trabajos planteados al res-
pecto; tampoco en ningtin caso se ha descrito
el uso de las nuevas técnicas de BIG DATA
para estos estudios.

Las causas de mayor prevalencia de obe-
sidad en las capas més desfavorecidas se han
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postulado como diversas, desde la disminu-
cién de la actividad fisica, la sobreingesta,
menor educacion, uso de alimentos de menor
coste y mds valor calorico®9).

Dentro de los retos demograficos que
actualmente se enfrentan los paises occiden-
tales no son ya los clasicos como la tasa de
paro, sino integrar en su poblacién a capas mas
desfavorecidas, personas inmigradas, las cua-
les, por cardcter general, tienen un nivel de
renta menor.

OBJETIVOS

Objetivo principal: describir la situacién de
la prevalencia de sobrepeso en la poblacién
pediétrica de nuestro medio, Alava, Pais Vas-
co, Espania, utilizando un nuevo enfoque de
big data en relacién al lugar de residencia y la
tasa de desempleo, renta media por persona y
tasa de poblacion inmigrada en dicho distrito
o barrio.

Comparar si existen diferencias en la varia-
ble IMC (kg/m?) mediante una comparativa
de medias apareadas entre distritos y barrios.

MATERIAL Y METODOS

Disefio: es un estudio trasversal poblacio-
nal.

Poblacién de estudio: todo menor de 18
afios en seguimiento en el Sistema Vasco de
Salud, OSAKIDETZA, que presente registros
de peso y talla en la herramienta electronica
de historia clinica de OSABIDE GLOBAL del
drea de Alava.

Criterios de inclusion:

* Ambos sexos.

* Edades entre los 0 y 18 afios.

¢ Estar empadronado o presentar un domi-
cilio de registro.

Criterios de exclusion:

* No disponer de datos registrados en el

GLOBAL.

Datos epidemiolégicos: para este estudio
se utiliza una fuente fiable y oficial sobre las
variables renta media por habitante, tasa de
desempleo y tasa de inmigracién por distri-
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to/barrio. Disponible en: https:/ /www.eustat.
eus/bankupx/pxweb/es/DB/-/PX_010154_
cepvl_ep06b.px/table/tableViewLayoutl/
(acceso0 29/08/2022).

Al incluir a toda la poblacién pediatrica
registrada se considera que no es necesario
realizar un cdlculo del tamafio de la muestra.

Se registran los datos entre el 01/01/2022
hasta el 30/03/2022.

Variables:

Variables principales:

* Peso (kg).

e Talla (cm).

¢ Sexo (hombre, mujer, binario).

* Edad (expresada en afios y meses).

¢ Fecha del registro.

* Lugar de residencia - c6digo de distrito/
barrio.

¢ Tasa de desempleo, renta per cpita y tasa
de inmigracion segtin distrito.

Plan de gestion de datos

Se ha elaborado una evaluacién de impacto
en proteccion de datos.

En el ciclo de vida de los datos participa-
ran el Servicio de Informatica de la OSI Ara-
ba, el investigador principal del proyecto y
los investigadores colaboradores, entre los
que figuran profesionales del Basque Center
for Applied Mathematics (BCAM) que forman
parte del equipo de investigacién. Existe un
acuerdo de colaboracién entre el BCAM y el
Instituto de Investigacién Sanitaria de Bioara-
ba. Se sigue el método ya descrito por Diez-
Lépez et al.?).

Andlisis estadistico

Se sigue el método ya descrito por Diez-
Lopez et al.?), basados en los procesos de Diri-
chlet (Dirichlet process, DP)10. En este proyecto
adoptaremos este enfoque que permite cons-
truir modelos de promediados de Gaussianas
(Gaussian mixture models, GM)71), Ademds se
usan modelos de promediados de Gaussianas
basados en procesos de Dirichlet (Dirichlet pro-
cess Gaussian mixture models, DPGMM).

En este proyecto, abordaremos el andli-
sis de un conjunto de poblaciones mediante
los modelos de promediados de Gaussianas
basadas en procesos jerdrquicos de Dirichlet


https://www.eustat.eus/bankupx/pxweb/es/DB/-/PX_010154_cepv1_ep06b.px/table/tableViewLayout1/
https://www.eustat.eus/bankupx/pxweb/es/DB/-/PX_010154_cepv1_ep06b.px/table/tableViewLayout1/
https://www.eustat.eus/bankupx/pxweb/es/DB/-/PX_010154_cepv1_ep06b.px/table/tableViewLayout1/
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(Hierarchical Dirichlet process Gaussian mixture
model, HDPGMM)(2),

En concreto, agrupando los datos de
acuerdo con las distintas variables, se obten-
dran clusterings que nos informaran sobre las
similitudes y diferencias somatométricas de
la poblaci6n en funcién de las variables soma-
tométricas y del distrito en el que habitan®),
incorporando innovaciones metodolégicas
recientes sobre bases de datos similares a la
nuestra ya descritas?!419.,

Se realiza el calculo de IMC como peso/
talla? (kg/m?). Se procede a comparar estos
datos con las medias y SDS de los estudios
publicados hasta la fecha y referencia de nues-
tra poblacién®. Se define sobrepeso a partir de
+1,5 SDS respecto a la normalidad referenciada
para edad y sexo.

RESULTADOS

Se han conseguido datos de un total de
67.270 menores.

La suma de todas las variables estudiadas
(algunas expuestas en este trabajo y otras
reservadas) suman las 1.749.020 variables.
Presentamos en diversas tablas los resulta-
dos obtenidos por sexo, edad y IMC y otras
variables.

Los datos del Instituto Nacional de Esta-
distica y el EUSTAT sefialan que en nuestro
territorio viven 338.765 personas.

De estos habitantes, 166.437 son hombres
y 172.328, mujeres. Ademas, 52.241 de estas
personas han nacido en el extranjero. En el
tltimo afio, nuestro territorio ha ganado
3.199 habitantes nacidos en el extranjero: un
niimero més alto que el crecimiento total de
la poblacién.

Si consideramos el continente de nacio-
nalidad, las de paises americanos suponen el
44,1% de las personas con nacionalidad extran-
jera. Los paises de este grupo que més perso-
nas aportan son Colombia, Nicaragua, Hon-
duras, Venezuela y Paraguay, que suponen el
29,6% del total de las personas de nacionalidad
extranjera y el 67,1% de las personas con nacio-
nalidad americana. Si diferenciamos por sexo,
tenemos que el 50,1% de las personas de nacio-
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nalidad extranjera y el 58,8% de las personas
de nacionalidad americana son mujeres. Los
paises africanos suponen el 25,1% de la pobla-
cién extranjera siendo méds de la mitad de ellos
de Marruecos (54,1%). A continuaci6n, siguen
Argelia, Senegal y Nigeria, con un 13,4%, un
10,4% y un 8,1%, respectivamente. Estas cuatro
nacionalidades agrupan a mas del 86% de las
personas de nacionalidad africana, y a més del
21% del total de las extranjeras. Las personas
de nacionalidad europea residentes en la C.A.
de Euskadi representan el 22,8% del total de
personas extranjeras. En este grupo destaca
Rumanfa, que supone el 9,1% del total de per-
sonas extranjeras y el 40% de las europeas. En
segundo lugar, aunque a bastante distancia, se
sita Portugal con un 13,4% de las personas
(Fuente EUSTAT: https:/ /www.eustat.eus/
bankupx/pxweb/es/DB/-/PX_010154_
cepv1_ep06b.px/table/tableViewLayoutl/).

Aungque la tasa de personas inmigradas en
Euskadi de media es del 13% de la poblacién
total, existen diferencias entre distritos de
forma significativa (Fuente EUSTAT) siendo
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las poblaciones de Alava las que de media
mayor porcentaje de personas migradas tie-
nen de toda la poblacién de la region. Vitoria
es la comarca vasca con mayor porcentaje de
inmigrantes en su poblacion, con més del 15%,
seguida por la guipuzcoana del Bajo Bidasoa,
con el 14,1%. Hay localidades de la llamada
Rioja Alavesa con més del 20%.

Porcentualmente, destaca el nivel de inmi-
gracién en Alava, que tiene el 15,1% de la
poblacién total del Pais Vasco y el 17,8% de los
ciudadanos de origen extranjero. En Gipuzkoa
el reparto es equilibrado (32,8% de la pobla-
ci6n total y el 32,9% de los inmigrantes) y en
Bizkaia es menor (el 52% de la poblacién vasca
y el 49,3% de los inmigrantes residentes en
Euskadi) (Figs. 1y 2).

La renta media en el Pais Vasco: la ren-
ta disponible, calculada como la renta total
menos el impuesto sobre la renta y las cotiza-
ciones sociales a cargo de trabajadores y traba-
jadoras, de la poblacion residente en 2021 es de
19.366 euros. Existen diferencias entre grupos
de edad, sexo y distritos de forma significativa.
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Vitoria-Gastelz en Alava: Munidpios y Cuadrillas

Figura 1. Representacion de los distritos o términos municipales de la provincia de Alava. Pais Vasco. Espafia. Cédigo
de colores 7 cuadrillas generales. Violeta: (059) término municipal de la ciudad de Vitoria. Fuente: EUSTAT 2023 y
Diputacion de Alava. Disponible en In web: https.//web.araba.eus/documents/105044/1393927/Mapa+diagnostico+-
8%C3%A%mero.pdf/d862a759-df63-c15b-8a15-ddbb0f3af7297t=1557493192673. Dic 2024.


https://www.eustat.eus/bankupx/pxweb/es/DB/-/PX_010154_cepv1_ep06b.px/table/tableViewLayout1/
https://www.eustat.eus/bankupx/pxweb/es/DB/-/PX_010154_cepv1_ep06b.px/table/tableViewLayout1/
https://www.eustat.eus/bankupx/pxweb/es/DB/-/PX_010154_cepv1_ep06b.px/table/tableViewLayout1/

Vol. LVI Num. 1

Y SUS DETERMINANTES SOCIOECONOMICAS ASOCIADAS

F
]
O

I‘l

i
il

e e

(T

|
i
T

1 Charirs:
O S ot
(T T ——
18 et e
1 Pl 3 el
¥ Tabamcarms

i

Figura 2. Representacion de los distritos del término municipal de la ciudad de Vitoria. Alava. Pais Vasco. Espafia.
Fuente: EUSTAT 2023 y Ayuntamiento de Vitoria. Accesible en web: https:/fwww.vitoria-gasteiz.org/http/wb021/
contenidosEstaticos/adjuntos/es/36/18/3618.pdf. Dic 2024.

Renta media de los municipios de Alava por habitante

Dt dle 2020

Figura 3. Representacién de la renta per cipita expresada en euros/aiio segiin territorio territorio de Alava %. Cédigo
de colores intensidad en verde. Fuente: EUSTAT 2023.

euros en el afio 2021. La renta familiar total se
obtiene por agregacion de las rentas personales
de los miembros de la familia incluyendo a los

La renta del menor de edad es dependiente
de la renta media familiar. La renta familiar
media de la C.A. de Euskadi se sitiia en 47.005
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menores de edad. Los ingresos medios para el
conjunto de las familias de la C.A. de Euskadi
se sittian en torno al doble de la renta personal
media. Existen diferencias entre distritos de
forma significativa (Fuente EUSTAT) siendo
las poblaciones de Alava las que de media
tienen menor renta de toda la poblacién de
la region (Fig. 3).

La tasa de paro de la C.A. de Euskadi se
sitia en el 7,5%, muy por debajo de la media
del pafs, Espafia. Aunque 6 de cada 10 hoga-
res tiene todas sus personas ocupadas, en mas
de 1 de cada 10 los estdn todas desocupadas.
Existen diferencias entre distritos de forma
significativa entre algunos distritos (Fuente
EUSTAT) siendo algunas poblaciones de Ala-
vay Vizcaya las que aglutinan una mayor tasa
de desempleo.

Por todo lo expuesto, se evidencia que el
territorio objeto de este estudio es el que aglu-
tina una menor renta per capita, una mayor
prevalencia de personas migradas y algunas
de las zonas mas afectas de paro estructural.
Asu vez, y dentro del territorio que hemos
estudiado, Alava, hay diferencias significativas
entre diferentes distritos.

Sinos centramos en los datos de IMC, esta-
bleciendo como punto de corte significativo
aquellos que superan mas del 10% de toda la
poblacién afecta de obesidad, se evidencian
diferencias entre distritos dentro del territorio
de Alava (Tabla I).

Estudiados de forma por separada las
variables IMC, tasa de desempleo, renta per
capita y poblacién inmigrante, se procede a
valoracién de aquellos distritos del territorio
que presentan una mayor prevalencia de obe-
sidad infantil (> 10%) en relacion a estas otras
variables.

Se observa que existe una relacién indirec-
ta entre una mayor prevalencia de obesidad
infantil expresada en forma de > 1,5 SDS segtin
distrito y la renta per cdpita registrada en dicho
distrito expresada en miles de euros (Fig. 4).

Respecto a la tasa de desempleo segtin dis-
trito, se evidencia al contrario que con la renta
per capita una relacion directa entre la tasa de
obesidad y la de desempleo (Fig. 5).

Esto hace pensar que ambas variables
se encuentran por tanto en posible relacién
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TABLA I. REPRESENTACION NUMERICA DATOS POR DISTRITOS DE LA VARIABLE IMC (KG) SEGUN SEXO.
REFERENCIA POBLACION NORMAL (P50 ESTUDIO CARRASCOSA). LOS PORCENTAJES INDICAN LA CANTIDAD
DE POBLACION cUYO IMC ESTA 1,5 DESVIACIONES ESTANDAR POR ENCIMA DE LA MEDIA DE SU EDAD. EN
ROJO REPRESENTADO AQUEL DISTRITO CON MAS DE UN 10% DE LA POBLACION > 1,5 SDS.

Mujeres afio 2022 - % poblacién con
IMC > 1,5 SDS segtin barrio o distrito

Hombres afo 2022 - % poblacién
con IMC > 1,5 SDS segin barrio o distrito

n° de n° de
Distrito % muestras Distrito % muestras
San Martin 758 541 San Martin 513 546
Olaguibel 738 542 Olaguibel 9,21 532
Zabalgaia 822 1386 Zabalgaia 577 1335
Olarizu 6,32 364 Olarizu 9,95 432
Salburua 6,37 832 Salburua 7,03 939
Aranbizkarra [ 6,53 199 Aranbizkarra I 6,88 218
Casco Viejo Gasteiz 10,20 330 Casco Viejo Gasteiz 10,09 352
Ribera Baja (Rivabellosa) 435 23 Abetxuko 18,18 77
Sansomendi 5,00 36 Gazalbide Txagorritxu 1397 315
Abetxuko 1728 81 Urcabustaiz (Izarra) 7,50 40
Gazalbide Txagorritxu 11,25 329 Zuya (Murgia) 4,84 62
Urcabustaiz (Izarra) 2,22 45 Lakuabizkarra 8,68 1221
Zuya (Murgia) 6,25 48 Aranbizkarra [i 8,20 256
Lakuabizkarra 8,06  1.240 Alegria de Alava (Dulantzi) 6,67 90
Aranbizkarra I 972 257 La Habana 9,90 222
Alegria de Alava (Dulantzi) 1250 80 Irufia de Oca (Nanclares) 10,61 66
La Habana 649 185 Lakua 6,67 375
Irufia de Oca (Nanclares) 3,95 76 Zigoitia (Gopegi) 0,00 32
Lakua 581 39 Salvatierra (Agurain) 1264 182
Zigoitia (Gopegi) 000 36 Otxandio 741 27
Salvatierra (Agurain) 7,36 163 Zaramaga 17,63 397
Otxandio 1071 28 Labastida 9,62 52
Zaramaga 1547 362 Oion 9,94 161
Labastida 1147 61 Legutiano (Villarreal) 2,50 40
Oion 655 168 Laguardia 5,95 84
Legutiano (Villarreal) 1250 32
Laguardia 297 101

causa-efecto en su efecto sobre el estado de
nutricion infantil.

Respecto al peso especifico de personas
migradas que viven un distrito, en relacién con
la variable obesidad, se evidencia en paralelo
a tasa de desempleo y en contraposicién a la
renta per cépita contrario, una posible también
relacién directa con estas variables epidemio-
légicas (Fig. 6).

Discusion

Las historias clinicas modernas, combina-
das con las nuevas técnicas de investigacion
epidemioldgica y el uso de big data permi-
ten plantear nuevas estratégicas en salud.
Diferentes técnicas estadisticas, como el
machine learning se han demostrado en otros
campos”1416) eficaces para la interpretacién
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de una gran cantidad de datos generados
en vida real y poder tomar decisiones al
respecto.

La somatometria de los nifios en general
y la problematica de la obesidad en particu-
lar se postulan como uno de los campos de
investigacion.

La aceleracion secular del peso respecto ala
talla#? se ve constatada en todas las poblacio-
nes, mas incluso en la pedidtrica de los paises
occidentales. Un posible efecto anadido al
observado es el generado por la pandemia y
su confinamiento.

Otras causas postuladas es la relacién con el
nivel socioeconémico de la familia, la renta per
cépita e incluso el grado de estrés que supone
en una familia la presencia de alguno de sus
miembros en el paro®9).

Los recursos sanitarios son escasos y BIG
DATA se postula como una forma mas répi-
da y econdmica de obtener una foto real de la
situacién poblacional, y por lo tanto de deter-
minar dénde, cémo y porqué invertir estos
escasos recursos(1517),

Apuntamos que nuestro estudio pone de
manifiesto que la obesidad infantil estd pre-
sente en nuestra poblacién, con poblaciones,
barrios o distritos con una tasa de afectacion
superior al 10% de toda la poblacion infantil.
La obesidad en etapas claves del desarrollo,
como la edad pre-puberal o final de la misma,
lo cual puede contribuir a mantener y cro-
nificar el problema del sobrepeso®”1%). Pero
ademds en nuestro trabajo se evidencia como
hay situaciones no ajenas al ambiente donde
vive un menor que parecen condicionar su
situacién respecto al peso registrado®919.20),
La relacién entre nivel de renta, calidad (y
cantidad) en compra de alimentos, la posibi-
lidad de asistir a actividades extraescolares,
educativas, deportivas®2) y en general el
ambiente donde un menor se desarrolla pare-
ce marcar también la posibilidad de sufrir o
no obesidad.

Conocer de primera mano dénde, como
y de qué manera actuar dentro de la epide-
mia global de obesidad infantil® permitira
optimizar los recursos escasos que tenemos y
realizar politicas sanitarias de intervencién lo
mds eficaces posibles.
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Figura 4. Representacion de la variable IMC (% de I poblacién > 1,5 SDS) (columnas en azul) vs renta per cdpita (miles
€ por habitante/afio) (Iinea roja). Linea naranja representa la renta per capita media de la poblacién que es de 19.366 €.
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Figura 5. Representacion de la variable IMC (% de la poblacién > 1,5 SDS) (columnas en azul) vs tasa de desempleo (en
% de poblacidn activa) (Iinea verde). Linea naranja representa la tasa de desempleo medio en Ia poblacidn que es del 7,5%.

SESGOS Y LIMITACIONES DEL ESTUDIO

La principal limitacion del estudio tiene
que ver con el hecho de que los datos usa-
dos proceden de la historia clinica electrénica
y por tanto no se han generado con fines de
investigacién. Es por ello que, tal y como se

describe en la literatura, pueden darse errores
en la medicion y transcripcién de los datos
(Heude B et al.®).

La naturaleza de este estudio permite que
pueda ser repetido con periodicidad, detec-
tando areas de mejora en diferentes subpo-
blaciones.
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Aspectos éticos

El estudio ha sido elaborado respetando
los principios establecidos en la declaracién
de Helsinki (1964) tltima version Fortaleza,
Brasil 2013, en el Convenio del Consejo de
Europa relativo a los derechos humanos y la
biomedicina (1997), y en la normativa sobre
investigacién biomédica, proteccion de datos
de caracter personal. Ley 14/2007 de Investi-
gacion Biomédica.

Estudio aprobado por el CEIC el
24/03/2023 con CODIGO Expte. 2022-058.

MEMORIA ECONOMICA

El estudio se desarrollara sin financia-
ci6n. Las tareas descritas en el proyecto son
asumidas por el investigador principal y sus
colaboradores.
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ORIGINAL

LABURPENA

Sarrera: 32 aste baino gutxiagoko haurdunaldi-
adin (HA) edota 1500 g baino gutxiagoko pisua
duten jaioberri goiztiarrek (JG) tiroide-funtzioaren
alterazioak izan ditzakete neurogarapenaren
aldi kritiko batean. Alterazio hauek oharkabean
pasa daitezke sortzetiko metabolopatien detekzio
goiztiarreko baheketan (orpo-odola), zeinak TSH
bakarrik neurtzen duen. Jaioberrien unitateetan
tiroide-funtzioa berrebaluatzeko beharra
planteatzen da, autonomia-erkidego bakoitzaren
jaioberrien bahetze-programari gehituta.

Helburuak: ]Gen tiroide-funtzion bigarren
astean baloratzea, bahetzearen erabilgarritasuna
ebaluatzen eta tiroide-funtzioaren alterazioarekin
lotutako faktoreak identifikatzea.

Metodoak: 2021ean hirugarren mailako
ospitale bateko ZIUNean ingresatutako <32 HA eta/
edo <1500 g-ko JGak ebaluatzen dira. Zentroaren
tiroide-funtzioaren jarraipen-protokoloaren arabera
TSH eta T4L mailak eta metabolopatien bahetzearen
emaitzak jasotzen dira.

Emaitzak: Bizitzako 48 ordutan 20 pazientek
tiroide-alterazionk dituzte, hipotiroxinemia
nagusituz. 5 kasu bakarrik detektatzen dira aldi
berean lehen jaioberrien baheketan. 2 astera,
alterazioak 16 pazientetan irauten zuten; eta
horietatik 4tan bakarrik detektatu ziren bigarren
baheketan. Zortzi pazientek levotiroxina-
tratamendua jasotzen dute. Horietatik 6tan
mantentzen da altan.

Ondorioak: Populazio honek tiroide-alterazioen
prebalentzia altua du, gehienetan iragankorrak,
tratamendu iraunkorrik behar ez dutenak. Hala
ere, jaioberrien bahetze esklusiboarekin alterazio
hauek oharkabean pasako lirateke, aldi baterako
tratamendua behar duten kasuetan.

RESUMEN

Introduccion: El recién nacido pretérmino
(RNPT) de menos de 32 semanas de edad ges-
tacional (SEG) y/o de peso inferior a 1.500 g
puede presentar alteracién de la funcidn tiroi-
dea en un periodo critico del neurodesarrollo.
Estas alteraciones pueden pasar desapercibidas
en el cribado de deteccién precoz de metabo-
lopatias congénitas (sangre de talon) que solo
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determina la TSH. Se plantea la necesidad de
reevaluacion de la funcién tiroidea en las uni-
dades neonatales, afiadida al programa de cri-
bado neonatal de cada comunidad auténoma.

Objetivos: Valorar la funcidn tiroidea de
los RNPT en la segunda semana de vida,
evaluar la utilidad del cribado e identificar
factores asociados con la alteracion de dicha
funcién tiroidea.

Métodos: Se evaliian los RNPT < 32 SEG
y/0 <1500 g ingresados en la UCIN de un
hospital terciario en 2021. Se recogen los nive-
les de TSH y T4L segtin el protocolo de segui-
miento de la funcién tiroidea del centro y los
resultados del cribado de metabolopatias.

Resultados: A las 48 horas de vida 20
pacientes presentan alteraciones tiroideas, pre-
dominando la hipotiroxinemia. Solo 5 casos se
detectan simultdneamente en el primer criba-
do neonatal. A las 2 semanas, las alteraciones
persistian en 16 pacientes; y en solo 4 de ellos
se detectaron en el segundo cribado. Ocho
pacientes reciben tratamiento con levotiroxina.
En 6 de ellos se mantiene al alta.

Conclusiones: Esta poblacién presenta una
elevada prevalencia de alteraciones tiroideas
en la mayoria de los casos transitorias, no pre-
cisando tratamiento definitivo. Sin embargo,
con el cribado neonatal exclusivo estas alte-
raciones hubieran pasado desapercibidas,
en casos que necesitan tratamiento de forma
transitoria.

Palabras clave: Prematuridad extrema; Bajo
peso al nacimiento; Hipotiroidismo congénito;
Cribado neonatal; Deteccién precoz; T4 libre;
Hormona estimulante del tiroides; Funcién
tiroidea.

INTRODUCCION

Las hormonas tiroideas (HT) juegan un
papel muy importante en el desarrollo neo-
natal, especialmente a nivel cerebral. El hipo-
tiroidismo congénito (HC) es una entidad
prevalente en RNPT de origen multifactorial
en la que influyen multiples factores maternos,
perinatales (las complicaciones del parto), alte-
raciones genéticas que condicionan malforma-
ciones tiroideas y determinados farmacos. Su
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incidencia ha aumentado en los tltimos afios
y se sittia en torno a 1:2.000-1:3.000 recién naci-
dos (RN) vivos; con incidencia méxima de HC
central en 1:16.000 RN, aunque varia mucho
segun las estrategias de screening®. Entre las
causas de dicho incremento se encuentran la
disminucién en los niveles de corte de tirotro-
pina (TSH) en el cribado neonatal, la mayor
supervivencia de prematuros y la implemen-
tacidn de estrategias para la deteccién de HC
en los RNPT®,

Dentro de las alteraciones tiroideas, hay
que distinguir diferentes presentaciones cli-
nicas: HC primario, permanente o transitorio
y secundario.

La hipotiroxiemia transitoria de la prema-
turidad se define por niveles bajos de tiroxina
(T4) con niveles normales o bajos de hormona
estimulante del tiroides (TSH). La hipotiroxi-
nemia se observa hasta en el 50% de los < 28
SEG, siendo més habitual a menor edad ges-
tacional y mayor gravedad.

Los RNPT presentan mayor incidencia de
patologia tiroidea (hipotiroxinemia, hipoti-
roidismo congénito transitorio e hipetirotro-
pinemia), que puede pasar desapercibida en
el cribado neonatal (prueba del talon a las 48
horas de vida). Esto se debe al aumento tardio
dela TSH, por lo que, para detectar la patolo-
gfa tiroidea en esta poblacién se precisan mds
pruebas diagnésticas.

Los niveles séricos de T4 y T4 libre (TAL) en
RNPT varfan segtn la edad gestacional y los
dias de vida; las concentraciones de T4 y TAL
alcanzan sus niveles minimos entre los dias 10
y 40 de vida. En los recién nacidos a término
(RNT) los niveles de T4 aumentan caracteris-
ticamente hasta el final de la primera sema-
na de vida, mientras que en los prematuros,
(especialmente en los menores de 30 semanas),
descienden de forma transitoria, y ello genera
un periodo de hipotiroxinemia®.

La mayoria de estos casos son transitorios,
pero en su fase inicial puede ser dificil distin-
guirlo de otras formas de HC o de un déficit de
globulina fijadora de tiroxina o tiroxin-binding
globulin (TBG). Ademés, no hay evidencia sufi-
ciente para plantear el tratamiento sustitutivo
con levotiroxina en los pacientes menores de
28 semanas con hipotiroidismo transitorio, ya

I. GALE PorA Y coLs.
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Reevaluacién de la funcién tiroidea en
prematuros < 32 semanas y/o < 1.500 g

Reahzar a las 2 semanas TSH (sangre venosa)

TSH < 10 mU/L

TSH >20mU/L

TSH 10-20 mU/L

‘ Repetlr 4semyalalta
Probable | oo UL TSH
Lo m
h1})c?)trll1éc2rclli1ts§no Elevacion tardia 10:20 mU /L H1pert1rotfop1nem1a
! T4 libre < 0,8 ng/dl (< 10 pmol/L) [ Tlibrez08ng/dl |
Completar estudio | S es persistente > 2 determinaciones
Solicitar T4 libre valorar tratamiento Repetir

l / 1-2 semanas

Iniciar levotiroxina

q TSH > 10 mU/L \

\ TSH 5-10 mU/L \ \ TSH <5mU/L \

(10-15 pug/kg/dia)

l

Valorar prueba de imagen (ecografia y/o gammagrafia)
Decisi6én consensuada con equipo y padres
Opci6n 1: iniciar levotiroxina (4-6 ug/kg/dia) y revalorar a los 2-3 afios
Opcion 2: revalorar a las 2 semanas sin tratamiento

Figura 1. Algoritmo diagndstico de ln evaluacion de la funcion tiroidea en prematuros. S. Ares Sequra, P. Casano-Sancho
y M. Chueca Guindulain en representacion del Grupo de Trabajo de Tiroides de la Sociedad Espafiola de Endocrinologin

Pedidtrica (SEEP)™.

que hay dudas sobre su beneficio en el neuro-
desarrollo®. Nuestro objetivo ha sido valorar
la funcién tiroidea en RNPT la segunda sema-
na de vida y evaluar la utilidad del cribado.

MATERIALES Y METODOS

Estudio retrospectivo, observacional y des-
criptivo. Incluimos los RNPT de <32 SEG y/o
<1.500 g ingresados en la UCIN (Unidad de
Cuidados Intensivos Neonatales) de un hospi-
tal terciario. Se recogen datos perinatales clini-
cos, de funcién tiroidea (TSH, TAL y/o T4 total)
y del cribado neonatal durante el afio 2021.

Definiciones: Hipotiroxinemia de la pre-
maturidad prematuridad (HP): TAL inferior a
0,8ng/dl con TSH <5mU/L; Hipotiroidismo
congénito (HC): TSH> 10 mU/Ly T4L < 0,8
ng/dl o TSH > 20 mU/L independientemen-
te del valor de T4L e Hipertirotropinemia
moderada (TSH 10-20 mU/L) o leve (TSH > 5
mU/L) ambas con T4L normal.

El protocolo de seguimiento de la funcién
tiroidea de nuestro centro incluye la determi-
naci6n en sangre de TSH y T4L en las prime-
ras 48 horas de vida y a las dos semanas de
vida. Se realizan controles posteriores si estos
valores estén alterados. El cribado de metabo-
lopatias se realiza mediante muestra de san-
gre capilar por puncién del talén del recién
nacido sobre papel estandar absorbente a los
6 dias de vida y a los 15 con determinaci6én
de TSH y T4T. La indicacién de tratamiento
se hace si existe alteracion persistente de la
TSH > 10 mU/L o la T4L es < 0,8 ng/dl. En
caso de alteracion, se inicia levotiroxina segtin
procotoco®), siendo el farmaco de eleccién la
L-tiroxina sintética via oral cada 24 horas, a
dosis variable256),

Para valorar la funcién tiroidea y las indi-
caciones de tratamiento se ha utilizado el
algoritmo planteado por S. Ares, P. Casano
y M. Chueca en representacion del Grupo de
Trabajo de Tiroides de la Sociedad Espafiola
de Endocrinologia Pediatrica (SEEP)? (Fig. 1).
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RESULTADOS

Se evaluaron 51 RNPT ingresados en UCIN
nacidos en 2021 (Fig. 2). Mediana (RIC-rango
intercuartilico) de edad gestacional y peso y
talla al nacimiento: 29 (4) semanas, 1.190 (320)
gy 39 (3) cm. El 61% son de sexo femenino, el
33% proceden de parto miltiple, el 15% son
FIV (fecundacién in vitro) y el 22% son PEG
(pequefios para edad gestacional). Tres (6%)
fallecen. A las 48 horas de vida se encontraron
alteraciones tiroideas en 20 pacientes (39%): 11
hipotiroxinemia (21,6%) y 9 hipertirotropine-
mia. Solo 5 de ellos presentaban alteracion en
el primer cribado. A las 2 semanas, estas alte-
raciones persistian en 16 (7 hipotiroxinemia y 9
hipertirotropinemia) y solo 4 tenfan alteracion
del segundo cribado. De estos reciben trata-
miento con levotiroxina 8 (15,7%): 6 por hipo-
tiroxinemia con T4L 0,6 (0,26) ng/dl y 2 por
hipertirotropinemia con TSH 15 (0,21) mU/L.
Seis son dados de alta con levotiroxina (dos de
los que seguian tratamiento fallecen previo al
alta). Dos siguen actualmente en tratamiento.
La dosis de L-tiroxina al inicio de tratamiento
es de 6 (3) pg/kg/dia y la duracién del trata-
miento es de 6,5 (24) meses.

Discusion

El cribado de hipotiroidismo congénito es
un programa que se inicié en el mundo en los
afios 70. En Espafia se desarroll6 en las diferen-
tes comunidades entre 1978 y 1982. Siguiendo
los criterios de la OMS, el objetivo principal
de los programas de cribado neonatal es la
deteccién del hipotiroidismo congénito pri-
mario, pero cada vez son mas las estrategias
utilizadas para la deteccidn del hipotiroidismo
central, y otras formas moderadas o transito-
rias, que se puedan beneficiar de un diagnos-
tico y tratamiento precoz, como es la deteccion
del hipotiroidismo en RNPT.

Pese a que deberfa ser un programa univer-
sal, en la actualidad todavia hay gran parte de
la poblacién mundial que no se puede bene-
ficiar de este programa de cribado (hasta un
70% de los recién nacidos a nivel mundial no
tienen acceso a este programa).

51 RNPT ingresados en
UCIN durante 2021 |~ ~

EG: 29 (4) semanas

Medianas y RIC:
Peso: 1.190 (320) g

Talla39 3)cm  61% sexo femenino
15% FIV  33% gestacién multiple
22%PEG 6% fallecimientos
5
48 hdv| 20 pacientes (39%): ( primer
——| 11 hipotiroxinemia \ cribado
9 hipertirotropinemia \alterado
4 4 ————— | 6hipotiroxinemia
15 hdv 16 pacientes (31%): S;ﬁ;‘ar(‘io" 8(17,5%) | | T4L0,6(0,26) ng/dl
———| 7hipotiroxinemia \ jjterado /—>| Pprecisan |
9 hipertirotropinemia tratamiento | | 9 hipertirotropinemia
- TSH 15 (0,21) mU/L
; Dosis al inicio: 6 (3) ug/kg/dia 6 mantienen tratamiento al alta
Trlatam}ent_() €O | Duracién del tratamiento: 2 siguen actualmente en
GIOETnEL 6,5 (24) meses tratamiento

Figura 2. Resultados.

Ademads, como en todos los programas de
cribado, presenta falsos positivos y negativos,
que hay que conocer y saber detectar. Por ello
hay que recordar que no todo aumento de
TSH en el cribado es hipotiroidismo congé-
nito, pudiendo ser un falso positivo derivado
de otras patologias menos habituales como
el pseudohipoparatiroidismo, acrodisostosis
con resistencia hormonal o interferencias en
la medicién de TSH (por anticuerpos contra
TSH, etc.).

En el caso de determinar la T4 total en el
cribado, como es el nuestro, hay que pensar en
los falsos positivos por T4 total baja, sobre todo
en los RNPT, o con bajo peso al nacer, cifra que
se normaliza, en general, con los dias de vida,
y no precisa tratamiento en la mayoria de ellos.

Respecto a los falsos negativos, hay que
tener muy presente que ante un lactante con
clinica de hipotiroidismo y un cribado de hipo-
tiroidismo normal, hay que solicitar siempre
niveles de hormonas tiroideas ya que hasta 1
de cada 30 0000 nifios nacidos a término puede
tener un retraso en la elevacion de TSH, siendo
en estos casos el diagnéstico de hipotiroidismo
congénito mas tardio.

Ademds, y dentro del cribado, existen
grupos de nifios en los que hay que repetir la
muestra del talén, como son los RNPT, RN con
BPN, o RN criticamente enfermos (en trata-

miento con dopamina o glucocorticoides), que
no son capaces de producir suficiente TSH en
la primera semana de vida, y este pico de TSH
se retrasa hasta la 2-6 semanas de vida. En caso
de tener hipotiroidismo congénito primario,
si no hacemos esta medicién de TSH a los 15
dias, 1 mes 0 6 semanas, no diagnosticaremos
la patologia en estos pacientes.

En nuestro estudio se realiz6 el cribado con
niveles de TSH, tal y como recomiendan las
guias y se solicitaron también los valores de
T4T, para descartar HC central. Esta es una
medicion que segtn las guias se recomienda
afiadir si lo permiten los recursos®.

Se ha documentado una mayor incidencia
de hipotiroxinemia en recién nacidos pretér-
minos extremos (hasta un 85%)® y se asocia
a otros factores de riesgo como la administra-
cién de dopamina, la ventilaciéon mecénica,
el sexo masculino y menores puntuaciones
de APGAR en el primer minuto de vida. En
estos pacientes, su propia gravedad en las
primeras horas de vida influye en los valores
de las HHTT, pudiendo dar falsos positivos
en el screening a las 48 horas de vida, por lo
que se recomienda reevaluar los niveles a las
2 semanas de vida®.

Se ha observado que, en pacientes criti-
cos, son mas frecuentes las alteraciones de las
HHTT, con elevacion transitoria de la TSH en
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el periodo de recuperacién. En estos pacientes,
los factores responsables de estas alteraciones
mejoran a las 2-3 semanas de vida, al comen-
zar a madurar y recuperarse de la patologia
aguda perinatal, llevando a la elevacion de los
niveles de T4(0),

Sin embargo, aunque los niveles mejoren
poco tiempo, las HHTT son cruciales para el
neurodesarrollo en las primeras semanas de
vida, especialmente en RNPT extremos.

La asociacion entre hipotiroxinemia de
la prematuridad y el neurodesarrollo es un
tema controvertido. Se han realizado multi-
ples estudios para valorar la repercusion a
largo plazo de la hipotiroxinemia, obtenien-
do resultados contradictorios. Por un lado,
hay articulos que demuestran el efecto de
la hipotiroxinemia en el desarrollo cogniti-
vo: Ares et al.) presentan una cohorte de 46
pacientes prematuros de entre 28-36 SEG en
que se observa asociacién positiva entre los
indices cognitivos y los niveles de T4. Sin
embargo, cada vez son mas los articulos, que
no encuentran esta asociacién: Hollanders et
al.0?, realizan seguimiento de una cohorte de
pacientes con antecedente de prematuridad
(< 32SEG) y/0 BPN (< 1.500 g) e hipotiroxine-
mia transitoria de la prematuridad durante 19
afos, sin observar asociacion con alteraciones
del neurodesarrollo a largo plazo. También,
Lay Ong et al.®® presentan una cohorte de
5 aflos de 191 RNPT con muy bajo peso al
nacimiento (< 1.500 g), en lo que se hizo un
seguimiento de 5 afios, sin observar relacion
entre las alteraciones tiroideas transitorias y
alteraciones del neurodesarrollo a los 2 y 5
anos.

Se plantea que en los estudios en los que
se encuentra afectacion del neurodesarrollo,
esta puede deberse a un efecto confusor de los
niveles de hormonas tiroideas, reflejando los
bajos niveles de HHTT la gravedad de otras
patologias concomitantes en estos pacientes
como la hemorragia intraventricular y otros
factores, que son verdaderos factores de riesgo
de alteracién del neurodesarrollo.

Asi, se demostrd en los estudios realiza-
dos por Fisher et al., que demuestran que las
concentraciones bajas TAL y T3 tipicas de los
prematuros son el resultado de enfermedad no
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tiroidea y reflejan la gravedad de la patologia
de los RNPT(4,

Por tltimo, respecto al tratamiento sus-
titutivo en RNPT < 28 SEG, los estudios
més recientes no muestran beneficios, pero
los propios investigadores indican cautela
por una ‘potencia insuficiente para detectar
pequefias diferencias’. Estos resultados tan
variados, indican la necesidad de ensayos
aleatorizados antes de plantear nuevos pro-
tocolos de tratamiento®). Nuestro estudio
cuenta con la limitacién de ser retrospectivo,
y limitado a los datos recogidos en las histo-
rias clinicas.

CONCLUSIONES

La funcién tiroidea de los RNPT se ve alte-
rada por su propia fisiopatologia y la morbi-
mortalidad que presentan. La prevalencia de
alteraciones tiroideas es elevada pero la mayo-
ria son hipertirotropinemias leves /moderadas
o hipotiroxinemias, todas ellas de cardcter
transitorio y que no precisan tratamiento en
su mayoria, normalizdndose previo al alta.
Sin embargo, con el cribado neonatal exclu-
sivo algunos casos que necesitan tratamiento
pueden pasar desapercibidos, especialmente
en el primer control a los 6 dias de vida, lo
que tendria una importante repercusion en el
neurodesarrollo de estos pacientes.

Este estudio resalta la necesidad de con-
sensuar los programas de cribado neonatal,
en su sentido mas amplio e intentar unificar-
los para mejorar el cuidado de estos pacientes
y la necesidad de estudios para establecer la
relevancia clinica de la hipotiroxinemia de la
prematuridad, su impacto en el neurodesarro-
llo a largo plazo y la necesidad de tratamiento
sustitutivo.
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Revision de pacientes
pedidtricos que
precisen ingreso

por complicaciones
secundarias a
drepanocitosis

Drepanozitosiak erangidako
konplikazioak direla eta
ingresatu behar duten
pediatriako pazienteen
berrikuspena
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Urdapilleta, S. Virto Aramendia,
7. Garcia Casales, C. Salado Marin
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ORIGINAL

LABURPENA

Sarrera eta helburuak: Drepanocitosia,
jatorriz Afrikakoa, hemoglobinopatia ohikoenetariko
bat da. Kurtso kllinikoa oso ezberdina izan
daiteke, eta konplikazio akutu eta kronikoak direla
eta erikortasun handikoa da. Horregatik, bere
maneilua konplexua da eta disziplina desberdinen
arteko kudeaketa funtsezkoa da. Ikerketa honen
helburua konplikazio akutuengatik 2017 eta
2023 urteen bitartean Arabako Unibertsitate
Ospitalean, Pediatria sailean, ingresatzen duten
eta drepanozitosia duten pazienteen xehetasunak
eta maneiua aztertzea da.

Metodoak: Ikerketa obserbazional eta
erretrospektiboa da, konplikazio akutuengatik
ingresatu behar izan duten eta drepanocitosia
duten 14 urte baina gutxiagoko pazienteak jasotzen
dituena, 7 urteko epean.

Emaitzak: 18 pazienteren 50 ingreso aztertu
dira eta %94,5¢k HbSS fenotipoa zuten. Ingresoen
bataz besteko adina 4,88 urtekoa izan da. %77,8
profilaxi antibiotikoa hartzen zuen, %83,4
hidroxiurea eta 88,9% azido folikoa. Diagnostiko
ohikoenak krisi-basoklusiboa (46%), sindrome
toraziko akutua (18%) eta sukarra (10%) izan
ziren. %64ak antibiotikoak behar izan zituen,
%14ak opioideak, %18ak oxigenoterapia sudurreko
betaurrekoekin, 8 pazientek odol-transfuzioak eta
paziente batek zainketa intentsiboetan ingresatu
zuen sindrome toraziko akutu batengatik.

Ondorioak: Ospitalean ingresoa behar izan
zuten konplikazio akutuak ugariak dira, eta
gure inguruan ohikoenak krisi basoklusiboak eta
stndrome toraziko akutua dira. Diagnostiko azkarra
interbentzio arina baimentzen du, 0so arriskutsuak
diren konplikazio akutuak ekiditeko, sindrome
toraziko akutua eta bahiketa esplenikoa bezala.

Hitz gakoak: Zelula falziformeen gaixotasuna;
Drepanozitosia; Konplikazio akutuak; Sindrome
toraziko akutua; Krisi basoklusiboa; Sukarra;
Pediatria; Behaketa neonatala.

RESUMEN

Introduccidn y objetivos: La drepanocito-
sis, originaria de Africa, es una de las hemoglo-
binopatias més frecuentes. Cursa de forma muy
variable y condiciona una elevada morbilidad
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con complicaciones agudas y crénicas, requi-
riendo un manejo complejo y atencién interdis-
ciplinar. El objetivo del estudio es analizar las
caracteristicas y el manejo de los pacientes con
drepanocitosis que ingresan por complicacio-
nes agudas en la seccién de Pediatria del Hos-
pital Universitario de Alava entre 2017 y 2023.

Métodos: Estamos ante un estudio obser-
vacional retrospectivo que recoge los ingre-
sos por complicaciones agudas de pacientes
con drepanocitosis menores de 14 afios en un
periodo de 7 afios.

Resultados: Se incluyeron 50 ingresos
correspondientes a 18 pacientes, el 94,5% de
fenotipo HbSS. La edad media al ingreso fue
de 4,88 afios. E1 77,8% recibia profilaxis anti-
bidtica, el 83,4% tratamiento con hidroxiurea
y el 88,9% con acido félico. Los diagndsticos
principales fueron la crisis vasooclusiva (46%),
el sindrome toracico agudo (STA) (18%) y el
sindrome febril (10%). E1 64% necesitd antibio-
terapia, 14% opioides, 18% oxigenoterapia con
gafas nasales, 8 pacientes precisaron transfu-
sién sanguinea y una paciente con STA ingresé
en Cuidados Intensivos.

Conclusiones: Las complicaciones agudas
que precisan ingreso hospitalario en pacien-
tes con drepanocitosis son frecuentes, siendo
en nuestro caso las més frecuentes las crisis
vasooclusivas y el sindrome tordcico agudo. El
diagnéstico temprano permite una interven-
cién precoz en complicaciones potencialmente
mortales como el sindrome tordcico agudo y
el secuestro esplénico.

Palabras clave: Enfermedad de células fal-
ciformes; Drepanocitosis; Complicaciones agu-
das; Sindrome torécico agudo; Crisis vasoo-
clusivas; Fiebre; Pediatria; Cribado neonatal.

INTRODUCCION

La enfermedad de células falciformes (ECF)
o drepanocitosis es una hemoglobinopatia
estructural congénita caracterizada por la pre-
sencia de hemoglobina S (HbS) en el hematie.
Es la hemoglobinopatia més frecuente a nivel
mundial.

Es de cardcter autosémico recesivo, que
puede manifestarse en formas clinicas distintas
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en funcion se herede de forma homocigética
(Hb SS), heterocigética (Hb SA; rasgo falcifor-
me) o en doble heterocigosis junto con otra
hemoglobinopatia (Hb SC, SB-talasemia, etc.)
o la asociacién con o-talasemia.

La HbS en condiciones de hipoxia, presen-
ta una mayor tendencia a la polimerizacion
y consecuente formacién de células sangui-
neas con forma de hoz, pudiendo dar lugar
a fenémenos vasooclusivos y hemdlisis, sien-
do responsable de complicaciones agudas y
crénicas de la enfermedad, como las crisis de
dolor vasooclusivo (CVO), el sindrome tora-
cico agudo (STA) y el secuestro esplénico®.
También tienen un mayor riesgo de desarrollar
infecciones, principalmente debido a el hipoes-
plenismo funcional secundario a la vasooclu-
sion repetida a nivel esplénico®.

EPIDEMIOLOGIA

Esta dolencia se manifiesta con mayor fre-
cuencia en individuos con ancestros originarios
de Africa subsahariana, Oriente Medio, India,
el Mediterraneo, el Caribe, América Central y
del Sur®. Esta prevalencia se debe a que el gen
drepanocitico confiere una ventaja de supervi-
vencia contra la malaria, lo que resulta en un
aumento de la frecuencia del gen mutante en
dreas con alta transmision de esta infeccion.
No obstante, las dindmicas de migracién estdn
transformando el panorama de la enfermedad.

FistoraToLOGIA

La HbS se origina por una mutacién pun-
tual en el gen que codifica la cadena beta de
la hemoglobina, especificamente en el cromo-
soma 11 (11p 15.4). Esta mutacion sustituye
una adenina por una timina, induciendo un
cambio aminoacidico que transforma un aci-
do glutdmico en una valina en la posicién
6 de la cadena beta de la hemoglobina. Las
cadenas B resultantes presentan un exceso de
cargas positivas con respecto a las cadenas B
de la hemoglobina A (HbA), modificando su
estructura de tal manera que, en condiciones
de desoxigenacidn, la molécula se cristaliza y

polimeriza dando lugar a eritrocitos en forma
de hoz (o drepanocitos)® y formando agrupa-
ciones. Esta asociacion induce una estasis en
el flujo sanguineo, provocando un aumento
en la desoxigenaci6n y la falciformacion de
los eritrocitos. Este proceso culmina en la for-
macién de trombos compuestos por hematies
falciformes en la microcirculacion, desenca-
denando las caracteristicas CVO dolorosas®.
La vasooclusi6n resulta en la hemdlisis de los
hematies del trombo, liberando hemoglobina
(Hb) libre en la circulacién sanguinea.

En el bazo, el flujo sanguineo experimenta
una desaceleracién, aumentando la retencion
y produciendo una hemdlisis extravascular de
los eritrocitos andmalos. En este contexto, la
acumulacion de glébulos rojos dafiados supe-
ra su capacidad de filtrado, comprometiendo
su funcién inmunoldgica (asplenia funcional)
y eventualmente conduciendo a una fibrosis
progresiva (autoesplenectomia). Este proceso
aumenta la susceptibilidad a infecciones por
gérmenes encapsulados®. En resumen, la
vasooclusion e isquemia tisular, la anemia
hemolitica y la predisposicion a infecciones
son los tres problemas principales que con-
ducen a una amplia gama de complicaciones.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Los pacientes heterocigotos (Hb SA) o con
rasgo falciforme generalmente son portadores
asintomdticos. Sin embargo, estos pacientes
pueden experimentar complicaciones simila-
res a los de ECF cuando se dan ciertos factores
ambientales. La hemoglobina SC, el segundo
genotipo mds frecuente de la ECEF, se caracte-
riza por un curso clinico menos grave que la
forma SS, pero mas severo que el rasgo fal-
ciforme®. Las CVO son la complicacién mds
comtin. En el caso de la Hb SS 0 ECE, presentan
una clinica grave y la intensidad de los sin-
tomas varia ampliamente entre los pacientes.

D1AGNOSTICO

Se recomienda el diagndstico mediante
el cribado neonatal, puesto que permite la
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deteccién precoz de esta condicién y la imple-
mentacién de medidas preventivas (vacuna-
cién, profilaxis antiinfecciosa y educacién
sanitaria a las familias) que han demostrado
en diversos estudios su beneficio en la super-
vivencia y calidad de vida(314,

El examen de cribado no es una prueba
diagndstica, puesto que la presencia de HbF
dificulta la confirmacién del diagnéstico, por
lo que es necesario realizar pruebas de con-
firmacién a los 3 o 6 meses, para realizar el
diagnéstico definitivo®13. Sin embargo, en
situaciones con microcitosis o persistencia de
niveles elevados de HbF, cuando no se cuenta
con el estudio de los progenitores, es preciso
emplear métodos moleculares para determinar
el genotipo y el posible diagnéstico de talase-
mia asociada®.

El asesoramiento genético es esencial en
la ECE, para informar, educar y proporcionar
cuidados clinicos a pacientes y familias que
padecen la enfermedad genética o el riesgo
de tenerla. En este se incluye la posibilidad
de obtener el diagnéstico prenatalmente
cuando los dos progenitores son portadores
de HbS1516),

MANEJO Y TRATAMIENTO

La ECF es una enfermedad crénica que
actualmente no posee tratamiento curativo y
que presenta multiples complicaciones, por
ello, el tratamiento debe basarse ante todo en
la prevencién (evitar la deshidratacion, cam-
bios bruscos de temperatura, actividad fisica
excesiva y las infecciones(?). Para ello, como
tratamiento general, en todos los pacientes a
partir de los 2 meses de vida se iniciara pro-
filaxis infecciosa con penicilina V y se man-
tendrd indefinidamente, o al menos hasta los
5 aflos en pacientes con HbSC. También, es
recomendable administrar vitamina D como
profilaxis de insuficiencia y acido félico, como
en todos los procesos hemoliticos crénicos, o
en su defecto recomendar una dieta rica en
frutas y verduras para impedir su déficit®1).

La hidroxiurea (HU) es el tratamiento
actual disponible para modificar el curso de la
enfermedad, y prevenir tanto complicaciones
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agudas como crénicas. Acttia como citostéti-
co inhibidor de la ribonucleétido reductasa,
estimulando la produccién de HbF. Este incre-
mento en HbF reduce la polimerizacion de la
HbS(). Se recomienda su uso en pacientes con
ECF SS 0 SB0-talasemia a partir de los 9 meses
de edad®.

Por otro lado, la terapia transfusional se
utiliza para corregir la anemia, prevenir com-
plicaciones y reducir el porcentaje de HbS. El
STA es la principal causa de transfusién por
complicacion aguda®.

Actualmente, el trasplante de progenito-
res hematopoyéticos, preferiblemente de un
hermano con antigeno leucocitario huma-
no (HLA) idéntico, es el tnico tratamiento
potencialmente curativo®. En cuanto a nue-
vas opciones terapéuticas, la terapia génica
se presenta como una prometedora area de
investigacion. Recientemente, el Comité de
Medicamentos de Uso Humano (CHMP) ha
emitido una recomendaci6n para una auto-
rizacién condicional de comercializacién de
Casgevy. Esta tecnologia permite editar el
genoma de las células madre sanguineas del
propio paciente, abordando betatalasemia y
drepanocitosis.

COMPLICACIONES AGUDAS
Y SU TRATAMIENTO

Segtin el momento de aparicidn, las pode-
mos dividir en complicaciones agudas o cré-
nicas (Tabla I).

Complicaciones musculoesqueléticas

Las CVO dolorosas son la manifestacion
clinica mas frecuente y la primera causa de
necesidad de atencién e ingreso hospitala-
rio(?). Se caracterizan como eventos agudos,
generalmente desencadenados por procesos
intercurrentes como infecciones, deshidra-
tacién o desequilibrios idnicos y de pH, que
promueven la oclusién de la microcirculacién
vascular en cualquier localizacion, provocan-
do dolor e inflamacion. Las més caracteristi-
cas son las crisis dolorosas Oseas, ocasionadas
por isquemia medular 6sea. Pueden afectar a
cualquier hueso, siendo més frecuentes en los
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TABLA I. COMPLICACIONES CRONICAS DE LA ECE. SE MUESTRAN SEPARADAS POR APARATOS LAS
PRINCIPALES COMPLICACIONES CRONICAS QUE PUEDEN PADECER LOS PACIENTES CON DREPANOCITOSIS A
LARGO PLAZO, AL IGUAL QUE EL TRATAMIENTO PRINCIPAL QUE PRECISAN. SE INCLUYEN LAS PRINCIPALES
CATEGORIAS Y EJEMPLOS, PERO ESTA TABLA NO PROPORCIONA UNA LISTA EXHAUSTIVA.

Manifestaciones Tratamiento
Renal Hipostenuria, insuficiencia renal, IECAS, hidroxiurea, didlisis y
glomeruloesclerosis y albuminuria trasplante renal
Cardiorrespiratorio  Enfemedad pulmonar restrictiva, Broncodilatadores, hidroxiurea
hipertrofia ventriculo izquierdo, y transfusiones
hipertensién pulmonar y cardiomegalia
restrictiva
Hepaitico Litiasis biliar, hemosiderosis hepatica, Colecistectomia, antivirales,
hepatitis viral crénica quelacion de hierro
Cerebral Vasculopatia cerebral, infartos cerebrales ~ Transfusiones e hidroxiurea
silentes, epilepsia y convulsiones,
cefaleas recurrentes
Esplénico Aumento del riesgo de infecciones Esplenectomia
por gérmenes encapsulados e
hiperesplenismo
Oseo/dérmico Necrosis aguda, deformaciones 6seas Terapia fisica, cuidado de
y tlceras heridas, descompresién del
miembro y cirugia
Oftalmoldgico Retinopatias Terapia con laser
Sexuales Impotencia e infertilidad Cirugfa si necesario

huesos largos y el esqueleto axial®); aunque
en lactantes es tipica la dactilitis del lactante.
Esta complicacién, por la clinica y la forma
de presentacién puede ser similar a la de una
osteomielitis (incluida la fiebre, leucocitosis y
aumento de reactantes de fase aguda).

Los episodios de dolor leve o moderado
pueden ser manejados de manera ambula-
toria mediante analgésicos orales y medidas
fisicas. Sin embargo, cuando estas medidas no
son suficientes, el paciente debe ser evaluado
para su tratamiento hospitalario, que muchas
veces precisara de la administracién de opioi-
des mayores y medidas de soporte®.

Complicaciones neurolégicas

E150% de los nifios con ECF antes de los 18
afios presentardn un accidente cerebrovascular
(ACV) 0 un infarto cerebral silente (ICS) si no
se manejan de forma adecuada®.

Complicaciones pulmonares

EI STA es la segunda complicacién més
frecuente en la ECF después de las CVO y
la primera causa de ingresos en unidades de

cuidados intensivos (UCI). Se caracteriza por
fiebre, distrés respiratorio, dolor e hipoxemia,
que con frecuencia preceden a las alteraciones
radioldgicas. La infeccién pulmonar es la cau-
sa mds frecuente de STA. Principalmente, es
causada por bacterias atipicas o virus, sobre
todo el virus respiratorio sincitial (VRS)®)
y actualmente, el SARS-CoV-2 (COVID-19),
aunque en ocasiones se ha aislado Parvovirus
B19 asociado a reticulocitopenia. Es un proceso
severo con alto riesgo vital, por lo que el diag-
ndstico precoz mediante la sospecha clinica y
el comienzo sin demora de un tratamiento
rapido y agresivo determina el prondstico de
muchos de estos pacientes. El tratamiento se
basa en una buena oxigenacion e hidratacion,
analgesia eficaz y antibidtico empirico que
cubra microorganismos respiratorios atfpicos
como Mycoplasma, Chlamydophila, Streptococcus
pneumoniae, Staphylococcus aureus y Haemoph-
ilus influenzae®.

Infecciones
Como se ha comentado recientemente,
las personas con ECF son mds propensas a
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contraer infecciones bacterianas y virales.
Este aumento de susceptibilidad se atribuye
principalmente a la asplenia funcional que se
desarrolla desde la infancia, asi como a altera-
ciones en el sistema de complemento, opsoni-
zacion y la inmunidad celular. Las principales
medidas preventivas incluyen la inmunizacién
para todos los pacientes y la administracién de
profilaxis con penicilina en nifios, especialmen-
te en aquellos menores de 5 afios. Los nifios
ademds del plan de vacunacién sistematico
deben recibir vacunacion frente a S. preumo-
niae, virus Influenza, Neisseria meningitidis y
H. influenzae tipo B.

Es crucial destacar que la fiebre puede ser
el primer indicio de una infeccién bacteriana
grave, por lo que la atencién médica temprana
es imprescindible. Ademas, la fiebre es uno
de los desencadenantes mds frecuentes de
CVOy STA®22), La administracién de trata-
miento antibi6tico empirico se ha de realizar
de manera precoz cubriendo gérmenes como
salmonella, neumococo o meningococo, y
posteriormente adecudndose de acuerdo con
los resultados del cultivo y antibiograma. En
caso de confirmacion de infeccién por virus
Influenza, se administrard oseltamivir®.

Complicaciones hematologicas

La anemia es una manifestacion comun
en pacientes con ECF. Es esencial conocer los
niveles iniciales de Hb, reticulocitos y para-
metros de hemolisis del paciente, y realizar
un seguimiento continuo para detectar cual-
quier variacién que pueda indicar un proceso
de anemizacién, ya sea agudo o crénico?.
Se debe prestar especial atencidn a una caida
abrupta de la Hb de al menos 2 g/dl, ya que
esto podria indicar complicaciones agudas
como secuestro esplénico o hepético, crisis
hiperhemoliticas o crisis aplasicas®.

La mayoria de los secuestros esplénicos se
producen antes de los 5 afios. Se caracteriza
por un aumento brusco del tamafio del bazo
con secuestro de sangre en su interior y anemi-
zacién®). Es necesario reconocerlo rapidamen-
te para administrar oxigenoterapia, expansion
de volumen y transfusién urgente de hematfes.
Tienden a recurrir, por lo que se recomienda
la esplenectomia tras un episodio muy grave

o repetido®. En la crisis aplésica, también se
produce una exacerbacion de la anemia basal
y una marcada reticulocitopenia, generalmente
inferior al 1%.

Complicaciones gastrointestinales

Las CVO abdominales son una manifesta-
cién frecuente generada por la vasooclusién
o infartos en los vasos mesentéricos. Origina
un dolor de distribucién caracteristica “sindro-
me dela faja” frecuentemente acompanado de
defensa abdominal y leucocitosis, por lo que
puede simular una urgencia quirtirgica como
una apendicitis. El tratamiento es conservador
como en otras CVO y habitualmente sigue un
curso autolimitado. La progresién a necrosis
intestinal es rara debido a la circulacién cola-
teral. Por otro lado, el higado es uno de los
6érganos diana mas afectados en la ECF en el
que se origina el denominado sindrome del
cuadrante superior derecho.

Complicaciones urolégicas

El priapismo es una complicacion aguda
frecuente en nifios adolescentes, a partir de
los 12 afios, y puede presentarse en forma de
episodios transitorios prolongados de més de
24 horas de evolucidn o episodios repetidos
de menor duracién (2-3 horas), generalmente
nocturnos.

OBJETIVO

El objetivo de este estudio es analizar las
complicaciones agudas secundarias a drepa-
nocitosis en pacientes pediatricos alaveses del
Hospital Universitario de Alava, con el fin de
estudiar las principales causas y caracteristicas
de estos agravamientos. A su vez, se desea revi-
sar las estrategias de manejo de estos pacientes
que ingresan por patologia aguda relacionada
con su enfermedad de base, para poder llevar
a cabo un abordaje terapéutico optimo.

PACIENTES Y METODOS

Se ha llevado a cabo un estudio observacio-
nal y descriptivo retrospectivo sobre los ingre-
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sos hospitalarios por complicaciones agudas
en pacientes pediatricos de Alava afectados
por drepanocitosis entre los afios 2017 y 2023.
La muestra consistié en un total de 18 pacien-
tes, 12 mujeres y 6 varones, con edades com-
prendidas entre 2 y 14 afios. Los datos se obtu-
vieron en el registro del Servicio de Pediatrfa
del Hospital Universitario de Alava mediante
la revisidn de historias clinicas utilizando el
programa de Osakidetza (Osabide global), con
los cuales se disefi una base de datos en Excel,
para realizar dicho estudio.

REesuLTADOS

En el estudio se ha realizado seguimiento
de 18 pacientes con diagndstico de drepa-
nocitosis, de los cuales 6 pertenecen al sexo
masculino (33,3%) y 12 al femenino (66,7%),
con edades comprendidas entre los 2 y 14 afios
actualmente, siendo el promedio de 8,7 afios
y la mediana de 8 afios (con una desviacion
tipica de 4,68). La edad al diagnéstico de 8
pacientes fue en periodo neonatal (el 44,4% de
la muestra) mediante cribado, y de 5 pacientes
es desconocida. Doce pacientes provienen de
Africa (66,7%), 1 de América (5,5%) y de 5 se
desconoce (27,8%).

Toda la muestra esté correctamente vacuna-
da. E177,8% (n=14) recibe profilaxis antibidtica
con fenoximetilpenicilina. Ademas, el 88,9%
(n=16) se encuentra en tratamiento con acido
folico, el 83,4% (n=15) con hidroxiurea y el
11% (n=2) con vitamina D previo al ingreso.
Las caracteristicas epidemioldgicas de la mues-
tra se detallan en la tabla IL

Se han registrado 50 ingresos en total, con
una media de 2,7 ingresos por paciente. Los
diagndsticos mas frecuentes (Fig. 1) fueron las
crisis vasooclusivas con 23 ingresos (un 46%
de la muestra), sindrome torédcico agudo con
9 ingresos (18%) y sindrome febril (SF) con 5
ingresos (10%). La edad media al ingreso es
de 4,88 afos.

Se registrd un ingreso en UCIP (2%) debido
a STA en un paciente intervenido quirtirgica-
mente y dos ingresos en Semicriticos (4%),
uno por STA con infeccién por Chlamydophila
pneumoniae y el otro por SF con anemizacién
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TABLA II. CARACTERISTICAS EPIDEMIOLOGICAS DE LA MUESTRA CON DREPANOCITOSIS DEL SERVICIO DE
PEDIATRIA DEL HOSPITAL UNIVERSITARIO DE ALAVA EN PERIODO DE 2017 A 2023. TAMBIEN SE INCLUYE EL
NUMERO DE PACIENTES Y SU CORRESPONDIENTE PORCENTAJE.

Pacientes n=18 %
Sexo Mujer 12 66,7
Hombre 6 33,3
Diagnéstico por cribado Si 8 444
No 5 27,8
Desconocido 5 27,8
Fenotipo HbSS 17 94,5
HbSC 1 55
Nacidos en Espafia Si 10 55,5
No 8 455
Progenitores n=36 %
Continente de origen Africa Subsahariana 24 66,7
América Central 2 55
Desconocido 10 278
Media DE Rango
Edad actual (afios) 8,7 4,68 2-14
Edad al diagnéstico (afios)* 2,44 1,92 0,1-5

*Se excluyen los diagndsticos por cribado neonatal.

severa. Un ingreso por CVO presento clinica
de secuestro esplénico. Ninguno de los pacien-
tes necesit6 ventilacién mecanica invasiva, ind-
tropos ni procedimientos de aféresis durante
su ingreso.

Se registro fiebre en 26 ingresos, entre ellos
alos 5 ingresos por SF (100%), 4 por STA (44%),
11 por CVO (48%), 2 por DA (40%) y en 4 con
otros diagnosticos (44%). Las cifras de PCR
fueron superiores a 20 mg/dl en el 62% (n=31)
de los ingresos. La mayor tasa de aislamiento
de germen se determiné en los pacientes con
diagnéstico de SF (en un 60%).

Se realiz6 radiografia de torax en 24 epi-
sodios y en 6 fueron patolégicas. Entre las
radiografias de térax patolégicas encontramos,
1 en CVO con opacidades parenquimatosas a
nivel retrocardiaco izquierdo y basal posterior
derecho en probable relacién con STA; 3 en
STA, entre ellas 1 neumonia en 16bulo inferior
derecho, 1 con condensaciones basales bilate-
rales y 1 con focos de condensacion inferiores
derechos con derrame pleural derecho asocia-
do; y 2 en contexto de neumontias.

El 63% de los agentes microbiol6gicos
documentados fueron patégenos virales. De

las 2 neumonias solo en una se detectd ger-
men (Parainfluenza 3 y Rhinovirus). En un
caso de STA se aislaron miiltiples patogenos
virales (Enterovirus sp, VRS y Rhinovirus). Se
documentaron 3 patégenos bacterianos (27%),
entre ellos en un caso de STA (Chlamydophila
pneumoniae), en un caso de SF (Mycoplasma
spp) y en un caso de CVO (Moraxella orloensis).

En 32 episodios (64%) se administrd anti-
bioterapia, en la mayoria de casos (23; 72%)
con més de un farmaco. Los antibidticos
empleados con mayor frecuencia fueron las
cefalosporinas de tercera generacion (26; 52%),
seguida por los betalactamicos (14; 28%) y
macrélidos (10; 20%). Los macrélidos se utili-
zaron generalmente en combinacién con una
cefalosporina o un betalactamico. Un paciente
con SF recibi6 oseltamivir por infeccién con-
firmada por gripe A. Los pacientes que preci-
saron de tratamiento antibiético fueron 11 con
CVO (48%), 7 con STA (78%), 4 con DA (80%), 5
con SF (100%) y 6 con otros diagndsticos (67%).

Se utilizé oxigenoterapia en 9 episodios
(18%), siendo més frecuente en los ingresos
por STA. En todos los casos se emplearon gafas
nasales. La analgesia con opioides se empled
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Diagnésticos al ingreso (%)
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18
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Dolor osteomuscular B Neumonia

B Anemia severa M Infecci6n respiratoria

B Osteomielitis

Figura 1. Diagrama sectorial en el que se plasman los
diagndsticos al ingreso de las complicaciones agudas de
la muestra recogida. El sector mds grande muestra el
porcentaje (46%) de los diagndsticos de CVO, seguido
del STA (18%), SF (10%), DA (8%), dolor osteormuscular
(8%), neumonia (4%), anemia severa (2%), infeccién
respiratoria (2%) y osteomielitis (2%).

en 7 ingresos (14%); con mayor frecuencia en
pacientes con CVO (22%, 5 pacientes).

En 37 ingresos (74%) se realiz6 terapia
con hiperhidratacién, siendo mds comun
en pacientes con CVO (21 pacientes, 91%),
seguida de STA (6 pacientes, 67%). La media
de Hb minima durante el ingreso fue 8 g/dl.
El paciente con clinica de secuestro esplénico
presenté una Hb de 4,9 g/dl. Se realiz¢ trans-
fusién de hematies en 8 ingresos (16%). Nin-
glin caso presentd reaccion postransfusional.

Discusion

La drepanocitosis es una enfermedad créni-
a, que, a pesar de un tratamiento preventivo,
tiene una alta probabilidad de presentar com-
plicaciones agudas graves que requieren hos-
pitalizacién y mailtiples tratamientos. Algunas
de estas complicaciones agudas presentan una
gran morbimortalidad, pudiendo ser necesa-
rios los ingresos en unidades de cuidados cri-
ticos. Las posibles complicaciones que pueden
sufrir estos pacientes son multiples. Ademads,
presentan un diagndstico diferencial y manejo
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complejo que en la mayoria de casos precisan
atencién interdisciplinar.

Comenzando por las caracteristicas fenoti-
picas y geograficas de la muestra, el 94,5% de
los pacientes en este estudio son homocigotos
SS. Este porcentaje es parecido a los encontra-
dos en otros estudios®?) y otras localizaciones
geogréficas?+57).

En cuanto a la distribucién geogréfica dela
muestra, la mayoria de los pacientes (66,7%)
son de ascendencia de Africa Subsahariana, lo
cual también concuerda con la literatura®59).
Esta predominancia de ascendencia africana
podria ser relevante en relacién con la mala-
ria, puesto que el rasgo falciforme proporciona
proteccion frente a esta enfermedad, siendo
asi la ECF més prevalente en regiones donde
la malaria es endémica, como en Africa Sub-
sahariana.

En nuestra muestra se incluyen 18 pacien-
tes con 50 ingresos en total y una media de 2,7
ingresos por paciente, suponiendo, por tanto,
y tal como se refleja en la literatura, una enfer-
medad con elevada morbilidad, incluyendo
cuadros graves como los acontecidos en esta
serie, a destacar 1 paciente con secuestro esplé-
nico y 1 paciente con STA en el contexto de
cirugia previa que precisé ingreso en UCIP.

En la muestra se puede apreciar un pre-
dominio de mujeres (67,7%) frente a hombres
(33,3%). Por otro lado, cabe destacar el ade-
cuado seguimiento de gufas de préctica cli-
nica por parte de los profesionales sanitarios
con una elevada tasa de vacunacién (100%),
profilaxis antibidtica (77,8%) y tratamiento
con acido félico (88,9%) e HU (83,4%) en la
serie estudiada, cuyo objetivo es disminuir la
morbilidad relacionada con la enfermedad y
aumentar la supervivencia.

En cuanto a la principal complicacién, en
la muestra destaca las CVO, siendo el motivo
de ingreso en casi la mitad (46%) de las hospi-
talizaciones. Este resultado concuerda con lo
descrito en otras publicaciones®19203032), en las
que las CVO siguen siendo la razén principal
de las visitas a Urgencias y las admisiones hos-
pitalarias de pacientes con esta enfermedad.
En cuanto al manejo lo mas importante es el
tratamiento analgésico adecuado y una buena
hidratacién. Segtin las guias, la gran mayorfa

de crisis dolorosas que precisen de atencién
hospitalaria requerirdn opioides para el control
optimo sintomatico®). Sin embargo, en nues-
tro estudio destaca que solo un 22% (n=>5) de
las CVO precisaron tratamiento con opioides,
por lo tanto, se puede concluir que la mayoria
fueron CVO moderadas que remitieron con
analgésicos intravenosos.

Aproximadamente la mitad de las CVO
(48%) estaban acompafiadas de fiebre o se
sospechd una intercurrencia infecciosa, lo cual
tiene sentido considerando que la infeccién es
uno de los principales desencadenantes de esta
complicacion1724%), Por otro lado, en cuanto
al STA, la literatura sefiala que es la segunda
causa de hospitalizacién mas frecuente des-
pués de las CVO1:225262), Estos datos coinci-
den con los resultados obtenidos en nuestro
estudio, en el que el STA fue la segunda com-
plicacién més frecuente con 9 ingresos (18% de
la muestra) y uno de ellos grave, que precisé
hospitalizacién en UCIP.

En nuestro estudio, en casi la mitad de los
pacientes con STA (en un 44%) se detect6 ger-
men, siendo la mayoria patogenos virales y
una bacteria atipica, resultados coincidentes
con los patdgenos mds frecuentes descritos en
la literatura.

Con respecto al manejo hospitalario destaca
el amplio uso de antibioterapia, sobre todo de
cefalosporinas en combinacién con otros gru-
pos terapéuticos. Este enfoque es congruente
y se adhiere a las guias de manejo actuales,
puesto que estos pacientes presentan un ries-
go mayor de infeccidn por bacterias encap-
suladas(1?, No obstante, el uso frecuente de
antibi6ticos en nuestro estudio contrasta con
la escasa deteccion de patdgenos bacterianos
en nuestra muestra. En mas de la mitad de los
casos (en un 64% de los ingresos) se administrd
antibioterapia, aisléndose tinicamente patdge-
nos bacterianos en 3 ingresos.

En cuanto a las infecciones detectadas en
nuestro estudio, las infecciones viricas fueron
las més frecuentes seguidas por las bacteria-
nas, concretamente producidas por bacterias
atipicas (Mycoplasma ssp en contexto de SFy
Chlamydophila pneumoniae en un STA) y una
bacteria oportunista (Moraxella osloensis en
contexto de CVO).
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Esto principalmente se puede atribuir al
estado de asplenia funcional, los defectos de
la opsonizacién y la alteracién en la inmunidad
humoral que presentan estos pacientes con
drepanocitosis, que incrementan considera-
blemente la susceptibilidad a la infeccién por
estos patogenos(01),

En nuestro estudio se dio un caso de secues-
tro esplénico en un paciente con 11 afios, una
edad considerablemente mayor a diferencia
de la que indican los textos cientificos®232. Se
estableci6 répidamente la sospecha diagndstica
y su tratamiento inmediato con transfusién de
hematies.

La media del valor de Hb minima al ingre-
so en nuestro estudio es de 8 g/dl, presenta-
do el paciente con secuestro esplénico la Hb
minima mas baja con Hb 4,9 g/dl. Los criterios
para realizar una transfusién sanguinea segtin
laspautas son una caida aguda de la Hb de
2 g/dl desde el valor basal o la presencia de
inestabilidad hemodindmica, precisando trans-
fusién sanguinea en el 16% de los pacientes
ingresados. En nuestro estudio, al igual que en
otro estudio realizado en el Pais Vasco®, el SF
es la principal complicacién aguda relacionada
con la necesidad de transfusién, seguido del
STA. Para terminar, los principales sesgos o
limitaciones que se hayan podido cometer en
el estudio pueden atribuirse principalmente a
su cardcter retrospectivo.

CoNCLUSION

En resumen, la drepanocitosis ha sido tra-
dicionalmente una enfermedad predominan-
temente prevalente en Africa subsahariana,
Oriente Medio, América Central y del Sur.
Sin embargo, en las tltimas décadas, se ha
observado un incremento significativo en el
ntimero de casos diagnosticados en paises de
Europa y América del Norte, lo que la posicio-
na actualmente como una condicion emergente
en nuestro entorno.

La drepanocitosis es una enfermedad créni-
ca que presenta una alta probabilidad de oca-
sionar multiples complicaciones graves, algu-
nas de las cuales pueden ser potencialmente
mortales, requiriendo atencién hospitalaria y
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diversos tratamientos. Por consiguiente, en los
tltimos afios, la prevencién ha emergido como
una herramienta fundamental y esencial para
mitigar la morbimortalidad asociada a esta
enfermedad, tanto a corto como a largo plazo.

En particular, el diagndstico precoz
mediante el cribado neonatal, que permite la
implementacion temprana de tratamientos,
junto con la profilaxis antibiética e inmuniza-
cion, y los avances en los tratamientos actuales,
asf como la educaci6n sanitaria sobre sintomas
de alerta y la deteccién temprana de compli-
caciones graves, constituyen hoy en dia las
principales estrategias preventivas que contri-
buyen significativamente a mejorar el pronés-
tico de la enfermedad. A pesar de los esfuerzos
preventivos y los tratamientos actuales, estas
complicaciones agudas atin requieren atenciéon
hospitalaria en muchas ocasiones.

Para finalizar, incluso con los avances en
sistemas de atencion médica que incluyen
cribado neonatal y terapias tempranas como
la HU y las transfusiones, el panorama de la
drepanocitosis sigue siendo desafiante. Sin
embargo, en los tltimos afios han surgido
dos prometedoras lineas de tratamiento: el
trasplante de médula dsea y la terapia génica.
Ademds, se estd explorando la combinacién
de terapias, complementando el tratamiento
estandar con HU. Estos avances ofrecen espe-
ranza para mejorar la atencién y la calidad de
vida de los pacientes con esta enfermedad,
aunque todavia se necesitan mas estudios
para seguir investigando en el tratamiento de
la drepanocitosis.
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Plazas de Pediatria
Hospitalarias y de
Atencion Primaria en
Euskadi. Evolucion en
los ultimos 13 afios

Ospitaleetako eta lehen
mailako arretako pediatria-

plazak Euskadin. Azken 13
urteetako bilakaera

P. Gorrotxategi Gorrotxategi!, R. Garcia Pérez?

ICentro de Salud Pasaia San Pedro. Pasaia
Gipuzkoa. 2Centro de Salud Txurdinaga. Bilbao.
Vizcaya

ORIGINAL

RESUMEN

Introduccién: En los tiltimos afios el nime-
ro de plazas de Pediatria de Atencién Primaria
(PAP) ha ido disminuyendo en relacién con
las plazas de Pediatria Hospitalaria (PH) en el
Estado. El objetivo es conocer la evolucion de
dichas plazas a nivel de la Comunidad Auto-
noma del Pais Vasco.

Metodologia: Analisis de las plazas de
Pediatria existentes en la comunidad auténo-
ma del Pais Vasco en funcién de los registros
existentes en el Ministerio de Sanidad del Esta-
do. Analisis de la actividad de pediatria hospi-
talaria y de Atencién Primaria en las memorias
de actividad publicadas por Osakidetza.

Resultados: En el periodo analizado (2010-
2022) las plazas de PAP han permanecido esta-
bles y las plazas de PH han aumentado de 208
a 228, un 9,6%.

El andlisis de la actividad hospitalaria
(2002-2016) indica que se ha observado un
aumento del ntimero de consultas externas
y una disminucién de las hospitalizaciones.

Conclusiones: Aunque en menor medida
que en otras comunidades auténomas, en la
CAPYV existe un aumento de plazas hospitala-
rias en el periodo estudiado. En 2019 el Depar-

BoL S Vasco-Nav PEDIATR. 2024; 56: 50-53

tamento de Sanidad estableci6 un marco estra-
tégico para la Atencién Primaria que inclufa
como uno de los objetivos mantener estables
las plazas hospitalarias, y con los datos anali-
zados, esto no se ha cumplido.

Palabras clave: Pediatria de Atencién Pri-
maria; Pediatria Hospitalaria; Euskadi.

INTRODUCCION

En los ultimos afios el ntimero de plazas
de Pediatria de Atencién Primaria (PAP) habia
ido disminuyendo en relacién con las plazas
de Pediatria Hospitalaria (PH). Eso se reflejaba
en los datos globales del Estado desde 2010 a
2022, que es el periodo en el que hay datos en
el Sistema de Informacién de Atencién Prima-
ria (SIAP)® y Sistema de Informacién Hospita-
laria (SIH)®@. Segtin estos datos el aumento de
plazas de Pediatria de Atencién Primaria habia
sido de un 6% y de las plazas hospitalarias de
un 30% (Fig. 1).

A estos datos se ha sumado el dltimo
informe sobre la Actualizacién del Informe de
necesidad de médicos especialistas en Espaiia
2023-20354). Segtin los datos aportados, en este
nuevo informe el nimero de pediatras en el
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5.000
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m Plazas de Pediatria de Atencién Primaria
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Figura 1. Evolucion de las plazas de Pediatria de Atencion Primaria y Pediatria Hospitalaria a nivel del Estado Espariol,

entre 2010 y 2022 (Fuentes SIAP® y SIH®).
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Sistema Nacional de Salud crecié entre 2021
y 2023 un 3,3%. Pero en PAP los efectivos se
redujeron un 4,5%, mientras que en PH cre-
cieron un 12,7%. De hecho, en 2023, la cifra
de pediatras adscritos a cada nivel asistencial
es muy similar (5.599 en PAP y 5.514 en PH),
cuando en 2010 Las cifras eran muy diferen-
tes (6.250 en PAP y 3.754 en PH). Teniendo
en cuenta los datos aportados en este tltimo
informe las plazas de PAP habrian disminui-
do en un 10,5% y las plazas de PH habrian
aumentado en un 46,8%.

Tras conocer estos datos hemos querido
saber la evolucion de las plazas de PAP y PH
en la comunidad auténoma del Pais Vasco.

METODOLOGIA

Analisis de las plazas de pediatria existen-
tes en la comunidad auténoma del Pais Vasco
en funcién de los registros existentes en el
ministerio de Sanidad del Estado. Revisién
de los datos existentes en el Sistema de Infor-
macién de Atencién Primaria (SIAP) y Sistema
de Informacién Hospitalaria (SIH).

Analisis de la actividad de Pediatria Hospi-
talaria y en Atencién Primaria en las memorias
de actividad publicadas por Osakidetza.

RESULTADOS

El nimero de plazas de PAP en el periodo
analizado no ha sufrido variaciones. Al inicio y
al final el nimero de plazas es de 320, aunque
en los afios intermedios existen altibajos.

En PH se pasa de 208 a 228 con un aumen-
to del 9,6%, en el periodo estudiado como se
puede ver en la figura 2.

Para analizar la actividad clinica en dicho
periodo, en las Memorias de Osakidetza®),
existen datos de la actividad en PAP durante
todo el periodo (2002-2022), pero de PH solo
hay datos del primer periodo (2002-2016).

El niimero de consultas/afno en PAP tie-
ne un ascenso hasta 2016, posteriormente un
descenso, sobre todo el afio de la pandemia
(2020) que posteriormente vuelve a aumentar,
para tener un niimero de consultas en 2022
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Figura 3. Consultas en Pediatria de Atencién Primaria. Consultas/afto.

mayor a las de 2002 (Fig. 3). De 1.393.690 en
2002 se ha pasado a 1.592.030 en 2022, con un
aumento del 14%.

En cuanto a la actividad de Pediatria
Hospitalaria, en los tltimos afios, hay datos
globales de la actividad hospitalaria pero no
especificos de la actividad pediatrica. Solo
tenemos datos especificos entre 2002 y 2016,
que indican una tendencia en el sentido de
una disminucién de las hospitalizaciones
(reduccién de un 55%) y un aumento de las
consultas externas hospitalarias pedidtricas

(aumento de 70%), como podemos ver en la
figura 4.

Discusion

En el conjunto del Estado la diferencia entre
creacién de plazas de hospital con respecto a
primaria es del 24% y en el caso de Euskadi
esa diferencia es del 10% (no existe aumento
en plazas de PAP y hay un aumento del 10%
en las plazas de PH).
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Figura 4. Actividad de Pediatria Hospitalaria. Ingresos y consultas externas.

Analizaremos los factores que han podido
influir en el aumento de plazas o en su esta-
bilizacion.

Las plazas de PH habrian podido aumentar
por el cambio de la edad de hospitalizacion
pediétrica, que en 2013 se aumenté de los 14
a los 16 afios®.

Pero la modificacién de la edad de hospi-
talizacion pediatrica, no parece haber conlle-
vado un aumento plazas hospitalaria, porque
la media de plazas de los 4 afios previos a la
medida (2010-2013) el ntimero de plazas eran
218y en los cuatro siguientes (2014-2017) 209,5.

Un aspecto que habria podido influir en la
estabilizacion del nimero de plazas es el cam-
bio de actitud del Departamento de Sanidad en
la “Estrategia de Atencién Primaria” de 2019.

En 2018 el Departamento de Sanidad elabo-
16 un “Documento base para la Estrategia de
Atencién Primaria”®), en el que se definieron
varias lineas estratégicas. En lo que concierne
a la Pediatria habfa habido un andlisis previo
sobre distribucién de recursos humanos dispo-
nible en ambos niveles asistenciales y necesida-
des justificadas de demanda, del que se habia
concluido mayor precariedad del primer nivel
asistencial y, por ende, la prioridad de cober-
tura de dichas plazas. La LINEA 6.4 trataba
de limitar el aumento injustificado e incon-
trolado de plazas hospitalarias. Decfa: “Todo

planteamiento de incremento de plantillas en
la Pediatria Hospitalaria debe estar justifica-
do por aumento de demanda, enfermedades
emergentes, etc., y previamente a su aprobacion
debe ser analizado por la Direccién de Asisten-
cia Sanitaria y abordado conjuntamente con la
Direcci6n de Planificacién, Evaluacién y Orde-
nacién Sanitaria del Departamento de Salud”.

Tras este documento base, en 2019 se ela-
bord la “Estrategia para la Atencién Primaria
en Euskadi”?. En dicha estrategia, esta idea se
acompafiaba de la redireccion de los MIR de
pediatria hacia Atencién Primaria al terminar
su periodo formativo:

ACCION 31:(...). La cobertura de las pla-
zas de pediatras para Atencién Primaria es una
prioridad para el Departamento y Osakidetza.
Por este motivo, con caracter general, deben
mantenerse estables y sin crecimiento las plan-
tillas de pediatria hospitalaria existentes en
cada uno de los hospitales de Osakidetza. Este
debe ser un mensaje inequivocamente asumi-
do por todas las Organizaciones de Servicios
para las que la dotacién de especialistas de
pediatria en AP debe ser una prioridad com-
partida. (...).

El hecho de “dirigir” més MIRes hacia la
Atencion Primaria, aunque necesario, en un
andlisis realizado por miembros de pediatria
de Atencién Primaria y Pediatria Hospitalaria

DICIEMBRE 2024

de Euskadi a raiz de esta propuesta del Depar-
tamento de Sanidad, se decia que resulta del
todo insuficiente para cubrir las necesidades
actuales y futuras de la Pediatria de Atencién
Primaria por lo que es absolutamente necesario
un aumento del niimero de MIR en formacién
y que el tiempo de su rotacién por Atencién
Primaria se vea incrementado, pasando de 3
meses a un minimo de 6 meses®. Una propues-
ta similar es la que realiz6 posteriormente en
el Marco Estratégico para la Atencién Prima-
ria y Comunitaria del Estado, que insta a la
Comisién Nacional de la Especialidad a que
el tiempo de rotacién en Pediatria de Atencién
primaria sea como minimo 6 meses®.

Pero de 2019 a 2022 el niimero de plazas
hospitalarias ha aumentado de 218 a 226 (un
3,5%) mientras que las plazas de atencién
primaria en ese mismo periodo han dismi-
nuido de 336 a 320 (un 5%), con lo que no se
ve la eficacia de las medidas propuestas de la
“Estrategia”.

CONCLUSIONES

1. Existe un aumento de plazas de Pediatria
Hospitalaria de un 10% entre los afios 2010
y 2022.

2. Laactividad en Pediatria de Atencién Pri-
maria ha disminuido en ese periodo un 4%
pero si analizamos la evolucién desde 2002
ha aumentado un 14%.

3. No existen datos posteriores a 2016 de la
actividad hospitalaria, pero los datos pre-
vios (2002-2016) indican un aumento de
la actividad de consultas externas y una
disminucién de los ingresos pediatricos.

4. El objetivo del Marco Estratégico de Aten-
cién Primaria 2019, de mantener las plazas
hospitalarias estables no se ha cumplido
con los datos analizados.
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Bronquiolitis aguda grave
en Navarra, jcambio

de paradigma tras
nirsevimab?

Bronkiolitis akutu larria
Nafarroan, nirsevimab-en
ondoren egoera aldatu da?

U. Izpura Bueno, I. Gordo Baztan,
A.L. Martinez De Morentin Navarcorena,
L. Diaz Munilla

Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
de Navarra. Pamplona

ORIGINAL

LABURPENA

Sarrera: Neguan zehar eta bi urtetik beherako
haurren artean, pediatriako zainketa intentsiboetako
unitateen (P-ZIU) ospitaleratze arrazoirik
nagusiena bronkiolitis akutua izaten jarraitzen
du. Nirsevimab, VRS-ren aurkako antigorputz
monoklonala, 2023ko irailean erabiltzen hasi zen
bronkiolitisaren prebentziorako aukera gisa.

Metodologia: 2019-2023 urte bitarteko atzera
begirako azterketa deskriptiboa, 3 hilabetetik
beherako pazienteak hautatuz. Zehazki P-ZIUan
ospitaleratutakoak eta VRS-arentzako PCR
positiboa dutenak. Aldagai demografikoak, klinikoak
eta terapeutikonk aztertzen dira.

Emaitzak: 89 paziente sartu dira. Aztertutako
aldian, bi ospitaleratze-murrizketa aldi
nabarmentzen dira: 2020-2021ean SARS-CoV-2
pandemia zela eta, eta 2023-2024an, Nirsevimaben
ondorioz. 2023-2024-ko denboraldian 7 haur
ospitaleratu ziren, horietatik 6-k ez zuten
Nirsevimabekin immunizaziorik. Inmunoprofilaxia
zeukan kasu bat identifikatu zen, Rinobirusarekin
koinfekzion izan zuena.

Ondorioak: Nirsevimaben sarreraren ostean,
3 hilabetetik beherakoen P-ZIUn ospitaleratzeen
murrizketa tkusi da, VRS positiboa duten bronkiolitis
kasuetan batez ere. Beraz, hurrengo denboraldietan
estrategin honekin jarraitzearen alde egiten du.

RESUMEN

Introduccion: La bronquiolitis aguda cons-
tituye la primera causa de hospitalizacién en
las Unidades de Cuidados Intensivos Pediatri-
cos (UCIP), en menores de 2 afios, durante los
meses de invierno. En septiembre de 2023 se
introdujo Nirsevimab, anticuerpo monoclonal
frente a VRS, como alternativa para la preven-
cién de bronquiolitis.

Metodologia: Estudio descriptivo retros-
pectivo entre los afios 2019-2023, seleccionando
pacientes menores de 3 meses, que ingresan en
UCIP, con resultado positivo para PCR de VRS.
Se analizan variables demograficas, clinicas y
terapéuticas.

Resultados: Se incluyen 89 pacientes.
Durante el periodo analizado destacan dos
periodos de disminucién de ingresos: en 2020-
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2021 tras la pandemia por SARS-CoV-2 y en
2023-2024, tras la introduccién de Nirsevimab.
Siete pacientes ingresaron en la temporada
2023-2024, 6 sin inmunizacién con nirsevimab.
Se identific un caso con administracion previa
de inmunoprofilaxis, presentando coinfeccién
con rhinovirus.

Conclusiones: Tras la introduccién de nir-
sevimab, se observa una disminucién de ingre-
sos en UCIP por bronquiolitis VRS positiva en
menores de 3 meses. Apoyando continuar con
esta estrategia en las siguientes temporadas.

Palabras clave: Bronquiolitis; Nirsevimab;
Virus respiratorio Sincitial.

INTRODUCCION

La bronquiolitis es la infeccién respirato-
ria aguda de vias inferiores mds frecuente en
nifios menores de dos afios. Supone el 18%
de todas las hospitalizaciones en poblacién
pediétrica y habitualmente es de etiologia
viral. El virus detectado hasta en el 70-80%
de los casos es el virus respiratorio sincitial
(VRS), confiriendo cuadros de mayor grave-
dad. Otros desencadenantes son rhinovirus,
bocavirus, adenovirus, metapneumovirus,
parainfluenza o influenza®.

El VRS pertenece a la familia Paramyxoviri-
dae y su circulacién es tipicamente estacional,
de noviembre a febrero, si bien durante la épo-
ca pandémica parece que se perdi6 esta esta-
cionalidad. Las infecciones por VRS afectan
al 75% de los menores de un afio, el 2-3% de
ellos requiere hospitalizacién y hasta el 2-6%
de los ingresados precisan ingreso en UCIP®.

Hasta el 2022, la tinica herramienta comer-
cializada como profilaxis frente a la infeccién
por VRS era el anticuerpo monoclonal Palivi-
zumab, que se administraba con periodicidad
mensual en pacientes de riesgo; con antece-
dente de prematuridad, lactantes con enfer-
medades crénicas especialmente aquellos con
cardiopatfas con repercusién hemodinamica y
enfermedad respiratoria crénica®.

Nirsevimab es un nuevo anticuerpo mono-
clonal de I[gG1 humano recombinante que se
une a las subunidades F1 y F2 de la proteina
de fusién del VRS, bloqueando asi la entrada
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de la particula viral en la célula huésped. En
ensayos realizados con anterioridad en pacien-
tes con antecedente de prematuridad de < 35
semanas y en pacientes prematuros a término
(NCT02878330 y NCT03979313 respectivamen-
te) se ha observado una eficacia del 70-80%
para prevenir las infecciones por VRS durante
los 150 dias posteriores a la administracién de
una tnica dosis de nirsevimab, equivalente a
una temporada de VRS®.

El 31 de octubre de 2022 se autorizé6 su
comercializacion en la Unién Europea y el 12
de julio de 2023 se aprobé su uso en menores
de 6 meses, al inicio o durante la temporada
de VRS. En Espana se inici6 la administracién
entre el 20 de septiembre y 30 de octubre de
2023, concretamente en Navarra se administrd
alos recién nacidos a partir del 1 de octubre de
2023 hasta el 31 de diciembre y a la poblacién
infantil de alto riesgo como sustitucién de Pali-
vizumab. No se realiz recaptura de lactantes
menores de 6 meses al inicio de la temporada,
como si ocurrié en el resto de comunidades
auténomas de Espafia®.

MATERIAL Y METODOS

El objetivo de este trabajo es determinar la
influencia de la introduccion de nirsevimab en
Navarra observando la incidencia de pacientes
ingresados en UCIP por bronquiolitis y sus
caracteristicas. Para ello se realiza un estudio
descriptivo retrospectivo de los afios 2019-2023
incluyendo pacientes ingresados en UCIF, meno-
res de 3 meses con diagndstico de bronquiolitis y
con infeccién confirmada mediante PCR positiva
para VRS. Se analizan variables demograficas,
clinicas y terapéuticas. Para realizar el andlisis de
incidencia anual por temporadas, se establecen
los periodos de julio a junio del afio siguiente,
con el objetivo de no perder casos de infeccién
por VRS, especialmente en los afios en los que se
detectd una pérdida de estacionalidad.

RESULTADOS

Del total de 143 pacientes ingresados
durante los afios 2019-2023 en UCIP con diag-
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Figura 1. Ingresados en UCI-P < 3 meses por bronquiolitis aguda grave por VRS.

nostico de bronquiolitis, se seleccionaron 89
pacientes que cumplian con los criterios de
inclusién. La muestra presentaba una edad
media de 22 dias de vida, siendo el 58,4% varo-
nes y el 41,6% mujeres. Destaca la convivencia
con un hermano menor de 15 afios hasta en el
79,8% de los pacientes.

Al analizar los factores de riesgo de bron-
quiolitis grave que requiere ingreso en UCIP, el
mas frecuente fue el de asociar un progenitor
asmatico en el 13,5% y un progenitor fumador
en el 14,6%. En menor frecuencia se observo el
antecedente de prematuridad (en el 9%) y en
4,5% otro factor de riesgo para bronquiolitis
grave como antecedente de cardiopatfa.

En cuanto a caracterfsticas clinicas, se obser-
v6 la media de la escala de gravedad Bron-
chiolitis Score of Sant Joan de Deu(BROSJOD)
de 7,8 (rango 3-12), es decir, moderada, la de
PRISM al ingreso de 3 (rango 0-6) y el indice
Sa/Fi al ingreso de 346 (rango 93-476). Hasta
un cuarto de los pacientes (25.8%) asociaba
coinfeccién con otro virus.

Durante el ingreso en UCIP, el soporte res-
piratorio méximo precisado por la mayoria de
los pacientes (86,5%) fue la ventilacién no inva-
siva (VNI) y el 11.2% precis6 oxigenoterapia de
alto flujo (OAF). Un 2,2% de la muestra presen-
t6 cuadros de mayor gravedad con necesidad
de ventilacién mecénica invasiva (VMI). En el
39,3% se administré antibioterapia ante sospe-
cha de sobreinfeccion bacteriana y la estancia

media en UCIP fue de 5,5 dias (rango 1-19),
siendo la estancia hospitalaria total media de
9 dias (rango 3-41).

Al analizar la incidencia anual por tem-
poradas (Fig. 1) se observa una disminucién
de ingresos en UCI-P en dos periodos. El
primero de ellos en 2020-2021 en contexto de
la pandemia mundial por SARS-CoV-2 en el
que se observa también una pérdida de esta-
cionalidad con infecciones por VRS fuera de
los meses habituales; y el segundo periodo
recién acabada la temporada 2023-2024, tras
la introduccién de nirsevimab en octubre de
2023. En este tltimo periodo ingresaron un
total de 7 pacientes menores de 3 meses con
bronquiolitis VRS positiva y en 6 de ellos no
se habia administrado inmunoprofilaxis con
Nirsevimab. El caso que previamente habia
recibido la inmunizacién presentaba ademas
coinfeccién por Rhinovirus, precisando VNI
durante 4 dias y con una duracién de ingreso
en UCIP de 7 dias (10 dias de ingreso hospi-
talario total).

DiscusiON

La introduccién de la profilaxis con nirse-
vimab en recién nacidos, realizada en Navarra
en este tltimo aflo, ha supuesto una marcada
disminucién de ingresos en UCIP por bron-
quiolitis en menores de 3 meses, con resultado
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positivo para VRS. A pesar de la reciente intro-
duccién de esta medida, los resultados parecen
indicar una alta efectividad en la prevenciéon
de cuadros graves.

En cuanto a las limitaciones del estudio rea-
lizado, cabe destacar la inclusién tinicamente
de pacientes ingresados en UCIP, sin analizar
pacientes ingresados en planta de hospitali-
zacién ni en observacién, y tampoco la aten-
cién requerida en Urgencias ni en Atencion
Primaria. Es por ello, que no podemos analizar
la disminuci6n de carga de enfermedad ni la
repercusion social ni econémica en el siste-
ma sanitario observada tras la implantacion
de esta medida. Pero si se puede observar el
impacto en la disminucién de casos graves,
que han requerido ingreso en UCIP. Ademas,
no es posible realizar comparaciones entre
los cuadros de pacientes inmunizados y los
no inmunizados ya que tinicamente ingresé
un caso sin administracion previa de profilaxis.

Espafia ha sido uno de los primeros pai-
ses en recomendar el uso de nirsevimab para
disminuir la morbimortalidad asociada a VRS.
La implementacion de esta nueva medida
preventiva y el inicio de la administracién de
nirsevimab se ha implantado con diferentes
criterios en las diferentes comunidades auté-
nomas, bien en cuanto al inicio del periodo
de inmunizacién como la realizacién o no de
recaptura de pacientes menores de 6 meses al
inicio de la época epidémica, siendo Navarra
la tinica comunidad auténoma que no ha rea-
lizado esta recaptura. La cobertura observada

U. Izpura BUENO Y cOLS.

anivel nacional ha sido elevada con un 84,6%
de inmunizaciones administradas en pacientes
con antecedente de prematuridad, un 94,3% en
lactantes que padecen otra patologia, un 91,9%
en recién nacidos sanos en la temporada men-
cionada con anterioridad (concordante con la
cobertura observada en navarra de 92%) y un
87% en los recién nacidos con fecha de naci-
miento previa al inicio de dicha época (influido
como ya hemos mencionado con anterioridad
por las comunidades auténomas que no reali-
zaron recaptura como Navarra)*.

En cuanto a la efectividad observada a nivel
nacional, se ha objetivado una reduccién de un
71% en las hospitalizaciones por VRS en meno-
res de un afio y una efectividad del 80%®.
Estos datos concuerdan con la reduccién de
ingresos de pacientes < 3 meses con cuadro
de bronquiolitis por VRS del 74,1% en UCIP
observada en nuestro estudio. En base a estos
datos, ya se han emitido nuevas recomendacio-
nes para la administracion de nirsevimab en la
préxima temporada 2024-2025. En Navarra se
continuard con la estrategia de inmunizacion
en los recién nacidos en el &mbito hospitalario,
que se iniciard en nacidos a partir del 1 de sep-
tiembre de 2024 y se prolongara hasta el 31 de
enero de 2025, pudiendo variar en funcién de
la situacion epidemioldgica. Ademas, se admi-
nistrard nirsevimab a pacientes menores de 24
meses con factores de riesgo desde septiembre
de 2025 hasta el 31 de marzo de 20256,

Por tanto, aunque se precisa de mas estu-
dios para confirmar la efectividad de nirse-
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vimab, en nuestra experiencia su uso ha dis-
minuido el nimero de casos graves de bron-
quiolitis en menores de 3 meses en Navarra.
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Impacto de la vacunacién
en recién nacidos
prematuros < 32 semanas
de edad gestacional y/o
con peso < 1.500 g

Txertaketaren inpaktua
jaioberri goiztiarrengan
< 32 asteko haurdunaldia
etafedo pisua <1500 g
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ORIGINAL

LABURPENA

Sarrera: Paziente goiztiarrak bereziki
bulnearableak dira infekzioak izateko; beraz,
garrantzitsua da lehen txertaketa ez atzeratzea,
eta txertoak adin kronologikoaren arabera ematea.
Hala ere, paziente horien kontrako erreakzio gehingo
objektibatu dira.

Helburuak: Jaioberri goiztiarren txertaketaren
ondorengo kontrako erreakzio larriak eta horiei
lotutako arrisku-faktoreak ebaluatzea, eta
immunizazioan Bexsero® eta Rotarix® txertatzeak
duen eragina aztertzea.

Metodoak: 41 hilabeteko atzera begirako
behaketa-azterketa, LPZ < 32 aste eta < 1500 g-ko
historia klinikoen analisiarekin. Neonatologiako
egonaldian 2 hilabeteko txertonk eman zitzaizkien.

Emaitzak: Pazienteen % 50ek kontrako
erreakzioak izan zituzten, eta % 14,5ek larriak.
Arrisku-faktore esanguratsuen artean, hauek
zeuden: haurdunaldia txikingoa izatea, jaiotzean
pisua izatea eta bronkio-biriketako displasia izatea.
Ez zen erveakzio larrien gorakada esanguratsurik
aurkitu Bexsero® eta Rotarix® ekin.

Ondorioak: Haurdunaldian adin gutxien eta
jaiotzean pisu gutxiago duten LPZek erreakzio
larriak izateko joera handiagoa dutenez, txertoa
jarri ondoren paziente horiek monitorizatzen
gomendatzen da.

RESUMEN

Introduccién: Los pacientes prematuros
son especialmente vulnearables para pade-
cer infecciones, por lo que es importante no
demorar la primovacunacién, administrando
las vacunas conforme a su edad cronolégica.
Sin embargo, se han objetivado mayor niimero
de reacciones adversas en estos pacientes.

Objetivos: Evaluar las reacciones adversas
graves tras la vacunacion en recién nacidos
prematuros (RNPT) y los factores de riesgo
asociados, ademds de analizar el impacto de
la inclusion de Bexsero® y Rotarix® en la inmu-
nizacién.

Métodos: Estudio observacional retros-
pectivo de 41 meses, con analisis de historias
clinicas de RNPT < 32 semanas y < 1.500 g,
a quienes se administraron vacunas corres-
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pondientes a los 2 meses de edad durante su
estancia en neonatologfa.

Resultados: Se identificaron reacciones
adversas en el 50% de los pacientes, siendo
graves en el 14,5%. Los factores de riesgo signi-
ficativos inclufan menor edad gestacional, peso
al nacer y padecer displasia broncopulmonar.
No se encontré un aumento significativo de
reacciones graves con Bexsero® y Rotarix®.

Conclusiones: Los RNPT con menor edad
gestacional y peso al nacimiento son més
propensos a reacciones graves, por lo que se
recomienda monitorizacion tras la vacunacién
en estos pacientes.

Palabras clave: Recién nacidos prematu-
ros (RNPT); Vacunacién; Reacciones adversas
vacunales (RAM); Apneas; Bradicardias; Pre-
maturidad; Rotavirus; Meningococo B.

INTRODUCCION

Se considera recién nacido prematuro
(RNPT) a aquel que nace con menos de 37
semanas de gestaci6n, y en Espafia suponen
entre un 7-10% de los recién nacidos?. En los
ultimos afos ha aumentado la incidencia hasta
el 36%, debido entre otros al estrés, la edad
materna avanzada, la comorbilidad materna
y el aumento de embarazos muiltiples que con-
llevan las técnicas de reproduccion asistida®.

En los RNPT menores de 32 semanas y
menores de 1.500 g es donde se observa una
mayor morbimortalidad, especialmente en
los menores de 28 semanas y menores de
1.000 gt-3.

Estos pacientes son especialmente vul-
nerables a las infecciones debido, tanto a la
inmadurez de las barreras mucocutaneas y del
sistema inmunoldgico, como a la menor trans-
ferencia de anticuerpos maternos (IgG) a tra-
vés de la placenta que comienza a partir de la
semana 17, igualdndose a los de la madre entre
las semanas 32-36@2. Por otra parte, también
estd influenciada por la menor tasa de lactancia
materna, por los tratamientos (antibioterapia,
corticoides) y las morbilidades secundarias a
la prematuridad (displasia broncopulmonar,
desnutricion, etc.)®3. Durante los dos pri-
meros afos de vida el riesgo de infecciones
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por bacterias capsuladas, como neumococo y
Haemophilus influenzae tipo b, es mayor en los
prematuros que en los nacidos a término®.

Lo comentado en el parrafo anterior hace
que la vacunacion en estos pacientes sea fun-
damental, debiendo realizarse de acuerdo a
su edad cronoldgica (independientemente de
su edad gestacional y su peso al nacimiento)
evitando demoras, salvo si la situacién clinica
no lo permite(.

Los RNPT menores de 28 semanas y meno-
res de 1.500 g9 presentan mayor riesgo de
presentar apneas y bradicardias autolimitadas
durante las 48-72 horas tras la inmunizacién®4.

Desde abril del 2019 se recomienda que
los RNPT, siempre que su condicion clinica
lo permita, reciban la vacunacion frente al
RV (Rotavirus; Rotarix®) sin retrasos, incluso
durante la hospitalizacion si asi fuese necesario
dado que existe bajo riesgo de diseminacién e
infeccién nosocomial cuando la vacunacién se
realiza en las unidades neonatales®.

Las actualizaciones del calendario vacunal
en los tltimos afos incluyen que desde 2021
la primovacunacién frente a meningococo B
(Bexsero®) se realiza a los 2 meses (junto con
el resto de las vacunas) en vez de a los 3 meses
de forma aislada(”). Previamente, se describid
un incremento de estos eventos adversos, reco-
mendando separar Bexsero® (nivel de eviden-
cia IV) al menos 15 dias del resto de las vacu-
nas en los recién nacidos mas inmaduros®.

Se decidi6 realizar un estudio observacional
tras constatarse diversas reacciones adversas
con la vacunacion (RAM) en esta poblacion.
El objetivo principal del estudio fue analizar
la presencia de reacciones adversas graves, asi
como los factores de riesgo de padecerlas. Por
otra parte se estudi6 si la inclusion de Bexsero®
y Rotarix® en esta poblacion suponia un incre-
mento de las reacciones adversas.

MATERIAL Y METODOS

Estudio observacional retrospectivo para
evaluar las RAM producidas tras la adminis-
tracion de las vacunas correspondientes a los 2
meses edad segtin el calendario vacunal vigen-
te. La muestra se obtuvo por muestreo consecu-
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Bexero® + otras vacunas
(Total: 16 inoculaciones
conjuntas + 3 aisladas)

Vacunacién Mayo 2021:
Hexavalente® + Prevenar® vacunacién Bexero® (19 dosis)
|
t
Agosto 2020:
vacunacion Rotarix® Febrero 2022:
(47 dosis totales) vacunacion cbnjunta Figura 1. Actualizacién

del calendario vacunal en
la Unidad de Neonatolo-
gia y dosis de vacunas
administradas.

tivo de todos los RNPT < 32 semanas y < 1.500
g que recibieron la primovacunacién de los 2
meses ingresados en la Unidad de Neonatolo-
gfa durante 41 meses (enero 2020-mayo 2023).

Se recogieron datos retrospectivos median-
te la revision de las historias clinicas, y se ana-
lizaron con el paquete estadistico SPSS version
25.0. Se recogieron las siguientes variables por
cada paciente: sexo, edad gestacional, peso al
nacimiento, tipo de parto, causa de la prematu-
ridad, administracién prenatal de corticoides y
sulfato de magnesio y comorbilidades (displa-
sia broncopulmonar, sepsis, retinopatia, ente-
rocolitis, ductus persistentes, etc.). También
se recogieron los datos referentes al soporte
respiratorio recibido durante el ingreso en neo-
natologia: cafeina, necesidad de ventilacin,
tipo y duracién de la terapia y necesidades
de FiO.. Se recogieron las siguientes variables
relacionadas con la vacunacion: dias de vida y
edad gestacional corregida a la que se admi-
nistraron las vacunas, vacunas administradas,
horas postvacunacién en la que aparecieron las
reacciones adversas y tiempo de recuperacion,
necesidad de paracetamol y/o antibioterapia,
procesos intercurrentes y valor de la protei-
na C reactiva (PCR) en caso de realizacién. En
todos los pacientes se analiz6 la presencia o no
de algtn tipo de repercusién a nivel clinico,
diferencidndolos en “RAM graves” en aque-
llos pacientes que presentaron inestabilidad
respiratoria y /o hemodinamica, y precisaron
reinicio o incremento de soporte respiratorio y
“RAM leves” en aquellos que presentaron fie-
bre o febricula, irritabilidad o patrén periddico
sin repercusién; y “no RAM” en aquellos que
no presentaron ninguna RAM.

Se calcularon frecuencias absolutas y
relativas de las variables categéricas. La

normalidad de las variables cuantitativas
fue establecida con la prueba de Kolmogo-
rov-Smirnov y fueron descritas como media
+ desviacién estandar (DE). Por su parte,
las variables cualitativas fueron descritas
mediante la tabla de frecuencias absolutas y
relativas (porcentajes) de sus categorias. En el
analisis univariante se emplearon la prueba
chi cuadrado y la prueba exacta de Fisher
para comparar variables cualitativas. Los
datos cuantitativos se analizaron mediante
la comparacién de medias con la prueba t de
Student para muestras independientes o la U
de Mann-Whitney. El nivel de significacién
se establecid, para todas las pruebas, en una
p< 0,05.

RESULTADOS

En el periodo estudiado ingresaron en
nuestra unidad 156 RNPT < 32 semanas y/o
<1.500 g. De los cuales 147 continuaban vivos
alos dos meses de edad, permaneciendo ingre-
sados en la unidad 55 (37%) donde fueron
vacunados. Se administraron un total de 169
dosis vacunales con un total de 62 actos.

En la figura 1 se recoge la actualizacién del
calendario vacunal en la unidad de neonatolo-
gia y dosis de vacunas administradas. Durante
los primeros meses del estudio se administra-
ban a los 2 meses las vacunas Hexavalente®
y la del Neumococo 13, Prevenar®. En agosto
de 2020 se inici6 la vacunacion con rotavirus
con Rotarix®. En mayo de 2021, se comenzé la
inoculacién de Meningococo B (Bexsero®), ino-
culdndose esta tltima de forma aislada hasta
febrero de 2022 que se comenz a administrar
de forma conjunta con otras vacunas.
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N=22
(35,5%)
RAM leve

N=9
(14,5%)
RAM grave

RAM: reaccion adversa vacunal.

Figura 2. Actos vacunales (N= 62) y proporcién de RAM
objetivadas.

E150% (n= 31 actos vacunales) no presenta-
ron RAM, el 33,5% (n=22) RAM leve y el 14,5%
(n=9) RAM grave (Fig. 2). Las RAM graves
aparecieron tras la administracion de Infanrix®
y Prevenar® +/- Bexero® +/- Rotarix® asi como
Bexero® de forma exclusiva. Las RAM graves se
registraron una media de 13 horas tras la vacu-
nacion (7-24 horas), precisando los pacientes
un tiempo de recuperacién a su situacion basal
de 35,2 horas (DE + 29,7). Las RAM graves
consistieron en inestabilidad respiratoria pre-
cisando incremento del soporte respiratorio o
reinicio del mismo: 1 intubacién endotraqueal,
1 reinicio ventilacion no invasiva, 5 reinicio o
aumento de la oxigenoterapia de alto flujo y
2 oxigenoterapia convencional. En el paciente
intubado se sospechd una infeccién respirato-
ria intercurrente por lo que se inici6 antibiote-
rapia, que también se inici6 en otro paciente. Se
estudio la PCR en 4 pacientes con una media
30 mg/L (DE = 3,16).

Enla tabla 1 se recoge el analisis univarian-
te de las variables cuantitativas de los pacien-
tes que presentaron RAM grave y los que no
los han presentado (se analizan como grupo
tnico los pacientes sin RAM y con RAM leve).
La edad media de vacunacién de los RNPT
que presentaron RAM grave fue de 74,6 dias
(DE + 21,1), mientras que en los que no pre-
sentaron RAM grave, fue a los 63,7 (DE +6.8)
(p 0,11). No se observaron diferencias signi-
ficativas de la EG corregida en el momento
de la vacunacion. Se observaron diferencias
estadisticamente significativas en la edad
gestacional entre los que presentaron RAM
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TABLA 1. ANALISIS UNIVARIANTE DE LAS VARIABLES CUANTITATIVAS DE LOS PACIENTES QUE PRECISARON

RAM GRAVE Y LOS QUE NO LOS HAN PRESENTADO.

RAM RAM grave No RAM-leve p
EG 182,1DE+9,6 196,5DE £ 12,8 0,002
Peso 676 DE + 147,3 1.004,5 DE + 199,7 < 0,001
FiO, edad vacunacion 27 DE £4,2 (n=2) 27,1 DE + 11,7 (n=10) 0,273
Dias vacunacion 746 DE 21,1 63,7 DE 6,8 0,110
EG vacunacion 256 DE +17,9 260,75 DE + 12,6 0,271

RAM: reaccién adversa vacunal; EG: edad gestacional; FiOy: fraccion inspirada de oxigeno; DE: desviaciones

estindar.
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RAM: reaccion adversa vacunal. RAM: reaccion adversa vacunal.

Figura 3. Comparativa de edad gestacional en dias entre
los pacientes que presentaron RA grave y los que no las
presentaron, con diferencias estadisticamente significa-
tivas (p 0,002).

grave y el resto (182,1 DE + 9,6 vs 196,5 DE
+ 12,8 dias; p 0,002) (Fig. 3) y también en el
peso al nacimiento (676 DE =+ 147,3 vs 1004,5
DE +199,7 g; p< 0,001) (Fig. 4). Asi, todos los
pacientes que presentaron reacciones adversas
graves fueron < 29 semanas de edad gestacio-
nal con peso al nacimiento < 1.000 g, siendo el
66,7% < 26 SEG y <750 g.

En la tabla 2 se muestra el analisis com-
parativo de las variables cualitativas entre los
pacientes que presentaron RAM grave y los
que no presentaron RAM grave. Se observé
que el 77,8% de los RNPT con RAM grave pre-
sentaban DBP moderada-grave frente al 20,8%
de los pacientes con RAM leve 0 no RAM, sien-
do esta diferencia significativa (p 0,002) (Figs.
5y 6). También se estudi6 la edad media de
vacunacion, la edad gestacional corregida, la
posible influencia del soporte respiratorio, la
FiO, y el tratamiento con cafeina, en el momen-

Figura 4. Comparativa de peso al nacimiento en gramos,
entre los pacientes que presentaron RA grave y los que
1o las presentaron, con diferencias estadisticamente sig-
nificativas (p< 0,001).

to de vacunacion, sin objetivarse diferencias
estadisticamente significativas.

Por otra parte, se analizd el impacto
de la inclusién de Bexsero® y Rotarix® en la
vacunacion de los pacientes prematuros. Se
observaron un 44,7% RAM cuando los actos
vacunales incluian Rotarix® vs 66,7% cuando
esta no estaba incluida (p 0,235). Se objetiva-
ron 68,4% RAM cuando esta incluia Bexsero®
5 41,9% (p 0,097). Tampoco se encontraron
diferencias entra la administracién de Bexsero®
solo o conjuntamente con otras vacunas, ni en
cuanto al ntimero de reacciones adversas ni la
gravedad de las mismas. Ademas, se obser-
v6 que desde que se inici6 la administracién
conjunta de Bexsero® con el resto de vacunas
la administracién de Bexero® se realiza mas
precozmente, a los 64,1 dias (DE + 7,6) frente
a 80,7 dias (DE =+ 12,4 dias) cuando se realizaba
de forma aislada (p 0,005).
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TABLA 2. ANALISIS DE LAS VARIABLES CUALITATIVAS DE LOS PACIENTES QUE PRECISARON RAM GRAVE Y

LOS QUE NO LOS HAN PRESENTADO.

RAM RAM grave No RAM-leve p

EG menor igual 29 semanas 9/9 (100%) 45/53 (83,3%) 0,590
<1.000g 9/9 (100%) 28/53 (75,6%) 0,008
Varones 5/9 (55,6%) 25/53 (47,1%) 0,728
DBP 9/9 (100%) 44/53 (83%) 0,333
DBP moderada-grave vs DBP levo o no DBP 7/9 (77 ,8%) 11/53 (20,8%) 0,002
Soporte VNI-OAF durante vacunacién 3/9 (33,3%) 15/53 (28,3%) 0,711
Necesidad FiO, durante la vacunacion 2/9(22,2%) 8/53 (15,1%) 0,629
Cafeina durante la vacunacion 4/9 (44,4%) 11/53 (20,7%) 0,201

RAM.: reaccion adversa vacunal; EG: edad gestacional; DBP: displasia broncopulmonar; VNI: ventilacién no
invasiva; OAF: oxigenoterapia de alto flujo; FiOy: fraccidn inspirada de oxigeno.

DBP en RAM graves

Moderada-grave:
77,8%

DBP: displasia broncopulmonar; RAM: reaccién
adversa vacunal.

DBP en RAM no graves

Moderada-

rave:
20,8%

DBP: displasia broncopulmonar; RAM: reaccion
adversa vacunal.

Figura 5. Porcentaje de pacientes con displasia bronco-
pulmonar, y grado de la misma, agrupados en dos grupos:
No DBP o DBP leve y DBP moderada o grave, en los
pacientes que presentaron RAM graves.

Finalmente, se utiliz6 mas paracetamol en
los pacientes que recibieron Bexero® (52,6%)
frente a los que no lo recibieron (17,5%)
(p 0,012).

Discusion

Los prematuros son una poblacion de ries-
g0 que presenta mayor susceptibilidad para
sufrir infecciones y a su vez mas riesgo de
RAM con la administraciéon de las vacunas.
Aunque estas RAM son transitorias, pueden
llegar a ser graves, acarreando inestabilidad

Figura 6. Porcentaje de pacientes con displasia bronco-
pulmonar, y grado de la misma, agrupados en dos grupos:
No DBP o DBP leve y DBP moderada o grave, en los
pacientes que no presentaron RAM graves.

respiratoria con necesidad de aumento de
soporte respiratorio y otras implicaciones clini-
cas. No debemos olvidar el impacto emocional
que estos eventos producen en las familias y
en el personal sanitario. Aunque es prioritario
no demorar la inmunizacién en esta poblacion
en ocasiones no poseen la estabilidad clinica
suficiente para administrarlas a los dos meses
de edad cronolégica.

Los pacientes menores de 32 semanas
incluyen los RNPT muy prematuros (de la
28-32 semanas) y los prematuros extremos
(menores de 28 semanas), grupos con riesgos
y prondsticos diferentes. Ademéds de la edad
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gestacional y el riesgo al nacimiento existen
otros factores prondsticos que afectan a la
evolucion individual de cada paciente.
Por ello consideramos de interés conocer
los factores de riesgo de RAM con la admi-
nistracion de las vacunas en esta poblacién
para en la medida de lo posible adecuar los
protocolos en estos pacientes sin demorar la
vacunacion en los pacientes de menos riesgo
y prestar especial atencion y recursos a los
mas vulnerables.

En nuestro estudio los pacientes con menos
edad gestacional, peso al nacimiento y con
displasia broncopulmonar moderada o grave
presentaron mds riesgo de RAM grave con la
administracion de las vacunas. Con los datos
obtenidos en el estudio desde septiembre de
2023 los prematuros menores de 29 semanas
de edad gestacional y con peso < 1.000 g reci-
ben la vacunacién de los dos meses durante su
estancia en neonatologia con monitorizacién
durante 48 horas. Posteriormente los pacien-
tes que presentan RAM grave con la primo-
vacunacion son ingresados a los 4 meses para
administrar las vacunas con monitorizacién
durante 24 horas en planta de hospitalizacién
de pediatria.

Por otra parte, en nuestra unidad, a nivel
estadistico, no parece que la inclusién tanto
de Bexsero® como de Rotarix®, haya produci-
do un incremento en el nimero de reacciones
adversas. Sin embargo, segtin la bibliografia,
Bexsero® produce mayor ntimero de RAM gra-
ves en prematuros, por ello, en aquellos que
presenten una situacién basal mas delicada y
contintian ingresados en la unidad neonatal se
valora la administracién de forma separada.
La administracién de paracetamol de forma
mas frecuente con la vacunacién de Bexero®
frente al resto de las vacunas se debe a una
recomendacién de administracion del mismo
de forma profilactica previo a la inoculacién
de esta vacuna 11, que actualmente esta en
desuso.

Como limitaciones del estudio nos encon-
tramos el pequefio tamafio muestral por lo que
creemos de interés realizar estudios multicén-
tricos sobre la vacunacién en esta poblacion,
asi como evaluar la efectividad del protocolo
de vacunacién en nuestro medio.
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REVISION TEMATICA

ACIDEMIA PROPIONICA

La acidemia propidnica es una enferme-
dad hereditaria autosémica recesiva debida
a la deficiencia de la enzima propionil-CoA
carboxilasa.

PREVALENCIA AL NACER estimada en
la CAPV (para 21.000 nacidos/afio).

La incidencia varfa en diferentes regiones,
de modo que la incidencia estimada en Estados
Unidos es de 1:105.000-1:130.000®, 1:166.000 en
Italia® y 1:250.000 en Alemania®.

Mortalidad y morbilidad

Aunque la acidemia propidnica confiere un
alto riesgo de mortalidad, las tasas de morta-
lidad reportadas parecen estar disminuyen-
do: 41-90% en 1980-90, 17-72% en la década
de 2000 y 7-12% en la década de 2010¢. Los
pacientes pueden presentar descompensa-
ciones metabdlicas potencialmente mortales,
ademas de complicaciones a largo plazo como
miocardiopatia, convulsiones, retraso psico-
motor, pancreatitis, atrofia del nervio éptico,
etc.

Patogenia

La enzima mitocondrial propionil-CoA
carboxilasa cataliza la conversion de propio-
nil-CoA en D-metilmalonil-CoA. La enzima
estd compuesta por las subunidades . y B,
codificadas por sus respectivos genes, PCCA
y PCCB. La actividad enzimatica deficiente
produce la acumulacién de cido propionico
y otros metabolitos.

¢Es tratable?

El tratamiento actual se basa en una die-
ta limitada en proteinas y en el tratamiento
farmacoldgico con carnitina, asi como el reco-
nocimiento y tratamiento precoz de las des-
compensaciones metabdlicas.

Beneficios del diagnéstico y tratamiento
precoces

Se ha reportado una disminucién de la
mortalidad temprana, sintomas menos graves
en el momento del diagndstico, un desarrollo
neurolégico favorable a corto plazo, asi como
una menor incidencia de trastornos del movi-
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miento y dafio cerebral irreversible en los indi-
viduos identificados a través de cribado neona-
tal, aunque los recién nacidos con el fenotipo
severo pueden debutar clinicamente antes de
que los resultados del cribado neonatal estén
disponibles®12.

Diagnoéstico

El diagnéstico de confirmacién se realiza
mediante la cuantificacién de dcidos orgdnicos
en orina (dcidos 3-OH-propiénico, 3-OH-iso-
valérico, metilcitrico, propionilglicina y tiglil-
glicina) por GC/MS. Cuantificacion de ami-
noacidos en plasma y orina mediante LC-MS/
MS con aumento de glicina. Cuantificacién
de acilcarnitinas en plasma por MS/MS (C3,
ratios C3/C2 y C3/C16).

La confirmacién final se realiza con el anali-
sis de las mutaciones del gen correspondiente
(PCCA, PCCB). Estudio de la actividad enzima-
tica de PCC en linfocitos o fibroblastos en casos
donde tinicamente aparece una tinica variante
o variantes probablemente patogénicas o de
significado incierto VUS.

Cribado y diagnéstico

El cribado de las acidemias propiénica y
metilmaldnica se realiza mediante mediante
espectrometria de masas en tandem (MS/MS)
en el que se detectan concentraciones elevadas
de propionilcarnitina (C3). El aumento de C3
no es especifico de estas enfermedades, pudien-
do estar elevado en situaciones de hiperbili-
rrubinemia o anemia hemolitica, siendo res-
ponsable de un niimero importante de falsos
positivos, motivo de la utilizacién de otros mar-
cadores como el aumento del cociente C3/C2
(propionilcarnitina/acetilcarnitina), C3/Met
(propionilcarnitina/metionina) y de hidroxi-
hexadecanoilcarnitina/heptadecanolicarniti-
na (C16:1-OH\C17). Estos marcadores no son
especificos de estas enfermedades, pudiéndose
encontrar alterados en el déficit de holocarboxi-
lasa sintetasa, déficit CbIC y CbID o el déficit
materno y deficiencia de vitamina B12.

La sensibilidad fue del 100% en todos los
estudios. La especificidad se situd en todos los
casos muy proxima al 100. El valor predictivo
positivo se situd por encima del 20% a excep-
cion de un estudio (Lund et al.).
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ACIDEMIA METILMALONICA

Hay dos tipos de acidemias metilmaldni-
cas: sin homocistinuria y con homocistiuria.
La acidemia metilmaldnica es una enferme-
dad hereditaria autosdmica recesiva debida a
la deficiencia de la enzima metilmalonil-Coa
mutasa (MUT) en el 60% de los casos.

PREVALENCIA AL NACER estimada en
la CAPV (para 21.000 nacidos/afio).

Aproximadamente 1 caso por cada 80.000
nacimientos(,

Mortalidad y morbilidad

Se ha reportado una supervivencia del 50%
en el subtipo MUT 0 y del 60% en el subtipo
MUT-®, aunque tltimamente la supervivencia
estd mejorando. Los pacientes pueden presen-
tar descompensaciones metabélicas potencial-
mente mortales, ademds de complicaciones a
largo plazo como insuficiencia renal crénica,
pancreatitis, atrofia del nervio 6ptico, etc. Las
formas respondedoras a hidroxi-cobalamina
tienen mejor prondstico, aunque en el déficit
de cobalamina C son frecuentes el retraso del
desarrollo psicomotor y los problemas ocula-
res.

Patogenia

La deficiencia de la enzima causa el aci-
mulo de metilmalonil-CoA que conduce a
un aumento de la concentracién del acido
metilmalénico. La inhibicién secundaria de
la actividad de la propionil-CoA carboxilasa
produce niveles elevados de los metabolitos
de la propionil-CoA.

La acidemia metilmalénica aislada pue-
de estar causada tanto por un déficit total o
parcial del enzima metilmalonil-CoA mutasa,
como por deficiencias en las enzimas implica-
das en la sintesis o transporte de su cofactor
activo (adenosilcobalamina). En este dltimo
caso se pueden manifestar como acidemia
metilmaldnica combinada con homocisti-
nuria. Las acidemias metilmalémicas com-
binadas con homocistinuria se caracterizan
por la elevacion plasmética de homocisteina
y la disminucién de los niveles de las coen-
zimas adenosilcobalamina y metilcobala-
mina.

¢Es tratable?

El tratamiento actual se basa en una die-
ta limitada en proteinas y en el tratamiento
farmacoldgico con carnitina, asi como el reco-
nocimiento y tratamiento precoz de las des-
compensaciones metabdlicas. Las formas con
homocistinuria suelen responder a tratamiento
con hidroxi-cobalamina via parenteral.

Beneficios del diagndstico y tratamiento
precoces

Se ha reportado una disminucién de
la mortalidad temprana, sintomas menos
graves en el momento del diagnéstico, un
desarrollo neuroldgico favorable a corto plazo,
asi como una menor incidencia de trastornos
del movimiento y dafio cerebral irreversible
en los individuos identificados a través de
cribado neonatal, aunque los recién nacidos
con el fenotipo severo MUTO pueden debutar
clinicamente antes de que los resultados del
cribado neonatal estén disponibles©!2. Los
resultados son mejores en las formas respon-
dedoras a hidroxi-cobalamina, como el déficit
de cobalamina C(9).

Diagnéstico

El diagndstico de confirmacion se realiza
mediante la cuantificacién de dcidos organi-
cos en suero (metilmal6nico) y orina (acidos
metilmalénico, metilcitrico, 3-OH-propiénico
y tiglilglicina) por GC/MS. Cuantificacién de
aminodcidos en plasma mediante LC-MS/
MS con aumento de glicina acompafiada en
las formas combinadas de aumento de homo-
cistina y disminucién de metionina. Medicién
de homocisteina total en plasma por método
inmunoensayo (quimioluminiscencia) . Cuan-
tificacién de acilcarnitinas en plasma por MS/
MS (C3, ratios C3/C2 y C3/C16 y C4DC). La
confirmaci6n final se realiza con el andlisis de
las mutaciones del gen MUT cblA, cblB,cblC,
cbID. Los estudios de actividad enzimatica
MUT, incorporacién de 14C-propionato y su
respuesta a OH-cobalamina y andlisis de com-
plementacién genética en fibroblastos de piel
quedan relegados para los casos donde tinica-
mente aparece una tnica variante o variantes
probablemente patogénicas o de significado
incierto.
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Cribado y diagnéstico

El cribado de las acidemias propiénica y
metilmalénica se realiza mediante mediante
espectrometria de masas en tindem (MS/MS)
en el que se detectan concentraciones eleva-
das de propionilcarnitina (C3). El aumento
de C3 no es especifico de estas enfermeda-
des, pudiendo estar elevado en situaciones
de hiperbilirrubinemia o anemia hemolitica,
siendo responsable de un niimero importante
de falsos positivos, motivo de la utilizacién de
otros marcadores como el aumento del cocien-
te C3/C2 (propionilcarnitina/acetilcarnitina),
C3/Met (propionilcarnitina/metionina) y de
hidroxihexadecanoilcarnitina\hetadecanoil-
carnitina (C16:1-OH\C17). Estos marcadores
no son especificos de estas enfermedades,
pudiéndose encontrar alterados en el défi-
cit de holocarboxilasa sintetasa, déficit CbIC
y CblID o el déficit materno y deficiencia de
vitamina B12.

La sensibilidad de los programas de criba-
do para la MMA aislada obtuvo valores del
100% en todos los estudios salvo en el estudio
de Lund et al., donde se detectaron 3 falsos
negativos y la sensibilidad se situ en el 50%.
La especificidad fue siempre muy préxima
al 100%. El valor predictivo positivo se situd
por encima del 20% a excepcién del anterior
estudio.

ESTRATEGIA Y PUNTO DE CORTE

Se realizara el cribado neonatal a todos los
recién nacidos utilizando como marcadores la
propionilcarinitina (C3) y de forma asociada
y con el objetivo de maximizar resultados y
aumentar la especificidad se determinarén
también otros marcadores en forma de cocien-
tes (C3/C2, C3/Met) y C16:1-OH\C17. En
aquellos casos con un valor superior al punto
de corte establecido P99.75-P99.90, se realizara
una segunda extraccion (retesting). En caso de
que el perfil de aminodcidos-acilcarnitinas de
la muestra sugiera una alta probabilidad de
la enfermedad, se realizard una derivacion
urgente a la Unidad Clinica.

Cada laboratorio debera fijar su punto de
corte en funcién de un estudio piloto lo sufi-
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cientemente amplio de su poblacién y en fun-
cién del grado de sensibilidad y especificidad
requeridos. Asimismo, se debera considerar el
grado de retesting.

RELACION COSTE/BENEFICIO

Segtin los resultados de esta evaluacién
econdmica, el cribado neonatal de las acide-
mias propionica y metilmalénica es mas costo-
so pero mas efectivo que la deteccién clinica. El
incremento en los costes medios por neonato
al implantar el cribado es de 343 €, y el incre-
mento en AVAC es de 0,00016, lo que resultaria
en un coste incremental por AVAC ganado de
21.405,13 €/ AVAC. El andlisis de sensibilidad
mostré que los resultados son robustos, esti-
mandose una probabilidad del 80,5% de que
el cribado neonatal de estas dos enfermedades
sea coste-efectivo para una disponibilidad a
pagar de referencia de 30.000 €/ AVAC.

CONCLUSIONES

La implantacion del cribado neonatal de
las acidemias propidnica y metilmalénica es
coste-efectiva para una disponibilidad a pagar
de 30.000 €/ AVAC, siendo la probabilidad de
no errar en la decisién de financiarlo en torno
al 80,5%
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PROCEDIMIENTO DEL CRIBADO NEONATAL

1. Protocolo acordado en la CAPV
y diagnostico final
Protocolo de cribado neonatal en la CAPV

Las muestras de sangre en papel de filtro se
obtienen a las 48 horas de vida. La deteccién
de las nuevas enfermedades no requiere una
extracion de sangre adicional. Para realizar
el diagnodstico de las muestras se empleara
la técnica de espectometria de tandem masas
MS/MS capaz de cuantificar el aumento o
la disminucién, dependiendo del trastorno,
de los niveles sanguineos de aminoacidos y
acilcarnitinas en los recién nacidos, pudiendo
indicar la existencia de uno o mas trastornos
metabolicos.

Para aquellas muestras que presenten uno
valores superiores a los limites de decision
establecidos, se solicitara una segunda muestra
y una vez confirmados los resultados se comu-
nicaran a los diferentes centros hospitalarios
de procedencia por teléfono y por correo elec-
trénico para que procedan a su confirmacion
diagnéstica. Los resultados de las muestras se
vuelcan de manera automética en la aplicacion
de recién nacidos de la CAPV.

La nutricién parenteral y determinados
antibioticos pueden dar lugar a falsos posi-
tivos, por lo que se debera indicar, preferi-
blemente en las tarjetas de toma de muestras
cualquier incidencia a este respecto.

El diagnéstico o no de cualquiera de las
enfermedades incluidas en el programa corres-
ponde a los centros de seguimiento.

2. Laboratorio: estrategia propuesta,
aparataje y reactivos, controles externos
de calidad

La Unidad de Quimica Clinica del Labo-
ratorio de Salud Publica es la Unidad Central
y la responsable de los andlisis del programa
de cribado neonatal.
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Estrategia propuesta

La medida de aminoacidos y acilcarniti-
nas implica la extraccion de manchas de san-
gre impregnadas en papel de filtro con una
solucién que contiene estandares internos
marcados con is6topos estables y su andli-
sis mediante un sistema de espectometria
de masas en tandem (MS/MS). La respuesta
de cada analito en relacién con su correspon-
dinte estdndar interno marcado con isétopo
estable es proporcional a la concentracion del
analito. El procedimiento utilizado permite la
cuantificacion de aminoacidos y acilcarnitinas
marcadores de diferentes trastornos metaboli-
cos. Su aumento o disminucién en funcién de
los limites de decision establecidos para cada
marcador indican la existencia de uno o més
trastornos metabdlicos.

Aparataje

El espectémetro de masas de triple cuadru-
polo ESI-MS/MS Qsight 510MD y los softwa-
res informaticos Simplicity y Workstation para
procesado de las muestras son suministrados
por Revvity. Los reactivos NeoBase2 Non-deri-
vatized MSMS Kit son especificos y exclusivos
para la realizacion de los analisis de aminoa-
cidos y acilcarnitinas en muestras neonatales
recogidas sobre papel de filtro y suministrados
por Revvity. El espectdmetro de masas muestra
las relaciones m/Z.

El tiempo estimado por placa de 97 pocillos
es de 4 horas.

Controles externos del Laboratorio de Salud

Piiblica
El laboratorio, para garantizar la compa-

rabilidad de resultados entre laboratorios que
realizan las mismas determinaciones participa
en cuatro Progamas Externos de Evaluacién
de la Calidad para los marcadores de estas
enfermedades:

o Infant Screening Quality Assurance Program.
Centers for Disease Control (CDC) Atlanta.
USA. Evaluacion semestral con tres nive-
les de concentracion para procesar en cinco
series analiticas diferentes.

o Infant Screening Performance Evaluation
Program. Center for Disease Control (CDC)
Atlanta. USA. Evaluacién cuatrimestral

con cinco niveles de concentracciéon por

envio.

* UKNEAS for Newborn Screening. Birmin-
gham. UK. Evaluacién mensual con tres
niveles por envio.

o Program for PT Acilcarnitine and Aminoacids
on DBS. Centro di Ricerca Biomedica. Padova.
Un envio anual con tres muestras.

Todas las técnicas de La Unidad de Qui-
mica Clinica estdn acreditadas bajo la norma
UNE EN ISO 15189 “Laboratorios Clinicos:
Requisitos particulares relativos a la calidad
y la competencia” por la Entidad Nacional de
Acreditacién (ENAC) que realiza auditorfas de
seguimiento anualmente.

3. Descripcidn de los procesos y

actividades: estrategia, recursos humanos

y coordinacién

A. Extraccién de la muestra de sangre del
bebé a ser posible en presencia de la madre
y tomando pecho. Se realizard a partir de
las 48 horas cumplidas de vida del bebé,
antes del alta hospitalaria, para los casos
de peso > 1.500 g y de gestacion > 33 sema-
nas, en todas las maternidades publicas
y privadas. En los demds casos se realiza
segun los protocolos previamente acorda-
dos. La extraccion la realiza el personal de
enfermeria de las maternidades. En caso
de transfusién obtener si es posible una
muestra previa.

B. Remisi6n de las muestras a las Secretarias
de las Areas-Base, donde se introducen los
datos de los bebés y sus madres en la apli-
cacién informatica. Los datos del bebé, de
la madre y posteriormente los resultados
de las analiticas realizadas se introducen
en una aplicacion informatica especifica.
Dicho fichero informatico, propiedad del
Departamento de Sanidad (Registro de
Recién Nacidos de la CAPV), esté oficialmen-
te declarado en el BOPV y garantiza la con-
fidencialidad de los datos contenidos en él
y el uso exclusivo de los mismos para los
fines del programa. Este proceso se realiza
el mismo dia en que se extrae la muestra
de sangre en los hospitales ptblicos. En el
caso de las maternidades privadas, estas
envian las muestras de sangre junto a los
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datos del bebé y su madre al hospital de
referencia, para que los datos sean intro-
ducidos alli.

. Remision de las muestras desde las Secre-

tarfas de las Areas-Base al Laboratorio de
Salud Piiblica, a la Unidad de Quimica Cli-
nica. El personal técnico y administrativo
del Laboratorio de Salud Publica realiza un
chequeo diario de las muestras recibidas en
papel de filtro con los datos introducidos
en la aplicacion informatica.

. El personal técnico del Laboratorio de

Salud Ptblica analiza las muestras y emite
los resultados, que son validados por el/la
jefe/a de la Unidad.

. Casos positivos de las diferentes enferme-

dades. Las muestras con resultados supe-
riores a los limites de decision se cataloga-
ran como “positivas”.

. Pauta ante los casos positivos.

La secretaria de 1a Unidad Central del
Laboratorio de Salud Publica informa a la
secretaria del Area Base del resultado del
estudio por correo electrénico y teleféni-
camente. Este coordinador/a acttia de la
siguiente manera, segtin el resultado de la
prueba: el coordinador/a informa del resul-
tado de las pruebas del cribado y refiere
a la familia a la Unidad de Seguimiento.
También informa por correo electrénico
y por teléfono al jefe de dicha Unidad de
Seguimiento de la remisién del caso y deja
constancia de dicha remisién en la aplica-
cién informatica del programa.

. LaUnidad de Referencia de Enfermedades

Metabélicas de la CAPV, asume la respon-
sabilidad del seguimiento del caso detec-
tado y realiza las pruebas de confirmacién
de los casos positivos enviando las mues-
tras de plasma, orina, etc., segtin proceda
al Hospital de Cruces. Con los resultados
establece el diagnéstico definitivo.

. E1 Responsable de la Unidad de Segui-

miento notificara en todos los casos el
resultado final, los datos de los estudios
realizados y el diagnéstico definitivo al
coordinador/a del 4rea base. Este/a intro-
duce en la aplicacién informatica dicha
informacién con constancia clara del diag-
noéstico definitivo y la fecha del mismo.
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I El seguimiento y tratamiento del caso se
realiza por la Unidad de Seguimiento en
coordinaci6n con el/la pediatra de cabe-
cera.

Seguimiento de casos positivos
Participacion de los Hospitales en el Cri-

bado Neonatal. Unidades de Seguimiento:

el seguimiento de los pacientes detectados, se

llevard a cabo segtin protocolos consesuados
y establecido por la Asociacién Espaiiola de
Errores Innatos del Metabolismo (AECOM)
www.ae3com.org.
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Alteraciones rotacionales
de las extremidades
inferiores
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REVISION TEMATICA

Uno de los principales motivos de con-
sulta en Ortopedia Infantil corresponde a la
preocupacion de los padres respecto al aspecto
de las extremidades inferiores y del tipo de
marcha de los nifios. La mayoria de las oca-
siones corresponde a variaciones normales
del desarrollo y crecimiento, como marcha
en intratorsion (in-toeing) o en extratorsion
(out-toeing).

HISTORIA Y EXAMEN FiSICO

Una historia clinica completa y una explo-
racion fisica adecuada a menudo son suficien-
tes para diferenciar variaciones normales del
desarrollo de anormalidades patoldgicas, sin
necesidad de pruebas complementarias. En la
historia, es necesario conocer las preocupacio-
nes de los padres respecto a la marcha, aspecto
e inicio de la misma, la historia prenatal y del
nacimiento del nino, asi como antecedentes
familiares de alteraciones rotaciones y angula-
res. Es importante preguntar sobre problemas
para la marcha o en el uso del calzado, existen-
cia de cojera o tropiezos habituales, asi como
habitos en la sedestacion.

Para la exploracion fisica es necesario valo-
rar al nifio de forma global, con exposicion
completa de las extremidades inferiores. Inclu-
ye la evaluacion de displasia de cadera, discre-
pancia de longitud de extremidades inferiores,
laxitud articular, la valoracion de la movilidad
pasiva articular y posicién rotacional (es decir,
perfil rotacional) y el andlisis de la marcha.

El perfil rotacional, descrito inicialmente
por Staheli, incluye cinco componentes:

1. Rotaci6n interna y externa de cadera: la for-
ma mas sencilla para su valoracién es en
dectibito prono con las rodillas en flexion
de 90°, de tal forma que la pierna indica el
grado de rotacién, mediante el &ngulo de
la tibia con la vertical. Una rotacién interna
de més de 70° evidencia una anteversion
femoral excesiva.

2. Angulo muslo-pie: se examina con el nifio
en dectibito prono con la rodilla flexionada
90°. Este angulo consiste en la rotacién de
la tibia y el retropie con el eje longitudinal
del muslo e indica la torsion tibial existente.

BoL S Vasco-Nav PEDIATR. 2024; 56: 67-69

En nifios pequefios, la torsién tibial tien-
de a ser interna en unos 5° y se resuelve
espontdneamente en torno a los 4-5 afios
en la mayoria. A la edad de 8 afios, habi-
tualmente encontramos que este angulo es
de unos 10° externo (rango de -5° a +30°).

3. Eje transmaleolar: determina igualmente
el grado de torsién tibial. Es el angulo for-
mado por la interseccion de una linea ima-
ginaria desde el maleolo lateral al maleolo
tibial y una segunda linea desde céndilo
femoral lateral al medial.

4. Linea bisectriz del talén: valorado asimis-
mo en dectibito prono con las rodillas en
flexién de 90°, se trata de una linea imagi-
naria recta desde la mitad del talén hasta
el antepie, que en condiciones normales
atraviesa el 2° dedo.

5. Angulo de progresién del pie: es el angulo
formado por la posicién del pie relativo a
una linea recta imaginaria en la trayectoria
del paciente. A la marcha en in-toeing se
le asigna un valor angular negativo; a la
marcha en out-toeing, en cambio, valores
positivos. Este valor representa el efecto
global de la alineaci6n estructural del nifio,
asi como de las fuerzas de torsion dindmica
como resultado de la accion muscular.

In-toeing
La marcha con el pie hacia dentro es la con-

dicién rotacional mas frecuente en los nifios.

Las tres principales causas de marcha en intra-

torsion son las siguientes:

* Metatarso aducto: es la desviacién medial
del antepie respecto al retropie, quedando
una convexidad del aspecto lateral del pie
y una concavidad del lado medial. Gene-
ralmente se resuelve espontdneamente
el primer afo de vida. La severidad se
determina por la linea bisectriz del talon.
El metatarso aducto flexible no requiere
tratamiento. Cuando la deformidad es
mas severa se realiza correccién progresiva
con yesos seriados o con zapatos ajusta-
bles en nifios pequefios no deambulantes.
La cirugia se reserva para nifios mayores
con deformidad resistente al tratamiento
con yesos, si ésta produce disfuncién en
la marcha.
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* Torsidn tibial interna: es una varian-
te rotacional presente habitualmente en
nifios pequefios (2-4 aflos). Se determina
midiendo el angulo muslo-pie o eje trans-
maleolar. Usualmente se resuelve de forma
espontdnea hacia los 5 afios de edad. La
torsion tibial interna residual no es causa de
degeneracién articular o discapacidad, por
lo que la cirugia estd raramente indicada.
Puede considerarse el tratamiento quirtr-
gico en nifios mayores de 8 afios con una
torsion interna severa que produzca alte-
racién funcional.

* Anteversidn femoral excesiva: la antever-
sién femoral excesiva es causa de marcha
en intoeing entre 4 y 7 afios, especialmente
en nifias. El diagndstico se realiza cuando
en la exploracién existe un aumento de
la rotacién interna de cadera (> 70°), las
rétulas miran hacia dentro (rétulas “biz-
cas”) y a menudo se sientan en posicion
de “W” por mayor comodidad al ser la
actitud mds relajada para las caderas. La
resolucién espontédnea ocurre sobre los 8
09 afios en la mayoria de los casos. No se
ha demostrado que un aumento de la ante-
versién femoral se relacione con cambios
degenerativos en la cadera. La cirugia esta
indicada en nifios mayores de 8 afios que
presenten una deformidad severa (rotacién
interna > 80°), que produzca trastorno en
la estética y/o en la marcha.

Out-toeing
La posicion con los pies hacia fuera es

menos frecuente que la marcha con los pies

hacia dentro. Puede ser debida a una torsién

tibial externa excesiva, a una retroversion

femoral 0 a un pie plano.

¢ Torsion tibial externa: normalmente la
torsion tibial externa se presenta en nifios
entre los 4-7 afios y empeora progresiva-
mente. La exploracion revela un déngulo
muslo-pie mayor de 30°. La cirugfa se reser-
va para los casos més severos (dngulo mus-
lo-pie > 40°) y que comprometa la marcha,
raramente antes de los 10 afios de edad.

* Retroversion femoral: es frecuente en el
recién nacido debido a una contractura de
las caderas por la posicién intrauterina,
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presentando estos los pies hacia fuera de
forma muy marcada, con un aumento dela
rotacién externa de la cadera. Tipicamente
mejora el primer afio de vida. En caso de
persistencia hay que controlarlos, aunque
raramente requieren tratamiento antes de
los 10 afios. Si la retroversion se diagnostica
después de los 8 afios hay que descartar
la presencia de una epifisiolisis femoral
proximal. La persistencia de retroversién
femoral se ha relacionado en la literatu-
ra con impingement femoroacetabular y
osteoartritis de cadera.

¢ Pie plano: el pie plano fisioldgico es flexible
y estd presente habitualmente como una
variante de la normalidad. Se observa en
casi todos los recién nacidos, en el 45% de
los nifios en edad preescolar y en un 15%
delos individuos a partir de los 10 afios. La
mayoria de los nifios con pie plano flexi-
ble son asintomaticos y desarrollan un arco
plantar antes de los 10 afios. Ante un pie
plano no flexible, principalmente en ado-
lescentes, hay que descartar la presencia de
una coalicién tarsal. EI pie plano flexible
asintomatico no necesita tratamiento. Si el
pie produce molestias, el tratamiento ini-
cial es conservador, mediante modificacion
de la actividad, fisioterapia y antiinflama-
torios. Aunque el uso de ortesis no altera
el curso del pie plano, puede mejorar las
molestias y se prescribe previamente al tra-
tamiento quirtdrgico. En casos sintométicos
con fracaso del tratamiento conservador,
puede indicarse una cirugfa.

SINDROME DE MALROTACION O
MALALINEACION TORSIONAL

Se trata de una forma particular de malo-
ratacién donde se combinan en un mismo
paciente una anteversion femoral excesiva,
patela alta y una torsién tibial externa exce-
siva. La combinacién de estas deformidades
torsionales, afectarian el buen funcionamien-
to de la articulacién fémoropatelar generando
una alteracién en el tracking rotuliano. Aunque
existe una relativa discrepancia en la literatura,
se relaciona con la presencia de dolor anterior
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de rodilla e inestabilidad femoropatelar. Por
ello, es importante una correcta evaluacién del
perfil rotacional ante aquellos pacientes, sobre
todo adolescentes, que refieran dicha sintoma-
tologia. Algunos autores recomiendan el tra-
tamiento quirtirgico mediante osteotomia de
ambos segmentos 6seos de forma simulténea,
en casos seleccionados.

CONCLUSIONES

Las alteraciones torsionales de las extremi-
dades inferiores son un motivo frecuente de
consulta y preocupacion familiar. La explo-
racion fisica, mediante una correcta valora-
cién del perfil rotacional de las extremidades
inferiores, puede ser suficiente para realizar
un diagnéstico inicial. Sin embargo, ante alte-
raciones importantes, asimetrias y limitacion
funcional, pueden estar justificadas explora-
ciones complementarias y valoracién por parte
del especialista.

El conocimiento del desarrollo torsional
fisiolgico durante el crecimiento infantil nos
ayudard a detectar las variantes de la norma-
lidad, asi como las deformidades torsionales
(+2 DS de la media).

El uso de ortesis no modifica la historia
natural, por lo que, salvo excepciones concre-
tas (como el metatarso adducto) no se reco-
miendan.

La cirugfa esta indicada en casos de defor-
midad muy severa, generalmente en nifios
mayores de 8 afios, en los que se evidencia
un trastorno funcional de la estética y/o de
la marcha.
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REVISION TEMATICA

INTRODUCCION

Este documento tiene como objetivo prin-
cipal describir el abordaje diagnéstico escalo-
nado del sindrome de apneas obstructivas del
sueno (AOS) en la infancia, asi como definir los
criterios de derivacion desde atencién primaria
para realizar diagndstico de certeza en &mbito
hospitalario.

El suefio es un proceso fundamental en
la salud de los nifios y adolescentes, no solo
para la recuperacién fisica y de la actividad
bioquimica/hormonal, sino también es clave
para la consolidacién de la memoria y el acla-
ramiento de metabolitos téxicos del sistema
nervioso central.

Los trastornos respiratorios del suefio
(TRS) agrupan un conjunto de entidades cli-
nicas que condicionan una alteracién de los
patrones respiratorios y de la estructura del
suefio. Aunque miiltiples estudios evidencian
que las apneas obstructivas del suefio (AOS)
se asocian a hipertension arterial, enferme-
dad cardiovascular, trastornos metabdlicos y,
especialmente, a trastornos del aprendizaje y
la conducta, muchos pediatras contintian sin
investigar su presencia y su diagndstico repre-
senta un reto, atin en nuestros dias. En este
sentido, mejorar el diagnostico de los TRS en
la poblaci6n pediatrica general y en las pobla-
ciones especiales mas vulnerables para presen-
tarlos, junto con una estrategia terapéutica més
efectiva, produciran grandes beneficios en la
salud del nifio.

Los TRS obstructivos se definen como un
sindrome clinico consecuencia de la disfuncién
de la via aérea superior (VAS) que ocasiona
aumento de su resistencia y colapso faringeo.
La etiologia es multifactorial, siendo la causa
principal la hipertrofia adenoamigdalar. Otros
factores predisponentes incluyen anomalias
craneofaciales, enfermedades neuromuscula-
res, obesidad, prematuridad y probablemente
factores genéticos heredables. Se caracterizan
por ronquido y/o aumento del esfuerzo res-
piratorio durante el suefio.

Los TRS constituyen un espectro continuo.
Desde su forma mds leve a la més grave se
incluyen: el ronquido simple, el sindrome de la
resistencia aumentada de la VAS, la hipoven-
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tilacion obstructiva y las AOS. Se ha asociado
morbilidad incluso en su entidad més leve, el
ronquido primario, con elevacién de la presion
arterial nocturna y diurna ademds de bajo ren-
dimiento escolar.

Se define el AOS como una alteracion de la
respiracion durante el suefio, caracterizada por
una obstruccion parcial, prolongada, de la via
aérea superior y/u obstruccién intermitente
completa, que interrumpe la ventilacién nor-
mal durante el suefio. Se trata de una patologia
infra diagnosticada cuyo retraso diagndstico
conlleva importantes complicaciones tales
como disminucién del rendimiento intelectual,
problemas de comportamiento, hipersomnia
diurna, retraso del desarrollo psicomotor, fal-
ta de crecimiento, hipertensi6n arterial y cor
pulmonale.

Se calcula que el uso de los servicios sani-
tarios que realizan los nifios afectos de TRS
no tratados incrementa en un 20% el niimero
de visitas, con reduccion del gasto sanitario
después de su tratamiento.

El sintoma méds comtin de los TRS es el ron-
quido durante el suefio por lo que es importan-
te preguntar en las revisiones de salud sobre
este sintoma.

La prevalencia del ronquido habitual se
sittia en un 7,45% (95% CI 5,75-9,61) y la del
AOS entre el 1% y 5%, con un pico de inciden-
cia maxima entre los 2 y 6 afios. Su prevalen-
cia en poblacién infantil obesa, se sittia entre
el 21,5% y el 46,6%, como se demostrd en el
estudio NANOS.

La patogenia del AOS infantil es multifac-
torial, siendo la conjuncién de factores ana-
tomicos y funcionales que, interactuando con
factores ambientales y genéticos, conducen a
un desequilibrio de la via aérea superior (VAS)
traducido en un aumento de la colapsabilidad
de la misma, que conduce a una alteracion
de la respiracién y de la ventilacién normal
durante el suefio.

En cuanto a los factores anatémicos, la
hipertrofia adenoidea y amigdalar en la
edad infantil supone la causa més frecuente
AOQOS. No obstante, es necesario considerar
que no todos los nifios con hipertrofia ade-
noamigdalar desarrollan AOS. Otras causas
de estrechamiento de la VAS son: las altera-
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ciones craneo-faciales como la micrognatia,
la retrognatia o la hipoplasia mandibular o
mediofacial, que suelen ir asociadas a sindro-
mes malformativos como el sindrome de Pie-
rre-Robin, el sindrome de Treacher-Collins, el
sindrome de Down, el sindrome de Crouzon
o el sindrome de Apert, entre otros. En todas
estas patologias, la incidencia de AOS esta
aumentada, sobre todo, en nifios menores de
2 afios de edad.

La obesidad en si misma puede producir
estrechamiento faringeo, debido al depdsito
de tejido adiposo entre los musculos y en el
tejido blando de la via aérea superior. La inte-
rrelacidn entre obesidad e hipertrofia amigda-
lar en la patogenia del AOS infantil, ha sido
evaluada, demostrandose que la hipertrofia
adenoamigdalar y la obesidad son factores de
riesgo independientes de AOS. Por otro lado,
se ha sugerido una interaccién reciproca entre
obesidad y AOS, y asf, la obesidad predispone
al AOS, y el AOS en si mismo, puede también
contribuir a la patogénesis de la obesidad. El
AOS se ha asociado con resistencia a la leptina
y aumento de los niveles de grelina, favore-
ciendo la obesidad.

La inmadurez neuromuscular, que condu-
ce a hipotonia faringea, es una de las teorias
propuesta como mecanismo fisiopatoldgico del
colapso dindmico inspiratorio de las estructu-
ras supragloticas que tiene lugar en la larin-
gomalacia. La laringomalacia es una anomalia
congénita frecuente en el recién nacido, pre-
sentando trastornos respiratorios obstructivos
hasta en un 26% y, por tanto, causa frecuente
de AOS en nifios menores de 2 afios.

Se trata por tanto de una patologfa hetero-
génea que engloba diferentes fenotipos que,
a su vez, son influenciados por el efecto de;
la obesidad, la edad, la raza y la comorbili-
dad, argumentando fuertemente la naturale-
za poligénica de esta entidad. En un estudio
reciente, el indice de apnea hipopnea por hora
de suefio (IAH/h) se asoci6 significativamen-
te con polimorfismo en el receptor GPR83 de
la proteina G, una protefna expresada en mul-
tiples regiones cerebrales de relevancia en el
AOS, como el ntcleo hipogloso, el nicleo
motor dorsal del vago y el nicleo del tracto
solitario.

VALORACION DIAGNOSTICA DEL NINO RONCADOR

COMORBILIDADES

Las consecuencias inmediatas de la obs-
truccion de la via aérea superior durante el
suefio son: cambios en la presion intratoraci-
ca, hipoxemia intermitente, fragmentacion del
suefio e hipoventilacién alveolar, asocidndose
con importante morbilidad, con afectacién de
diferentes 6rganos y sistemas; de ahi, la impor-
tancia de un diagnostico precoz y de un trata-
miento adecuado.
¢ Alteraciones del crecimiento: el retraso en

el crecimiento o estancamiento ponderal es

una de las manifestaciones clinicas.

* Morbilidad cardiovascular: recientemente
se ha demostrado que la presencia de un
IAH (indice de apneas hipopneas) > 5/
hora, se asocia a aumentos de la TA sistOlica
y diastdlica. Los nifios con AOS presentan
niveles mds altos de tensién arterial dias-
tolica nocturna y una disregulacién de la
tension arterial, con aumento de la varia-
bilidad de la TA.

¢ Hipertensién pulmonar: una de las prime-
ras complicaciones descritas del AOS en
nifios fue la hipertension pulmonar y el cor
pulmonale. Las desaturaciones de oxigeno
durante el suefio inducen vasoconstriccién
pulmonar, pudiendo conducir a elevacién
de la presion a nivel de la arteria pulmo-
nar. Sin embargo, los mecanismos por los
cuales, solo en determinados casos graves,
se desarrolla hipertensién pulmonar no son
atin bien conocidos.

* Morbilidad neurocognitiva: la hipoxia
intermitente se ha relacionado con efectos
deletéreos sobre las funciones neuronales
e intelectuales. Son mas frecuentes los tras-
tornos del comportamiento, la inatencién
e hiperactividad y los déficits cognitivos.

* Losnifios con AOS presentan una alta pre-
valencia de enuresis nocturna.

* Morbilidad endocrino-metabélica: la pre-
sencia de TRS puede aumentar hasta 6,5
veces la probabilidad de desarrollar sin-
drome metabdlico en relacién con los nifios
que no presentan trastornos respiratorios
durante el suefio.

¢ Inflamacién: las evidencias cientificas
actuales demuestran que el AOS acttia
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como una entidad desencadenante de
mediadores inflamatorios. Los nifios con
AOS presentan aumento de citokinas proin-
flamatorias como: la IL-6, el interferén yy el
TNF-o. Se ha demostrado que la proteina C
reactiva se correlaciona con la severidad
de la enfermedad y desciende después del
tratamiento efectivo, aunque también es
necesario tener en cuenta que no todos los
nifios con AOS presentan aumento de los
niveles de proteina C reactiva, habiéndose
relacionado con variantes genéticas.

En cuanto a la morbilidad relacionada con
el AOS es importante considerar que no todos
los nifios con AOS desarrollan comorbilidad, lo
cual puede estar relacionado con la existencia
de una determinada susceptibilidad individual
mediada genéticamente.

PAPEL DEL PEDIATRA EN AP.
SospEcHA AOS. D1AGNOSTICO EN AP

Los pediatras de AP tienen un papel esen-
cial en la deteccion precoz del AOS en la infan-
cia y, por lo tanto, en la prevencion de las com-
plicaciones y secuelas a largo plazo. Conviene
saber que los nifios con AOS muchas veces
pasan desapercibidos dado que, en muchas
ocasiones, los padres no consultan por esta
patologia y, por tanto, sera crucial estar aten-
tos a distintos sintomas que pueden presentar-
se. Es recomendable que, en los controles de
salud, se investigue el suefio y se interrogue
en relacion al ronquido nocturno en todos los
nifios. Si el nifio presenta ronquido habitual
y/o sintomas o hallazgos clinicos sugestivos
de AOS, se iniciara la escalada diagnoéstica
especifica. Para ello, es ttil la escala BEARS
(Tabla I) que esta dividida en las cinco dreas
principales del suefio, facilitando el cribado
de los TRS, en nifios entre 2 y 18 afios. Cada
drea tiene una pregunta para cada grupo de
edad y en el caso de que sea positivo para ron-
quido, se recomienda utilizar el cuestionario
PSQ (Pediatric Sleep Questionnaire) de Chervin
(Tabla II). Este cuestionario es ttil como criba-
do en nifios entre 2 y 18 afios y si la puntuacién
obtenida es igual o superior a 8, tendrd una
sensibilidad del 78% y una especificidad del
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TABLA I. EscALA BEARS PARA EL CRIBADO DE TRASTORNOS DE SUENO EN LA INFANCIA.

DICIEMBRE 2024

2-5 afios

6-12 anos

13-18 anos

1. Problemas para

- ¢Su hijo tiene algtin problema a

¢Su hijo tiene algtin problema a la hora de

- ;Tienes algtin problema para

acostarse la hora de irse a la cama o para acostarse? (P) dormirte a la hora de acostarte? (N)
quedarse dormido? - (Tienes algtin problema a la hora
acostarte? (N)
2. Excesiva somnolencia - ;Su hijo parece cansado o - ;Su hijo le cuesta despertarse por las - ;Tienes mucho suefio durante el dia,
diurna somnoliento durante el dfa? manfanas, parece somnoliento durante el en el colegio, mientras conduces? (N)

- (Todavia duerme siestas?

dia o duerme siestas? (P)
{Te sientes muy cansado? (N)

3. Despertares durante

- ¢Su hijo se despierta mucho durante -

¢Su hijo parece que se despierte mucho

- (Te despiertas mucho por la noche?

lanoche la noche? durante la noche? - ;Sonambulismo o - (Tienes problemas para volverte a
pesadillas? (P) dormir, cuando te despiertas? (N)
- ;Te despiertas mucho por la noche? (N)
- ;Tienes problemas para volverte a dormir,
cuando te despiertas? (N)
4. Regularidad y - ¢Su hijo se va a la cama y se - (A qué hora se va su hijo a la cama y se - (A qué hora te vas a la cama los dfas

duracion del suefio
hora?
- (A qué hora?

despierta mas o menos a la misma

¢Y los fines de semana?

despierta los dias que hay colegio?

(Vd. piensa que duerme lo suficiente? (P)

que hay colegio?

- ;Y los fines de semana?

- (Cuénto tiempo duermes
habitualmente? (N)

5. Ronquidos

- ¢Su hijo ronca mucho por las noches -
o tiene dificultad para respirar?

dificultad para respirar? (P)

¢Su hijo ronca fuerte por las noches o tiene - ;Su hijo ronca fuerte por las noches?

(P)

B= Problemas para acostarse (bedtirme problems).

E= Excesiva somnolencia diurna (excessive daytme sleepiness).
A= Despertares durante la noche (awakenings during the nigh).
R=Regularidad y duracién del suefio (regularity and duration of sleep).

S= Ronquidos (snoring).

Referencias: Sleep Med. 2005; (6): 63-9). P: preguntas dirigidas a los padres; N: preguntar directamente al nifio.

72% para AOS. Sin embargo, los cuestionarios
existentes y las diferentes combinaciones de
cuestionarios y hallazgos en la exploracién
fisica del paciente no son suficientemente pre-
cisos para poder diagnosticar AOS en nifios
sin comorbilidades asociadas. Las preguntas
consideran los sintomas diurnos y nocturnos
del TRS y las consecuencias asociadas como
enuresis, trastornos neurocognitivos, incluso
posible sobrepeso del nifio, aunque no tiene
en cuenta su exploracion fisica. El cuestionario
OSA-18 evaliia la influencia de los sintomas
diurnos y nocturnos del nifio con TRS en su
calidad de vida y la de sus familiares. Consiste
en 18 preguntas con escala de respuestas. Si
la puntuacién es superior a 80 se considera
que el TRS tiene gran impacto en la calidad de
vida del nifio y su familia. La escala de somno-
lencia de Epworth para nifios y adolescentes
sirve para cuantificar la somnolencia diurna y
su repercusion en las actividades diarias. La
combinacién de enuresis con obesidad muestra

elevada sensibilidad y baja especificidad. La
presencia de fallo en el crecimiento y apneas
en lactantes es bastante sensible pero muy
poco especifico. Una fortaleza de los cuestio-
narios validados, que no aportan los estudios
de suefio, es que informan de la existencia de
consecuencias por AOS y del estado de salud
y bienestar del nifio con sospecha de AOS.
Posiblemente, su mayor utilidad es poner de
manifiesto los sintomas y las consecuencias
que pueden mejorar tras la adenoamigdalec-
tomia y son ttiles para valorar la respuesta
terapéutica. Por tanto, su uso es recomendable
para la priorizacion y escalada del tratamiento.

Se recomienda realizar una visita progra-
mada para indicar a la familia la importancia
de hacer un despistaje de esta enfermedad y
hacer una exploracién detenida en este senti-
do. En esa visita podria ser ttil la aportacién
por parte de la familia de un audio video de
suefio. El disponer de un audiovideo, ademés
de una buena historia clinica, cuestionarios y

exploracion fisica detallada, facilitard el diag-
nostico y una derivacién adecuada para la
escalada diagnéstica-terapéutica en nifios con
sospecha de AOS.

Por lo tanto, en resumen, la evaluacion
de un nifio con sospecha clinica de AOS en
AP debe incluir: la historia clinica general y
especifica de suefio, asi como la exploracion
fisica completa y del drea otorrinolaringolégi-
ca, haciendo especial hincapié en la anatomia
craneofacial y de la via aérea superior.

Historia clinica: la historia clinica, por si
sola, no es suficiente para proporcionar el diag-
néstico de AOS. Se recomienda recoger ante-
cedentes familiares (AOS, habito tabaquico,
alergias), posicion habitual durante el suefio,
presencia e intensidad, asi como frecuencia del
ronquido y tiempo de evolucién. Se considera
ronquido habitual aquel que persiste mas de
3 noches por semana mds de 3 semanas en
ausencia de infeccion de via aérea superior u
obstruccion nasal transitoria por rinitis alér-
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TABLA II. PSQ (PEDIATRIC SLEEP QUESTIONNAIRE) DE CHERVIN PARA TRASTORNOS RESPIRATORIOS DEL

SUENO.

St

No

Ns

Ronca mas de la mitad del tiempo?

(Siempre ronca?

¢(Ronca con fuerza?

(Tiene una respiracién agitada o movida?

(Tiene problemas para respirar o lucha para respirar?

¢(Alguna vez ha visto a su hijo parar de respirar durante la noche?

(Durante el dia su hijo suele respirar con la boca abierta?

¢Se levanta con la boca seca?

O PN DGR

¢(Se orina de manera ocasional en la cama?

10. ;Su hijo se levanta como si no hubiese descansado?

11. ; Tiene problemas de excesivo suefio (somnolencia) durante el dia?

12. ;Le ha comentado algtin profesor que su hijo parezca dormido
o adormilado durante el dia?

13. ;Le cuesta despertarle por las mafianas?

14. ;Se levanta por la mafiana con dolor de cabeza?

15. ;Su hijo no ha tenido un crecimiento normal en algtin momento desde
que naci6?

16. ;Tiene sobrepeso?

17. ;Su hijo a menudo parece que no escucha cuando se le habla directamente?

18. ; Tiene dificultades en tareas organizadas?

19. ;Se distrae facilmente con estimulos ajenos?

20. ;Mueve continuamente sus manos o pies 0 no para en la silla?

21. ;A menudo acttia como si tuviera un motor?

22. ;Interrumpe o se entromete con otros (p. ej.: en conversaciones o juegos)?

Positivo, si 2 8 respuestas positivas, sensibilidad del 78% y una especificidad del 72%. An Pediatr (Barc). 2007; 66:

121-8.

\ A K

GRADO D GRADD CRADO 2

< ALY

GRADO 3 CRADOD &

Figura 1. Valoracion de
la hipertrofia amigdalar

(0-4).
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gica. El ronquido observado por los padres
tiene alta sensibilidad y baja especificidad,
mientras que las apneas observadas y la difi-
cultad respiratoria durante el suefio tienen alta
especificidad, pero baja sensibilidad. Se debe
reflejar también la preocupacion paterna sobre
la respiracién del nifio, si tiene o no respiracion
bucal, la presencia de despertares nocturnos
frecuentes, enuresis secundaria, cambios esco-
lares o conductuales y excesiva somnolencia
diurna (no predice AOS en nifios pequefios,
si en obesos).

Exploracion fisica: se recomienda des-
cribir la anatomia craneofacial y de las vias
respiratorias altas, valorando especialmente
la presencia de respiracién bucal, facies ade-
noidea, hipertrofia amigdalar (Fig. 1), Mallam-
pati (Fig. 2), retrognatia, maloclusién, maxilar
estrecho y macroglosia.

Asimismo, debe recogerse la exploracion
cardiopulmonar, valorando especialmente
la presencia de posible desplazamiento del
impulso maximo, soplo sugestivo de regur-
gitacion tricuspidea, observacién del trabajo
respiratorio, cianosis, variabilidad de la fre-
cuencia cardiaca, medida de la tension arterial
sistlica y diastélica, descripcion del patrén y
frecuencia respiratoria y presencia de pectus
excavatum.

Se recomienda también anotar los datos de
somatometria y cambios recientes de la misma.
Los criterios diagnésticos publicados en 2011,
en el Documento de Consenso del sindrome de
apneas hipopneas durante el suefio en nifios pue-
den ayudar a decidir cuando un nifio debe ser
derivado desde AP. Estos criterios son menos
aplicables en nifios mas pequefios (< de 2 afios)
o con comorbilidades (enuresis, hiperactividad
o problemas de aprendizaje). Una alternativa
més practica a estos criterios publicados serfa
aplicar un cuestionario mds sencillo llamado
I'M SLEEPY que presenta una alta sensibilidad
(82%) aunque una especificidad mas modesta
(50%) y que en el caso de obtener una puntua-
cién igual o superior a 3, indicaria alto riesgo
de AOS (Tabla III).

Pruebas complementarias
La radiografia lateral de faringe y cefalo-
metria actualmente no esta indicada para el
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Figura 2. Puntuacion modificada de Mallampati: valo-
racion del espacio libre (0-IV). Anatomia de la cavidad
oral. Predice facilidad de intubacion.

diagnéstico de hipertrofia adenoidea dado
que, estando el nifio despierto y en bipedes-
tacion, puede no objetivar adecuadamente el
colapso de la via aérea.

La audio y videograbacién en el hogar se
realiza durante media hora, con la cabeza y el
torax del nifio visibles, sin ropa que impida
observar los movimientos respiratorios. Suele
realizarse sobre las 5 a 5 y media de la mafia-
na o cuando los padres hayan observado con
anterioridad una mayor incidencia de altera-
ciones respiratorias. Se valora segtin el score

TaBLA III. CUESTIONARIO I'M SLEEPY .

P. CORCUERA Y COLS.

DICIEMBRE 2024

TABLA IV. TEST DE SIVAN PARA EVALUAR AUDIO VIDEOS DE SUENO NOCTURNO REALIZADOS EN

DOMICILIO.

0 1 2
Ruido inspiratorio Ausente Débil Intenso
Tipo de ruido inspiratorio Episédico Continuo
Movimientos durante el suefo  Sin movimientos ~ Pocos (<3) Frecuentes (>3)
No de episodios de despertar Un punto cada despertar
Ntmero de apneas Ausentes Intermitentes (periddicas) ~ Continuas
Retracciones toracicas Ausentes Intermitentes (periddicas) ~ Continuas
Respiracién bucal Ausentes Intermitentes (periddicas) ~ Continuas

Las puntuaciones de video >10 fueron altamente predictivos de SAHS, mientras que las puntuaciones <5 se
asociaron con la normalidad. Sivan et al. Eur Respir ]. 1996; 9: 2127-31.

de Sivan (Tabla IV). Tiene una sensibilidad del
94% y una especificidad del 68%, presentan-
do una alta correlacién con la polisomnografia
(84%). Las puntuaciones de video > 10 fue-
ron altamente predictivos de AOS, mientras
que las puntuaciones < 5 se asociaron con la
normalidad. En nifios con score entre 6-10, se
deberia realizar ampliacion del estudio. Es
importante ver el video en pantalla grande,
pues si se visualiza en pantallas mas peque-
flas como el teléfono movil, pueden no ser
tan llamativas las retracciones torcicas y la
puntuacién podria ser menor.

Asimismo, debemos ser especialmente
cuidadosos en el seguimiento de ciertas pato-
logias que no son frecuentes, pero en las cuales
la prevalencia del AOS es mayor como mal-
formaciones craneofaciales, con retrognatia,
micrognatia, macroglosia o hipoplasia medio-

facial, enfermedades neuromusculares (distro-
fia muscular de Duchenne, paralisis cerebral
infantil, poliomielitis, traumatismo craneoen-
cefalico o tumores cerebrales), enfermedades
de depésito (Cushing, mixedema, Hurler,
Hunter), metabolopatias, laringomalacia,
drepanocitosis y/o asma.

DIAGNOSTICO DE CERTEZA

Todas las guias clinicas y consensos exis-
tentes establecen que el diagndstico de certeza
de AOS en nifios requiere la realizacion de un
estudio de suefio.

En el afio 2016, la Task-Force Europea rea-
liz6 una revision sistematica de la literatura
desde 1970 a diciembre del 2014, y de nuevo se
establecié la necesidad de la realizacién de un

st NO
I (Irritated) ¢Esté su nifio de mal humor a menudo durante el dia?
M (body mass index) JIMC por encima del 85%?
S (Snoore) ¢Su hijo ronca habitualmente?
L (Labored breathing) (Su hijo realiza, a veces, esfuerzo respiratorio intenso durante la noche?

Ever stop)

¢Su hijo tiene pausas respiratorias durante el suefio?

¢Su hijo tiene amigdalas o adenoides agrandadas?

E(
E (Enlarged tonsils/adenoids)
P(

Problems with concentration)

¢Su hijo tiene problemas de concentracién?

Y (Yawn)

¢Su hijo bosteza a menudo o estd cansado o0 somnoliento durante el dia?

Se considera que hay alto riesgo de SAHS si hay > 3 respuestas positivas.
Tomado y adaptado de: Kadmon G, Chung SA, Shapiro CM. I'M SLEEPY: a short pediatric sleep apnea questionnaire. Int | Pediatr Otorhinolaryngol. 2014; 78: 2116-20.
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estudio de suefio para establecer el diagnéstico
de certeza y graduar la severidad del AOS en
poblacién infantil, planteando, una estrategia
de abordaje diagnéstico-terapéutico en la que,
ademds, se incluyeron poblaciones de riesgo
diferentes a la hipertrofia adenoamigdalar
u obesidad (como sindrome de Down, mal-
formaciones craneofaciales, o enfermedades
neuromusculares). El método diagndstico de
eleccion sigue siendo, hoy en dia, la polisom-
nograffa nocturna (PSG) vigilada, realizada en
laboratorio de suefio que consiste en el registro
continuo y supervisado del estado de vigilia y
de suefio espontdneo, mediante el registro de
variables neurofisiolégicas y cardiorrespirato-
rias. Requiere un entorno especifico adecuado
para la edad infantil y adaptarse al horario
de los nifios, ademds de personal entrenado,
tanto en la realizacion de la técnica como en
su interpretacion. En el afio 2017, la Task Force
Europea publicé la guia para el manejo diag-
néstico y terapéutico del AOS en lactantes
entre 1y 23 meses.

En el afio 2006, se publicaron los valores
polisomnogréficos de normalidad en nifios y,
en 2007, la American Academy of Sleep Medicine
(AASM) publicé los criterios para la identifi-
cacién de apneas y su clasificacién, hipopneas,
limitaciones al flujo, hipoventilacién nocturna
y de respiracion periddica en nifios, siendo
actualizados estos criterios en el 2012 y en
el 2015. Estos criterios permitieron una valo-
racién cuantitativa objetiva de los trastornos
respiratorios del suefio y de los patrones de
suefio, sin embargo, la estratificacién en cate-
gorias de severidad ha sido realizada de forma
empirica. EI IAH, ndmero de apneas obstructi-
vas, centrales, mixtas e hipopneas por hora de
suefio, es el pardmetro polisomnogréfico mas
utilizado para la descripcién de la severidad
del AOS. Un indice de apneas hipopneas por
hora de 1 es estadisticamente significativo, sin
embargo, se ha utilizado como punto clinica-
mente relevante el IAH/h correspondiente a
mas de 3 desviaciones estdndar de los valores
normales de IAH/h en nifios sanos. En los tlti-
mos aflos, se ha establecido la importancia de
tratar al paciente no tinicamente en funcién
de los valores obtenidos del estudio de suefio,
sino englobados en el conjunto de severidad

VALORACION DIAGNOSTICA DEL NINO RONCADOR

de sintomas, factores de riesgo y presencia
de morbilidad relacionada con el AOS, que
permitan establecer una adecuada estrategia
diagnéstico-terapéutica.

Actualmente, la definicion mds empleada
en nifios entre 2-18 afios es la siguiente: sinto-
mas de trastornos respiratorios del suefio en
combinacién con IAH > 1/hora de suefio.

La PSG no es una técnica al alcance de
todos los centros, por tanto, es necesaria la
busqueda de técnicas diagndsticas alternativas.
Los sistemas porttiles o de poligrafia respira-
toria (PR) son sistemas disefados inicialmen-
te para su utilizacion en el domicilio y que
tipicamente incluyen la medida de variables
cardiorrespiratorias, pero no de variables neu-
rofisiolégicas, debiendo incluir: flujo oronasal
(generalmente, medido con termistor y/o
cénula nasal), esfuerzo respiratorio (toracico
y/o0 abdominal), saturacién de oxigeno por
pulsioximetria, posicién corporal, ronquido
y frecuencia cardiaca. La limitacién principal
de la PR es que carece de pardmetros neurofi-
siolégicos y, por tanto, no permite conocer la
estructura de suefio y tampoco la diferencia-
cién del suefio y la vigilia, pudiendo conducir
a una infraestimacion del IAH/h.

La PR ha sido validada para su utilizacién
en nifios y asi lo reflej6 la Task-Force Euro-
pea en 2016, en la que reconocieron la utili-
dad diagndstica de la PR, siempre que fuera
realizada en unidades de suefio debidamente
acreditadas y con poligrafos validados en
poblacién infantil. Su principal indicacién
serfa el estudio de pacientes con alta o baja
probabilidad de padecer AOS, mientras que en
los pacientes con probabilidad media y aque-
llos con comorbilidad asociada o resultados
dudosos se deberia realizar una PSG completa.

En los dltimos afos, se han realizado
importantes esfuerzos en la investigacién de
pruebas diagnosticas alternativas a la PSG,
como: las grabaciones audio-video de suefio,
cuestionarios, radiografia lateral de cuello,
pulsioximetria, poligrafia respiratoria y mar-
cadores plasmaticos y urinarios. La validez
diagnéstica de estas técnicas fue analizada en
una revision sistematica, obteniendo elevada
precisién diagnéstica la poligrafia cardiorres-
piratoria y los biomarcadores.

10.

11.

12.

13.
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Calendario quirtirgico
pedidtrico

Egutegi kirurgiko pediatrikoa

M. Roman Moleén, I. Rodriguez Laguna,
J.L. Ramos Garcia

Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario
Donostia. Gipuzkoa

REVISION TEMATICA

La mayoria de las patologias en cirugia
pedidtrica se pueden y deben intervenir de
forma programada. Se acepta de forma gene-
ralizada que existe un momento adecuado
para el tratamiento quirtirgico de cada proce-
so. Hay enfermedades que precisan un trata-
miento quirtirgico desde su diagndstico y otras
en las que este se puede demorar, ya sea por
su tendencia a la resoluci6én espontdnea o por
tratarse de procesos que deben intervenirse en
una edad determinada.

El calendario quirtrgico es una gufa que
pretende ayudar en la recomendacién de la
edad méas apropiada para la correccién de los
problemas quirtirgicos pediatricos. Su impor-
tancia radica en diferenciar a los pacientes que
precisan una intervencién temprana de otros
que pueden esperar con un seguimiento coor-
dinado con la asistencia primaria.

Su objetivo primordial es conseguir una
adecuada coordinacién entre el pediatra de
Atencién Primaria y el cirujano, para realizar
un diagndstico, seguimiento y tratamiento
6ptimos del potencial paciente quirdrgico
infantil.

Aunque no hay un calendario quirtirgico
unificado, la mayoria de autores y centros de
referencia coinciden en una serie de indicacio-
nes basadas en la etiopatogenia, historia natu-
ral y posibles complicaciones de la patologia
pedidtrica quirtrgica.

Hay una serie de factores determinantes
que debemos tener en cuenta a la hora de indi-
car el momento de la intervencion:

Factores indicadores del aplazamiento de
la intervencion:

P N DG L
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Posible regresion o curacién esponténea:
hernia umbilical o hidrocele.

Mayor riesgo de la intervencién a una edad
temprana.

Aspectos técnicos de la intervencion:
Hirschsprung, atresia anorrectal.

Efectos nocivos de la agresion quirdrgica
sobre el crecimiento de ciertos tejidos: car-
tilagos nasales, fisura labiopalatina.
Cooperacién y comprension del nifio: mal-
formaciones de la pared toracica.
Malformaciones asociadas

Factores a favor del tratamiento precoz:
Riesgo de la enfermedad en si para el
paciente: hidronefrosis severa.
Repercusion en el desarrollo ponderosta-
tural.

Mayor capacidad de adaptacion y curacién
en los nifios pequefios: fracturas.
Maleabilidad de los tejidos infantiles: pie
equino/varo, extrofia vesical.

Prevencion de efectos secundarios indesea-
bles: hipospadias.

Entorno familiar (angustia paterna).

CALENDARIO QUIRURGICO

Patologia del canal inguinal (Tabla I).
Pared abdominal (Tabla II).

Patologia genitourinaria (Tabla III).
Patologia cuténea (Tabla IV).
Patologia de cabeza y cuello (Tabla V).
Torax (Tabla VI).

Patologia perianal (Tabla VII).
Extremidades (Tabla VIII).
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CALENDARIO QUIRURGICO PEDIATRICO

TABLA I. PATOLOGIA DEL CANAL INGUINAL.

Patologia

Comentarios

Edad intervencion

Hernia inguinal

Reduccién manual y si imposibilidad, acudir a Urgencias

Al diagnéstico

Hidrocele congénito

- Comunicantes: volumen variable
- No comunicantes: volumen estable
Tendencia a resolucién espontanea

- Comunicantes: cirugia en > 2-3 aflos
- No comunicantes: cirugfa > 3- 4 afios. Valorar antes
si a tensién o con dolor

Quiste de cordén/quiste de Nuck

Hidrocele no comunicante a nivel de canal inguinal

A partir de los 2- 3 afos

Criptorquidia

Descenso incompleto de los testiculos a la bolsa escrotal.
Puede ser uni o bilateral

A partir de 1 afo de edad.

TABLA II. PARED ABDOMINAL.

Patologia

Comentarios

Edad intervencion

Hernia umbilical

Tendencia a resolucién espontanea

A partir de los 4 afios

Hernia epigastrica No resolucién espontanea A partir de los 3 afos
Hernia incisional Tras intervencion quirtirgica Al diagnéstico
Quistes dermoides umbilicales Pequefia tumoracién en el lecho del ombligo cubierta por A partir de 3 afios

piel normal (indolora y seca)

Granuloma umbilical

Tejido de granulacion hipertrofico en zona de insercion
del cordén

Si fracasa cautterizacion con nitrato de plata
(excepcional)

Restos embriolégicos

Remanentes del uraco o conducto onfalo-mesentérico

A partir de 3 afios. Previamente si sintomatologia

TABLA III. PATOLOGIA GENITOURINARIA.

Patologia

Comentarios

Edad intervenciéon

Fimosis fisioldgica

Desde recién nacido hasta los 5 afios

Solo indicada en caso de: ITU, uropatia obstructiva,
parafimosis, balanitis xerobliterans, balanitis de
repeticién (> 3)

Fimosis patolégica

> 5 afos.
1° Corticoterapia topica durante 8 semanas

No respuesta al tratamiento topico

Quiste esmegma y adherencias
balano- prepuciales

Actimulo de secreciones entre el prepucio y el glande

No requiere

Frenillo prepucial corto

Frenillo que genera dolor o incurvacién. Solo valroable
tras desaparicion de adherencias

Si aparicion de dolor con erecciones a partir de
pubertad

Hipospadias Meato uretral en posicion anémala. Derivar a los 6 meses. Intervencién a los 12-18 meses
Ausencia de prepucio ventral.
Incurvacion peneana durante la ereccion

Varicocele Ecografia para valorar grado y tamafio testicular. A partir de adolescencia: si sintomaticos y/o
Ecografia abdominal en caso de varicocele derecho asimetrfa testicular y/o grados II-III

Himen imperforado Ausencia de permeabilidad en membrana himeneal Al diagnéstico: recién nacidas o preadolescente
que genera obstruccién

Sinequias vulvares 80% resolucién al afio. Tratamiento con colpotrofin si Si fallo manejo conservador y clinica

sintomatologia (goteo, prurito, ITUs)

TABLA IV. PATOLOGIA CUTANEA.

Patologia

Comentarios

Edad intervencion

Pilomatrixoma

Tumoracién dura en la piel. Puede infectarse

Al diagnéstico (preferible > 10 afios con local)

Granuloma pidgeno

Tumoracién rojiza. Sangrado

Al diagnéstico
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TABLA V. PATOLOGIA DE CABEZA Y CUELLO.

DICIEMBRE 2024

Patologia

Comentarios

Edad intervencién

Frenillo lingual

Banda fibrosa en cara inferior de la lengua

- Lactantes: si dificultad en la lactancia.
- >4 afios: si afecta a pronunciacién

Frenillo labial superior

Banda fibrosa en cara interna de labio superior hacia
incisivos

A partir de denticién definitiva en los caninos
(6-7 afios) previa valoracién por dentista

Quiste cola de ceja

Quiste dermoide. Asintomatico

Intervenci6n a partir del afio de edad

Oreja prominente o en asa

Ausencia de antehélix y dngulo mastoides conchal

> 7-8 afos si impacto piscoldgico.

aumentado
Fisura labial Hendidura en labio superior. Uni o bilateral 3 meses
Fisura palatina Hendidura del paladar. Uso de tetinas adaptadas. > 6 meses

Dectibito prono

Apéndice preauricular

Tumoracién pediculada preauricular

Cuanto antes para hacer con anestesia local

Fistula preauricular

Orificio preauricular. Asintomético o infeccion

> 1 afio si drenaje, infeccién o quiste

Fistula/quiste braquial

Asintomatico o infeccién

> 3 anos, antes si clinica

Quiste conducto tirogloso

Persistencia del conducto tirogloso

Al diagnéstico

TaBLA VI. TORAX.

Patologia

Comentarios

Edad intervencion

Pectus excavatum

Campana de vacio) en > 7 afios

Si fracaso ortopédico en > 12 afios

Pectus carinatum

Corsé de compresion en > 7 afios

Si fracaso ortopédico en > 12 afios

Hiperhidrosis

Sudoracién excesiva en manos

Si fracaso medidas conservadoras en > 10 afios

Politelia

Pezones supernumerarios

> 10 afios con anestesia local

TABLA VII. PATOLOGIA PERIANAL.

Patologia

Comentarios

Edad intervencion

Fisura anal

Barios de asiento, medidas higiénicas. Tratamiento del
estrenimiento

Si persiste a pesar de tratamiento médico (infrecuente)

Absceso perianal

Manejo médico inicial (antibiético oral)

Derivar si no mejora o precisa drenaje

Fistula perianal

Observacion hasta 6-12 meses

Si drenaje tras 12 meses o infecciones de repeticion

Sinus pilonidal

Infeccién frecuente

Al diagnéstico

TABLA VIII. EXTREMIDADES.

Patologia

Comentarios

Edad intervencion

Ufia incarnata

Medidas conservadoras y solucionan el 80%

Al diagnéstico (suelen ser adolescentes)

Dedo en resorte

Dedo atrapado en flexion y se libera con un chasquido

Al diagnéstico

Polidactilia Dedos supernumerarios Neonatal (pediculados)
> 1 aflo en no pediculados
Sindactilia Fusién de 2 0 mas dedos. Con o sin afectacién 6sea Mano: > 1 afio

Pie: no quirdrgico
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Caries dental: efecto
protector de la vitamina D

Hortzetako txantxarra:
D bitaminaren babes-efektua

T. Dura Travé

Profesor Titular de Pediatria. Universidad
de Navarra

REVISION TEMATICA

La caries dental constituye uno de los
problemas de salud de mayor prevalencia
en la edad pediatrica, caracterizandose por
la destruccién de los tejidos calcificados del
diente (esmalte y dentina) extendida por todo
el mundo sin distincién de raza o género®.
Clasicamente estd considerada como una
afeccién multifactorial relacionada con una
colonizaci6n bacteriana precoz, asi como con
malos hébitos alimentarios (alto consumo de
azticares refinados) y/o una deficiente higiene
oral (deficiente cepillado dental con dentifricos
fluorados)®.

La dentina es el tejido que conforma la
mayor parte del diente, el cual estd cubierto
en la porcién coronal (porcion visible de la
pieza dental) por el esmalte. La pulpa dental
localizada en el interior de las piezas dentales
(cavidad pulpar) contiene el conjunto de vasos
sanguineos y nervios®. El 97% del esmalte
dental y el 70% de la dentina de los dientes
estan compuestos por cristales de fosfato cdl-
cico (hidroxiapatita), siendo el esmalte el tejido
organico més duro lo que posibilita su accién
fisiolégica de la masticacién.

La caries dental estd considerada como una
enfermedad infecciosa —transmisible- causada
por la accién de microorganismos que integran
la placa dental adherida a la superficie de las
piezas dentales. Por tanto, su colonizacién por
bacterias cariégenas (Streptococcus mutans, lac-
tobacilos, etc.) constituirfa un factor de riesgo
sustancial. La metabolizacion de aziicares
fermentables dietéticos, especialmente saca-
rosa y lactosa, por parte del microbiota oral
da lugar a dcidos organicos (acido lactico), y
ante un grado de acidez critico en la cavidad
oral (pH < 5,5) tendria lugar la disolucién de
la hidroxiapatita del esmalte con la liberacién
de sus componentes minerales (calcio y fos-
foro) y, en consecuencia, produciéndose una
desmineralizacién y/o aumento de la porosi-
dad del esmalte, lo que permitiria a los 4cidos
difundirse mas profundamente evolucionando
hacia la formacién de cavidades. La caries se
manifiesta con lesiones normalmente pro-
gresivas que, si no se tratan, aumentaran de
tamafio, llegando a afectar a la pulpa dental
y dando como resultado inflamacién, dolor
y, finalmente, pérdida de piezas dentales, e
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incluso propagacién de la infeccién extraden-
tariamente®®,

La saliva desempena un papel protec-
tor natural frente a la caries ya que el flujo
salivar, por una parte, facilita la dilucién y
eliminacién de los aztcares fermentables
ingeridos; y por otra, presenta una capacidad
neutralizadora (efecto tampoén) del grado de
acidez en la cavidad oral y, en consecuencia,
disminuiria el potencial cariégeno de las bac-
terias de la placa dental. Ademds, si el flujo
salival estuviera suficientemente saturado de
iones de calcio y f6sforo, no solo se detendria
la desmineralizacién del esmalte, sino que se
favoreceria la redeposicion de minerales (remi-
neralizacion)©o),

Clasicamente, los efectos biolégicos de la
vitamina D han sido relacionados casi exclusi-
vamente con el metabolismo dseo. Sin embar-
go, actualmente es conocido que la mayoria
de las células del organismo —incluyendo los
odontoblastos (formadores de dentina), ame-
loblastos (formadores de esmalte) y glandulas
salivales— contienen receptores de vitamina D
(factor de transcripcién nuclear), y que la
unién de la vitamina D con su receptor modula
la expresién de numerosos genes codificantes
relacionados no solo con el metabolismo mine-
ral sino también con la proliferacién y dife-
renciacion celular y la regulacién del sistema
inmune (efectos gendmicos)7).

La asociaci6n entre la caries infantil y la
deficiencia de vitamina D —considerados
actualmente ambos como problemas sanitarios
de dmbito mundial- ha sido corroborado por
numerosos autores®15 desde que Mellanby y
Patyson, en 1928, fueran pioneros en poner en
evidencia dicha relacién y comprobar cémo
la suplementacion oral y/o dietética con vita-
mina D disminuia el riesgo de caries(. De
hecho, actualmente se infiere que la optimi-
zacioén del contenido organico de vitamina D
podria desempefiar un papel en la prevencién
de la caries72),

EFECTO PROTECTOR DE LA VITAMINA D

El objetivo del presente articulo consiste en
elaborar una revision narrativa (base de datos:
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PubMed) sobre los diferentes mecanismos pro-
puestos que ayudarfan a explicar el papel de
la vitamina D como factor protector contra la
caries dental en la edad pediatrica (Fig. 1).

Modulacion de la odontogénesis

La odontogénesis se inicia en la 5%-6
semana de la vida intrauterina, con un engro-
samiento del ectodermo del estomodeo que
se invagina y da lugar a la limina dental. Las
sucesivas transformaciones de esta (prolife-
racion, morfodiferenciacion y calcificacién) y
del mesénquima condensado procedente de la
cresta neural, daran lugar a los gérmenes de
los dientes temporales y permanentes®). La
vitamina D modula la transcripcién de dife-
rentes genes que codifican proteinas estruc-
turales sintetizadas por los ameloblastos
(amelogeninas y esmaltina) y odontoblastos
(dentinsialoproteinas y dentinfosfoproteinas)
que conformaran la matriz orgénica, asi como
su posterior mineralizacién, dando lugar a los
componentes duros de los dientes(422),

Es decir, la deficiencia de vitamina D en
la madre gestante condicionaria los procesos
intrauterinos de la odontogénesis dando lugar
a formas hipoplésicas del esmalte (alteraciones
en la histodiferenciacion) y formas hipocal-
cificadas del esmalte y/o dentina (minerali-
zacion deficiente de la matriz organica) y, en
consecuencia, un esmalte deteriorado incre-
mentaria el riesgo postnatal de caries tanto de
la denticién primaria como permanente(172+2)
(no debe olvidarse que el germen del dien-
te permanente estd en intima vecindad con
el diente temporal y, por tanto, los procesos
que constituyen un riesgo para los dientes
temporales también lo serdn para el sucesor
permanente).

Recientemente un ensayo clinico aleato-
rizado ha constatado que la prevalencia de
defectos del esmalte tanto en la denticién
temporal como en la permanente era menor
en nifios cuyas madres recibieron suplemen-
tos de vitamina D durante el embarazo (2.400
Ul/dia desde la semana 24 del embarazo has-
ta la semana 1 posparto), lo que sugiere que
la suplementacién prenatal con vitamina D
podria constituir una intervencién preven-
tiva eficaz en orden a reducir la prevalencia
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El complejo vitamina D-VDR modula la expresion de numerosos genes
(efectos gendmicos)
Odontoblastos, ameloblastos y gldndulas salivares contienen VDR (células dianas)

|

l

La vitamina D tiene un

papel significante en la

odontogénesis (esmalte
y dentina)

La vitamina D activa
péptidos antibacterianos
(catelicidina) en epitelios
de barrera (epitelio oral)

La secrecion (flujo) y
composicién salivar
(electrolitos) depende
de la vitamina D

‘ La deficiencia de vitamina D puede ocasionar ... ‘

l ,

}

Alteracion en el Disminucion del nivel Disminucién del flujo
desarrollo normal y de catelicidina oral salivar y alteracién de su
mineralizacién dental composicién (reduccion

| |

de iones de calcio)

l

Hipoplasia del esmalte
y/o hipomineralizacién
del esmalte/dentina

Incremento de colonizacién
de bacterias caridgenas
(Streptococcus mutans)

Menor dilucién de azicares
Disminucion efecto “buffer”
Remineralizacién inefectiva

‘ Incremento del riesgo de caries dental ‘

VDR: Receptor de vitamina D.

Figura 1. Mecanismos propuestos en la interaccion vitamina D y caries dental.

de defectos del esmalte y, en consecuencia, el
riesgo de caries infantil@).

Activacidn de péptidos antimicrobianos

La vitamina D acttia como modulador
del sistema inmunoldgico (innato y adapta-
tivo). Por ejemplo, la vitamina D regula la
transcripcién de genes de distintos péptidos
antimicrobianos y, en consecuencia, activa la
sintesis en la mucosa oral de catelicidina y, en
menor medida, de f2-defensina y hepcidina
con propiedades antimicrobianas de amplio
espectro, incluidos los microorganismos carié-
genos de la cavidad oral®3n. De hecho, se ha
documentado una relacién entre los niveles de
proteinas antimicrobianas en la cavidad oral
y la composicién estreptocdcica de la placa
dental®23),

Diversos estudios clinicos han constatado,
por un lado, que la concentracién de catelicidi-
na en la saliva de nifios con deficiencia de vita-
mina D es significativamente menor respecto
anifos con un estatus de vitamina D normal;
y, por otro lado, que los niveles de catelicidi-

na salivar son significativamente inferiores en
nifios con caries dental en comparacion con
pacientes libres de caries. Es decir, la optimi-
zacioén de los niveles orgénicos de vitamina D
podrian contribuir a mejorar la defensa anti-
bacteriana innata y/o resistencia frente a la
caries, e incluso algunos autores han propuesto
su potencial aplicacién (combinacién de pép-
tidos antimicrobianos) para la prevencion y
tratamiento de la caries dental®%).

Mantenimiento del flujo y composicién
salival

Tal y como se ha mencionado anteriormen-
te, las glandulas salivares también contienen
receptores de vitamina D y, por tanto, serian
susceptibles a sus efectos gendmicos®. Estu-
dios experimentales han comprobado como
la deficiencia de vitamina D se acompafia de
una disminucién significativa en la cantidad
y calidad del flujo salivar®3). Es decir, por
una parte, al disminuir el flujo salivar tam-
bién lo harfa su efecto tampon frente al grado
de acidez en la cavidad oral y, en consecuen-
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cia, se reducirfa su papel protector frente a la
caries. Por otra, el flujo salivar es el vehiculo
natural de los minerales necesarios para una
continuada remineralizacién dental, existiendo
una correlacién entre los niveles sanguineos y
la concentracién de calcio y fésforo disueltos
en la saliva®39), Por tanto, una deficiencia de
vitamina D conllevaria una reduccién signi-
ficativa de minerales en la saliva, siendo esta
ineficaz para propiciar la remineralizacion y,
en consecuencia, incrementandose el riesgo
de la aparicién de caries tanto en la denticién
primaria como permanente.

CONCLUSIONES

Obviamente, sin prescindir de las medidas
preventivas establecidas (reducir la cantidad y
frecuencia del consumo de aztcares refinados
y concebir la higiene oral como algo rutina-
rio y necesario mediante el cepillado dental
con pasta fluorada después de cada ingesta),
junto a revisiones odontolégicas periddicas;
el control y, en su caso, la optimizacién de los
niveles plasméticos de vitamina D, tanto en
la madre gestante como a lo largo de la edad
pediatrica, podria constituir una medida eficaz
en la prevencion de la caries infantil.
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Cribado de cardiopatias
congénitas

Sortzetiko kardiopatien
baheketa

]. Suarez Alonso

Cardiologia Infantil. Hospital Universitario
de Navarra. Pamplona

REVISION TEMATICA

Las cardiopatias congénitas son alteracio-
nes estructurales del corazén producidas por
defectos en la formacién durante el periodo
embrionario. La mayorfa causa multifactorial
y por el momento no conocida, aunque algu-
nas se asocian a sindromes y/o mutaciones
concretas. Afectan al 1% de los recién nacidos
(RN) vivos, y existe una amplia variedad de
cardiopatias congénitas, con distinta fisiopa-
tologia, forma y edad de presentacién: desde
cardiopatias simples asintomaticas, hasta car-
diopatias criticas que pueden ocasionar gran
morbilidad e incluso fallecimiento.

Los defectos cardiacos congénitos criticos
(DCCC) son aquellos que precisan interven-
cién invasiva (cirugia/cateterismo) o produ-
cen fallecimiento en los primeros 30 dias de
vida.

Afectan hasta el 2,3/1.000 RN vivos, y su
deteccion precoz puede cambiar el prondstico
de las mismas.

Hasta hace pocos afios disponiamos de dos
sistemas de deteccion precoz, basados en la
exploracion fisica del recién nacido, y en el
diagndstico prenatal mediante ecocardiografia
fetal (también de implantacién en las dltimas
dos décadas). Estas técnicas de cribado pueden
resultar insuficientes: la exploracién fisica pue-
de no detectar hasta el 20-30% de los DCCC
(para que una cianosis sea visible la saturacién
de oxigeno —SatO,- debe rondar el 80%), y la
ecocardiografia fetal tiene tasas de deteccion
variables, operador y centro dependiente, que
pueden oscilar entre un 20% y > 90%. Por tan-
to, de manera combinada, pueden no detectar-
se mediante estos dos sistemas de deteccién
hasta un 20-29,5% de las DCCC.

En 2017 la Sociedad Espafiola de Neona-
tologia publicé sus recomendaciones sobre
el cribado de cardiopatias congénitas criticas
mediante pulsioximetria (PO), y en 2018 la
Sociedad Espafiola de Cardiologfa Infantil
(SECARDIOPED) validaron dicho sistema de
cribado, puntualizando algunos aspectos.

El cribado mediante PO es un método
simple, eficaz, no invasivo, seguro, de bajo
coste, bien tolerado y universal. El objetivo
de implantarlo como sistema de cribado es
intentar detectar aquellos RN afectos de DCCC
asintomaticos o con cianosis atin no visible
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mediante exploracion fisica. Debe realizarse

entre las primeras 6 y 24 horas de vida (hdv),

idealmente entre las 12 y 24 hdv. La técnica
consiste en medir la saturacion de oxigeno

(SatOy) en sangre, mediante la emisién luces

con longitud de onda roja e infrarroja a través

de la piel del RN. Idealmente se colocan dos

sensores, uno en mano derecha (preductal), y

otro en uno de los dos pies (postductal).

¢ Se considera cribado positivo siempre que
uno de los dos sensores capte una SatO,
<90% (mano derecha o pie).

* Se considera cribado negativo si en uno
de ambos sensores la SatO, 2 95 y con una
diferencia con respecto al otro sensor < 3%.

¢ Se considera cribado dudoso, aquellos en
los que en uno de ambos sensores la SatO,
se encuentra entre 90-94%, o en aquellos
casos donde la diferencia de captacién entre
ambos sensores sea 2 3%. En esos casos se
indica evaluacién clinica, y repetir de nue-
vo el cribado en 30 minutos. En caso de
volver a tener mismo resultado, se consi-
dera cribado positivo.

Este cribado tiene ciertas limitaciones: la
sensibilidad es moderada (76,5%), aunque
presenta una alta especificidad (99,9%), con
baja tasa de falsos positivos (0,14%). Esta
tasa serd mayor si el cribado se adelanta a
las 6 hdv. Ademas, existen cardiopatias no
detectables con este screening, como las car-
diopatias con cortocircuito izquierda-derecha
(comunicacién interauricular, comunicacién
interventricular, ductus arterioso persistente),
estenosis valvular adrtica no ductus depen-
diente o coartacion adrtica no ductus depen-
diente, entre otras.

Entre 2019 y 2023 ha habido en total 24.798
nacimientos en Navarra. Teniendo en cuenta
la incidencia de cardiopatias congénitas (1%),
serfa esperable detectar a lo largo de esos afios
250 cardiopatias congénitas, de las cuales 57
(11,4/afio) serian DCCC.

El resultado del cribado de cardiopatias por
SatO, en Navarra desde su implantacién en
2019, ha sido de tres casos de cribado positivo
con DCCC confirmada, las tres en el Hospital
Reina Sofia de Tudela (dos de ellas transposi-
cion de grandes arterias, y un drenaje venoso
pulmonar anémalo total intracardiaco a seno
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coronario). En el resto de hospitales, Hospital
Universitario de Navarra (HUN, Pamplona),
Hospital Garcia Orcoyen (Estella), y Clinica
Universitaria de Navarra (CUN, Pamplona),
no ha habido detecciones de DCCC a través
de dicho cribado. Como dato a destacar, ha
habido varios falsos positivos del cribado (seis
en el HUN y al menos uno en la CUN), todos
ellos asintomaticos o con clinica de leve polip-
nea, sin cardiopatia en ecocardiografia, pre-
sentando todos ellos hipertension pulmonar
como patrén transicional del recién nacido, con
resolucidn progresiva en los siguientes dias
de vida.

J. SUAREZ ALONSO

En nuestra base de datos en Navarra, tene-
mos registradas un total de 220 cardiopatias
congénitas no simples desde 2019 hasta 2024.
Por tanto, el resultado del cribado neonatal en
Navarra es de tres casos detectados a través de
PO, de un total de 220 casos, lo que supone
un 1,36%.

Asimismo, las detecciones de cardiopatia
congénita a través de ecocardiografia fetal
han ido en aumento desde la implantacién
de la consulta de alta resolucién de diagnds-
tico prenatal, habiéndose detectado un total
de 210 cardiopatias congénitas en periodo
fetal.

DICIEMBRE 2024

CONCLUSIONES

Las cardiopatias congénitas criticas tienen
gran repercusion funcional y precisaran actua-
cién médica inmediata.

Los programas de cribado permiten su
deteccién precoz y cambiar el pronéstico de
las mismas.

Hoy dia se realizan tres sistemas de
deteccion precoz de DCCC (ecocardiografia
fetal, cribado por PO, EF del RN en las pri-
meras horas de vida), que han demostrado ser
eficaces y complementarios entre ellos (sensi-
bilidad combinada 83-92%).
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Cribado de recién nacidos
con CMV congénito

CMV sortezkon duten
jaioberrien bebaketa

A. Revuelta, A. Ancin, M. Herranz

Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
de Navarra. SVNP Pamplona

REVISION TEMATICA

INTRODUCCION

El virus denominado citomegalovirus
(CMV) es el principal agente de infeccién
congénita en paises desarrollados. Estudios
previos en otros medios estiman que cerca
del 0,3-2,4% de recién nacidos, pueden estar
infectados al nacimiento.

De estos al nacimiento, cerca del 80-90%
de los pacientes son asintomaticos. Estudios
recientes estiman secuelas a largo plazo del
10-15% de los pacientes asintométicos. Entre
ellas, cabe destacar como las mas relevantes
la sordera neurosensorial, que es progresiva
en los primeros afios de vida, y las secuelas
neuroldgicas, tanto a nivel de desarrollo cog-
nitivo como motor.

Es un virus con una importante seropre-
valencia en la poblacién general: en torno al
60% de las mujeres de 15-24 aflos y en torno
al 90% en mayores de 36 afios pueden presen-
tar serologias positivas. La sintomatologfa en
la madre es muy inespecifica: desde cuadro
catarral leve o febril a no producir sintomas;
siendo mas frecuente la infecci6n en el tercer
trimestre, pero pudiendo provocar més sinto-
mas en el recién nacido cuando la infeccion se
produce en el primer trimestre. Ademas, cabe
destacar que la transmision puede producirse
en la primoinfecci6n, en la reactivacién y en
la reinfeccién con nueva cepa; con todo lo que
esto conlleva, aunque si que esté descrito que
tras la primoinfeccion materna se presenta
mayor riesgo de sintomatologfa, mortalidad
y secuelas en el recién nacido.

DEscripcION

Actualmente, la estrategia de estudio de
CMYV congénito en nuestra comunidad auté-
noma consiste en un cribado o screening diri-
gido.

De esta manera, evaluamos la presencia
de material genético viral en saliva o en orina
del recién nacido mediante técnica de PCR en
aquellos pacientes en los que sospechemos
infeccion por: historia materna (serologias
compatibles, infeccién materna demostrada),
hallazgos ecograficos prenatales compatibles
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(hidrocefalia, quistes cerebrales), en aquellos
casos en los que la infeccién fetal se haya
demostrado (material genético en muestra
de liquido amniético) o presenten sintoma-
tologia compatible (prematuridad, pequefios
para edad gestacional, exantemas petequiales,
hallazgos analiticos...). En nuestro hospital no
se realiza estudio seroldgico rutinario en las
mujeres embarazadas, ni estudio en pacientes
asintomaticos.

Nuestros protocolos diferencian los pacien-
tes ingresados en planta de Maternidad, a los
que les recogemos una muestra de saliva para
detectar mediante PCR, y si es positivo, con-
firmamos con muestra de orina; y los pacien-
tes ingresados en Unidad de Neonatologia,
donde recogemos directamente la muestra
de orina.

Los pacientes diagnosticados ingresan en la
Unidad Neonatal para completar estudio con:
analitica sanguinea completa con hemograma
y bioquimica con funcién renal, hepatica, PCR
CMYV en plasma, ecografia transfontanelar,
ecograffa abdominal, fondo de ojo, potenciales
auditivos de tronco y resonancia magnética.
Se inicia desde el ingreso la valoracién con-
junta con Infectologia Pedidtrica para consi-
derar el inicio de tratamiento especifico y el
seguimiento.

El tratamiento lo iniciamos en aquellos
pacientes con sintomatologia grave o mode-
rada, siendo de eleccién de nuestro hospital el
valganciclovir, un tratamiento via oral que ha
demostrado mejorar el prondstico auditivo y
neuroldgico en pacientes sintomaticos en trata-
miento de 6 meses de duracién iniciado antes
de las 4 semanas de vida. Otra opcién es el
galciclovir, firmaco intravenoso, que también
ha demostrado buenos resultados pronésticos,
sobre todo a la hora de la evolucién de la sor-
dera, pero que no usamos de primera opcién
por la dificil logistica de la administraciéon
intravenosa y ser igual de eficaz con menor
morbilidad la opcién oral.

Nuestro hospital es un centro de tercer
nivel que consta con una media de 3.200-3.500
partos al afio (en descenso en los tiltimos afios).
Realizando este screening dirigido desde 2019 y
siguiendo nuestro protocolo de cribado actual,
hemos diagnosticado a 21 nifios y nifias: 15 sin
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sintomas, 9 con hipoacusia severa, 2 con hipoa-
cusia moderada, 2 con afectacién neuroldgica
grave y otros 2 con sintomatologia moderada
de otras caracteristicas.

Algunos autores recomiendan realizar
screening universal para diagnosticar pre-
cozmente a los pacientes y poder realizar
seguimiento estrecho y tratamiento precoz
de las posibles secuelas. Distintos estudios
establecen una incidencia de CMV congé-
nito cercana del 0,5%, 10 veces més que la
incidencia de hipotiroidismo; y con los pro-
tocolos de screening dirigido, hasta un 62% de
nifios afectados asintomaticos pueden ser no
diagnosticados. Varios estudios evidencian
que el screening universal parece mejorar la
evolucion de los nifios sintomaticos, pero,
ademds, favorece el diagndstico precoz de
sordera neurosensorial (< 9 meses), lo que
implica una mejor evolucién en aquellos
nifios que el diagndstico se realiza en > 9
meses. Desde el punto de vista logistico, un
estudio universal es generalmente aceptado
por los padres y viable en la préictica diaria;
y ademds puede ser mds costo-efectivo que
el screening dirigido.

Por otro lado, en los tiltimos afios han apa-
recido diferentes estudios que demuestran que
el valaciclovir administrado de forma tem-
prana tras la primoinfeccion es efectivo para
disminuir la transmisién de esta enfermedad
al recién nacido. Son necesarios més estudios
en este campo ya que si se demuestra que
esto es asi se deberia plantear seriamente el
screening de esta entidad en el embarazo para
poder disminuir la enfermedad en el recién

A. REVUELTA Y COLS.

nacido con la consecuente disminucién y la
morbimortalidad.

CONCLUSIONES

Todo hospital en el que haya recién naci-
dos o partos, debe de contar con un protocolo
de screening de CMV congénito. Actualmente
en Navarra estd establecido el screening diri-
gido a pacientes con sospecha diagndstica
para valorar el inicio de tratamiento antes del
primer mes de vida, lo que se ha visto que
mejora el prondstico. Sin embargo, como los
pacientes asintomaticos al nacimiento pue-
den desarrollar sintomatologia en el futuro
y parece ser que el seguimiento estrecho de
estos pacientes mejora su prondstico, cada vez
hay mds evidencia de que un screening univer-
sal puede ser tanto mds beneficioso para los
pacientes, como costo-efectivo para el sistema.
Ademas, posiblemente en un futuro serfa nece-
sario plantearse el screening en la embarazada.

Creemos que es importante el estudio de
esta enfermedad por su prevalencia y morbi-
mortalidad.
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REVISION TEMATICA

LABURPENA

Eritrozitosia gaixotasun arraroa da, are gehingo
pediatrian, intzidentzia zehatza zein den jakitea
zaila izanik. Beronen jatorria ezberdina izan daiteke,
alde batetik, sortzetikoa edo hartutakoa izan daiteke,
eta bestetik, primarioa (zelula amen kaltearen
ondorioz) edo sekundarioa (eritropoietinaren
handitzearen eraginez).

Heldu zein umeetan, kausarik ohikoena
hipoxemiaren ondoriozko eritropoietinaren
handitze fisiologikoagatik ematen da (bihotz zein
birika gaixotasunetan edota altitudeetan). Jatorri
ez fisiologikoen artean ordea, helduetan kausarik
ohikoena Polizitemia Vera da eta umeetan sortzetiko
eritrozitosia.

Diagnostikoari dagokionez, helduetan
eritrozitosiaren maneiurako algoritmo bat dago,
Polizitemin Vera baztertzera zuzenduta dagoena.
Pediatrian ordea, ez dago algoritmorik eta ez da
baliogarria helduena erabiltzea, bi populazioetan
dagoen ezberdintasun etiologikoagatik. Hori dela
eta, berrikuspen bibliografiko hau burutuko dugu eta
ondorengo algoritmo diagnostikoa proposatu dugu
lehen arretako pediatrentzat erabilgarria dena, umeen
ezaugarrietan eta ebidentzia zientifikoan oinarrituta.

Hitz gakoak: Eritrozitosia; Pediatrikoa;
Hartutakoa; Sortzetikoa; Maneiuaren algoritmoa;
Eritropoietina.

RESUMEN

La eritrocitosis es una patologia rara, espe-
cialmente en la poblacién pediétrica, por lo
que es dificil estimar la incidencia exacta. Exis-
ten distintas causas de eritrocitosis, pudiendo
ser congénitas o adquiridas, y a su vez, se pue-
den clasificar como primaria (afectacién de las
células precursoras) o secundaria (aumento de
la secrecion de la eritropoyetina).

Tanto en adultos como en nifos, la causa
mds frecuente es un aumento apropiado de la
secrecion de la eritropoyetina (EPO), es decir,
un aumento fisiolégico de la EPO en situacio-
nes de hipoxia (altitud, afectacién pulmonar o
cardiaca). En cuanto a las causas no fisiologicas
de eritrocitosis, en adultos la més frecuente es
la policitemia vera y en la poblacién pedidtrica,
las eritrocitosis congénitas.

BoL S Vasco-NAv PEDIATR. 2024; 56: 87-93

Respecto al diagnéstico, en los adultos
existe un algoritmo para el manejo de las eri-
trocitosis. Sin embargo, en pediatria, no hay
ningtin algoritmo validado, y, el empleado en
adultos, no es extrapolable debido a las dife-
rencias etioldgicas significativas entre ambas
poblaciones. Por lo tanto, hemos realizado una
revision sistemdtica y propuesto un algoritmo
diagndstico de eritrocitosis ttil para pediatras
de Atenci6n Primaria, basado en las caracteris-
ticas de la poblacién pedidtrica y la evidencia
cientifica.

Palabras clave: Eritrocitosis; Edad pedid-
trica; Adquirida; Congénita; Algoritmo de
manejo; Eritropoyetina.

DEFINICION

La eritrocitosis se define como un aumento
mayor del 25% de la masa eritrocitaria en la
sangte periférica en comparacién con los valo-
res normales para la edad, el sexo y la superfi-
cie corporal®. Estos valores van acompariados
de un aumento del hematocrito (Hto) y de la
hemoglobina (Hb)@4.

No se considera eritrocitosis la elevacion
aislada del niimero de hematies (sin elevacion
de Hb y Hto en sangre periférica), ya que dicha
elevacion puede estar presente en diferentes
eritropatias como las talasemias minor, que
asocian hipocromia y microcitosis y pueden
cursar o no con anemia®,

Actualmente, se considera que el término
adecuado para referirnos al aumento exclusivo
de globulos rojos es la eritrocitosis en lugar
de poliglobulia, término empleado en décadas
anteriores. El término de policitemia quedaria
restringido para hacer referencia exclusiva-
mente a la policitemia vera (PV)®.

Dentro de la eritrocitosis, es necesario dis-
tinguir entre:

o Eritrocitosis absoluta: se refiere a un aumento
del niimero de hematies en sangre periféri-
ca, asociado con un aumento de Hb y Hto.
En este trabajo nos centraremos en este tipo
de eritrocitosis.

* Eritrocitosis relativa: ocurre cuando hay
una disminucién del plasma y, consecuen-
temente, un aumento de la concentracién
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TABLA L. INDICES NORMALES DE LA SERIE ROJA EN LA POBLACION PEDIATRICA. ADAPTADO DE PABON-RIVERA S, ET AL.©.

Hemoglobina Hematocrito VCM ADE Hematies HCM CHCM Reticulocitos
(g/dl) (%) (fL) (%) (x106/pul) (pg) (g/dl) (%)

Edad Media 2DE Media 2DE Media 2DE 2DE Media Media Media Media

1-3 dias 18,5 14,5225 56 45-67 108 95-121 13-18 53 34 33 3

1 semana 17,5 13,5-19,5 54 42-66 107 88-126 13-18 51 34 33 0,5

2 semanas 16,5 12,5-20,5 51 39-63 105 86-124 13-18 49 34 33 05

1 mes 14 10-18 43 31-55 104 85-123 11,5-16 42 34 33 08

2 meses 11,5 9-14 35 28-42 96 77-115 11,5-16 38 30 33 16

3-6 meses 115 9,5-13,5 35 29-41 91 74-108 11,5-16 38 30 33 0,7

0,5-2 afios 12 10,5-13,5 36 33-49 78 70-86 11,5-16 45 27 33 1

2-6 afos 12,5 11,5-15,5 37 34-45 81 75-87 11,5-15 4,6 27 34 1

6-12 afios 135 11,5-15,5 40 35-45 86 77-95 11,5-15 4,6 29 34 1
Sexo femenino

12-18 afios 14 12-16 41 33-51 9 78-102 11,5-14 4,6 30 34 1

> 18 afios 14 12-16 41 33-51 90 80-100  11,5-13,1 4,6 30 34 1
Sexo masculino

12-18 afios 14,5 13-16 43 36-51 88 78-198 11,5-14 49 30 34 1

> 18 afios 15,5 13,5-17,5 47 37-53 20 80-100  11,5-13.1 5,2 30 34 1

de la Hb y Hto por hemoconcentracién, sin

aumento del niimero de los glébulos rojos.

Por lo tanto, para evaluar una sospecha de
eritrocitosis, deberemos considerar el nimero
de hematies, Hb y Hto, teniendo siempre en
cuenta que los dos ultimos pardmetros son
concentraciones y dependen del volumen
plasmético. De ellos, el Hto es el que tiene
mejor relacién con el recuento de glébulos
rojos(?),

Los valores normales de hematies, Hb y
Hto en pediatria dependeran de la edad de
cada paciente (Tabla I).

CLASIFICACION

En funcién de la fisiopatologfa, la eritroci-
tosis absoluta se puede clasificar en primaria
o secundaria, y a su vez, puede ser de origen
congénito o adquirido®3# (Tabla II):

* Primaria o secundaria: en funcion de si la
alteracién se origina en las células precur-
soras eritroides o no. En ocasiones no se
esclarece la causa, por lo que en estos casos
se denominarfa eritrocitosis idiopdtica.

TABLA II. ETIOLOGIA DE LA ERITROCITOSIS (CLASIFICACION DE LAS CAUSAS EN FUNCION DE SI ES
CONGENITA O ADQUIRIDA Y SI ES PRIMARIA O SECUNDARIA).

Congénita Adquirida
PRIMARIAS Eritrocitosis familiar tipo1  Policitemia vera
- Afectacion células precursoras  (ECYT 1) [mutacion en el gen
- EPO disminuida Re EPO (EPOR)]
SECUNDARIAS - Hb con alta afinidad porel - Aumento fisioldgico de la
- Aumento secrecion EPO oxigeno (HBA, HBB) EPO (hipoxia sistémica o local)
- EPO aumentada - Mutacion 2,3-BPG - Sintesis auténoma de la EPO

- Alteracién en las vias
sensores de oxigeno

(neoplasia)
- Farmacos

¢ Congénita o adquirida: en funcién de si la
alteracion esté presente desde el nacimiento
0 no. Sera sugestivo de congénita cuanto
mds joven sea el paciente, si existen antece-
dentes familiares o si la eritrocitosis ha sido
constante desde la infancia. Por otro lado,
para asegurar que estamos ante una etitro-
citosis adquirida, se debe confirmar com-
parando con valores de Hb/Hto previos
y la ausencia de antecedentes familiares(®.

Eritrocitosis primaria
Se denomina asi cuando la alteracion se
produce en las células precursoras del eritro-

blasto en la médula dsea. Como consecuencia,
hay un aumento de la produccién de los glé-
bulos rojos de forma no controlada. Debido
al feedback negativo, suele ir asociado a unos
niveles de EPO séricos disminuidos.

Eritrocitosis primaria congénita

La tinica patologia que se asocia a esta enti-
dad es la denominada eritrocitosis familiar
tipo 1 (ECYT 1). Ocurre por una mutacién
en el gen del receptor de la eritropoyetina
(EPOR). Existen varias mutaciones asociadas
a esta entidad, pero en todas ellas la muta-
cién se localiza en el exén 8. La transmisién
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generalmente es autosémica dominante, pero
se han descrito algunos casos que se presentan
de novo®. Generalmente, son pacientes asin-
tométicos o con sintomas leves®”), aunque en
edad adulta se han descritos varios casos con
complicaciones clinicas graves e incluso mor-
tales, como la hipertension arterial, hemorra-
gia intracerebral, trombosis venosa profunda,
enfermedad coronaria e infarto de miocardio®.

Eritrocitosis primaria adquirida

La tinica patologia que se asocia a esta enti-
dad es la Policitemia Vera (PV). Es una neo-
plasia mieloproliferativa crénica, cromosoma
Filadelfia negativa, que se desarrolla por una
alteracion clonal de la célula precursora hema-
topoyética, con la consecuente proliferacién de
una o mas lineas celulares mieloides (hematies,
células granulomonociticas y/o plaquetas).
En el caso de la PV, predomina la hiperplasia
eritroide y afecta, principalmente, a pacientes
de edad avanzada, siendo la edad media al
diagnéstico de 60 afios?37. En la infancia y
adolescencia es excepcional.

En el 90-95% de los casos, 1a PV se asocia a
una mutacién somatica del JAK2 V617F. Tal es
la importancia de esta asociacidn, que en los
criterios diagndsticos que establece la OMS en
2016 para la PV en adultos, la mutacién del gen
JAK2 es clasificado como uno de los criterios
diagnésticos mayores (Tabla III). Por lo tanto,
en caso de cumplir dos criterios mayores y uno
menor, se diagnosticaria de PV sin la necesidad
de tener que hacer una biopsia de médula 6sea
(BMO)®.

Eritrocitosis secundaria

La eritrocitosis secundaria es causada por
un aumento en la secrecién de la eritropoyetina
(EPO), es decir, por una alteracién extrinseca a
la médula sea. Las eritrocitosis secundarias
son mas frecuentes que las primarias.

La EPO es una hormona sintetizada en el
rifién, concretamente en las células intersti-
ciales corticales peritubulares. El principal
estimulo para la sintesis y su secrecion es la
hipoxia (local o sistémica). Esta hormona se
une a los receptores EPOR en la superficie de
los precursores eritroides, proeritroblastos y
eritroblastos basdfilos, activando una cascada
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TABLA III. CRITERIOS DE LA ORGANIZACION MUNDIAL DE LA SALUD (OMS) 2016 PARA EL DIAGNOSTICO

DE LA POLICITEMIA VERA EN ADULTOS.

*El diagndstico de PV requiere la presencia de los 3 criterios mayores, o de los 2 primeros criterios

mayores mds 1 criterio menor

Criterios mayores

1. Hemoglobina > 16,5 g/dl en hombres y > 16 g/dl en mujeres, o hematocrito > 49% en hombres y
> 48% en mujeres, 0 aumento de la masa de glébulos rojos (25% por encima del valor predictivo

normal)

2. Biopsia de médula dsea que muestre hipercelularidad para la edad con crecimiento trilineal
(panmielosis), que incluye proliferacién eritroide, granulocitica y megacariocitica marcada, con

megacariocitos pleomorficos maduros

3. Presencia de mutaciones del gen JAK2 V617F o en el exén 12 del gen JAK2

Criterios menores

1. Eritropoyetina sérica por debajo del valor de referencia normal

Aumenta la capacidad
de transporte de O,
ala sangre

-,

Aumento de la
eritropoyesis

VitB12
Acido félico
Hierro

Nivel de O, en
sangre reducido

g

Liberacion de
eritropoyetina

F. crecimiento
andrégenos

Figura 1. Imagen del mecanismo de accidn de la eritropoyetina (EPO). Adaptada de: Bernal M, Cruz S. Interaccién
fisiologica de la hormona eritropoyetina, relacionada con el ejercicio fisico en altitud moderada y alta. Revista Investig

Salud Univ Boyacd. 2014; 1(1): 73-96.

intracelular que involucra a la protena JAK2.
Consecuentemente, estimula la division,
diferenciacion y proliferacion de las células
eritroides? (Fig. 1). Las células que sintetizan
la EPO pueden detectar la hipoxia a través de
diferentes estimulos: la disminuciéon de Hb
(anemia) o disminucién de SatO, (por hipoxe-
mia o vasooclusion renal)®.

Cuando el aumento de la secrecion de
la EPO es causado por hipoxia, se habla de
aumento adecuado o apropiado, y se trata de
la causa mas frecuente de la eritrocitosis tanto
en adultos como en nifios. En otras ocasiones,

el aumento de la EPO es inapropiado, por
ejemplo, en los casos de tumores productores
de la EPO, donde la eritrocitosis no guarda
relacion con la hipoxia y se comporta como
un fenémeno paraneoplasico®.

Eritrocitosis secundaria congénita

Son enfermedades raras hereditarias en las
que se produce una alteracién en las proteinas
implicadas en el transporte de oxigeno o en la
via de deteccién de hipoxia. Debido a dichas
alteraciones, se producird una hipoxia tisular
que generard una eritrocitosis secundaria.
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Una historia familiar positiva de eritrocitosis
suele ser sugestiva de eritrocitosis congénita,
ya que en la mayoria de los casos presentan
un patrén de herencia autosémica dominante.
Existen excepciones cuando las alteraciones se
han producido de novo, con ausencia de ante-
cedentes familiares®.

Eritrocitosis secundaria adquirida

La mayorfa de las eritrocitosis secundarias
son adquiridas y pueden desarrollarse como
consecuencia de diversas enfermedades a
nivel cardiaco, pulmonar o renal, por neopla-
sias o condiciones de hipoxia externa debidas
a la altitud, al tabaquismo e intoxicacion por
mondxido de carbono®.

Eritrocitosis idiopatica

Se denomina asi cuando no se han encon-
trado causas posibles de la eritrocitosis, ya
sean primarias o secundarias®?).

CriniCA

La eritrocitosis generalmente, se descu-
bre de manera incidental y la mayoria de los
pacientes son asintomaticos a pesar de un Hto
elevado.

En condiciones normales, el factor més
importante de la viscosidad sanguinea es el
Hto. Conforme el Hto aumenta, la viscosidad
aumenta y, por lo tanto, el flujo sanguineo a
través del de los capilares disminuye, asi como,
el transporte de oxigeno. Aunque la mayoria
de las personas son asintomdticas, pueden
presentar sintomas asociados al aumento de
la viscosidad sanguinea como cefaleas, mareos,
epistaxis, parestesias, aspecto pletérico, hipere-
mia conjuntival, disnea de esfuerzo o prurito
después del bafio. Ademas, se han descrito
eventos tromboticos y hemorrédgicos en loca-
lizaciones poco frecuentes que conducen a
morbilidad y mortalidad prematuras®.

Sin embargo, a la hora de examinar a un
paciente con eritrocitosis se deben tener en
cuenta ciertos detalles, ya que, por ejemplo,
la presencia de sintomas como esplenomegalia,
sudoracién, pérdida de peso, fiebre inexplica-
ble, eritromelalgia, etc. orientarian al diagnds-
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tico de una PV. Por otro lado, en las eritroci-
tosis secundarias adquiridas prevalecerdn por
ejemplo los sintomas de la patologia de base
causante de la eritrocitosis®?.

DIFERENCIAS RESPECTO A LOS ADULTOS

En una revision sistematica realizada por
el grupo de trabajo de eritrocitosis congénita
y publicada en 2013 en la revista Pediatr Blood
& Cancer?), comparan las caracteristicas entre
la poblacién pediétrica y la de adultos en casos
de eritrocitosis.

La eritrocitosis en pediatria es excepcional,
y, por lo tanto, es dificil cuantificar su inciden-
cia exacta. Aun asi, en la revision realizada, se
observé que la causa mds frecuente de eritro-
citosis absoluta (excluyendo las eritrocitosis
secundarias por aumento apropiado de la
EPO) en pediatria es la causa congénita, a dife-
rencia de los adultos, que es la PV. A pesar de
ello, la incidencia de la PV era baja en ambas
poblaciones, presentando mucha menor inci-
dencia y prevalencia en la poblacién pediatri-
ca (en pediatria 0-0,02/100.000 pacientes, en
adultos 2/100.000 pacientes). Por lo tanto, ante
una eritrocitosis absoluta confirmada en nifios,
la primera posibilidad a estudiar serfan las de
causa congénita, una vez se haya descartado
una eritrocitosis secundaria por aumento apro-
piado de la EPO9.

En cuanto a las caracteristicas de la eritro-
citosis, no se observaron diferencias significa-
tivas en ambas poblaciones en lo que respecta
a la clinica, resultados analiticos y estudios
moleculares?.

Finalmente, el grupo de eritrocitosis con-
génita concluye que es 1til un algoritmo diag-
néstico en la poblacion pedidtrica, pero consi-
dera necesario algunos cambios en el enfoque
diagndstico debido a las diferencias etioldgicas
encontradas entre ambas poblaciones, tal y
como se describen a continuacion®.

ALGORITMO DIAGNOSTICO

En adultos, el algoritmo diagnéstico de
la eritrocitosis absoluta estd enfocado prin-
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cipalmente en descartar una posible PV des-
de el inicio®!). Sin embargo, en la poblacién
pediatrica la PV es excepcional, siendo mds
frecuente la eritrocitosis de causa congénita®.
El grupo de trabajo de eritrocitosis congénita
propone aplicar el algoritmo diagndstico en la
poblacién pediétrica que se refleja en la figu-
ra 20). En primer lugar, es necesario realizar
una anamnesis y exploraci6n fisica detallada
del paciente@410),

Anamnesis®310

* Antecedentes personales de enfermedad de
base cardiopulmonar o renal.

* Antecedentes previos de Hb/Hto eleva-
dos.

* Antecedentes familiares de Hb/Hto eleva-
dos (valorar si puede ser hereditaria o no,
y, en caso de ser hereditaria, obtener més
informacién sobre su patrén de herencia) u
otras alteraciones hematolégicas o sindro-
mes sistémicos?.

¢ Sintomas presentes.

¢ Habitos de vida (tabaco, ambientes con
CO —dispositivos de calefaccién domés-
tica, ventilacién defectuosa de hornos o
chimeneas-)®.

¢ Farmacos (esteroides anabolizantes, eritro-
poyetina recombinante humana -th-EPO-).

Exploracion fisica®310

Una exploracion fisica detallada ayudara
a establecer nuestra principal sospecha diag-
nostica. Tendremos que valorar datos que nos
sugieran deplecién de volumen, hipervisco-
sidad, patologia cardiopulmonar y posible
sindrome mieloproliferativo.
* Examen general:

- (Cianosis en labios, zonas acras o acro-
paquias del lecho ungueal asociado a la
hipoxia.

— Cara pletérica, venas linguales o retinia-
nas dilatadas, 4reas de eritema doloroso
en pacientes con PV.

- Pérdida de peso significativo, sudora-
cion.

¢ Sistema cardiopulmonar:

— Patron respiratorio.

— Otros hallazgos pulmonares (ausculta-
cién pulmonar patolégica...).
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Eritrocitosis

‘ Eritrocitosis relativa ‘

‘ Eritrocitosis absoluta ‘

v
SatO, > 92%

\
v

SatO, < 92%

(Afectacion cardiaca
o respiratoria?

!
EPO séricat

v v

o |

}

Esplenomegalia +
trombocitosis + leucocitosis

-l

+

| Analizar gen EPOR }—+l—‘» | Analizar JAK2 V617F y exon 12 |

Eritrocitosis
congénita tipo 1

Estudio de Hb Analizar los genes: Considerar otros
(anlisis de VHL procedimientos
HBB + HBA) EGLN1 diagnésticos
EPASI ‘

1

Andlisis de otros
posibles genes

Deficiencia 2,3-BPG
Analizar los genes:
BPGM
PKLR

Analizar Variante de Hb Eritrocitosis Ampliar investigacion,
2,3-BPG con alta afinidad congénita p- ¢, RMN, angiografia,
l para el oxigeno tipos 2,304 pruebas endocrinolégicas

Figura 2. Algoritmo
diagndstico de eritrocito-
sis en pediatria. Adaptado
de Cario H, et al.?.

- Soplos cardiacos u otros soplos (por
ejemplo, shunts arteriovenosos).
* Organomegalias:
- Hepatomegalia y/o esplenomegalia (por
PV u otros sindromes mieloproliferativos).
- Masas abdominales (tumores secretores
de EPO).
- Dolor abdominal/pélvico o plenitud.
* Renal:
- Hematuria.

Confirmar la eritrocitosis absoluta

Una vez realizada la anamnesis y explora-
cién fisica detallada del paciente, es necesario
confirmar si, efectivamente, estamos ante una
eritrocitosis absoluta. Se deberd repetir la ana-
litica con al menos una semana de intervalo y
valorar los resultados. En la segunda anali-
tica, se recomienda solicitar bioquimica con

funcion hepética, renal y perfil férrico, hemo-
grama (para valorar el resto de las series) y, si
es posible, EPO plasmatica (si no es posible
solicitar desde Atencion Primaria, contactar
con la Unidad de referencia de Hematologia
pediétrica a través de una consulta no presen-
cial o similar para que desde allf se solicite el
analisis).

Si al repetir la analitica se han normaliza-
do los valores de Hb y Hto, o més probable
es que estemos ante una eritrocitosis relativa
(Tabla IV).

Descartar hipoxia

Una vez solicitada la segunda analitica o
antes de solicitar la misma, habra que descar-
tar una eritrocitosis secundaria por aumento
apropiado de la EPO, ya que es la causa mas
frecuente tanto en adultos como en nifios. Para

TABLA IV. DATOS SUGESTIVOS DE ERITROCITOSIS
RELATIVA POR HEMOCONCENTRACION®),

- Uso de diuréticos

- Vomitos

- Diarrea

- Sintomas ortostaticos

ello, se recomienda medir la SatO, mediante

pulsioximetro:

* Si SatO; < 92%: descartar patologia car-
diaca o pulmonar. Datos que nos haran
sospechar esta entidad®:

- Patologfa pulmonar crénica.

- Disnea en reposo o con ejercicio.

- Tos crénica.

— Apnea del suefio/hipersomnolencia.

— Antecedente personal de patologia car-
diaca ciandtica.
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- Shunts intracardiacos/intrapulmonares.

- Telangiectasias extensas mucocuténeas.
* Si SatO, > 92%: valorar niveles EPO plas-

mética.

Hay que tener en cuenta, que el pulsioxi-
metro tiene sus limitaciones y que no es un
método adecuado, por ejemplo, para valorar la
exposicién a mondxido de carbono (CO), dado
que no distingue la carboxihemoglobina de la
oxihemoglobina®.

Una vez se confirme la eritrocitosis abso-
luta mediante dos analiticas seriadas, y tras
descartar posibles patologias que pudieran
aumentar la EPO de forma apropiada, es
necesario derivar a la Unidad de Hematolo-
gia/Oncologia Pediatrica de referencia para
ampliar el estudio.

EPO plasmatica®
La EPO plasmatica permite discernir entre
una eritrocitosis primaria (EPO disminuida o
ausente) o secundaria (EPO elevada). Nues-
tra sospecha diagnéstica variard en funcién
de si la EPO plasmatica se encuentra elevada
o disminuida:
* EPO disminuida: estariamos ante un caso
de eritrocitosis primaria.

a) Descartar causa congénita (eritrocitosis
familiar tipo 1), sobre todo, si presenta
elevacién de Hb y Hto en analiticas pre-
vias y si presenta antecedentes familiares
de eritrocitosis.

- Excepcién: si sospechamos una eritro-
citosis primaria adquirida (PV) por la
clinica del paciente (esplenomega-
lia...) o por los resultados de las ana-
liticas (trombocitopenia, leucocitosis),
debemos excluir esta patologia desde
el principio. En este caso, se estudia-
ra de entrada el gen JAK2 V617F y el
exén 12.

b) Si el estudio es negativo para la eritroci-
tosis familiar tipo 1, serd necesario des-
cartar una causa adquirida (PV).

¢) Si el estudio para la PV es negativo,
continuaremos el estudio en funcién de
nuestra principal sospecha diagndstica. Es
decir, si el caso es sugestivo de una etio-
logfa congénita, volveremos a estudiar
los genes relacionados con las causas

L. LizARRAGA NAVARRO Y COLS.

congénitas. Sin embargo, si el caso es

mds sugestivo de una PV, volveremos

a analizar los genes relacionados con

la PV para confirmar nuestra sospecha

diagndstica.

d)Si todos los resultados son negativos,
habra que considerar otras posibles causas
y realizar otras pruebas complementarias
(RMN, angiografia, pruebas endocrino-
logicas...).

* EPO elevada: estariamos ante un caso de
eritrocitosis secundaria.

a) Descartar causa congénita. Se recomienda
medir el p50 de la Hb para orientar el
diagnéstico. El p50 se define como la
presi6n parcial de oxigeno (O,) necesa-
ria para conseguir una saturacion de la
Hb del 50%. Su valor suele rondar los
27 mmHg. Este resultado se obtiene
mediante una gasometria arterial, gra-
cias a que desde la PaO, y O, medida,
el gasdmetro extrapola los valores utili-
zando calculos complejos. Este resulta-
do nos proporciona informacién sobre la
afinidad de la Hb por el O,™.

- Si p50 disminuido: solicitaremos estu-
dio de la Hb y los genes HBB y HBA.
En funcion de los resultados, estare-
mos ante la afectacién de 2,3-BPG o
ante variantes de Hb con alta afinidad
por el oxigeno.

- §i p50 normal: solicitaremos el andli-
sis de los genes VHL, EGLN1, EPAS]
para valorar si estamos ante un caso
de eritrocitosis familiar tipo 2, 3 0 4.

b) Si los estudios son negativos, habra que
considerar otras posibles causas y realizar
otras pruebas complementarias (RMN,
angiograffa, pruebas endocrinolégicas. ..).

CONCLUSIONES

1) La eritrocitosis es el aumento de la masa
eritrocitaria en sangre periférica mayor del
25% en sangte periférica en lo que respecta
a los valores normales en cuanto a edad,
sexo, raza y altitud. Estos valores se acom-
pafian de un aumento de hematocrito (Hto)
y hemoglobina (Hb).

DICIEMBRE 2024

2) La eritrocitosis absoluta es una patolo-
gfa poco frecuente, y atin lo es mas en la
poblacién pediétrica, siendo dificil estimar
su incidencia exacta.

3) Esimportante descartar las formas relativas
asociadas a la hemoconcentracién o dismi-
nucién del plasma, ya que estas son mucho
maés frecuentes. En estos casos, se observara
un aumento de la concentracion dela Hby
Hto, sin aumento del nimero de globulos
10jos.

4) La causa mas frecuente de eritrocitosis tanto
en adultos como en nifios es la que se pro-
duce por un aumento apropiado de la secre-
cién de la EPO en situaciones de hipoxia. En
cuanto a las eritrocitosis de causa no fisiolé-
gica, en adultos la causa mas frecuente es la
policitemia vera y en la poblacién pediatrica
las eritrocitosis congénitas.

5) Existen claras diferencias etiolgicas de la
eritrocitosis entre adultos y nifios, por lo
que no es extrapolable el algoritmo diag-
noéstico empleado en los adultos. En la
poblacién pedidtrica, una vez descartada
la eritrocitosis de causa secundaria por
aumento apropiado de la EPO, el algoritmo
diagndstico debe ir enfocado a descartar las
causas congénitas.

6) Se debe sospechar la eritrocitosis congénita
en pacientes en los que la eritrocitosis haya
sido constante desde la infancia o existan
antecedentes familiares, especialmente en
pacientes muy jovenes.

7) Para el diagnéstico, es imprescindible rea-
lizar una anamnesis y exploracion fisica
detalladas. Para confirmar el diagnéstico,
es preciso obtener dos valores elevados de
Hb, Hto y glébulos rojos en dos analiticas
seriadas, con un intervalo minimo de una
semana.

8) Sera preciso derivar a la Unidad de Hema-
tologia/Oncologia pediatrica en caso de
confirmacién diagndstica y tras excluir
patologias que produzcan un aumento
apropiado de la EPO por hipoxia.
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REVISION TEMATICA

LABURPENA

Berrikuspen honek Euskal Autonomia
Erkidegoko haurren aho-hortzetako osasunaren
azken emaitza epidemiologikoen laburpena
eskaintzen du. Bere garaian Haurren Hortzak
Zaintzeko Programa (PADI) ezartzearen iraultza
azpimarratzen badu ere, gaur egun programa
honetan ikasleen parte-hartzea handitzeko helburua
ezartzen eta betetzea garrantzitsua dela adierazten
du. Horretarako, egileak 8 proposamen aurkezten
ditu programaren estaldura hobetzeko, bereziki haur
zaurgarrien artean.

Lanak hainbat neurri proposatzen ditu, hala
nola, eskoletan eta komunitateetan informazio
kanpainak indartzea, aho-hortz hezkuntza eskola
curriculumetan integratzea eta osasun zerbitzu
ezberdinekin elkarlana erraztea, bai kontsultategi
dental publikoetara, bai programak eskaintzen
dituen hitzartutako kontsultategietara sartzeko.
Gainera, parte-hartzea motibatzeko pizgarriak
ezartzea eta parte-hartze tasa txikingoa duten
komunitateetarako programa espezifikoak sortzea
proposatzen da. Ekintza hauek PADIren estaldura
handiagoa bermatu eta, ondorioz, Euskal Herriko
haurren osasun integrala hobetzea bilatzen dute.

Gako-hitzak: Haurren hortzak zaintzeko
laguntza; hortzetako osasuna; osasuneko
desberdintasunak; hortzen prebentzion; Haurren
Hortzak Zaintzeko Programa.

RESUMEN

Esta revision tematica ofrece un somero
repaso de los tltimos resultados epidemiol6-
gicos de salud bucodental infantil en el Pais
Vasco. Si bien destaca la revolucién que supuso
en su dia la implementacion del Programa de
Asistencia Dental Infantil (PADI), sehala que
en la actualidad es importante que se esta-
blezca y cumpla el objetivo de aumentar la
participacién de los escolares en el programa.
Para ello el autor presenta 8 propuestas para
mejorar la cobertura del mismo, especialmente
entre la poblacion infantil vulnerable.

El trabajo sugiere medidas como la intensi-
ficacion de campafias informativas en colegios
y comunidades, la integracion de la educacién
bucodental en el curriculo escolar y la colabo-
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racién con otros servicios de salud para facili-
tar el acceso tanto a los consultorios dentales
publicos como concertados que ofrece el pro-
grama. Ademds, se propone la implementacién
de incentivos para motivar la participacion y
la creacién de programas especificos en las
comunidades con menor tasa de participacion.
Estas acciones buscan garantizar una mayor
cobertura del PADI 'y, en consecuencia, mejorar
la salud integral de la poblacién infantil en el
Pais Vasco.

Palabras clave: Asistencia dental infantil;
Salud dental; Desigualdades en salud; Pre-
vencion dental; Programa de Salud Dental
Infantil.

INTRODUCCION

La implementacion del Programa de Asis-
tencia Dental Infantil (PADI) contribuy6 a
reducir la incidencia de caries en escolares
de 7 a 15 afios en el Pais Vasco desde su ini-
cio a finales de los afios ochenta. A pesar de
este progreso, la cobertura del programa se
ha mantenido estancada alrededor del 66%
durante mds de una década (Fig. 1). En 2022
la participacion alcanzé solo el 63,59%®, muy
por debajo del 75% establecido como objetivo
por el Servicio Vasco de Salud en su plan para
el periodo 2013-2020@. Si bien se habia fijado
ese propdsito, no venia acompafiado de inicia-
tivas concretas para alcanzarlo. Resulta atin
mas preocupante que el plan de salud actual
no establezca ni siquiera un objetivo de cober-
tura a alcanzar para el afio 20300

Las estadisticas del Gobierno Vasco mues-
tran que el empleo del programa es menor a
medida que los escolares cumplen afios y que
un 5% de los escolares de 15 afios nunca han
acudido al mismo®. Si bien ha de buscarse
una subida integral de la participacién, no se
debe olvidar que lo mas importante es que esa
cobertura llegue al colectivo mas vulnerable,
ya que la enfermedad afecta en mayor medida
a la poblacién més desfavorecida®. No ha de
preocupar tanto quien no usa todos los afios
el PAD], sino quien no lo ha utilizado nunca
y vera gravemente comprometida su salud
bucodental en el futuro.
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Figura 1. Evolucidn de la cobertura PADI en los territorios historicos y en la Comunidad Autdnoma Vasca (2001-2022).

La evidencia cientifica recomienda actual-
mente que la primera visita al odontopediatra
se realice en torno al afo, o en los 6 meses
posteriores a la erupcion del primer diente de
leche. Esto ayuda a familiarizarse con la expe-
riencia de ir al dentista y permite a los profe-
sionales llevar a cabo intervenciones minimas
en caso de que se necesite algtin tratamiento
dental®6. En esta coyuntura el Gobierno Vasco
anuncia la inclusién del grupo de 0 a 6 afios
en el programa®, pero contintia sin presentar
medidas concretas para estimular la participa-
cién de los escolares de 7 a 15 afios que pueden
hacer uso del mismo en la actualidad.

Por todo lo anteriormente expuesto, se
deben proponer y poner en marcha iniciati-
vas para incentivar la asistencia al PADI. A
continuacion, se presentan una serie de accio-
nes especificas que una vez evaluadas podtian
ayudar en ello:

1. Facilitar el uso del programa requiriendo
Unicamente la tarjeta sanitaria para recibir
la cobertura bucodental. Esto exigiria la
supresion definitiva del envio del talonario
asistencial, que llega por correspondencia
al domicilio. La poblacién inmigrante se
encuentra con muchas barreras de acceso
a los servicios de atenci6én primaria en sus
primeros afios de residencia®?) y suele cam-
biar con frecuencia de domicilio, con el con-
siguiente riesgo de no recibir el talén, por

lo que se presupone que con esta medida
la asistencia mejorarfa. Este afio 2024 se ha
implementado ya la posibilidad de presen-
tar el talon o la tarjeta®?, lo cual supone un
paso en la buena direccién.

. Incrementar tanto el ntimero de centros de

atencion primaria que ofrecen la atencién
del programa PADI como la cantidad de
odontopediatras disponibles®. La proxi-
midad de estos especialistas a las comuni-
dades menos privilegiadas es fundamental
para estimular una mayor participacién. En
la actualidad, solo el 5,1% de las consultas
PADI son realizadas por odontopediatras
del sistema ptiblico vasco, sin embargo,
resulta llamativo que estos profesionales
realicen el 16,9% de los tratamientos pul-
pares y el 13,8% de las obturaciones®. El
propio Servicio Vasco de Salud admite que
son los dentistas publicos vascos quienes
asumen la asistencia de algunos de los
pacientes mas complejos®.

. Coordinar con los equipos de Pediatria de

Atencién Primaria de los barrios o muni-
cipios mds desfavorecidos la concertacién
de las citas anuales con el odontopediatra,
cuando acudan a las revisiones pedidtricas
alos 3,4,6,8, 10y 13 afios.

. Organizar talleres sobre salud bucodental

en centros escolares seleccionados previa-
mente, de acuerdo a criterios sociodemo-
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gréficos objetivos como el ingreso per capi-
ta de las familias y el porcentaje de padres
y madres desempleados. Estos podrian
impartirse por el personal médico y de
enfermeria del Servicio Vasco de Salud,
que tienen reservadas unas horas anuales
variables, segtin el calendario festivo, para
llevar a cabo actividades adicionales a su
trabajo clinico.

5. Disefiar e implementar programas de salud
bucodental en los centros escolares, que
fomenten la higiene después del almuerzo
en los comedores. Estas medidas son cru-
ciales para mejorar la salud de los inmi-
grantes y colectivos mds vulnerables(™.

6. Instar a los trabajadores sociales de los
Ayuntamientos, Diputaciones y Gobierno
Vasco la publicitacion del programa, pre-
sentandolo a las familias con menores a su
cargo que acudan a estos profesionales para
informarse sobre la concesién de la renta de
garantia de ingresos u otro tipo de ayudas.

7. Buscar mediadores en asociaciones de
minorias étnicas, colectivos inmigrantes y
desempleados para incentivar la difusién y
participacién en el programa. Estas figuras
ya han resultado efectivas en otros contex-
tos(12.

8. Planificar una visita anual del alumnado
en odontologfa a los colegios que se con-
sideraran més adecuados, segtin los crite-
rios sociodemograficos expuestos anterior-
mente, para que realizara una exploracién
bucodental basica. Una vez concluida se
informarfa individualmente a profesorado,
tutores y progenitores de los escolares sobre
la presencia de patologfa y las prestaciones
que ofrece el programa.

La evaluacion y puesta en marcha de algu-
na de las propuestas anteriores es probable que
redunde en una mayor cobertura del progra-
ma. Por otra parte, el aumento presupuestario
que supondria implementar algunas de ellas
serfa previsiblemente inferior al de incluirala
cohorte de 0 a 6 afios en el programa.

Es importante destacar que la puesta en
marcha de estas iniciativas implicarfa moti-
var a diferentes organismos y colectivos para
conseguir el objetivo de aumentar la parti-
cipacion en el PADI, algo inviable sin una
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excelsa coordinaci6n entre todos los grupos
que fueran a trabajar en pos de este objetivo
comtin. Por tltimo, es fundamental apuntar
que una vez puestas en marcha las medidas
concretas para el aumento de cobertura del
programa, especialmente entre la poblacién
mds vulnerable, se deberia evaluar periédi-
camente su impacto.
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REVISION TEMATICA

El suefo es clave en el estado de salud del
nifio, con gran relevancia en su desarrollo neu-
rocognitivo. Los trastornos respiratorios del
suefo (TRS), desde el ronquido habitual hasta
su forma més grave, la apnea obstructiva del
sueno (AOS) son causa frecuente de trastornos
del suefio con consecuencias neurocognitivas
y conductuales demostradas. Ademas, los TRS
se asocian a cambios del sistema cardiovascu-
lar-metabélico no solo evidentes a corto plazo
sino también en su etapa adulta.

CONSECUENCIAS
NEUROCOGNITIVAS-CONDUCTUALES

Hay evidencia cientifica amplia que asocia
trastornos neurocognitivos-conductuales con
los TRS en la edad pediatrica. Se basa en estu-
dios clinicos, algunos randomizados, con tests
estandarizados, polisomnografias (PSG) y/o
cuestionarios validados, metaandlisis y revisio-
nes sistematicas en un amplio rango de edad,
diferentes razas, variados niveles socioecond-
micos y realizados en diversos paises.

El suefio es esencial en la consolidacién de
la memoria y el aprendizaje. En la edad pedia-
trica, desde el neonato hasta la adolescencia,
se produce de manera activa procesos de mie-
linizaci6n, expansién/eliminacion de circuitos
neuronales como parte del neurodesarrollo y
maduracién, por lo que se debe evitar un dafio
en estos procesos.

El cociente intelectual medido por tests
estandarizados muestra en global, menor pun-
tuacion en nifios con AOS que en sanos, aun-
que en el rango de la normalidad. Esto contras-
ta con numerosos estudios que encuentran que
nifios con TRS obtienen peor rendimiento aca-
démico que los controles, particularmente en
lenguaje, ciencias y matematicas®. Una posible
explicacion es que los déficits cognitivos se evi-
dencian en cursos superiores al incrementarse
el nivel de exigencia escolar. Hay que tener
en cuenta que los diferentes estudios utilizan
diferentes definiciones para TRS (p. ¢j., PSG
o cuestionarios), los tests neuropsicolégicos
son diferentes, y en general no cuentan con la
limitacién del tiempo como sucede enla “vida
real” (p. €., examen).
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Ademads, la evaluacién neurocognitiva es
compleja; los factores que influyen en trastor-
nos neurocognitivos son multiples y variados,
como la susceptibilidad genética, influencia
ambiental, social y econémica, duracién y
regularidad del suefio, preferencia circadiana
y comorbilidades (p. €]., obesidad). Aunque los
padres y maestros frecuentemente describen
problemas de memoria y aprendizaje en nifios
con TRS, los tests neuropsicolégicos no iden-
tifican de manera consistente estos defectos
neurocognitivos en estudios robustos meto-
dolégicamente. Estas discrepancias pueden
ser debido a que estas baterfas de tests gene-
ralmente evaltan la memoria de corto plazo
mientras que los logros académicos dependen
de la memoria de largo plazo.

Los déficits cognitivos asociados a TRS
involucran a la memoria espacial, la memoria
de trabajo (retener informacion suficiente para
ejecutar una tarea cognitiva), la comprension
verbal y el razonamiento. La funcién ejecutiva
se determina midiendo la memoria de trabajo,
la flexibilidad cognitiva y la capacidad de auto-
control, por lo que la conducta y la atencién
influyen también. En el 1 estudio randomiza-
do que compard realizar adenoamigdalectomia
(AA) precoz o conducta expectante en nifios
con AOS moderada sin hipoxemia grave, no
encontraron diferencias significativas en test
estandarizado muy completo que evalda défi-
cits cognitivos, particularmente la funcién eje-
cutiva®. Aunque un 79% de los nifios con AA
precoz normalizaron el indice de apnea-hipop-
nea (IAH: parametro principal para definir la
presencia de AOS), no hubo diferencias en las
puntuaciones globales del test. Sin embargo,
encontraron mejoria significativa en sintomas,
conducta valorada por padres y maestros y
calidad de vida en el grupo con AA precoz (al
mes del diagnéstico). Ademds, al diferenciar
aspectos especificos del test, hallaron diferen-
cias en el razonamiento no verbal, motricidad
fina y atencién selectiva.

Sin embargo, cuando se evaliian conse-
cuencias neurocognitivas de los TRS con estu-
dios de imagen incluso funcional se encuen-
tran lesiones y menor actividad en zonas clave
para la memoria y la atencion (p. j., zonas
del hipocampo), reduccién del volumen de
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la sustancia gris, de la sustancia blanca) que
revelan la presencia de dafio objetivable en
nifios con AOS23).

No todos los nifios con AOS muestran
trastornos neurocognitivos. Por otra parte,
multiples estudios evidencian que la grave-
dad del AOS medida por PSG (p. €j., IAH) no
se correlaciona con la morbilidad cognitiva o
predice su respuesta terapéutica. El estudio
POSTA realizado en nifos de edades entre 3-5
afos demostrd que pardmetros que evaltian la
conducta y déficits cognitivos fueron similares
en el roncador y el que presenté AOS leve-mo-
derada diagnosticado por PSG®. Por ello, pro-
ponen que el IAH no sea el tinico parametro
determinante en la decisién de AA (p. ¢j., IAH
>5/h) sino que se tenga en cuenta la presencia
de trastornos de conducta, sintomas e incluso
déficits cognitivos. Sin embargo, en este estu-
dio randomizado se excluyeron nifios con AOS
grave por razones éticas y el cociente intelec-
tual de la muestra era ligeramente superior a la
media poblacional. Por tanto, desconocemos si
se producirian déficits cognitivos al retrasar la
AA en nifos con AOS grave o con un cociente
intelectual en rango limite normalidad.

Los trastornos conductuales estan cla-
ramente asociados a todo el espectro de los
TRS, especialmente en roncadores. Numero-
s0s estudios evidencian trastornos de atencién,
hiperactividad, impulsividad, agresividad y
somatizacién. Ademds, se ha comparado la
funcion ejecutiva de nifios con AOS modera-
do-grave del estudio CHAT con nifios con AOS
leve (IAH < 3/h y edad entre 3-12 afios) de
un estudio denominado PATS (Pediatric Adeno-
tonsillectomy Trial for Snoring)®. Los nifios con
AQS leve de edad mostraron peor atencién y
mayor hiperactividad, por lo que simplemente
el presentar ronquido habitual incrementa el
riesgo neuroconductual. Tanto el POSTA como
el CHAT demuestran una mejoria conductual
posterior a AA. Sin embargo, en el roncador
con AQS leve (IAH < 3/h), la AA no mostrd
diferencias significativas en la mejoria de la
funcién ejecutiva o atenci6n, con mejoria en
sintomas, algunos problemas conductuales y
reduccion de la presion arterial®.
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Las consecuencias a largo plazo de haber
padecido AOS durante la nifiez, aun a pesar
de ser tratado, se han evaluado en un estudio
de seguimiento de 20 afios®. Adultos que pre-
sentaron AOS grave siendo nifios, mostraron
mayor riesgo de ronquido, mayor IMC y peo-
res resultados académicos en comparacién a
un grupo control. Asi, parece que padecer AOS
grave en edad pediatrica incrementa el riesgo
de morbilidad en la etapa adulta.

CONSECUENCIAS CARDIOVASCULARES

La AOS es un factor de riesgo evidente para
el incremento de la presi6n arterial en adultos.
Una revision sistematica y metaandlisis en la
edad pedidtrica demostr6 que la presencia
de AOS se asocia a elevaci6n presion arterial
nocturna y diurna con menor dipping noctur-
no (reduccién presion arterial nocturna < 10%
respecto a la diurna)®. Un estudio longitudinal
de 10 afios de seguimiento demostr6 que haber
padecido AOS moderado-grave se asocid a
elevacion presion arterial independiente de
la presencia 0 no de AOS en el seguimiento
con un riesgo relativo de 2,5, 95% (CI 1,2 a
5,3)10. Asi, la presencia de AOS en la edad
pediatrica es un factor de riesgo independiente
para valores de presion arterial adversos en el
adulto joven.

Finalmente, destacar que ademds de meca-
nismos bioldgicos subyacentes en los TRS
como la hipoxia intermitente, la carga hipéxi-
ca total y la fragmentacion del suefio, factores
que probablemente juegan un papel relevante
como el estrés social, nivel econémico (soporte
familiar/escolar) intervienen en la diversidad
de secuelas neurocognitivas entre nifios con
un mismo IAH. Por ello, hemos de incluir en
la anamnesis, posibles factores que hacen al
nifio més vulnerable a las morbildiades cog-
nitiva-conductual y cardiovascular como por
ejemplo obesidad, situacion econdmica des-
favorable... Mientras no seamos capaces de
identificar los niflos mds vulnerables a presen-
tar déficits neurocognitivos y conozcamos el
periodo donde el tratamiento puede reducir o
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prevenir las secuelas neurocognitvas, debemos
ofrecer un diagndstico y tratamiento precoz,
asi como, realizar un seguimiento estrecho si
se decide conducta expectante.
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REVISION TEMATICA

ANTECEDENTES/ OBJETIVOS

La secuenciacion del genoma completo
(WGS) es una técnica rdpida y rentable que
tiene un impacto significativo en el &mbito
clinico, especialmente en el contexto pedia-
trico. Aproximadamente el 2-3% de los recién
nacidos presentan una patologia congénita, y
al menos el 50% de ellas tienen una causa gené-
tica. Segtin la literatura, las pruebas gendmicas
rapidas (2-3 semanas) permiten el diagndstico
de alrededor del 21-26% de los nifios con enfer-
medades complejas, influyendo en el proceso
clinico-asistencial. Este estudio pionero a nivel
regional tenfa como objetivo evaluar la utilidad
diagnostica y terapéutica de la WGS répida en
nifios en situaciones clinicas agudas.

ME£T1oDOS

Este estudio supuso la participacién de un
equipo multidisciplinar y el reclutamiento
de 79 pacientes a lo largo de dos afios, todos
ellos evaluados por los especialistas clinicos
pertinentes. Cada familia recibi6 una consulta
detallada de asesoramiento genético. Se rea-
liz6 la WGS en el ADN de la linea germinal,
las variantes se filtraron mediante un extenso
andlisis bioinformético y finalmente se elabo-
16 un informe de resultados. Si analizamos la
procedencia desde donde se han derivado los
79 nifios criticos complejos ha sido la siguiente,
siendo muy resefiable que 23 nifios han proce-
dido desde la Unidad de Neonatologfa.

RESULTADOS

Mediante la WGS “rapida” en situaciones
pediatricas agudas, identificamos variantes
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patogénicas en 31 familias, alcanzando una
tasa diagndstica del 39,2%. Hay que destacar
que, si analizamos la edad de los nifios con
hallazgos pertinentes, un porcentaje impor-
tante (41,9%) tienen menos de 12 meses por
lo que vemos que la WGS es muy eficaz en
diagnéstico rapido en nifios con sospecha de
enfermedad genética en uso rapido en este
grupo de edad y en Neonatologia, en parti-
cular.

Los resultados genémicos fueron entre-
gados al clinico en un tiempo medio de 18
dias, reduciendo significativamente la odisea
diagnéstica e influyendo en las decisiones
clinicas.

En el 100% de los pacientes con diagnéstico
genético se llevaron a cabo decisiones asisten-
ciales, desde ajuste de tratamiento (cambio,
cese de tratamiento farmacolégico o dietético),
derivaci6n a otros especialistas, derivacion al
servicio de genética para realizacién de ase-
soramiento genético familiar, o inclusién en
programas de nifios crénicos complejos o cui-
dados paliativos.

CONCLUSIONES

Demostramos que la WGS en el contexto
pediatrico tiene amplios beneficios potencia-
les para pacientes y clinicos; es una técnica
util, rdpida y con buena tasa diagnéstica e
impacto clinico en nifios ingresados con
sospecha de enfermedad genética. Descri-
bimos nuevas variantes genéticas asociadas
a enfermedades raras, no identificables por
otros métodos diagndsticos en tiempos de
respuesta rdpidos. Este estudio demuestra
la importancia de implementar esta técnica
en la atencion rutinaria dentro del Sistema
Regional de Salud.
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REVISION TEMATICA

El Protocolo Comitin de Actuacién Sanitaria
frente a la Violencia en la Infancia y la Adoles-
cencia (2023) es un documento importante que
busca unificar la respuesta del &mbito sanitario
a la violencia que afecta a los nifios, nifias y
adolescentes (NNA) a nivel nacional, en con-
cordancia con las recomendaciones internacio-
nales y la Ley Orgéanica 1/1996 de Proteccion
Juridica del Menor.

Esté dirigido a profesionales del sistema
sanitario, asistenciales o no y a aquellas perso-
nas responsables de la gestién y planificacion
de politicas y recursos sanitarios.

Su objetivo es abordar la violencia ejerci-
da sobre la infancia y adolescencia, entendida
como toda accién, omision o trato negligente
que prive a los menores de sus derechos y
bienestar, amenazando o interfiriendo en su
desarrollo fisico, psiquico o social, incluyen-
do la violencia digital.

Como bien sabemos, la violencia en estas
etapas no solo afecta al bienestar inmediato
de los menores, sino que también puede tener
repercusiones a lo largo de toda la vida, cons-
tituyendo un grave problema de salud priblica.
Puede impactar negativamente en el desarrollo
cerebral, el vinculo de apego, la cognicién, el
lenguaje, el desarrollo psicomotor, la impulsivi-
dad, la autoestima, el rendimiento académico y
profesional y en diversos sistemas del cuerpo.

Alidentificar situaciones de riesgo, brindar
apoyo a las familias y ofrecer intervenciones
especializadas, se trabaja en la prevencion de
futuros episodios de violencia, protegiendo la
integridad y el bienestar de los menores.

Por otro lado los costes econémicos asocia-
dos al abordaje de la violencia en esta etapa
son significativos, lo que resalta la importancia
de la prevencién y la intervencién temprana.

Se basa en los tres tipos de prevencién:
¢ Prevencién primaria: reduce la prevalencia

de factores de riesgo a través de la valora-

cién del riesgo psicosocial, incluyendo la
evaluacion de Experiencias Adversas en la

Infancia (EAI) y Experiencias Beneficiosas

en la Infancia (EBI). Esto permite identificar

vulnerabilidades y fortalezas en el entorno
de los menores.

* Prevencién secundaria: identifica precoz-
mente situaciones de riesgo de violencia
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e implementa los apoyos necesarios para
corregir o atenuar estas situaciones con el
objetivo de evitar que la violencia se per-
pettie o cause dafios mayores.

Prevencion terciaria: pone en marcha inter-
venciones para abordar el riesgo y prevenir
la revictimizacién de los menores. Propor-
ciona apoyos especializados y seguimiento
alos NNA que han sido victimas de violen-
cia para garantizar su proteccion, recupe-
racion y bienestar a largo plazo.

Y a su vez el protocolo se fundamenta en

estos pilares:
1. Deteccién temprana: proporciona pautas

claras para la deteccién temprana. Los pro-
fesionales de la salud pueden utilizar los
indicadores de sospecha detallados en el
protocolo para identificar posibles casos de
violencia y actuar evitando que se perpettie
o cause dafios a largo plazo. La atencién
oportuna puede prevenir secuelas fisicas,
psicoldgicas y sociales y favorecer la recu-
peracion de los afectados.

. Abordaje integral: involucra a profesiona-

les sanitarios de diferentes disciplinas como
medicina, enfermeria, trabajo social sanita-
rio, psicologia y especialistas forenses.

. Intervencién especializada: implica ade-

mas la participacion de profesionales espe-
cializados en proteccion, justicia, psicolo-
gia, los servicios sociales municipales, los
juzgados, las fiscalfas, las fuerzas y cuerpos
de seguridad, las unidades especializadas
en violencia sobre NNA, y las oficinas de
asistencia a las victimas de delitos violentos
o contra la libertad sexual.

. Buen trato: busca sistematizar la promo-

cién del buen trato hacia NNA, fomentando
entornos seguros, respetuosos y protecto-
res para su desarrollo. Se crea conciencia
sobre la importancia de un trato adecuado y
empatico hacia los menores, promoviendo
relaciones saludables y libres de violencia.

. Valoracion y diagnéstico: se recomienda

realizar una minuciosa historia clinica y
social, asf como pruebas y test necesarios
para llevar a cabo un diagnéstico diferen-
cial preciso en casos de violencia. Esto per-
mite determinar la gravedad de las lesio-
nes, el riesgo vital, la seguridad del menor
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y el riesgo de recurrencia, lo que guiaré la
intervencion y el seguimiento adecuados.
Se destaca la importancia de realizar la
exploracién coordinada con especialistas
clinicos y forenses, en ambiente tranquilo
y respetuoso, priorizando el bienestar del
menor. Se deben evitar las repeticiones
innecesarias de exploraciones y garanti-
zar la cadena de custodia de las muestras
bioldgicas y evidencias recogidas.

La colaboracién entre los diferentes pro-
fesionales intervinientes es esencial para
minimizar el impacto de la victimizacién
secundaria y garantizar una atencién inte-
gral y coordinada.

6. Seguimiento y recuperacién: el protocolo

prevé un seguimiento continuo y la eva-
luacién de los resultados obtenidos en la
atencién a menores victimas de violencia.
Se sugiere la monitorizacién de la imple-
mentacién del protocolo, la evaluacién
de su impacto y la adopcion de medidas
correctoras en caso necesario para mejorar
la calidad asistencial y asegurar la recupe-
racion.

. Enfoque de equidad y no discriminacién:

al considerar las particularidades de cada
caso se contribuye a prevenir la violencia
basada en diferencias de género, etnia,
orientacion sexual u otras caracteristicas,
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promoviendo la igualdad de derechos y
oportunidades para todos los y las meno-
res.

En el ambito sanitario el protocolo destaca
la importancia de la formacién y sensibili-
zacion de los profesionales de la salud en la
deteccidn y abordaje de la violencia infantil.
Como hemos dicho, es un documento impor-
tante que implica la coordinacién entre los
profesionales de la salud y los extra-sanitarios
buscando unificar la respuesta.

Por todo ello desde el Grupo de Pedia-
tria Social consideramos necesaria su lectura
tanto desde Atencion Primaria como desde
el hospital.
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REVISION TEMATICA

INTRODUCCION

El horario escolar es la principal influencia
en la organizacion del tiempo de los nifios y
jévenes y su influencia en la privacion crénica
del suefio se ha detectado ya en nifios en edad
preescolar(?),

Los ritmos de atencién presentan dos ciclos
de alerta con un primer ciclo de ascenso hasta
las 12:00 horas y descenso hasta las 14:00 horas
y un segundo ciclo de ascenso a partir de esa
hora para el alumnado de primaria. Testu
encontrd que los nifios de 10 a 11 afios tienen
un bajo nivel inicial de alerta entre las 8:00 a.m.
y las 9:00 a.m., alerta que se eleva a un pico
de atencién alrededor del final de las clases
matutinas (11:00 a.m. a 12:00 p.m.). Hay un
segundo nivel bajo de alerta inmediatamente
después de la pausa para el almuerzo, pero el
estado de alerta vuelve a aumentar hasta un
pico de atencién por la tarde, alrededor de las
4:00 p.m.®). Segtin Gromada y Shewbridge®
se han confirmado ciclos diarios similares de
alerta estudiantil en el Reino Unido, Alemania,
Espafia, Israel y Estados Unidos.

La falta de alineacién, entre el tiempo de
suefio determinado socialmente en dias esco-
lares y el tiempo de suefio intrinseca o biold-
gicamente determinado en dias libres, tiene
varias consecuencias para la salud y favore-
ce, al no tener en cuenta el ritmo circadiano
del estudiante, la discrepancia entre los dias
laborables y los dias libres y la fluctuacién del
“punto medio de suefio”, que en los dias libres
se sitda mas tardio, asi como de la duracién

BoL S Vasco-Nav PEDIATR. 2024; 56: 102-105

del suefio. Se favorece con ello, la aparicion de
un jetlag social y el déficit cronico de suefio.
Es de destacar, que un punto medio de suefio
més tardio en los dias libres se correlaciona
con menor tiempo de suefio en dias escolares
y un mayor jetlag social (Charlotte von Gall
etal. 2023).

Como consecuencia la reduccién crénica
del suefio, especialmente del suefio REM,
puede afectar negativamente el rendimiento
escolar de forma directa e indirecta a través
de la motivacién y la atencién®.

La proporcién y consolidacién del suefio
REM se ven afectados por la desalineacién
entre el tiempo de suefio externo (dias labora-
bles) e interno (dias libres); la pérdida de sue-
flo cronica se correlaciona con la amplitud del
ritmo circadiano y la fragmentacion del suefio
REM. La amplitud del ritmo circadiano y la
fragmentacion del suefio REM, a su vez, se
correlacionan con la proporcién de suefio REM.

La falta de descanso suficiente y levantarse
demasiado temprano para el reloj bioldgico
también afecta a la nutricién de los estudian-
tes al propiciar el saltarse el desayuno® y, en
consecuencia, aumentan las posibilidades de
una mala alimentaci6n al inicio del dia.

ESTADO DEL ARTE: REVISION
EPIDEMIOLOGICA

Revisando estudios epidemioldgicos los
datos revelan una realidad cuanto menos
preocupante:

El horario académico es la principal influencia en la organizacion del tiempo en la
infancia y juventud. Regula el tiempo de suefio y condiciona su déficit crénico

Jornada académica
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Time Use Iniciative. 23 junio 2023.

» Rendimiento

Basado en el proyecto “Ley de Usos del Tiempo y Racionalizacion Horaria del siglo XX1”. Ministerio de Trabajo-
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Figura 1.
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* Una parte considerable de los alumnos
que asisten a clase sufren privacién del
sueno. De hecho, los estudios internacio-
nales PIRLS 2011 y TIMSS 2011 indicaron
la existencia de una brecha en la capacidad
lectora (507 vs 518) y en matematicas (11
puntos de diferencia) debido a la privacién
del suefiot01),

* Elntmero de estudiantes de 10 afios que
tienen privacion de suefio es del 49%, pro-
porcion que atin aumenta en un 10% en los
estudiantes de 14 afios. Existen evidencias
de que esta privacion del suefio comienza
desde el preescolar®.

¢ Enla Comunidad Valenciana el 52,8% de
los adolescentes acuden a clase con menos
de 8 horas de suefio de manera rutinaria,
el 17,3% de los estudiantes tienen suefio
segtin ellos mismos durante el dia de mane-
ra habitual y, segtin los propios docentes,
un 29% de los 632 alumnos valorados se
dormian en clase de manera habitual o
estaban somnolientos(?.

El grupo més afectado es el de la poblacién
adolescente, pues suma la tendencia natural a
retrasar el cronotipo incrementando la posibi-
lidad jet lag social. Sin embargo, actualmente
algunos estudios informan de un inicio de
ruptura temprano para el jetlag social ya a
los 5,7 afios, lo que sugiere que el cambio del
ritmo circadiano hacia la noche, que alcanza
su punto maximo en la adolescencia, comien-
za, sin embargo, en la primera infancia con
la desalineacién del tiempo de suefio entre la
actividad programada y los dias libres(.

DATOS A DESTACAR

Aprendizaje

Las consecuencias de no descansar lo sufi-
ciente e ir a clase cuando atn los alumnos
estan en su tiempo bioldgico de suefio, afecta,
a su rendimiento escolar y esto es especial-
mente sensible en los alumnos de cronotipos
vespertinos o biihos que algunas estadisticas
estiman en el 30% de los adolescentes.

Wolfson y Carskadon (1998)1¥ estudiaron
a3.120 estudiantes de Rhode Island de 13 a 19
afios de edad y encontraron que los estudian-

tes que recibieron las peores calificaciones (C,
Dy E en el sistema norteamericano) durmieron
en promedio 25 minutos menos cada noche
que los estudiantes que obtuvieron las mejores
calificaciones (A o B). Estudios més recientes
coinciden en relacionar el cronotipo vesperti-
no con un peor rendimiento académico(1319), y
sobre c6mo posponer los exdmenes mds tarde
en el dia y mas tarde en la semana afecta posi-
tivamente las calificaciones de los estudiantes.
En el estudio SHASTU(?), trasladar los exa-
menes del lunes por la mafiana al miércoles a
media mafiana, la puntuacion media aumen-
t6 un punto sobre 10. No solo el rendimiento
escolar de los cronotipos tardios es peor en la
escuela secundaria, sino que esto afectara su
futura carrera académica y sus oportunidades
de obtener ingresos laborales(!”).

Desigualdad de sexo

Este efecto del jet lag social es mayor en los
nifios que en las niflas debido a que el retraso
del cronotipo hacia la adolescencia es més fuer-
te en los nifios que en las nifias: la secrecién de
melatonina nocturna se retrasa de manera que
el punto medio de suefio se retrasa dos horas
como media en el sexo femenino y tres horas
en el masculino a lo largo de la segunda déca-
da de la vida. Esto viene a significar un retraso
bioldgico en su inicio de suefio de alrededor
de 12 y 18 minutos respectivamente cada afio
hasta el final de la adolescencia.

Absentismo

Gromada y Shewbridge (2016)® indican
que existe un mayor absentismo en los estu-
diantes que muestran preferencia por aprender
mds tarde en el dia (mediodia y tarde). Ello
indica que en la jornada escolar, el “cuando”
importa tanto o mas que el “cuanto”. Parece
conveniente que la escuela actual inclusiva
funcione en los diferentes horarios que sean
propicios para sus alumnos y garantizar ritmos
de aprendizaje adaptados a sus necesidades.

ACCIONES POSIBLES

Los relojes sociales pueden sincronizarse
mejor o peor con nuestros relojes internos,
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cuanto mejor sincronizados, mejor nuestro
bienestar, mas eficientes y felices nos senti-
mos. Tanto los estados cognitivos como el
estado de alerta o la atencidn, como diversas
habilidades, como la coordinacién motora,
la realizacién de célculos sencillos o tareas
de memoria, estan controlados por el reloj
biolégico de la misma manera que los esta-
dos de suefo/vigilia, la temperatura corporal
o la circulacién hormonal. La investigacion
psicoldgica y biopsicoldgica ha estudiado la
interaccion entre la hora del dia en que se
realizan las tareas y la eficiencia del rendi-
miento durante mds de un siglo. De hecho,
hasta la fecha, se ha demostrado que mas de
100 funciones humanas varian segtn el ciclo
circadiano®.

Existen ya numerosos estudios que
demuestran que un retraso en la hora de ingre-
so ala escuela mejora el suefio de los estudian-
tes(®), el rendimiento( y la satisfaccién con la
vida®. En el mismo sentido se ha visto que la
acomodacion de las asignaturas a los momen-
tos indicados por la variacién circadiana de la
atencién mejora el rendimiento y la conducta
del escolar2.

Los estudios demuestran que la formacién
e informacidn, la higiene del suefio, ciertos
habitos como evitar la exposicién a la luz blan-
ca antes de acostarse y adecuar la distribucién
de las materias al ritmo de psicoaprendizaje
mejoran el rendimiento y ayudan a conciliar el
suefio. Esto ya lo demostré el estudio SHASTU
2016 financiado por la UE dentro del progra-
ma Erasmus plus realizado en la Comunidad
Valenciana, Italia y Turquia.

Los autores de esta revision hemos revisado
mifltiples trabajos (21-57), como fuente comple-
mentaria de la elaboracién de este trabajo.
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REVISION TEMATICA

La variabilidad de la atencién pediétrica se
pone en evidencia a través de diferentes arti-
culos y trabajos realizados tanto en el estado
espafiol como en otros paises europeos(-4.
Se encuentran diferencias no solo en el perfil
profesional que atiende a la poblacién pedia-
trica sino también en los recursos materiales
o herramientas disponibles a disposicién del
profesional que atiende a la poblacién pedia-
trica. La variabilidad en la formacién e instruc-
cion de los recursos humanos puede afectar
de alguna manera a la salud individual de la
poblacién pediétrica que se atienda®. Para tra-
tar de centrar y estudiar la variabilidad en los
recursos materiales disponibles en el ejercicio
profesional, hemos tratado de emplear como
referencia de adecuada atenci6n sanitaria los
indicadores de calidad asistencial descritos en
la bibliografia. Estos han sido consensuados
recientemente a nivel europeo por Ewald et
al.®). Describen 42 indicadores de calidad,
basados en un consenso de expertos a nivel
europeo, con representacion espafiola.

A partir de dichos indicadores de calidad,
el trabajo de investigacion que proponemos
tiene como objetivo principal explorar el acuer-
do de los profesionales sobre las herramientas
de trabajo precisas para desarrollar el trabajo
en una consulta de pediatria de Atenci6n Pri-
maria cumpliendo dichos indicadores.

Los objetivos intermedios de la investiga-
cién son:

1. Describir y enumerar las herramientas de
trabajo precisas para la consulta de Pedia-
tria de Atencién Primaria descritas en la
bibliografia.

2. Completar dicha tarea con un estudio de
investigacion cualitativa para establecer
las herramientas necesarias para la puesta
en marcha de una consulta de Pediatria
de Atencion Primaria, mediante la técnica
de consenso con metodologia Delphi con
grupos de expertos.

Tras la descripcion y andlisis de los indi-
cadores, se propone al grupo de expertos las
herramientas, encontradas en la bibliografia
o propuestas por los investigadores, para el
cumplimiento de cada uno de ellos.

Tenemos previsto realizar el trabajo en dos
fases. En ambas fases, se repetird el proceso de
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trabajo con encuestas de consenso empleando
el método Delphi®.

En la primera fase, se aplicarfa el procedi-
miento a un grupo piloto de 13 expertos de
un 4rea sanitaria del Pais Vasco. En una pri-
mera ronda de entrevistas estas herramientas
serdn puntuadas en una escala numérica de
1a9en cuanto a validez. Tras el andlisis de
las respuestas, aquellas que obtengan con-
senso favorable (puntuacion mayor de 7) o
desfavorable (puntuacion menor de 3), serdn
aceptadas o descartadas, respectivamente.
Las herramientas con una valoracién entre
4y 7 serén evaluadas en una segunda ronda
de consenso. Tras las dos previsibles rondas
de opinién, se definird la primera propuesta
de herramientas precisas para la consulta del
pediatra de Atencién Primaria.

En una segunda fase, una vez verificada la
robustez de las encuestas y métodos disefia-
dos, se podria ampliar el trabajo a un grupo de
expertos pertenecientes al resto de sociedades
pedidtricas de Atencién Primaria federadas en
la Asociacién Espafiola de Pediatria de Aten-
cién Primaria (AEPap). Pero serfa un trabajo
adicional y complementario a este.

INTRODUCCION

La atencién sanitaria infantil en Atencién
Primaria se realiza en unas condiciones que
varian entre comunidades auténomas, datos
reflejados en diferentes estudios y trabajos
realizados tanto en el estado espafiol como
en otros paises europeos('?; estas variaciones
ponen en evidencia diferencias no solo en el
perfil profesional que atiende a la poblacién
pedidtrica sino también en los recursos mate-
riales o herramientas disponibles a disposicion
del profesional que atiende a la poblacién
pediatrica®. Este variabilidad puede afectar
de alguna manera a la salud individual de la
poblacién pediatrica que se atienda®4. Para
tratar de centrar y estudiar esta variabilidad
en los recursos materiales disponibles en el
ejercicio profesional, nos proponemos emplear
como referencia de adecuada atencién sani-
taria los indicadores de calidad asistencial
descritos en la bibliografia. Estos han sido
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consensuados recientemente a nivel europeo
por Ewald e al.®). Describen 42 indicadores de
calidad, basados en un consenso de expertos
a nivel europeo, con representacion espafola.

A partir de dichos indicadores de calidad,
el trabajo de investigacion que proponemos
tiene como objetivo principal explorar el acuer-
do de los profesionales sobre las herramientas
de trabajo precisas para desarrollar el traba-
jo en una consulta de Pediatria de Atencién
Primaria de acuerdo a indicadores de calidad
asistencial. La descripcién y enumeracién
de las herramientas de trabajo necesarias es
el paso intermedio y utilizaremos la técnica
de consenso con metodologia Delphi para su
descripcién®.

Algunas de estas herramientas han sido
descritas recientemente por el grupo de
Técnicas Diagnésticas de Atencién Primaria
(TECDIAP)™ de la Sociedad de Pediatria
Extrahospitalaria y de Atencién Primaria
(SEPEAP) que ha publicado un manual que
detalla el utillaje diagndstico necesario en la
consulta® y también estdn descritas para el
manejo del asma por el Grupo de Trabajo de
vias Respiratorias de la AEPap©10,

HIPOTESIS DE TRABAJO Y OBJETIVOS

La hipétesis de trabajo establece que el
acuerdo entre pediatras de Atencién Prima-
ria expertos permite la definicion de las herra-
mientas minimas necesarias para la puesta
en marcha de una consulta de Pediatria de
Atencion Primaria (teniendo en cuenta el vacio
bibliogréfico al respecto).

El objetivo principal del trabajo es explorar
el acuerdo entre profesionales sobre las herra-
mientas de trabajo necesarias para desarrollar
el trabajo en una consulta de Pediatria de Aten-
cién Primaria, de acuerdo a unos indices de
calidad asistencial. La metodologfa Delphi es
la técnica cualitativa de consenso que se pro-
pone para alcanzarlo. La descripcion y enume-
racion de las herramientas de trabajo dispersas
en la bibliografia es el objetivo intermedio.

En un primer paso y para dar respuesta
al objetivo intermedio se inicia una bisqueda
bibliografica consultando los metabuscadores
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Epistemonikos https:/ /www.epistemonikos.
org/, Tripdatabase https:/ /www.tripdataba-
se.com/, Scielo http://scielo.isciii.es/scielo.
php y Medes https:/ /medes.com/Public/
Home.aspx. Se utilizan como palabras claves:
recursos, herramientas, Atencion Primaria,
pediatria, medicina de familia, organizacion,
asistencia, evaluacion, integracién servicios,
también con su traduccion al inglés. En esta
primera btisqueda encontramos bastante
bibliografia referente a la organizacién de las
consultas y a recursos humanos. Sin embargo,
la informacién relativa a herramientas de tra-
bajo necesarias para un consulta en general es
poco concreta, aunque si encontramos varios
trabajos que detallan de forma muy precisa
herramientas en indicadores de calidad asis-
tencial para el manejo del asma en Atencién
Primaria®" y relativos a Emergencias. Estos
hallazgos nos conducen a ampliar la bisque-
da a otras fuentes: publicaciones de la AEPap
y sus grupos de Docencia e Investigacion y
grupo Laboral Profesional; publicaciones del
grupo TECDIAP de la SEPEAP?1219) y otras
revistas como Pediatrin Integral https:/ /www.
pediatriaintegral.es/. Se amplia también la
buisqueda a publicaciones de la Sociedad Espa-
fiola de Medicina de Familia y Comunitaria
(SemFYC).

Afadimos a la bisqueda herramientas
como Pubmed (https:/ /www.ncbi.nlm.nih.
gov/pubmed/), Pediaclic http:/ /www.pedia-
clic.org/ y Google Scholar: https:/ /scholar.
google.es/. Incluimos otras palabras clave:
Indicadores de Calidad, Delphi. Se encuentran
tres articulos clave para nuestro trabajo(1419)
que nos permiten ampliar la bibliografia con
otros articulos referenciados en estos estu-
dios. Indicadores de calidad de prescripcién
terapéutica razonada aparecen descritos en el
trabajo de Garjon et al.1¥ mediante un técnica
de grupo nominal de consenso, metodologia
de consenso Delphi®, método de consenso
estructurado basado en la opinién de un grupo
de expertos. Dicha técnica también la utilizan
los autores Ruiz-Canela Caceres y Carrasco
Sanz(¥, en Espafia, y Ewald et al.®), en Euro-
pa. Estos autores realizan una propuesta més
extensa de indicadores de calidad en la asis-
tencia pedidtrica de Atencién Primaria. En este
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ultimo, participa un panel de expertos de 15
paises europeos, y desarrollan 42 indicadores
calificados en cuanto a validez y factibilidad
para aplicar en diferentes paises.

Estos 42 indicadores de calidad, los indi-
cadores de calidad del asma que propone el
Grupo de Trabajo de Vias Respiratorias de
la AEPap y las herramientas descritas en la
bibliografia constituyen el punto de partida
de nuestro trabajo de investigacién.

De acuerdo a estos indicadores explora-
mos el acuerdo entre profesionales, mediante
la técnica Delphi de consenso de grupos de
expertos, sobre las herramientas de trabajo
necesarias e imprescindibles para la puesta
en marcha de una consulta de pediatria de
Atencion Primaria, titulo de nuestro trabajo
de investigacion.

MATERIAL Y METODOS

El trabajo se desarrolla siguiendo un mode-
lo de investigacién cualitativa mediante la
técnica de consenso con metodologfa Delphi
con grupos de expertos orientada a establecer
las herramientas necesarias para la puesta en
marcha de una consulta de Pediatria de Aten-
cién Primaria.

Previo a la aplicacién de la técnica de con-
senso, se ha realizado una investigacién y
biisqueda bibliografica sobre los indicadores
de calidad asistencial en Pediatria de Atencion
Primaria y las herramientas o recursos mate-
riales sugeridos para el trabajo en Pediatria de
Atencién Primaria.

Tomando de base los 42 indicadores de cali-
dad asistencial (IC) que aparecen en el trabajo
COSI-PPC-EU de Dominik A. Ewald publica-
dos en abril 2018 hemos elaborado un listado
de materiales o herramientas necesarios para
el cumplimiento de dichos IC, agrupéndolos
en 5 categorias.

Tras enumerar cada material/herramienta
con el IC correspondiente, afiadimos el recur-
so diagndstico, indicaciones y la medicién de
dicho IC.

Aportamos también herramientas e indi-
cadores sugeridos por el Grupo de Trabajo de
Vias Respiratorias® asi como otras referidas
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por otros autores como J. de la Flor®. Algunos
IC requieren de otras herramientas y medidas
que surgen tras el andlisis de la bibliografia y
la practica clinica, e igualmente son propuestas
para la bisqueda de consenso en el grupo de
expertos.

Dentro de los 42 IC hay algunos referentes a
seguridad del paciente y organizacion que tras
su analisis consideramos no incluir.

A partir de esto se inicia el trabajo de
explorar el acuerdo de los profesionales sobre
las herramientas de trabajo precisas para
desarrollar el trabajo en una consulta de Pedia-
tria de Atencion Primaria cumpliendo dichos
indicadores. Esta segunda fase se desarrolla
en otras dos subfases. En ambas se repetira el
proceso de trabajo con encuestas de consenso
empleando el método Delphi.

El trabajo trata de realizar una primera fase
en la que se aplicaria el procedimiento a un
grupo piloto de 13 expertos de varias areas
sanitarias del Pais Vasco.

En una primera ronda de entrevistas estas
herramientas serdn puntuadas en una escala
numérica de 1a9 en cuanto a validez . Para el
analisis de los resultados, hemos utilizado la
mediana como medida de centralizacién (loca-
lizaci6n alrededor de la que se encuentran los
valores de la variable en estudio) por ser una
muestra pequefia (la media es muy sensible a
valores extremos, altos o bajos). Ademds intro-
ducimos el rango intercuartilico como medida
de la concordancia o grado de consenso entre
los expertos (dispersién o variabilidad de los
datos alrededor de la medida de centraliza-
cién).

Tras el andlisis de las respuestas, aquellas
que obtengan valoracién favorable (mediana
con puntuacién mayor de 6) o desfavorable
(mediana con puntuacién menor de 4), serdn
aceptadas o descartadas, respectivamente. Las
herramientas con una mediana en la valora-
cién entre 4 y 6 seran evaluadas en una segun-
da ronda de preguntas.

Se asumird que las herramientas cuyas
valoraciones presenten un rango intercuartilico
inferior a 4 gozan de consenso. Se destacaran y
se solicitard nueva valoracién sobre las herra-
mientas sin consenso (rango intercuartilico
superior a 3 puntos). Tras varias previsibles
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rondas de opini6n, se asumiré la existencia de
consenso cuando en todas las herramientas el
rango intercuartilico sea inferior a 4.

Con los resultados se definird la primera
propuesta de herramientas precisas para la
consulta del pediatra de Atencién Primaria.

En una segunda fase, una vez verificada la
robustez de las encuestas y métodos disefia-
dos, se podria ampliar el trabajo a un grupo de
expertos pertenecientes al resto de sociedades
pediatricas de Atencion Primaria federadas
en la AEPap. Pero seria un trabajo adicional
y complementario a este.

Para la seleccién del grupo nominal de los
13 expertos se han tenido en cuenta varias
consideraciones. La primera y mas relevan-
te consideracion es que el grupo de expertos
ejerza su profesién en Atencién Primaria sin
poder establecer los afios necesarios para con-
siderarlos expertos; la segunda que sean repre-
sentativos de la distribucién de los pediatras
de Atencion Primaria en las tres provincias del
Pais Vasco. En cuanto a los afios de experien-
cia, todos los expertos salvo dos tienen més de
15 afios de experiencia en Atencién Primaria.
Aspecto més relevante para la seleccion ya que
es conocido que el programa de formacién de
MIR se realiza fundamentalmente en ambito
hospitalario dedicandose solo 3 meses a la for-
macion en Atencion Primaria. Para terminar,
con objeto de dar una visién mds global de la
Pediatria de Atencién Primaria, se ha incluido
a un pediatra recién jubilado y como represen-
tacién del grupo de pediatras con < de 5 afios
de experiencia se ha incluido otro candidato.
Asi, de los 13 expertos, tres pediatras trabajan
en Guiptizcoa (Gipuzkoa), tres en Alava (Ara-
va) y siete en Vizcaya (Bizkaia). Segtin datos
del 2007 recogidos por la Sociedad Vasco-Na-
varra de Pediatria® existen en dicha fecha 255
pediatras, 85 en Guiptizcoa, 137 en Vizcaya
y 333 en Alava, proporciones mantenidas en
la fecha actual. Sefialar que no se ha conside-
rado incluir en este grupo representacién de
especialistas no pediatricos, que segtin tltimos
datos de febrero del 20197 representan un
12% en Vizcaya, 6% en Guiptizcoa y 29% en
Alava de las plazas de Pediatria de Atencién
Primaria. No ha sido necesario considerar el
sexo, puesto que la propia feminizacién del
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sector, se ha reflejado en los candidatos: 8
mujeres y 5 hombres.

En una primera fase se envia una carta de
presentacién al grupo nominal, junto con la
encuesta disefiada en la plataforma online
https:/ /www.typeform.com. Dicha encues-
ta estd dividida en 5 categorfas y cada cate-
gorfa a su vez en distintos apartados donde
se enumeran las herramientas a puntuar en
una escala numérica de 1 (no necesaria) a 9
(imprescindible).

Tras el andlisis de los resultados de la pri-
mera ronda son descartadas como no validas
aquellas herramientas con puntuaciones en
la mediana menor de 4, y aceptadas como
herramientas validas (y precisas) aquellas
que alcanzan una mediana en la puntuacién
mayor de 6 y que ademds presentan consenso
entre los expertos (rango intercuartilico < 4).
Aquellas herramientas puntuadas entre 4 y
6, por tanto con validez dudosa, o en las que
no hay un consenso claro (rango intercuarti-
lico > 3) son seleccionadas e incluidas en la
siguiente fase.

Para la segunda fase, se disefia una segun-
da carta dirigida a los expertos explicativa
del procedimiento a realizar: contestacién de
una segunda encuesta de valoracion sobre
las herramientas validas pero con insuficien-
te consenso, las herramientas con validez
insuficiente (mediana entre 4 y 6), con o sin
consenso, y otras herramientas propuestas por
los expertos. A la vez se aporta un Informe
personalizado para cada experto con sus res-
puestas emitidas, comparadas con el resto de
expertos a través de los datos de mediana y
rango intercuartilico, y se ofrece la posibilidad
de realizar cambios en sus valoraciones en las
herramientas ya aceptadas y con consenso o
descartadas con consenso.

DESCRIPCION DE LAS CATEGORIAS
ASISTENCIALES Y HERRAMIENTAS
INVESTIGADAS

Categoria 1. Promocién salud/prevencién/
cribado

Considerados el aspecto mds importante de
CPP (cuidados pediatricos primarios).
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1. Prevencidn de accidentes infantiles:

Consejo sobre prevencion de accidentes
infantiles en todos los controles incluidos
en el Programa de Salud Infantil (PSI) hasta
los 14 afios, segtin lo indicado en: http://
previnfad.aepap.org/monografia/acciden-
tes-domesticos#recomendaciones

Material:

— Folleto Informativo sobre prevencién de
accidentes infantiles.

— Folletos e informacién online sobre circu-
lacién vial dirigidos a las familias: http://
www.dgt.es/es/seguridad-vial/educa-
cion-vial/recursos-didacticos/infancia
Medida: n° nifios revisados en los que se
ha entregado el folleto/n° total de nifios
atendidos en los PSL.

. Promocion de lactancia materna:

Consejo sobre lactancia materna en la pri-

mera visita del RN.

Materiales:

- Disponibilidad de espacio fisico en el
drea pedidtrica para amamantar y valo-
racion de la técnica de lactancia.

— Videos ilustrativos sobre la postura piel
con piel.

— Folletos con informacién sobre recursos
especificos: Liga de la Leche (http://
www.laligadelaleche.es), IHAN
(https:/ /www.ihan.es/videos).

La accesibilidad a la consulta presencial y

la posibilidad de consulta telefénica en los

primeros dias de vida postnatales tras el
alta hospitalaria se hacen imprescindibles
para que este IC se cumpla.

Medida: n° de RN con registro de promo-

cién LM/n° RN en 1° visita.

. Prevencion de muerte siibita:

Consejo en las visitas en todos los contro-

les de PSI hasta los 6 meses de vida, tal y

como esta referido en: http://previnfad.

aepap.org/recomendacion/muerte-subi-
ta-lactante-rec

Materiales:

— Folleto informativo con fotos ilustrati-
vas de lactantes en posicién en dectbito
supino: http:/ /www.familiaysalud.es/
podemos-prevenir/otras-medidas-pre-
ventivas/en-el-bebe/prevencion-del-sin-
drome-de-muerte-subita-de-lactante
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Medida: n° de lactantes cuyos padres refie-
ren que duermen en dectibito supino en el
control de 6 meses/n’ total de lactantes de
6 meses en el PSL.

. Sequimiento cribado auditivo RN:

Verificacién en la cartilla de salud de su
realizacion en el hospital y resultado, segtin
el protocolo de cada comunidad. Compro-
bacién de seguimiento hospitalario en caso
de resultado alterado, en menos de 3 meses,
lo que implica accesibilidad a la historia cli-
nica informatica, compartida con el hospital
para verificacién de la prueba pertinente
(OEA, PEA).

Material:

- Prueba de cribado auditivo (OEA, PEA).
Medida: n° RN con registro de cribado
auditivo/n° RN 1° visita.

. Seguimiento cribado metabélico RN:

Verificacién de su realizacién y resultado

o realizacién en centro de salud segtn el

protocolo de cada comunidad. Comproba-

cién de seguimiento hospitalario en caso de
resultado alterado.

Material:

— Prueba de cribado metabdlico (implica
registro en cartilla y/o historia clinica y
sistema de recogida de sangre capilar por
puncién en papel secante para estudio de
enfermedades metabdlicas).

Medida: n® RN con registro de screening

metabodlico/n° RN 17 visita.

. Reconocimiento precoz de la displasia evolutiva

de cadera (DEC):

Material: disponibilidad en menores de 6
semanas de ECOGRAFIA de cadera.
Medida: n° pacientes con FR (factores de
riesgo) de DEC (segtn http://previnfad.
aepap.org/monografia/cadera) chequea-
dos en < 6 semanas.

. Cribado vision en < 5 afios:

Material:

— Test de Lang 0 TNO para visién estereos-
copica a los 3 afios de edad.

— Test de dibujos: Allen o Pigassou, en
preescolares.

- Optotipos con signos alfabéticos para
escolares.

Medida: n° pacientes con AV chequeada/

n° nifi@s 4 afos.
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8. Cribado desarrollo (Neurolégico/Psicomotor)

en < 6 afios:

Material: test de Haizea Llevant en los con-
troles del Programa de Salud Infantil (PSI)
en < 18 meses.

Medida: n° pacientes con test realizado/n’
lactantes de 18 meses.

. Cribado de trastornos del espectro autista (TEA)

en nifi@s de riesgo:

Material: cuestionario CHAT modificado
(M-CHAT) en nifio@s de riesgo: https://
mchatscreen.com/m-chat/translations/
Medida: n° pacientes con tests realizado/n°
lactantes con c6digo CIE 10: F84.0 Autismo

10. Cribado talla/peso/IMC/perimetro cefilico:

Material:

- Curvas de Herndndez 1998 y curvas de
Orbegozo 200109,

- Curvas de la OMS: https://www.
who.int/childgrowth/standards/es/
accesibles en la historia clinica y car-
tillas de salud, con grafica de la curva
que incluya percentiles y coeficiente Z
segtn el pardmetro medido y célculo
del IMC.

- Material: cinta métrica inextensible,
tallimetro hasta los 2 afios y a partir de
los 2 afios, balanza de peso (hasta los 2
anos), bascula, plicometro (medidor de
pliegues), orquidémetro.

Segtn tltimas recomendaciones (http://
previnfad.aepap.org/monografia/desarro-
llo-fisico) se considerard el empleo de las
tablas de la OMS hasta los 5 afios y/o las
elaboradas por Herndndez 1998, teniendo
en cuenta que tanto en los sistemas infor-
maticos como en las cartillas infantiles apa-
recen incorporadas las mds recientes, Orbe-
g0z0 2014, que infraestiman la obesidad,
dato a tener en cuenta en la evaluacién, en
caso de considerarse estas tltimas.

Medida: n°® pacientes con registro de peso,

talla e IMC/n° nifios revisados en PSL.

11. Promocion de hdbitos saludables en adolescencia:

Consejo en PSI antes de los 14 aflos.

Material:

- Preguntas/cuestionario sobre habitos
toxicos, segtin cuestionario del estudio
ESTUDES 2014: http://www.pnsd.
msssi.gob.es/profesionales/sistema-



sInformacion/sistemalnformacion/pdf/
ESTUDES_2014_Cuestionario.pdf

- Material para realizar consejo dirigido
sobre tabaco y alcohol en visita PSI 12-14
afios con material de apoyo de los con-
sejos del PrevInfad 20.

Medida: n°® pacientes con consejo realiza-

do/n° pacientes 14 afios.

12. Cobertura vacunal:

Chequeo calendario vacunal correcto en
cada visita del PSI.

Material: cartilla vacunal y/o registro en
historia clinica informatizada.

Medida: revisién de calendario vacunal
adecuado en cada revision del PSI.

Categoria 2: seleccién de los procesos
agudos mas habituales
1. Otitis media aguda (OMA):

- Diagnéstico de OMA:
Como IC de diagndstico correcto, se pro-
pone la presencia de 3 criterios clinicos
relevantes: inicio agudo, efusion en oido
medio e inflamacién del mismo para su
diagnéstico®.
Material: otoscopia neumética®, no dis-
ponible en la mayorfa de los centros de
salud pero se puede solicitar el material
necesario (pera de insuflacién y espécu-
los con oliva para sellado del orificio del
conducto auditivo externo) que afiadido
al otoscopio con iluminacién eléctrica,
lo convierte en un otoscopio neumético.
Medida: nimero de pacientes en los que
el diagnostico de OMA se basa en esos
3 criterios valorados con otoscopia neu-
matica/todos los pacientes con sospecha
de OMA.

- Tratamiento adecuado en OMA no com-
plicada:
Manejo segtin algoritmo AEP: http://
algoritmos.aepap.org/algoritmo/37/
otitis-media-aguda; como IC se utiliza
el niimero de pacientes que reciben en
primer lugar analgésicos en vez de tra-
tamiento antibiético.
Material: explotacién de datos sobre
prescripcién asociada al diagndstico.
Medida: numerador n° pacientes trata-
dos con analgésicos en pacientes con
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c6digo OMA entre n° pacientes tratados
con AB oral y analgésicos en n’ pacientes
con cédigo OMA.

2. Diagnéstico de faringitis aguda por estreptococo

betahemolitico grupo A:

IC: realizacién del test de diagnostico rapi-
do (TDR) de estreptococo betahemolitico
del grupo A (EBHGA) como paso previo
al inicio de tratamiento antibidtico ante
la sospecha de origen bacteriano segtin el
algoritmo®.

Material: test de diagnéstico rdpido del
estreptococo beta-hemolitico grupo A (TDR
EBHGA).

Medida: n° de pacientes TDR EBHGA
positivo/todos los pacientes tratados con
antibidtico.

. Diagnéstico de infeccién del tracto respiratorio

superior:

Como IC se utiliza ntimero de pacientes
diagnosticados que no reciben antibiéticos.
Material: dispositivo de iluminacién farin-
gea, depresores linguales, otoscopio con
espéculos de diferentes calibres.

Medida: ntimero de pacientes que no reci-
ben antibiéticos/todos los pacientes diag-
nosticados de infeccion del tracto respira-
torio superior.

. Neumonia adquirida en la comunidad (NAC):

- Diagnéstico de NAC:

IC: indicacién apropiada de AB ante sos-

pecha diagndstica/diagndstico de NAC,

usando los criterios que aparecen en la

siguiente pagina web: http:/ /algoritmos.

aepap.org/algoritmo/36/neumonia-ad-

quirida-en-la-comunidad

Material:

- Pulsioximetria con sensores de tamarfio
adecuado.

- Acceso a radiografia de torax.

- Deteccion de antigeno neumocdcico
PnC en muestras urinarias 24.

Medida: n° de pacientes que reciben

AB de primera linea segtin las guias

clinicas, respecto a todos los pacientes

con sospecha clinica de NAC (fiebre

persistente > 38,5, presencia de tiraje

y aumento de frecuencia respiratoria)

y/o con diagnéstico por imagen (Rx

torax).
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— Tratamiento de la NAC:
IC usa idoneidad del AB de primera linea
segtin los protocolos de neumonia refe-
ridos en la bibliograffa®7,
Material: explotacion de datos sobre
prescripcion antibidtica asociada al
diagnéstico.

. Diagnéstico de fiebre sin foco (SFSF) en nifios:

IC: posibilidad de realizacién de estudios
analiticos en nifios menores de 36 meses,
con fiebre (SFSF) segtn el algoritmo:
http://algoritmos.aepap.org/algorit-
mo/1/fiebre-sin-foco-en-el-nino-menor-
de-36-meses

Material: disponibilidad de realizacién

inmediata de las siguientes pruebas ana-

liticas:

- Hemograma.

— PCR (proteina C reactiva)/PCT (procal-
citonina) venosos.

- Material para estudio de orina si esta
indicado: tira reactiva de orina y material
para recogida estéril de la misma (bolsas
de recoleccién, sonda y envases apropia-
dos para urocultivo).

— Disponibilidad de estudios con resultado
inmediato:

a. PCR capilar.

b. Test de diagnéstico rdpido de gripe
(util en época epidémica), que inclu-
ye hisopos de diferentes tamarios para
recogida de frotis nasofaringeo.

Segtin lo publicado por J. de la Flor I Bri y

otros autores(213), existen otros materiales

vélidos a considerar como: determinacién
de PCR capilar, test de diagndstico rapido
de gripe ttil en época epidémica.

Medida: ntimero de nifios en los que se rea-

lizan las pruebas de laboratorio pertinentes:

entre todos los pacientes entre 3 meses y 36

meses con SFSF y riesgo de infeccion grave.

. Infeccion del tracto urinario (ITU):

- Diagnéstico de sospecha de la ITU:

Material:

- Tira reactiva de orina.

- Material para recogida estéril de la
misma (bolsa, sondas urinarias, reci-
pientes estériles).

Medida: niimero de pacientes que reci-

ben la primera dosis de antibiético des-
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pués de obtener cultivo de orina a través
del método apropiado, ante sospecha
diagnéstica segtin el algoritmo: http://
algoritmos.aepap.org/algoritmo/6/
infeccion-del-tracto-urinario
— Diagnéstico de certeza de la ITU:

Material: disponibilidad de acceso rapi-
do al resultado de urocultivo.

Medida: niimero de pacientes tratados
con antibioterapia segun: http://algo-
ritmos.aepap.org/algoritmo/6/infec-
cion-del-tracto-urinario entre total de
pacientes con diagnéstico confirmado
(urocultivo positivo) de ITU.

Categoria 3: procesos crénicos
1. Trastorno por déficit de atencion e hiperactivi-

dad (TDAH):
IC: diagndstico correcto de este trastorno®).
Material: disponibilidad e incorporacion del
registro en la historia clinica de la escala de
Conners disponible en: http://algoritmos.
aepap.org/algoritmo/22/trastorno-por-de-
ficit-de-atencién-con-hiperactividad-tdah
Medida: n° de pacientes en cuya historia cli-
nica consta documentacion de los criterios
internacionalmente aceptados, entre todos
los nifios > de 4 afios con sintomatologia
sospechosa de TDAH.
. Asma:
Sefialar que modificamos la clasificacién de
las herramientas tal y como estén definidas
en el trabajo de COSI-PPC-EU de Dominik
A. Ewald®, tomamos como referencia el
material publicado por el Grupo de Traba-
jo de Vias Respiratorias® en la direccién:
www.respirar.org, donde aparecen todas
las herramientas en los anexos para uso
en consulta de pediatria y de enfermerfa.
El manual GEMA (Guia Espafiola para el
Manejo del Asma) 4.3 (www.gemasma.
com) asi como GINA (Global Initiative for
Asthma) 2018 (https:/ /ginasthma.org/),
constituyen otros documentos claves. El
trabajo en equipo con enfermeria pedidtrica
es la herramienta humana imprescindible
para el manejo del asma.
- Diagndstico y control:

Diagnéstico y control evolutivo basados

en la realizacién de espirometria basal en
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> de 5 afios y con periodicidad anual, en

el uso domiciliario si se indica de FEM

(medidor de flujo espiratorio) y en la

realizacién de pruebas alérgicas, en el

momento del diagnostico.

Material:

- Pediatrico (clinico):

- Material para estudio funcional:

- Espirémetro.

- Medidor de FEM (medidor de
flujo espiratorio méximo).

- Material para estudio de alergia:

- Prick test, que incluya extractos
alérgenos prevalentes Immuno-
cap rapid®.

- IgE (inmunoglobulina E) espe-
cificas.

- Del paciente:

- Diario de asma (sintomas, FEM y
tratamiento).

Medida:

- N°de pacientes que tienen realizada
espirometria basal y estudio alérgico
en los primeros 6 meses del diagnds-
tico.

- N°pacientes con diagnéstico de asma
y > de 5 afios con espirometria anual.

— Tratamiento:

- Plan de accién: existen varios docu-

mentos publicados en diferentes
comunidades, por diferentes socie-
dades cientificas, destacando el mate-
rial elaborado en el Servicio Vasco de
Salud, Osakidetza, como proceso de
atencién integrada del asma infantil
junto con neumoélogos hospitalarios®,
donde encontramos el material de
Educacién al paciente y protocolo de
accion, y otros disefiados por el Grupo
de Trabajo de Vias Respiratorias, en
la pagina: http:/ /www.respirar.org/
index.php/protocolos.
La utilidad de estos documentos es
doble: favorecer la adhesion al trata-
miento del paciente y cuidadores y
facilitar el control evolutivo posterior.
Encontramos los siguientes documen-
tos dentro de “Normas de calidad para
el tratamiento de la Crisis de Asma en
nifios y adolescentes”:
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- Plan de accién escrito (manejo
domiciliario de la crisis y manejo
de la enfermedad).

- Documento explicativo para trata-
miento en centros escolares y previo
a realizacién de deporte. Aparece
en la misma pagina: http:/ /www.
respirar.org/index.php /protocolos

Medicién: n° de pacientes con registro

de plan de accién y/o documento para

escuela o escuela deportiva entregado,
entre todos los pacientes asmaticos.
- Herramientas para el tratamiento:

- Cémaras con/sin mascarilla ade-
cuadas para lactantes y escolares
y dispositivos de inhalacion (MDI
[inhalador de dosis medida], dis-
positivos de polvo seco) y placebos
para adiestramiento.

- Oxigeno para nebulizacién con
mascarilla.

- Técnica de inhalacién:
Material educativo basado en folletos/
videos explicativos de la técnica de inha-
lacién (http:/ /www.respirar.org/index.
php/protocolos). Documento uso de
inhaladores.
Material disponible en la consulta:
cdmaras con/sin mascarilla adecuadas
para lactantes y escolares y dispositi-
vos de inhalacién (MD], dispositivos de
polvo seco) con placebos para adiestra-
miento.
Medida: n° de pacientes que cada 6
meses demuestran su técnica de inhala-
cién entre todos los pacientes asmaticos.
- Calidad de vida:
Basado en el CAN (Cuestionario del
Control de Asma en los nifios).
Material: 1. disponibilidad del CAN y
su registro en la historia clinica: http://
www.respirar.org/index.php/respirar/
calidad-de-vida/cuestionarios-can-con-
trol-del-asma-en-ninos : versién nifios/
adolescentes; version Tutores.
Medida: n° de pacientes que han sido tes-
tados con el TCA en los pasados 6 meses
entre todos los pacientes asméticos.

3. Diagnéstico precoz de diabetes mellitus:

IC: deteccién precoz.
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Material:
- Glucémetro.
— Tira reactiva de orina.
Medida: n° de pacientes testados para
hiperglucemia y glucosuria con las técni-
cas adecuadas entre todos los pacientes con
sintomas sospechosos de DM.
Migrafia:
IC: plan de tratamiento para pacientes con
migrafia con un calendario para registro
de sintomas. En el recurso pedMIDAS®)
encontramos un calendario en inglés.
Material: 1. calendario de sintomas, que se
entrega a los padres para registro y segui-
miento cada 3 meses.
Medida: n® de pacientes cuya historia cli-
nica contiene el plan terapéutico (farma-
colégico y tratamiento coadyuvante) y
calendario de sintomas.
Alteraciones del suefio:
En las revisiones del PSI se recomienda
indagar sobre Alteraciones en el suefio y
aconsejar sobre adecuados hébitos del sue-
fio. En las consultas a demanda se instruira
sobre el manejo de las dificultades.
Materiales disponibles en la Guia de Préc-
tica Clinica de los Trastornos del suefio en
la infancia y en la adolescencia en Atencién
Primaria®:
- Instrumentos de medida de los proble-
mas del suefio: escalas BISQ y BEARS.
- Agenda/diario de suefio-vigilia.
Considerar para el diagnéstico el algoritmo
de la AEPap: http:/ /algoritmos.aepap.org/
algoritmo/54/insomnio

Categoria 4: organizacion del trabajo

1.

Formacién médica continuada (FMC) para el
equipo pedidtrico:
E1IC propuesto estima la disponibilidad de
FMC como alumno o docente, tras el disefio
de un plan individualizado de formacién®,
basado en la reflexién sobre las necesidades
de formacién, a partir de incidentes criticos,
del analisis de las necesidad formativas (p.
¢j., derivaciones hospitalarias, realizacién
de interconsultas no presenciales).
Material:
- Existencia de plan individualizado de
formacién.
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- Existencia en centro de salud de sesiones
de aprendizaje de razonamiento critico
(ARC)&6),

- Existencia de talleres o seminarios sobre
competencias tanto de Atencién Primaria
como hospitalaria®

- Existencia de formacién a través de pro-
gramas de aprendizaje virtual.

Medicién: existencia de plan individua-

lizado de formacion y cumplimiento del

mismo.

. Participacién en circuitos de calidad:

El1C mide la participacién en los circuitos
de calidad.

Material: participacién en reuniones de
circuitos calidad.

. Participacion en la gestion del trabajo y disefio

de ln agenda:

EI IC mide la capacidad de disefio de la
agenda y de analisis de la demanda.
Material: 1. acceso a herramientas que
permitan andlisis de datos de la agenda y
permitan gestion de la demanda.
Medicion: resultados del analisis a través
de la herramienta informatica.

Categoria 5: caracteristicas fisicas
y material basico
1. Caracteristicas de ln consulta:

Sobre la descripcién de las instalaciones
hemos encontrado un articulo del Acta
Pedidtrica en México® que ofrece pincela-
das al respecto. Afiadimos el IC compren-
dido en la categorfa 4, Formacion médica con-
tinuada (FMC) para el equipo pedidtrico, ante-
riormente nombrado, referente a acceso y
equipamiento para personas discapacitadas.
Debe existir un drea de trabajo donde se
realiza el interrogatorio y/o exploracion,
preferiblemente unida al drea de trabajo de
personal de enfermerfa. El area de espera
idealmente situada apartada de otras zonas
del centro de salud, con una zona de jue-
gos, zona de vestidor y area de lactancia. En
esta zona se pueden difundir mensajes de
promoci6n de la salud para la salud, como
los Decalogos de la AEPap.

La iluminacion y ventilacién del rea de
trabajo y su limpieza se hacen imprescin-
dibles®.
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La limpieza debe incluir vaciado de los con-
tenedores de basura, protocolos de recogida
de material desechable que se ajusten a la
normativa vigente, limpieza de material de
consulta como termémetro, sensores de pul-
sioximetria, material para manejo de asma.
- Areade Trabajo (instalaciones, mobilia-
rio, recursos de trabajo no clinicos):
- Zona de espera:
a. Sala espera.
b. Cambiador.
c. Bafio.
d. Pantallas de visualizacién de videos
divulgativos.
e. Zona de juego o distraccion.
- Despacho médico:
a. Material de oficina:
- Ordenador.
- Impresora.
- Tablones informativos.
- Mesa de trabajo.
- Taburete para explorador.
- Sillas para paciente y acompa-
nantes.
b. Camilla exploratoria.
c. Papel camilla.
d. Papel secante de manos.
e. Lavabo con agua corriente y jabon.
- Material clinico e instrumental:
a. Otoscopio.
b. Estetoscopio.
c. Podoscopio.
d. Plomada para escoliosis.
e. Orquidémetro.
f. Oftalmoscopio.
g. Linterna.
h. Martillo de reflejos.
i. Cinta métrica.
j. Balanza de peso (para lactantes y para
escolares).
k. Tallimetro (para lactantes y para esco-
lares).
1. Depresores de lengua.
m.Diapasones.
n. Objeto romo y otro punzante.
0. Contenedores de residuos:
- Orgéanicos.
- Biopeligrosos.
- Papel reciclable.
- Papel para destruccién.
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2. Recursos informaticos, bibliogrdficos y docu-
mentales:
La accesibilidad a internet con acceso a
catdlogos electronicos de revistas cientifi-
cas a través del ordenador corporativo es
imprescindible tal y como proponen en el
articulo de J. Bravo0),

RESULTADOS

Las dos encuestas son respondidas por los
expertos en 43 y 19 minutos, no manifestando
dificultades para su comprension o realizacién.
Se obtienen respuestas de los 13 expertos en la
primera encuesta y de 10 expertos en la segun-
da encuesta.

A través del flujograma que mostramos a
continuacién podemos ver la distribucién tras
las dos rondas de consenso de las herramien-
tas propuestas, segun los criterios explicados
en la seccién material y métodos de mediana
y rango intercuartilico: en la primera ronda
son 76 las herramientas consideradas por los
expertos como validas con consenso, 1 es con-
siderada vélida pero sin consenso, y el resto
de las herramientas, 11, se consideran herra-
mientas con validez insuficiente, de las cuales,
8 presentan consenso y 3 no lo presentan. No
es excluida ninguna de las herramientas pro-
puestas. Por lo tanto, son 12 las herramientas
que requieren de la segunda validacién a las
que se afiaden 5 herramientas propuestas por
los expertos, constituyendo un total de 17 las
herramientas a validar en la segunda ronda.
Tras esta nueva validacion, los expertos consi-
deran 10 herramientas vélidas y 7 no validas,
alcanzando consenso en ambos casos. Dentro
de las 10 validas, 5 son las herramientas pro-
puestas por los expertos. Son seleccionadas
definitivamente tras las dos rondas del méto-
do 86 herramientas, siendo descartadas en el
proceso tinicamente 7 herramientas.

Drscusion
En esta investigacion cualitativa para la

seleccién del grupo de expertos se ha consi-
derado como variable mas importante los afios
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de experiencia en Atencién Primaria, lo que
pudiera ser considerado insuficiente para dar
validez a las respuestas. Sin embargo, el hecho
de que tras la primera ronda de consenso sean
76 las herramientas consideradas como vélidas
y con consenso, de un total de 86, indica que
estas 76 herramientas si alcanzan la robustez
necesaria para ser consideradas imprescindi-
bles para la puesta en marcha de una consulta
de Atenci6n Primaria. Hay que afadir que la
consideracién de validez con consenso en las
5 herramientas propuestas por los expertos,
apoya también la idoneidad de la seleccién de
los expertos. Afiadido a esto cabe sefialar que
durante el estudio los expertos no han interac-
tuado entre ellos.

La segunda consideracién en la seleccién
de expertos, es que representan a varias reas
sanitarias de las tres comunidades del Pais
Vasco, por lo que consideramos que en futu-
ros trabajos adicionales y complementarios a
este, serfa interesante explorar el acuerdo de
expertos pertenecientes al resto de sociedades
pedidtricas de Atencién Primaria federadas en
la AEPap.

Los 42 indicadores de calidad asistencial
(IC) que aparecen en el trabajo COSI-PPC-EU
de Dominik A. Ewald publicados en abril
20186 han supuesto el punto de partida para
la elaboraci6n del listado de materiales o herra-
mientas. Aunque el objetivo de nuestro trabajo
es solo describir las herramientas afladimos
también los IC, indicaciones y medicién de
algunos de ellos como recursos adicionales. A
pesar de las diferencias en la Atencion Prima-
ria pedidtrica europea, este trabajo, punto de
partida para el objetivo de nuestro trabajo jun-
to con la utilizacién del método de consenso
Delphi, nos ha permitido no solo la definicién
de las herramientas sino también relacionarlas
con indicaciones y medicién, adaptando las
propuestas que aparecen en el trabajo segtin
el criterio de la autora principal del presente
trabajo. Se puede concluir, que a pesar de la
dispersion de los sistemas pediétricos ambu-
latorios europeos, el consenso alcanzado en
nuestro trabajo partiendo de los IC propues-
tos en el trabajo COSI otorgan a este trabajo
una veracidad apliable en diferentes dmbitos
europeos. De la misma manera la propuesta
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de extender el método al resto de asociacio-
nes federadas de la AEPap, puede suponer un
mayor impacto y robustez del utillaje necesario
propuesto finalmente en este trabajo.

CONCLUSIONES

El método de consenso Delphi ha permiti-
do, basandonos en datos estadisticos simples
como célculo de mediana y consenso por el
rango intercuartilico, la definicién y descrip-
cién del objeto del estudio.

Los indicadores de calidad establecidos
en el trabajo de COSI-PPC-EU de Dominik A
Ewald® con participacién espafiola afiadida,
han constituido el punto de partida para este
trabajo, de tal manera que se ha establecido la
relacion de cada indicador de calidad con una
o varias herramientas ademds de la definicion
de la medicién de dicho indicador de calidad.

Entendemos finalmente que en dltimo
lugar la descripcién detallada de estas herra-
mientas tras este método de consenso, puede
facilitar a los pediatras de Atencién Primaria
su trabajo diario, sin obviar que hay diferen-
cias en cuanto a la accesibilidad a determina-
das herramientas.
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;Qué esconde esta cefalea?
La importancia del
diagnostico diferencial

Zer dago buruko min
honen atzean? Diagnostiko
diferentzialaren garrantzia

M. Arenaza Oreja, L. Elcano Sarasibar,
D. Martinez Cirauqui, E. Gembero Esarte

Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
de Navarra. Pamplona

Caso CLiINICO

LABURPENA

Buruko mina ohiko kontsulta arrazoia
izaten da pediatrian; hori dela eta, diagnostiko
eta tratamendurako algoritmon ezagutzea
garrantzitsua da. Orokorrean, larritasun handirik
gabeko prozesuen ondorio izaten da, baina alarma-
zeinuak kontutan izan behar dira. Migraina eta
tentsioagatiko buruko mina, zefalea primario
ohikoenak dira eta diagnostikoa klinikoa izan ohi
da, betiere bigarren mailako arrazoiak baztertu eta
gero.

Jarraian bi asteko eboluzioa duen zefalea eta
gorakoak dituen nerabe baten kasua aurkezten
da. Diagnostiko diferentzial zabala eta hainbat
froga osagarri egin eta gero, neuroborrelosia
diagnostikatzen zaio.

Borrelia burgdorferiagatiko zoonosia endemikoa
da Nafarroan, Errioxan eta Euskal Autonomia
Erkidegoan. “Eritema migrans” deritzon azaleko
lesion patognomonikoa da eta infekzioaren lehen
fasean azaltzen da. Hala ere, ez da beti agertzen
eta ondorioz, diagnostikoa eta tratamendua
atzeratzen badira, gaixotasunak aurrera jarrai
dezake organo desberdinak kaltetuz. Bigarren
fasean edo barreiatutako infekzio goiztiarrean
meningitisa edota nerbio fazialaren paralisi
bilaterala garatu daitezke. Azkenik, hilabete edo
urteetako eboluzioaren ondorioz, azkeneko fasean,
akrodermatitis kroniko atrofikoa edota artritis
kronikoa ager daitezke.

Hitz gakoak: Zefalea; Lyme gaixotasuna;
Neuroborreliosia.

RESUMEN

La cefalea es un motivo de consulta fre-
cuente en pediatria, por lo que es importante
conocer bien y familiarizarse con su algoritmo
diagnéstico-terapéutico. Habitualmente suele
estar relacionada con procesos que no entra-
flan gravedad; sin embargo, debemos estar
atentos a los signos de alarma. Las cefaleas
primarias como la migrafia y cefalea tensional
son las mds frecuentes y su diagndstico es cli-
nico, tras haberse descartado posibles causas
secundarias.

A continuacidn, se presenta el caso clinico
de un adolescente con cefalea de dos sema-

BoL S Vasco-NAv PEDIATR. 2024; 56: 116-118

nas de evolucién y vémitos. Tras amplio
diagnéstico diferencial y diversas pruebas
complementarias, se realiza diagndstico de
neuroborreliosis.

La zoonosis por Borrelia burgdorferi es
endémica en Navarra, La Rioja o Pais Vas-
co. El “eritema migrans” es la lesion cutédnea
patognomonica y suele aparecer en la pri-
mera fase de la infeccién. Sin embargo, no
siempre estd presente y por ello, si el diag-
noéstico e inicio del tratamiento se retrasan,
la enfermedad puede progresar y afectar a
distintos 6rganos. En el estadio 2 o infeccién
temprana diseminada puede aparecer clinica
de meningitis, parélisis facial bilateral, etc.
Por dltimo, tras meses o afios de evolucién,
en la ultima fase pueden manifestarse, acro-
dermatitis cronica atrdfica, artritis cronica,
etc.

Palabras clave: Cefalea; Enfermedad de
Lyme; Neuroborreliosis.

INTRODUCCION

La cefalea es un sintoma comtn y motivo
de consulta muy frecuente en edad pediatri-
ca. Habitualmente se debe a procesos que no
implican gravedad, pero que generan impor-
tante ansiedad en el entorno familiar y, por
tanto, es importante conocer bien su mane-
jo. Generalmente la anamnesis y exploracién
neuroldgica suelen ser suficientes en su valo-
racion, quedando reservada la realizacion de
pruebas complementarias para los cuadros
con signos de alarma (papiledema, vémitos
persistentes, déficit neurolégico focal, empeo-
ramiento con maniobras de Valsalva...) o
presentacién atipica. Las cefaleas primarias
como la migrafia y la cefalea tensional son
las mas frecuentes y su diagndstico es clinico.
En las secundarias aparece como sintoma de
un proceso subyacente como viriasis, otitis
media aguda, sinusitis... debiendo incluir
en el diagnéstico diferencial de la meningi-
tis por Lyme en zonas endémicas(?. A con-
tinuacioén, se presenta el algoritmo diagnés-
tico-terapetitico realizado en un adolescente
con cuadro de cefalea y vémitos de semanas
de evolucién.
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OBSERVACION CLINICA

Adolescente varon de 14 afios sin antece-
dentes personales de interés que reconsulta
en Urgencias por cefalea de 2 semanas de
evolucién y vémitos en los dltimos 5 dias.
Valorado 48 horas antes por el mismo motivo,
realizdndose tomografia axial computarizada
(TAC) urgente y analitica sanguinea que son
normales.

El paciente refiere cefalea frontal de caracte-
risticas opresivas, con dolor 7 sobre 10 en esca-
la EVA que asocia leve fotofobia y sonofobia,
sin alteraciones visuales. Presenta ademds tos
y clinica constitucional con astenia y pérdida
ponderal de hasta 6 kg desde el inicio del cua-
dro. Afebril durante todo el proceso.

En Urgencias presenta exploracion fisica
y neuroldgica normales. Se realiza fondo de
0jo que descarta edema de papila, se recoge
muestra de exudado nasofaringeo para PCR
de virus respiratorios y se cursa analitica que
incluye serologias para Mycoplasma y enfer-
medad de Lyme. Dado el cuadro prolongado
de cefalea y sintomas de alarma (vémitos y
pérdida ponderal), se decide ingreso en planta
de Hospitalizacién para continuar estudio.

Tras valoracién por Neuropediatria se soli-
cita resonancia magnética craneal (RMN) en
la que se objetiva tenue imagen milimétrica
en margen posterior del tdlamo izquierdo y
milimétrico quiste en hendidura de Rathke,
hallazgos que no justifican la sintomatologfa
del paciente.

Ante presencia de vomitos, se solicitan tam-
bién ecografia y radiografia abdominales que
no muestran alteraciones, asi como marcado-
res de enfermedad inflamatoria intestinal en
sangre y heces que son normales.

Al octavo dia de ingreso, avisan desde
Microbiologia por haberse detectado resultado
positivo para serologfa IgG de Lyme, que pos-
teriormente se confirma por técnica de Western
Blot. Se rehistoria a la familia, quienes refieren
habitat en medio urbano en la Comunidad de
Navarra, sin aparente antecedente de picadura
de garrapata ni lesiones cutaneas en los dias
previos. Se realiza puncion lumbar con salida
de liquido claro, presién de apertura normal y
bioquimica compatible con meningitis aséptica

(pleocitosis con predominio de mononucleares
y proteinorraquia). La técnica de Western Blot
en liquido cefalorraquideo (LCR) resulta posi-
tiva con un indice de anticuerpos en LCR fren-
te a suero positivo (224,7). Se amplia estudio
con electrocardiograma (ECG) que descarta
posibles alteraciones eléctricas y ecocardio-
grafia que es normal. Se repite fondo de ojo
que no muestra alteraciones.

Inicialmente, recibe tratamiento con cefo-
taxima intravenosa con mejoria de la cefalea y
vomitos, que permiten paso a doxiciclina oral
hasta completar tres semanas de tratamiento
con resolucién completa del cuadro.

Discusion

La enfermedad de Lyme es una zoonosis
transmitida por picadura de garrapata. Es
mds prevalente en el hemisferio norte, siendo
endémica en zonas como Navarra, La Rioja
o Pais Vasco. Esta causada por la espiroque-
ta Borrelia burgdorferi y su vector principal
en Europa es la garrapata del género Ixodes
ricinus. La enfermedad sigue un curso crono-
logico dividiéndose segtin la patogénesis en
tres fases®4).

En la infeccién temprana localizada (esta-
dio 1) la lesi6n principal es cutdnea, una méacu-
la 0 pépula eritematosa que crece aclarandose
en el centro denominada “eritema migrans”.
Es patognomoénica de esta enfermedad y su
diagnéstico confirma la enfermedad de Lyme,
sin necesidad de realizar estudio serolégico®.
Aparece hasta en el 89% de enfermos y puede
acompafiarse de adenopatfas y sintomas gene-
rales: mialgias, astenia...®).

Si la enfermedad no se reconoce ni se trata
en la etapa localizada, la espiroqueta se dise-
mina y puede afectar a distintos 6rganos con
predominio del corazén y sistema nervioso
central. El estadio 2 o infeccién temprana
diseminada, puede desarrollarse entre las
dos semanas y dos meses desde la picadura.
Las manifestaciones clinicas incluyen lesiones
cutdneas como muiltiples lesiones de eritema
migratorio y linfadenosis benigna cutis. A nivel
cardfaco, aunque es poco frecuente en edad
pediatrica, puede producir un bloqueo auricu-
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loventricular completo y pancarditis. A nivel
neuroldgico, es tipica la paralisis de los pares
craneales, siendo caracteristica la paralisis
bilateral del nervio facial®. La meningitis por
Lyme es una manifestacién menos comtin que
aparece en el 1% de los nifios que desarrollan
esta enfermedad®. La clinica y bioquimica del
LCR es superponible a las meningitis viricas,
aunque se han descrito ciertas diferencias: la
meningitis por Lyme aparece en nifios mayores
(edad media 10,5 frente a 5,5), el antecedente
de eritema migratorio, la afectacién de pares
craneales y edema de papila son hallazgos tipi-
cos de esta enfermedad que no suelen aparecen
en las meningitis viricas®.

Finalmente, si la enfermedad progresa
tras meses o afios de evolucion, en el esta-
dio 3 o infeccién tardia los pacientes pueden
desarrollar acrodermatitis cronica atréfica,
artritis crénica, encefalomielitis cronica...®.

El diagnéstico de la enfermedad de Lyme,
salvo en la fase temprana que puede ser cli-
nico, precisa de confirmacion microbioldgica.
Suelen emplearse métodos indirectos (sero-
logfa y prueba de confirmacion con Western
Blot), ya que las técnicas directas como el
cultivo o deteccién por PCR son complejas y
poco rentables. Para el diagndstico de neuro-
borreliosis se debe demostrar la produccion
intratecal de anticuerpos, que se basa en la
comparacion de Borrelia anti-IgG en suero y
LCR. Un indice de anticuerpos superior a 1,3
indica positividad para la sintesis intratecal®.

El tratamiento depende de la fase de evo-
lucién y manifestaciones clinicas que haya
desarrollado el paciente. La mayoria de los
casos pueden tratarse con antibioterapia oral
(doxiciclina en nifios mayores de 8 afios y
amoxicilina en menores de 8 afios) con buena
respuesta y prondstico. La doxiciclina penetra
bien el SNC y en Europa se considera trata-
miento de eleccién para los casos de neuro-
borreliosis®.
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Caso CLiINICO

LABURPENA

Immunoeskasi primarioak (IDP) ez-ohiko
gaixotasunak diren arren, morbimortalitate
handia suposa dezaketen patologiak dira. Infekzio
konplexuak eta organoen kalte itzulezinak ekiditeko,
garrantzitsua da diagnostikoa era goiztiarrean
egiten. Eritasun hauen sintoma nagusia infekzioak
badira ere, anamnesian zein esplorazio fisikoan
diagnostikoa antzematen lagundu dezaketen
beste alarma zeinu batzuk ager daitezke: pisu eta
altueraren atzerapena, timorik ez izatea, zilbor-
hestearen erorketa atzeratzea, ohiko tratamendu
antibiotikoei erantzunik ez izatea, mikroorganismo
oportunisten parte hartzea edota hepatomegalia
azaltzea.

Jarraian, hilabete bateko adina duen bularreko
haur baten kasu kliniko aurkezten da. Hasiera
batean bronkiolitis larriaren diagnostikoa egin
arren, eboluzioan, zitomegalobirusagatiko
pneumonitisa eta arnas distres akutua, baita shock
septikon ere garatzen ditu. Diagnostiko diferentzial
zabal baten ostean, exomaren sekuentziazioak STAT
1 genearen mutazion erakusten du homozigosian.
Immunoeskasi primario hau duten gaixoek,
etiologin biriko mikobakterioen ondoriozko infekzion
larriak izan ohi dituzte. Gaixotasun honen behin
betiko tratamendua hezur-muineko transplantea
izaten da.

Hitz gakoak: Immunoeskasi primarioa;
Zitomegalobirusagatiko pneumonitisa; Shock
septikoa; Arnas distres akutua.

RESUMEN

Las inmunodeficiencias primarias (IDP) son
enfermedades poco frecuentes, pero conllevan
una elevada morbimortalidad. Es importante
su diagnéstico precoz, que ayude a prevenir
la aparicion de infecciones complicadas y
dafos irreversibles. Aunque las infecciones
son la sefia de identidad principal, existen
otros signos de alarma en historia clinica y
exploracion fisica que deben hacer sospechar
su diagndstico: retraso pondero-estatural,
ausencia de timo, caida retardada del cordén,
mala respuesta a tratamiento antibi6tico con-
vencional, participacién de gérmenes oportu-
nistas y/o hepatomegalia.
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A continuacién, se presenta el caso clini-
co de una lactante de un mes de vida, con
diagnéstico inicial de bronquiolitis grave
que desarrolla sindrome de distrés respira-
torio agudo en contexto de neumonitis por
citomegalovirus y shock séptico. Tras un diag-
néstico diferencial amplio, la secuenciacion
de exoma completo muestra una mutacién
en homocigosis en el gen STATI. Esta enfer-
medad condiciona una inmunodeficiencia
primaria grave, con mayor susceptibilidad a
infecciones viricas y por micobacterias, cuyo
tratamiento definitivo y curativo es el tras-
plante de médula dsea.

Palabras clave: Inmunodeficiencia prima-
ria; Neumonitis por citomegalovirus; Shock
séptico; Sindrome de distrés respiratorio
agudo.

INTRODUCCION

Las inmunodeficiencias primarias (IDP)
constituyen un grupo de enfermedades del
sistema inmune que condicionan una mayor
susceptibilidad a infecciones, fendmenos de
autoinmunidad y tumores. Son relativamente
infrecuentes en la poblacién general, ya que se
estima una prevalencia de 1:2.000 habitantes,
siendo las formas graves muy poco frecuen-
tes (1:60.000). Es importante su sospecha y
diagndstico precoz, para evitar la aparicién
de infecciones complicadas que impliquen
gravedad y comprometan dafio irreversible
en los érganos afectos (pulmén, rifion...)0.

Aunque las infecciones son el signo de
identidad principal de las IDP, existen claves
diagndsticas en la historia clinica y exploracion
fisica que pueden orientarnos a su diagndstico.
Son sintomas constantes la participacion de
gérmenes oportunistas y una mala respuesta
terapéutica. Otras expresiones clinicas frecuen-
tes son el retraso pondero-estatural, sintomas
de malabsorcion, lesiones en la piel, sensibi-
lidad alérgica y autoinmunidad. Existen ade-
mds, otros sintomas que son menos frecuentes,
pero que podrian hacernos sospechar una IDP:
fiebre mantenida, caida retardada del cordén
umbilical (> 4 semanas), adenopatias y/o
hepato-esplenomegalia®.
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A continuacién, se presenta el caso clinico
de una lactante con bronquiolitis grave com-
plicada con neumonia y shock séptico en la
que se diagndstica una inmunodeficiencia
primaria.

OBSERVACION CLINICA

Lactante de un mes de vida que consulta
por cuadro respiratorio y dificultad para las
tomas de 24 de evolucidn, sin fiebre asociada.

Como antecedentes perinatales, destaca
prematuridad tardia por parto precipitado en
domicilio en semana 36+1 de gestaci6n. Strep-
tococcus agalactiae positivo sin profilaxis anti-
bi6tica intraparto, sin otros factores de riesgo
infeccioso. Administrado al nacimiento anti-
cuerpo monoclonal frente a virus respiratorio
sincitial. Alimentacién con lactancia mixta con
escasa ganancia ponderal, sin recuperar al mes
de vida atin peso al nacimiento.

En los antecedentes familiares destaca con-
sanguinidad entre ambos progenitores, herma-
no mayor de 19 meses sano y un aborto en el
embarazo previo.

Asullegada a Urgencias presenta TEP ines-
table por fallo respiratorio: dificultad respira-
toria y alteracion de la apariencia. Se decide
canalizar acceso venoso periférico y extraer
analitica sanguinea en la que destaca leucoci-
tosis 42 x 10°/L con elevacién de pardmetros
de infeccién, PCR 199 mg/Ly PCT 1,17 ng/ml.
Se inicia antibioterapia empirica con ampicili-
na y cefotaxima, previa extraccion de cultivos
(hemocultivo, urocultivo y cultivo de LCR).

A nivel respiratorio presenta empeora-
miento progresivo que requiere escalada de
soporte respiratorio desde oxigenoterapia de
alto flujo hasta ventilacién mecénica no inva-
siva con doble nivel en las primeras 48 horas
de ingreso. Posteriormente destaca hipoxemia
y desarrolla sindrome de distrés respiratorio
agudo (SDRA) con indice SpO,/FiO, 135 y
radiograffa de térax con infiltrado intersticial
bilateral con mayor afectacion del hemitérax
derecho (Fig. 1).

Se decide intubacién e inicio de ventilacién
mecanica invasiva con estrategia de “pulmén
abierto” (PEEP maxima 11 cmH,O y Pmeseta
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maxima 30 cmH;0), sedoanalgesia profunda y
bloqueo neuromuscular. En su evolucién pre-
senta ademas, datos clinicos de shock séptico
que requiere inicio de terapia vasoactiva.

Analiticamente destaca leucocitosis y eosi-
nofilia muy llamativas, desarrollando reaccién
leucemoide con cifra méxima de leucocitos de
117 x 10°/L y eosinéfilos 34,4 x 10°/L. Se rea-
liza reunién multidisciplinar con Oncohema-
tologia e Infecciosas pedidtricas para decidir
manejo diagndstico-terapéutico. Se realiza
aspirado de médula 6sea en la que se objeti-
va hipercelularidad reactiva, sin presencia de
blastos. Se revisa extensién de sangre periférica
que es normal, descartandose posible proceso
hematooncolégico.

Contintia con empeoramiento clinico
progresivo y desarrolla SDRA grave (PaFi
minima 68 e indice de oxigenacién maximo
de 20) y shock séptico que requiere doble
terapia vasoactiva. Ante inestabilidad clinica
y sospecha de inmunodeficiencia, se decide
escalar antibioterapia empirica a meropenem,
amikacina, vancomicina y afadir profilaxis
con trimetoprima-sulfametoxazol. Se amplia
estudio microbioldgico, realizandose lavado
broncoalveolar en el que se detecta por PCR
citomegalovirus (CMV) con 189.682.550 Ul/ml
de copias. La PCR de CMV en orina y sangre
resultan positivas, siendo negativa en sangre
del talén; con lo que se confirma infeccion
adquirida por CMV y se inicia tratamiento
dirigido con ganciclovir.

Se completa estudio de inmunodeficiencia
con determinacién de subpoblaciones linfocita-
rias que muestra linfocitos en el limite alto de
la normalidad con CD4 discretamente dismi-
nuidos (1.528/mm?3), linfocitos B (2.473/mm3)
y NK (4.525/mm?) elevados con recuento de
inmunoglobulinas normales y serologia VIH
negativa. En la radiograffa de térax impresiona
ausencia de timo que se confirma por ecogra-
fia. Se realiza estudio genético con secuen-
ciacién de exoma completo, detectdndose en
homocigosis la variante patogénica ¢ 1927dup
en el gen STAT1 (ambos progenitores porta-
dores en heterocigosis), que condiciona una
inmunodeficiencia grave autosémica recesiva
con mayor susceptibilidad a infecciones viricas
y por micobacterias.
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Figura 1. Radiografia de térax que muestra patron
alveolo-intersticial bilateral mayor afectacion del campo
pulmonar derecho.

La paciente presenta mejoria progresiva,
del SDRA y shock séptico pudiendo ser extu-
bada a los 10 dias a VNI electiva y retirar el
soporte inotrépico. Una vez alcanzada esta-
bilidad clinica, se decide traslado a centro de
referencia de inmunodeficiencias para tras-
plante de médula dsea. Se realiza trasplante
que resulta curativo para la paciente.

Discusion

Ante un lactante con distrés respiratorio el
diagnéstico diferencial que podemos plantear
es amplio. En la mayoria de las ocasiones, se
debe a causas respiratorias como obstruccién
nasal por catarro de vias altas, siendo relati-
vamente frecuente la afectacion de las vias
respiratorias bajas en los lactantes de menor
edad, dando lugar a cuadros de bronquiolitis.
En lactantes con enfermedad por reflujo gas-
troesofdgico y/o alteraciones en la deglucion
debe incluirse la posibilidad de una neumonia
aspirativa y pensar en la aspiracion de cuerpo
extrafio en los nifios que puedan tener acceso
a objetos. La dificultad respiratoria también
puede ser secundaria a una afeccién cardfa-
ca como cardiopatia congénita, insuficiencia
cardiaca o miocarditis, aunque estos cuadros
suelen acompanarse de otros sintomas como
anomalias en la auscultacién cardiaca o signos
de insuficiencia cardiaca (fatiga con las tomas,
hepatomegalia...)®.

En el caso expuesto, tras haberse descarta-
do posible proceso oncohematoldgico, la evo-
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lucién térpida de la bronquiolitis y desarrollo
de shock séptico con mala respuesta a trata-
miento convencional, hacen sospechar una
posible IDP. Atendiendo a la historia clinica
encontramos ademds signos que apoyan la
sospecha diagndstica: estancamiento ponde-
ral, consanguinidad entre ambos progenitores,
ausencia de timo y reaccién leucemoide con
hiperleucocitosis y eosinofilia marcadas.

Dada la baja prevalencia de las IDP, es
dificil establecer un algoritmo diagnésti-
co-terapéutico con la evidencia suficiente;
sin embargo, es crucial el diagnéstico tem-
prano. Se han elaborado guias en las cuales
se incluyen sintomas de alarma que deben
hacernos sospechar una inmunodeficiencia e
iniciar su estudio. En la tabla I se recogen los
sintomas de alarma de IDP en la poblacién
pediatrica®.

La edad de aparicion de los procesos
infecciosos y el tipo de microorganismo ais-
lado, nos pueden ayudar a orientar el tipo de
IDP subyacente.

Las inmunodeficiencias humorales suelen
iniciarse a de los 6 meses de vida, cuando
desaparecen los anticuerpos maternos. En
cambio, una inmunodeficiencia combinada o
celular puede manifestarse desde el nacimien-
to. Las infecciones recurrentes por bacterias
encapsuladas extracelulares (Haemophilus
influenzae, Streptococcus pneumoniae...) suelen
originar infecciones de via aérea superior y son
frecuentes en déficit humorales y de comple-
mento. En las IDP de tipo celular, suelen estar
implicados virus (Virus Epstein-Barr, Citome-
galovirus, Virus herpes simple...) y protozoos
(Toxoplasma gondii, Cryptosporidium...) asi como
bacterias intracelulares de crecimiento lento
(Mycobacterium spp...). Los déficit fagocitarios
sin embargo, suelen padecer infecciones pro-
ducidas por bacterias que estdn presentes en
la piel y superficie de mucosas (Staphylococcus
aureus, Klebsiella, Pseudomonas...), ademas de
infecciones ftingicas invasivas®.

La neumonia por CMV que desarrolla la
paciente, sugiere afectacién de la inmunidad
celular que se confirma tras estudio genético
con secuenciacién de exoma completo.

La deficiencia STAT 1 implica al factor de
transcripcion STAT-1, clave en la respuesta
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TABLA 1. SIGNOS DE ALARMA PARA SOSPECHAR IDP EN POBLACION PEDIATRICA. LA PRESENCIA DE DOS O
MAS DE LAS SIGUIENTES HACE SOSPECHAR LA POSIBILIDAD DE UNA IDP.

- 80 més episodios de otitis media aguda en un afio
- 20 mds neumonias (confirmadas radiol6gicamente) en un afio

- 2 0 mas sinusitis en un ano

- 20 mds infecciones profundas en un afio o de localizacién no habitual

— Infecciones recurrentes cutaneas profundas o abscesos viscerales

- Necesidad frecuente de usar antibioterapia endovenosa para curar infecciones
— Infecciones por organismos no habituales u oportunistas

— Historia familiar de inmunodeficiencias o infecciones recurrentes

- Fendmenos autoinmunes frecuentes

- Muguet o candidiasis cutinea en paciente mayor de un afio

- Rasgos dismorficos asociados a infecciones frecuentes

— Infecciones postvacunales en vacunas a virus vivos

- Retraso en la caida del cordén umbilical (> 4 semanas de vida)

- Ig E >2.000 UI/L sin otra causa aparente especialmente si asocian a patologia cutdnea o procesos

respiratorios de repeticién
- Aftas orales recurrentes
— Fiebre con sospecha de periodicidad
- Bronquiectasias sin causa aparente
- 2 0 mds meningitis

intracelular mediada por interferones (IFN)
de tipo I (IFN-0./B), tipo II (IFN-y) y tipo III
(IFEN-A). Se han descrito varias mutaciones
en este gen. Las autosémico dominantes
son de buen prondstico y afectan a la inmu-
nidad mediada por IFN-y que predispone a
infecciones por micobacterias. Las formas
autosémico recesivas parciales, dafian la
respuesta de IFN-a./p e IFN-A y por tanto
confieren una mayor vulnerabilidad tanto a
infecciones por micobacterias como por virus.
Finalmente, la deficiencia autosdmico recesiva
completa como la que padece la paciente, se
caracteriza por ausencia completa en la expre-
sién de la proteina y por tanto una respuesta
celular suprimida, lo que confiere una sus-
ceptibilidad a infecciones graves tanto viricas
como por micobacterias.

En cuanto a la infeccién por CMV, la
infeccion congénita por este virus es la mas
frecuente en los paises desarrollados. Suele
presentarse tras una primoinfeccion materna
en el embarazo y puede dar lugar a sordera y
retraso psicomotor. En la infeccién adquirida
o postnatal sin embargo, la leche materna esla
principal fuente de transmision. Generalmen-
te, la infeccion en recién nacidos a término es
asintomatica, ya que suele estar causada por
una reactivacion en la madre y el nifio nace

con anticuerpos que lo protegen. No obstan-
te, en nifios prematuros o con enfermedades
que comprometan la inmunidad puede oca-
sionar patologia grave y desarrollar cuadros
de trombocitopenia, sepsis y/o neumonitis
como ocurre en el caso expuesto. El diagnés-
tico se basa en el aislamiento del virus o la
identificacién de su genoma mediante PCR en
muestras bioldgicas coincidiendo con la clini-
ca. El diagnéstico diferencial con una infeccién
congénita puede realizarse retrospectivamente,
realizando PCR de CMV en gota de sangre
seca que se emplea para la realizacion del cri-
bado metabolico. El tratamiento mds empleado
para tratar el CMV adquirido de forma posna-
tal es el ganciclovir intravenoso, en todos los
casos parece que acorta el curso natural de la
enfermedad®.
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Nueva variante
patogénica ¢.3855+4A>G
en el gen NIPBL
asociada al sindrome de
Cornelia de Lange tipo 1
(OMIM#122470)

NIPBL genearen
¢.3856+4A>G aldaera
patogeniko berria, 1.
motako Cornelia de

Langeren sindromeari
(OMIM#122470) lotutakoa

S. Maeso Méndez, 1. Diez L6pez

Endocrinologfa Pedidtrica. Hospital Universitario
Araba. Vitoria-Gasteiz

Caso CLiINICO

El sindrome de Cornelia de Lange (SCAL)
es una enfermedad congénita rara con afec-
tacién multisistémica y del desarrollo, que
abarca un gran espectro fenotipico. El fenotipo
clasico se caracteriza por rasgos craneofaciales
distintivos (sinofridia, cejas gruesas y arquea-
das, puente nasal corto, narinas antevertidas
y microcefalia), retraso del crecimiento de
comienzo prenatal, discapacidad intelectual,
hipertricosis y defectos por reduccién de las
extremidades. El fenotipo no clasico tiende a
ser mas leve.

E160% de las personas afectadas presentan
mutaciones en el gen NIPBL (herencia autosé-
mica dominante). Otros genes implicados son
RAD21, SMC3 y BRD4 (herencia autosémica
dominante) y HDAC8 y SMC1A (herencia liga-
da a X). Enla mayoria de los pacientes (> 95%)
las mutaciones ocurren de novo. El mecanismo
fisiopatolégico es la haploinsuficiencia.

Las guias del American College of Medical
Genetics and Genomics (ACMG) y de la Associa-
ton for Molecular Pathology (AMP) determinan
que las variantes clasificadas como “patogé-
nicas” y como “probablemente patogénicas”
son diagnosticas de este sindrome, no as las
de “significado incierto”.
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Los genes implicados se encuentran asocia-
dos al complejo de cohesinas. Este complejo es
multifuncional y participa en ntimeros proce-
sos biolégicos, entre los que destaca la regula-
cién de la expresi6n génica, por lo que un fallo
en el funcionamiento de este complejo produce
una desregulacion global de la expresién géni-
ca, lo que explica el gran espectro fenotipico y
la afectacién multisistémica de este sindrome.

Exponemos el caso de una nifia de 8 afios
con sindrome de Cornelia de Lange que pre-
senta una variante patogénica en el gen NIPBL
en heterocigosis no descrita previamente.

Se trata de una nifia en seguimiento en con-
sulta de Endocrinologia Infantil por pequefia
para la edad gestacional (PEG) simétrica sin
crecimiento recuperador, talla baja (-2,73 SDS)
con edad 6sea (EO) retrasada, hipertricosis y
fenotipo peculiar (sinofridia, epicantus, nari-
nas antevertidas, micrognatia y microcefalia).
Presenta funcién hipofisaria y funcién tiroidea
conservadas y desarrollo uterino normal sin
alteraciones genitales. Asimismo, no presenta
anomalias esqueléticas. Ademés, se encuentra
en seguimiento multidisciplinar por bajo peso,
retraso psicomotor global, discapacidad inte-
lectual y microcefalia.
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Figura 1. Lecturas que cubren los exones 15, 16 y 17. En la parte superior se observa una combinacion de lecturas que
soportan la presencia del transcripto habitual, junto con otras que excluyen el exén 16 y empalman el 15 con el 17.
En la parte inferior, se presentan resultados de un individuo control, donde solo se observan lecturas que soportan la
presencia del transcrito de los 3 exones (extraida del informe de “qGenomics”).
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Ante cuadro sindrémico sugestivo de sin-
drome de Cornelia de Lange, en 2018 se deriva
ala paciente al Servicio de Genética de nuestro
centro de referencia para estudio. Se realiza
hibridacion genémica comparativa a base de
microarrays (aCGH) y secuenciacion dirigida
del exoma, siendo el resultado negativo para
este sindrome. No se detectan tampoco otras
alteraciones que justifiquen el cuadro clinico.

No obstante, dada la alta sospecha clini-
ca, en 2023 se solicita ampliacion del estudio
genético en el laboratorio externo de referen-
cia “qGenomics”. Se realiza una secuenciacion
masiva del exoma, detectindose la variante
¢.3855+4A>G heterocigota de tipo splicing en
el gen NIPBL. Se concluye que esta variante
afecta al sitio donador de splicing del exén 16
y, aunque no afecta al sitio canénico de splicing,
podria alterar el procesamiento del ARN men-

S. MaEso MEnDEz, 1. Diez LoPEz

sajero y dar lugar a una proteina aberrante.
Asimismo, la variante no se ha observado en
individuos de la base de datos de variantes
comunes ni se ha identificado en pacientes
hasta la fecha, por lo que catalogan la varian-
te como de “significado incierto” asociada al
sindrome de Cornelia de Lange tipo 1.

Por otra parte, el estudio de segregacién
en muestras parentales ha demostrado que la
variante se origind de novo.

Ante variante de “significado incierto”
se amplia andlisis con estudios funcionales.
Se realiza secuenciacion del transcriptoma
(RNAseq), detectandose que la presencia de
la variante descrita no altera los niveles de
expresion del gen NIPBL, pero s se observa un
efecto sobre la estructura del transcrito produ-
cido, elimindndose el exén 16 (exén skipping),
sin alterarse la pauta de lectura (Fig. 1). Con-
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cluyen que es posible predecir que esta altera-
cién causarfa una haploinsuficiencia funcional,
compatible con el mecanismo fisiopatolgico
conocido para el sindrome de Cornelia de Lan-
ge asociado a NIPBL. Por ello, esta informacién
permite reclasificar la variante como patogé-
nica segtin las gufas del ACMG y del AMP 'y
diagnosticar a nuestra paciente de sindrome
de Cornelia de Lange tipo 1.

Lo relevante del caso es que la realizacién
de la técnica de secuenciacion del transcrip-
toma (RNAseq) ha permitido reclasificar una
variante de “significado incierto” en una
variante “patogénica”, pudiendo asi diag-
nosticar a nuestra paciente de sindrome de
Cornelia de Lange tipo 1, as{ como ser afiadida
como nueva variante patogénica de este sin-
drome en las bases de datos genéticas inter-
nacionales.
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Neuroblastoma
laterofaringeo: causa de
apneas obstructivas y
estancamiento ponderal

Neuroblastoma
laterofaringeon: buxadurazko
apnea eta geldialdi
ponderalaren kausa

I. Gordo Baztan, L. Diaz Munilla

Hospital Universitario de Navarra. Pamplona

Caso CLiINICO

LABURPENA

Adin pediatrikoan, neuroblastoma da garezur
kanpoko tumore ohikoena, jaioberrien 1/70.000-ko
intzidentziarekin. Nerbio-sistema sinpatikoaren
edozein mailan sor daiteke, lepoko gongoil
parabertebraletatik hasi eta pelbiseraino, izan ere,
gorputzeko hainbat eremutan dauden nerbio-zelula
heldugabeetatik sortzen da. Etiologia ezezaguna
da, eta ez du lotura argirik jaio aurreko edo jaio
osteko ingurumen-faktoreekin. Kokapen ohikoena
abdominala izan ohi da, nagusiki giltzurrun
gaineko guruinak. Beste kokapen ez hain ezagunak:
toraxa, pelbisa eta lepoa izan daitezke. Hori
dela eta, tumore honek sor dezakeen klinika oso
desberdina izan daiteke, diagnostiko erronka handia
suposatu dezakelarik. Bularreko haurrek erregresio
espontaneoa duten neuroblastoma metastasikoak
izan ditzakete. Aldiz, haur nagusien kasuan,
gaixotasun berak aurrera egin dezake ezinbestean,
tratamendu intentsiboa jaso arren. Pronostiko
okerraren faktorerik ezagunena, NMYC generaen
amplifikazioa da, biziraupen tasa baxuarekin eta
berreritze goiztiarrekin lotzen delarik. Beraz,
tratamendua eta pronostikoa aldatu egiten dira,
adinaren, estadioaren eta ezaugarri molekular-
histologikoen arabera.

Jarraian, buxadurazko apneak eta geldialdi
ponderala dituen hilabete bateko haur baten kasua
aurkezten da, bere klinikaren kausa neuroblastoma
laterofaringeoa delarik.

Hitz gakoak: Buxadurazko apneak; Geldialdi
ponderala; Neuroblastoma.

RESUMEN

El neuroblastoma es el tumor extracraneal
mds frecuente de la edad pediétrica, siendo
su incidencia de 1 caso por cada 70.000 recién
nacidos. Su origen puede ser cualquiera de las
localizaciones del sistema nervioso simpético,
desde los ganglios paravertebrales del cuello
hasta pelvis, dado que se origina a partir de
células nerviosas inmaduras que se encuentran
en varias dreas del cuerpo. La etiologia es des-
conocida no habiéndose relacionado claramen-
te con ningtin factor ambiental pre o postnatal.
Su localizacién més habitual es la abdominal,
principalmente en la gléndula suprarrenal,
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siendo otras localizaciones menos habituales,
asi como, térax, pelvis y cuello. Debido a esto,
la presentacion clinica de este tumor puede
ser muy variada, suponiendo un gran reto
diagnoéstico. Los lactantes suelen presentar
neuroblastomas metastdsicos que regresan
espontaneamente. No obstante, en los nifios
mayores, lamisma enfermedad puede avanzar
inexorablemente a pesar del tratamiento inten-
sivo. La amplificacion del oncogén NMYC es
el principal factor de mal pronéstico, asocian-
dose a baja supervivencia a corto plazo, con
frecuentes recaidas precoces. Por lo tanto, tanto
su tratamiento como prondstico varian segin
la edad al diagndstico, estadio y caracteristicas
moleculares-histolégicas.

Se presenta el caso de un lactante con
apneas obstructivas y estancamiento ponde-
ral en el que se encuentra un neuroblastoma
laterofaringeo como causante de la clinica.

Palabras clave: Apneas obstructivas; Estan-
camiento ponderal; Neuroblastoma.

CAso0 CLINICO

Lactante de 1 mes que ingresa en Uni-
dad de Cuidados Intensivos pediatricos por
estancamiento ponderal desde el nacimiento,
estridor inspiratorio y apneas en contexto de
infeccién respiratoria.

A su ingreso, se inicia ventilacién no inva-
siva, presentando ligera mejoria tras resolu-
cién del cuadro infeccioso con persistencia
de apneas y estridor. Durante su estancia, se
realiza interconsulta a Otorrinolaringologfa,
quienes valoran la via aérea sin objetivar
hallazgos destacables. Dada la persisten-
cia de la clinica el paciente es valorado por
Cardiologia con corazén normal en funcién
y estructura. Como parte del estudio se soli-
citan ecografia abdominal y cerebral, ade-
més de angioTC, sin anomalias en la salida
de los grandes vasos ni otros hallazgos en
las estructuras del mediastino, con parén-
quima pulmonar bien aireado y via aérea de
morfologia y calibre normal para la edad. Se
amplia el estudio con polisomnografia, donde
se observan 12 episodios de hipopnea-apnea
en 2 horas de origen obstructivo. Se decide
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Figura 1. Imagen de RMN STIR corte coronal. Masa
cervical en espacio laterofaringeo derecho a la altura
de la naso-orofaringe. Crea efecto masa sobre el espacio
mucosofaringeo, provocando un estrechamiento a nivel
de la orofaringe.

realizar RMN créneo-cervical donde presenta
masa cervical en espacio laterofaringeo dere-
cho a la altura de la naso-orofaringe de tipo
solido planteando como primera posibilidad
por localizacién y edad un tumor de estirpe
neurogénica del tipo neuroblastoma cervical
primario o metastdsico, sin descartar otras
posibilidades (Figs. 1y 2).

Dados los hallazgos, se comenta caso con
Otorrinolaringologia y Cirugia Maxilofacial,
decidiéndose intervencién quirtirgica conjunta
en la que se consigue extirpacion de la lesion,
confirméndose por anatomia patoldgica diag-
néstico de neuroblastoma (genética MYCN
negativo, prondstico favorable)®?. Como
estudio de tumor de estirpe neuroendocrino,

1. Gorpo BazraN, L. D1az MUNILLA

Figura 2. Imagen RMN T2 corte axial. Masa cervical
derecha, hiperintensa que comprime via aérea. Dada la
edad y la localizacién, sugestivo de tumor de estirpe
neurogénico del tipo neuroblastoma cervical primario.

se solicitan catecolaminas en orina de 24 horas,
siendo positivas para adrenalina y noradrena-
lina. Ademés, presenta enolasa sérica elevada
y aspirado de médula 6sea normal, completdn-
dose estudio de extension con gammagrafia,
siendo normal.

Como secuela asoci6 sindrome de Horner
derecho con ptosis y miosis. Tras extirpacion
delalesion, presentd buena ganancia ponderal
y desaparicion de apneas.

Actualmente, realiza seguimiento por
oftalmologfa, presentando evolucién favora-
ble del sindrome de Horner con disminucién
de la ptosis, sin requerir tratamiento. También
acude a consulta de rehabilitacién, con buena
deglucién y sin presentar regurgitaciones ni
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accesos de tos, con minimo estridor que ha
ido disminuyendo.

El neuroblastoma es uno de los tumores
solidos mds comunes en pediatria®4. Aunque
suele ser retroperitoneal, puede presentarse a
distintos niveles del tronco simpético®, pro-
duciendo obstruccién de via aérea, conside-
randose dentro del diagnéstico diferencial de
apneas obstructivas y estancamiento ponderal.
Es importante la realizacién de una prueba de
imagen a nivel cervical cuando no se encuen-
tren otras causas frecuentes de apenas y difi-
cultades para la deglucion.
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Crisis aplasica por
parvovirus B19 en
paciente con anemia
depranocitica

Parvovirus B19-ren
krisi aplasikoa anemia
depranozitikoa duen
pazientean
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Caso CLiINICO

RESUMEN

Introduccion: La anemia depranocitica es
una patologia genética autosémica recesiva,
siendo una de las patologias mas frecuente-
mente identificadas en el cribado neonatal.
Estos pacientes pueden manifestar compli-
caciones agudas como secuestro esplénico o
hepético, crisis aplésicas o eritroblastopénicas
por parvovirus B19.

Observacion clinica: Nifia de 7 afios con
antecedente de anemia depranocitica que acu-
di6 a Urgencias por cuadro de astenia, fiebre y
dolor abdominal de 2 dias de evolucién. Pre-
sentaba regular estado general con palidez
mucocutanea, y un abdomen doloroso con
esplenomegalia.

En la analitica se observé una anemia
hiporregenerativa con aumento de LDH y
bilirrubina indirecta. Asociaba leucopenia,
neutropenia y plaquetopenia. Se complet6
estudio con ecografia abdominal, destacando
leve hepatomegalia, aumento de la espleno-
megalia respecto a la previa, barro en vesicula
biliar y nefrocalcinosis conocida.

El test de Coombs fue negativo, visualizén-
dose anisocitosis en el frotis de sangre perifé-
rica. La PCR para Parvovirus B19 fue positiva,
llegéndose al diagndstico de crisis aplasica en
una paciente con depranocitosis. Precisé tras-
fusién de hematfes con mejoria clinica.

Discusién: La aplasia medular es una enti-
dad infrecuente en pediatria y puede ser cau-
sada por procesos infecciosos. Los pacientes
con anemia depranocitica pueden presentar
una reagudizacion de su anemia basal acompa-
fado de disminucién de reticulocitos, neutro-
penia y trombocitopenia, compatible con una
crisis aplésica por parvovirus B19. El cuadro
se resuelve espontdneamente y el tratamiento
es sintomatico.

Palabras clave: Anemia depranocitica;
Crisis aplasica; Anemia hemolitica; Parvovi-
rus B19.

INTRODUCCION

La drepanocitosis o enfermedad de célu-
las falciformes es un trastorno hereditario de
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cardcter autosmico recesivo y se considera la
hemoglobinopatia estructural mas frecuente.
Se caracteriza por la presencia de hemoglobina
falciforme (HbS) en los eritrocitos que conlle-
va su polimerizacion con la desoxigenacion.
Esto produce rigidez del eritrocito que adopta
forma de hoz, lo que impide la circulacién ade-
cuada microvascular y favorece los episodios
de vasooclusion y destruccion de hematies
(anemia hemolitica).

El cribado neonatal se realiza mediante la
determinacién de variantes de hemoglobina
en una muestra de sangre extraida en las pri-
meras 24 horas de vida. En caso de resultado
positivo son necesarias pruebas de confirma-
cién para el diagndstico definitivo. El cribado
neonatal es esencial para permitir la deteccion,
diagndstico, tratamiento precoz y seguimiento
de los recién nacidos con drepanocitosis para
mejorar el prondstico y la calidad de vida de
los pacientes. Medidas como la vacunacién,
profilaxis antiinfecciosa y educacion sanitaria
a las familias mejoran la calidad de vida y dis-
minuyen la morbimortalidad.

La drepanocitosis es una patologia cré-
nica que presenta miltiples complicaciones.
El diagnéstico permite iniciar precozmente
el tratamiento, basado en profilaxis infeccio-
sa con penicilina V, vitamina D, acido félico
e hidroxiurea, que sirve para disminuir las
complicaciones. Sin embargo, actualmente
no existe tratamiento curativo.

En estos pacientes, la anemia es una mani-
festacion comtn y suele ser bien tolerada de
forma crénica. Sin embargo, la anemia puede
reagudizarse y empeorar por mdltiples causas,
por ejemplo, secuestro esplénico o hepatico,
sindrome tordcico agudo, infecciones, crisis
aplésicas o eritroblastopénicas por parvovi-
rus B19, pudiendo ocasionar clinica aguda en
el paciente. Es importante conocer los niveles
de hemoglobina, reticulocitos y parametros de
hemolisis basales, asi como realizar un segui-
miento estrecho de estos pacientes para detec-
tar procesos de anemizacién aguda e instaurar
el tratamiento oportuno.

Ante la sospecha de un sindrome anémico
en urgencias de un paciente con depranocito-
sis, se debe valorar la necesidad de estabiliza-
cién inicial. Una vez estabilizado el paciente,
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se debe realizar una historia clinica detallada
y una exploracion fisica minuciosa, buscando
datos que nos orienten sobre la causa de la
anemizacién con consiguiente descompensa-
ci6én del paciente.

Las manifestaciones clinicas de la anemia
suelen ser inespecificas, siendo la palidez el
signo mas comtn, seguido de astenia, letargia,
anorexia o irritabilidad. En estos pacientes es
importante la bisqueda de hepato-esplenome-
galia. En casos de anemizaciones graves y/o
agudas los pacientes pueden presentar datos
de shock hipovolémico.

Inicialmente se debe realizar una analitica
de sangre con hemograma con reticulocitos y
frotis de sangre periférica, asi como bioquimica
con datos de hemdlisis (LDH, bilirrubina). El
resto de las pruebas complementarias se rea-
lizaran en funcién de los datos obtenidos en la
anamnesis y la exploracién fisica, como hemo-
cultivos, serologfas viricas, determinacién de
acido fdlico y pruebas cruzadas.

OBSERVACION CLINICA

Presentamos el caso de una nifia de 7 afios,
que acudi6 a urgencias por cuadro de fiebre
con temperatura méxima de 39°C de 2 dias de
evolucion acompafiado de dolor abdominal
generalizado desde hacia 24 horas, y que habia
empeorado en las tltimas horas.

Como antecedente de interés, la pacien-
te presentaba anemia de células falciformes
homocigoto S en tratamiento con acido foli-
co, fenoximetilpenicilina, hidroxicarbamida
y vitamina D. Se encontraba en seguimiento
multidisciplinar por pediatria general, nefro-
logia infantil por nefrocalcinosis e hipercal-
ciuria, neuropediatria por infartos lacunares
crénicos asintomaticos y cardiologia infantil
por insuficiencia trictspide central de bajo
gradiente.

Asu llegada a Urgencias, mostraba regu-
lar estado general con palidez cutdnea y de
mucosas. Presentaba discreta taquicardia de
125 Ipm con presion arterial mantenida de
111/67 mmHg. A la exploracién se objetivé
dolor abdominal generalizado sin focalidad
a la palpacion y esplenomegalia de 2-3 cm sin

S. GARcIA DE EULATE URDAPILLETA Y COLS.

hepatomegalia ni otras masas, siendo el resto
de la exploracién normal.

Ante paciente con anemia depranocitica
con cuadro de dolor abdominal y fiebre, se
realiz6 analitica sanguinea que incluia hemo-
grama, bioquimica y coagulacién y se extrajo
hemocultivo.

La analitica realizada destacaba anemia
hiporregenerativa (hemoglobina de 4,9 g/dl,
hematocrito 14%, VCM 101 fl, CHCM 35,1 g/
dly reticulocitos 0,4%) con aumento de LDH
(995 U/L) y bilirrubina indirecta (1 mg/dl),
asi como descenso de la haptoglobulina (< 8
mg/dl). Asociaba leucopenia de 2.220/mcl,
neutropenia de 610/mcl y plaquetopenia de
33.000/mcl. En el frotis de sangre periférica
se visualizd anisocitosis, sin otras alteraciones
morfologicas resefiables. Presentaba PCR 5,2
mg/Ly PCT 1,96 ng/ml, con transaminasas,
iones y funci6n renal normal.

Ante la disminucién brusca de la hemo-
globina (previa de 9,5 g/dl hacia 3 meses)
con repercusién clinica y hemodinamica se
procedi6 a transfundir concentrado de hema-
ties a 10 ml/kg previa extraccion de pruebas
cruzadas. Tras ello se objetivé una mejorfa del
cuadro clinico.

Se ampli6 el estudio con PCR de covid,
sistematico de orina, radiografia de térax y
ecografia abdominal, objetivandose leve hepa-
tomegalia, esplenomegalia de 13 cm (en eco-
graffa previa era de 10,7 cm), barro en vesicula
biliar y nefrocalcinosis ya conocida.

Ante datos de hemdlisis, se realiz6 un test
de Coombs directo, cuyo resultado fue nega-
tivo. En la bisqueda de una etiologfa se solici-
taron serologfas viricas, destacando IgM Par-
vovirus B19 indeterminada e IgG Parvovirus
B19 negativo, asf como la PCR para Parvovirus
B19 que resultd positiva. Con estos resultados
se confirmo la crisis aplasica secundaria a
infeccién por Parvovirus B19 en una paciente
con anemia depranocitica.

La paciente permaneci6 ingresada durante
5 dfas en planta de Hospitalizacién. Recibi6
tratamiento antibiético con cefotaxima durante
5 dias, que se suspendi6 tras los resultados
negativos de los hemocultivos. Durante el
ingreso, en seguimiento conjunto con Hema-
tologia, se realizaron controles analiticos
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seriados, presentando mejoria progresiva de
las tres series.

Discusion

La anemia depranocitica es una enferme-
dad genética autosomica recesiva con mani-
festaciones clinicas muy variables, siendo la
anemia hemolitica cronica, la isquemia tisular
y la susceptibilidad a las infecciones los facto-
res mds importantes en la repercusion clinica
que van a presentar los pacientes. Presentan
multiples complicaciones como las crisis
vasooclusivas, reagudizaciones de la anemia
basal o aplasia, infecciones graves o sindrome
toracico agudo.

En los pacientes con anemia de células
falciformes con reagudizacion de su anemia
crénica debemos descartar un cuadro de cri-
sis aplésica por parvovirus B19, ya que, dicha
infeccién favorece la aparicion de crisis vasoo-
clusivas, el aumento de la respuesta inflama-
toria y la aplasia.

La aplasia medular es infrecuente en
pediatria. Se caracterizan por una pancitope-
nia periférica causada por una disminucién o
abolicién de la produccién de las células de las
tres lineas hematopoyéticas en la médula 6sea.
La mayoria de los casos son idiopaticos, pero
pueden ser causadas por infecciones viricas.

Se presenta de forma gradual y los pacien-
tes manifiestan sintomas de anemia aguda
(palidez, astenia, decaimiento), asi como fie-
bre y dificultad respiratoria. Estos sintomas
se acompafan de un descenso brusco de la
hemoglobina y reticulocitos, neutropenia y
trombocitopenia. Pueden tener antecedente
de un episodio febril con dolor abdominal,
diarrea, y artralgias.

La presencia de datos clinicos y analiti-
cos de hemolisis junto con el test de Coombs
directo negativo debe orientarnos hacia una
anemia hemolitica. Se debe completar el
estudio con serologias viricas, y en los casos
dudosos o indeterminados, se debe hacer el
diagndstico directo mediante la detencién del
DNA del virus. En el caso de nuestra pacien-
te, dado el resultado IgM indeterminado de
parvovirus B19, se realizé la PCR de dicho
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virus con resultado positivo, obteniendo el
diagnéstico definitivo de crisis aplasica por
parvovirus B19.

El tratamiento de estos episodios es sin-
tomatico, ya que el episodio revierte espon-
tdneamente y los pardmetros hematolégicos
se recuperan en unas tres semanas. En los
casos graves o persistentes, pueden precisar
transfusion sanguinea o administracién de
inmunoglobulinas.
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“Los viajes salvan vidas”

“Bidaiek bizitzak salbatzen
dituzte”
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Hospital Universitario de Navarra.
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Caso CLiINICO

LABURPENA

Kanpoko mintz bidezko oxigenazioa (ECMO)
haurren arreta intentsiboan erabiltzen den bizitza-
euskarri sistema bat da, arnasketa-urritasun larria
eta bihotz-urritasun akutua tratatzeko. Equn edo
asteetan zehar bihotz eta birikietako laguntza
ematen du. Paziente batzuentzat ezinbestekoa
izan daitekeen arren, bere konplexutasunak eta
kostuak espezialista talde bat behar du, eta, oro
har, erreferentzia-ospitaleetan erabiltzen da.
Azken urteotan, ECMOan dauden pazienteak
ospitale batetik bestera garraiatzea ugaritu
egin da, eta horrek terapia honetarako sarbide
berdintasuna bermatzeko garraio-sistemak
nazio mailan ezartzea ekarri du. Tratamenduari
erresistentea zaion hipertentsio pulmonar larria
duten bi jaioberriren kasuak aurkezten da. Kasu
bat diafragma herniaturako, eta bestea hodi
arteriosoaren itxieraren goiztiarraren ondorioz.
ECMO garraioa aktibatu ondoren, kanulazioaren
ondoren hobekuntza kliniko nabarmenak izan
zituzten eta maila handiko zentrora eraman
zituzten laguntza jarraitzeko. ECMO garraioak
arriskuak eta konplikazioak baditu ere, bizitza-
baliabide honetara iristeko aukera guztiei ematen
funtsezkoa da. ECMO garraioaren antolaketa
nazionala defendatzen da, paziente guztiek
tratamendu-aukera berdinak izan ditzate.

RESUMEN

La oxigenacién por membrana extracor-
pérea (ECMO) es un sistema de soporte vital
que se utiliza en Pediatrfa para tratar la insu-
ficiencia respiratoria severa y la insuficiencia
cardiaca aguda, permitiendo el soporte car-
diopulmonar durante dfas o semanas. Puede
ser crucial para determinados pacientes, pero
su complejidad y coste requieren personal alta-
mente cualificado y, generalmente, se imple-
menta en hospitales de referencia.

En los tltimos afios, el transporte interhos-
pitalario de pacientes en ECMO ha aumenta-
do y ha llevado a la necesidad de establecer
sistemas de transporte nacional con el fin de
garantizar un acceso equitativo a esta terapia.

Se presentan dos casos de recién nacidos a
término que presentan hipertension pulmo-
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nar grave refractaria a tratamiento. Uno de
los pacientes secundaria a una hernia diafrag-
matica congénita y otra a un cierre de ductus
precoz. Tras la activacion del transporte en
ECMO, experimentaron mejorias clinicas sig-
nificativas tras la canulacién y fueron traslada-
dos a un centro de mayor nivel para continuar
con el soporte.

Aunque el transporte en ECMO implica
riesgos y complicaciones, es fundamental para
ofrecer a todos los pacientes la posibilidad de
acceder a este recurso vital. Se aboga por una
organizacién nacional del transporte en ECMO
para que todos los pacientes tengan las mismas
oportunidades de tratamiento.

INTRODUCCION

La oxigenacién por membrana extracorpo-
rea (ECMO) es una modificacién del sistema
de circulacién extracorpdrea (CEC) utilizado
durante la cirugfa cardiovascular, que permite
proporcionar soporte cardiopulmonar durante
un periodo mas prolongado, dias o semanas,
en lugar de unas pocas horas. La ECMO no es
un tratamiento en si mismo, sino un sistema de
soporte vital que se ofrece al paciente mientras
se optimizan todas las terapias que conducen
a una mejorfa de la funcién cardiopulmonar®.

Las principales indicaciones de ECMO en
Pediatria son insuficiencia respiratoria severa
refractaria a tratamientos convencionales que
precisa parametros extremos en el soporte res-
piratorio, insuficiencia cardiaca aguda resisten-
te a tratamiento o fallos cardiopulmonares®.

Ademas de las indicaciones, hay que
conocer los criterios de inclusién y exclusion
para seleccionar a los pacientes candidatos.
Se incluirdn a aquellos que presenten alguna
indicacion con un prondstico potencialmente
reversible, sin asociar ninguna contraindica-
cién absoluta como malformaciones incom-
patibles con la vida, dafios irreparables en
organos vitales, condiciones que limitan la
eficacia de ECMO o con un prondstico extre-
madamente pobre®.

La ECMO ha demostrado ser una herra-
mienta crucial en la medicina intensiva
pedidtrica que proporciona una opcién vital
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en pacientes en estado critico. Sin embargo,
es una técnica cara, invasiva y compleja que
precisa un equipo sofisticado con personal cua-
lificado y entrenado. En Neonatologia, son los
hospitales de referencia de nivel ITIC los que
estan preparados para ello y reciben pacientes
de otros centros®.

Por todo ello, el transporte interhospitalario
con ECMO ha sufrido un crecimiento expo-
nencial en los tltimos afos. Las sociedades de
pediatria solicitan la creacién de un transporte
en ECMO nacionales para poder ofrecer las
mismas oportunidades a todos los pacientes.
Actualmente, en Espafia existen varios hospi-
tales que realizan el transporte en ECMO, pero
dependen de la voluntad y disponibilidad de
los profesionales, dado que el circuito no esta
bien establecido®.

OBSERVACION CLINICA

Se exponen dos recién nacidos con criterios
de ECMO en un centro sin disponibilidad de
dicha técnica de nivel IIB, que precisaron acti-
vacion del transporte en ECMO y fueron tras-
ladados a un centro de referencia de nivel IlIC.

El primer caso es un recién nacido a tér-
mino (RNT) de 41+2 semanas de edad ges-
tacional (SEG) con diagndstico prenatal a las
40+6 SEG de hernia diafragmatica congénita
izquierda. Al nacimiento, se trasladé a cuna
de reanimacion y se procedi6 a intubacién
endotraqueal electiva en los primeros minutos
de vida. Inicialmente, permanece estable con
ventilacién mecanica invasiva con pardmetros
estandares de oxigenacién y ventilacion. A los
2 dias de vida, se realiz6 cirugfa correctora con
cierre directo con sutura y alas 4 horas precisé
colocacién de drenaje pleural por neumotdrax
izquierdo con repercusion cardiorrespiratoria.

Al segundo dia postquirtirgico, presenta
empeoramiento respiratorio progresivo secun-
dario a hipertensién pulmonar que precisa 6xi-
do nitrico inhalado hasta 40 ppm, FiO, 100%
con ventilacién de alta frecuencia alcanzando
SaFide 73 e I0 de 22 y persistencia de hipoxe-
mia con SpO; del 80%.

Simultdneamente, asocia inestabilidad
hemodindmica necesitando soporte inotrépico
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con noradrenalina (dosis mdxima 0,5 ug/kg/
min), dopamina (dosis méaxima 7 pg/kg/min)
y epoprostenol (dosis maxima 20 ug/kg/min).
Asimismo, se optimiza sedoanalgesia (midazo-
lam a dosis méxima 0,15 mg/kg/h, fentanilo a
dosis maxima 2,8 pg/kg/h) y relajacion mus-
cular (rocuronio dosis maxima 0,6 mg/kg/h).

Ante persistencia de la insuficiencia respi-
ratoria grave resistente e inestabilidad hemodi-
némica, a pesar de optimizacién de tratamien-
to farmacolégico y ventilatorio, se contact6
con centro de referencia a los 5 dias de vida y
consideraron que el paciente era subsidiario de
ECMOyy se activo el transporte en ECMO pri-
mario. El equipo de ECMO canulé al paciente
en la unidad y se objetivé mejoria inmediata
en las 2 primeras horas con mejoria de la satu-
racion de oxigeno, pudiendo descender NOi
hasta 20 ppm, FiO, al 55%, aumento de SaFi
hasta 177 y descenso de dosis de inotrpicos.

El segundo caso, era un RNT de 38+5 SEG
sin antecedentes perinatales de interés. Al naci-
miento ingresé por distrés respiratorio pro-
gresivo que precisé inicialmente ventilacion
mecanica no invasiva con pardmetros estan-
déres y FiO, maxima del 100% para una SpO,
menor del 90%. Presentaba episodios de crisis
de hipertensién pulmonar, en las que llegaba a
alcanzar una diferencia pre-postductal maxima
de 10 puntos, que precisé intubacién y optimi-
zacién de ventilacién mecanica convencional,
iNO hasta 40 ppm y FiO; persistente del 100%.

Alas 18 horas de vida se objetivaron datos
de hipertension pulmonar suprasistémica con
hipertrofia de ventriculo derecho y ausencia
de flujo ductal.

Persisti6 empeoramiento paulatino hasta
PaFI minima 48 e IO méximo 22 y con datos
ecogréficos de fallo biventricular. Precis6 trata-
miento de la hipertensién pulmonar refractaria
con epoprostenol (30 ng/kg/min), sildenafilo
oral (0,3 mg/kg/dosis), dopamina (9 ng/kg/
min), milrinona (0,3 pg/kg/min), noradrena-
lina (0,3 ng/kg/min), adrenalina (0,02 pg/
kg/min) e hidrocortisona (10 mg/m?2/kg/
dosis/8 h) sin efecto significativo.

Alas 48 horas de vida, se contactd con cen-
tro de referencia que consideraron al paciente
candidato de ECMO y se activ el transporte
en ECMO primario.
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En dicho contexto, se sospechaba cierre pre-
coz del ductus sin etiologfa clara. En consultas
de seguimiento, se rehistoria a la madre y se
sospecha como causa de cierre precoz del duc-
tus la masticacion de hojas de coca por parte
la madre durante el embarazo.

En ambos casos, acudieron una ambulancia
medicalizada pediétrica junto con el camién de
traslado en ECMO y personal especializado en
ECMO (neonatologos, pediatras especialistas
en ECMO, cirujano cardiovascular pediatrico
enfermeria y técnicos de transporte). A su lle-
gada, se procedi6 a canulacién veno-arterial
con mejoria clinica secundaria que permiti6
descender soporte respiratorio y hemodina-
mico.

Finalmente, el primero de los casos, per-
maneci6 ingresado en el centro de referencia
durante 30 dias. Precisé ECMO durante 11 dias
con buena evolucién posterior y siendo dado
de alta a domicilio a los 72 dias de vida.

En el segundo caso, el paciente precisé
ECMO durante 5 dias, reingresando en nuestra
unidad a los 16 dias de vida. En controles car-
diolégicos posteriores, persistié hipertension
pulmonar leve con mejoria de la hipertrofia
de ventriculo derecho que precisé tratamiento
con sildenafilo via oral y fue dado de alta a
domicilio a los 32 dias de vida.

DiscusiON

La ECMO en Neonatologia es un recurso
limitado que por la complejidad de su instau-
racién y la necesidad de cuidados especificos,
no esta disponible en todos los centros. De esta
forma, se han creado las unidades de trans-
porte en ECMO para poder ofrecer a todos
los pacientes las mismas oportunidades y
asegurar el acceso universal a dicha terapia®.

La centralizacién de recursos con la crea-
cién de centros de referencia especializados
en ECMO permite mayor formacién al per-
sonal y poder ofrecer la mejor asistencia a los
pacientes®.

El transporte en ECMO exige un adecua-
do andlisis de las necesidades de la poblaciéon
y requiere un alto grado de planificacién y
comunicacion ente las distintas instituciones
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implicadas con el fin de disminuir los tiempos
de activacion, asi como una correcta seleccién
de pacientes®.

Pero, cabe decir, que el transporte en
ECMO implica un alto riesgo para el paciente.
Las complicaciones graves se registraron en el
20% de los transportes de menos de 3 horas y
hasta en un 45% en los transportes aéreos de
mas de 3 horas, sin llegar a relacionar el trans-
porte con una mayor mortalidad en las UCIs®.
Hay que destacar que, pese a la agresividad
de la técnica, cuenta con escaso porcentaje de
secuelas graves, entre los supervivientes (50%
aproximadamente) y no son atribuibles exclu-
sivamente al soporte extracorpéreo®.

P. BELLO ARANDA Y COLS.

Los pacientes descritos presentaban
insuficiencia cardiorrespiratoria resistente a
tratamiento a pesar de manejo agresivo con
dosis altas de soporte respiratorio y hemo-
dindmico.

Dichos recién nacidos estaban hospitaliza-
dos en un centro que no disponia de ECMO,
pero se beneficiaron de dicha técnica por el
transporte en ECMO. De este modo, destacar
de la importancia de su para poder universa-
lizar los recursos a nivel nacional®.

Por todo ello, resaltar la necesidad de una
organizaci6én nacional del trasporte en ECMO
para ofrecer a todos los pacientes los mismos
recursos®.
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Caso CLiINICO

RESUMEN

Introduccién: El déficit de alfa-1 antitrip-
sina (A1AT) es una entidad autosémica codo-
minante y produce enfermedad hepatica y
pulmonar (infrecuente en la infancia). El alelo
normal es PiM, y los deficientes mds frecuentes
PiSy PiZ. Las principales manifestaciones cli-
nicas del déficit grave de A1AT son la hepato-
patia y el enfisema pulmonar en la edad adul-
ta. El objetivo es presentar un caso de déficit de
A1AT para reconocer la sintomatologia y las
estrategias de manejo en la evolucion clinica.

Observacién clinica: Presentamos el caso
de una nifia de 5 afios, asintomatica, que pre-
sent6 hallazgo casual de hipertransaminase-
mia (GPT de 248 U/L). Ante persistencia de
dicho hallazgo, se completd estudio con serolo-
gias viricas, anticuerpos antitransglutaminasa,
ceruloplasmina, alfa-1 antitripsina y ecograffa
abdominal. Los niveles de alfa-1 antitripsina
estaban disminuidos (30 mg/dl), por lo que
se realiz6 el genotipo, compatible Pi tipo ZZ,
realizando el diagndstico de déficit de alfa-1
antitripsina. En la ecografia abdominal desta-
caba discreto aumento difuso de la ecogenici-
dad hepitica, sin otros hallazgos. Se derivé a
Neumologia Infantil para valoracién y realizar
espirometria que resultd normal. Actualmente,
contintia en seguimiento por Gastroenterolo-
gia Infantil y Neumologfa Infantil para realizar
controles seriados.

Discusion: La hipertransaminasemia es
frecuente en la edad pediatrica y puede estar
relacionada con multiples causas. La causa
mds frecuente suelen ser las infecciones, pero
se debe realizar un estudio completo en los
casos pertinentes. La deteccién de déficit ATAT
es importante para asesorar a las familias y
concienciar en los habitos de vida saludables,
mejorando asi la supervivencia.

Palabras clave: Déficit de alfa-1 antitripsi-
na; Hipertransaminasemia; Genotipos PI*ZZ;
hepatopatia y enfisema pulmonar.

INTRODUCCION

El déficit de alfa-1 antitripsina es una enfer-
medad genética, autosémica codominante y
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produce enfermedad hepética y pulmonar. La
alfa-1 antitripsina es una glucoproteina cuya
funcién fundamental es inhibir las proteasas
neutrofilicas, especialmente la elastasa leuco-
citaria.

El alelo normal es PiM, y las variantes
patogénicas mas frecuentes son PiS y PiZ. Las
principales manifestaciones clinicas del déficit
grave de AAT (asociado a los genotipos PI*ZZ
y PI*SZ, principalmente) son la enfermedad
hepética y pulmonar, siendo independientes
y tienen mecanismos patogénicos diferentes.

En cuanto a la clinica digestiva, en el neo-
nato y lactante podemos encontrar ictericia
colestasica, hepatitis neonatal y enfermedad
hemorragica tardfa. Sin embargo, en los nifios
pueden presentar hepatomegalia asintomatica
y elevacién de transaminasas.

Por otro lado, la actividad proteolitica de la
elastasa de los neutréfilos provoca destruccion
alveolar, causando enfisema pulmonar en la
edad adulta, especialmente en fumadores, por
la baja concentracién de la proteina. Es infre-
cuente que los nifios presenten afectaciones
pulmonares.

El diagnéstico se obtiene mediante la cuan-
tificacion de alfa-1 antitripsina y precisa rea-
lizar estudio genético para determinacién del
genotipo para la confirmacion.

En cuanto al tratamiento, es fundamen-
tal la monitorizacion clinica y analitica san-
guinea cada 3-6 meses, ecografia abdominal
anual y vacunacién frente VHA y VHB. Es
importante dar recomendaciones en relacion
con el tabaco y la exposicién a toxicos pulmo-
nares ambientales. Los adultos con afectacién
pulmonar pueden beneficiarse de la adminis-
tracion de alfa-1 antitripsina intravenosa y del
trasplante pulmonar en casos de insuficiencia
pulmonar.

OBSERVACION CLINICA

Presentamos el caso de una paciente de 5
afos, sin antecedentes médicos de interés, en
la que se detecta hallazgo casual de hipertran-
saminasemia (GPT de 248 U/L) en la analitica
preoperatoria previa a la colocacién de drena-
jes transtimpdnicos. Resto de la analitica sin
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hallazgos significativos. Los dias previos a la
extraccion presentaba proceso infeccioso virico
y se encontraba asintomética desde el punto de
vista digestivo. Se decide repetir la analitica,
objetivaindose leve aumento de GPT 63 U/L
y GOT: 66 U/L.

Ante persistencia de la hipertransaminase-
mia, se completa estudio con serologfas de
citomegalovirus, Epstein-Barr y Herpes Sim-
plex virus 1y 2, Parvovirus B19, Toxoplasima
gondii, hepatitis A, hepatitis B y hepatitis C,
con resultados normales y se solicita anticuer-
pos antitransglutaminasa, ceruloplasmina y
alfa-1 antitripsina. En la analitica de nuestra
paciente destaca hipertransaminasemia (GGT
68, GPT 88) y niveles bajos de alfa-1 antitripsi-
na, de 30 mg/dl. Ademas, se realiza ecografia
abdominal, observandose discreto aumento
difuso de la ecogenicidad hepdtica. Sin otros
hallazgos significativos.

Por lo que, ante la sospecha de déficit de
alfa-1 antitripsina, se repite los niveles de alfa-
1 antitripsina, persistiendo niveles bajos de 28
mg/dly se solicita genética. Presenta la varian-
te deficitaria PiZ en homocigosis y el genoti-
po del paciente serfa compatible con Pi*ZZ,
confirméndose el déficit alfa-1 antitripsina. Se
realiza estudio familiar y ambos progenitores
presentan genotipo Pi*MZ.

Dado que el alelo PiZ produce un déficit
grave de alfa-1 antitripsina que se asocia con
un aumento del riesgo de enfermedad pulmo-
nar, se deriva a Neumologfa Infantil. A nivel
respiratorio se encuentra asintomatica. No ha
presentado episodio de bronquiolitis, bron-
coespasmo ni neumontas. Por lo que se realiza
espirometria con resultados normales y se dan
recomendaciones sobre el tabaquismo pasivo
y exposicién a téxicos pulmonares ambien-
tales. Ademas, fue valorada por preventiva
para completar vacunacion. A pesar de estar-
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correctamente vacunada segtin el calendario
infantil para su edad, presentaba anticuerpos
de superficie titulado del virus de hepatitis B
de 9 mUI/ml, por lo que se realiza vacunacién
del virus de la hepatitis A y B.

Actualmente, permanece en seguimiento
por Gastroenterologia Infantil y Neumologia
Infantil, encontrandose asintomatica. Se realiza
monitorizacién de la funcién hepatica cada 6
meses con analitica sanguinea y ecograffa-do-
ppler y espirometria anual.

Discusion

La hipertransaminasemia es un hallazgo
frecuente en pediatria, que puede asociarse
a multiples causas, por lo que el diagnosti-
co diferencial es amplio. Mientras que en los
lactantes la causa més frecuente se considera
las infecciones viricas, respiratorias o gastroin-
testinales, en los nifios mas mayores son las
infecciones por citomegalovirus y virus de
Epstein-Barr.

La anamnesis y la exploracién fisica son
esenciales para orientar la sospecha clinica y
valorar los indicadores de gravedad. A nivel
analitico, se debe repetir la analitica a las 2-4
semanas desde su deteccidn para confirmar
la hipertransaminasemia. En el estudio ini-
cial, se realiza el estudio seroldgico viral y
la ecografia abdominal. Ante la persistencia
de hipertransaminasemia, precisa un estudio
completo para detectar etiologias concretas,
como hepatitis autoinmune, enfermedad de
Wilson, déficit de alfa-1-antitripsina, déficit de
lipasa 4cida lisosomal, defectos de la sintesis
de acidos biliares, trastornos congénitos de
glicosilacion o defectos del ciclo de la urea.

Nuestra paciente presentaba una muta-
cién homozigoto Z, confirméndose el déficit
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de alfa-1 antitripsina. La alfa-1 antitripsina
inhibe la proteasa de los neutréfilos que son
reclutados en el pulmén durante infecciones
0 procesos inflamatorios, por lo que su déficit
provoca destruccién alveolar y predispone al
desarrollo de enfisema panacinar en la vida
adulta. Por otro lado, el déficit alfa-1 antitripsi-
na produce protefnas anormales y se acumulan
dentro del hepatocito agrupadas en polimeros,
causando lesion hepdtica. Por lo tanto, puede
causar hepatopatia, debido a la toxicidad de
los polimeros, con progresion a cirrosis y a
insuficiencia hepética.

En casos excepcionales, puede ocasionar
paniculitis, vasculitis sistémica o inflamacién
de los vasos sanguineos.

La deteccion de déficit A1AT permite ase-
sorar a las familias y concienciar en los habitos
de vida saludables. Ademas, hay un elevado
niimero de nifios con sintomatologia respira-
toria que no se pueden atribuir al déficit, ya
que no son especificos de esta patologia, y se
conoce que la incidencia de problemas respi-
ratorios en los nifios Pi*ZZ es similar a la de
la poblacién general.
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Neurosifilis congénita

Sortzetiko neurosifilisa
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LABURPENA

Sortzetiko sifilisa infekzio arraroa da gure
ingurunean, haurdunaldian egindako baheketa
sistematikoak haurdun dagoen emakumea
identifikatu eta behar bezala tratatzea ahalbidetzen
baitu. Dena den, infekzio honek osasun
publikoko arazo global bat izaten jarraitzen du,
eta perinataleko erikortasun eta hilkortasun
handia eragiten du, batez ere infekzioaren
prebalentzin handia eta zerbitzu medikoetarako
sarbide mugatua duten populazioetan. Jaioberri
gehienak jaiotzean sintomarik gabe dauden arren,
tratamendu egokirik gabe, inplikazio neurologiko,
hezur, larruazal eta oftalmologikoa izateko arriskua
0s0 handia da. Sifilisaren infekzio bertikala duen
jaioberri jaioberri baten kasua aurkezten dugu,
jaiotzean inplikazio neurologiko, larruazal,
hematologiko eta hepatikoa aurkezteagatik
nabarmentzen dena. Diagnostiko-probak,
erabilitako tratamendu-erregimena eta bizitzako
lehen bi urteetan egindako jarraipenaren emaitzak
berrikusten dira.

Gako-hitzak: Sortzetiko sifilisa; Neurosifilisa;
Transmisio bertikala; Diagnostikoa; Tratamendua.

RESUMEN

La sifilis congénita es una infecci6n infre-
cuente en nuestro medio, ya que el cribado
sistemdtico en el embarazo, posibilita iden-
tificar y tratar adecuadamente a la gestante.
Sin embargo, esta infeccion contintia siendo un
problema de salud publica mundial que condi-
ciona una elevada morbimortalidad perinatal,
sobre todo en poblaciones con alta prevalencia
de la infeccién y acceso limitado a los servicios
médicos. Aunque la mayoria de los recién naci-
dos estan asintomaticos al nacimiento, sin el
tratamiento adecuado, el riesgo de afectacion
neurolégica, 6sea, cutdnea y oftalmolégica es
muy elevado. Presentamos el caso de un recién
nacido pretérmino con infeccién vertical por
sifilis, que destaca por presentar afectacién
neuroldgica, cutinea, hematolégica y hepati-
ca al nacimiento. Se revisan las pruebas diag-
nosticas, el régimen de tratamiento utilizado
y los resultados del seguimiento durante los
dos primeros aflos de vida.
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Palabras clave: Sifilis congénita; Neurosi-
filis; Transmision vertical; Diagndstico; Trata-
miento.

INTRODUCCION

La sifilis congénita es una infeccion por
Treponema pallidum, que el feto adquiere por
paso transplacentario o, con menor frecuencia,
tras el contacto con lesiones genitales durante
el parto®. Durante la ltima década se ha pro-
ducido un incremento muy significativo en la
incidencia de sifilis a nivel mundial, siendo un
importante problema de salud publica®. La
transmision al feto puede tener lugar en cual-
quier momento durante el embarazo, siendo
esta més probable cuanto mas temprana sea
la exposicién®. La infeccién materna adquiri-
da durante el aflo previo a la gestacion (sifilis
latente temprana) eleva el riesgo de transmi-
sion fetal al 50-70% de casost. Hasta un 70%
de los recién nacidos con sifilis congénita
estan asintomadticos al nacimiento, pudiendo
desarrollar sintomas durante los primeros afios
de vida, que incluyen alteraciones mucocuta-
neas, hematoldgicas, dseas y neuroldgicas®).
E1 60% de los casos que manifiestan sintomas
al nacimiento presentan neurosifilis, con el
desarrollo de crisis comiciales, alteracion en
pares craneales o infartos cerebrales®. La
elevada morbimortalidad asociada a la sifilis
congénita hace necesario reconocer los sinto-
mas para iniciar precozmente tratamiento y
programar un adecuado seguimiento.

CAso0 CLINICO

Recién nacido pretérmino de 34 semanas con
peso al nacimiento de 1.980 gramos (adecuado
para la edad gestacional), procedente de una
gestacion controlada en la Reptiblica Domi-
nicana hasta la semana 32. Constaba lties no
tratada, con titulo de RPR (Rapid Plasma Reagin)
1/256. No se evidenciaron lesiones genitales ni
la madre presentaba sintomas compatibles con
una sifilis secundaria. El parto fue mediante
cesarea urgente por registro cardiotocogréfico
patolégico. El cultivo vaginorrectal de Estrepto-
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coco agalactie era negativo y la bolsa rota de dos
horas. Naci6 con buena adaptacion respiratoria
y cardiaca inmediata, sin precisar reanimacién.
El test de Apgar fue de 9 puntos al minuto y
de 10 puntos a los 5 minutos. El pH de arteria
umbilical fue de 7,27 y el de vena umbilical de
7,32. Alos pocos minutos del nacimiento, se
constataron signos de dificultad respiratoria
moderada (test de Silverman de 5 puntos), por
lo que se inici6 soporte respiratorio con CPAP
nasal, que precisé durante los 13 primeros
dias de vida. En la exploracion destacaba des-
camacion de ambas plantas (Fig. 1), junto con
hepatoesplenomegalia de 2 traveses de dedo
(Fig. 2). Presentaba anemia con cifra minima de
hemoglobina de 8,4 g/dl (hematocrito: 24,9%),
precisando transfusion de un concentrado de
hematies el cuarto dia de vida. Asociaba trom-
bopenia (41.000 plaquetas) y coagulopatia
secundaria a la prematuridad que se resolvie-
ron en la segunda semana de vida. El liquido
cefalorraquideo (LCR) mostré 62 leucocitos/
mm3 (67% mononucleares, 33% polinucleares),
glucosa: 23 mg/dl (VN: 50-80), proteinas: 212
mg/dl (VN: 15-45). La serologia de lies mostrd
titulo de RPR de 1/16. E1 VDRL del LCR fue
positivo y detecté Treponema palidum median-
te reaccion en cadena de la polimerasa (PCR).
Recibié tratamiento con penicilina G sédica
intravenosa 300.000 UI/kg/dfa durante 14
dias y a continuacién penicilina G benzatina
intramuscular 50.000 UI/kg/ dia semanalmente
durante 3 semanas. Las lesiones en plantas se
epitelizaron en la segunda semana de vida. El
titulo de RPR se redujo al 50% tras finalizar el
tratamiento y se negativizo a los 9 meses de
edad. Se complet6 el estudio con serie 6sea,
ecografia y resonancia magnética cerebral que
fueron normales. El fondo de ojo mostrd corio-
rretinopatfa en sal y pimienta. Los potenciales
evocados visuales y auditivos fueron normales.
El desarrollo psicomotor durante los dos prime-
ros afios de vida ha progresado con normalidad.

Discusion
Gracias al cribado sistemético que se realiza

en el embarazo, la neurosifilis es una infeccién
congénita infrecuente en nuestro pais, con
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Figura 1. Descamacién en planta.

una incidencia de entre 0 y 2,23 casos por
cada 100.000 nacidos vivos en las dos tltimas
décadas (periodo 2000-2022)?. Sin embargo,
la sifilis congénita sigue siendo un problema
de salud a nivel mundial, comunicdndose un
incremento de casos entre la poblacién con
acceso limitado al sistema sanitario®. Nues-
tro caso ilustra este hecho, ya que se trataba
de una gestante procedente de un pafs con alta
prevalencia de sifilis, captada durante el tercer
trimestre y sin seguimiento posterior, por lo
que no recibié tratamiento. La tasa de trans-
mision vertical més alta se ha registrado entre
las madres que no han sido tratadas y que pre-
sentan sifilis primaria o secundaria durante
el tercer trimestre de gestacion®. Treponema
pallidum suele infectar al feto a través de la
placenta, durante la infeccién materna disemi-
nada. Esta bacteria suele causar una infeccién
fetal persistente, ya que la configuracién de su
genoma y la escasa expresion de proteinas de
membrana, hace que pase desapercibida para
el sistema inmunolégico fetal®.

El diagndstico de la infeccién de la emba-
razada debe realizarse mediante pruebas sero-
légicas, o mediante la deteccién de Treponema
pallidum en lesiones genitales mediante técni-
cas de biologia molecular®.

El abordaje serolégico que se recomienda
actualmente se inicia mediante una prueba
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Figura 2. Distensién abdominal por hepatoesplenome-
galia.

treponémica, cuya positividad debe ser con-
firmada mediante una prueba no treponémica
(RPR o VDRL). Como pruebas treponémicas
se emplean habitualmente ensayos automa-
tizados, como la prueba de aglutinacién de
particulas (TP-PA), la prueba de absorciéon
de anticuerpos treponémicos fluorescentes
(FTA-ABS), el inmunoensayo enzimético
(TP-EIA), o el ensayo por quimioluminiscen-
cia (TP-CIA).

La ecografia fetal puede detectar signos
de infeccién congénita a partir de la semana
18, como la hepatoesplenomegalia, placento-
megalia, hidrops o la alteracién en el flujo de
la arteria cerebral media®. Sin embargo, la
ausencia de estos marcadores no excluye la
infeccién congénita, ya que entre un 12-15%
de fetos infectados no muestran alteraciones
ecograficas(. El andlisis de una muestra de
liquido amniético mediante PCR tiene una
elevada sensibilidad y especificidad, pero no
se recomienda su realizacion rutinaria, debido
a los riesgos inherentes a la amniocentesis(219).

Las madres con pruebas seroldgicas posi-
tivas y en las que se pueda determinar que
han adquirido la infeccién dentro del afio pre-
vio, recibirdn una dosis tinica de penicilina G
benzatina intramuscular. En caso contrario,
recibirdn 3 dosis de penicilina G benzatina
intramuscular, administrando 1 dosis sema-
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nal durante 3 semanas consecutivas@014. E]
tratamiento correcto a la embarazada y finali-
zado al menos 30 dias antes del parto, tiene un
95% eficacia para tratar la infeccién, aunque no
permite excluir la afectacion fetal®. La bue-
na respuesta al tratamiento de define por una
reduccion en 4 veces en el titulo inicial de anti-
cuerpos maternos (medidos mediante pruebas
no treponémicas), aunque este hecho tampoco
descarta la afectacion fetal®. Por este motivo,
todos los recién nacidos con sospecha de sifilis
congénita deben ser sometidos a pruebas com-
plementarias antes del alta hospitalaria®. Su
manejo dependera los datos obtenidos en el
embarazo (resultados de serologia, tratamiento
recibido, intervalo transcurrido entre el trata-
miento materno y el parto), de la sintomatolo-
gia del recién nacido y del titulo de anticuerpos
obtenido mediante pruebas no treponémicas,
segtn las gufas publicadas por el CDC y la
Academia Americana de Pediatria016).

Hasta un 70% de recién nacidos cuya madre
ha recibido tratamiento adecuado durante el
embarazo estan asintométicos al nacimiento(”).
Los casos sintomaticos pueden desarrollar
la clinica durante los dos primeros afios de
vida (sifilis congénita precoz) o durante los
afios posteriores (sifilis congénita tardfa). Las
manifestaciones clinicas de la sifilis congénita
precoz incluyen anemia, trombopenia, hepato-
esplenomegalia y disfuncion hepatobiliar, alte-
raciones mucocutneas (vesiculas, ampollas,
descamaci6n de palmas y plantas, rash perio-
ral en cuello y brazos), rinitis, osteocondritis o
periostitis®. E1 60% de los casos sintomaticos
presentan neurosifilis”), que puede presentar-
se en forma de crisis convulsivas, alteracién en
pares craneales e infartos cerebrales, y cuyo
efecto a largo plazo sobre el neurodesarrollo
no ha sido determinado®.

La sifilis congénita tardfa afecta a pacientes
que no habian sido tratados. La triada clasica
ha sido definida por queratitis intersticial, sor-
dera neurosensorial y afectacién 6sea dentaria
(incisivos centrales mellados o dientes de Hut-
chinson)®. Otras manifestaciones descritas son
la uvetis, atrofia del nervio dptico, alteraciones
dseas en linea media (nariz en silla de montar)
o en miembros inferiores, glomerulonefritis y
retraso psicomotor®19).

NEUROSTFILIS CONGENITA

El tratamiento para casos como el descrito,
con sintomas atribuibles a sifilis y madre no
tratada, incluye un ciclo de penicilina G sédica
intravenosa 100.000 UI/kg/dia, dividido en
dos dosis y de 10 dias de duracién. En caso
de sospecha de neurosifilis, la Sociedad Espa-
fiola de Infectologia Pediatrica, recomienda
incrementar la dosis de penicilina G sédica a
200.000-300.000 Ul/kg/dia, dividida en 4 dosis
y durante 14 dias, completando el tratamien-
to con penicilina G benzatina intramuscular
50.000 UI/kg/dia semanal, durante 3 semanas
consecutivas(®®.

El estudio y seguimiento a largo plazo de
estos pacientes es fundamental para monito-
rizar la respuesta al tratamiento y detectar las
formas de presentacion tardia. Se recomienda
realizar controles seroldgicos mediante prue-
bas no treponémicas cada 2-3 meses en todos
los nifios con pruebas positivas al nacimien-
to®. Los titulos de RPR pueden permanecer
positivos hasta 15 meses por transferencia
materna?). Sin embargo, si los titulos se man-
tienen elevados pasados los 6 primeros meses,
se recomienda realizar una nueva evaluacion
clinica detallada y tratamiento en funcién de
los resultados obtenidos(®. En nuestro caso
se detectaron anticuerpos no treponémicos a
titulos menores que los maternos tras fina-
lizar el tratamiento, negativizandose defini-
tivamente a los 9 meses de edad, por lo que
no consideramos necesario realizar estudios
adicionales.

CONCLUSIONES

La sifilis congénita origina una elevada
morbimortalidad que puede ser preveni-
da mediante la identificacién precoz de la
infeccion durante el embarazo y el diagnéstico,
tratamiento y seguimiento del recién nacido.
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Sindrome de Hermansky-
Pudlak y distrés
respiratorio neonatal:

a proposito de un caso

Hermansky-Pudlak
sindromea eta jaioberriaren
arnasteko zailtasuna: kasu
baten harira

U. Izpura Bueno, L. Ugarte Mugarza,
A. Oliver Olid, B. Ramos Lacuey,
M. Herranz Aguirre

Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
de Navarra. Pamplona

Caso CLiINICO

LABURPENA

Sarrera: Hermansky-Pudlak sindromea,
lisosomen sorreran gertatzen den alterazio
baten ondorioa da. Sindrome honek albinismo
okulokutaneoa, dintesi hemorragikoa eta batzuetan
biriketako fibrosia, kolitis granulomatosoa eta
immunoeskasia eragiten ditu.

Kasu klinikoa: 36+1 asteko jaioberria,
Hermansky-Pudlak 2 sindromearen jaio aurretiko
diagnostikon duena. Jaiotzean hipoxemia progresiboa
aurkezten du, aireztapen mekaniko inbasiboaren
beharra izanik eta ondoren VAFOra aldatuz.
Kardiopatia estrukturala baztertu zen, baina
biriketako hipertentsioaren parametroak aurkeztu
zituen. Aireztapen mekanikoa optimizatu arren
eta 85%eko FiO2arekin, hipoxemia ez zen hobetu.
Egoera horretan, surfaktanten administratzea
erabaki zen, erantzuna egokia izanik.

Eztabaida: Hermansky-Pudlak sindromea,
lisosomen sorreran gertatzen den alterazio
batekin lotuta dago eta horien artean daude 11
motako pneumozitoen gorputz lamelarrak. Hori
dela eta, sindrome hori daukan jaioberri baten
arnas zailtasunaren aurrean, surfaktantearen
administrazioa baloratzea komeni da. Izan ere
sindrome honek, surfaktantearen eskasiarekin
lotura izan dezake.

RESUMEN

Introduccién: El sindrome de Hermansky-
Pudlak es un trastorno producido por alte-
racion en la formacion de lisosomas que
condicionan un sindrome caracterizado por
albinismo oculocuténeo, didtesis hemorragi-
ca y, en ocasiones, fibrosis pulmonar, colitis
granulomatosa e inmunodeficiencia.

Caso clinico: Recién nacido de 36+1 sema-
nas de edad gestacional con diagnéstico pre-
natal de sindrome de Hermansky-Pudlak
tipo 2 que al nacimiento presenta hipoxemia
progresiva precisando soporte respiratorio con
ventilacién mecénica invasiva progresando a
VAFO 'y con datos de hipertensién pulmonar y
descartando la presencia de cardiopatia estruc-
tural. A pesar de aumento de soporte persiste
hipoxemia con FiO, méxima de 85% y se deci-
de surfactacién con buena evolucion posterior.
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Discusién: El sindrome de Hermans-
ky-Pudlak se caracteriza por la alteracién en
la formaci6n de lisosomas, entre los que se
encuentran los cuerpos lamelares de los neu-
mocitos tipo II. Es por eso que ante un caso
de distrés respiratorio neonatal en un paciente
diagnosticado de este sindrome conviene valo-
rar la administracién de surfactante debido al
posible déficit de surfactante asociado.

INTRODUCCION

El sindrome de Hermansky-Pudlak es un
trastorno caracterizado por albinismo oculo-
cuténeo, didtesis hemorrégica y, en algunos
pacientes, se acompafia de fibrosis pulmonar,
colitis granulomatosa e inmunodeficiencia.
Se trata de una condicién poco frecuente con
una prevalencia de 1-9/1.000.000, siendo més
frecuente en ciertas regiones como en la pobla-
cién portoricense('-9).

Es un sindrome de herencia autosémica
recesiva y existen 11 tipos de este sindrome
asociados a mutaciones en 11 genes. Estas
mutaciones producen alteraciones en la for-
macién de los lisosomas y en organelas rela-
cionadas con los lisosomas, como son los mela-
nosomas, los granulos delta plaquetares, los
cuerpos de Weibel-Palade endoteliales, los
granulos de los linfocitos T supresores y NK
y también los cuerpos lamelares de los neu-
mocitos tipo II?3).

A nivel pulmonar, se caracteriza por pre-
sentar fibrosis pulmonar, de similares carac-
teristicas a la fibrosis pulmonar idiopética,
presente especialmente en los subtipos 1,2 y
4. Las manifestaciones suelen iniciarse a los
30 afios y mas precozmente en el subtipo 2,
siendo los primeros sintomas la presencia de
disnea y tos no productiva®?.

CAso0 CLINICO

Recién nacido de 36+1 semanas de edad
gestacional con diagnéstico prenatal median-
te biopsia corial de sindrome de Hermansky-
Pudlak tipo 2 con mutacién en homocigosis
del gen AP3B1.
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Figura 1. Rx de térax.

Destaca como antecedentes familiares de
interés dos hermanos afectos de la misma
mutacién (uno de ellos fallecido a los 15 meses
en contexto de sepsis y con diagndstico de la
mutacion postmortem) y 2 hermanos sanos.
Presenta también antecedentes de consan-
guinidad, siendo los padres primos carnales.
Como antecedentes obstétricos cursa embara-
zo sin incidencias, destacando en ecografias
prenatales la presencia de IT hasta 180 mmHg,
sin otras alteraciones.

Al nacimiento precisa soporte respiratorio
por cianosis generalizada a los 5 minutos de
vida con SpO, 70-75%, destacando soplo pan-
sist6lico IV/VI en mesocardio y con respues-
ta positiva a test de hiperoxia (FiO, maxima
40%), precisando ingreso en UCI-Neonatal
para continuar con soporte respiratorio por
distrés respiratorio y tendencia a hipoxemia.

Alingreso se inicia VNI con hipoxemia pro-
gresiva hasta FiO, mdxima de 0,53 y distrés
respiratorio a pesar de optimizacién pardme-
tros, por lo que se decide intubaci6n a las 11
horas de vida y se inicia antibioterapia con
ampicilina y gentamicina. En ecografia pul-
monar se visualiza patrén alveolo-intersticial
bilateral, concordante con un patrén alveolar
bilateral observado en la radiografia de térax
(Fig. 1) y en ecocardiografia destaca hiperten-
sién pulmonar suprasistémica (SIV tipo II, FOP
derecha-izquierda) iniciando ON 20 ppm y
epoprostenol dosis maxima 20 ng/kg/min,
que tras observar escasa respuesta se retiran.

Durante las horas posteriores presenta
dificultades en la ventilacién con patrén res-
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trictivo y mayores necesidades de presién pico
por lo que se inicia VAFO precisando soporte
vasopresor con noradrenalina y dopamina, y
se escala antibioterapia a ampicilina y cefota-
xima ante aumento leve de PCR (55 mg/L).
A pesar de ello presenta empeoramiento de
la hipoxemia con FiO, méxima de 85% por lo
que el 2° dia de vida se realiza surfactacion
con buena respuesta, pudiendo realizar cam-
bio a ventilacién convencional a los 3 dias de
vida y extubacion a los 7 dfas de vida. Alos 9
dias de vida se suspende antibioterapia tras
resultados microbioldgicos negativos (hemo-
cultivo, PCR CMV en orina, PCR sepsis y frotis
periféricos). A nivel hematoldgico no presenta
alteraciones, pero dada la predisposicién del
sindrome de Hermansky-Pudlak a realizar sin-
drome hemofagocitico, se valora por parte de
Infectologia pediétrica y se realiza estudio en
hospital de referencia, observando capacidad
citotéxica de células NK muy disminuidas y
ausencia de degranulacion, compatible con
afectacién inmune severa y alto riesgo de sin-
drome de activacién macrofagica. Durante el
ingreso posterior se retira soporte respiratorio
el dia 33 de vida y presenta dificultad para la
alimentacién por boca, precisando continuar
alimentacién mediante sonda nasogastrica al
alta.

En controles analiticos posteriores presen-
ta neutropenia asociada al sindrome y tras
confirmacién de neutropenia se inicia factor
estimulante de colonias 3 veces por semana
con buena evolucién posterior.

Discusion

El distrés respiratorio neonatal es una pato-
logfa de alta incidencia y de multiples causas.
En nuestro paciente la causa inicial de distrés
respiratorio mas probable si consideramos la
edad gestacional es la taquipnea transitoria®.
Ante un cuadro de distrés respiratorio de mala
evolucion debemos considerar otras posibili-
dades diagndsticas, momento en el que entra
en juego la afectacion genética conocidas.
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En el sindrome de Hermansky-Pudlak la
afectacion pulmonar se caracteriza principal-
mente por un cuadro clinico similar a la fibro-
sis pulmonar idiopatica con inicio en la tercera
década de la vida®?.

Sin embargo, la fisiopatologia de esta con-
dicién con alteracién en la formacién de liso-
somas y en organelas relacionadas, como es el
caso de los cuerpos lamelares de los neumo-
citos tipo 2, parece explicar una situacién de
déficit de surfactante en el periodo neonatal®.

Concretamente, los pacientes con SHP tipo
2 con mutacion en el complejo AP3B1, esencial
para la funcién de lisosomas y prelisosomas,
parecen més susceptibles de padecer una dis-
funcién de la proteina de surfactante®.

Esta posibilidad apoya la valoracién de
administracién de surfactante de forma pre-
oz, a pesar de no presentarse en el contexto
habitual de este tratamiento, es decir, pacien-
tes prematuros con signos de enfermedad de
membrana hialina.

En definitiva, ante una mala evolucidn, es
importante considerar posibles alternativas
diagndsticas a la idea inicial que nos permitan el
empleo de terapias especificas para su patologfa.
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Tratamiento conservador
en absceso epidural
espinal

Tratamendu kontserbadorea
abszesu epidural espinalean

N. Unamuno Aguirregomezcorta,
L. Gundin Leiza, U. Hernandez Dorronsoro,
A. Sarasua Miranda

Hospital Universitario Donostia. Gipuzkoa

Caso CLiINICO

LABURPENA

Espazio epiduraleko abszesua adin pediatrikoan
arraroa den patologia bat da. Maneiua kirurgikoa
edo kontserbadorea izan daiteke, hala ere, bi aukerek
daukate arrisku potentziala. 13 urteko paziente
baten kasua aurkezten da, espazio-epiduraleko
abszesua modu kontserbadorean tratatua, bilakaera
ona izan duena.

Eskubiko aldeko min lunbarrarekin astebete eta
4 eguneko febrikularekin daramatzan 13 urteko
haur batek kontsultatzen du. Azterketa fisikoan,
eskubiko artikulazio sakroiliako eta gandor iliakoaren
palpazioan mina duela ikusten da, maniobra
sakroiliako positiboekin, konpresio medularra
iradokitzen duen gabezia neurologikorik gabe.
Bizkarrezur lunbarreko erradiografia egiten da,
non ez den kalterik ikusten, eta odol-analitikan fase
akutuko erreaktanteen igoera ikusten da. Infekzio
osteoartikularraren susmoaren aurrean, tratamendu
antibiotikorako ingresatzen da. Erresonantzia
magnetikoa (RM) egiten da, espazio-epiduraleko
abszesu bat erakusten duena, eskubi-atzeko gune
paramedialean, T2-L1 mailan, estenosi zentral eta
foraminal bilateral larria eragiten duena. Drainatze
kirurgiko arriskuaren aurrean, tratamendu
kontserbadorea erabakitzen da, kontrol kliniko eta
erradiologiko estua eginez. 3 egunetara, RM-n
hobekuntza erradiologiko nabarmena ikusten da.
Tratamenduarekin jarraitzen da, guztira 6 aste betez,
hobekuntza kliniko eta erradiologikoa mantenduz
hurrengo kontroletan, tratamendu kirurgikorik
behar izan gabe. RM kontrolean erabateko
hobekuntza ikusten da, kalte neurologikorik gabe.

Hitz gakoak: Abszesu; Osteoartikular;
Erresonantzia magnetikoa; Antibiotikoa.

RESUMEN

El absceso epidural espinal es una pato-
logfa infrecuente en la edad pediatrica. El
manejo puede ser quirdrgico o conservador,
aunque ninguna de las dos alternativas esta
exenta de morbilidad. Se presenta un caso de
un paciente de 13 afios con absceso epidural
espinal tratado de manera conservadora con
evolucion favorable.

Nifio de 13 afios que consulta por dolor
lumbar derecho de una semana de evolucién
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y febricula los tltimos 4 dias. En la exploracién
impresiona de dolor a la palpacién de articu-
lacién sacroiliaca y cresta iliaca derechas con
maniobras sacroiliacas derechas positivas, sin
déficit neurolégico sugestivo de compresion
medular. Se realiza radiografia lumbar que no
muestra alteraciones y analitica sanguinea con
elevacion de reactantes de fase aguda. Ante
sospecha de infeccion osteoarticular, ingre-
sa para antibioterapia. Se realiza resonancia
magnética (RM) que muestra absceso epidu-
ral posterior paramedial derecho T2-L1 oca-
sionando severa estenosis central y foraminal
bilateral. Se decide tratamiento conservador
dado el riesgo del drenaje quirtirgico y control
clinico y radiolégico estrecho. En RM a los 3
dias se objetiva mejoria radiolégica eviden-
te. Se contintia tratamiento completando en
total 6 semanas manteniéndose mejorfa clinica
y radioldgica en controles sucesivos, sin pre-
cisar tratamiento quirtrgico. Presenta resolu-
cién completa en control por RM sin presentar
secuelas neurolégicas.

Palabras clave: Absceso; Osteoarticular;
Resonancia magnética; Antibidtico.

INTRODUCCION

El absceso epidural espinal es una pato-
logia infrecuente en la edad pediétrica®. El
manejo puede ser quirtirgico o conservador®,
teniendo en cuenta que ninguna de las dos
alternativas estd exenta de morbilidad, por
lo que es importante analizar el riesgo-bene-
ficio de manera individualizada a la hora de
escoger tratamiento. Se presenta un caso de
un paciente de 13 afios con absceso epidural
espinal tratado de manera conservadora con
evolucion favorable.

OBSERVACION CLINICA

Nifio de 13 afios que consulta por dolor
lumbar derecho de una semana de evolucion
y febricula los tltimos 4 dias. Presenta difi-
cultad para la sedestacion e interferencia del
descanso nocturno por dolor. En la explora-
cién impresiona de dolor a la palpacién de
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articulacion sacroilfaca y cresta iliaca dere-
chas con maniobras sacroiliacas derechas
positivas, sin déficit neuroldgico sugestivo
de compresiéon medular. Se realiza radio-
graffa lumbar que no muestra alteraciones
y analitica sanguinea con elevacién de reac-
tantes de fase aguda. Se orienta el caso como
probable infeccién osteoarticular e ingresa
para tratamiento antibidtico. Se realiza reso-
nancia magnética (RM) que muestra absceso
epidural posterior paramedial derecho T2-L1
ocasionando severa estenosis central y fora-
minal bilateral. Valorado por neurocirugia
y radiologfa intervencionista indican, ante
el riesgo del drenaje quirtirgico debido a la
localizacién, mantener terapia conservadora
con antibioterapia endovenosa (cloxacilina) y
control clinico y radiolégico estrecho. Dada la
persistencia de fiebre los primeros 3 dias de
ingreso, se amplia cobertura antibié6tica (van-
comicina y ceftriaxona) con buena evoluciéon

N. UNAMUNO AGUIRREGOMEZCORTA Y COLS.

clinica posterior. Se realiza control con RM a
los 3 dias con mejoria radiolégica evidente.
Se continta con ceftarolina endovenosa en
monoterapia durante 3 semanas y posterior-
mente con linezolid y ciprofloxacino orales
en domicilio, completando en total 6 semanas
de tratamiento. No se consigue aislamiento
microbiolégico. Se mantiene mejoria clinica y
radioldgica en controles sucesivos, sin precisar
tratamiento quirdrgico. Presenta resolucion
completa en control por RM sin presentar
secuelas neuroldgicas.

Discusion

El absceso epidural espinal es una entidad
infrecuente pero potencialmente grave. El tra-
tamiento puede ser conservador o quirtirgico,
con morbilidad potencial elevada en ambos
casos. Podria realizarse tratamiento conserva-
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dor en casos individualizados, con control cli-
nico y radiolégico estrecho®¥, pudiendo evitar
los riesgos derivados de la cirugia.
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Trombopenia neonatal,
mas alld de lo
convencional

Jaioberrien tronbopenia
konbentzionalaz haratago
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Caso CLiINICO

LABURPENA

Sarrera: Jaioberrien tronbopenia 150.000
mikrolitro-tik beherako plaketa-zenbaketa da.
Jaioberri osasuntsuen % 1-5 artean agertzen
da. Kasu gehienek etiologia autoimmunea edo
infekziosoa dute.

Kasu klinikoa: jaioberri batek tronbopenia
larria duenabizitzako lehen 11 equnetan 5 plaketa-
transfusio egin behar izan zitzaizkion. Azterketa
etiologiko zabala egin zen, baina azkenean ezin
izan zen tronbopeniaren etiologia zehaztu, eta
berez ebatzi zen.

Eztabaida: Jaioberrien tronbopenia sorrera
momentuaren arabera (goiztiarra edo berantiarra)
eta larritasunaren arabera (arina, ertaina eta larria)
sailka daiteke. Kausa ohikoenak hauek dira: neonatal
aloinmune tronbozitopenia goiztiarren taldean, eta
enterokolitis nekrotizatzailea eta sepsia berantiarren
taldean. Batzuetan, plaketa-transfusioak egin behar
izaten dira tratamenduan, plaketa-kopuruaren eta
odolusterik dagoen ala ez kontuan hartuta.

Gako-hitzak: Plaketak; tronbopenia;
Jaioberrien tronbopenia; Jaioberrien tronbozitopenia;
Transfusioa.

RESUMEN

Introduccion: La trombopenia neonatal se
define como un recuento plaquetario inferior
a 150.000/pl. Aparece en un 1-5% de recién
nacidos sanos. La mayoria de los casos tienen
etiologia autoinmune o infecciosa.

Caso clinico: Se presenta el caso de un recién
nacido con trombopenia neonatal grave de ini-
cio precoz que precisé hasta 5 transfusiones de
plaquetas en los primeros 11 dias de vida. Se
realizé un amplio estudio etiolégico sin final-
mente poder establecer la causa de la trombope-
nia, la cual se resolvié de manera esponténea.

Discusion: La trombopenia neonatal se
puede clasificar segtn el tiempo de inicio
(precoz o tardia) y segtin la gravedad (leve,
moderada y grave). Las causas més frecuen-
tes son la trombocitopenia neonatal aloinmune
en el grupo de las precoces y la enterocolitis
necrotizante y la sepsis en el grupo de las tar-
dias. En ocasiones el tratamiento requiere rea-
lizar transfusiones plaquetares, estableciendo
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el limite segtin el nimero de plaquetas y la
presencia o no de sangrado.

Palabras clave: Plaquetas; Trombopenia;
Trombopenia neonatal; Trombocitopenia neo-
natal autoinmune; Transfusion.

INTRODUCCION

La trombopenia neonatal se define como
un recuento plaquetario inferior a 150.000/pl,
siendo grave si es menor de 50.000/pl. Aparece
entre el 1-5% de recién nacidos sanos y hasta
en el 35% de los ingresados en las Unidades
de Cuidados Intensivos Neonatales. Existen
miltiples causas, la mayorfa relacionadas
con procesos autoinmunes o infecciosos, no
pudiéndose establecer un diagndstico etiold-
gico hasta en un 50% de los casos(".

DESCRIPCION DEL CASO

Recién nacido a término sin antecedentes
perinatales ni familiares de interés, que ingresa
con 12 horas de vida por presentar petequias
en térax y cefalohematoma biparietal promi-
nente con trombopenia de 8.000/pl. Inicial-
mente, se administra transfusién de plaquetas
e inmunoglobulinas intravenosas con respues-
ta parcial, observandose un incremento de
hasta 47.000/pl. Sin embargo, en los primeros
11 dias de vida precisa hasta 5 transfusiones,
persistiendo trombopenia con cifras en torno a
20.000/pl. Durante estos dias, no se objetivan
nuevos sangrados, siendo las ecograffas abdo-
minal y transfontanelar normales.

Se realiza estudio etioldgico, objetivando
coagulacion normal y descartando infecciones
congénitas y sepsis: ausencia de elevacién de
reactantes de fase aguda en la analitica, serolo-
glas TORCH negativas, PCR citomegalovirus
en orina negativa y serologia de parvovirus
negativa. Se realiza estudio de aloanticuerpos
plaquetares en la madre y genotipo plaquetar
de ambos padres que es negativo, descartan-
dose asi trombocitopenia inmune neonatal. Se
amplia estudio con aspirado de médula dsea
objetivandose ausencia serie megacariocitica
por lo que se plantea como diagnéstico la trom-
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Figura 1. Evolucion de las cifras de plaquetas. Las lineas rojas representan las transfusiones realizadas.

bocitopenia amegacariocitica congénita y se
realiza estudio genético para su confirmacion.

Alos 15 dias de vida, presenta un aumento
espontdneo de plaquetas hasta 87.000/ul por
lo que se decide realizar seguimiento ambu-
latorio. Se objetiva aumento progresivo hasta
su normalizacion al mes y medio de vida y,
finalmente, el resultado del estudio genético
no detecta variantes patogénicas.

En la figura 1 se representa la evolucin de
las plaquetas de nuestro paciente, marcando
con una linea vertical roja las transfusiones
plaquetares realizadas.

Discusion

La trombopenia neonatal se clasifica segtin
el tiempo de inicio en precoz (< 72 horas) y
tardia (> 72 horas). A su vez, se gradia en
leve (100.000-150.000/ul), moderada (50.000-
100.000/pl) y grave (< 50.000/pl), siendo la
trombocitopenia neonatal aloinmune la forma
precoz grave mds frecuente®. Esta patologia
se produce por la destruccién de las plaque-
tas del neonato inducida por aloanticuerpos
plaquetarios maternos dirigido contra un anti-
geno plaquetario especifico fetal heredado del
padre. Suele afectar al primer hijo y en general
se resuelve en 8-10 dias®.

En la trombopenia neonatal tardia, hasta en
un 80%, la causa subyacente es una enteroco-
litis necrotizante o una sepsis. Suele ser una
trombocitopenia grave de instauracion répida
por un aumento de consumo que se prolonga
hasta que el proceso es controlado, seguida de
una recuperacion lenta. En la mayoria de los
casos requiere soporte transfusional®.

En general el limite de transfusién no esta
estandarizado. Existen discrepancias entre los
distintos autores, aunque la mayorfa coinciden
en que en caso de ausencia de sangrado y pla-
quetas > 20.000-30.000/p1l, se recomienda acti-
tud expectante. Por el contrario, si hay datos
de sangrado o < 20.000-30.000/ ul plaquetas, se
recomienda transfundir a una dosis de 10-15
ml/kg. Ademds, en caso de urgencia, estarfa
indicada la administracién de inmunoglobu-
linas a 1 g/kg/dia®.

El caso presentado es una trombopenia
neonatal grave de inicio precoz. Inicialmen-
te, se sospechd una trombocitopenia neonatal
aloinmune, que se descart con el estudio de
aloanticuerpos negativo realizado a los padres.
También se descartaron otras causas frecuentes
de trombopenia precoz como las infecciones
congénitas y la coagulacion intravascular dise-
minada. Se ampli6 el estudio con un aspirado
de médula sea, sospechando inicialmente una
trombocitopenia amegacariocitica. Este diag-
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nostico se descarto al objetivar un aumento
espontdneo de plaquetas y ante la ausencia de
deteccién de variantes patoldgicas en el estu-
dio genético realizado mediante secuenciacion
de nueva generacion, incluidas alteraciones en
el gen MPL, causantes de la trombocitopenia
amegacariocitica congénita®.

Por tltimo, respecto al seguimiento, se rea-
lizaron controles ambulatorios hasta objetivar
cifras normales de plaquetas en dos analiticas
separadas 3 meses.

A pesar de que todos los estudios realiza-
dos aportaron resultados negativos y la reso-
lucién espontanea de la trombopenia, consi-
deramos de interés el caso por la evolucién
atfpica de nuestro paciente y el amplio estudio
etiol6gico realizado.
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INFECCIONES RESPIRATORIAS VIRALES EN EL
PACIENTE ONCOLOGICO PEDIATRICO HOSPITA-
L1zaDO. F. Almarza Garrido!, B. Gomez Cor-
tés?3, P. Gonzalez Urdiales'#5, ]. de Pedro Ola-
barril#45, 1. Astigarraga Aguirre'#5, R. Lépez
Almaraz45, 1Servicio de Pediatria, 2Servicio de
Urgencias de Pediatria, *Unidad de Oncologia/
Hematologia pedidtrica. Hospital Universitario
Cruces. Barakaldo, Bizkaia. 3Grupo de Investiga-
cidn y nuevas estrategias de mejora en l atencion
al nifio/a y al adolescente en Urgencias, *Grupo de
Oncologia pedidtrica. IIS Biobizkaia.

Introduccion. Las infecciones son las com-
plicaciones mas comunes en pacientes pedid-
tricos con céncer que reciben quimioterapia,
su manejo hospitalario es un desafio dado el
mayor riesgo de infecciones bacterianas inva-
sivas (IBI), especialmente con neutropenia. Las
infecciones virales son las més frecuentes y de
mejor prondstico, pudiéndose considerar un
tratamiento conservador.

Objetivos, materiales y métodos. Descri-
bir las caracteristicas de las infecciones virales
diagnosticadas en pacientes oncolégicos que
reciben quimioterapia y que ingresan por fie-
bre en la planta de Oncologfa pediatrica.

Para ello, se realizé un estudio observacio-
nal prospectivo entre 2016-2023 de los pacien-
tes oncolégicos que recibian quimioterapia y
fueron atendidos por fiebre en el Servicio de
Urgencias de un hospital terciario. Se exclu-
yeron aquellos casos con infeccién bacteriana
invasiva asociada. Se analizaron variables
clinicas y analiticas de los pacientes en el pro-
grama estadistico SPSS v21.0.0.

Resultados. Se atendieron 471 episodios
de fiebre en nifios y adolescentes con cancer.
Ingresaron en 376 ocasiones, aislandose al
menos un virus en 76 (20,21%) muestras de
nasofaringe, siendo los més frecuentes Rhi-
novirus (39; 51,31%), Influenza (8; 10,52%)
y SARS-CoV-2 (8; 10,52%). Se excluyeron 11
casos por IBI, analizandose una cohorte de 65
episodios. De ellos (N= 65) E116,92% (N=11)
no presentaron otros sintomas a parte de la fie-
bre y el 60% (N= 39) tuvieron sintomas respira-
torios. La mediana de dias de hospitalizacién
fue de 4 (RIC 2-6), mientras que la mediana
de dias de tratamiento antibidtico de 3 (RIC

BoL S Vasco-NAv PEDIATR. 2024; 56: 145-159

2-5). La mediana de neutréfilos fue de 510 (RIC
100-3.025) presentando el 50% de los ingre-
sos una neutropenia < 500/pl. La mediana de
monocitos fue de 200 (RIC 30-500). Finalmente
todos los episodios se resolvieron sin secuelas.
Ninguno de los pacientes requiri6 ingreso en
la Unidad de Cuidados Intensivos.
Conclusiones. Las infecciones virales son
las mas comunes en pacientes pediatricos con
cancer. Tienen mejor prondstico y, por tanto,
pueden tratarse de forma més conservadora.
Ademads, se necesita mas investigacion sobre
este tema para descubrir posibles factores pre-
dictores de infecciones bacterianas invasivas.

MICROBIOLOGIA Y MANEJO DE LA CELULITIS
ORBITARIA: ;LO ESTAMOS HACIENDO BIEN?
S. Lucea-Sanchez!, J. Ramirez-Romero?, N.
Ibarzabal-Seguil, M.A. Vazquez Ronco?, A.
Vinuesa Jaca?, L. Iturralde Orive3. 1Servicio
de Pediatria, 2Servicio de Pediatria, Seccién de
Hospitalizacion, 3Servicio de Pediatria, Seccién de
Infectologin Pedidtrica. Hospital Universitario de
de Cruces. Barakaldo, Bizkaia.

Antecedentes y objetivo. La celulitis orbi-
taria es una entidad relativamente frecuente
en pediatria. Rara vez se realizan aislamientos
microbioldgicos, ya que solo se obtienen cul-
tivos de las colecciones orbitarias cuando se
precisa cirugia. Los microorganismos mas fre-
cuentemente aislados son bacterias gram posi-
tivas (Staphylococcus y Streptococcus), siendo
habituales las infecciones polimicrobianas. En
caso de absceso, pueden aislarse anaerobios o
bacilos gram negativos. La base del tratamien-
to es la antibioterapia empirica: de acuerdo con
las guias, se recomienda utilizar cefotaxima y
clindamicina, y afiadir metronidazol si exis-
te afectacion intracraneal. En nuestro centro,
no obstante, observamos que el firmaco més
empleado en los pacientes con sospecha de
celulitis orbitaria es la amoxicilina-clavulanico.

El objetivo del estudio es analizar el manejo
y la evolucion de los pacientes que han reque-
rido ingreso por celulitis orbitaria en nuestro
hospital durante los tltimos 10 afios para com-
parar nuestro manejo respecto a las recomen-
daciones generales.
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Método. Estudio descriptivo y retrospec-
tivo que incluye a los menores de 14 afios
ingresados en un hospital terciario por celulitis
orbitaria entre 2013-2022.

Resultados. Se registraron 27 pacientes que
requirieron ingreso por celulitis orbitaria en
nuestro centro, con una mediana de edad de 7
afios, el 37% mujeres. Respecto al tratamiento
utilizado, se escogié amoxicilina-clavulanico
en el 62,9%, si bien en dos pacientes se sustitu-
y0 por ceftriaxona con vancomicina (y metro-
nidazol en uno) al desarrollar complicaciones
supuradas intracraneales. En el resto de los
pacientes se utilizaron: ceftriaxona-vancomi-
cina de inicio (18,5%, en un paciente asociado
a metronidazol de entrada), ceftriaxona en
monoterapia (7,4%), y otras combinaciones
(11,1%). La duracién media del tratamiento
endovenoso fue de 15 dfas. Cuatro pacientes
(14,8%) desarrollaron complicaciones supura-
das, dos de ellos de localizacién intracraneal,
que recibieron 6 semanas de antibioterapia
(tres de forma endovenosa). En el 81,5% se
asocio corticoide, y se precisé cirugia en el
14,8%. Un solo paciente requirid reingreso y
cirugfa durante el mismo.

CANCER DIFERENCIADO DE TIROIDES EN PEDIA-
TR{A. jREALIZAMOS UN BUEN ABORDAJE? L.
Bizkarra Txurruka, C. Alvarez Garcia, A. Vela
Desojo, E. Artola Aizalde, I. Rica Echevarria,
G. Grau Bolado. Endocrinologia Infantil. Hos-
pital Universitario de Cruces. Barakaldo, Bizkaia.

Introduccién y objetivo. En el afio 2022 se
publicaron las guias europeas para el manejo
de nédulos tiroideos y carcinoma diferenciado
de tiroides en pediatria. La ecografia tiroidea
es la técnica inicial recomendada en su diag-
nostico. La descripcion ecogréfica de los NT
malignos o sospechosos debe seguir scores
establecidos (TIRADS) y todos ellos deben
puncionarse para estratificar su abordaje
(BETHESDA).

El objetivo es valorar el abordaje del NT
y la eficacia de la estrategia diagndstica en
los tumores tiroideos considerando posibles
diferencias en el manejo en dos periodos de
tiempo.
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Método. Anélisis descriptivo de los NT
atendidos entre 2011 y 2023 en Endocrinolo-
gfa Infantil (0-14 afios) de un hospital tercia-
rio. Se registraron 29 pacientes con diagndstico
de sospecha o riesgo de NT. Se establecieron
dos grupos segtin fecha de consulta: grupo 1
(2011-2017) y grupo 2 (2017- 2023) y valoramos
diferencias en el uso de TIRADS y BETHESDA.

Resultados. La edad media de los pacientes
fue 11,5 + 2,5 DE (59% mujeres). La indicacién
de ecografia fue: NT (28%), adenopatias (20%)
y bocio (17%). 5 casos fueron “incidentalo-
mas” y 3 diagnésticos por cribados de riesgo
(1 MEN2A, 1 PNET y 1 linfoma). Ecografi-
camente 16 NT se consideraron benignos, 6
malignos (3/6 con score TIRADS) y 5 sospecho-
s0s (1/4 con score TIRADS). Se realiz6 PAAF/
BAG en los 11 NT malignos o sospechosos y
en 5 NT benignos. En solo 12/16 la descripcion
de la PAAF/BAG incluyé el score de riesgo
BETHESDA. El uso de los scores de riesgo en
el grupo 1 fue 0% para TIRADS y 50% para
BETHESDA frente al 46% de uso de TIRADS
y el 69 % de BETHESDA en el grupo 2.

En estos 12 afios se han diagnosticado 6
céanceres tiroideos: 3 papilares (2/3 antecedente
de radiaci6n), 2 medulares esporddicos y 1 foli-
cular. El diagnéstico ecogréfico fue de maligni-
dad (n=4) o de sospecha de malignidad (n=2)
en todos ellos. La clasificacion TIRADS solo
se refiri6 en 4 casos siendo su puntuacién de
5 en todos los casos. Se realiz6 PAAF/BAG
en todos estos casos, pero solo en un 50% se
reportd el score BETHESDA. En la actualidad
se han operado 5 casos siendo el diagndstico
patoldgico final coincidente en todos con el
de la citologia o de la biopsia prequirtrgica.

Conclusiones. En los tltimos afios el abor-
daje del NT ha mejorado. La adecuacion del
manejo segtin las guias clinicas ha permitido
diagnosticar con exactitud los tumores tiroi-
deos de nuestra serie.

DISCINESIA CILIAR PRIMARIA: ;QUE OCURRE CON
ESTOS NINOS? A. Zumalde Gallego, M. Moreno
Ramos, I. Iriarte Uribe-Echeverria, E. Catedia-
no Sainz, M. Santiago Burruchaga, M. Pastor
Vivero. Unidad de Neumologia Infantil. Hospital
Universitario de Cruces. Barakaldo, Bizkaia.
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Antecedentes y objetivos. La discinesia
ciliar primaria (DCP) es una enfermedad gené-
tica (mayoritariamente autosémica recesiva)
con alteracion de la funcién y estructura ciliar.

Condiciona una enfermedad crénica de
la via aérea superior (VAS) e inferior (VAI),
pudiendo asociar trastornos como situs inver-
sus o infertilidad. La clinica y distintas prue-
bas diagnésticas (6xido nitrico -NO- nasal,
analisis de la ultraestructura, funcién ciliar,
genética...) son claves para su diagnéstico.
El tratamiento se basa en favorecer el aclara-
miento mucociliar, la antibioterapia precoz e
inmunizaciones. Es una enfermedad rara e
infradiagnosticada, por lo que el objetivo del
estudio es revisar los pacientes pedidtricos
diagnosticados de DCP.

Métodos. Estudio descriptivo retrospectivo
dela clinica y evolucién de pacientes pediatri-
cos diagnosticados de DCP entre 2011 y 2024.

Resultados. Se registraron 8 casos, 7 de
ellos mujeres. La mediana de edad en la pri-
mera visita fue de 9,5 afios (rango 1,5-10,7). El
sintoma predominante fue la tos productiva
cronica (75%) seguido de las infecciones respi-
ratorias de VAS y VAI persistentes y recurren-
tes (50%), otitis repetidas (37%) y neumonias
y sinusitis (12%). E1 50% habian presentado
distrés respiratorio perinatal y 2 casos, situs
inversus. Tres de las pacientes, hermanas, aso-
ciaban déficits inmunitarios (IgA, IgG1 y 2).
Todos presentan hallazgos patolégicos en el
TAC torécico, destacando las bronquiectasias y
atelectasias predominantes en l6bulos inferio-
res y medio. El 25% presentaban al diagnéstico
afectacién pulmonar obstructiva moderada en
la espirometria. Respecto al diagndstico, el NO
nasal fue patologico en el 50% de los pacientes
en los que se realizé. La ultraestructura ciliar
fue normal o no concluyente. Todos presen-
taron mutaciones genéticas ya descritas para
la DCP en homocigosis (RSPH1, DNAHS,
HYDIN, CCDC103). Los microrganismos més
frecuentemente aislados mediante cultivos
de esputo o lavado broncoalveolar fueron el
H. influenzae y la M. catharralis, seguidos de la
P. aeruginosa.

Todos los pacientes recibieron tratamiento
con fisioterapia respiratoria, azitromicina, anti-
bioterapia oral para las exacerbaciones, ciclos



Vol. LVI Nim. 1

de colimicina y tobramicina inhaladas para la
D. aeruginosa y 5 de ellos, corticoide inhalado
y broncodilatadores.

Conclusiones. Las caracteristicas clinicas y
evolutivas de nuestra muestra se correlacionan
con las descritas en la literatura, asi como la
genética, siendo el gen implicado mds frecuen-
te en nuestra muestra el RSPHI. Al tratarse de
una enfermedad poco prevalente e infradiag-
nosticada es de vital importancia identificar los
sintomas caracteristicos de la enfermedad para
un diagndstico precoz que mejore el pronéstico
de estos pacientes.

¢DONDE ESTAN L0S NINOs PEG DE Euskapr? L.
Diez Lépez. Departamento de Pediatria. UPV-
EHU. Endocrinologia Infantil. Hospital Univer-
sitario Araba. OSI Araba. Bioaraba.

Introduccion. Alrededor de un 5% de
nifios nacidos pequefios para la edad gesta-
cional (PEG; peso y/o longitud al nacer < o
igual a -2DE) no realiza catch up de peso y/o
talla a los 4 afios. A pesar de que la indicacién
de tratamiento con hormona de crecimiento
humana recombinante (GHrh) en PEG esta
aprobada en EUROPA (EMA) a partir de los
4 afios, la mayor parte demoran su inicio 0 no
llegan a recibir dicho tratamiento. Valoramos
esta situacién en los tltimos 10 afios en una
poblacién controlada.

Hipétesis. Existe un porcentaje significati-
vo tedrico de nifios PEG sin catch-up postnatal
que no son correctamente diagnosticados o
derivados a ENDOCRINO. Existe una dife-
rencia significativa entre el niimero de casos
PEG/afio tratados vs al niimero tedrico de PEG
que deberfan estar en tratamiento con GHrh
epidemioldgicamente y demograficamente
definidos. Existe una demora de casi 3 afios
de inicio de tratamiento segtin datos previos
publicados (AEP GRUPO PEG), estudio epi-
demiolégico espafiol de PEG.

Material y métodos. Fuentes de datos
ptiblicas del COMITE ASESOR de GH-OSA-
KIDETZA - (Memoria actividades del 2013-
2022) y bases de datos de somatometria al naci-
miento del COMITE CRIBADO NEONATAL
- Dep de SALUD PUBLICA - CONSEJER{A
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de SANIDAD. Gobierno Vasco (Memoria acti-
vidades del 2013-2022).

Estudio de variables por sexo, edad gesta-
cional, longitud y peso al nacimiento y datos
de aprobaciones de Ghrh para PEG en ese
periodo de tiempo. Segtin An Pediatr (Barc).
2017; 86: 249-54 existe una demora media de 3
afios de inicio de GHrh. Consideramos que las
GH aprobadas un afio determinado (X) serfan
las representativas de los casos nacidos PEG
entre los afios [X-(4+2) y X-(4+3)] (edad media
de 6-7 afios). Coincide con edad media inicio
de GHrh en esta CCAA.

EL SUENO EN EL LACTANTE MENOR DE 1 ANO:
ESTUDIO DESCRIPTIVO. A. Zumalde Gallego, M.
Moreno Ramos, I. Iriarte Uribe-Echeverria,
E. Catediano Sainz, M. Santiago Burruchaga,
M. Pastor Vivero. Unidad de Neumologia Infan-
til. Hospital Universitario de Cruces. Barakaldo,
Bizkaia.

Antecedentes y objetivos. Los primeros
meses de la vida se caracterizan por cambios
anatémicos en la via aérea e inmadurez del
control de la respiracién y de la estructura del
suefo que predisponen a la aparicién de tras-
tornos respiratorios del suefio (TRS).

Nuestro objetivo es describir las indicacio-
nes y resultados de la monitorizacién cardio-
rrespiratoria en lactantes con sospecha de TRS.

Método. Estudio retrospectivo-descriptivo
de la clinica, indicacién y resultados obteni-
dos en las poligrafias cardiorrespiratorias [PG]
(Nox T3) hospitalarias, segtin recomendacio-
nes de la American Academy of Sleep Medicine
2.6, realizadas en lactantes menores de 13
meses durante los afios 2021-2023.

Resultados. Incluimos 37 lactantes (10
mujeres), media de edad 5,8 meses (1-12). 12
(32%) presentaban antecedentes de interés:
malformacién mandibular (3), hipotonia (3),
sindromes polimalformativos (2), atresia es6-
fago, prematuridad (33 semanas), acondro-
plasia y paralisis cordal.Las indicaciones del
estudio fueron: ronquido-respiracién ruidosa
(20, 54%), alteracion del patrén de dindmica
respiratoria (7, 19%), apneas-desaturacion
objetivada (6, 16%), BRUE 3 (3, 8%) y previo
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a inicio de tratamiento con hormona de creci-
miento en SPW.

Los resultados de las PG: la media del tiem-
po total de suefio y eficiencia fueron 333 minu-
tos (+DE 69) y 77,45% (+DE 21). La saturacion
media y minima de oxigeno: 95,9% (+DE 2,4)
y 82% (+DE 8,2), siendo la mediana de indice
de apnea-hipoapnea [IAH] 7 (Q25: 2,6, Q75:
17,75). En total hubo 25 PG patolégicas (68%),
con IAH obstructivo (IAHO 2 2) 11 (44%) e
IAH central (IAHC > 5) 13 (52%). Siete pacien-
tes presentaron JAHO > 5 (2 moderado (2-5) y
5 grave (> 10), 57% presentaban antecedentes
(encefalopatia, acondroplasia, disostosis man-
dibular) y uno asocié hipertension pulmonar.
De los pacientes con IAHC > 5, 2 presentaban
un patrén de respiracién periddica durante el
22y 32% del TTS y tenian menor edad que el
resto (4,23 +2,7 v5 6,79 + 3,8 [MM1]; p=0,012).
También hubo un caso que presentd insuficien-
cia respiratoria hipoxemia nocturna (diagnés-
tico final de neumopatia intersticial).

Conclusiones. La PG tuvo una alta renta-
bilidad dado que mas de la mitad de los casos
presentaron algin TRS. La alteracién de la
dindmica respiratoria y los ronquidos fueron
las principales indicaciones del estudio. El
principal TRS encontrado fue el SAHS central,
con mayor incidencia en el lactante pequefio
y en aquellos que referian alteraciones en la
dindmica respiratoria. La mayorfa de los SAHS
obstructivos fueron graves y mas de la mitad
presentaban antecedentes de interés.

INFLUENCIA DE LA VACUNA BaciLo CALMETTE-
GUERIN EN LA INCIDENCIA DE CASOS DE DIA-
BETES MELLITUS TIPO 1 INFANTO JUVENIL EN
Euskapi (6r1iMA CCAA EN RETIRAR LA VACU-
NACION EN EspaNa). I. Diez Lopez!, L. Costa
Serra, A. Gainzarain Serna’, A. Prigent Diaz!,
S. Maeso Méndez!, R. Gago Martin?, M.A.
Ogueta Lana?. "Departamento de Pediatria. UPV-
EHU. Endocrinologia Infantil. Hospital Univer-
sitario Araba. OSI Araba. Bioaraba. *Centro de
Salud Zabalgana. OSI ARABA. *Departamento
de Salud-GV.

Objetivos. La diabetes mellitus tipo 1 es
una enfermedad crénica de etiologfa autoin-
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mune muy prevalente en la infancia. En la ulti-
ma década se estd estudiando la posibilidad
de usar la vacuna Bacilo Calmette-Guérin para
el tratamiento de esta enfermedad gracias a
su accién inmunomoduladora. Estos autores
publicaron hace unos afios un trabajo no con-
cluyente sobre la influencia del uso de BCG en
el ntimero de casos observados en la CCAA en
una cohorte menos numerosa (Bol S Vasco-Nav
Pedintr. 2022; 54: 16-21).

El objetivo de este trabajo es aumentar el
periodo de estudio con nuevos datos de inci-
dencia de casos de Dm tipola al tener ya la
mayor parte de la cohorte de nifios que debutan
en los dltimos 5 afios no expuestos al uso de la
vacuna (eliminada de calendario 01/01/2013).

Métodos. Estudio epidemioldgico compa-
racion de incidencias acumuladas entre gru-
pos poblacionales vacunados y no vacunados
desde fin de vacunacién (afio 2012) hasta la
actualidad en toda la poblacién de la CCAA
menores de 19 afios.

Resultados. Poblacién estudiada de mas de
423.500 personas en 11 afios de estudio. Ntime-
ro de casos de DM tipo 1a en la CCAA 639
casos en < 19 afios. Casos en expuesto a vacuna
BCG 503 vs a no expuestos a vacuna BCG 136.

Incidencia media de DM tipo 1a de 14,70
casos/100.000 hab < 19 a de media, entre hom-
bre de 16,52 vs mujeres de 13,92 (p: 0,02).

Incidencia media de casos de DM tipo 1a
entre poblacién vacunada con BCG es de 14,99
casos/100.000 vs no vacunados BCG de 10,32
OR de 1,45 [0,7-2,9] 95%.

La incidencia de casos de DM entre VACU-
NADOS es de media superior a los no vacuna-
dos. Amedida que va pasando (poblacién < 19
a presenta menos proporcion de individuos
expuestos a BCG) el tiempo ambas inciden-
cias se asemejan e incluso los no vacunados
superan a los vacunados.

Nuestra prevalencia se ha mantenido
en la media-baja respecto a lo publicado en
Espafia en 2015 con un incremento discreto
progresivo o pendiente en alza en los ulti-
mos 10 afios (https://www.infosalus.com/
asistencia/noticia-sed-seen-seep-ponen-mar-
cha-primer-registro-nacional-diabetes-tipo-es-
pana-20220428151413.html).

Conclusiones. La vacuna Bacilo Calme-
tte-Guérin que se ha postulado como trata-
miento de procesos autoinmunes, alérgicos,
infecciosos u oncolégicos, aunque todavia
son necesarios mas estudios. En nuestra serie
la incidencia de los vacunados fue superior a
los no vacunados durante un cierto tiempo,
pudiéndose apuntar un cierto efecto rebafio,
ya que en los tltimos afios estudiados la pre-
valencia entre los no vacunados fue superior
a los que recibieron BCG (Fig. 1).

(SE RELACIONA LA TIROIDITIS DE HASHIMOTO
CON EL N6DULO TIROIDEO? C. Alvarez Garcia,
L. Bizkarra Txurruka, N. Portillo Najera, A.
Vela Desojo, I. Rica Echevarria, G. Grau Bola-
do. Unidad de Endocrinologia Infantil. Hospital
Universitario de Cruces. Barakaldo, Bizkaia.
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Introduccién. La asociacién entre la tiroi-
ditis de Hashimoto (TH) y el cancer de tiroi-
des pediétrico es controvertida. La mayoria
de estudios que examinan esta conexidn se
basan en datos de adultos y faltan estudios
mds amplios en nifios.

La incidencia mundial del céncer de tiroi-
des pediatrico continiia aumentando. Estos
se suelen presentar como nédulos tiroideos
(NT) cuyo riesgo de malignidad es de 2-3 veces
mayor en nifios que en adultos.

La TH es una afeccién frecuente en nifios y
adolescentes, por lo que es de gran importan-
cia comprender mejor el riesgo de desarrollar
cancer y se necesitan mejores predictores de
malignidad. Se recomienda el estudio ecografi-
co tiroideo para caracterizar morfolégicamente
la THy para descartar la presencia de nodulos
tiroideos tinicos o multiples.

Objetivos:

* Valorar la inclusién de la ecografia tiroi-
dea en el diagndstico y seguimiento de
los nifios y adolescentes con diagnéstico o
sospecha de tiroiditis.

¢ Evaluar la posible relacién en una serie
pediatrica entre TH y NT y/o céncer dife-
renciado de tiroides (CDT).

Metodologia. Estudio retrospectivo des-
criptivo unicéntrico que incluye todos los
pacientes pedidtricos con diagndstico de
tiroiditis autoinmune y/o bocio seguidos en
consultas de Endocrinologia Infantil entre 2011
y 2023,

Resultados. En estos tltimos 12 afios, acu-
dieron a nuestras consultas un total de 145
nifios con la sospecha de bocio y/o tiroiditis.
En todos ellos se solicit6 el estudio de la fun-
cién y autoinmunidad tiroidea en una prime-
ra visita, pero solo en un 41% de los casos se
solicit estudio ecogréfico inicial. E1 89% de los
pacientes tuvieron seguimiento en consultas si
bien s6lo se realiz6 control ecogréfico en 29 de
los 60 casos inicialmente estudiados.

IMPORTANCIA DE LOS TRASTORNOS RESPIRATO-
RIOS DEL SUENO EN PACIENTES CON STNDROME DE
PRADER-WILLL L. Serrano, A. Artetxe, E. Cate-
diano, M. Abad, M.D. Pastor, M.A. Santiago.
Hospital Universitario de Cruces. Barakaldo, Bizkaia.
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Introduccién y objetivo. El sindrome de
Prader-Willi (SPW) es un trastorno genético
del neurodesarrollo causado por una falta de
expresion de los genes de origen paterno de la
region cromosémica 15q11-q13. Las manifesta-
ciones clinicas son muy heterogéneas, y entre
ellas son frecuentes los trastornos respiratorios
del suefio (TRS), por lo que se recomienda su
despistaje, especialmente antes del inicio del
tratamiento con hormona de crecimiento (GH).

Métodos. Estudio retrospectivo descrip-
tivo de pacientes con SPW en seguimiento
multidisciplinar vistos en consultas de Neu-
mologia Infantil. Se analizaron datos clinicos,
antropométricos, poligrafias respiratorias (PR)
(previas y posteriores al inicio de tratamiento
con GH) e intervenciones terapetticas poste-
riores a la realizacién de PR.

Resultados. Se incluyeron 10 pacientes , de
los cuales 8 eran varones. En 6 de ellos se reali-
26 PR antes y después del inicio de tratamiento
con GH. La alteracién genética mas frecuente
fue la heterodisomia materna (50%). La media
de edad de inicio del tratamiento con GH fue
48 meses (8-180). Presentaron ronquido-ap-
nea nocturna el 30% y somnolencia diurna
el 40%. El indice de masa corporal (BMI) fue
> 2DE en el 40%. Cuatro pacientes presenta-
ron un indice de apnea-hipopnea obstructiva
(IAHO) > 5/hora (mediana 17,5; 8-23) y 2 un
IAH central (IAHC) > 5 (13 y 38). Un paciente
en cada grupo (de 7 meses y 8 afios, respecti-
vamente) asociaron hipoventilacién. En 3 se
practicé adenoamigdalectomia, otros 3 recibie-
ron tratamiento con ventilacién no invasiva
nocturna (CPAP-BiPAP) y otro precisé ambos
tratamientos. Ni el tipo de alteracion genética,
ni el BMI ni el tratamiento con GH tuvieron
relacién significativa con los TRS, aunque 2
(33%) presentaron SAH obstructivo en los
meses posteriores al inicio de GH.

Conclusiones. Los pacientes con SPW pre-
sentan una alta prevalencia de TRS. Los TRS
obstructivos y centrales, y la hipoventilacién
nocturna, pueden manifestarse a lo largo de
los afios sin que su presencia se haya relacio-
nado con: el genotipo, el BMI, presencia de
sintomas respiratorios nocturnos, o el inicio de
tratamiento con GH, aunque en un porcentaje
no desdefiable el diagndstico de SAHS obs-
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tructivo se realizo en los meses siguientes a
comenzar el tratamiento con GH.

PERDIDA BRUSCA DE LA AGUDEZA VISUAL, ;QUE
sosPECHAMOS? E. Garcia Gordoa, A.M. Mora-
ta Lorente, E. Ortiz de Mendivil Bernal, I.
Zabalza Gonzélez, T. Santamaria Barrena.
Pediatria y dreas especificas. Seccién de Neuro-
pediatria. Hospital Universitario Basurto. Bilbao,
Vizcaya.

El cancer infantil representa la segunda
causa de mortalidad a partir del primer afio
de vida, por detrés de los accidentes. Actual-
mente, los tumores s6lidos mas frecuentes
son los tumores del sistema nervioso central.
Presentamos dos casos de tumores cerebrales
diagnosticados recientemente en la consulta
de Neuropediatria.

Caso 1. Nifio de 10 afios remitido desde
Urgencias por episodio stroke like y disminu-
cién marcada de agudeza visual. Episodio
autolimitado de dificultad para hablar, des-
viacién de la comisura bucal hacia la izquierda
y hormigueo en mano derecha de 15 minutos
de duracion con recuperacion esponténea.
Cefalea no progresiva y trastorno del suefio
(parasomnias nocturnas y somnolencia diur-
na) en las dltimas tres semanas. Antecedentes
personales: talla baja, adecuada velocidad de
crecimiento.

Exploracién: no datos de alarma salvo cam-
po visual reducido y marcada disminucién de
agudeza visual, corroborado en exploracién
oftalmolégica.

En resonancia magnética (RM): masa
supraselar de 5,2 cm que condiciona hidroce-
falia no obstructiva compatible con craneofa-
ringioma adamantinomatoso. Es intervenido
via endoscépica transnasal transesfenoidal.
Tras la cirugia, mejoria progresiva de la visién,
alteracién de la memoria reciente y desorienta-
cién. Ademds, panhipopituitarismo residual,
recibiendo tratamiento hormonal sustitutivo.

Caso 2. Nifia de 32 meses remitida desde
Oftalmologia por nistagmus vertical y pupilas
con disociacién luz-convergencia. Los padres
refieren dismetria y disminucién de agudeza
visual y exotropia de ojo derecho. Niega trau-
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matismo o infecciones recientes. No antece-
dentes previos, desarrollo psicomotor normal.
Exploracioén: disminucién de agudeza visual y
campimetria por confrontacién alterada, para-
lisis de la mirada vertical y nistagmo vertical.
Se solicita RM cerebral objetivando lesién
selar-supraselar de 3,2 cm de aspecto quisti-
€0, que comprime quiasma y capta contraste,
compatible con craneofaringioma adamanti-
nomatoso. Actualmente pendiente de cirugfa.

El craneofaringioma es un tumor localiza-
do en regién selar y supraselar. Representa el
1-3% de los tumores intracraneales. Su natu-
raleza normalmente es benigna, aunque son
localmente invasivos al infiltrar estructuras
adyacentes, en ambos casos presentados, por
compresion del quiasma 6ptico. Su sospecha
se basa en hallazgos clinicos y radioldgicos,
confirmandose histolégicamente. Su trata-
miento es cirugfa asociando o no radioterapia.
Tras la cirugia puede producirse disminucion
de la conciencia, lentitud del pensamiento y
pérdida de memoria, tal y como se describe
en el primer caso, pudiendo deberse al tipo
de abordaje o la diseccién agresiva del tumor
que bordea el 3 ventriculo, siendo necesaria
la rehabilitacién.

En conclusién, es imprescindible sospechar
un tumor cerebral ante un déficit brusco de
agudeza visual, sintoma comtn en los dos
casos presentados.

ANEMIA HEMOLITICA POR CRIOAGLUTININAS
EN CONTEXTO DE NEUMONIA POR MYCOPLASMA
PNEUMONIAE: A PROPOSITO DE UN CASO. A. Tru-
jillo Montoro, J. Ascaiturrieta Ostolaza, M.
Camarero Pagonabarraga, A. Vinuesa Jaca, P.
Gonzéalez Urdiales. Servicio de Pediatria. Hos-
pital Universitario de Cruces. Barakaldo, Bizkaia.

Antecedentes. Mycoplasma pneumoniae es
una bacteria habitualmente relacionada con
infecciones de la via aérea inferior siendo uno
de los principales agentes implicados en las
neumonias atipicas. Entre sus manifestaciones
extrapulmonares destaca una entidad poco fre-
cuente aunque potencialmente grave: la ane-
mia hemolitica por crioaglutininas, mediada
por anticuerpos IgM.
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Objetivo. Dar a conocer esta complicacion
inusual y la importancia de su deteccion pre-
coz a través de un caso clinico.

Caso clinico. Presentamos el caso de una
nifia de 12 afios procedente de Colombia con
antecedentes de retraso psicomotor con hipoa-
cusia bilateral y estenosis supravalvular mitral
intervenida en su pais de origen. Ingresa des-
de el Servicio de Urgencias por insuficiencia
respiratoria aguda hipoxémica en contexto
de neumontia bilateral. En su segundo dia de
ingreso presenta un empeoramiento stibito con
mal estado general, palidez cutdnea y vomi-
tos biliosos. Se realiza ecografia abdominal
sin hallazgos y analitica sanguinea donde se
objetiva anemizacién de 2,7 puntos respecto
a ingreso (Hb 5,1 g/dl; anemia normocitica
regenerativa, sin claros datos de hemolisis:
bilirrubina levemente elevada, haptoglobina
elevada) junto con aumento de parametros
inflamatorios, leucocitosis y trombocito-
sis. La realizacion de TAC tordcica descarta
tromboembolismo pulmonar. Al tratarse de
una paciente cardidpata se inicia cobertura
antibidtica de amplio espectro con ceftriaxona,
vancomicina y gentamicina para cubrir posible
endocarditis infecciosa y dado el importante
componente inflamatorio se asocia tratamiento
corticoideo intravenoso. Se indica transfusion
de concentrado de hematies e informan desde
laboratorio de aglutinacién eritrocitaria ante
muiltiples antigenos con presencia de antigenos
irregulares, por lo que se realiza transfusion
previa medicacién y a mayor temperatura ante
posible presencia de anticuerpos frios. Dado
el contexto epidemioldgico y clinico se sos-
pecha de anemia hemolitica autoinmune por
crioaglutininas secundaria a proceso infeccioso
que se confirma tras PCR de M. pneumoniae
positiva en nasofaringe y deteccién de crioa-
glutininas en sangre. Se realiza ecocardiogra-
ma sin datos de endocarditis infecciosa y se
desescala tratamiento a azitromicina. Presenta
buena evolucién clinica y analitica con eleva-
cién progresiva de Hb con valor de 9,4 g/dl
al alta tras 7 dias de ingreso.

Conclusiones. La anemia hemolitica
autoinmune por aglutininas frfas en una enti-
dad poco frecuente en pediatria; sin embargo,
hay que pensar en ella como causa de anemiza-
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ciones bruscas y muy sintomaticas en pacien-
tes con procesos bacterianos (principalmente
M. pneumoniae) o virales (Epstein-Barr, rubeo-
la, sarampidn, entre otros). La inflamacién
puede actuar como factor de confusion a la
hora de reconocer la hemolisis, aumentando
la haptoglobina, por ejemplo. Presenta curso
autolimitado, y por lo general, en pediatria el
prondstico es bueno.

ABORDAJE DE LESIONES CUTANEAS VESICU-
LARES EN NEONATOS. REPORTE DE DOS CASOS
ILUSTRATIVOS DE INCONTINENTIA PIGMENTL C.
Paniceres Lopez-Arranz, V. Saiz Ortega, A.
Rodriguez Serna, E. Martinez Ferndndez, S.
Ans6 Olivan, M. Ferrer Arriazu. Unidad Neo-
natal. Hospital Universitario de Cruces. Barakaldo,
Bizkaia.

Introduccién. Las lesiones vesiculares
en neonatos abarcan una amplia variedad
de condiciones que pueden manifestarse de
manera similar. Entre las posibles causas se
incluyen infecciones virales como herpes sim-
ple o varicela, infecciones bacterianas como el
impétigo y la infeccién estafilocdcica neona-
tal, o infecciones ftingicas como la candidiasis
congénita. Ademds, trastornos genéticos como
la incontinentia pigmenti, la epidermdlisis o
el sindrome de Aicardi-Goutiéres, trastornos
metabélicos como la porfiria cutdnea tarda
congénita y trastornos autoinmunitarios como
la dermatitis herpetiforme también deben
tenerse en cuenta.

El diagnoéstico diferencial se basa en una
evaluacion clinica completa, pruebas de labo-
ratorio especificas y, en algunos casos, pruebas
invasivas como biopsias cutdneas o analisis
genéticos.

Casos clinicos (Fig. 2). Presentamos los
casos de dos recién nacidas a término que
debutaron con lesiones vesiculares a los 3 y
4 dias de vida. Ambos embarazos fueron nor-
moevolutivos, ambos partos fueron eutdcicos
y fueron dadas de alta de la Maternidad sin
incidencias.

El primer caso present6 lesiones papu-
lo-vesiculares dispuestas de forma lineal en
extremidad inferior y hemitérax izquierdo.

DICIEMBRE 2024

Figura 2. Incontinentia pigmenti.

La paciente ingres6 en la Unidad Neonatal y
ante sospecha de infeccién por herpes simple
se inici6 tratamiento con aciclovir.

En el segundo caso las lesiones vesiculares
aparecieron en la region externa del antebrazo,
dada la localizacion de las lesiones, se inter-
pretaron como ampollas de succién.

En ambas pacientes, las lesiones evolucio-
naron hacia papulas eritematosas, posterior-
mente hacia lesiones verrucosas y, por tltimo,
se tornaron marrondceas manteniendo relieve.
Tras valoracién multidisciplinar con Derma-
tologia y, ante sospecha de Incontinentia pig-
menti, se solicita estudio genético.

La primera paciente no presenta lesiones
en ninguna localizacién extracutédnea y en el
segundo caso se objetiva desprendimiento de
retina practicamente completo del ojo derecho
pendiente de valoracién quirtrgica.

Conclusién. La Incontinentia pigmenti es
una displasia neuroectodérmica producida
por mutaciones en el gen IKBKG/NEMO del
cromosoma Xq28. Se transmite con heren-
cia dominante ligada al X, y predomina en
mujeres. Su caracteristica principal son las
lesiones cutdneas que se presentan en varias
etapas siguiendo las lineas de Blashko. Ade-
mas, el 50-80% de los casos asocia alteraciones
esqueléticas, dentales, oculares y neuroldgicas,
siendo estas tltimas determinantes del pro-
nostico.

A pesar de su baja incidencia es importante
conocerla para realizar un diagndstico precoz
que marcard el pronéstico. El tratamiento es
sintomatico, sin embargo, se debe realizar un
manejo multidisciplinar a largo plazo durante
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toda la vida de los pacientes, asegurando un
adecuado consejo genético.

Quf MALA LECHE. A. Gabilondo Loizate!, M.
Abad Cobo?, C. Gonzailez Diaz?, H. Lorenzo
Garrido3, M. Goni Oleaga!. 'Servicio de Pedia-
tria, 2Seccién de Alergologia infantil. Hospital
Universitario Basurto. Bilbao, Vizcaya.

Varén de 1 mes y 23 dias acudié a Urgen-
cias por irritabilidad brusca en las dltimas
6 horas, vomitos, 4 deposiciones diarreicas
abundantes y fiebre de 39°C de 12 horas de
evolucion.

Ala exploracion fisica destacaba cutis mar-
morata con pulsos saltones, taquicardia e hipo-
tension leve; fontanela algo hundida alternan-
do irritabilidad con ratos de somnolencia. Se
administraron dos expansiones de volumen de
SSF a 10 ml/kg, precisando inicio de soporte
inotrépico con perfusién continua y ante sos-
pecha de shock séptico se pautd antibioterapia
intravenosa con traslado a UCIP. En la analitica
sanguinea destacaba una acidosis metabélica
con aumento de reactantes de fase aguda (PCR
9mg/L, PCT 44 ng/dl, leucocitos 15.500/mcl,
neutrdfilos 10.700/mcl). Se canalizo via venosa
central para continuar tratamiento y monitori-
zacion. En las siguientes horas, se aprecié una
llamativa mejoria clinica, con normalizacién
progresiva de los valores analiticos.

Rehistoriando a la madre, referian que
habia realizado una toma de férmula de ini-
cio 2 horas antes de la aparicion de la clinica.
Previamente habia estado con lactancia mater-
na exclusiva (madre con lacteos en su dieta),
aunque se habfa administrado puntualmente
formula artificial en el periodo neonatal. Ante
la sospecha de un posible FPIES se inici6 nutri-
ci6n enteral con formula elemental, con buena
tolerancia y se amplid el estudio de alergia a
proteina de leche de vaca.

El cuadro de FPIES (Food Protein-Induced
Enterocolitis Syndrome) es una forma de alergia
a proteina de leche de vaca no IgE mediada,
que su forma aguda se presenta en forma de
vOmitos repetidos entre 1-4 horas tras ingesta,
en ocasiones con diarrea profusa y afectacion
sistémica con alteraciones hidroelectroliticas
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en el escenario mds grave (situacién shock-like).
Esta presentacion se puede confundir con otras
situaciones de gravedad tales como la sepsis,
anafilaxia o gastroenteritis aguda severa, por lo
que es importante realizar una rigurosa anam-
nesis e incluirlo en el diagnéstico diferencial
ante un niflo con esa clinica.

Nuestro paciente permaneci6 4 dias ingre-
sado en UCIP, con una excelente evolucion
clinica, normalizacién de constantes y valo-
res analiticos, cultivos negativos y buena tole-
rancia a formula elemental. Sigue actualmente
seguimiento en CCEE Alergologia y Digestivo
pedidtrico con lactancia materna (con dieta
materna de exclusion a lacteos).

En conclusion, es importante un alto grado
de sospecha clinica ante cuadros de shock des-
compensado para orientar la anamnesis, sien-
do esta clave para su diagndstico y realizacion
de un abordaje terapéutico precoz y adecuado.

VEO UN NODULO PULMONAR SOLITARIO, ;ME
AsusTO? A. Vega-Arango Vega, I. Astaburuaga
Erefa, A. Gabilondo Loizate, M. Mikelarena
Erdozain, L. Cuadrado Alonso, C. Canduela
Fernandez. Unidad de Neumologia Infantil. Ser-
vicio de Pediatria. Hospital Universitario Basurto.
Bilbao, Vizcaya.

Introduccién. El nédulo pulmonar solita-
rio en la edad pedidtrica es una entidad poco
frecuente que puede convertirse en un desa-
fio diagndstico para el profesional sanitario.
A diferencia de lo que ocurre en el adulto, la
mayoria de estas lesiones corresponden a pato-
logias de etiologfa infecciosa y malformaciones
congénitas. Presentamos un caso de nédulo
pulmonar solitario de diagnéstico casual.

Caso clinico. Nifia de 11 afios procedente
de Perti (en Espafia desde hace dos semanas).
En su pais de origen en el curso de un estudio
de despistaje de enfermedad tuberculosa se
realiza una radiografia de térax en la que se
aprecia una imagen nodular-quistica en 16bulo
superior derecho (LSD). Se completa el estudio
con TAC sin contraste que confirma la presen-
cia de una imagen sugestiva de quiste bronco-
génico versus malformaci6n vascular. La fami-
lia no aporta informes ni pruebas de imagen.
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No antecedentes personales ni familiares de
interés. Se remite a consultas de Respiratorio
Infantil para valoracién. Se realiza una radio-
grafia de térax donde se visualiza una lesion
redondeada, bien delimitada, de caracteristicas
quisticas. Entre las pruebas complementarias
realizadas destaca la negatividad del Man-
toux, interferén y serologia de echinococcus.
Comentado el caso con Radiologia, se decide
la realizacion de una resonancia magnética
con contraste cuyo resultado es compatible
con quiste broncogénico en LSD de 3x3 cm de
didgmetro, descartdndose malformacién vascu-
lar. Se remite a Cirugia Pediétrica que, donde
tras valoracion del caso, realiza una lobectomia
superior derecha mediante toracotomia regla-
da. Estudio anatomopatolégico compatible con
quiste broncogénico intrapulmonar subpleu-
ral. Evoluci6n posterior sin incidencias.

Discusion. El quiste broncogénico es una
malformacién broncopulmonar congéni-
ta poco frecuente. Suele ser tnico, lleno de
liquido 0 moco y localizado en la mayoria de
los casos a nivel de mediastino medio. Pue-
de aumentar progresivamente de tamafio a
medida que crece el nifio con riesgo de rotura,
fistulizacion, infeccidn, hemorragia o degene-
racion tumoral; haciendo que su tratamiento
de eleccion sea la intervencién quirtrgica. El
diagnéstico diferencial de un nédulo pulmo-
nar solitario en pediatria incluye patologias
de etiologia infecciosa (neumonia redonda,
absceso, derrame encapsulado, tuberculosis,
quiste hidatidico...), anomalias congénitas
(quiste broncogénico, secuestro pulmonar,
malformaciones vasculares...); siendo la etio-
logfa tumoral muy infrecuente a diferencia de
lo que ocurre en el adulto.

No TODO ES UN VAGAL. B. Pacho del Castano,
Z. Gorostizaga Gémez, V. Salcedo Casado,
A. Rodriguez Ortiz, G. Lopez Santamaria, R.
Lejarreta Andueza. OSI Alto Deba.

Se presenta el caso de un nifio de 13 afios.
Acude a la urgencia de hospital comarcal por
un cuadro de mareo al comenzar un partido
de pelota. Dias previos fiebre y dolor abdo-
minal. Al inicio del partido se marea, vomita
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y le derivan al hospital para valoracién. Sin
traumatismo.

A su llegada TEP alterado, shock compen-
sado con apariencia, respiracién normal y pali-
dez cutdnea. Constantes adecuadas, refiere sen-
tirse molesto, nauseoso, molestia abdominal,
lenguaje normal, FC 85 Ipm, TA: 119/62, SatO;
100%. Exploracién fisica palidez cutdnea, oro-
faringe y auscultacién normal, abdomen blan-
do, levemente doloroso, leve hepatomegalia
1 cm bajo reborde costal, peristalsis presente.

Se canaliza acceso venoso, analitica con
HTM y BQ), se administra salino. Se solicita
ECG y RX térax, normal. Se reincorpora para
beber agua y se vuelve a marear, sin pérdida
de conocimiento, manteniendo constantes
adecuadas salvo taquicardia de 110-115 Ipm.
Refiere estar molesto sin focalizar dolor.

Se reevaltia al paciente. TEP alterado: shock
compensado/descompensado. La apariencia
estd bien, con lenguaje coherente pero cada
vez mds afectado y mareado. Constantes ade-
cuadas salvo FC 110-120 lpm.

Exploracion fisica normal salvo palidez,
apreciandose aumento del dolor abdominal
con defensa abdominal en la palpacién.

Se administra nuevo salino y paracetamol,
se solicita TC abdominal. Llega posteriormente
analitica con HTM: Hb: 12,6 mh/dl. Leucoci-
tosis 17.000 (45% N. L. 38%) GPT: 420 mg/dl.
No otra diselectrolitemia.

En TAC: hematoma subescapular esplénico
y hemoperitoneo.

Se activa sistema de emergencias, se canali-
zan 2 accesos venosos, se amplia analitica con
gasometria y coagulacion, pruebas cruzadas,
se solicita concentrado de hematies, plasma y
se prepara perfusion de noradrenalina a 0,1
pg/kg/min.

Persiste taquicardia a 100-120 Ipm, resto de
constantes mantenidas. Llega la ambulancia
antes que los hemoderivados y se decide el
traslado a hospital terciario con tercer salino
y la perfusion si fuese necesario.

Asu llegada a centro receptor, se infunde
concentrado de hematies, nueva analitica (2
horas después de la inicial) con caida de Hb
a 4,6 mg/dl. Aumento de urea y creatinina,
mononuclesosis positivo. Realizan angioTC
viendo sangrado activo.
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La cirugfa es critica, precisando soporte
inoactivo y concentrado de hematies.

La rotura espontédnea de bazo por mononu-
cleosis esta descrito. Debe ser diagndstico de
sospecha por el alto riesgo de sangrado activo
y shock hipovolémico.

La identificacién de VEB ante cuadros de
faringoamigdalitis agudas viricas, o astenia no
debe ser generalizada. Sin embargo, debe plan-
tearse para poder identificar dicha infeccién
y prevenir el riesgo real que existe de rotura
esplénica.

(ENFERMEDAD INFLAMATORIA INTESTINAL, UNA
FORMA DE ATOPIA DIGESTIVA? A. San Martin
Sagarzazu, M. Goiii Oleaga, H. Lorenzo
Garrido, N. Rodriguez Cano, H. Uriarte
Gutiérrez, P. Pena Torre. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Basurto. Bilbao, Vizcaya.

La enfermedad inflamatoria intestinal (EII)
es una afeccién crénica con aumento de su
incidencia en edad pedidtrica a nivel global.
A pesar de que los tltimos estudios apuntan
a un origen multifactorial, entre otros factores
genéticos, ambientales o autoinmunes, la etio-
logfa es atin hoy desconocida.

Presentamos un estudio multicéntrico
observacional retrospectivo que analiza la pre-
valencia de enfermedades atopicas en pacientes
con EII en seguimiento en consulta de Diges-
tivo Infantil de estos centros durante 20 afios.

En total se revisaron las historias clinicas
de 59 pacientes en este periodo. 35 tenfan
diagnéstico de enfermedad de Crohn, 23 de
colitis ulcerosa y uno de colitis inespecifica.
De todos los pacientes estudiados el 61% pre-
sentaban algtin tipo de patologfa atopica (39%
tenia dermatitis atopica, 28,8% rinoconjunti-
vitis alérgica y 37,3% asma o alergia a 4caros,
pélenes o epitelio animal). La incidencia en
este grupo de pacientes es superior al del resto
de la poblacién.

Através de este estudio parece establecerse
cierta relacion entre un perfil atdpico y estar
afecto de EII. Més de la mitad de los pacien-
tes estudiados presentan algtin tipo de enfer-
medad atdpica, especialmente aquellos con
enfermedad de Crohn (77,14% vs 34,78% en

DICIEMBRE 2024

colitis ulcerosa). Este hecho podria ir acorde a
la hipétesis de higiene que defienden algunos
autores. Las enfermedades atdpicas también
producen una inflamacién crénica de larga
evolucién y tienen predisposicion genética,
por lo que la relacion entre ambas entidades
puede ser mayor de lo supuesto, aunque la
limitacién del tamafio de la muestra de este
estudio obliga a realizar estudios mayores para
establecer una relacion entre estas dos patolo-
glas, lo que podria abrir un nuevo campo de
investigacion.

ACCESIT MEJOR COMUNICACION

A VUELTAS CON EL MYCOPLASMA PNEUMONIAE.
A. Romero Candel. Centro de Salud de Gallarta.
UAP Abanto-Muskiz.

La infeccion por Mycoplasma pneumoniae
(MP) es una causa comun de infeccidn respi-
ratoria, siendo mayor la incidencia en nifios
entre 5-15 afios. Las epidemias son frecuentes
en primavera y otoflo. La transmision de la
enfermedad se produce de persona a persona
por aerosoles, produciendo brotes en escuelas,
guarderias y comunidades cerradas. La sinto-
matologia puede ser muy variada, incluyen-
do casos asintomaticos. El mas frecuente es la
traqueobronquitis y el mas importante es la
neumonia tipica.

Presento 16 pacientes que entre los meses
de enero y febrero han pasado por mi consulta
y han sido diagnosticados de infeccién respira-
toria atipica. Once pacientes entre 4-11 afios de
edad presentan un cuadro de 2-4 semanas de
evolucion consistente en tos metalica al inicio
con flema y fiebre entre 38-39°C, que dura alre-
dedor de 5 dias, persistiendo posteriormente
la tos que pasa a ser en accesos prolongados
con nauseas, vomitos o sensacion de dificultad
respiratoria posterior. Ante sospecha de tosfe-
rina se realiza aislamiento, frotis faringeo y se
pauta azitromicina 5 dias. Todos ellos positivos
a Mycoplasma pneumoniae, excepto dos casos
que son positivos a C. pneumoniae.

Los otros siete pacientes han sido diag-
nosticados de neumonia atipica. Presentaban
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un cuadro clinico de fiebre moderada-baja,
tos, auscultacién cardiopulmonar anormal
confirmandose la neumonia en radiografia
o ecograffa pulmonar. Se pauta azitromicina
por epidemiologia clinica, caracteristicas de la
radiograffa o evolucién clinica. De los pacien-
tes diagnosticados de neumonta atipica, solo
uno de ellos se ha confirmado mediante sero-
logfa la positividad a Mycoplasma.

Tras el tratamiento, los pacientes diag-
nosticados de neumonia atipica mejoraban;
en cambio, los pacientes con tos prolongada
presentaban una respuesta parcial persistiendo
los sintomas algunos de ellos.

La tos es uno de los motivos de consulta
mds frecuentes en pediatria, sobre todo duran-
te los meses de invierno. La mayoria son pro-
cesos virales intercurrentes y cuadros de tos
postinfecciosa; en estos dos tltimos meses
hemos visto un aumento de la incidencia de
infeccién por MP. La mayoria de los casos han
sido detectados durante la realizacién de frotis
faringeo ante sospecha de tosferina o se han
tratado de manera empirica por sospecha de
neumonia atfpica. La mayoria de los pacien-
tes sanos con infecciones por este germen no
requieren tratamiento antibidtico porque son
cuadros leves y autolimitados. Pese a ello,
tenemos que tener en cuenta que el trata-
miento antibiético acorta la duracién de los
sintomas y, sobre todo, la transmisién de la
enfermedad.

ESTUDIO RETROSPECTIVO MULTICENTRICO DE
TUMORES APENDICULARES EN LA INFANCIA.
L. Larreina de la Fuente. Cirugin Pedidtrica.
Donosti.

Objetivos. Los tumores apendiculares (TA)
son entidades poco frecuentes en la infancia,
constituido por un grupo heterogéneo de
tumores con diferentes tratamientos y segui-
miento. El objetivo es analizar formas de pre-
sentacion y caracteristicas clinico-patolégicas
de los TA en una cohorte pedidtrica.

Material y métodos. Estudio retrospectivo
de pacientes pedidtricos con TA entre 2000-
2023 en dos centros terciarios. Se han analizado
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datos demograficos, presentacion clinica, infor-
mes operatorios, resultado histopatoldgico,
manejo postoperatorio y evolucion.

Resultados: Nuestra serie presenta 20
pacientes con diagnéstico histolégico de TA
de un total de 10.018 apendicectomias apro-
ximadamente (~2%). La mediana de edad fue
14 afios (rango 5-18). EI 60% fueron varones.
La forma de presentacién mas frecuente fue
dolor agudo en FID (73,6%). Unicamente el 5%
presentaban sospecha ecogréfica prequirtirgi-
ca. El hallazgo ecografico més observado fue
apéndice > 6 mm con liquido libre.

El abordaje fue laparoscdpico en el 65%. El
20% requirieron hemicolectomia derecha pos-
terior por méargenes apendiculares afectos. No
hubo complicaciones postquirtrgicas destaca-
bles. El diagnéstico histolégico més frecuente
fue tumor neuroendocrino bien diferenciado
(65%). La evolucion fue favorable en todos los
pacientes, con una supervivencia del 100%
durante un tiempo medio de seguimiento de
10 afios.

Conclusiones. Los TA en la infancia cons-
tituyen un diagndstico incidental. En nuestra
serie inicamente el 5% presentaban sospecha
ecogréfica previa. A pesar del subtipo histo-
légico, son tumores con buen prondstico y
supervivencia. Aunque la indicacién de hemi-
colectomia es controvertida. En nuestra serie
el motivo fue margenes afectos. Consideramos
importante realizar estudios multicéntricos
para establecer protocolos de actuacién debi-
do a su baja prevalencia.

PREMIO MEJOR COMUNICACION

RENTABILIDAD DEL CRIBADO PARA LA PRIORIZA-
CION DE PACIENTES CON STNDROME DE APNEA-HI-
POPNEA DEL SUENO GRAVE A TRAVES DEL CUES-
TIONARIO OSA-5. A. Artetxe Barroso, L. Serrano
Costa, E. Catediano Sainz, M. Santiago Burru-
chaga, M.D. Pastor Vivero, B. Santos Zorrozua.
Unidad de Neumologia Infantil. Hospital Universi-
tario de Cruces. Barakaldo, Bizkaia.

Antecedentes y objetivos. El sindrome de
apnea-hipopnea del suefio (SAHS) constituye
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el principal trastorno respiratorio durante el
suefio en la infancia. Para su cribado y apoyo
diagnéstico existen cuestionarios validados
como el OSA-5, version simplificada del OSA-
18 que consta de cinco items clinicos, recomen-
dando priorizar la realizacién de pruebas de
suefio con un score 2 5 (sensibilidad [S] 82%,
especificidad [E] 32%).

Dada la alta demanda de estudios de suefio
(ES) en nifios roncadores y las largas listas de
espera que ello conlleva, nuestro objetivo es
analizar el rendimiento del OSA-5 como herra-
mienta de cribado en la detecciéon de SAHS
grave en la infancia, estableciendo un punto de
corte Optimo que priorice la realizacién del ES
en estos pacientes de forma preferente.

Método. Estudio observacional analitico
de pacientes valorados en consultas de Neu-
mologia Infantil de un hospital terciario entre
febrero y abril de 2023 a los que se realiz6
el cuestionario OSA-5 y posterior poligrafia
cardiorrespiratoria analizada en base a los
criterios definidos por la American Academy of
Sleep Medicine (version 2.6). Se ha empleado
el indice apnea-hipopnea del suefio (IAH)
para determinar el diagndstico de SAHS y su
gravedad [leve (IAH1 < 5), moderado (IAH
5-10) y grave (IAH > 10)]. Para establecer el
punto de corte en el cuestionario OSA-5 se ha
utilizado un método estadistico que maximice
la sensibilidad manteniendo una especificidad
proxima a 0,3.

Resultados: Se incluyeron 101 pacientes,
el 60,4% con criterios diagndsticos de SAHS
(29,7% leve, 13,86% moderado y 16,83% grave).
El punto de corte 6ptimo en la escala OSA-5
para discriminar los pacientes con SAHS gra-
ve fue 6 (S 94% y E 30%). De los 27 pacientes
con una puntuacion < 6 (26,73%), solo 1 (3,7%)
tenia un SAHS grave, mientras que el resto
(96,3%) no cumplia criterios de SAHS grave.
En cambio, entre los 74 pacientes con un OSA
26 (73,27%), el ntimero de pacientes con SAHS
grave asciende a 16 (21,62%) mientras que el
resto (78,38%) no cumplia criterios (p 0,037).
Asi, una puntuacién 2 6 supone 6,29 veces
mayor probabilidad de tener un SAHS grave
(p 0,028).

Conclusiones. El cuestionario OSA-5 es
una herramienta ttil para el cribado y priori-
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zacién de ES en nifios con sospecha de SAHS
grave, pero su utilidad es relativa puesto que,
para detectarlos, un alto porcentaje de pacien-
tes sanos o con afectacién mas leve serfan erro-
neamente cribados como graves y priorizados
para ES de forma preferente.

VALORACION DE LA SIMULACION CLINICA COMO
METODO DOCENTE. ;QUE PIENSAN LOS RESI-
DENTES? I. Astaburuaga Erefia, I. Goienetxe
Muiioz, A. Vega-Arango Vega, A. Gabilon-
do Loizate, M. Mikelarena Erdozain. Seccion
Urgencias de Pediatria. Hospital Universitario
Basurto. Bilbao, Vizcaya.

Antecedentes y objetivos. Las simula-
ciones clinicas son un conjunto de procesos
y escenarios que replican un entorno real y
son ttiles para poner en préctica habilidades
técnicas y clinicas, mejorando asi la calidad
asistencial. El objetivo principal de nuestro
estudio era valorar la utilidad percibida y el
grado de satisfaccién de los residentes en rela-
cién a la aplicacién de la simulacion de alta
fidelidad (maniquies controlados por orde-
nador) como método docente. Como objetivo
secundario analizamos el grado de seguridad
de los residentes en el manejo de patologfa
potencialmente grave en entornos reales.

Método. Estudio descriptivo transversal
a partir de encuestas anénimas dirigidas a
residentes de medicina y enfermeria de un
hospital terciario. Se realiz6 una encuesta for-
mada por 46 preguntas de respuesta multiple,
respuestas tipo si/no, respuestas con puntua-
cién del 1 a5 (de “en desacuerdo” a “muy de
acuerdo”) y respuesta libre.

Resultados. Participaron 23 residentes: 5
médicos internos residentes (MIRs) de primer
afo, 4 MIRs de segundo afio, 5 MIRs de tercer
afio, 5 MIRs de cuarto afio, 2 enfermeras inter-
nas residentes (EIRs) de primer afio y 2 EIRs
de segundo afio.

En cuanto a la utilidad y satisfaccion perci-
bidas, en un 91% de los casos ayudaba a inte-
grar teorfa y practica y en un 96% a desarrollar
el razonamiento critico y la toma de decisiones.
E183% de los encuestados percibia una mejora
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de sus habilidades técnicas y su competencia
clinica y el 61% una mejora en su seguridad
y confianza. En general la experiencia con la
simulacidn fue satisfactoria para el 70% de los
residentes.

Respecto al grado de seguridad de los
residentes en el manejo de patologia poten-
cialmente grave en entornos reales, el 48% se
sentia poco seguro atendiendo casos de sepsis
o deshidrataciones graves y el 52% poco segu-
ro atendiendo casos de debut diabético, coin-
cidiendo estas tres patologias con las menos
atendidas en nuestra urgencia en el tltimo
afo. Por el contrario, el 17% se sentia poco
seguro atendiendo casos de asma o bronquio-
litis grave y el 22% poco seguro atendiendo
casos de laringitis grave, siendo estas las pato-
logias mas atendidas en nuestra urgencia en
el dltimo afio.

Como 4reas de mejora propusieron acor-
tar la periodicidad entre simulacros, reforzar
la patologia menos atendida en la urgencia y
entrenar el liderazgo.

Conclusiones. Los residentes perciben una
mejora en sus habilidades tras participar en
simulaciones de alta fidelidad siendo para la
mayoria de ellos una experiencia satisfacto-
ria. Ademas, los residentes sienten una menor
seguridad en el manejo de patologia que atien-
den de forma menos frecuente, por lo que
aumentar la frecuencia de las simulaciones y
entrenar patologfas infrecuentes podria mejo-
rar la atencién y el manejo de dichos pacientes.

COMPLICACIONES DE LA ENFERMEDAD NEU-
MOCOCICA INVASIVA: UNA REVISION DE LOS
GLTIMOS 10 ANOS. S. Mallo Alvarez, A. Mier
Castafién, M. Ortega del Rio, A. Zugazabeitia
Irazabal, E. Pérez Estévez, I. Iturralde Orive.
Unidad de Hospitalizacion Pedidtrica. Hospital
Universitario de Cruces. Barakaldo, Bizkaia.

Antecedentes y objetivos. La enfermedad
neumocdcica invasiva (ENI) supone una causa
importante de morbimortalidad en la infancia.
A pesar de un diagnostico y tratamiento ade-
cuados la evolucién de la enfermedad puede
provocar complicaciones graves e incluso la
muerte.
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El objetivo ha sido describir las caracte-
risticas de los pacientes con ENI en los que
se observaron complicaciones y/o secuelas
posteriores.

Meétodo. Estudio descriptivo retrospectivo
realizado en un hospital terciario entre los afios
2013-2023, que incluye pacientes con resulta-
do positivo para Streptococcus pneumoniae en
liquido estéril (cultivo y/o reaccién en cadena
de la polimerasa en sangre, liquido cefalorra-
quideo y liquido pleural) que sufrieron com-
plicaciones y/o secuelas como consecuencia
de la infeccion.

Resultados. De los 88 pacientes diagnosti-
cados de ENI, un 20,5% (n= 18) desarrollaron
complicaciones. Las formas de presentacién de
ENI que con mayor frecuencia desarrollaron
complicaciones fueron la neumonta, (55,6%,
n= 10), seguida de meningitis (33,3%, n=6) y
bacteriemia (11,1%, n= 2).

La edad media fue de 3,8 afios, con un claro
predominio de varones (83,3%) sin anteceden-
tes de interés (88,9%).

Todos estos pacientes precisaron ingreso
hospitalario y hasta un 83,3% (n= 15) requi-
rieron atencién en UCI pedidtrica (UCIP).

De los 8 pacientes con complicaciones tini-
camente pulmonares (44,4%), todos menos
unos requirieron cirugia videoasistida. Nin-
guno tuvo secuelas a largo plazo.

Siete pacientes (38,9% del total), tuvieron
complicaciones neuroldgicas siendo las mas
frecuentes las crisis focales, seguida de las
crisis generalizadas, la paralisis del VI par
y el accidente cerebrovascular. Un paciente
falleci6 tras un estatus epiléptico y los otros
6 evolucionaron favorablemente sin secuelas
posteriores.

Tres pacientes (16,7%) sufrieron compli-
caciones nefrolégicas. Dos ellos fueron diag-
nosticados de sindrome hemolitico urémico
secundarios a neumonia, desarrollando enfer-
medad renal crénica posterior, precisando uno
de ellos trasplante renal. El tercero present
una glomerulonefritis aguda que se resolvié
sin secuelas posteriores.

Conclusiones. La ENI presenta una impor-
tante tasa de complicaciones precisando en la
mayoria de los casos, ingreso hospitalario y en
UCIP. Los pacientes diagnosticados de ENI con
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forma de presentacion pulmonar son los que
mds riesgo tienen de sufrir complicaciones,
pero los afectos de meningitis sufren com-
plicaciones més graves y mayor niimero de
secuelas. El aislamiento de serotipos no vacu-
nales hace necesario continuar desarrollando
nuevas estrategias de vacunacion.

PEDIATRIA CENTRADA EN LA FAMILIA. EL PAPEL
DE ENFERMERIA PARA LA CAPACITACION EN EL
MANEJO DOMICILIARIO DEL CATETER VENO-
SO CENTRAL TUNELIZADO. C. Vifies-Collada,
I. Urreta-Juarez, N. Arteche-Gonzilez, A.
Zugazabeitia-Irazabal, E. Pérez Estévez, A.
De Lucio-Delgado. Unidad de Lactantes. Hos-
pital Universitario de Cruces. Barakaldo, Bizkaia.

Introduccién y objetivos. Los pacientes
con una patologfa intestinal grave que impide
su Optima alimentacién por via enteral pre-
cisan nutricion parenteral (NP). Este aporte,
completo o parcial, se realiza a través de un
catéter venoso central tunelizado (CVCT)
permanente. El manejo domiciliario de estos
pacientes puede suponer una mejora en su
calidad de vida, asi como una reduccién de
las complicaciones y de los costes relacionados
con la estancia hospitalaria.

El objetivo de este estudio es revisar la evo-
lucién en domicilio de siete pacientes con NP,
tras la estandarizacion del manejo de CVCT
en 2021.

Método. Serie de casos pedidtricos de un
hospital terciario que recibieron NP en domi-
cilio a través de un CVCT, entre 2021 y 2024,
previa capacitacion de las familias por parte
del equipo de Enfermeria, siguiendo un pro-
tocolo estandarizado.

Resultados. De los 7 pacientes incluidos
hay un ligero predominio de varones (57%),
con una mediana de edad actual de 18 meses
(DS7,8). La patologia imperante es el sindrome
de intestino corto (71,4%). La mediana de edad
de inicio de la NP es de 46 dias (DS 140,9), con
una mediana de duracién del soporte de 427
dias (DS 241,9), siendo la media de estancia
en domicilio de 309 dfas (DS 174,1). Los dias
acumulados de NP en domicilio son 1.623. El
tiempo medio necesario para la formacién de
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los familiares es de 5 dias. En la muestra, ha
habido una infeccion (0,6 infecciones/1.000
dias), 2 reparaciones y 2 recambios, que pre-
cisaron ingreso; pero ninguna trombosis. De
estos reingresos, el 83,3% se gestiond desde
consultas, evitando su paso por Urgencias. El
gasto de NP en domicilio es de 93€/dia, mien-
tras que su administracion hospitalaria supone
un coste de 1.400€/dfa. En base a lo descrito,
se estima un ahorro de més de 2 millones de
euros.

Conclusiones. El manejo domiciliario de
estos pacientes es una opcién con escasas com-
plicaciones que, ademds, supone una disminu-
cién en los gastos sanitarios de manera consi-
derable y una mejora en la calidad de vida de
los pacientes y sus familias.

El proceso de capacitacion familiar es breve
y sencillo. No obstante, para ello es impres-
cindible contar con un equipo de enfermeria
pediatrica especializada y con experiencia.

FORMACION PARA EL MANEJO DOMICILIARIO
DE CATETERES VENOSOS CENTRALES TUNELI-
zADOS EN PEDIATRIA. T. Olivera Uquijo, L.
Monasterio Galarza, U. Pradera Sangroniz,
C. Maguregui Aguirre. Equipo de Enfermeria.
Unidad de Lactantes. Hospital Universitario de
Cruces. Barakaldo, Bizkaia.

Introduccion y objetivos. En los tltimos
afios hemos visto un aumento de los nifios que
han necesitado y necesitan terapias intrave-
nosas a través de catéteres venosos centrales,
en su mayorfa para nutricion parenteral y/u
otros tratamientos.

Dado el tiempo prolongado que este tipo
de pacientes deben mantener los tratamientos
y por tanto las vias centrales, hemos visto la
necesidad de instruir a las familias para que
puedan seguir su evolucién en domicilio.

El objetivo es que las familias sean capa-
ces de llevar a cabo el manejo y los cuidados,
hacerles auténomos, con el fin de mejorar la
calidad de vida de los nifios, asi como de sus
familias.

Método. Elaboramos una guia explicativa
que se entrega a los padres los primeros dias
tras la insercién del catéter. Estin presentes en
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el manejo y los cuidados y se resuelven dudas
e inquietudes. Mediante una serie de concep-
tos basicos aprenden con facilidad a manejar
y reconocer signos de alarma.

Estimamos que en un plazo maximo de 7
dias estédn preparados para ser auténomos.

Asimismo, se les facilitan los contactos tan-
to de la secretaria como del control de enferme-
ria para la consulta de cualquier tipo de duda
que les pueda surgir.

Conclusién. El manejo de estos dispositi-
vos en domicilio es relativamente sencillo. Sin
que la barrera idiomética o cultural suponga
un héndicap para la instruccién.

Las complicaciones que han surgido a lo
largo de estos afios se han resuelto de forma
rapida y en su mayoria sin necesidad de acudir
al centro hospitalario.

Si bien es cierto que el proceso de capaci-
tacién es sencillo y breve, consideramos que
es necesario disponer de un equipo de enfer-
merfa con experiencia y formacién tanto en el
manejo del dispositivo como de las bombas de
infusién domiciliarias.

IMPACTO DEL NIRSEVIMAB EN LA HOSPITALI-
ZACION DE LACTANTES CON BRONQUIOLITIS
AGUDA. N. Arteche, I. Urreta, C. Vines-Colla-
da, A. Zugazabeitia, E. Pérez-Estevez, A. De
Lucio. Hospital Universitario de Cruces. Barakal-
do, Bizkaia.

Introduccion y objetivos. La bronquiolitis
es la causa mas frecuente de insuficiencia res-
piratoria aguda en lactantes y el motivo més
frecuente de hospitalizacion pedidtrica. Su
etiologfa mds comtin es el virus respiratorio
sincitial (VRS). En su tratamiento se invierten
gran cantidad de recursos materiales, econémi-
cos y humanos. Entre las distintas estrategias
para prevenir esta patologia se encuentra el
nirsevimab, anticuerpo monoclonal contra la
proteina F, que impide su entrada en la célula.
Estudios previos con nirsevimab han demos-
trado disminuir los ingresos hospitalarios
tras una correcta profilaxis. La profilaxis en
nuestra comunidad auténoma se ha introdu-
cido en esta epidemia de manera tardia (8 de
noviembre de 2023) y no uniforme.
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El objetivo de este estudio es evaluar el
impacto de la inmunoprofilaxis con nirsevi-
mab, comparando los ingresos por bronquio-
litis durante las dos tltimas epidemias.

Método. Revision de los ingresos por bron-
quiolitis en un hospital terciario durante las
dos tltimas epidemias (octubre-febrero 2022-
2023 y 2023-2024).

Resultados. No hay diferencias en el ntime-
ro total de ingresos hospitalarios (113 vs 98). En
la epidemia actual ha habido un ligero predo-
minio de varones (59%), frente al de mujeres
(55%) en la epidemia pasada (p< 0,03).

En ambos grupos ingresan fundamental-
mente los nifios de 1-3 meses, constatando en
la epidemia actual una disminucion signifi-
cativa (p 0,04) de los ingresos en los < 1 mes.

La etiologia mas comun ha sido el VRS,
seguido del rinovirus, presentando un tercio
de los pacientes coinfecciones, sin diferencias
entre ambos grupos.

No hay diferencias respecto a los ingresos en
la Unidad de Cuidados Intensivos, el soporte
respiratorio, ni los factores de riesgo asociados.

Tras el inicio de la inmunoprofilaxis, el 19%
(15) de los ingresados la habian recibido.

Conclusiones. La inmunoprofilaxis con nir-
sevimab parece haber disminuido de manera
significativa los ingresos hospitalarios por bron-
quiolitis en los < 1 mes, sin haberse podido obje-
tivar una diferencia significativa en el nimero
total de ingresos respecto a la epidemia previa.

Esto podria estar relacionado con la intro-
duccién tardia y no uniforme de la inmunopro-
filaxis en nuestra comunidad auténoma, que
es necesario comprobar en las préximas epi-
demias.

RESULTADOS Y SEGUIMIENTO DEL ALPELISIB EN
EL TRATAMIENTO DEL STNDROME DE SOBRECRE-
CIMIENTO RELACIONADO CON PIK3CA (PROS).
I. Rodriguez Laguna, M. Roman Moleén, J.
Correa Jorquera, E. Etxart Lopetegui, J.C.
Lépez Gutiérrez. Cirugia Pedidtrica diversos
centros de la SVNP y del Hospital Universitario
Quirén Salud Madrid.

Objetivos. En los ultimos afios, la medici-
na dirigida ha supuesto una revolucién en el
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manejo de pacientes con patologias vasculares.
El objetivo del trabajo es describir la evolucion,
seguimiento y efectos adversos de un paciente
tratado con alpelisib.

Material y métodos. Revision retrospectiva
y andlisis descriptivo de un paciente con lipo-
matosis infiltrativa focal englobado dentro del
espectro PROS tratado con Alpelisib.

Resultados. Paciente mujer de 4 afios,
sana, con tumoracidn lipomatosa abdominal
desde los 19 meses de vida. La lesion se extien-
de desde la region paraumbilical izquierda
hasta la parrilla costal izquierda, sin cambios
atroficos.

Alos 40 meses, se observa rdpido creci-
miento del volumen tumoral, realizando biop-
sia escisional. El andlisis anatomopatoldgico
revela lesion compatible con lipoma y el estu-
dio genético identifica mutacién patogénica
His1047Arg en gen PIK3CA.

Se inicia tratamiento compasivo con alpeli-
sib. Tras 6 meses de tratamiento no se observé
aumento de volumen tumoral. Se realizaron
controles analiticos cada 3 meses segtin pro-
tocolo de centro de referencia. La paciente pre-
sentd leve elevacion de alanino aminotransfe-
rasa, sin otra sintomatologfa.

Conclusiones. El alpelisib es un inhibidor
selectivo del PIK3 utilizado en el tratamien-
to del concer mama localmente avanzado/
metastasico. Actualmente, se han descrito en
la literatura resultados favorables en el mane-
jo de PROS mediante terapia dirigida. Dentro
de los efectos adversos descritos encontramos
hiperglucemia, erupcion cutédnea, neumonitis,
pancreatitis y colitis. La paciente estudiada
presenta buena respuesta al tratamiento, sin
efectos adversos graves por lo que conside-
ramos una posible opcién terapéutica segura
y eficaz.

EL ARTE DE RUMIAR. A. Sanchez Arlegui, M.L.
Elorriaga Sanzano, P. Postigo Martin. Pedia-
trin. Centro de Salud de Erandio.

El sindrome de rumiacioén es un trastorno
gastrointestinal funcional infradiagnosticado,
en el que se produce la regurgitacién repetida
0 masticacion, expulsion o nueva deglucién
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del alimento parcialmente reconocible. Presen-
ta una prevalencia estimada del 3-5,8%.

El acto de la rumia es secundario a una
relajacién voluntaria y adquirida del mtiscu-
lo diafragmatico, que junto a compresiones
abdominales conscientes pero involuntarias
aumentan la presién intragdstrica posprandial
superando la resistencia al flujo retrégrado del
esfinter esofdgico inferior.

Amenudo puede haber un factor desenca-
denante como infecciones o estrés que podrian
sensibilizar el tracto gastrointestinal. No hay
clara asociacién con patologia psicolégica.
Entre el 20-40% de los pacientes presentan
pérdida ponderal. Para su diagnéstico deben
cumplirse los siguientes criterios: empezar
poco después de la ingestion de comida, per-
sistir 1-2 horas tras la comida, no producirse
durante el suefio, no estar precedido de arca-
das ni nduseas y haber ausencia de enferme-
dad estructural o trastorno de conducta ali-
mentaria. Puede asociarse a dolor o distension
abdominal, ardor, cefalea 0 mareos.

El diagndstico es clinico. Las pruebas com-
plementarias se realizan para excluir otras
patologias (reflujo gastroesofagico, gastro-
paresia, acalasia, vomitos ciclicos o bulimia
nerviosa).

El tratamiento farmacolégico (antiaci-
dos) es poco 1til aunque recientemente se ha
demostrado la utilidad del baclofeno.

Se pueden utilizar técnicas de reeducacién
abdominal dirigidas a modificar la contraccion
de la musculatura abdominal (biofeedback). Los
resultados obtenidos son esperanzadores. En
algunos casos refactarios se ha realizado fun-
duduplicatura de Nissen y gastrectomia par-
cial con efectividad variable. Se estima que en
torno al 70% de los casos recurren en cierto
grado.

Caso clinico. Nifia de 5 afios que consulta
por presentar episodios de pequefias regurgi-
taciones intermitentes no precedidas de nau-
seas ni arcadas de 1 afio de evolucidn, sola-
mente diurnas y en casa. La madre refiere que
en ocasiones la observa masticando a lo largo
de la tarde comida que ha ingerido a primera
hora de la mafiana. Alguna vez odinofagia. No
lo atribuyen a ningtin alimento. Buen estado
general y afebril. Apetito normal. Desarrollo
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ponderoestatural adecuado y exploracién fisi-
canormal.

En los tiltimos 6 meses asocia dolor abdo-
minal autolimitado periumbilical y aumento
de frecuencia de regurgitaciones haciéndose
diarias comenzando a ocurrir también en el
colegio. Persiste excelente estado general, con
exploracion fisica sin cambios y adecuada
ganancia ponderal.

Se inicia tratamiento con omeprazol 20
mg/24 h sin cambios y se solicita ecografia
abdominal que resulta normal.

Valorada por Digestivo Infantil que diag-
nostica de sindrome de rumiaci6n.

ERITEMA AB IGNE. UNA DERMATOSIS POCO FRE-
CUENTE. A. Sanchez Arlegui, M.L. Elorriaga
Sanzano, P. Postigo Martin, E. Moreno Artero.
Pediatria. Centro de Salud de Erandio.

El eritema ab igne se produce por expo-
sicion cutdnea repetida a niveles de calor
por debajo del umbral de quemadura. Esta
entidad se caracteriza inicialmente por apa-
ricién de una macula eritematosa reticulada
y transitoria, blanqueable a la digitopresion,
que evoluciona a lesiones fijas, hiperpigmen-
tadas que pueden volverse atréficas, hiper-
queratodsicas y con telangiectasias, en zonas
tipicas de exposicién a una fuente de calor. Por
lo general, son asintomdticas, aunque puede
presentar quemazén, prurito o disestesias. La
fisiopatologia es desconocida, la morfologfa
de las lesiones hace pensar en un efecto de
la radiacion infrarroja sobre el plexo venoso
dérmico. Se han descrito casos asociados a la
exposici6n a estufas, mantas calientes u orde-
nadores porttiles.

El diagndstico es clinico, identificando la
fuente de calor causante. En casos no claros
puede ser necesaria la biopsia cuténea, don-
de se observa atipia focal en epidermis con
nticleos aumentados de tamafo, anisocariosis,
edema y abundantes eritrocitos extravasados,
hemosiderina en dermis papilar y en depdsitos
intracérneos.

Dentro del diagnéstico diferencial se
encuentra: livedo reticularis, insuficiencia
venosa cronica. hiperpigmentacién por far-
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Figura 3. Eritema ab igne.

macos, dermatomiositis, poiquilodermia,
vasculitis livedoide o linfoma cutdneo T.

El tratamiento consiste en evitar la expo-
sicidn a la fuente desencadenante, aunque
puede persistir la hiperpigmentacién postin-
flamatoria.

Este eritema se ha relacionado con la apari-
cién a largo plazo de carcinoma epidermoide,
carcinoma de Merkel, linfoma cutdneo B de
la zona marginal. En varones con exposicion
a fuente de calor cerca de zona escrotal, se ha
relacionado con esterilidad.

Nifa de 8 afios que consulta por lesiones
cutaneas no pruriginosas en térax anterior,
bilaterales de 3 meses de evolucion. Inicial-
mente rosadas, que evolucionaron a marro-
ndceas y han aumentado de tamafio. No han
aplicado tratamientos topicos.

Como antecedente personal presenta
dermatitis atépica leve y como antecedente
familiar una abuela materna diagnosticada
de morfea.

Ala exploracion fisica se observan maculas
reticulares hiperpigmentadas en ambas regio-
nes laterales de torax anterior, ambas de unos
6 cm de didmetro aproximado, sin patrén de
lineas de Blaschko, no descamativas, no desa-
parecen a la digitopresién. No atrofia cutanea
ni se observan telangiectasias.

Valorada por Dermatologia General con
sospecha de morfea, deriva a Dermatologia
Infantil que rehistoria a la familia refierien-
do que la nifia duerme a diario agarrada a
un peluche que contiene una bolsa de agua
caliente. Es diagnosticada de eritema ab igne,
recomendando retirar peluche con bolsa de
agua caliente al dormir y revisién en 2 meses
(Fig. 3).
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ESCLERODERMIA, UN DIAGNOSTICO POSIBLE EN
ATENCION PRIMARIA. A. Sinchez Arlegui, P.
Postigo Martin, M.L. Elorriaga Sanzano.
Pediatria. Centro de Salud de Erandio.

La esclerodermia juvenil localizada o mor-
fea es una conectivopatia que afecta principal-
mente a la piel. Es la forma de esclerodermia
més frecuente en la infancia. Suele debutar
entre los 6-9 afios. Es més prevalente en muje-
res (2-3:1).

La etiopatogenia es desconocida, pero
parece deberse una interaccién entre procesos
inflamatorios, fibréticos y vasculares en indivi-
duos genéticamente predispuestos expuestos a
estimulos mecanicos, produciendo una infla-
macién local y aumento de la produccién de
coldgeno que se deposita en la piel.

Clinicamente se subdivide en: circunscrita
(superficial y profunda), lineal (la mas frecuen-
te en la infancia), generalizada, panesclerética
y mixta.

Inicialmente, se observan placas eritemato-
sas-violaceas sin alteraciones en la textura de
la piel. Conforme aumenta la fibrosis, aparece
un 4rea central de color blanco-nacarado, con
un margen eritematoso-violdceo. Progresiva-
mente aparecen cambios post-inflamatorios de
la pigmentacién de la piel y atrofia cutdnea.

Las manifestaciones musculoesqueléti-
cas son las mds frecuentes, principalmente,
artralgias y artritis no erosivas. La afectacion
vascular més frecuente es el fendmeno de Ray-
naud. Los subtipos que afectan a la cabeza se
relacionan con problemas neuroldgicos, ocu-
lares y odontolégicos. Puede haber alteracio-
nes gastrointestinales, pulmonares, cardiacas
y renales.
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El diagndstico es clinico y la biopsia se rea-
liza en casos dudosos.

En la morfea circunscrita superficial que
no presenta riesgo de afectacién articular ni
estético el tratamiento es topico.

Para el resto de subtipos se recomienda el
tratamiento sistémico inmunosupresor.

Los pacientes con morfea no evolucionan
a esclerodermia sistémica. Se trata de una
enfermedad con tendencia a un curso crénico
o intermitente-recurrente y con una frecuencia
considerable de secuelas.

Caso clinico. Nifa de 6 afos, con antece-
dentes personales de asma y alergia a 4caros
consulta por aparicién de lesiones hipopig-
mentadas maculares puntiformes que se
extienden por cara anterolateral de muslo,
rodilla y region pretibial derecha hasta el
maléolo siguiendo lineas de Blashko, no desca-
mativas. Piel de consistencia normal, sin indu-
racién. No prurito asociado. Se diagnostica de
liquen estriado. Cinco meses después acude a
revision apreciandose un aumento del tamafio
de las lesiones llegando a confluir y de color
blanco-nacarado con dificultad para pellizcar
la piel. No clinica articular ni muscular.

Es valorada por Dermatologfa que realiza
biopsia que describe fibrosis dérmica, com-
patible con morfea. Se inicia tratamiento con
corticoide oral y con metotrexate (MTX) En el
seguimiento se observa clara mejoria de las
lesiones supendiéndose el coroticoide oral al
mes y medio, manteniéndose el MTX.

INFECCION POR VIRUS HERPES SIMPLE COMO
CAUSA DE LARINGITIS AGUDA: A PROPOSITO
DE UN cAs0. M. Camarero Pagonabarraga, J.
Ascaiturrieta Ostolaza, A. Trujillo Montoro,
S.Mallo Alvarez, A. Vinuesa Jaca, E. Catedia-
no Sainz. Servicio de Pediatria. Hospital Univer-
sitario de Cruces. Barakaldo, Bizkaia.

Antecedentes. La laringitis aguda es una
enfermedad respiratoria infecciosa que afecta
habitualmente a la poblacion pedidtrica. Se
caracteriza por estridor inspiratorio, tos y ron-
quera, los cuales son el resultado de la infla-
maci6n de la laringe y las vias respiratorias
subgléticas. Los principales patogenos causan-
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tes de este cuadro incluyen principalmente los
virus Influenza y Parainfluenza, sin embargo,
se han descrito casos de laringitis prolongadas
causadas por Virus Herpes Simple (VHS).

Objetivo. Dar a conocer una complicacién
poco frecuente de la gingivoestomatitis herpé-
tica a través de un caso clinico.

Caso clinico. Presentamos el caso de una
nifia de 34 meses de edad sin antecedentes
de interés que tras episodio de ginginvoes-
tomatitis de cinco dias de evolucién consulta
por inicio de sintomatologia compatible con
laringitis aguda y broncoespasmo; se admi-
nistra tratamiento corticoideo oral y bronco-
dilatadores con adecuada respuesta inicial.
A pesar de ello reconsulta dos dias después
por empeoramiento clinico. Ingresa en plan-
ta de Hospitalizacion donde se administran
tandas seriadas de budesonida y adrenalina
nebulizada asf como dexametasona oral. Ante
persistencia de estridor, afona y tos se decide
ampliar estudio con radiografia de térax y de
via aérea cervical que resultan normales. Se
realiza broncoscopia en la que se visualizan
lesiones blanquecinas en placa en epiglotis,
vestibulo laringeo y subglotis. Se recogen
muestras de exudado faringeo y laringeo y
se inicia tratamiento empirico intravenoso
antifingico (fluconazol), antibiético (amoxi-
cilina-dcido clavuldnico) y antiviral (aciclovir).
Tras 48 horas se obtienen resultados negativos
de cultivos bacterianos y fiingicos, urocultivo
y levaduras en orina. La serologia resulta posi-
tiva para IgM de virus herpes simple tipo 1y
2 y negativo para IgG.

Ante paciente con antecedente reciente de
gingivoestomatitis y hallazgos en broncosco-
pia compatibles con origen herpético, todo ello
apoyado por serologia positiva para VHS, se
orienta hacia laringitis secundaria a herpes y
se optimiza tratamiento manteniendo terapia
antiviral exclusiva, inicialmente de manera
intravenosa durante 3 dias y posteriormente
via oral hasta completar una semana de trata-
miento. Se constata resolucion de las lesiones
mediante nasofibroscopia tras finalizar esque-
ma terapéutico.

Conclusiones. La laringitis herpética es
una complicacién muy poco frecuente de la
gingivoestomatitis herpética. No obstante, es
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importante pensar en esta entidad en casos de
laringitis prolongadas de térpida evolucién en
pacientes con antecedente reciente de lesiones
herpéticas en mucosa oral, pudiendo incluso
iniciar tratamiento antiviral con aciclovir ante
su sospecha sin necesidad de realizar pruebas
invasivas para la confirmacion del diagnéstico.

SINDROME DE LA OREJA ROJA. A PROPOSITO DE
UN CASO. A. Sdnchez Arlegui, L. Elorriaga
Sanzano, P. Postigo Martin. Pediatria. Centro
de Salud de Erandio.

El sindrome de la oreja roja (SOR) es un
cuadro infrecuente e infradiagnosticado en
Pediatria. Consiste en episodios de rubor
intenso en el pabellon auricular, asociado a
sensacion de calor, dolor, picor u hormigueo
de diferente intensidad en dicha zona. Suele
ser unilateral pero también puede observar-
se bilateralidad o lateralidad cambiante. En
algunos casos aparece dicha sintomatologia
en hemicara, cuello u occipucio, asi como sin-
tomas autondmicos (hiperemia conjuntival,
lagrimeo, congestién nasal).

La duraci6n de los episodios es variable, de
30 minutos a 4 horas, y la frecuencia de apa-
ricién oscila desde diversos episodios diarios
hasta un episodio al mes. La mayoria de los
episodios son espontaneos, pero algunos casos
describen como desencadenantes movimientos
cervicales, ejercicio, tos, estornudos, tocar la
oreja, cepillado del cabello, estrés...

Su prevalencia es desconocida aunque se
observa en el 24% de los pacientes pediétricos
con migrana.

En la infancia se aprecia un predominio en
varones (1:2), predominando en mujeres en la
edad adulta.

La fisiopatologia de SOR es incierta pero
parece deberse a la inhibicion del sistema sim-
patico asociado a hiperactividad del sistema
parasimpético.

Se diferencian dos tipos de SOR:

* Primario o idiopdtico: més frecuente.
Aparecen en nifios con cefaleas primarias,
principalmente migrafia comn, sin coin-
cidir necesariamente con los episodios de
migrafa.



Vol. LVI Nim. 1

* Secundario: no ha sido descrito en Pedia-
tria. En adultos se han documentado casos
secundarios a afectacién de nervios espi-
nales, disfuncién de articulacién temporo-
mandibular, neuralgias craneales....

El diagndstico de este sindrome es clinico.
Resulta ttil solicitar fotografias al paciente
ante la sospecha diagnodstica. Es importante
realizar un diagndstico diferencial con la poli-
condritis recurrente y eritromelalgia.

El tratamiento del SOR se basa en el tra-
tamiento de la patologia de base y medidas
sintomaticas como la aplicacién de frio local
0 analgesia oral si precisara.

Caso clinico. Nifio de 9 afios, con antece-
dente personal de dermografismo que pre-
senta episodios de enrojecimiento autolimi-
tados en oreja izquierda, de hasta 1 hora de
duracidn, siempre en la misma, de un afio de
evoluci6n. Consisten en aparicién de eritema
uniforme de todo el pabellén auricular sin
aumento de temperatura ni tumefaccién. No
asocia prurito ni dolor en pabellén auricular,
ni lagrimeo. Ocasionalmente refiere cefalea
autolimitada, en algunas ocasiones coinci-
dente con la aparicién de eritema auricular.
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Figura 4. Stndrome de la
oreja roja.

No lo asocian con ningin desencadenante
(Fig. 4).

ARTRITIS DE LYME. MAS QUE UNA SIMPLE
PICADURA. M. Gonzalez Mentxakatorre?, EJ.
Humayor Yafiez!, O.B. Fernandez Berrizbei-
tia?, E. Garcia Gordo!, A. Gabilondo Loizate!,
M. Abeijon Vilal. Servicio de Pediatria, *Servicio
de Reumatologia. Hospital Universitario de Basur-
to. Bilbao, Vizcaya.

Introduccién y objetivos. La artritis de
Lyme es una enfermedad causada por Borre-
lia burgdoferi, cuyo vector es la garrapata. Es
importante conocer esta entidad clinica, ya
que esta enfermedad puede progresar y cau-
sar graves complicaciones. Presentamos dos
casos cuyo objetivo es mostrar las diferentes
formas de curso clinico que puede tener esta
enfermedad.

Caso 1. Nifia de 13 afios remitida a con-
sultas de Reumatologfa Infantil por artritis de
rodilla derecha (RD) de 2 semanas de evolu-
cién. Como antecedente refieren retirada de
garrapatas en varias ocasiones. Se lleva a cabo
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artrocentesis diagndstica de RD, obteniendo
liquido sinovial de caracteristicas inflama-
torias. Se realiza serologia infecciosa que
es positiva para Borrelia burgdoferi y PCR en
liquido sinovial con resultado positivo débil
para dicha bacteria. Resto de estudio etiolégi-
co negativo. Ante estos resultados microbiol6-
gicos, recibe tratamiento con doxicilina oral.
Durante su seguimiento precisa multiples
artrocentesis. En el momento actual, a pesar
de haber recibido el tratamiento adecuado
presenta episodios recidivantes de artritis
inflamatoria que hacen pensar en una croni-
ficacién de la enfermedad.

Caso 2. Niflo de 14 afios que ingresa por
artritis de rodilla derecha de 2 meses de evo-
lucién a estudio. Picaduras de garrapatas y
visitas a zonas rurales de manera frecuente.
Durante el ingreso se realiza artrocentesis y
tras descartar una artritis séptica presentan-
do cultivos negativos, se procede a la infiltra-
cién con corticoide. La serologia infecciosa es
positiva para Borrelin burgdoferi y en la mues-
tra de liquido sinovial obtenida se realiza PCR
para dicha bacteria, con resultado positivo
débil. Recibe tratamiento con doxicilina oral
con mejoria clinica progresiva sin presentar
recurrencias.

Conclusiones. A través de la presentacion
de dos casos clinicos de diferente evolucion,
queremos resaltar la importancia de un enfo-
que integral en el reconocimiento precoz,
diagnéstico y manejo terapéutico de esta
enfermedad. Es fundamental concienciarse
sobre la necesidad de una atencién adecuada
tras una picadura de garrapata para evitar
posibles complicaciones a largo plazo. Habi-
tualmente, el prondstico de la artritis de Lyme
es bueno después de un tratamiento adecua-
do; sin embargo, en ocasiones puede presentar
recurrencias de tiempo variable.
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TRATAMIENTO DE LAS HERIDAS COMPLICADAS
MEDIANTE TERAPIAS DE PRESION NEGATIVA. A.
Muniz Castellanos, A. Galbarriatu Gutiérrez,
J.L. Blanco Bruned. Cirugia Pedidtrica. Hospital
Universitario de Cruces. Barakaldo, Bizkaia.

Antecedentes y objetivos. Presentacién de
un caso clinico de evolucién térpida de heri-
da postquirtrgica con necesidad de terapia
de cierre asistido por vacio; asi como realizar
una revision bibliografica sobre las terapias de
presi6én negativa (TPN) en nifios.

Método. Exposicion del caso clinico y revi-
sidn bibliografica sobre las TPN.

Resultados. Paciente de 14 afios, con
antecedentes de prematuridad y enterocolitis
necrotizante intervenido en periodo neonatal,
es trasladado desde un centro privado donde
habia sido operado sin éxito en las 48 horas
previas en dos ocasiones por cuadro obstruc-
tivo abdominal no resuelto.

Tras su ingreso en la UCIP del Hospital de
Cruces, se indica nueva exploracién quirdrgica
dada la mala evoluci6n clinica y radiolégica.
En dicha intervencion se constata una obs-
truccién intestinal por bridas que engloban
intestino delgado e inicio de intestino grueso,
con una mala perfusién en los bordes de la
herida de la re-laparotomia. Se realiza adhesio-
lisis, ileostomia y cierre primario de la incisién.

A pesar de la mejorfa general y resolucién
progresiva del cuadro obstructivo, en el cuarto
dia postoperatorio presenta una dehiscencia
de la herida quirtrgica, vislumbrando en el
fondo de la misma un asa intestinal. Se traté
mediante cura himeda y a partir del quinto
dia postoperatorio se inicia tratamiento con
sistema de sellado y conexion a aspiracién con
presion negativa. El modo elegido fue aspi-
racién variable en ciclos de 3 minutos a -70
mmHg y 2 minutos a -40 mmHg.

Al principio, el sistema de TPN requirié
cambios frecuentes de los apdsitos por una
gran cantidad de exudado, pero poco a poco
se fue reduciendo, pudiéndose espaciar los
cambios. Finalmente, se evidencié gran mejo-
rfa con disminucién de la cavidad y aparicion
de tejido de granulacion, por lo que se dio de
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alta con la TPN. Cada 48-72 horas acudia al
hospital para realizar curas hasta su retirada
final en el 32° dia postoperatorio.
Conclusiones. La TPN promueve la cicatri-
zacion en un estado de presion subatmosférica
y succion controladas, mediante angiogéneis
y formacién de tejido de granulacién. Es una
alternativa segura que ahorra costes y tiempo
en heridas agudas y crénicas mal vasculari-
zadas. Debemos mantener la herida limpia,
desbridada y sin fistulas a cavidades para su
méxima eficiencia, por ello, debe individua-
lizarse su uso segtin la herida y el paciente.

SECUESTRO PULMONAR INTRALOBAR: A PROPOSI-
TO DE UN caso0. J.T. Landeo Agiiero, S. Maeso
Méndez, C. Aibar Marco, A. Guillén Gémez,
A. Tanasescu Niculae. Servicio de Pediatria y
Areas Especificas. Hospital Universitario de Alava.

Antecedentes. El secuestro pulmonar intra-
lobar (SIL) es una malformacién congénita
local de causa incierta que consiste en tejido
pulmonar anormal no funcionante que no
comunica con el arbol traqueobronquial y que
es irrigado por una arteria sistémica anémala.
Se caracteriza por tener una pleura visceral
comun al resto de pulmén, un drenaje venoso
a auricula izquierda y mayor predisposicion a
localizarse en l6bulo inferior. La mayorfa son
asintomaticos, aunque existe més riesgo de
infecciones y hemorragias, asi como de bajo
gasto cardiaco o hipoxemia en caso de depen-
der de un vaso sistémico de gran calibre. El
diagnéstico se realiza prenatal por ecografia
o resonancia magnética (RM) y debe confir-
marse siempre postnatal con un angioTC. El
tratamiento definitivo es quirtirgico.

Resultados. Presentamos el caso de una
lactante de 10 meses (RNPT 34+2 SG) con ante-
cedentes de interés de un ingreso en Unidad de
Cuidados Intensivos Neonatal por distrés res-
piratorio que precis6 de intubacién orotraqueal
y administracién de surfactante, y dos ingresos
en Planta de Hospitalizacion por procesos res-
piratorios con necesidades de oxigenoterapia
complementaria. En tratamiento habitual con
budesonida 50 pg (2-0-2). Acude a consulta
de Respiratorio Infantil de HUA derivada de
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Figura 1. AngioTC. Se observa masa recibe aporte arterial de un vaso con origen en la aorta descendente.

Figura 2. AngioTC. Se observa que el drenaje venoso
se realiza en la auricula izquierda a través de la vena
posterior.

su pediatra de Atencién Primaria para iniciar
seguimiento ante sospecha prenatal via RM
fetal realizada en otra comunidad auténoma
de malformacién adenoidea quistica tipo L.
Ante la sospecha, se realiza angioTC y se obje-
tiva una masa sélida en I6bulo inferior derecho
pulmonar que recibe aporte arterial de vaso
con origen en aorta descendente (Fig. 1) y con
drenaje venoso en auricula izquierda (Fig. 2)
lo cual nos confirma el hallazgo de secuestro
pulmonar intralobar (SIL). Dado el diagnés-
tico, se completa estudio cardioldgico, renal
y 6seo para descartar otras malformaciones
concomitantes que resulta negativo. A pesar
de encontrarse asintomatica en la actualidad,
se realiza interconsulta con cirugia pediatrica
de hospital de referencia para plantear necesi-
dad de intervencién quirtirgica tipo lobectomia
toracoscopica como tratamiento definitivo.
Conclusiones. Toda malformacién pul-
monar sospechada intratitero ha de tener una
comprobacién postnatal por angioTC a los 4-6
meses. El SIL supone el 70% de las malfor-
maciones congénitas locales pulmonares que
puede asociar malformaciones en otras loca-

lizaciones por lo que es importante ampliar
estudio para descartarlas y asocia un mayor
riesgo de tener infecciones y hemorragias. Se
ha de destacar la importancia de la cronologfa
en el diagndstico definitivo y en caso de sin-
tomatologfa, la indicacidn de tratamiento es
siempre quirtirgica en el primer afio de vida.

NUEVA VARIANTE PATOGENICA C.3855+4A>G
EN EL GEN NIPBL ASOCIADA AL SINDROME DE
CORNELIA DE LANGE T1PO 1. E. Arruti Onain-
dia, S. Maeso Méndez, S. Jiménez Echevarria,
Z. Garcia Casales, I. Diez Lépez. Servicio de
Pediatria. Hospital Universitario Araba. Vito-
ria-Gasteiz. Alava. Espaia.

El sindrome de Cornelia de Lange (SCAL)
es una enfermedad congénita rara con afec-
tacién multisistémica y del desarrollo, que
abarca un gran espectro fenotipico. El feno-
tipo clasico se caracteriza por rasgos craneo-
faciales distintivos (sinofridia, cejas gruesas y
arqueadas, puente nasal corto...), retraso del
crecimiento de comienzo prenatal, discapaci-
dad intelectual e hipertricosis entre otros. El
fenotipo no clasico es mas leve.

E160% de las personas afectadas presentan
mutaciones en el gen NIPBL (herencia auto-
sémica dominante), aunque también existen
otros genes implicados. En la mayoria de los
pacientes (> 95%) las mutaciones ocurren
de novo. El mecanismo fisiopatoldgico es la
haploinsuficiencia.

Exponemos el caso de una nifia de 8 afios
con sindrome de Cornelia de Lange que pre-
senta una variante patogénica en el gen NIPBL
en heterocigosis no descrita previamente.
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Paciente en seguimiento en consulta de
Endocrinologia Infantil por pequefia para la
edad gestacional simétrica sin crecimiento
recuperador, talla baja con edad 6sea retrasa-
da, hipertricosis y fenotipo peculiar (sinofridia,
epicantus, narinas antevertidas, micrognatia y
microcefalia).

Ante cuadro sindrémico sugestivo de
SCdL, en 2018 se deriva a la paciente al Servi-
cio de Genética de nuestro centro. Se realiza
hibridacién genémica comparativa a base de
microarrays y secuenciacion dirigida del exo-
ma, siendo el resultado negativo. No se detec-
taron tampoco otras alteraciones.

No obstante, dada la alta sospecha clini-
ca, en 2023 se solicita ampliacién del estudio
genético en laboratorio externo de referencia.
Se realiza una secuenciacién masiva del exo-
ma, detectdndose la variante ¢.3855+4A>G
heterocigota de tipo splicing en el gen NIPBL.
Concluye que esta variante podria alterar
el procesamiento del ARN mensajero y dar
lugar a una proteina aberrante. Asimismo, la
variante no se ha observado en individuos de
la base de datos de variantes comunes, por lo
que catalogan la variante como de “significado
incierto” asociada al SCdL tipo 1.

Ante variante de “significado incierto” se
amplia andlisis con estudios funcionales. En
estas, se concluyen que es posible predecir que
esta alteracién causarfa una haploinsuficien-
cia funcional, compatible con el mecanismo
fisiopatolégico conocido para el SCAL asocia-
do a NIPBL. Por ello, permite reclasificar la
variante como “patogénica” y diagnosticar a
nuestra paciente de sindrome de Cornelia de
Lange tipo 1.

Lo relevante del caso es que mediante
analisis mas profundos se logro reclasificar
una variante de “significado incierto” en una
variante “patogénica”, pudiendo asi diagnosti-
car a nuestra paciente de SCAL tipo 1, asi como
ser afiadida como nueva variante patogénica
de este sindrome en las bases de datos genéti-
cas internacionales.

HIPERTRANSAMINASEMIA Y COAGULOPATIA EN
PEDIATR{A. ;CUANDO ES NECESARIO INGRESAR?
A PROPOSITO DE UN caso. I. Llaguno Lépez,
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I. Colina Alejandre, G.V. Cocuz, J. Muioz
Cadifianos, A. Guillén G6mez, M. Gendive
Martin. Servicio de Pediatria. Hospital Universi-
tario Araba (Txagorritxu).

Introduccién y objetivos. La hepatitis A
es una forma muy comtn de hepatitis viral
en la infancia, generalmente con un curso
autolimitado y un pronéstico favorable. Sin
embargo, en algunos casos pueden surgir
complicaciones que requieren hospitaliza-
ci6n, especialmente con niveles elevados de
transaminasas y alteraciones en la coagula-
ci6n. Esta comunicacién tiene como objetivo
ilustrar los criterios de ingreso hospitalario
en hepatitis A pediatrica a través de un caso
clinico donde la decisién de hospitalizacién se
basé en la gravedad de los hallazgos clinicos
y de laboratorio.

Caso clinico. Presentamos el caso de una
nina de 9 anos, sin antecedentes médicos rele-
vantes, que acudi6 a Urgencias por vomitos,
coluria y falta de tolerancia a sélidos y liqui-
dos. La familia habia regresado recientemente
de un viaje al Sahara, zona endémica de hepa-
titis A. Una semana antes, en el contexto de un
brote familiar, se le realiz6 una serologia que
confirmg la infeccion por hepatitis A (IgM e
IgG anti-VHA positivas) con transaminasas
elevadas (GPT de 870 UI/L), sin otras alte-
raciones significativas. En una reevaluacién,
la paciente mostré un empeoramiento de los
pardmetros hepaticos: GOT de 4.657 UI/L,
GPT de 4.877 UI/L, bilirrubina total elevada
(7,7 mg/dl) y tiempo de protrombina alterado
(50%), indicativo de coagulopatia.

Intervencion y evolucién. Dado el dete-
rioro de la funcién hepética y la coagulopatia,
se decidié su ingreso hospitalario, siguien-
do los criterios de la Sociedad Espafiola de
Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion
Pediatrica, que indican ALT > 3.000 UI/L o
TP < 50% tras la administracién de vitamina K.
Durante la hospitalizacion, la paciente recibi6
sueroterapia intravenosa, vitamina K y acido
ursodesoxicélico, ademds de controles ana-
liticos cada 24 horas. Se observ6 una mejora
progresiva de los niveles de transaminasas
y de la coagulacién, permitiendo su alta con
seguimiento ambulatorio.

COMUNICACIONES

Conclusiones. La hepatitis A pediétrica,
aunque mayormente autolimitada, puede
complicarse con hipertransaminasemia severa
y coagulopatia, lo que justifica el ingreso hos-
pitalario para una monitorizacién intensiva. La
aplicaci6n de criterios claros para el ingreso y
un seguimiento estrecho son esenciales para
la deteccion precoz de la insuficiencia hepatica
aguda y asegurar una recuperacién completa,
como se logrd en este caso.

Palabras clave: Hepatitis A; Pediatria; Hos-
pitalizacién; Transaminasas; Coagulopatia.

ENCEFALITIS POR VIRUS HERPES TIPO 6 EN UN
LACTANTE: A PROPOSITO DE UN CAS0. L. Llaguno
Lépez, I, Colina Alejandre, L. Barreda Pérez,
M. Gendive Martin, C. Salado Marin, S. Jime-
nez Echevarria. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Araba (Txagorritxu).

Introduccién y objetivos. La encefalitis por
virus herpes tipo 6 (HV6) es una complicacién
poco comtin en pediatria, pero debe conside-
rarse en lactantes con sintomas neuroldgicos
y febriles. El HV6 puede causar infecciones
leves en la infancia como el exantema stibito
o roséola infantil, pero en algunos casos puede
derivar en encefalitis aguda. Esta comunica-
cién tiene como objetivo presentar un caso
clinico que resalta la importancia de un diag-
néstico temprano y un manejo adecuado de
esta patologia.

Caso clinico. Se presenta el caso de un lac-
tante de 16 meses, sin antecedentes médicos
relevantes, que acude al servicio de Urgencias
de Pediatria por fiebre de 39,2°C e hiporreacti-
vidad. En la exploracion, el paciente muestra
debilidad muscular y alteracion de la marcha,
lo que motiva su ingreso para observacion.
Durante la hospitalizacion, presenta un dete-
rioro progresivo con irritabilidad y alteracio-
nes en el comportamiento y en la marcha.

Se realizan estudios diagnésticos que inclu-
yen anélisis de sangre, electroencefalograma y
toxicos en orina cuyos resultados fueron nor-
males. También se realiz6 una puncién lumbar
en la que se obtuvieron 0 células, glucosa y
proteinas normales. Con una sospecha clini-
ca de encefalitis aguda, se inicia tratamiento
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empirico con aciclovir. Posteriormente, la
PCR en el liquido cefalorraquideo confirma
la encefalitis por HV6, lo que permite cambiar
el tratamiento a ganciclovir intravenoso a 10
mg/kg/dia.

El paciente responde favorablemente, man-
teniéndose afebril y recuperando su estado
neuroldgico basal en el sexto dia de hospitali-
zacion, momento en el cual se le da de alta con
tratamiento oral de valganciclovir a 15 mg/
kg/dosis cada 12 horas.

Conclusiones. Este caso ilustra la necesi-
dad de considerar el HV6 en el diagndstico
diferencial de encefalitis en lactantes. Un diag-
néstico y tratamiento tempranos son funda-
mentales para prevenir secuelas neurolégicas.
Es importante destacar que, tras la confirma-
cién del diagnéstico, el manejo inicial con
ganciclovir intravenoso seguido de un trata-
miento oral con valganciclovir oral permite un
seguimiento eficaz y seguro. Reiteramos que
en cualquier cuadro de encefalitis pedidtrica,
el HV6 debe ser parte de las consideraciones
diagnosticas, especialmente en nifios menores
de 2 afios.

PARECE QUEMADURA, PERO NO SE HA QUEMA-
po. C. Undabeitia Fernandez, A. Elduayen
Vila, A. Gémez Busselo, I. Sota Busselo,
J.A. Muiioz Bernal, I. Olaciregui Echenique.
Pediatria. Hospital Universitario Donostia. Gui-
piizcoa.

Antecedentes y objetivos. Las lesiones
cutdneas en el periodo neonatal siempre son
un reto diagndstico, siendo raras las enferme-
dades exfoliativas. El Staphylococcus aureus pro-
ductor de toxinas exfoliativas puede causar el
sindrome de piel escaldada que a esta edad
puede generar complicaciones importantes
como sobreinfeccién bacteriana, deshidra-
tacion e incluso fallecimiento. El neonato es
altamente susceptible dada la inmadurez de
su sistema inmune y el menor aclaramiento
de las toxinas por su inmadurez renal.

Meétodo. A partir de un caso acontecido en
nuestro centro recientemente, se ha revisado
la literatura y el tratamiento de esta patologfa,
asi como su diagnéstico diferencial.
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Resultado. Recién nacida de 16 dias de vida
que acude a nuestro centro para valoracién de
lesién cutdnea. No tiene antecedentes obstétri-
cos ni personales de interés. Habia comenzado
48 horas previas con una lesién eritematosa
periumbilical que claramente habia empeo-
rado las tltimas horas. Se trata de una lesién
peri/paraumbilical de base eritematosa y
brillante de unos 3x6 cm con capa superficial
desprendida (Nikolsky +) sin aparentes sig-
nos de sobreinfeccién. No presenta lesiones en
otras regiones ni otra sintomatologfa asociada
y en la analitica realizada no tiene aumento de
reactantes de fase aguda. Ante la posibilidad
de cuadro infeccioso se realiza cobertura con
cloxacilina y cefotaxima IV y se comienzan
curas locales con varihesive gel. En el cultivo
recogido de la lesién el dia del ingreso se ais-
la Staphylococcus aureus sensible a cloxacilina.
Dada la buena evolucién se realiza finalmente
tratamiento con monoterapia con cloxacilina
iv una semana y se sigue con curas locales,
reepitelizdndose toda la zona sin problemas.

La escaldadura estafilocdcica es causa-
da por el Staphylococcus aureus productor de
toxinas exfoliativas con actividad proteasa y
epidermolitica causando enrojecimiento de la
piel, ampollas y desprendimiento epidérmico
similar a una quemadura, mas frecuentes en
pliegues y zonas de friccién. El diagnéstico
suele ser clinico. La forma localizada de esta
entidad recibe el nombre de impétigo bulloso.

El tratamiento tépico ayuda a la pronta
recuperacién de piel integra. El tratamiento
sistémico inicial es la cloxacilina ajustando
posteriormente al antibiograma si crece el
germen, si no aparece y la evolucién no es
favorable se puede probar con vancomicina.

Conclusién. Es importante la sospecha
diagnéstica y la rdpida actuacion ante lesio-
nes cutdneas en el recién nacido para evitar la
aparicion de complicaciones potencialmente
graves y conseguir una curacién sin secuelas.

CELULITIS ORBITARIA: APROPOSITO DE UN CASO.
G.V. Cocuz, J. Muiioz Cadinanos, I. Colina
Alejandre, I. Llaguno Lopez, M. Gendive
Martin, C. Salado Marin. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Araba.

COMUNICACIONES

Introduccién. La celulitis orbitaria es una
inflamacién o infeccién de los tejidos blandos
de la érbita, que puede dividirse en celuli-
tis preseptal (anterior al septum) y celulitis
orbitaria (posterior al septum). La celulitis
orbitaria presenta sintomas como proptosis,
limitacién de los movimientos oculares, edema
conjuntival y fiebre. Su deteccién y tratamiento
tempranos son cruciales para prevenir com-
plicaciones como abscesos subperidsticos y
trombosis del seno venoso.

Caso clinico. Se presenta el caso de una
nifia de 9 afios con antecedentes de sinupatia
crénica que acude a Urgencias por cefalea fron-
tal y edema palpebral bilateral de 72 horas de
evolucion. La evaluacién clinica revel? fiebre,
MOE dolorosos, fotofobia y apertura palpe-
bral < 50%, lo que llevé a sospechar celulitis
orbitaria. Los andlisis mostraron leucocitosis
y PCR elevada. La RMN confirmé la presen-
cia de celulitis pre y postseptal, miositis y un
absceso subperidstico.

Dado el diagndstico y los criterios de
ingreso, la paciente fue ingresada y tratada
con antibioterapia intravenosa (cefotaxima y
cloxacilina) y metilprednisolona. A pesar de
una mejora inicial, la RMN de control mostré
ligero aumento del absceso, lo que llevé a la
decision de realizar cirugia endoscépica para
drenaje del mismo. La paciente evoluciond
favorablemente y fue dada de alta con trata-
miento oral.

Conclusiones. La celulitis orbitaria es una
condicién que puede dar lugar a serias com-
plicaciones, y su detecci6n precoz es esencial.
El diagnéstico clinico y el uso de pruebas de
imagen como el TAC y la RMN son funda-
mentales. Ademas, se destaca la importancia
de un enfoque interdisciplinario en el trata-
miento, involucrando Oftalmologia y Otorri-
nolaringologfia, y considerando la cirugfa en
casos de mala evolucién. El manejo efectivo y
temprano puede reducir las complicaciones y
mejorar los resultados clinicos en los pacientes
pediétricos.

HERNTA DIAFRAGMATICA CONGENITA: UNA
ETIOLOGIA PECULIAR DE UN DISTRES NEONATAL.
S. Porteros Porras, M. Campo de la Fuente, A.
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Ancin Suberviola, J.C. Moreno Alfonso, M.
Garatea Rodriguez, A. Lavilla Oiz. Pediatria.
Hospital Universitario de Navarra. Pamplona.

Introduccion. Los cuadros de distrés res-
piratorio neonatal son motivo frecuente de
ingreso con una etiologfa variada de predo-
minio respiratorio, infeccioso y cardiovascu-
lar. Sin embargo, es fundamental plantear un
diagnéstico diferencial con patologias mas
infrecuentes pero potencialmente graves que
condicionan el manejo inicial como el caso que
presentamos.

Caso clinico. Neonato a término de 4 dias
de vida sin antecedentes perinatales de interés.
Gestacion controlada sin patologia, ecografias
prenatales normales. Acude al servicio de
Urgencias por hipotonia, dificultad respira-
toria y rechazo de las tomas sin otra clinica.
No sintomas catarrales ni ambiente epidémico
familiar. A la exploracién presenta polipnea y
tiraje subcostal leves, ligera palidez con ade-
cuados signos de perfusion y auscultacion car-
diopulmonar normal salvo desplazamiento de
tonos cardiacos a la derecha. SatO; en torno
a92% y FR 56 rpm. Gasometria venosa con
acidosis respiratoria leve y analitica sanguinea
normal. PCRs virales en exudado nasal nega-
tivas. Ingresa en UCI Neonatal con soporte
respiratorio no invasivo mejorando el distrés,
constantes normales. Ecograffa pulmonar con
patrén de aireacion normal y adecuado des-
lizamiento pleural bilateral. En la ecocardio-
graffa destaca desplazamiento cardiaco hacia
hemitérax derecho sin alteraciones estructura-
les ni hipertensién pulmonar. Se realiza radio-
grafia simple de térax que muestra abundantes
asas intestinales en hemitérax izquierdo con
desplazamiento mediastinico a la derecha
compatible con hernia diafragmatica congé-
nita (HDC) izquierda.

Ante el diagnéstico de HDC, se intuba y se
conecta a ventilacion mecénica, manteniéndo-
se a dieta absoluta hasta reparacion quirtdrgica
del defecto. Previo a la intervencién se com-
pleta estudio con ecografia transfontanelar y
ecocardiografia regladas, ambas normales, y
ecografia abdominal que confirma la HDC
izquierda. Su evolucién postoperatoria es favo-
rable, con resolucién de la clinica respiratoria
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y tolerancia digestiva progresiva adecuada. Se

da de alta tras 16 dias de ingreso con segui-

miento ambulatorio en las consultas de Cirugia

y Neumologia Pediatricas.

Conclusiones:

* Enel diagnéstico diferencial del distrés res-
piratorio neonatal se debe plantear la HDC,
siendo fundamental tanto una anamnesis y
exploracion fisica correctas como pruebas
complementarias que la descarten.

* Las HDC de diagnéstico postnatal se aso-
cian con menor morbi-mortalidad que
las de diagnéstico prenatal por tratarse
de defectos mas pequefios. Sin embargo,
deben abordarse de forma similar inclu-
yendo la intubacion precoz para evitar el
compromiso pulmonar.

* Un 50% de las HDC asocia otras malfor-
maciones y un 5-10% un trastorno genéti-
co que empeoran el prondstico, siendo la
cardiopatia el defecto mds comtinmente
asociado. Es fundamental descartar estas
condiciones para un abordaje.

BLOQUEO AURICULOVENTRICULAR COMPLETO
EN LA INFANCIA: A PROPOSITO DE UN CASO. P.
Morales Martin-Mora, S. Porteros Porras, A.
Sampedro Murguiondo, M. Mujika Arrazo-
la, N. Gonzalez Arza, M. Garatea Rodriguez.
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de
Navarra. Pamplona.

Introduccidn. La astenia es un motivo de
consulta frecuente en adolescentes. La historia
clinica, la exploracién fisica y las pruebas com-
plementarias deben estar dirigidas a identificar
signos de alarma, ya que puede reflejar pato-
logia grave, como en el caso a continuacion.

Caso clinico. Nifia de 13 afios, recientemen-
te adoptada, con antecedentes desconocidos,
excepto sifilis materna durante el embarazo.
Acude a consulta de Atencién Primaria por
presentar astenia y disnea tras esfuerzo fisico,
ademas de dolor toracico izquierdo desde el
dia previo, sin otros sintomas asociados. A la
exploracién, destaca bradicardia con soplo sis-
tolico, por lo que se realiza un ECG, donde se
objetiva un BAV (bloqueo auriculo-ventricular)
completo, derivandose a Urgencias.
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Asullegada a Urgencias, TEP estable, cons-
tantes en rango, salvo bradicardia (minima 36
Ipm). Es valorado conjuntamente por Cardio-
logfa infantil, realizdindose ECG con presen-
cia de ondas P y complejos QRS estrechos sin
relacion entre si e intervalos PR de longitud
alternante, demostrando asi un BAV comple-
to. Se completa estudio con ecocardiograma
objetivando corazon estructural y funcional-
mente normal; estudio holter que confirma el
BAV con FC media de 34 Ipm (minima de 24,
maxima de 51) con mdltiples pausas de hasta
5,1 segundos y extrasistoles ventriculares aisla-
das sin formas complejas; y analitica sanguinea
anodina, que inclufa hemograma, coagulacion,
serologias (enfermedad de Chagas, enferme-
dad de Lyme, sifilis y difteria) y bioquimica
con estudio tiroideo, inmune e iénico. Pendien-
te solicitar estudio genético.

Dado BAV de III grado asociado a bradi-
cardia sintomética, se programa colocacién de
marcapasos.

Conclusiones. La presencia de BAV com-
pleto en edad infantil es infrecuente. Dado el
impacto en la calidad de vida y el riesgo vital
que supone para el paciente, es fundamental
la sospecha clinica y la correcta realizacién de
la principal prueba diagnéstica, el ECG.

Su presencia es siempre patolégica. Su
etiologfa puede ser congénita o adquirida. En
el primer caso, puede deberse a un proceso
inflamatorio (mediado por anticuerpos anti-Ro
y anti-La) o a cardiopatias congénitas; en el
segundo, generalmente se deben a infecciones
0 a una lesién secundaria a cirugfa cardiaca.
Por ello, se solicitan pruebas complementarias
para filiar su origen.

Las indicaciones para la implantacién de
marcapasos permanente dentro de la pedia-
tria estdn bien delimitadas. En nuestro caso,
estarfa indicada por BAV completo asociado
a bradicardia sintomatica.

INFECCION POR PARVOVIRUS B19: MAS ALLA DEL
MEGALOERITEMA. M. Mikelarena Erdozain, I.
Saez Gonzalez, A. Zubizarreta Zamalloa, I.
Zabalza Gonzalez, A.M. Vazquez Morales, B.
De Abiega Rebate. Servicio de Pediatria. Hospi-
tal Universitario Basurto. Bilbao, Bizkaia.
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Introduccién. La erupcién petequial pur-
ptrica asociada con parvovirus B19, también
conocida bajo el acrénimo PAPPE, es una
entidad poco frecuente, con pocos casos des-
critos en la literatura pedidtrica. Su patrén de
distribucién es variable y suele asociar sinto-
matologfa sistémica. Cabe destacar que a dife-
rencia de lo que ocurra con el megaloeritema
infeccioso existira riesgo de contagio mientras
persistan las lesiones cuténeas.

Caso clinico. Adolescente de 12 afios, que
acudia al servicio de Urgencias derivada por
su pediatra de Atencién Primaria, por la apa-
ricién en las 72 horas previas de un exantema
pruriginoso de inicio en abdomen y progre-
sidn centrifuga, sin otra sintomatologia acom-
pafiante, salvo un edema palpebral bilateral
leve. La paciente, originaria de Nicaragua,
estaba correctamente vacunada y no presen-
taba habitos toxicos ni antecedentes persona-
les ni familiares de interés, salvo anemia en
tratamiento con ferroterapia oral desde hacia
un mes. Asimismo, negaba viajes recientes,
picaduras, contacto con animales y ambiente
epidémico en el domicilio.

A su llegada al servicio de Urgencias, la
paciente presentaba un TEP estable y una tem-
peratura de 38,1°C, con resto de constantes en
rango. A la exploracion fisica, destacaba un
exantema petequial sobre base eritematosa,
en axilas, fosa antecubital derecha, regi6n del
escote, tronco, ingles y fosa poplitea izquier-
da, ademds de un eritema malar y palpebral
bilateral leve. El resto de la exploracién por
drganos y aparatos fue anodina.

Debido a lo llamativo del cuadro se extrajo
una analitica sanguinea en la que destacaban
una PCR de 34,5 mg/L, con PCT normal y una
trombopenia leve, sin coagulopatia ni afecta-
cién de las demds series. Se decidi6 su ingreso
en planta de Hospitalizacion para control de
los sintomas y prolongar observacion.

Ante la sospecha clinica de un sindrome
purptrico de distribucién atipica por parvo-
virus B19 se decidi investigar la presencia de
dicho virus en una muestra de sangre utili-
zando la técnica de PCR, logrando un resul-
tado afirmativo. Los anticuerpos de tipo IgM
también fueron positivos, confirmandoel el
diagndstico de una infeccién aguda.
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Alas 48 horas, ante la mejorfa del cuadro
cutdneo con el tratamiento sintomatico instau-
rado y la ausencia de nuevos picos febriles la
paciente fue dada de alta a domicilio.

Conclusion. Ademés del eritema infeccioso
o quinta enfermedad la infeccién por parvo-
virus B19 puede asociar otras manifestaciones
cutaneas como el sindrome papular-purptirico
en guantes y calcetines y la erupcion petequial
purptrica asociada.

ABSCESO DE BRODIE EN UNA ADOLESCENTE: A
PROPOSITO DE UN CASO. J. Mufioz Cadinanos,
G.V. Cocuz, I. Llaguno Lépez, I. Colina Ale-
jandre,C. Aibar Marco, C. Hoyos Leyva. Ser-
vicio de Pediatrin. Hospital Universitario Araba.

Introduccién y objetivos. Las infecciones
osteoarticulares en la poblacién pediétrica son
relativamente infrecuentes, siendo la osteo-
mielitis, especialmente en su forma aguda,
la més frecuente. El absceso de Brodie, una
variante subaguda de osteomielitis originada
por diseminacién hematdgena, se caracteriza
por generar una lesion encapsulada. Afecta a
aproximadamente 0,185 por cada 100.000 nifios
anualmente, con mayor prevalencia en varo-
nes. Ante el aumento de la incidencia de estas
infecciones y los retrasos en su diagnéstico,
este trabajo busca ilustrar el proceso diagnés-
tico y el tratamiento del absceso de Brodie a
través de un caso clinico.

Caso clinico. Nifia de 13 afios sin ante-
cedentes relevantes, acude derivada por su
pediatra al servicio de Urgencias por fiebre de
3 dias y aumento de temperatura local en la
rodilla derecha con dolor difuso. Desde hacfa
4 meses, presentaba dolor e hinchazén en la
rodilla, inicialmente sospechdndose sindrome
femoropatelar. La exploracion fisica evidencia
aumento de temperatura local, dolor a la pal-
pacion en la rodilla, ligero peloteo rotuliano
y limitacion en la extensién. Se realiza anali-
tica sanguinea, la cual muestra elevacién de
pardmetros inflamatorios, y una radiografia
que evidencia una imagen litica con reborde
escleroso, compatible con osteomielitis o abs-
ceso de Brodie en epifisis femoral distal. Se
intenta una artrocentesis sin éxito y la paciente
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ingresa para estudios adicionales. Durante la
hospitalizacién, presenta fiebre los primeros
dias, manteniéndose afebril posteriormente. La
resonancia magnética confirma la osteomielitis
subaguda y el absceso de Brodie, mostrando
edema en fémur distal. Tras valoracién por
Traumatologfa, se inicia tratamiento con cefa-
zolina intravenosa durante 5 dias, y es dada
de alta, completando 6 semanas de tratamiento
con cefadroxilo oral.

Conclusiones. El absceso de Brodie, aun-
que infrecuente, puede representar un desafio
diagnéstico y su incidencia estd en aumento.
Este caso subraya la importancia de un diag-
nostico preciso y un tratamiento oportuno.
Debe incluirse en el diagnéstico diferencial
de lesiones Gseas en pacientes pedidtricos con
dolor o cojera, asi como en aquellos con ima-
genes radiograficas que presenten un reborde
escleroso, con el fin de evitar complicaciones y
reducir la morbilidad asociada a procedimien-
tos y tratamientos innecesarios.

MALFORMACION CONGENITA DE LA VA AEREA
PULMONAR (MCVAP). A PROPOSITO DE UN
CAs0. M. Campo de la Fuente?, S. Porteros
Porras, A. Sola Aparicio?, PM. Roncal Viz-
quez!, L. Moreno Galarraga?. MIR Pediatria,
2FEA Pediatria. Hospital Universitario de Navarra.
Pamplona.

Introduccién. La malformacién congé-
nita de la via aérea pulmonar (MCVAP),
previamente conocida como malformacion
adenomatoidea quistica (MAQ), es una rara
pero conocida malformacién del pulmoén,
caracterizada por un crecimiento excesivo
de las estructuras bronquiales y ausencia de
desarrollo alveolar, asociado a una via aérea
anormal por falta de cartilago. El prondstico
es variable dependiendo del tipo y del tamafio
de la malformacién, pudiendo presentar mor-
talidad perinatal hasta pacientes asintométicos
durante afios. La clasificacién de Stocker se
divide en 5 tipos.

Resumen del caso. Lactante previamente
sana de 8 meses que presenta cuadro catarral
y fiebre alta. Auscultacién pulmonar con leve
hipoventilacién en base izquierda. Sat 96%. FR
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60 rpm. Correctamente vacunada. No antece-
dentes de interés. No neumonias previas.

Se solicita radiografia de térax por sospe-
cha de neumonia, objetivindose consolidacion
en LI 'y alguna dudosa cavitacién. Se trata con
amoxicilina-clavulanico y presenta excelente
evolucién con resolucion de la clinica. Se reali-
za radiografia de control y persisten imagenes
sugestivas de quistes y desplazamiento del
mediastino.

Se deriva a consultas de Neumologfa Infan-
til y se completa el estudio con ecograffa car-
diaca (normal), ecografia abdominal (normal)
y TC de térax donde en segmentos basales y
laterales del LII se objetiva un aumento de
densidad heterogéneo que incluye imégenes
quisticas de distintos tamafios, algunas de ellas
con contenido liquido en su interior.

Se realiza lobectomia programada del LII
mediante toracotomia, respetando lingula y
16bulo superior izquierdo. La anatomia pato-
l6gica confirma el diagndstico, objetivando
estructuras quisticas revestidas de epitelio
columnar ciliado, rodeadas por musculo liso
sin cartilago. El diagndstico patoldgico resulta
de malformacién congénita de via aérea pul-
monar (MCVAP) tipo I segtin la clasificacién
de Stocker.

La paciente es seguida de manera ambu-
latoria en consultas de Neumologia Infantil
y Cirugia Pedidtrica presentando excelente
evolucién. No ha cursado ni bronquitis ni
neumonias y ha estado asintomatica desde el
punto de vista respiratorio. Es dada de alta
con pruebas de funcién pulmonar normales.

Comentarios. Aunque actualmente el diag-
nostico de las MCVAP es principalmente pre-
natal, ante una neumonia de evolucién térpida
o neumontias recurrentes, estd indicado realizar
control radiolégico una vez resuelto el cuadro
agudo, para descartar una malformacion pul-
monar subyacente.

El tratamiento es controvertido porque en
los casos asintométicos se puede esperar. Pero
cuando la MCVAP presenta sintomas como
dificultad respiratoria, sobreinfeccién, neumo-
nia, neumotoérax... el tratamiento es siempre
quirdrgico. La lobectomia es la reseccién de
eleccion y debe realizarse de manera precoz
para evitar complicaciones posteriores.
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DIAGNOSTICO Y MANEJO DE LA ESOFAGITIS
EOSINOFILICA EN PEDIATRIA: A PROPOSITO
DE UN caso. L. Colina Alejandre, J. Mufioz
Cadinanos, G.V. Cocuz, I. Llaguno Lépez, E.
Fernandez Mugaburu. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Araba.

Antecedentes y objetivos. La esofagitis
eosinofilica (EE) es una enfermedad inflama-
toria cronica del eséfago que se ha convertido
en una de las principales causas de disfagia
e impactaci6n alimentaria en nifios y adultos
jovenes. Esta enfermedad, cuya incidencia ha
aumentado en las tltimas décadas, se carac-
teriza por una respuesta inmune no mediada
por IgE a antigenos alimentarios. El objetivo

de este caso clinico es ilustrar el diagnostico y
tratamiento de la EE en una paciente pedidtri-

Figura 3.

y

Figura 4.
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ca, con especial énfasis en los hallazgos endos-
copicos e histolégicos, y en las implicaciones
de su manejo.

Caso clinico (Fig. 3). Se presenta a una nifia
de 13 afios en seguimiento por broncoespasmo
episddico y alergias alimentarias (frutos secos
y huevo en fase de tolerancia) que acude al
servicio de urgencias por sensacién de impac-
tacion tras atragantarse con un trozo de carne
hace 24 horas. Posteriormente a este episodio,
experimenta dolor abdominal, sialorrea y odi-
nofagia, que ceden parcialmente con la admi-
nistracién de ibuprofeno. Sin embargo, ante
persistencia de dolor en la zona cervical infe-
rior y dificultad para la ingesta de alimentos se
decide realizar una gastroscopia de urgencia.

Intervencién y evolucién. Durante la
gastroscopia se observa un bolo de carne
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impactado a 20 cm de la arcada dentaria,
que se extrae con un asa de Roth. La mucosa
esofagica muestra estriaciones, surcos longi-
tudinales y exudados blanquecinos, hallazgos
compatibles con EE. Las biopsias del eséfago
distal, medio y proximal revelan infiltracién
eosinofilica, con hasta 85 eosinéfilos por cam-
po en la zona media, y menores cantidades en
las zonas proximal y distal. Ante estos hallaz-
g0s, se inicié tratamiento con inhibidores de
la bomba de protones (IBP) y se programé
seguimiento por parte de Digestivo infantil
con gastroscopias periddicas para evaluar la
respuesta al tratamiento.

Conclusiones. La esofagitis eosinofilica
es una entidad cuyo diagndstico requiere
una evaluacién clinica integral, incluyen-
do hallazgos endoscépicos caracteristicos y
biopsias que revelen infiltracion eosinofilica.
La enfermedad se presenta de manera variable
segtin la edad, por lo que es frecuente que se
diagnostique con retraso, lo que subraya la
necesidad de una mayor conciencia clinica y
la implementacion de guias de manejo estan-
darizadas. El tratamiento de primera linea
incluye el uso de IBP, dietas de eliminacién y
corticoides deglutidos, los cuales han demos-
trado ser eficaces en el control de la inflama-
cién esofagica. Un diagndstico temprano y un
manejo adecuado son esenciales para prevenir
la progresion hacia formas fibroestendticas. Un
manejo adecuado y temprano de la enferme-
dad es crucial para evitar complicaciones a
largo plazo y mejorar la calidad de vida de
los pacientes (Fig. 4).

LACTANTE FEBRIL. LO QUE PUEDE ESCONDER
UNA SOSPECHA DE INFECCION URINARIA. L.C.
Ugarte Mugarza', U. Izpura Bueno?, M. Erroz
Ferrer!, J.W. Juarez Lorenzana? N. Galvez?,
M. Vidal2 'MIR Pediatria. Hospital Universitario
de Navarra. ’FEA Infectologin Pedidtrica. Hospital
Roosevelt, Guatemala.

Introduccidn. La fiebre en lactante es un
motivo de consulta frecuente en Urgencias
pediatricas. La infeccién del tracto urinario
(ITU) es la infeccion bacteriana mds frecuente
en lactantes. Cuanto menor es el nifio, mayor
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es el riesgo de presentar una infeccién bac-
teriana invasiva, siendo importante valorar
el estado general y el inicio de antibioterapia
precoz segun la edad.

Caso clinico. Nifio de 11 meses, que acu-
di6 por cuatro dias de fiebre 39°C y desde un
dfa irritabilidad, rechazo de alimentos y dos
vOmitos. Antecedentes personales sin interés
y vacunacion correcta.

Exploracion fisica con regular estado gene-
ral, irritable, llanto sin ldgrimas, mucosa oral
seca y normoperfundido. No exantema ni pete-
quias. Exploracién neuroldgica desconocida y
resto normal.

Destaca hemograma y bioquimica con leu-
cocitosis 18.730/ mmb3, neutrofilia 13.980/mm?3
y PCR 161 mg/L. Orina recogida por bolsa con
bacteriuria y nitritos positivo. Rx térax normal.
Virus respiratorios negativos. Se inicia ceftria-
xona 75 mg/kg/dia por sospecha de ITU y
sueroterapia por deshidratacion.

Tras 48 horas del ingreso, urocultivo posi-
tivo para Escherichia coli y crecimiento de
Streptococcus pneumoniae en el hemocultivo,
con posterior antibiograma de neumococo
multisensible. Se reexplora al paciente que
persiste con picos febriles de 38,7°C, irritable
y decaido y se evidencian signos meningeos
en la exploracion fisica.

Se realiza puncién lumbar con liquido cefa-
lorraquideo (LCR): glucosa 12,8 mg/dl, LDH
691 U/L, microproteinas 145 mg/dl. Ante
sospecha de meningitis bacteriana, se inicia
cefotaxima 200 mg/kg/dia y vancomicina 60
mg/kg/dfa. Se detecta en LCR crecimiento de
Streptococcus pneumoniae mediante PCR.

Al tercer dia de hospitalizacion mejoria del
estado general con exploracién fisica normal.
Control del hemocultivo negativo y controles
analiticos con descenso de pardmetros infeccio-
50s.

Tras dos semanas de antibioterapia, con-
trol LCR con bioquimica normal y persiste
PCR positivo para Streptococcus pneumoniae.
Se completa anbioterapia hasta 21 dias, con
buena evolucién del paciente, asintomatico y
con analitica sanguinea normal.

Conclusiones:
¢ Lameningitis bacteriana es una emergencia

médica de alta mortalidad, por lo que es
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muy importante realizar una buena explo-
racién fisica y neuroldgica.

¢ El deterioro neuroldgico es especialmente
rapido en las meningitis por neumococo
y casi el 80% de los pacientes, presentan
alteracion del nivel de conciencia, lo que
resulta de gran valor prondstico.

¢ Laincidencia de la meningitis neumocdcica
ha ido descendiendo por el desarrollo de la
vacunacion. Aun asi existen serotipos que
pueden producir meningitis, siendo mas
frecuente en nifios menores de 5 afios.

BRONCOSCOPIO FLEXIBLE COMO METODO DE
ELECCION ANTE LA ASPIRACION DE CUERPO
EXTRANO EN EDAD PEDIATRICA. E. Comajun-
cosas Pérez, E. Calleja Aguayo, ].C. Moreno
Alfonso, R. Ros Briones, A. Molina Caballe-
ro, S. Hernandez Martin. Servicio de Cirugia
Pedidtrica. Hospital Universitario de Navarra.
Pamplona.

Introduccién. Ante la sospecha de cuerpo
extrafio (CE) en via aérea, la broncoscopia con-
siste en el método diagndstico més sensible y
especifico que, ademads, permite llevar a cabo
su extraccién. A pesar de que el abordaje cla-
sico y mds habitual es mediante broncoscopia
rigida, en los tiltimos casos hemos apostado en
nuestro servicio por realizar el procedimiento
de forma completa con broncoscopios flexibles,
consiguiendo resultados efectivos y con menor
riesgo traumético.

Material y método. Paciente varén de 1 afio
y 9 meses que, tras sospecha de aspiracion de
cuerpo extrafio, fue sometido inicialmente
a una exploracion traqueobroncoscopica de
manera urgente mediante broncoscopio rigi-
do. Tras objetivar presencia de dos cuerpos
extrafios sugestivos de trozos de frutos secos y
varios intentos infructuosos de extraccién con
el broncoscopio rigido, se consigui6 fragmen-
tarlos y posteriormente extraerlos mediante
aspiracion.

Alos dos meses del episodio asfictico, al
seguir presentando sintomatologia respi-
ratoria y hallazgos radiologicos sugestivos
de presencia de cuerpo extrafio residual, se
decidi6 revisar con broncoscopio flexible. En
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la intervencion, se identificé residuo del fruto
seco adherido en bronquio lobar superior dere-
cho y a diferencia del procedimiento anterior,
se consigui6 facilmente su retirada con pinza
de dientes de raton a través del broncoscopio
flexible de 4 mm con canal de trabajo de 2 mm
sin incidencias.

Resultados. En casos en que el diagnésti-
co es incierto o bien en los que no se permite
localizar el CE, el broncoscopio flexible ha des-
plazado el broncoscopio rigido, permitiendo
una mejor visualizacién directa de la anatomia
bronquial seguida de sus ramificaciones. En
nuestra experiencia, el broncoscopio conven-
cional, al tratarse de un instrumento recto,
aparte de poder ser més traumatico y presen-
tar un alcance visual limitado, requiere una
técnica especial para su insercién que, como
consecuencia, puede ocasionar una mayor
incomodidad para el paciente en el postope-
ratorio.

Nuestro caso, como ejemplo de una mues-
tra de pacientes pediétricos sometidos a explo-
raciones traqueobroncoscopicas mediante
broncoscopios flexibles, refleja la eficacia de
su uso en esta estrategia diagnéstico-terapéu-
tica. Dadas las caracteristicas que presenta este
instrumental, no solamente cubre las limitacio-
nes del broncoscopio rigido, sino que, ademds,
ofrece posiblemente menores complicaciones
intra y postquirtrgicas.

Conclusion. Dada la relativa frecuencia de
episodios de sospecha de aspiracién de CE en
la edad pediatrica, y como consecuencia, la
necesidad de exploraciones traqueobroncosco-
picas de forma urgente, la utilizacién de bron-
coscopios flexibles podria ser considerada una
buena opcién diagnéstico-terapéutica para el
manejo de estos pacientes.

VALVULAS DE URETRA POSTERIOR DE DIAGNOSTI-
CO TARDIO EN UN PACIENTE CRONICO COMPLEJO.
CUANDO LOS ARBOLES NO DEJAN VER EL BOSQUE.
R. Ros Briones, E. Comajuncosas Pérez, E.
Calleja Aguayo. Servicio de Cirugia Pedidtrica.
Hospital Universitario de Navarra. Pamplona.

Antecedentes y objetivos. Las valvulas de
uretra posterior (VUP) son infrecuentes, sin
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embargo, suponen la principal causa de obs-
truccién urinaria baja en nifios varones y pre-
sentan asociacién con el Sindrome de Down. A
pesar de un tratamiento correcto, estos pacien—
tes pueden presentar disfunciones vesicales y
dafio renal, hecho que se ve agravado en casos
de diagnéstico y tratamiento tardios. Nuestro
objetivo es presentar el caso de un paciente
cuyas comorbilidades dificultaron el diagnds-
tico de unas VUP, retrasando su tratamiento.

Método. Se realiz6 una revision de la histo-
ria clinica del paciente, los informes aportados
desde otro hospital y las pruebas de imagen
realizadas.

Resultados. Presentamos el caso de un
nifio de 9 afios con antecedente de sindrome
de Down que asocia multiples comorbilida-
des, entre las que destaca una discapacidad
intelectual severa. Presenta una incontinencia
primaria tanto fecal como miccional y es por-
tador de pafial.

Alos 7 afos, el paciente fue ingresado
en otro hospital por una infeccién urinaria
febril, tratada inicialmente con antibidticos.
Sin embargo, su evolucién fue desfavorable,
y en un segundo ingreso, experimento reten-
cién aguda de orina, lo que requirié sondaje
vesical prolongado durante 40 dfas. Las prue-
bas de imagen realizadas: ecograffas seriadas y
una CUMS, revelaron ureterohidronefrosis de
alto grado y una vejiga dilatada y trabeculada.
Adicionalmente, se observé una ligera dismi-
nucién en la funcion renal del rifion derecho,
con curva obstructiva bilateral en el renograma
diurético (MAG-3).

En base a estos hallazgos, el paciente fue
inicialmente diagnosticado de vejiga neurége-
na no neurogénica, dado que presentaba una
RMN medular y encefalica normales, que se
vinculd a su discapacidad intelectual, sin rea-
lizarse otros estudios complementarios como
urodinamia o cistoscopia.

Dos afios después, el paciente fue referido
anuestra consulta para una nueva evaluacion
por persistencia de incontinencia. Al revisar
sus estudios de imagen, se sospechd la presen-
cia de VUP, lo cual fue confirmado mediante
cistoscopia, permitiendo la reseccién de las
vélvulas. Tras la ablacién, el nifio mejord su
capacidad de vaciado vesical y logr orinar en
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el inodoro; sin embargo, ya presentaba insu-
ficiencia renal crénica grado III y una cicatriz
en el rifion derecho.

Conclusiones. Este caso subraya la impor-
tancia de mantener un alto indice de sospecha
para el diagnéstico de VUP, especialmente en
pacientes con sindrome de Down, debido ala
presentacion clinica atipica y la alta prevalen-
cia de comorbilidades que pueden enmascarar
esta patologfa. Un diagndstico temprano y tra-
tamiento adecuado son cruciales para prevenir
complicaciones graves y mejorar los resultados
a largo plazo.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE MASA CERVICAL
ANTERIOR EN PEDIATRIA. M. Gimeno Castillo,
E. Pérez Comajuncosas, M. Orttizar Menén-
dez, A. Sampedro Murgiondo, M. Ibarzabal
Arregi, ].C. Moreno Alfonso. Hospital Univer-
sitario Navarra. Servicio de Pediatria, Radiologin
y Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario de
Navarra. Pamplona.

Antecedentes y objetivos. Las tumora-
ciones cervicales son un motivo de consulta
frecuente en pediatria, presentando una natu-
raleza variada y suponiendo un reto diagnos-
tico. El diagndstico diferencial incluye quistes
del conducto tirogloso, quistes dermoides y
braquiales, malformaciones linfaticas, ade-
nopatias, entre otros. El quiste del conducto
tirogloso es la anomalia congénita benigna
mas frecuente de la linea media del cuello.
Se origina de restos del conducto tirogloso y
suele involucionar cuando la tiroides alcanza
su localizacion final, alrededor de la 7° sema-
na de gestacién. El objetivo de este trabajo es
realizar una revision de la literatura en torno al
diagndstico diferencial de las masas cervicales
anteriores en pediatria, a propésito de un caso.

Métodos. Paciente de 4 afios llevado a
Urgencias por tumoracion cervical de aproxi-
madamente 20 dias de evolucién. A la explo-
racién presentaba una masa no dolorosa, sin
signos infecciosos, movil e indurada, de 1x1
cm. Referfan que dicha lesion, habia aparecido
stibitamente y sin sintomas asociados. Dada
exploracion fisica, se solicité una ecografia y
valoracién por Cirugia pediatrica.
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Resultados. Durante la valoracién en Ciru-
gia pediatrica, se evidenci6 una lesién en linea
media cervical superior al &ngulo saliente del
tiroides, subcutdnea palpable de 1x1 cm de
didmetro, movil, indurada, pero no dolorosa
y sin signos inflamatorios. Se valoraron las
imégenes ecograficas en las que se identificaba
una imagen ovoidea de 10x4 mm, con centro
hiperecogénico y vascularizacién intralesio-
nal sugestiva de adenopatia inespecifica. Se
optd por una conducta expectante, y revisién
en 3 meses para valorar la evolucién a de la
tumoraci6n.

Conclusiones. El quiste del conducto tiro-
gloso es la lesion cervical benigna més frecuen-
te del cuello en la poblacién pedidtrica, supo-
niendo el 70% de la patologfa cervical benigna,
y debutando su clinica en el 80% como una
masa cervical indolora. El diagnéstico de pre-
sunci6n es fundamentalmente clinico, aunque
debe solicitarse ecografia cervical para confir-
mar la presencia de tejido tiroideo ortotdpico
y valorar otras posibles tumoraciones de la
linea media del cuello. Ala hora de realizar el
diagnostico diferencial de masas cervicales, el
quiste tirogloso, se presenta como una masa
cervical indurada, indolora, que se moviliza
con la exteriorizacién lingual. En el caso de
las adenopatias, suelen ser més blandas y no
se movilizan con la deglucién. El reconoci-
miento temprano de los sintomas y el manejo
adecuado son esenciales para evitar complica-
ciones, como infecciones recurrentes o fistulas
cervicales, que podrian hacer més compleja la
intervencién y aumentar la tasa de recidiva.

SHOCK HEMORRAGICO PERINATAL COMO FORMA
DE PRESENTACION. P. Bello Aranda, U. Izpura
Bueno, A. Oliver Olid, M. Erroz Ferrer, I. Gor-
do Baztan, L. Ugarte Mugarza. Cirugin Pedidtri-
ca. Hospital Universitario de Navarra. Pamplona.

Introduccién. La hemofilia A es un trastor-
no hemorréagico hereditario causado por déficit
del factor VIII de la coagulacién. Es una enfer-
medad genética de herencia recesiva ligada al
cromosoma X, presentdndose en varones. La
gravedad se clasifica segtin la actividad del
factor VIII, considerandose grave cuando es
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menor del 1%. En estas, el primer episodio
hemorragico suele ocurrir en el primer afio
de vida, siendo mds frecuente en el periodo
perinatal.

Descripcién del caso. Recién nacido a tér-
mino de 39+3 semanas de edad gestacional, sin
factores de riesgo, parto eutdcico y presencia
de liquido meconial. En planta de Materni-
dad se objetiva inestabilidad hemodindmi-
ca y exploracién compatible con hematoma
subgaleal, sugestivo de shock hipovolémico.
Se traslada a UCIN donde se canaliza catéter
venoso umbilical, se administra expansién de
volumen, un concentrado de hematies y vita-
mina K, presentando estabilizacién progresi-
va posterior. Como antecedentes familiares, la
familia refiere que el hermano materno padece
hemofilia.

En estudio inicial destacan niveles de factor
VII < 0,5%, confirmando la sospecha de hemo-
filia y se inicia terapia con factor VIII con mejo-
ria posterior; y se realiza una 2* transfusion
de concentrado de hematies a las 24 horas de
vida por persistencia de anemia (Hb 7,4 g/dl).

Se monitoriza el tratamiento por parte del
Servicio de Hematologfia y se realizan deter-
minaciones seriadas del perimetro craneal con
disminucién del mismo a medida que mejora
el hematoma subgaleal y estabilizacién pos-
terior.

En controles ecograficos no se observan
sangrados intracraneales y no presenta nuevos
sangrados durante el ingreso. Alos 14 dias de
vida en RMN se observa milimétrico hemato-
ma subdural cerebeloso izquierdo, con reso-
lucién del hematoma subgaleal y sin observar
otros sangrados.

Recibe tratamiento sustitutivo con factor
VIII 'y a los 20 dias de vida se inicia emici-
zumab subcutdneo y se continta de forma
ambulatoria.

Discusion. Entre las opciones diagndsticas
en los sangrados masivos con repercusion
hemodindmica en época perinatal debemos
sospechar la posibilidad de una hemofilia,
siendo de vital importancia la historia fami-
liar debido a la importante carga genética de
la misma.

En el tratamiento de la hemofilia, la admi-
nistracién repetida de factor VIII conlleva una
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disminucién de su efecto, empeorando el pro-
nostico. El emicizumab, un anticuerpo mono-
clonal que se encarga de la unién del factor IX
activado y el factor X, restaura la funcién del
factor VIlla deficiente, y se utiliza para preve-
nir los sangrados en pacientes con hemofilia,
presentindose como un tratamiento especifico
para la patologia que nos ocupa.

OSTEOMIELITIS SUBAGUDA/CRONICA. LA
IMPORTANCIA DEL DIAGNOSTICO PRECOZ: A
PROPOSITO DE 3 CASOS. M. Orttizar Menén-
dez, M. Gimeno Castillo, M. Ibarzabal Arre-
gi, M. Paniagua Garcia, I. Castro Garrido, M.
Herranz Aguirre. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario de Navarra. Pamplona.

Antecedentes y objetivos. La osteomielitis
es la infeccion del hueso de origen general-
mente bacteriano, siendo el agente més fre-
cuente Staphylococcus aureus. Su diagndstico
requiere alto indice de sospecha, debido a la
posibilidad de desarrollar complicaciones y
secuelas si no se instaura tratamiento precoz.
Cuando el diagnéstico se realiza a partir de las
3 semanas del inicio del cuadro se considera
subaguda/crénica.

Método. Se revisa la historia clinica de
tres pacientes diagnosticados de osteomieli-
tis subaguda/cronica, por presentar clinica
de mds de 3 semanas y lesiones dseas com-
patibles.

Resultados:

Caso 1. Nifio de 2 afios con antecedente de
fractura supracondilea de codo, tratada con
colocacién de agujas Kirschner retiradas al mes
tras protrusién y supuracion. A las 24 horas
comienza con fiebre, inflamaci6n y eritema
local traténdose con amoxicilina-clavulanico
oral 10 dias. Al mes, vuelve a presentar clini-
ca de fiebre y eritema local, con elevacién de
reactantes de fase aguda (RFA) y lesiones dseas
compatibles con osteomielitis en hiimero. Se
realiza tratamiento con cloxacilina y cefotaxi-
ma endovenosa que se mantiene 3 semanas y
tratamiento antibidtico oral 5 semanas, com-
pletando 8 semanas de antibioterapia en total.
No se aisla microorganismo causante. Actual-
mente en seguimiento.
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Caso 2. Nifio de 2 afios sin anteceden-
tes de interés inicia clinica de rechazo de la
marcha, afebril y sin elevacién de RFA, diag-
nosticado de artritis reactiva. Posteriormente
empeoramiento clinico y elevacion de RFA
con diagndstico de artritis séptica por Kinge-
lla kingae, recibiendo tratamiento endovenoso
con cefuroxima 10 dias, siendo dado de alta
con cefuroxima oral 3 dias més. A las 3 sema-
nas se objetiva imagen litica en radiografia
de fémur que en resonancia magnética (RM)
se corresponde con hallazgos sugestivos de
osteomielitis subaguda-crénica. Se instaura
tratamiento antibi6tico oral con cefuroxima
durante 6 semanas.

Caso 3. Nifio de 9 afios con antecedente
de celulitis pretibial de 1 mes de evolucién
diagnosticada en Venezuela y con inadecuada
adherencia terapéutica. Clinica de edema, eri-
tema y dolor en extremidad asociando fiebre.
Diagnosticado de osteomielitis diafisaria-me-
tafiasaria por S. aureus meticilin resistente.
Recibe vancomicina y rifampicina intravenosas
6 semanas y linezolid 1 mes. Precisa nuevo
ingreso por reactivacion tratindose con vanco-
micina y rifampicina durante 6 semanas. Preci-
sa tratamiento quirtirgico realizando reseccion
Osea y técnica de Masquelet.

Conclusiones. Las infecciones osteoarticu-
lares son patologia infrecuente que requiere
manejo precoz para evitar infecciones crénicas
y complicaciones ortopédicas. La osteomielitis
subaguda es una patologia que requiere trata-
miento médico-quirtirgico para su resolucion,
con un diagnéstico y tratamiento adecuado de
forma precoz.

SENSIBILIDAD DE LA ECOGRAFfA EN FRACTURAS
DE MUNECA: A PROPOSITO DE UN CASO. I. Her-
nandez Morras, F. Samson, S. Rey Grimon,
AM. Vazquez Morales, M. Abeijon Vila, M.
Gonzalez Mentxakatorre. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario de Basurto. Bilbao.

Introduccién. La ecografia clinica esta
ganando protagonismo en los Servicios de
Urgencias Pedidtricas. El objetivo de este caso
es dar a conocer la utilidad y la alta sensibi-
lidad de la ecografia en fracturas de muiieca.
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Figura 5. A) Ecografia clinica. B) Rx anteroposterior. C) Rx lateral. D) Rx oblicua.

Presentacién del caso. Nifio de 10
afios que consultaba por traumatismo de
mufieca. Se realizé ecograffa musculo-es-
quelética clinica y posteriormente se solicitd
radiografia de mufieca.

En la ecografia clinica se apreci6 claramente
una fractura en rodete del radio distal, mientras
que en la radiografia de mufieca, en las pro-
yecciones anterioposterior y lateral, el rodete era
précticamente imperceptible. Por tanto, ante la
seguridad de haber hallado el rodete mediante
la ecografia, se volvié a solicitar una radiografia
de murieca, esta vez en proyeccion oblicua, enla
que s se consiguid visualizar la fractura.

Comentario. La ecografia clinica en fractu-
ras de mufieca tiene una sensibilidad muy alta,
ya demostrada en estudios, siendo incluso méds
evidentes algunas fracturas en la ecograffa que
en la radiografia (Fig. 5).

SINDROME DE PRADER-WILLI. ;POR QUE MI
BEBE NO SOSTIENE LA CABEZA? A. Tanasescu
Niculae, A. Garcia Oller, J.T. Landeo Agiiero,
C. Aibar Marco, A. Guillén Gomez. Hospital
Universitario de Araba. Vitoria.

Introduccién. El sindrome de Prader-Willi
(SPW) es un sindrome genético poco frecuente
del neurodesarrollo® causado generalmente
por la pérdida o inactivacién de genes pater-
nos en la region q11- q13 del cromosoma 15@.

Presenta una incidencia de 1,/10.000-25.000
recién nacidos vivos y estd caracterizado cli-
nicamente por presentar hipotonia grave,
hiperfagia con obesidad, hipogonadismo y
retraso mental®.

Para su diagnéstico se requieren pruebas
genéticas que deberdn incluir un andlisis de
metilaciéon de ADN, hibridacion fluorescente
in situ y pruebas de disomia uniparental®.

El diagnéstico diferencial incluye al naci-
miento otras posibles causas de hipotonia y
posteriormente, sindromes que cursan con
obesidad como el sindrome de Bardet-Biedl, el
sindrome de Alstrém y, en particular, el SPW.

Para su tratamiento requiere un equipo mul-
tidisciplinar experto y especializado. Aunque
no existe un tratamiento curativo, la adminis-
tracién de hormona de crecimiento, la estimu-
lacién precoz y las pautas de alimentacion y
ejercicio iniciados de forma temprana han
cambiado el curso clinico de esta enfermedad®.
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Observacidn clinica. Recién nacido a tér-
mino (37+5s) de 24 horas de vida que ingresa
procedente de la planta de Maternidad para
estudio de hipotonia axial importante y dificul-
tades en la alimentacion. Como antecedentes
de interés, fue un embarazo controlado y nor-
moevolutivo, con ecografias patoldgicas por
CIR tipo 1. Parto vaginal, eutécico. Apgar al
nacimiento 9 (1 min)/10 (5 min).

En la exploracién fisica presenta: hipoactivi-
dad y llanto débil, no realiza succién. Hipoto-
nia de predominio axial sin sostén cefdlico a la
incorporacion. Poca expresion facial. Retrogna-
tia con encias concavas y criptorquidia bilate-
ral. Reflejo de Moro débil. Constantes en rango.

Dada marcada hipotonia axial con carac-
teristicas de origen central y criptorquidia
asociada se realiza estudio genético orientado
al Sindrome de Prader-Willi, que confirma la
sospecha diagndstica al observarse metilacién
en region 15q11. Ademas, durante su ingre-
so se realiza analitica sanguinea que incluye
hemograma, bioquimica, cariotipo y estudio
de hormonas (resultados normales). También
se solicitan ecograffa cerebral, abdominal y
testicular y ecocardiograma para completar
el estudio (ecografia testicular que confirma
criptorquidia, resto de pruebas normales).

Discusién. Ante todo recién nacido con
hipotonia neonatal grave debemos pensar en
el SPW como posibilidad diagndstica.

El diagnéstico temprano es clave ya que
el manejo precoz por un equipo multidisci-
plinar especializado mejora el prondstico de
estos pacientes.

Bibliografia. 1) Orphanet: sindrome de Pra-
der-Willi. Orpha.net. [citado el 6 de noviembre
de 2024]. Disponible en: https:/ /www.orpha.
net/es/disease/detail /739. 2) Ramon-Krauel
M. Sindrome de Prader Willi. Rev Esp Endocri-
nol Pediatr. 2018; 9. Edici6n 3. Disponible en:
https:/ /www.endocrinologiapediatrica.org/
revistas/P1-E27/P1-E27-51670-A485.pdf. 3)
Rivas C, Barabash Bustelo A, Merlo J, Ramos
Corrales C, Cabrero A, Robledo Batanero M,
et al. Diagndstico rapido del sindrome de
Prader-Willi y de Angelman mediante test de
metilacién. An Esp Pediatr. 1998; 48(6): 583-6.
Disponible en: https:/ /www.aeped.es/sites/
default/files/anales/48-6-3.pdf.
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CUANDO EL ACNE JUVENIL NOS ES COMO NOS
IMAGINAMOS. A Alonso Marin, I. Rubio Arti-
ga, L.C. Ugarte Mugarza, P. Roncal Vizquez,
M. Erroz Ferrer, 1. Errasti Viader. Hospital
Universitario de Navarra. Pamplona.

Introduccién. El acné es una de las patolo-
gias mas frecuentes en adolescentes. Se trata de
una inflamacién crénica de la unidad piloseba-
cea producida por retencion del sebo.

El acné conglobata es una forma de acné
inflamatorio severo e infrecuente que clinica-
mente se caracteriza por presentar multiples
comedones dobles, pustulas, papulas, quis-
tes y nédulos muy dolorosos, con secreciéon
sebopurulenta; la confluencia de todas estas
lesiones forman abscesos que fistulizan. Dichas
lesiones tienden a cicatrizar en forma queloi-
de, lo que favorece la perturbacién del cuadro
clinico.

El acné fulminans es una variante severa de
acné inflamatorio, que suele presentarse como
un brote agudo de pustulas hemorragicas
dolorosas y ulceracién, con relacién o no con
sintomas sistémicos. La fiebre, la elevacion de
VSG y la leucocitosis son hallazgos habituales.
La afectacién musculoesquelética es frecuente,
destacando las artralgias.

Resumen caso clinico. Presentamos el caso
de un adolescente de 14 afios que es valorado
en Atencién Primaria y en Urgencias por lesio-
nes acneiformes de base con sobreinfeccién de
7 dias de evolucién. No presentaba otra clinica
de interés. A la exploracion destaca en térax
anterior, lesiones acneiformes inflamatorias
con quistes, pustulas, nédulos y granuloma;
y en zona paraesternal inferior derecha presen-
ta una lesion con coleccién fluctuante y tinte
amarillento. Se inicia tratamiento con doxici-
clina durante 30 dias, clindamicina tépica y
mupirocina. La muestra de secrecién enviada
a Microbiologia muestra flora mucocutanea
habitual.

Alos 30 dias del inicio del cuadro, las lesio-
nes presentan un empeoramiento con aumento
de granulomas y persistencia de palpacion de
absceso en zona preesternal que drena por 3
localizaciones a la vez. Es valorado presen-
cialmente por Dermatologia quienes, ante
sospecha de acné quistico queloideo o acné
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conglobata, indican continuar con doxiciclina

30 dias mas, afiadiendo prednisona 1 mes con

disminucién progresiva de dosis y betameta-

sona/gentamicina durante 15 dias. Contintia
seguimiento en la Unidad de Dermatologfa.
Conclusiones:

1. Enlas formas de acné grave es importante
realizar el diagnéstico diferencial del acné
conglobata con el acné fulminans: este tlti-
mo es de inicio subito, las lesiones ulce-
radas con costras son caracteristicas y son
mas frecuentes los sintomas sistémicos; en
el acné conglobata los nédulos y comedo-
nes polimdrficos son mds frecuentes.

2. Sihay clinica sistémica asociada serfa inte-
resante realizar pruebas complementarias
como analitica sanguinea (leucocitosis y
VSG elevada) y descartar lesiones osteo-
liticas como osteomielitis.

BRONQUITIS BACTERIANA PERSISTENTE: UNA
ENTIDAD A TENER EN CUENTA EN NINOS CON TOS
CRONICA PRODUCTIVA. M. Mujika Arrazola, M.
Vizmanos Larrayoz, M. Ortuzar Menéndez,
P. Morales Martin-Mora, L. Martinez Aso, P.
Esparza Paz. Centro de Salud Berriozar. Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario de Navarra.
Pamplona.

Introduccion. La tos productiva crénica es
un motivo de consulta frecuente en pediatria.
En el diagnéstico diferencial hay que sospe-
char una bronquitis bacteriana persistente
(BBP). Varias series destacan la BBP como
principal causa de tos crénica en preescolares,
aunque en la practica clinica es un diagnosti-
co poco frecuente. La BBP se define como tos
productiva crénica de mds de 4 semanas que
puede asociar expectoracién y que se resuelve
tras tratamiento antibidtico una vez descar-
tadas otras causas. Aunque puede aparecer
a cualquier edad, su incidencia es mayor en
niflos menores de 6 afos. Un cultivo de esputo
bacteriano positivo confirma el diagnéstico,
siendo el germen més frecuente Haemophilus
influenzae.

Caso clinico. Nifia de 6 afios que consul-
ta en AP por episodios de tos productiva con
abundante expectoracién y mucosidad de 3
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semanas de evoluci6n. Se auscultan sibilantes
teleespiratorios generalizados, pautandose sal-
butamol inhalado y 3 dfas de azitromicina. Por
persistencia del cuadro, se realiza Rx de torax
que es normal. Se aflade pauta de corticoide
oral, con mejoria parcial.

Antecedentes personales: sindrome de obs-
truccion bronquial recurrente, IPA+, dermati-
tis atdpica, rinitis alérgica y alergia a dcaros
y epitelios.

Persiste la tos productiva llegando a pre-
sentar un sincope en contexto de tos emetizan-
te, catalogado como posible espasmo laringeo
y requiriendo ingreso en observacion. Tras el
alta se cita en Neumologia pediatrica.

En consulta se amplia estudio con hemo-
grama, bioquimica y estudio immune (nor-
mal), alfa-1-AT (normal), serologias de bac-
terias atfpicas (IgM+ Mycoplasma pneumonie),
Quantiferon (-), cloro en sudor (normal). Prue-
bas de funcién pulmonar (normales, FENO
7ppb). Se pauta corticoide+LABA inhalado
y una pauta de azitromicina alterna, quedan-
do pendiente resultado de cultivo de esputo.
Se recibe cultivo positivo para Haemophilus
influenzae. Se confirma BBP y se pauta 2 sema-
nas de amoxicilina-clavulanico a 40 mg/kg/
dfa, con evidente mejoria clinica posterior. TC
pulmonar sin evidencia de bronquiectasias.

Conclusiones:
¢ Siempre se debe considerar la BBP en el

diagnéstico diferencial de tos productiva

cronica.

¢ Elcultivo de esputo es una herramienta titil
desde AP en cuadros de tos productiva cré-
nica, siendo el cultivo de frotis faringeo una
alternativa también valida.

COMUNICACIONES LARGAS

ACCESIT MEJOR COMUNICACION

AMPLIO ESPECTRO CLINICO DE INFECCION POR
MYCOPLASMA PNEUMONIAE EN PACIENTES HOSPI-
TALIZADOS. L. Lizarraga Navarro, J. Del Arco
Rodriguez, C. Vines Collada, A. Zugazabei-
tia Irazabal, E. Pérez Estévez, M.A. Vazquez
Ronco, A. Vinuesa Jaca, B. Azkunaga Santiba-
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fiez. Servicio de Urgencias de Pediatria. Hospital
Universitario de Cruces. Barakaldo, Vizcaya.

Introduccion y objetivos. M. pneumoniae
es una bacteria patégena habitual en la edad
pedidtrica y causante de distintos cuadros cli-
nicos, fundamentalmente respiratorios y febri-
les. Puede asociar manifestaciones extrapul-
monares hasta en un 25% de los casos. La gran
mayoria de los pacientes se manejan de forma
ambulatoria. Sin embargo, en nuestro medio
este tltimo afio se ha percibido un aumento
de casos que requieren ingreso hospitalario.
En este estudio se analizan y describen las
caracteristicas de estos pacientes.

Meétodos. Se trata de un estudio descriptivo
retrospectivo unicéntrico en el que se describen
las caracteristicas de los pacientes, de entre 0 y
14 afios, ingresados en un hospital terciario con
PCR positiva para M. preumoniae en muestras
recogidas entre octubre de 2023 y abril de 2024
en Atenci6én Primaria (AP) y Hospitalaria.

Resultados. Se han registrado 436 pacien-
tes con PCR positiva para M. pneumoniae. Un
66,7% de las muestras fueron recogidas en
AP. 28 pacientes (6,4%) ingresaron y todas sus
muestras procedian del dmbito hospitalario.
La época mas frecuente de ingreso fue febre-
ro-marzo de 2024, con una mediana de estancia
de 4 dias. Entre los hospitalizados, existe un
cierto predominio de varones (68%), con una
mediana de edad de 6,5 afios (DT 3,9). E1 82%
de ellos presenta comorbilidades, siendo lo
mds frecuente los pacientes crénicos pluripa-
toldgicos y los antecedentes a nivel respirato-
rio. De los 28 ingresados, el 35,7% asociaron
manifestaciones extrapulmonares, combinan-
do varios de ellos sintomatologia en diferentes
sistemas (14,3% mucocutanea, 14,3% digestiva,
10,7% hematoldgica, 7,1% otorrinolaringolé-
gica, 7,1% neurolégica, 7,1% oftalmolégica).
Entre ellos destacan 2 sindrome Stevens-John-
son (7,1%), 1 Guillain-Barré (3,6%) y 1 anemia
por crioaglutininas (3,6%). En todos con una
evolucion favorable.

La principal causa de hospitalizacién (71%)
fue la necesidad de soporte respiratorio.

E1 100% de los ingresados recibieron anti-
bioterapia con azitromicina, con una adecuada
evoluci6n posterior.

COMUNICACIONES

Conclusiones. M. pneumoniae es un pato-
geno habitual en nuestro medio que general-
mente produce un cuadro leve. No obstante,
en ocasiones supone una causa de ingreso
hospitalario; sobre todo en pacientes con
comorbilidades, por la necesidad de soporte
respiratorio.

Asimismo, posee un amplio espectro de
manifestaciones, con una gran variabilidad
clinica, que puede conllevar un desarrollo
torpido.

BATALLA OCULTA EN LA SANGRE: CRISIS HEMOL{-
TICA POR SALMONELLA EN PACIENTE CON DEFICIT
DE GLUCOSA-6-FOSFATO DESHIDROGENASA. M.
Gonzélez Mentxakatorre, A. Gondra San-
groniz, S. Rey Grimon, M. Abeijon Vila, A.
Gabilondo Loizate, I. Pifieiro Novoa. Servicio
de Pediatria. Hospital Universitario de Basurto.
Bilbao.

Introduccién. El déficit de glucosa-6-fosfa-
to deshidrogenasa (G6PD) es el defecto enzi-
mdtico mas comtn en los eritrocitos, aunque
en la préctica clinica pediatrica, su incidencia
es relativamente baja. Esta condici6n afec-
ta la capacidad de los glébulos rojos para
resistir el estrés oxidativo. La mayoria de los
pacientes con déficit de G6PD no presentan
sintomas evidentes, pero la alteracién puede
llevar a episodios de hemdlisis, especialmente
ante la exposicion de ciertos medicamentos,
infecciones o alimentos.

Resumen del caso. Nifio de 4 afios proce-
dente de Francia, como antecedente de interés
déficit de G6PD (padre y madre portadores,
originarios de Africa), diagnosticado en el
periodo neonatal en contexto de ictericia.
Acude a Urgencias por cuadro de deposicio-
nes liquidas y vomitos de 7 dfas de evolucion
y fiebre hasta 39,5°C. La familia niega ingesta
de habas o uso de medicaciones, pero refiere
haber estado en una boda en los dias previos
y varios de los miembros presentan el mismo
cuadro gastrointestinal. En la exploracién fisi-
ca llama la atencién el marcado decaimiento e
ictericia. En la analitica se objetiva anemia (Hb
7,6 g/dl) con reticulocitos corregidos del 1,2%,
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Br total 1,4 mg/dl y LDH elevada (1.821 U/L).
En hemocultivo crece Salmonella entérica por
lo que se inicia antibioterapia con ceftriaxona
intravenosa. En control analitico a las 12 horas
progresa la anemizacion (Hb 6,5 g/dl), por
lo que se decide transfundir concentrado de
hematies. En controles posteriores hemoglobina
estable (Hb 10,8 g/dl) persistiendo elevacion de
LDH (1.662 U/L) en analitica de control previo
al alta. En el estudio se objetivan folato y coba-
lamina normales y haptoglobina disminuida.

Tras mejoria clinica progresiva con resolu-
ci6n del cuadro gastrointestinal, es dado de
alta con antibioterapia oral.

Comentario. El déficit de G6PD no es
habitual en la préctica pedidtrica en nuestro
entorno, sin embargo, es importante tenerla
en cuenta en el diagndstico diferencial ante un
cuadro de hemdlisis. En el caso presentado, el
antecedente conocido de déficit de G6PD des-
de el periodo neonatal facilit6 el diagnéstico
y manejo en una crisis hemolitica asociada a
una infeccién por Salmonella. Al mismo tiempo,
el conocimiento precoz de esta condicién per-
mitird al paciente evitar los desencadenantes
conocidos de hemdlisis.

B ]

PREMIO A LA MEJOR COMUNICACION

INMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS EN NAVARRA,
UNA REALIDAD QUE NO PODEMOS OLVIDAR. A.
Alonso Marin, I. Rubio Artiga, PM. Roncal
Vazquez, D.M. Peiiafiel Freire, M. Herranz
Aguirre. Hospital Universitario de Navarra.
Pamplona.

Introduccion. Las inmunodeficiencias pri-
marias (IDP) ocurren en 1:2.000 recién nacidos
vivos. Las IDP son un grupo heterogéneo de
trastornos hereditarios ocasionados por defec-
tos del desarrollo o funcién del sistema inmu-
nolégico. La mayoria se manifiestan a edad
temprana por infecciones, datos de malignidad
o por desregulacion en la respuesta. Actual-
mente se encuentran infradiagnosticadas, por
lo que el reconocimiento temprano es crucial
para el tratamiento oportuno y un mejor pro-
nostico.



Vol. LVI Nim. 1

Objetivos. Conocer la casuistica de las
inmunodeficiencias primarias en Navarra y las
caracteristicas principales de estos pacientes.

Metodologia. Estudio descriptivo retros-
pectivo de pacientes diagnosticados de uno
de los tipos de inmunodeficiencia primaria,
que son valorados en el servicio de Infecciosas
Pediétricas de un hospital de tercer nivel en
los tiltimos 20 afnos. Para ello, se realiza una
revision de las historias clinicas de dichos
pacientes. Dentro del grupo de inmunodefi-
ciencias predominantemente de anticuerpos,
se excluye el déficit de subclases de IgG y el
déficit selectivo de IgA. Se excluye el grupo de
enfermedades autoinflamatorias.

Resultados. Se analizan 39 pacientes con
diagndstico de inmunodeficiencia primaria.

Dada la combinacion de caracteristicas
inmunoldgicas y clinicas, se realiza una cla-
sificacién de dichas IDP:

* Inmunodeficiencias combinadas: 4 pacien-
tes con inmunodeficiencia combinada gra-
ve; 1 paciente con inmunodeficiencia com-
binada menos severa.

* Inmunodeficiencias combinadas con
caracteristicas sindrémicas: 10 pacien-
tes con sindrome de DiGeorge (delecién
22q11) con afectacion inmune; 2 pacientes
con sindrome de Kabuki; 1 paciente con
sindrome Wiskott-Aldrich; 1 paciente con
ataxia telangiectasia; 1 paciente con sin-
drome CHARGE; 1 paciente con displasia
ectodérmica hipohidrética.

* Inmunodeficiencias predominantemente
de anticuerpos: 3 pacientes con inmuno-
deficiencia variable comtin; 1 paciente con
agammaglobulinemia ligada al cromoso-
ma X.

* Enfermedad de desregulacion inmune: 2
pacientes hermanos con sindrome Her-
mansky-Pudlak subtipo II; 1 paciente con
sindrome linfoproliferativo autoinmune
(ALPS), 1 paciente con defecto CTLA-4.

¢ Defectos del niimero y funcién de las célu-
las fagociticas: 4 pacientes con enfermedad
granulomatosa crénica (defecto en la fun-
cién de los fagocitos); 2 pacientes con sin-
drome Shwachman-Diamond (defecto en
el niimero de neutréfilos con neutropenia
grave).
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* Defectos de la inmunidad instrinseca e
innata: 1 paciente con susceptibilidad
mendeliana a micobacterias; 1 paciente con
defecto total de STAT1 (predisposicién a
severas infecciones virales).

* Defectos de la cascada del complemento:
1 paciente con defecto de la via lectina; 1
paciente con defecto parcial C3.
Conclusiones:

* Aunque se trata de entidades relativa-
mente infrecuentes, la mayoria de IDP se
diagnostican en edad pediatrica, tienen
un diagnéstico de sospecha sencillo y un
tratamiento potencialmente curativo, por
lo que es importante que se incluyan en el
diagnoéstico diferencial de cualquier nifio
con procesos infecciosos recurrentes, mani-
festaciones autoinmunes, fendmenos alér-
gicos o enfermedades linfoproliferativas.

* Enla Comunidad de Navarra existen 39
pacientes con inmunodeficiencias prima-
rias graves, lo cual hace que no podamos
olvidarnos de este tipo de patologias y
debamos conocer los signos de alarma de
las IDP para un reconocimiento precoz. A
su vez, consideramos imprescindible el
seguimiento.

INFECCION POR EL VIRUS DEL SARAMPION.
U. Loinaz Sagarzazu!, E. Diez Martin?, ].A.
Muiioz?, B. Salinas®, I. Olaciregui?, O. Marti-
nez-Mugica®. "MIR 1 Pediatria, 2MIR 4 Pediatria,
SM. Adjunto Urgencias Pedidtricas, *M. Adjunto
Neurologia. Hospital Universitario de Donostia.

Introduccién. El sarampién es una
infeccion virica poco frecuente en nuestro
medio desde la implantacién de la vacuna. A
pesar de que en los tltimos afios ha habido
un aumento de los casos de sarampi6n a nivel
mundial, la reducida incidencia en nuestro
medio condiciona un bajo indice de sospecha
en la préctica clinica habitual. Esto conlleva un
retraso en el diagndstico y aumenta el riesgo
de la propagacion del virus.

Presentamos dos casos de sarampion aten-
didos recientemente en Urgencias de Pediatria
del Hospital Universitario de Donostia.
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Caso clinico 1. Nifia de 7 afios procedente
de Rumanfa. Calendario vacunal incompleto
en el pais de origen. Acude por fiebre alta,
cuadro catarral, exantema generalizado y
alteracion del estado general. Inicialmente,
se plantea un diagnéstico diferencial amplio,
pero tras conocer la procedencia y su alta
incidencia de sarampion, junto con el estado
vacunal, se establece como sospecha diagnds-
tica principal el sarampi6n. En este momento,
se aumentan medidas de proteccion del per-
sonal y se inicia el aislamiento de la paciente
en un box con presion negativa. Se contac-
ta con Salud Publica para notificar el caso,
habiéndose producido 25 contactos de riesgo
entre el personal sanitario que ha atendido a
la paciente.

Caso clinico 2. Nifio de 5 afios, contacto
estrecho (hermano) del caso confirmado de
sarampion anteriormente descrito. Acude por
sintomatologia similar, esta vez con notifica-
cién previa desde Salud Publica. Ante la sospe-
cha precoz de sarampion, se adoptan medidas
adecuadas de proteccién y aislamiento desde
un inicio, sin producirse asi ningtn contacto
intrahospitalario de riesgo.

Comentarios. Cada vez son més las enfer-
medades importadas que atendemos en nues-
tro medio, siendo el sarampién un ejemplo
de ellas. Es necesario conocer la clinica prin-
cipal para adoptar medidas de proteccién y
de aislamiento de forma anticipada, para asi
reducir la transmisién. Debido a la baja inci-
dencia en nuestro medio de estas enfermeda-
des, en general, y del sarampidn, en particu-
lar, es necesario un alto indice de sospecha
ante un posible caso. Para esto, es impres-
cindible conocer la incidencia de la enfer-
medad y las tasas de vacunacion en nues-
tro sistema sanitario, al igual que en paises
cercanos.

NEFRON{A LOBAR AGUDA: IMPORTANCIA DE UNA
ALTA SOSPECHA DIAGNOSTICA. A.M. Vizquez
Morales, A. Rodriguez Ortiz, M. Mikelarena
Erdozain, B. De Abiega Rebate, I. Zabalza
Gonzilez, I. Herndndez-Morras. Servicio de
Pediatria. Hospital Universitario Basurto. Bilbao,
Vizcaya.
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Antecedentes. La nefronia lobar aguda
(NLA) también conocida como nefritis focal
aguda es una infeccion bacteriana localizada
del parénquima renal que afecta a uno o mas
16bulos renales. Es un estado intermedio entre
la pielonefritis aguda (PNA) y el absceso renal.
Dado que la clinica es insidiosa y las pruebas
de laboratorio dispares, es importante la alta
sospecha diagndstica.

Pacientes y resultados:

Caso 1 (Fig. 6). Nifo de 12 afios con fie-
bre de 30 horas de evolucién y dolor lumbar
izquierdo. No sintomas urinarios. Pufio-per-
cusién Izquierda positiva.

Analitica: leucocitos 19.380/mcl (N17440/
mdl,) PCR 290 mg/L; PCT 6,62 ng/ml.

TRO: proteinas+++ sangre+. Resto nega-
tivo.

Ecografia: sin hallazgos.

Urocultivo y hemocultivo: negativo.

Evolucién: ingresa con cefotaxima IV. Con-
tintia febril durante 4 dias, se repite ecografia
observandose rifién izquierdo aumentado de
tamafio con focos de nefritis focal. Se afiade

Figura 6.

Figura 8.
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gentamicina con mejoria clinica. Es dado de
alta con cefixima completando 21 dias.

Caso 2 (Fig. 7). Nifio de 8 afios con dolor
abdominal, vomitos y fiebre de 24 horas de
evolucién. Disuria en micciones aisladas. Ante-
cedente de faringoamigdalitis la semana pre-
via. Ala EF exantema eritrodermico. Defensa
abdominal con Blumberg dudoso. Pufio-per-
cusion negativa.

Analitica: leucocitos 24.900/mcl (N20.600/
mcl), PCR 118 mg/L; PCT 1,6 ng/ml.

TRO, urocultivo y hemocultivo: negativo.

Ecograffa abdominal: diverticulo uracal.
Apéndice normal. Resto normal.

Evolucién: ingresa con amoxicilina/ac.cla-
vulanico IV. Coincidiendo con pico febril: mal
estado general y dolor en flanco derecho, se soli-
cita TAC urgente en el que se observa drea de
nefritis focal en polo inferior del rifion derecho.

Se inicia cefotaxima y clindamicina IV con
buena evolucién. Es dado de alta con cefixima
completando 21 dias.

Caso 3 (Fig. 8). Escolar de 9 afios con dolor
lumbar derecho y fiebre de 24 horas de evo-

Figura 7.
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lucién. Hematuria y disuria 12 horas antes.
Pufio-percusion negativa.

Analitica: leucocitos 33.520/mcl (N 30.570/
mcl) PCR70 mg/L; PCT 21,6 ng/ml.

TRO: proteinas+ sangre indicios. Resto
negativo.

Urocultivo y hemocultivo: negativo.

Ecograffa: leve ectasia piélica bilateral, pre-
dominio derecho, con hallazgos sugestivos de
infeccién/inflamacion.

TAC: hidronefrosis bilateral. Area de nefri-
tis focal en polo superior renal derecho con
microabscesos.

Evolucién: ingresa con cefotaxima intra-
venosa. Ante persistencia de fiebre, se aflade
gentamicina. Mejoria clinica progresiva. Es
dado de alta con cefixima completando 21 dias.

Conclusiones. La NLA es una entidad poco
frecuente y a menudo infradiagnosticada en
pediatria.

Tiene un curso insidioso y el estudio de
orina es negativo en algunas ocasiones.

El diagnéstico es radioldgico teniendo gran
utilidad la ecografia y reservandose el TAC
para resultados dudosos o mala evolucién del
cuadro.

Puede dar lugar a complicaciones y lesio-
nes residuales por lo que se aconseja un tra-
tamiento més prolongado y un seguimiento
posterior.

TELORRAGIA EN LA PRIMERA INFANCIA, ; CUAN-
DO DEBERIAMOS PREOCUPARNOS? M. Ibarzabal
Arregi, A. Sampedro Murguiondo, M. Erroz
Ferrer, M. Paniagua Garcia, M. Gimeno Casti-
1lo, M. Echeverria Fernandez. Servicio de Pedia-
tria y sus Areas Especificas. Hospital Universitario
de Navarra. Pamplona.

Introduccion y objetivo. La telorragia es
un hallazgo infrecuente en la edad pediétrica;
aunque resulta alarmante para la familia, su
etiologia suele ser benigna. El objetivo es rea-
lizar una revision bibliografica a propdsito de
dos casos clinicos.

Resultados:

Caso 1. Lactante mujer de 3 meses que
acude por telorragia espontdnea derecha de
2 dias de evolucién. EF: S2 bilateral (presente
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desde el nacimiento) con telorragia minima

a la presién en pezén derecho. No se palpan

otros nédulos salvo la telarquia. Mama con-

tralateral sin alteraciones. Se mantiene actitud
expectante, con resolucion a las 3 semanas.
Caso 2. Nifia de 4 afios que presenta nodu-
lo retroareolar de pequefio tamafio en mama
derecha de 7 meses de evolucion; en los dlti-
mos 3 dias asocia telorragia y aumento de
tamano, motivo por el que consultan. EF: bul-
toma retroareolar en mama derecha de 3x3 cm,

no adherido, con transiluminacion negativa, y

salida de liquido serohematico al presionar el

pezén. No axilarquia ni pubarquia. Se realiza
analitica sanguinea con test LHRH prepuberal;

cultivo del liquido serohemdtico, negativo; y

ecografia donde se visualiza ectasia focal de

conductos galactéforos. 4 meses después, ha

desaparecido la telorragia, el nédulo mide 1

cm y realiza controles clinicos periédicos.
Ninguna de las pacientes mostraba signos

de infeccidn local ni fiebre, ni contaban historia
de traumatismo previo.
Conclusiones:

¢ La etiologia més frecuente de la telorragia
en la edad pedidtrica es la ectasia ductal
mamaria, una entidad benigna y autoli-
mitada, caracterizada por la dilatacion del
conducto mamario, fibrosis e inflamacién
periductal. Es mas frecuente en varones;
la etiologia es desconocida y multifacto-
rial, plantedndose distintas causas como
traumatismos, infecciones bacterianas,
alteraciones congénitas del sistema ductal
o alteraciones hormonales.

* Esta condici6n suele presentarse en lac-
tantes (edad media: 12 meses); y todos los
casos descritos en la literatura son pacientes
< 4 afios. La media de duracién de la cli-
nica es de 3,3 + 2,6 meses, con resolucién
espontdnea antes de los 10 meses.

¢ Como conclusi6n, dado que la telorragia en
<1 afio parece ser una condicién benigna,
se podria evitar la realizacion de estudios
endocrinolégicos o citolégicos, antibiotera-
pia o cirugfa. Se recomienda seguimiento
con ecograffas seriadas. En caso de telorra-
gia persistente, masa considerable (como
nuestro segundo caso) o en > 4 afios, se
plantean otros estudios complementarios.
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* Resaltamos la importancia de la identifi-
cacion correcta de esta entidad para evitar
intervenciones agresivas innecesarias, dado
que se recomienda mantener una actitud
expectante ante ausencia de signos de
alarma.

REVISION DE LA PRESENTACION CLINICA DE LA
HIPERPLASTA SUPRARRENAL CONGENITA: A PRO-
POSITO DE TRES CASOS CLINICOS. M. Gimeno
Castillo, M. Ortuzar Menéndez, A. Sampedro
Murgiondo, M. Ibarzabal Arregi, L. Mariel
Mendiguren, S. Berrade Zubiri. Hospital Uni-
versitario Navarra. Pamplona.

Antecedentes y objetivos. La hiperpla-
sia suprarrenal congénita (HSC) agrupa una
serie de enfermedades con herencia autosémi-
ca recesiva que afectan a la esteroidogénesis
suprarrenal.

E190-95% de los casos es debido a la alte-
racién del gen CYP21A2, originando déficit
de 21 hidroxilasa (210OH). Existen diferentes
presentaciones clinicas en funcién del grado
de actividad residual enzimdtica: forma seve-
ra o clasica, con actividad enzimatica nula o
< 1% originanado un cuadro de insuficiencia
adrenal y virilizacién de genitales externos al
nacimiento, y forma no clésica o tardia, con el
25-30% de la actividad enzimatica conservada.

La HSC no clasica se manifiestan en la
infancia con amplio espectro, desde formas
asintomaticos hasta cuadros con distinto gra-
do hiperandrogenismo. La clinica tipica es la
pubarquia precoz y adelanto de la maduracién
6sea. En adolescentes y mujeres predominan los
trastornos menstruales (oligomenorrea y ano-
vulacién), hirsutismo, obesidad y acné quistico.

Métodos. Se revisa la literatura cientifica
a cerca de la hiperplasia suprarrenal y se pre-
senta tres series de casos, dos de ellos con HSC
y otro HSNC.

Resultados. Neonata de 12 horas de vida
que ingresa en Neonatologia por genitales
ambiguos (Prader III). El estudio hormonal
(17 OH progesterona > 80 ug/dl) y genético
confirman el diagnéstico de HSC. Al amplificar
gen es homocigota para la variante ¢.955C>T;
p.GIn3195.
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Neonato de 28 dias de vida, ingresa por
cuadro de vémitos y deshidratacién con ana-
litica de hiponatremia e hiperkaliemia. El
estudio hormonal evidenci6 elevacién de 17
OH progesterona (243 ug/L), con confirma-
cién genética de HSC pierde sal. Se instaurd
tratamiento con evolucion favorable.

Nifia de 12 afios con hirsutismo, acne y
alteraciones menstruales. En AS presentaba
elevacion de 17-OH progesterona, por lo que
se decide realizar estudio genético, confir-
mando el estudio de hiperplasia suprarrenal
no clasica. Presentaba una mutacién leve
¢.1100G>A; p.Arg367His en un alelo y una
mutacion leve ¢.1488+13G>A, ¢*13G>A en
el otro alelo.

Conclusiones. La HS por déficit de 21
hidroxilasa, provoca cuadros de insuficiencia
adrenal y virilizacidn de genitales. Existe una
forma clasica, més severa y una no clasica, mds
leve que debe sospecharse en chicas adolescen-
tes con cuadros hiperandrogenismo.

El diagnéstico bioquimico se establece con
valores de 17-OH basales superiores a 5 mg/
ml o por encima de 10 ng/ml tras estimulo
con ACTH. El estudio genético molecular
permite en la mayoria de casos confirmar la
enfermedad y es imprescindible para ofrecer
un adecuado consejo genético ya que permite
documentar las mutaciones graves, presentes
en 40-60% de los casos.

Os TRIGONUM: REPORTE DE 2 CAS0s. I. Pifieiro
Novoa!, M. Abeijon Vila!, M. Gonzalez Men-
txakatorre!, A. Gabilondo Loizate!, N. Gar-
cia Perez!, H. Pefa Arantzibia2. !Servicio de
Pediatria, 2Servicio de Ortopedia Infantil. Hospital
Universitario Basurto. Bilbao, Vizcaya.

Uno de los motivos de consulta més fre-
cuentes en Atencién Primaria o en los servi-
cios de Urgencias de Pediatria es la patologia
traumatolégica.

Entre los motivos de consulta, destaca el
dolor de tobillo. Su diagndstico diferencial
es extenso, pero hay determinados datos de
la historia clinica, como la edad o el deporte
realizado que nos pueden orientar hacia un
diagndstico certero.
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El os trigonum o hueso trigono es un hueso
accesorio originado por la persistencia del cen-
tro de osificacién lateral en la cara posterior del
astragalo, el segundo hueso mas grande del
pie, entre los 7 y los 13 afios. Se trata de una
de las causas conocidas del llamado sindrome
del impacto posterior. Esta entidad, cursa con
dolor en regién posterior de tobillo habitual-
mente en relacién con movimientos forzados
de flexién plantar, frecuente en bailarinas de
ballet, futbolistas y otros atletas.

Caso 1. Hombre de 13 afios que acudia por
dolor en tobillo derecho de 24 horas de evo-
lucién tras movimiento de torsién mientras
entrenaba a fttbol.

Caso 2. Mujer de 8 afios que refiere dolor de
2 meses de evolucion con antecedentes trau-
matico de torcedura de tobillo derecho al bajar
escaleras. Describia el dolor como intermitente
en la parte posterior del tobillo. Practica baile
urbano.

En ambos casos la exploracién del tobillo
afecto no hallé deformidad ni inflamacién. Sin
puntos 6seos dolorosos, llamaba la atencion el
dolor a la flexién plantar en la regién posterior
del tobillo. Deambulacién dolorosa.

Se realiz6 una radiograffa de tobillo en dos
proyecciones, con hallazgo compatible con os
trigonum y tras valoracion conjunta con orto-
pedia infantil, se indicé reposo deportivo y tra-
tamiento antiinflamatorio. Control posterior a
las seis semanas con buena evolucion.

El os trigonum es una patologia en la mayo-
ria de los casos asintomatica, sin embargo se
debe tener en cuenta dentro del diagndstico
diferencial de dolor de tobillo en pacientes de
entre 7 y 14 afios con un dolor claro a la flexion
plantar y antecedentes de practica deportiva
como ballet, gimnasia ritmica o ftitbol. Su diag-
néstico se basa en la clinica, la exploracién
fisica, y una radiografia de tobillo compatible.
El tratamiento inicial serd conservador, obte-
niendo casi siempre resultados éptimos. Otros
tratamientos, como fisioterapia, infiltraciones
o cirugia pueden ser necesarios.

TROMBOEMBOLISMO PULMONAR: DISNEA EN
PACIENTE CON SINDROME NEFROTICO. M. Viz-
manos Larrdyoz, E. Rupérez Garcia, J. Hualde
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Olascoaga, M. Ibarzabal, A. Escolano Burgos,
A. Iceta Lizarraga. Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario de Navarra. Pamplona.

Introduccién. El tromboembolismo pul-
monar (TEP) es una complicacion grave y a
menudo infradiagnosticada en pacientes con
sindrome nefrético. La incidencia de TEP en
esta poblacion se estima entre el 2% y el 10%,
con un riesgo significativamente mayor en
pacientes durante el brote de la enfermedad.
Esta hipercoagulabilidad se debe a la pér-
dida de anticoagulantes naturales, como la
antitrombina III, junto con alteraciones en la
hemostasia. Los sintomas del TEP, que inclu-
yen disnea stibita y dolor toracico, pueden ser
confundidos con otras enfermedades respira-
torias, lo que dificulta su diagnéstico. La con-
firmacion diagnostica se realiza por angioTAC.

Descripcién del caso. Nifio de 9 aflos que
acude a hospital de dia para control de bro-
te de sindrome nefrotico refiriendo disnea,
esputo con restos hematicos y dolor toracico
izquierdo de 12 horas de evolucién, ortopnea
nocturna y tos con esputo hemoptoico. A la
auscultacion presenta hipoventilacién en base
izquierda.

Antecedentes personales: primer brote
de sindrome nefrético en 2021, inicialmente
corticosensible, que desarrolld resistencia
a corticoides por lo que recibié durante dos
afios micofenolato mofetil con lo que remiti6
(suspendido en mayo del 2024). En el momen-
to de la consulta, se encuentra en recaida con
corticoterapia a 60 mg/m?/d1a.

Se solicita una analitica con un dimero D de
7.987, que aumenta hasta 12.000 en las siguien-
tes 48 horas. En analitica de orina se confirma
proteinuria en rango nefrético, acompafiada de
hipoproteinemia e hipoalbuminemia. Se reali-
za un ECG sin hallazgos patoldgicos y una Rx
de térax que presenta presenta derrame basal
izquierdo y signo de Westermark.

Ante sospecha por factor de riesgo y dime-
ro D elevado, se solicita un Angio TAC que
confirma TEP central y periférico acompafiado
de infarto pulmonar y linea de derrame peri-
cardico. Se completa estudio con ecocardio-
grama en el que presenta signos de HTP leve.
Durante su ingreso se inicia HBPM subcuta-
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nea al que posteriormente se aflade AT-III [V y

finalmente, acenocumarol oral. Se afiade sero-

albtimina IV y furosemida IV segtin diuresis y

edemas. Se mantiene tratamiento de base de

sindrome nefrético con metilprednisolona a

60 mg/dia. Tras el alta, se aflade micofenola-

to mofetil y se sustituye anticoagulacién con

rivaroxabdn.
Conclusiones:

* Importancia de mantener un alto indice de
sospecha de TEP en pacientes pedidtricos
con sindrome nefrético para garantizar un
tratamiento anticoagulante precoz y reducir
la morbilidad asociada.

* Laangiotomografia computarizada (angio-
TAC) se establece como la prueba de ima-
gen de eleccién para la confirmacion del
TEP.

¢ Se debe valorar la repercusién cardiopul-
monar (HTP y disfuncion del VD) para
optimizar el tratamiento en fase aguda.

NIRSEVIMAB Y POBLACION DE RIESGO: EXPERIEN-
CIA DE LA INMUNIZACION CON NIRSEVIMAB EN
POBLACION DE RIESGO DURANTE LA TEMPORADA
2023-2024. I. Urreta Judrez, I. Urruticoechea
Garcia, I. Iturralde Orive, M.S. Sianchez de
Medina. Infectologin Pedidtrica. Servicio de Pedia-
tria. Hospital Universitario de Cruces. Barakaldo,
Bizkaia.

La inmunizacién con nirsevimab ha demos-
trado ser eficaz en la reduccidn de ingresos
hospitalarios por bronquiolitis por virus res-
piratorio sincitial (VRS) en Espafa.

Objetivos. Analizar los resultados en la
poblacion de riesgo inmunizada durante la
temporada 2023-2024 en nuestro hospital. El
Ministerio de Salud define como pacientes de
riesgo para infeccién grave por VRS: recién
nacidos pretérmino (RNPT < 35 semanas de
edad gestacional) menores de 12 meses y
menores de 24 meses con patologias especi-
ficas.

Métodos. Estudio descriptivo prospectivo
de pacientes de riesgo inmunizados con nirse-
vimab esta temporada en un hospital terciario.

Se realiz6 una captacion proactiva desde
Infectologia pediatrica de la poblacién dia-
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na; iniciando la vacunacién el 20/10/2023.
Registro de los pacientes en una base de datos,
seguimiento mediante “Osabide” y anélisis
descriptivo mediante “SPSS”.

Resultados. De 206 menores candidatos a
inmunizacién, 7 se negaron (3,3%), inmunizan-
dose el resto. Hubo un total de 3 fallecidos por
causas no relacionadas con VRS, no reacciones
postinmunizacién.

La muestra se componia por 131 RNPT
(65%) y 77 con comorbilidad (38,6%) funda-
mentalmente cardiopatias.

Se han registrado 40 diagnésticos de bron-
quiolitis, de los cuales 9 se han confirmado con
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prueba microbiolégica (22%), con una media
de 77,1 dias entre inmunizacion-diagndstico.
En total 8 pacientes (4%) precisaron ingre-
s0; el 37,5% habiendo recibido la inmunizacién
en las 72 horas previas. E1 100% precis6 soporte
respiratorio y nutricional, el 50% sueroterapia.
Cuatro pacientes precisaron ingreso en UCIP (2
RNPT, 1 comorbilidad cardiaca, 1 Sd. Joubert).
El 54% de pacientes (109) consultaron por
infecciones del tracto respiratorio; precisando
6 ingreso hospitalario por dichas causas.
Discusion. Los resultados obtenidos en
nuestra poblacién estan alineados con los datos
obtenidos en los distintos ensayos clinicos.
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Conclusiones/recomendaciones:

Las estrategias de prevencién y su
desarrollo deben ser definidas con suficien-
te antelacién para conseguir las maximas
garantias de éxito.

La identificacién temprana y correcta de
la poblacién de riesgo es primordial para
poder agilizar el comienzo de cualquier
medida de prevenci6n.

Es vital realizar trabajos en red que permi-
tan aumentar el niimero de estos pacientes
para extraer conclusiones y definir mejores
estrategias especificas para los grupos de
riesgo.
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ILEA ZAINTZEAGATIKO SINKOPEA EDO “ILE-
APAINTZAILE” SINDROME. A. Zurutuza
Bengoa.

Sarrera. Pediatriako kontsultan maiz
ikusten dugun koadroa da sinkopea.
Gehienetan eragin basobagalak sorturikoa
izan ohi da eta bere kabuz pasatzen da. Hauen
artean Egoerako Sinkopeak aurkitzen dira,
ekintza zehatzak egiterakoan sortzen direnak,
hala nola, eztula, irenstea, pisa egitea edo ilea
zaintzea.

Ilea zaintzeagatiko sinkopea ilearen edozein
manipulazioren ondoriozko hiperestimulazio
bagalak eragiten du. Batez ere nerabezaro
aurretiko edo emakume nerabeetan gertatzen
da, baina mutiletan ere deskribatzen da.
Gehienak pazientea zutik dagoenean gertatzen
dira eta aurretik prodromoak izan ohi dituzte.
Badirudi sinkopeen aurrekari pertsonalak edo
familiarrak indar handia dutela sinkope hauek
agertzeko.

Kasu Klinikoa. 11 urteko neskak
Pediatriako Urgentzitan kontsultazten du
komunean orrazten zegoen bitartean segundo
gutxiko konorte galera eduki duelako, berezko
berreskurapen osoarekin. Konortea galdu
aurretik ikusmen lausoa, tripako mina, izerdia
eta aurpegiko zurbiltasuna nabaritzen du. Ez
du botaka ezta mugimendu berezirik egin.
Galdeketa ondoren, beste egun batzuetan,
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orrazi berdinarekin orrazten zegoen bitartean,
mareo sentsazioa izan duela esaten du.
Miaketa fisikoa explorazio neurologikoa barne,
konstanteak, gluzemia eta elektrokargiagrama
egiten zaio dena emaitza egokiarekin. Ilea
zaintzeagatiko sinkopea diagnostikatzen
zaio, familiari eta umeari prozesuaren izaera
onberaren berri emanez eta hura saihesteko eta
identifikatzeko seinaleak azalduz.
Ondorioak. Ilea zaintzeagatik sortzen
den sinkopearen ezaugarria iraupen
laburreko konortea galtzea da ilea zaintzeko
ekintzekin batera: orraztea, moztea,
kizkurtzea, txirikordatzea eta lehortzea.
Sinkope mota hau emakume nerabeetan da
ohikoagoa, batez besteko adina 11-12 urte
izanik. Produkzio-mekanismoa ez dago
argi, badirudi trigeminoa edo buru-azala
inerbatzen duten sustrai zerbikalen ondorioa
dela, hauek bagoaren hiperestimulazioa eta
tonu sinpatikoa gutxitzea eragiten dute eta
ondorioz konortearen galera ematen da.
Historia kliniko zehatza beharrezkoa da
diagnostikorako, gertaeraren prezipitatzaileak,
azterketa fisiko osoa eta elektrokardiograma
barne. Tratamenduaren oinarria gaixoari eta
familiari koadroaren onberatasunaren eta
ezaugarrien berri ematea da beharrezkoak ez
diren probak eta deribazioak ez egiteko.

ERITROZITOSIAREN MANEIUA PEDIATRIAN.
L. Lizarraga Navarro, R. Lépez Almaraz, J.
De Pedro Olabarri, P. Gonzalez Urdiales,
A. Echebarria Barona, M. Garcia Ariza, I.
Astigarraga Aguirre.

Sarrera eta helburuak. Eritrozitosia
masa eritrozitarioa > 25% handitzeari
deritzo, adinari, sexuari eta gorputz azalari
dagokionez. Honen eraginez, hemoglobina eta
hematokritoaren balioak ere handitzen dira.
Helduetan ez bezala, pediatrian 0so ez-ohikoa
da eritrozitosia, intzidentzia zehatza zein den
jakitea zaila izanik. Gainera, gehienetan ez
du sintomarik ematen. Kausarik ohikoena
sekundarioa da, hau da, hipoxia egoera batean
fisiologikoki EPO-a handitzeagatik (altueretan,
bihotz/birika patologietan...) gertatzen
dena. Pediatrian, bigarren kausarik ohikoena
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jaiotzetiko eritrozitosia litzateke; helduetan
aldiz, hartutakoa, zehazki, Polizitemia Vera.

Helduetan eritrozitosiaren maneiurako
algortimo bat dago, Polizitemia Vera
baztertzera zuzenduta dagoena. Pediatrian
ordea, ez dago algoritmorik eta ez da zuzena
helduena estrapolatzea, bi populazioetan
dagoen ezberdintasun etiologikoagatik.

Ikerketa honen helburua, beraz, pediatrian
eritrozitosiaren maneiurako algoritmoa zein
izan beharko litzatekeen zehaztea da.

Metodoak. Ikerketa hau berrikuspen
bibliografiko bat da, eta horretarako,
pubmed eta uptodate bezalako bilatzaileak
erabili ditugu. Erabilitako hitz gakoak
“erythrocytosis”, “pediatric”, “congenital”,
“acquired” izan dira. Horrez gain, SEHOP-ek
erraztutako protokoloak ere erabili ditugu.

Emaitzak. Eritrozitosi baten aurrean
gaudenean, lehenik eta behin, anamnesi eta
miaketa fisikoa burutu behar dira, eta batez
ere, bigarren mailako kausarik dagoen bilatu
behar da. Horrez gain, pulsioximetroaren
bidez oxigeno saturazioa neurtzea komeni
da. Hipoxia egoeran egonez gero (SatO,
< 92%), kausa sekundarioak baztertu beharko
dira (bihotz/biriki gaixotasunak...). Halere,
pulsioximetroak bere mugak ditu O»-a
neurtzerako orduan, eta ez da beti fidagarria
izango.

Kausa sekundariorik aurkitu ezean,
hurrengo pausua benetako eritrozitosi baten
aurrean gauden konfirmatzea litzateke, hau
da, eritrozitosi hori hemokontzentrazioaren
ondorioa ez dela ikusi beharko dugu.
Horretarako, bigarren analitika bat eskatu
beharko da, gutxienez aste beteko tartearekin.
Ahal izanez gero, bigarren analitika honetan
EPO balioak neurtzea komeniko litzateke,
eritrozitosiaren etiologia zein den bideratu
ahal izateko.

Bigarren analitika honetan eritrozitosia
konfirmatzen bada, pazientea erreferentziazko
Onkohematologiako zerbitzura bideratu
beharko da ikerketa sakontzeko. EPO mailaren
arabera, eritrozitosia primarioa edo sekundarioa
den ondorioztatu dezakegu eta ondorengo
ikerketak ildo horretatik jarraituko dute.

Ondorioak. Eritrozitosiaren maneiurako
algoritmoa ezberdina izan behar da ume
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eta helduen kasuan, etiologia ezberdina
baita. Kausarik ohikoena sekundarioa da,
fisiologikoa, eta hori da baztertu beharreko
lehenengo puntua. Behin hori baztertuta,
paziente pediatrikoetan, jaiotzetiko
eritrozitosia da bilatu beharreko etiologia,
horretarako, pazientea erreferentziazko
Onkohematologia Pediatrikoko zerbitzura
zuzendu beharko da ikerketa sakontzeko.

HAUR EUSKALDUN TXIKIEN HIZTEGIA AZKAR
NEURTZEKO TRESNA BAT. M.]. Ezeizabarrena,
I. Garcia, A. Murciano. UPV/EHU.

Sarrera. Haurrarekin batera kontsultara
etorri den gurasoak (edo zaintzaileak)
kontatzen diona abiapuntu lagungarria
izaten du, askotan, sendagileak, haurra
behatzen hasteko. Osasuneko profesionala
izan ez arren, guraso/zaintzailea haurraren
ordu askotako behatzaile trebatua izaten da
askotan, lekuko pribilegiatua delako haurraren
portaerarena, egoera eta momentu askotan.
Mediku-kontsultako denbora-tarte mugatuan
lortutako informazioa osatzeko egokia izan
ohi da pazientearen berri-emaile egoki baten
laguntza. Eta hizkuntzari dagokionean ere
guraso/zaintzailea, haurra ulertzeko edota
esateko gauza den hitzen berri-emaile egokia
izan daiteke, hizkuntzalari izan gabe ere, modu
egokian galdetuz geroz behintzat. Hizkuntzari
buruzko informazioa ere, beste batzuen arten
baliagarria izan daiteke pediatrarentzat,
haurrak ondo jan eta lo egiten duen jakitea
baliagarria zaion bezalaxe.

Helburuak. Jardunaldi honetan 1-4 urte
bitarteko haur euskaldunen ezagutza lexikoa
neurtzeko eta hizkuntza atzerapena izan
dezaketen haur euskaldunak identifikatzeko
diseinatutako galdetegi-multzo baten berri
emango dugu (KGNZ galdetegi laburrak),
eta haiekin jasotako emaitzena, pediatra
euskaldunentzat erabilgarriak izango
direlakoan.

Metodoa. Egun 100dik gora hizkuntzatara
egokituta dagoen CDI tresnaren euskal
bertsioak Komunikazio Garapena Neurtzeko
MacArthur-Bates Zerrenda (KGNZ) izena
du. Tresnaren barruko bost galdetegi daude
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euskaratu eta estandarizatuta egun, baina
haietako hiru aurkeztuko ditugu, galdetegi
laburrak (1) direnak bakarrik, eta pediatria
kontsultan erabilgarriak izan daitezkeelakoan.
KGNZ tresnak gurasoek 5-10 minututan bete
ditzaketen galdetegi laburrak dira. Hiru
adintarte desberdinetarako diseinu berezi
bana dute: KGNZ-11 (bi urtez behekoen hiztegi
pasibo eta aktiboa neurtzen du), KGNZ-21
(2-2;6 urtekoen hiztegi aktiboa) eta KGNZ-3
(2,6-4 urtekoena). Hiru tresnak estandarizatuta
daude (Garcia et al. 2011, 2014).

Haiekin jasotako 2400dik gora haurren
galdetegiek hilabetekako eskala lexiko eta
gramatikalen pertzentil-taulak kalkulatzeko
aukera eman dute, eta baita adinak ez ezik,
neska/mutila izateak edo haurrak etxean
entzuten duen euskara kopuruak haurraren
ezagutza lexiko aktibo eta pasiboan duten
eragina neurtzeko ere. Hiru tresnek barne-
hartzen dituzten eskalen artean, hiztegiarena
aukeratu dugu: KGNZ-1eko 90 hitzeko
zerrenda (ea haurrak zenbat ulertu eta esaten
dakizkien), KGNZ-2k 100ekoa (haurrak zenbat
esaten dituen) eta KGNZ-3ko 120koa(zenbat
esaten dituen).

Emaitzak. Jasotako datuek erakutsi
dute KGNZ laburrak gauza direla: a) 8-48
hilabete bitarteko haurren ezagutza lexiko
tipikoaren balioak ezartzeko, hilabeteka; b)
balizko hizkuntza-garapen atzerapenaren
adierazleak identifikatzeko (pertzentil 10),
hilabeteka; c) 2;6 urtetik aurrera inputaren
eragina identifikatzeko (euskara asko,
gutxiago edo oso gutxi entzuten duten haurren
hiztegi neurrien arteko aldeak); d) baina ez 4
urteak bitarteko neska-mutilen arteko aldeak
aurkitzeko.

Ondorioak. Bost-hamar bat minututan
gurasoek bete dezaketen KGNZ laburrak
tresna erabilgarriak dira 4 urtez beherko haur
euskaldunen hizkuntza garapen tipikoa eta ez-
tipikoa duten haurrak bereizteko.

Bibliografia: 1) Garcia I, Barrefia
A, Almgren M, Arratibel N, Barnes ],
Ezeizabarrena M]J. MacArthur-Bates
Communicatives Development Inventories
tresnaren bertsio laburren egokitzapena
euskarara: Komunikazio Garapena Neurtzeko
Zerrendaren bertsio laburrak. Uztaro. 2011; 79:
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49-73. 2) Garcia I, Barrefia A, Ezeizabarrena
MJ, Almgren M, Arratibel N, Barnes J. Haur
euskaldunen komunikazio-garapena neurtzen
30-50 hilabete bitartean: MacArthur-Bates CDI-
III tresnaren euskal bertsioa. Uztaro. 2014; 88:
33-72.

ONDO IRAKATSITAKO GURASOAK, ONDO
ZAINDUTAKO HAURRAK. JAIO BERRIAREN LEHEN
SEI HILABETEETAN ZEHAR, BERE ZAINTZAILE
NAGUSIEKIN BURUTZEKO TALDEK OSASUN
HEZKUNTZA PROGRAMA BATEN DISEINUA. A.
Mayoz Elicegui. Erizain pediatrikoa. Tolosako
Osasun Zentrua.

Sarrera. Gurasotasun eta haurraren
hazkuntza aldia estresagarritzat hartzen dira
gertatzen diren aldaketa guztiak tarteko.
Bereziki jaio berriaren bizitzako lehen sei
hilabeteak, zaurgarritasun handiko aldia direla
esan ohi da, gurasoek aldi horretan izan ohi
dituzten zalantza eta beldur guztien eraginez.
Gaur egun, guraso eta zaintzaileek informazio
asko dute eskura, baina batzuetan informazio
hori ez da oso zehatza izaten eta horrek
askotan informazio hori gaizki ulertu eta
informazioaren erabilera okerra egitea eragin
dezake. Horregatik, garrantzitsua da gurasoei
ezagutza eta formakuntza egokia eskaintzea
aldi honetan, horretarako osasun hezkuntza eta
osasunaren sustapena ezinbestekoak izanik.

Normalki, osasunaren prebentzio eta
sustapenerako jarduerak, haurren osasun
programaren barnean dauden banakako
kontsultetan egin ohi diren arren, kasu askotan
zaila izaten da jarduera guztiak behar bezala
burutzea eguneroko presio asistentziala
tarteko. Horregatik, taldekako osasun
hezkuntza pediatriako kontsultan lagungarri
izan daitekeen jarduera bat dela esan daiteke,
banakako osasun hezkuntza eta taldekakoa
prozesu osagarri moduan erabiliz.

Helburua. Proiektuaren helburu nagusia,
taldekako osasun hezkuntza programa
baten bidez jaio berrien zaintzaile nagusien
ezagutzak hobetzea da, jaio berriari bizitzako
lehen hilabeteetan behar dituen oinarrizko
zainketak eskaintzeko seguru eta prest sentitu
daitezen.

COMUNICACIONES

Material eta metodoak. Osasun zentro
bateko jaio berrien zaintzale nagusiekin, pre-
post interbentzioko ikerketa kuasiesperimental
bat burutuko da.

Jaio berrien zaintzaile nagusiekin,
haurraren lehen sei hilabeteetan zehar
aurrera eramateko taldetako osasun
hezkuntza programa bar diseinatu da.
Programa, jaio berriaren oinarrizko zainketa
eta ohiko patologien inguruko 5 heziketa
tailer edo sesioz osatua dago. Tailer edo sesio
bakoitzak Likert motako galdetegi bat du,
zaintzaileek sesioaren aurretik eta ondoren
bete dezaten.

Ikerketa proiektua, Gipuzkoako osasun
arretako Ikerkuntza Batzorde Etikoak baloratu
eta onartua izan da.

Emaitzak, diskusioa eta ondorioak.
Ikerketa proiektua aurkeztu bada ere, oraindik
ez da lortu burutzea.

Norako MaLA LETXEA! A. Gabilondo Loizate,
I. Saez Gonzalez, A. Zubizarreta Zamalloa, A.
Vega-Arango Vega, I. Astaburuaga Erefia, M.
Mentxakatorre Gonzalez.

Sarrera. IgE-ek bideratzen ez duten behi
esnearen proteinekiko alergia, IgE taldeko
antigorputzak ez diren bestelako mekanismo
inmunologiek eragindako erreakzio bat da.
Behi esnea kontsumitu ondoren agertzen
da, norbanako osasuntsuek edaten duten
ohiko kantitateetan kontsumitu eta gero.
Alergia honek eman ditzakeen hiru egoera
klinikoen artean, FPIESa (Food Protein-
Induced Enterocolitis Syndrome) aurkitzen da,
zeinen forma akutua gorako errepikakorrekin
adierazten den, kontsumo ondorengo 1-4
orduetan. Zenbaitetan, egoera honi, beherako
larria eta afektazio sistemikoa gehitu al zaizkio,
aldaera larrienean alterazio hidroelektrikoak
eraginez (shock-like egoera). Aurkezpen
hau beste muturreko egoera batzuekin
nahastu daiteke, horien artean anafilaxia
edo gastroenteritis akutua, hortaz, oso
garrantzitsua da anamnesi zehatz bat egitea
eta entitate hau kontuan izatea azaldutako
sintomak dituen haur baten diagnostiko
diferentzialean.

DICIEMBRE 2024

Kasu klinikoa. Jarraian, hilabete bateko
haur baten kasua azaltzen da, intereseko
aurrekaririk gabekoa, zeinen gurasoek
ospitaleko urgentzietan kontsultatu zuten 12
orduko suminkortasuna kontatuz. Gainera,
beherakoarekin eta gorakoarekin hasi zen
kontsulta baino ordu batzuk lehenago,
azkenengo edoskialdiak ukatuz. Urgentzian
hartutako konstanteetan, takikardia,
takipnea, sukarra, azal zurbiltasuna, (“kutis
retikular”) eta limite baxuko tentsioa egiaztatu
ziren. Analitikari dagokionez, azidosi
metabolikoa, azido laktikoaren elebazioa
(5,3), koagulazioaren alterazioa (INR 1,5)
eta fase akutuko erreaktanteen igoera (PCR
8,99 mg/L, PCT 43,90 ng/ml) nabarmendu
ziren. Datu hauekin, sespi egoera susmatu
eta horri dagokion tratamendua bermatu
zen: 3 espantsio suero salino, antibioterapia
eta adrenalinazko perfusio jarraia, haurra
UClPera trasladatuz.

Amari berhistoriatzen, honek kontatu
zuen sintomekin hasi baino 2 ordu lehenago,
formula-esnearen hartualdi bat eman
ziotela. Ordurarte, amagandiko edoskitze
esklusiboarekin elikatua izan zen (amak
dietan esnekiak hartzen zituen), behin
izan ezik, jaioberriko aldian, non esne
artifizialeko hartualdi bat eman zioten
puntualki. Informazio hau kontuan izanda
eta FPIES posible baten susmoarekin (irizpide
nagusi 1 eta 4 irizpide txiki betez), formula
elementalean oinarritutako elikadura uztartu
zen, tolerantzia onarekin. Ospitaleko estantziak
iraun zuen bitartean eta formula elementalaren
hasierarekin, eboluzio ezinhobea izan zuen
haurrak, konstanteen normalizazioa, kultiboen
emaitza negatiboak eta balio analitikoak
ere normalduz. Orainean, Alergologia eta
Gastroenterologiako kanpo kontsultetan egiten
diote jarraipena eta amagandiko edoskitzeaz
elikatzen da gehienbat (amak ez du bere dietan
esnekirik jaten), batzuetan formula elementala
ere hartuz.

Ondorioa. Kasuan ikusi den bezala, FPIES
diagnostikoak goi mailako susmoa eskatzen
du, bere aurkezpenaren heterogenitate eta
espezifikotasun falta dela eta. Horregatik,
eta diagnostiko klinikoa duen entitate bat
denez, garrantzitsua da gogoan izatea eta
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eguneroko praktikan ikusten ditugun kasu
bateragarrietan, beste entitate larri batzuekin
batera, hau ere susmatzea.

INMUNOTERAPIA PEDIATRIAKO LEHEN MAILAKO
ARRETAN. S. Rodrigo Sanchez.

Sarrera eta helburuak. Arnasbideetako
gaixotasun atopikoak osasun arazo
garrantzitsua dira pediatriako biztanleen
artean, prebalentzia eta kronikotasun handia
dutelako. Asma eta errinitis alergikoak gora
egin dute azken hamarkadetan.

Tratamenduaren oinarriak alergenoak
eta beste eragile batzuk saihestea, sintomak
kontrolatzea eta horiek prebenitzea dira,
sistema inmunea modulatuz. Inmunoterapia
da sentsibilizazio alergikoaren istorio naturala
aldatzen duen tratamendu bakarra, hauen
aurkako tolerantzia lortzeko.

Nabarmen hazi da alergologia-kontsultetan
ikusten den haur-kopurua eta hauetako askok
duten tratamenduaren beharra.

Inmunoterapia administratzeko hainbat
modu daude. Ahotik, mihipetik, hartzen dena
(modu lainoztatuan edota konprimituetan)
edota larruazalpetik jartzen dena.

Mihipetik administratzen dena, etxean
har daiteke, duen segurtasun tasagatik.
Larruazalpetik hartzen dena ere segurua
den arren, osasun langile kualifikatuengatik
eman beharrekoa da, ospitale edota osasun-
zentroetan.

Inmunoterapia espezifiko batzuk,
alergia zerbitzuan, ospitalean, administratu
beharrekoak dira, baina badaude osasun-
zentroetan ipini ahal diren beste ugari, non
ezinbestekoa da, erizainak ezagutza egokia
izatea arlo honetan.

Ezagutza ona izateak, nahi ez diren ondorio
ugari saihestu ditzake egunerokoan.

Metodoak. Mendaroko ospitaleko pediatria
alergiako zerbitzutik, Debabarreneko ESIko
osasun-zentroetako erizainei informazio-
hitzaldi bat emateko beharra zegoela ikusi
genuen zerbitzuan.

Zoom bidez izan zen hitzaldia, osasun-
zentro desberdinetatik heltzen zitzaizkigun
zalantzei erantzun nahian.
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Inmunoterapia zer den ezagutu eta
alergenoarekiko erantzun inmunologikoa nola
aldatzen duen ikusi ondoren, txertoa eman
aurretik kontuan hartu beharreko puntuak
ikusi genituen:

* Haurraren egoera klinikoa aztertu
(larriagotze asmatikoa, sukarra, infekzio
akutua). Kasu horietan, administrazioa
atzeratu egin beharko da.

* Azken dosi administratua. Alergologiako
zerbitzura bideratu aurreko dositik 8 aste
igaro badira edota aurreko dosiarekiko
tolerantzia ez bada izan egokia.

* Egiaztatu pazientea, fraskoa, bolumena,
iraungitze-data, administrazio-eremua
eta txertoaren egoera (izoztea / gehiegizko
beroa).

Ondoren, inmunoterapia ipintzeko
materiala eta administratzeko era egokia
nolakoa den ikusi genuen:

* 1 ml-ko xiringak eta 16 mm luzera baino
txikiagoko orratzak (13 mm) erabiliko
ditugu. 16 mm-ko orratzak erabiltzea
baloratu daiteke kristalizatzen diren
txertoak ipintzerakoan.

¢ Administrazio bidea larruazalpetik izango
da; besoaren kanpoko aldean, atzean,
ukondoaren eta sorbaldaren arteko
distantzia ertainera eta orratza, bihurgunea
gorantz duela, 45 graduko angeluan.
Amaitzeko, txertoaren ondoren kontuan

hartu beharrekoak aipatu genituen:

* Eman ondorengo itxaronaldia 30
minutukoa izango da.

¢ Kontutan hartu beharreko sintomak
(eztula, doministikua, arnasestua,
bat-bateko errinorrea edota sudurra
estaltzea).

¢ Pazientearentzako aholkuak (administrazio
ondorengo 3 orduetan ez egin ariketa fisiko
handirik, ezta ur beroko bainua eman.
Emaitzak. Erizainen aldetik, jakinarazi

digute hitzaldiaren aurretik zituzten zalantzak

argitu ahal izan dituztela eta horrek eragin
nabarmena izan du tratamenduan dauden
haurren arretan.

Ondorioak. Haur eta senitartekoek adierazi
digute osasun-zentroan ematen zaien arreta
hobetu egin dela, eguneroko praktikan eragin
positiboa nabarmenduz.
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KAsu KLINIKOA: PARVOBIRUS B19gak
ERAGINDAKO ANEMIA APLASIKOA. A, Zuriarrain
Diaz. EIR Pediatria. Hospital Universitario
Donostia.

Sarrera. Herentziazko esferozitosia
sortzetiko anemia hemolitikoa da, eta mintz
eritrozitarioaren alterazioa du ezaugarri.
Ikuspuntu klinikotik heterogeneotasun
handiko gaixotasuna da, sintomarik gabeko
kasuekin (hemolisi konpentsatua) eta maila
aldakorreko anemia hemolitikoarekin,
aldizkako transfusioak behar dituztenak.
Batzuetan, eta batez ere birus-prozesu
infekziosoen ondoren, krisi hemolitikoak
gertatzen dira, eta baliteke hematien
kontzentratuen transfusioa behar izatea edo
horien errekerimendua handitzea.

Kasu klinikoa. 8 urteko haur bat larrialdi
pediatrikoetara joan zen, asteniak, zefaleak
eta sukarrak eraginda; koluria izan zuen,
inongo mikzio-klinikarik gabe, eta sabeleko
mina zuela 3 egunetik. Duela bi egun arrazoi
beragatik etorri zen: egun hartan odol-analisia
egin zitzaion 7,3g/dl-ko hemoglobina eta
hemolisi arinaren datuak aurkituz. Intereseko
aurrekari gisa, azido folikoarekin tratatuta den
herentziazko esferozitosia zuen.

Egoera orokor txarrarekin iritsi zen.
EPT ezengonkorra zuen, itxura (lozorroan)
eta zirkulazioa (zurbil) asaldatuta zituela.
Erizainak triajean, II mailako lehentasuna
eman zion. Hori ikusita, susperketara pasa
eta ABCDE sekuentzia jarraitu zen.

Bertan, zain-bide periferiko baten
bidez, odol-analitika atera eta 5,4g/dl-
ko hemoglobina zuela ikusi zen. Hortara,
hematien kontzentratu transfusioa jarri eta
onkohematologiako solairuan ospitaleratu
zen. Serologiak ere atera ziren.

Pazientea 7 egunez egon zen ospitaleratuta.
38°C-ko sukarra eduki zuen ospitaleratu eta
48 ordura.

Gainera, ospitaleratuta egon zen bitartean,
zain-barneko sueroterapiaz gain, nutrizio
enterala ere jaso zuen. Serologiaren emaitza
bidali zigutenean, B19 parbobirusaren IgMa
positiboa zela ikusi zen.

Azken diagnostikoa Parvovirus B19
bidezko anemia aplasikoa izan zen,
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herentziazko esferozitosia zuen paziente baten
kasuan.

Ondorioak. Triajean erizainak egindako
lehen mailako balorazioaren garrantzia
azpimarratu behar da. Horretarako EPTaren
erabilera nabarmendu behar dugu.

Bestalde, larrialdietan, ABCDE
sekuentziari jarraitu behar diogu. Lehen
hurbilketa diagnostiko bat egingo da
anamnesiarekin, miaketarekin eta zenbait
froga diagnostikoekin.

B19 parbobirusak odol-zelulen leinuei
eragin diezaiekeen bibliografia dagoen
arren, esferozitosi hereditarioa duen paziente
batengan eragin dezakeen krisi aplasikoaren
deskribapena urria da literaturan. Nahiz eta
pronostikoa ona izan kasu honetan detekzio
goiztiarra eta tratamendu aktiboa funtsezkoak
dira.

EPSTEN-BARREK ERAGINDAKO BAREAREN
HAUSTURA-KASU KLINIKOA. I. Andueza Arin.
EIR Pedintria. Hospital Universitario Donostia.

Sarrera. Mononukleosi infekziosoa listu
bidez kutsatzen den gaixotasuna da. Eragile
nagusitzat, Epstein-Barr birusa du, eta haur eta
gazteei eragiten die bere gehiengoan.

Sintomei dagokionez, 4-8 asteko inkubazio
epearen ondoren, gaixotasunaren ezaugarri
diren sukarra, faringitisa eta gongoil
linfatikoen hantura agertzen dira. Hortaz gain,
odol analisian, B linfozitoen kontrolik gabeko
hazkuntza ikusi daiteke; baita haztapenean
gibelaren eta barearen hantura agertu ere.

Kasu klinikoa. 13 urteko mutikoa bigarren
mailako ospitale bateko larrialdietara iritsi zen,
4 eguneko sukarra, buruko mina eta ezkerreko
hipokondrioko mina zuela esanez. Analgesia,
antibioterapia eta sueroterapia jarri; EKG bat,
odol analisia eta TAC bat egin eta barearen
hausturaren diagnostikoa zehaztu ondoren,
gure hirugarren mailako ospitalera bideratu
eta anbulantziaz ekarri zuten.

Gure ospitalera heldu zenean, triajetik
pasa eta Pediatriako Balorazio Triangelu
bidez baloratu ondoren; zurbil, izerditan,
hipotentsioarekin, takikardiarekin eta
lozorroan zegoela ikusirik, triangeluaren bi
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atal (itxura eta zirkulazioa) asaldatuta zeudela
baieztatu zen.

Hortara, egoera desegonkor baten aurrean
zegoela ikusirik, 2.mailako triaje lehentasuna
eman eta susperketa gelara pasa zitzaion;
ABCDE eredua jarraituta, lehenengo mailako
balorazioa egin ahal izateko.

Behin, 1. mailako balorazioarekin amaituta,
bigarren mailako balorazioa egin eta zunda
nasogastriko bat eta zunda besikal bat jarri
zitzaizkion. Baita sudur-betaurreko bidez,
litro bat minutuko oxigeno-emaria ipini ere.

Besteak beste, odol bidetik azido
tranexamikoa, noradrenalina, sueroterapia,
odola, analgesia (cloruro morfikoa), K bitamina
eta antibioterapia jarri eta zirujauarenera
bideratu zitzaion, urgentiazko laparotomia
bat egin ahal izateko.

Kirofanotik pasa ondoren, ZIUPen
ospitaleratu eta serologiako datuen emaitzak
iritsi zirenean, barearen haustura, Epstein barr
birusaren ondoriozkoa izan zela baieztatu zen.

Ondorioak. Kasu gehienetan, mononukleosi
infekziosoa gaixotasun hutsala izan eta
tratatzen ez den arren, konplikazio larriak izan
ditzake, besteak beste, barearen haustura.

Gaixotasunaren ezaugarri den barearen
hanturak, bere bat-bateko haustura eragin
dezake, peritoneoko odol-jario masiboa eraginez;
eta pazientea bizi-arriskuko egoerara ekarriz.

Larrialdi-egoeretan, haur bati premiazko
arreta emateko, anamnesi osoa eta azterketa
fisiko zehatza egiteak denbora gehiegi har
dezakenez, sekuentzia ordenatu bat ezartzea
komeni da; hala, ekintzak haurraren beharren
arabera lehenesteko. Horretarako, Pediatriako
Balorazio Triangelua pasa, eta pazientearen
hasierako balorazioa ABCDE tresnaren
bidez egin ondoren, konplikazio larri hau
kontuan hartu behar dugu, mononukleosi
infekziosoa diagnostikatu zaion eta ezkerreko
hipokondrioko minagatik kontsultatzen duen
pazientetan.

ZERGATIK SUSTATU BEHAR DEN PEDIATRIAKO
EGIOILIARREN IRAKASKUNTZA LEHEN MAILAKO
ARRETAN? P. Gorrotxategi Gorrotxategi, A.
Zabaleta Rueda. Pasaia San Pedroko Osasun
Zentroa. Gipuzkopa.

DICIEMBRE 2024

Sarrera. Pediatriako egoiliarren
prestakuntza ospitaleko irakasleek kudeatzen
dute gehien bat. Lehen mailako arretan
irakaskuntzaren % 6,25 besterik ez da
ematen. Lan eskaintza handiagoa da ordea
lehen mailako arretako pediatrian. Honek
pediatriako prestakuntza sistema aldatu behar
den plantearazten du.

Metodologia. Pediatriako egoiliareen
prestakuntza-sistemaren eta proposatutako
sistemaren analisia. Lehen mailako arretako
pediatrian eta ospitaleko pediatrian dauden
lanpostuen analisia eta bi lan arloetako
profesionalen beharrak.

Emaitzak:

1. Pediatriako egoiliar prestakuntza sistemak
3 hilabeteko txanda aurreikusten du lehen
mailako arretan: hilabete bat lehenengo bi
urteetan eta 2 hilabete hurrengo 2 urteetan.
Horrek egoiliarren prestakuntzaren
denboraren % 6,25 adierazten du.
Erkidegoko eta lehen arretako marko
estrategikoak honako hau ezartzen du: F2.2
Ekintza: Pediatria espezialitateko Batzorde
Nazionalari eta bere arlo espezifikoei
prestakuntza programa ofizialean sartzea,
6 hilabeteko derrigorrezko lehen mailako
arretan txandakatzea eta hura luzatzeko
aukera proposatzea, hamabi hilabetera arte.
Aldaketa hau emango balitz ikasketen %12,5
eta %25 artean lehen arretan egingo lukete.

2. Dauden espezialisten kopuruaren eta
erretiro-adinaren arabera, profesionalen
beharra handiagoa da lehen mailako arretan:

Plaza Ehunekoa Profesionalen
kopurua >50urte  beharra
Ospitalea 230 % 31,7  Zenbakia: 71;
% 36
Lehen 317 % 38,8% Zenbakia: 123;
mailako % 63
arreta
Ondorioak:

1. Premiazkoa da lehen mailako arretaren
esparru estrategikoan ezarritako aldaketak
egitea.

2. Egoiliarren % 63k lehen mailako arretara
zuzendutako prestakuntza izan beharko
luke arlo horretan gutxienez urtebeteko
rotazioarekin.
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3. Horregatik guztiagatik,pediatriako
egoiliarren lehen arretako irakaskuntza
sustatu behar da.

MENINGITI TUBERKULARRA, EZOHIKOA BAINO
POSIBLEA. A. San Martin Sagarzazu.

Sarrera, Tuberkulosia azpidiagnostikatutako
infekzioa da. Gaitz hau daukaten umeen %4
inguru, Nerbio Sistema Zentralera zabaltzen
da. Tuberkulosiaren prebalentzia baxua
duten herrialdeetan, Ipar Amerikan eta
Mendebaldeko Europan kasu, birikaz kanpoko
infekzioak gehienbat birraktibatutako infekzioa
duten helduetan jazotzen da eta arrisku
handiagoa dute GIB-gatiko infekzioa duten
pazienteetan.

Honen harira, gure ospitalean meningiti
tuberkularra izan duten 3 pazienteen kasuak
aztertuko ditugu gaitz hau aditzera emateko.

Kasu klinikoa. Lehenengo kasua, 14
urteko neska bat da zein aztoramen, nahaste
eta disfasiagatik ingresatu zen. 8-10 egun
lehenago sukarrarekin, sabelaldeko minarekin
eta botakarekin hasi zen. Ingresatu baino 24
ordu lehenago lepoaldeko mina azaltzen du
eta desoreka eta disartriako gertaera bat izan
zuen. Azterketa neurologikoa momentuoro
normala da eta zeinu meningeoak negatiboak,
ingresu garaian izan ezik, non hizkera
motela eta ibilera traketsa antzematen diren.
EEGan ezkerraldeko alde frontotemporalean
sufrimendua igartzen da eta garuneko
TACa normala da. Bizkarmuineko likidoan
leukozitosia, proteinak altu eta glukosa
baxu nabarmentzen dira. Gainontzeko
probak normalak izan ziren. Ingresuan zehar
konbultsio bat izan zuen eta bizkarmuineko
likidoan Micobacterium tuberculosis-aren
PCR positiboa izan zen. Ez zuen garun
barneko hipertentsiorik jasan eta alta eman
zitzaion tratamendu antituberkulosoa
hasi ostean. Hilabete beranduago berriro
ingresatu zen sukarrarekin hasi baitzen eta
garuneko TACan zonalde sakonetako lesio
iskemiko akutuak ikusi ziren. Bilakaera ona
izan zen eta 12 hilabeteko tratamenduaren
ostean ez zuen arazo nabarmenik azaldu.
Familiako ikerketaren barnean, amona azaldu
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zen positibo gisa, zein hilabeteak zeraman
eztularekin.

Beste bi kasuak, 12 hilabeteko mutil eta
18 hilabeteko neska bat izan ziren. Biek epe
luzeko sukarrarengatik kontsultatu zuten,
lehenengoak eztula eta mukiekin, bigarrenak
gorakoekin. Lehenengo haurraren azterketen
artean eztarrian S.dysgalactiae antzeman
zen eta gernuan Proteus mirabilis baino
hauen aurkako antibiotikoak erabili arren
sukarrarekin jarraitu zuen eta astebetera
narriadura neurologikoa izan zuen,
gorputzeko eskuinaldearen paralisiarekin.
Bizkarmuineko likidoan Micobacterium
tuberculosis-aren DNA antzeman zen.
Bigarren kasuan, ingresotik neurologikoki
asaldura antzeman zen ibiltzeko eta hitz
egiteko zailtasunekin eta zeinu meningeoekin.
Bizkarmuineko likidoan ere leukozitosia,
proteinak altu eta glukosa baxu agertu ziren
eta Micobacterium tuberculosis-aren DNA
urdaileko xurgapenan positibo izan zen. Bi
umeei deribazio bentrikulo-peritoneal bat
jarri zitzaien hidrozefaliagatik. Bi kasuetan
familiako kideren batek tuberkulosia zuen.

Ondorioak. Meningiti tuberkulosiaren
kasuan, diagnostiko goiztiarra ezinbestekoa
da bere pronostikoan. Dena den, zailtasunak
daude hau gauzatzeko batik bat hasieran
sintomak inespezifikoak eta aldakorrak
direlako eta proba mikrobiologikoen
errentagarritasun baxuagatik. Horregatik
garrantzitsua da aukera diagnostiko gisa
kontuan izatea eta tuberkulosia izan dezaketen
familiakideengatik galdetzea.

MYCOPLASMA PNEUMONIAE-RENGATIKO
INFEKZIOEN GORAKADA GOIERRI ETA UROLA
GARAIAN. N. Unamuno Aguirregomezcorta,
E. Lejarzegi Anakabe, I. Serrano Pejenaute.
Pediatriako zerbitzua. Zumarragako
Ospitalea. Sarrera eta helburuak.

Mycoplasma pneumoniae-k sortutako
infekzioen epidemiak 3-7 urteko zikloetan
banatzen direla uste da. Azken hilabeteetan
mundu mailan bakteria honengatiko
infekzioen gorakada bat egon dela ikusi da,
MOE-k hala ohartarazi zuen alerta baten
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bidez 2023ko azaroan. Gure inguruan igoera
bat egon denaren pertzepzio dela eta, ikerketa
honen helburua Goierri-Urola Garaiko ESIan
2023-2024 urteen artean izandako Mycoplasma
preumonine-gatiko infekzio kopurua eta hauen
maneiua aztertzea da.

Metodoak. Goierri-Urola Garaiko
ESIan 2023ko otsailetik eta 2024ko otsailera
Mycoplasma pneumoniaeren serologia
positiboa izan duten haur eta nerabeen (< 14
urte) historia klinikoen berrikuspenean
oinarritutako atzerabegirako azterketa
deskriptiboa. Aldagai epidemiologiko, kliniko-
analitiko eta terapeutikoak aztertu dira.

Emaitzak. Ikerketa aldian zehar 36 infekzio
erregistratu ziren eta kasuen gorakada
progresiboa ikusi zen hilabeteak aurrera joan
ahala. Lortutako emaitza mikrobiologiko guztiak
serologia bidezkoak ziren. Haur eta nerabeen
% 62 gizonezkoak ziren eta adin mediana 7,89
urtekoa izan zen. Sintomarik ohikoenak sukarra
(% 88,9) eta eztula (% 86,11) izan ziren eta % 44,4k
klinika astebete baino gehiagoz izan zuen. Haur
eta nerabeen herenak birikaz kanpoko klinika
izan zuten eta ohikoena exantema izan zen (%
11,1). Hala ere, beste sintoma batzuk ere agertu
ziren (astenia, proteinuria nefrotikoa, urtikaria
a frigore...). Froga osagarriei dagokienez,
birika ekografia haurren % 69,4n egin zen eta
toraxeko erradiografia % 75ean, patroi atipikoa
%22an bakarrik aurkitu zelarik. Tratamenduari
dagokionez, %91,7k jaso zuen antibiotikoa
(% 61,1 makrolidoa+beta-laktamikoa; %
16,7 makrolidoa monoterapian; % 13,9 beta-
laktamikoa monoterapian) eta pazienteen
herenak tratamendu bronkozabaltzailea jaso
zuen. Haurren % 52,7 ospitaleratuta egon zen
eta horietatik %63,2k arnas-euskarria behar
izan zuen (oxigenoa sudur-kanulatan (8/19)
eta fluxu altuko oxigenoa (4/19)). Ez zen ZIUan
ingresurik egon.

Ondorioak. Mycoplasmagatiko infekzio
kopurua nabarmen igo da gure inguruan
azken urtean hilabeteak aurrera joan ahala,
hortaz literaturan deskribatutako ziklo
epidemiologikoaren baitan egon gaitezkeela
dirudi. Patogeno hau kontuan hartu
beharrekoa da arnas aparatuko infekzioa
luzatzen bada eta birikaz kanpoko klinika
agertzen direnean.
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Rotacion de Infectologia
Pedidtrica en la Unidad de
Atencion Integral del VIH
e Infecciones Cronicas

en el Hospital Roosevelt,
Ciudad de Guatemala

Infektologia pediatrikoaren
egonaldia, GIBaren arreta
integraleko eta infekzio
kronikoen unitatean,
Roosevelt Ospitalea,
Guatemala hiria

L. Ugarte Mugarza

Hospital Universitario de Navarra. Pamplona

BecaA ErLorLA 2022

Soy Leire Ugarte Mugarza, residente de
cuarto afio de Pediatria en el Hospital Uni-
versitario de Navarra. En mi dltimo afio de la
residencia, he tenido la oportunidad de cono-
cer durante 2 meses la Unidad de Atencién
Integral del VIH e Infecciones Crénicas en el
Hospital Roosevelt en Ciudad de Guatema-
la. Mi principal objetivo durante la rotacién
fue adquirir conocimiento en el diagndstico y
tratamiento de las enfermedades infecciosas
pediatricas, tanto en el manejo del VIH como
de las infecciones crénicas.

El Hospital Roosevelt es uno de los hospi-
tales publicos mas importantes de Guatemala
y es recomendado por la Sociedad Espafiola
de Infectologia Pedidtrica (SEIP) para reali-
zar una formacién internacional. Siempre he
tenido interés en la infectologia pediatrica y
tena claro que en mi tltimo afio de residencia
queria aprender més de ello en un pais con
unas condiciones socioeconémicas y culturales
diferentes al nuestro. Al leer enla en la pagina
web de la SEIP, en la seccién de Formacién
Internacional, la recomendacion de realizar
una formacién en un hospital de Ciudad de
Guatemala sobre Infectologia pedidtrica y VIH,
no dudé en contactar con ellos.

La Unidad de Atencion Integral del VIH
brinda atencién integral a unos 380 pacien-
tes pediatricos bajo terapia antirretroviral y
da seguimiento a alrededor de 60-70 nifios
expuestos a VIH nuevos cada afio. Tam-
bién se brinda atencién a nifios expuestos
a infecciones perinatales, como hepatitis B,

hepatitis C, sifilis, virus de ZIKA, dengue y

Hospital Roosevelt.
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agentes TORCH. Esta Unidad se encuentra
relacionada de manera directa con el drea de
Infectologfa pediatrica del Hospital Roosevelt,
donde tuve la oportunidad de observar diver-
sidad de patologfa viral, flingica y bacteriana
propia del clima tropical que predomina en el
pais, tanto infecciones oportunistas asociadas
al VIH, como infecciones que afectan a nifios
no VIH. Cabe destacar también que el Servi-
cio de Pediatria en donde se encuentra la Uni-
dad, cuenta con todas las subespecialidades
pedidtricas, de manera que los pacientes que
presentan patologia infecciosa, son abordados
de manera integral, como por ejemplo nifios
enfermos renales crénicos con infecciones
complicadas.

Antes de contar mi experiencia dentro del
hospital, me gustaria destacar algunos datos
de Guatemala que ayudardn a conocer el
entorno socioeconémico de nuestros pacientes.

Guatemala, es un pafs situado en América
Central donde se reconocen oficialmente 22
idiomas de origen maya ademés del espaiol.
Tiene una poblacién de 17 millones de perso-
nas y de ellos 6 millones son nifios, nifias y
adolescentes. El 54% de la poblaci6n vive en
areas rurales y la poblacién indigena corres-
ponde al 44%. Vivié de 1960 a 1996 un conflicto
armado interno con mas de 200.000 victimas y
45.000 desaparecidos. Este conflicto trajo gra-
ves violaciones de los derechos humanos y fue
calificado desde diversas instituciones interna-
cionales como un genocidio contra el pueblo
maya guatemalteco. A casi 30 afios de este
conflicto, varios de los motivos que lo gene-

Sala de hemodidlisis para nifios con enfermedad
renal crnica.
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raron persisten: la concentracion del poder
econdmico en pocas manos, una estructura
estatal débil con altos niveles de corrupcién y
pocos recursos por la escasa recaudacion fiscal.

Segtin la tltima Encuesta Nacional Materno
Infantil, del 2014-2015, uno de cada dos nifios
de Guatemala sufre desnutricion, el 46,5%;
siendo el sexto pais del mundo con mayores
tasas de hambre. En algunas regiones de la
Guatemala rural, donde la mayor parte de
la poblacién es de origen maya, los indices
de malnutricién infantil alcanzan el 80%. En
2020 dos hechos impactaron atin mas en las
condiciones de pobreza y la desigualdad del
pais: la pandemia del Covid-19 y el huracan
y la tormenta tropical ETA e IOTA. Segtin el
Instituto Nacional de Estadisticas de Guate-
mala el 56,0% de poblacién se encuentra en
condicién de pobreza, de la cual un 16,2%
vive en pobreza extrema. Por tltimo, desta-
car que la situacién de madres adolescentes
en Guatemala ha alcanzado cifras alarmantes
en los primeros cinco meses del afio 2024, con
un total de 856 nacimientos de madres entre
10y 14 afios y 24.175 de madres entre 15 y 19
afios segtin los registros nacionales.

En cuanto al Sistema Nacional de Salud,
este estd compuesto por tres sectores. El prime-
ro comprende al Ministerio de Salud Publica y
Asistencia Social (MSPAS), que cubre al 70% de
la poblacién y el Hospital Roosevelt es parte de
ello. El segundo es el Instituto Guatemalteco
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Sesidn general sobre el dengue neonatal con los
infectdlogos y residentes del hospital.

del Seguro Social, que ofrece cobertura al 18%
dela poblacién y el tercero el sector privado y
concertado, como ejemplo la Unidad Nacional
de Oncologia Pedidtrica (UNOP), que es una
entidad integrada por la Fundacién Ayuvi. Por
otra parte, existe mucha medicina tradicional,
como los hueseros, sopladores o curanderos.

El Hospital Roosevelt pertenece al MSPAS y
es un hospital de referencia nacional en Pedia-
tria. En concreto en nifios con VIH, tubercu-
losis farmacorresistentes, nifios quemados y
nifios con infecciones complicadas. El Servicio
de Infectologia Pediatrica estd formado por sie-
te infectélogos pedidtricos para llevar a cabo
las consultas de VIH, consultas externas de
Infectologfa, interconsultas de Neonatologia,
Emergencias, Unidad de Quemados, Planta
de Hospitalizacién y la UNOP. Durante mi
estancia formativa en los meses de septiem-
bre y octubre de 2024, tuve la oportunidad de
conocer todas estas dreas.

185

€ Planta de Hospita-
§ lizacion para nifios
3-12 aiios.

La emergencia del Hospital Roosevelt: nifios ingresados
en el pasillo por dengue dada la saturacion del hospital.

El primer mes de mi rotacién, estuve con
los infect6logos realizando interconsultas de
Emergencias, Unidad de Quemados y Planta
de Hospitalizacion. Se realizaban entre 10-15
interconsultas al dia relacionadas con proble-
mas infecciosos de nifios que se encuentran
hospitalizados por otras patologfas e ingresa-
dos directamente por patologfa infecciosa. La
planta de Hospitalizacién constaba de cuatro
pisos y en cada piso habia unas 25-32 camas.
En el primer piso, ingresaban nifios hasta los
3 afios, segundo y tercer piso, nifios de otras
especialidades, como Traumatologfa o Cirugfa
Pediatrica y, por tltimo, el cuarto piso, con
nifios entre 3 y 12 afios. Dentro de las patolo-
glas infecciosas mds frecuentes se encontra-
ban shock sépticos, meningitis bacterianas,
osteomielitis crénicas, celulitis complicadas,
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varicela, dengue con signos de alarma y las
infecciones nosocomiales. Por otra parte, los
miércoles y los viernes se realizaban las consul-

L. UGARTE MUGARZA

tas externas de Infectologia, donde veiamos a
nifios y adolescentes con contacto o con enfer-
medad tuberculosa sensible y resistente a far-
macos. Asimismo, se realizaba el seguimien-
to a pacientes que estuvieron ingresados por
patologia infecciosa, 5-10 pacientes por dia.
El segundo mes de mi rotacion, estuve
dos semanas en la UNOP realizando inter-
consultas con los infect6logos pediatricos que
atendian a nifios oncoldgicos por infecciones;
entre ellos, varias bacteriemias, fungemias e
incluso un caso de meningitis por criptoco-
co. Las ultimas dos semanas de mi rotacion,
estuve en las consultas de la Unidad de VIH.
A diario se atendfan a 10-15 nifios y adoles-
centes infectados perinatalmente por el VIH,
y otras infecciones perinatales, y hepatitis
virales crénicas. Ademads, en el mes de octu-
bre, declararon alerta sanitaria nacional por
epidemia de dengue. En lo que va de afio, ha
habido 5 veces mas infecciones de dengue

DICIEMBRE 2024

que los afios anteriores. Segtin los datos, cada
semana ingresaban entre ocho y 10 menores
con dengue grave y de signos de alarma en el
Hospital Roosevelt y reportaron 22 menores
fallecidos por dengue.

Para terminar, me gustaria agradecer a la
Sociedad Vasco-Navarra de Pediatria por la
ayuda recibida para realizar mi rotacién en
Guatemala. Ha sido una experiencia tinica y
auténtica. Ha sido muy enriquecedor conocer
como se realiza la medicina en un pais con
escasos recursos y comprobar la humanidad
demostrada por los médicos y el agradeci-
miento y carifio transmitido por los pacientes.
Muchas gracias a los infectélogos pedidtricos
del Hospital Roosevelt por haberme dado tan
hermosas lecciones de medicina y también de
vida. También gracias a mis amigos y familia
por el apoyo y tranquilidad que me han brin-
dado en algunas situaciones dificiles durante
mi estancia en Guatemala.
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Metopa Sociedad Vasco-
Navarra de Pediatria 2024

Euskal Herriko Pediatria
Elkartea Metopa 2024

Junta Directiva de la SVNP

METOPA

DRr. Javier KorTA MURUA

El pasado octubre de 2023 se jubil6 el Dr.
Javier Korta Murua, neumélogo pediatra,
después de mds de 35 afios de trabajo, los
ultimos 17 como jefe de la Unidad de Neu-
mologia Peditrica del Hospital Universitario
Donostia. Durante todos esos afios, tanto en
Atencién Primaria como en el Hospital Comar-
cal del Bidasoa, en la Policlinica Guiptizcoa y
en sus tltimos afios en el Hospital Universita-
rio Donostia, trabajo apasionadamente y con
enorme dedicacién para atender integramen-
te a todos los nifios afectos de enfermedades
respiratorias crénicas y sus familias, con gran
profesionalidad y humanidad. Fueron muchas
las areas en las que fue conocido como exper-
to, sin embargo, trabajo principalmente en
el campo del asma grave, la educacién y la
adherencia a los tratamientos desde el Grupo
de Asma y Educacion de la Sociedad Espariola
de Neumologia Pediétrica.

Siempre ha sido un firme defensor de la
pediatria y de sus dreas especificas y un refe-
rente para todos los pediatras de Gipuzkoa, del
Pais Vasco y de Navarra. Durante 8 afios fue
presidente de la Sociedad Vasco-Navarra de
Pediatrfa de la AEP impulsando la formacién
integral del pediatra de Atencién Primaria y
defendiendo y revindicando en todos los 4mbi-
tos las especialidades pediatricas.
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Durante todos sus afios de profesion disfru-
t6 de la docencia y formacion tanto de los resi-
dentes de pediatria del hospital, como de los
estudiantes de medicina, fue profesor asocia-
do de pediatria de la Unidad Docente de San
Sebastidn de la Universidad del Pais Vasco/
Euskal Herriko Unibertsitatea (UPV/EHU).

Todos sus comparieros de trabajo tanto en
la Unidad de Neumologia Pediétrica como en
el Servicio de Pediatria del Hospital Univer-
sitario Donostia, hemos tenido la suerte y el
privilegio de poder trabajar a su lado durante
més de quince afios aprendiendo de su pro-
fesionalidad y de su dedicacién incansable
al trabajo, tanto en la practica clinica diaria
como en la investigacion. Durante todo este
tiempo nos ha demostrado su profesionalidad,
templanza, honestidad, generosidad y com-
pafierismo, apoydndonos en todas las etapas
del camino y ayudéndonos a continuar en
los momentos mas dificiles. Asimismo, nos
transmiti6 toda su pasion por esta profesion
que pudimos percibir cada dia en la forma de
tratar a los nifios y a sus familias. Incluso aho-
ra, en tiempos de la satisfaccién inmediata de
la medicina de las pruebas complementarias,
nos transmitié y recordé que el recurso mas
valioso e insustituible de nuestra profesion es
el tiempo que tenemos que invertir en escu-
char, explorar concienzudamente y explicar,
al paciente y su familia.

Por todo lo dicho anteriormente y porque
lo bueno no debe quedar nunca sin decir, que-
remos demostrarle y transmitirle toda nuestra
admiracién, agradecimiento, respeto y lealtad.
La jubilacién puede ser un final, un cierre, pero
también es un nuevo comienzo en el que poder
disfrutar de la vida y de tu familia y encontrar
nuevas pasiones que te hardn igual o més feliz.

Un gran abrazo Javi de todos tus compa-
fieros de trabajo.
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Noticias

Berriak

NOTICIAS

Tras la deliberacién de un jurado confor-
mado por miembros de la Junta Directiva
de la SVNP y del equipo de redaccién del
Boletin, los articulos premiados como mejores
originales del Boletin de la SVNP 2022-2023
han sido:
¢ Encuesta a profesionales sobre la utilidad

del Grupo Interdisciplinar de Emergen-

cias Pediatricas de Osakidetza: GIDEP. E.].

Aparicio Guerra, I. Molina Samos, A. Sempe-

rena Agquirreche, E. Lopez Gutiérrez, E. Ruiz

de Velasco Artaza, M. Montejo Ferndndez, S.

Ballesteros Pefia; en representacion del Grupo

Interdisciplinar de Emergencias Pedidtricas de

Osakidetza (GIDEP).
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El premio para el original en euskera ha
quedado vacante por ausencia de articulos
publicados en euskera.

Zorionak!
Desde la JD de la SVNP felicitamos a los
autores.

La Junta Directiva de la SVNP decidié por
unanimidad otorgar este afio una ayuda eco-
némica a la ONG encargada de las victimas
infantiles de GAZA y otra a los damnificados
de la DANA de Valencia.
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Obituario

Nekrola

Rubén Garcia Pérez, gran pediatra de
Atencién Primaria y presidente de la Asocia-
cién Vasca de Pediatria de Atencién Primaria
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(AVPap) en los tltimos 8 afios y vocal también
por la Sociedad Vasco-Navarra de Pediatria
(SVNP).

Editor desde junio de 2010 de Hijos de Eva
y Addn; como a €l le gustaba definirlo, un blog
solidario, y convencido colaborador de cual-
quier campatia solidaria que pasase por delan-
te de su vista o sus oidos. Presente en todas las
red sociales, twitter, facebook, linkedink, etc.,
se le podria considerar un friki (apasionado)
de los cacharros desde que en 2002 cayera en
sus manos una PDA.

Descansa en paz, compafiero.
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