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¢ PODEMOS CAMBIAR EL TRATAMIENTO DEL NINO
ASMATICO BASANDONOS EN LOS CUESTIONARIOS
DE CONTROL DEL ASMA? I. Rajado Olalde, J.
Elorz Lambarri, M. Villar Alvarez, N. Or-
tiz Lana, N. Aramburu Arriaga, I. An-
guiano San Juan, J. Montero Gato. Hospi-
tal de Basurto

Antecedentes y objetivo. Se han pu-
blicado varios cuestionarios de control del
asma en el nifio (CAN, ACT...). Los resul-
tados de estos cuestionarios dependen de
la percepcién subjetiva de los sintomas de
asma por parte de pacientes y cuidadores
y/o de su severidad en el tltimo mes.
Siendo en el nifio el asma episédica y las re-
agudizaciones de desencadenante viral, po-
drfa llevar a decisiones erréneas en aten-
ci6én primaria basar las modificaciones de
medicacién en percepciones “subjetivas” o
en el control del asma en tan breve espacio
de tiempo. El objetivo del estudio es valo-
rar si existe correlacion entre las decisiones
basadas en los cuestionarios de asma, el
control del asma por un periodo mas largo
(segtin criterios de la NAEPP) y la deter-
minacién de éxido nitrico exhalado como
prueba objetiva de control de asma y de
riesgo de reagudizaciones severas.

Material y métodos. A una muestra de
conveniencia de 32 nifios que acudieron
consecutivamente a la consulta, se entre-
garon los cuestionarios de control de asma
CAN y ACT. Se valoré el grado de acuerdo
entre las decisiones tomadas con los cues-
tionarios y las basadas en los “patrones oro”
(criterios NAEPP y 6xido nitrico exhalado)
por medio del test de Kappa asi como su
sensibilidad y especificidad.

Resultados. La edad media de los ni-
fos era de 9,9 anos (+2DS). 17(53%) eran ni-
1nos. 5 (15,6%) no estaban sensibilizados. La
dosis media de corticoide inhalado (fluti-
casona o equivalente) era de 200 pg (+ 181
pg). 15 de ellos (49%) tomaban tratamiento
combinado con f de larga accién y 1 (3,1%)
con antileucotrienos. La correlacién (Spe-
arman Rho) entre el ACT y el CAN (tutor y
nifio) fue muy buena, -0,712 y -0,795. No se
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constaté ninguna correlacién significativa
con el 6xido nitrico exhalado y fue (Kendall
tau) de 0,32 (CAN tutor), 0,47 (CAN pa-
ciente) y -0,43 (ACT) con los criterios de con-
trol NAEPP. Tomando como punto de corte
de 6xido nitrico 25 ppb como criterio de con-
trol del asma, el indice de Kappa fue -0,134
(ACT), 0,027 (CAN tutor) y -0,197 (CAN pa-
ciente). El acuerdo con el control NAEPP fue
0,188 (CAN tutor), -0,125 (CAN paciente) y
0,125 (ACT). La sensibilidad y especificidad
comparada con el NO exhalado fue del 29
%y 73%, (CAN tutor), 47% y 33% (CAN pa-
ciente) y 6% y 80% (ACT). Comparado con
el grado de control NAEPP, fueron 35,1% y
81,3 (CAN tutor), 50% y 37,5% (CAN pa-
ciente) y 18,8% y 93,8% (ACT).

Conclusiones. En nuestro medio, las
modificaciones llevadas a cabo en la medi-
caci6n del asma basadas en los cuestiona-
rios de asma en la poblacion pediatrica,
puede conllevar un riesgo de reagudiza-
ciones severas por su subjetividad y corto
periodo de valoracién.

ADRENALINA E ISQUEMIA-LESION MIOCARDICA
A. Castroviejo Gandarias, P. Martinez Olo-
r6n, A. Pérez Océn, C. Romero Ibarra. Uni-
dad de Cardiologia Pedidtrica. H. Virgen del Ca-
mino. Pamplona

Objetivos. La adrenalina es una droga
utilizada con relativa frecuencia como tra-
tamiento de primera linea tanto en los ser-
vicios de urgencias como en pacientes hos-
pitalizados, especialmente en las unidades
de cuidados intensivos. Sin embargo, a pe-
sar de su indiscutible valor terapéutico, es
un farmaco con efectos secundarios im-
portantes que pueden poner en riesgo la
vida del nifio.

Método. Se presentan dos casos en los
que se administra adrenalina dentro de un
protocolo terapéutico adecuado a su situa-
cién clinica.

Resultados

1¢ caso. Nifia de diez afios con antece-
dentes de anafilaxia por alergia a proteinas
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de leche de vaca, acude a urgencias una
hora después de ingerir dos cucharaditas
de helado. Presenta afectacion del estado
general, con rash eritamatoso intenso gene-
ralizado, prurito en faringe y dificultad res-
piratoria con sibilancias generalizadas. He-
modindmicamente estable con TA normal.
Estado de consciencia, normal. Se admi-
nistra una dosis de adrenalina subcutdnea
a 0,01 mg/kg. Tras mejoria transitoria,
vuelve a presentar afectacion del estado ge-
neral con sensacion de mareo y rash gene-
ralizado. Se administra adrenalina endo-
venosa a 0,01 mg/kg diluida en 1:10.000,
presentando de forma inmediata dolor pre-
cordial. Se realiza ECG, que pone de mani-
fiesto descenso del segmento ST en II, I1I,
aVF y precordiales izquierdas, cambios
compatibles con isquemia-lesién de la pa-
red inferior y, lateral del ventriculo iz-
quierdo. Se realiza tratamiento con cloruro
morfico y nitroglicerina y el dolor va ce-
diendo paulatinamente con desaparicién
de los cambios eléctricos en treinta minu-
tos.

2° caso. Nifio de veintitin meses ingre-
sado por sepsis-meningitis por meningo-
coco B. Alingreso presenta discreta dismi-
nuci6n del nivel de conciencia. El Doppler
transcraneal revela flujos cerebrales bajos,
que requieren apoyo con farmacos vasoac-
tivos, inicialmente dopamina y, posterior-
mente, adrenalina (hasta 0,7 pg/kg/min)
para mantener adecuada presién de perfu-
sién cerebral. Coincidiendo con las dosis
més elevadas de adrenalina, el nifio pre-
senta sintomas compatibles con edema
agudo de pulmén, que se resuelve mediante
ventilacién no invasiva y diuréticos. Asi
mismo, se constata en el ECG un descenso
del segmento ST en Ill y aVF y ondas T ne-
gativas en V4 que traduce lesion e isquemia
de la zona inferior y lateral del miocardio
ventricular izquierdo, aumento de las en-
zimas cardiacas (troponina) y dilatacién de
cavidades izquierdas cardiacas en la eco-
graffa con disminucion muy significativa
de la contractilidad. Se suspende la perfu-
sion de adrenalina y se realiza tratamiento
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con dopamina y dobutamina. En las si-
guientes horas se constata desaparicién de
los cambios electrocardiograficos, descenso
de las encimas cardiacos y mejora de la con-
tractilidad hasta normalizacién de todos los
pardmetros.

Conclusiones. La adrenalina es un far-
maco de gran utilidad en el ambito hospi-
talario. Sin embargo, su uso debe ser valo-
rado de forma individualizada, puesto que
puede originar efectos indeseables, espe-
cialmente a nivel cardiovascular, que po-
nen en riesgo la vida del paciente, a pesar
de emplear dosis y vias de administracién
adecuadas.

CEFALEAS Y ABSCESO CEREBRAL. UN PROBLEMA
DIAGNOSTICO. R. Mendiola Ruiz; L. Arranz
Arana; M. A. Ruiz Benito; V. Cancela Mu-
fiz; J. Garcia Santiago; R. Gaztanaga Ex-
posito; A. Nogués Pérez*; M. Arrazola Sch-
lamilch**. Servicio de Pediatria. Servicio de
Radiologia®. Servicio Neurocirugia**. Hospital
Donostia. Giptizcon

Introduccidn. La cefalea se presenta en
el 90% de los nifios en edad escolar. S6lo oca-
sionalmente se trata de la manifestacién de
una patologia grave, como es el absceso ce-
rebral, proceso de elevada morbimortalidad.

Caso clinico. Nifio de 11 afios que pre-
senta historia de cefalea progresiva, de pre-
dominio nocturno, de un mes y medio de
evolucidn, asociado a fiebre en los tiltimos
10 dias. Valorado en varias ocasiones con
exploracion normal y cultivo de LCR ne-
gativo, tratado con analgésicos. Tres dias
antes del ingreso refiere tumoracién dolo-
rosa en zona parietal derecha sin trauma-
tismo ni heridas previas. La cefalea es de
intensidad creciente y le impide el desa-
rrollo de actividad habitual en los tltimos
10 dias.

Exploracién fisica: estado general con-
servado. ACP: normal. Abdomen: hepato-
megalia de 3 cm. Ausencia de focalidad
neurolégica. Faringe y otoscopia, normales.
Carie en primer molar superior derecho.
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Pruebas complementarias: fondo de ojo
normal; leucocitos, 29.590/ul, PCR 192,44
mg/L, PCT 0,191 ng/mL; urocultivo, cul-
tivo LCR, Mantoux y Rx térax: negativos;
ecocardiograffa normal; Rx craneo: sin le-
siones dseas, aumento de tejido blando a ni-
vel parietal derecho; hemocultivo positivo
a Streptococcus microaerdfilo; TC cerebral:
gran absceso epidural derecho y absceso
subcutdneo parietal derecho; RM cerebral:
empiema epidural hemisférico derecho y
osteomielitis a nivel de la calota en regién
frontal con absceso subgaleal suprayacente.

Se inicia antibioterapia intravenosa de
amplio espectro y se procede a la evacua-
cién del absceso subcuténeo parietal, cra-
neotomia frontoparietal derecha evacuando
el pus epidural y cierre de la craneotomia
con el mismo hueso parietal. Cultivo de ma-
terial de absceso positivo a Streptococcus an-
ginosus (milleri).

La evolucién posterior es favorable, con
resolucion de la cefalea y de los pardmetros
infecciosos. Exploraciones fisica y neurolé-
gica, normales.

Comentarios. El absceso cerebral es una
coleccién localizada purulenta que surge
como complicacién de una variedad de in-
fecciones, trauma o cirugfa. El tratamiento
requiere la combinacién de drenaje y anti-
bidticos. El germen puede invadir el cere-
bro por continuidad (otitis media, sinusitis
o infeccién dental) o por via hematdgena.

La cefalea recurrente en los nifios es,
preferentemente, de naturaleza migrafiosa.
Sin embargo, ante un nifio con cefalea cré-
nica progresiva e hipertermia, aun sin la
presencia de signos neurolégicos ni papi-
ledema, es preciso realizar un estudio de
imagen a fin de descartar un proceso ex-
pansivo o lesién ocupante de espacio.

¢ EXISTE RELACION ENTRE LA ENFERMEDAD CELf-
ACA Y DIABETES MELLITUS? ESTUDIO DESCRIPTIVO
EN NAVARRA. A. Martinez Ortiz, E. Delgado
Fuentes, V. Etayo Etayo, MJ. Chueca Guin-
duldin?, S. Berrade Zubiri?, E. Aznal Siinz!,

F. Sanchez-Valverde. 1Seccion de Gastroen-
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TaBLA I

96 97 98 99 00 01 02 03 04 05 06 07
EC (casos nuevos) 21 18 15 16 25 36 26 36 41 36 51 47
Incidencial100.000 28,2 24,2 20,1 21 32,7 472 32,7 442 50,3 429 59,1 53,3
DM (casos nuevos) 3 9 10 15 13 13 22 17 14 17 18 20
Incidencial100.000 4,03 12,1 13,4 19,6 171 17 27,7 20,8 17,2 20,3 20,8 22,7

terologin yy Nutricién Pedidtrica. *Seccion de En-
docrinologia Pedidtrica. Servicio de Pediatria.
Hospital Virgen del Camino. Pamplona

Objetivos. En nuestro medio, la inci-
dencia de la enfermedad celiaca (EC) y de
la diabetes mellitus (DM) ha sufrido un in-
cremento progresivo en los tltimos afios.
Algunos autores han referido la posibilidad
de una cierta similitud etiopatogénica en
ambas enfermedades dado que ambas com-
parten haplotipos de riesgo en la regién
HLA (DRB1 03) y el érgano diana de am-
bas esté localizado en el aparato digestivo.

Meétodos. Revisamos el niimero de nue-
vos casos diagnosticados de EC (373) y DM
(171) en nifios menores de 15 afios en el pe-
riodo 1996-2007. Nuestras secciones son las
tnicas unidades clinicas de referencia ter-
ciaria en sus respectivas especialidades en
la Comunidad Foral de Navarra. Se calcu-
lan las tasas de incidencia anual ajustada
a100.000 habitantes, segtin los datos de es-
tadistica del Gobierno de Navarra.

Resultados. La relacion varén/mujer
era 140/233 (0,60) para EC y 102/69 (1,47)
en la DM (Chi cuadrado, 23,2 P, < 0,001). La
edad media al debut de la enfermedad en
la EC de 38,8 meses + 35,6 y para la DM;
107, 8 meses + 46,3. En la tabla se observa
la evolucion de la incidencia a lo largo de
los afios observados (Tabla I).

En estos gréficos observamos la distri-
bucién por meses de nacimiento y agrupado
en estaciones (Figs. 1y 2).

Conclusiones
1. Latasa de incidencia de EC y DM pe-

diatrica en Navarra ha aumentado pa-

ralelamente en ambas enfermedades a

Casos de EC y DM/es de nacimiento
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EC y DM/Estacién de nacimiento
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— EC 96 87 100 87
DC 33 58 42 38
Figura 2.

lo largo de los ultimos 12 afios. En el
ano 2007 la incidencia fue de 53,3/
100.000 para la EC y de 22,7/100.000
para la DM.

Ambas enfermedades difieren de forma
importante en la edad media de debut
(38,8 meses en la EC contra 107,8 meses
en la DM) y en la distribucién por se-
xos: la EC es més frecuente en nifias
(62%) y 1a DM, en nifos (59%).

Con respecto al mes y estacién de na-
cimiento, los pacientes con EC y DM
presentan patrones de estacionalidad
claramente diferentes. Los pacientes con
EC nacen con més frecuencia en verano
y los que tienen DM, en primavera.

ENFERMEDAD DE WILSON. M. Satriistegi Arit-
ziturri, M.S. Lépez Garcia, 1. Borja An-
duela, M.C. Garcia Pardos, M.A. Ruiz Be-
nito, M.A. Cortajarena Altuna, I. Miner
Kanflanka, ]. Eizaguirre Arocena. Hospital
Donostia (Guiptizcoa)

Introduccion. La enfermedad de Wil-
son (EW) es una enfermedad autosdmica
recesiva por mutacién del gen ATP-7B, lo-
calizado en el cromosoma 13, que codifica
una proteina para el transporte transmem-
brana del cobre y su excrecion hacia el ca-
naliculo biliar. Como consecuencia, se pro-
duce un acimulo anémalo de cobre en hi-
gado, cerebro, rifién y otros 6rganos. La
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edad de presentacion es en mayores de 5
afios o adultos jévenes y la clinica mas fre-
cuente es la afectacion hepatica aislada. En
nifios mayores y adultos se asocia, ademas,
a afectacion neuroldgica de grado variable.

Caso clinico. Nifio de 10 afios y medio,
remitido por hipertransaminasemia, aso-
ciada a dolor abdominal periumbilical y as-
tenia de meses de evolucién, con deposi-
ciones blandas ocasionales. AF: madre: aler-
gia alimentaria; primo materno: sindrome
Holt-Oran. AP: embarazo normal contro-
lado. Parto eutdcico a término. Enfermeda-
des anteriores, sin interés. Lactancia ma-
terna durante mes y medio. Introduccién
del gluten al 8° mes. Exploracion fisica: nor-
mal al inicio del estudio, con posterior he-
patomegalia de 2-3 cm bajo reborde costal,
no doloroso a la palpacién.

Pruebas complementarias. Hemo-
grama, bioquimica basal, bilirrubina total,
colesterol y triglicéridos, normales con CPK:
125 U/L, FA: 390 U/L, GGT: 32,1 U/L,
GOT 69U/L, GPT: 156 U/L y LDH: 378
U/L. Amilasa, albtimina y prealbtimina:
normales. Metabolismo del hierro: normal.
Coagulacién: normal. Inmunoglobulinas A,
G, My E: en rangos normales. Rast a pro-
teinas de leche de vaca: negativo. Serolo-
gias: negativas para CMV (IgM, IgG), VEB,
IgM, monotest VEB, AgHBs, AcHBs,
AcHBc, AcVHC y VHA (IgM, IgG). Inmu-
nologfa: Ac antigliadina (IgA, IgG) y Ac an-
titransglutaminasa (IgA, IgM): normales.
Autoinmunidad: Ac antinucleares, Ac an-
timdsculo liso, Ac antimitocondriales, Ac
antiantigeno nuclear (ENA): negativos. Ac
irregulares: negativos. Test de Coombs: ne-
gativo. Cobre sérico: 50 meg/dl, control: 27
mcg/dl (rango normal: 80-160); cerulo-
plasmina: 0,05 g/1, control: 0,06 g/L (rango
normal: 0,22-0,58). Cobre en orina de 24 h:
93 meg/24 h. Cobre en orina de 24 h tras so-
brecarga con penicilamina: 95 mcg/24 h.
Ecografia abdominal: discreto aumento de
ecogenicidad hepética, resto: sin alteracio-
nes. Biopsia hepatica: cilindros hepaticos
con leve ensanchamiento fibroso portal y
tractos fibrosos porto-portales completos e
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incompletos con concentracién intrahepé-
tica de cobre: 367 mcg/g. Estudio oftalmo-
légico: normal, salvo leve astigmatismo. Es-
tudio genético: presencia de mutaciones
p-Thr935Met y p.Gly1186Ser en los exones
12y 16 del gen ATP-7B. Estudio genético
familiar: madre y hermana: portadoras he-
terocigotas de la mutacién Thr935Met; pa-
dre: portador heterocigoto de la mutacién
Gly1186Ser.

Evolucién clinica. El paciente estd en
tratamiento con D-penicilamina y en se-
guimiento conjunto con el servicio de he-
patologfa infantil del Hospital La Paz (Ma-
drid) y la unidad de gastroenterologfa in-
fantil del Hospital Donostia.

Comentarios. La EW es una enferme-
dad poco frecuente que se manifiesta con
una sintomatologfa vaga e inespecifica, como
en este caso, por lo que hay que tenerla en
cuenta al realizar el diagnéstico diferencial.
En el estudio de la hipertransaminasemia
hay que llevar a cabo el despistaje EW con
la medicién de ceruloplasmina sérica.

COLESTASIS EN EL LACTANTE: REVISION DE LOS
ULTIMOS 10 ANOS. H. Aristimufio Urdampi-
lleta, N. Pacho Beristain, C. Garcia Pardos,
I. Miner Kanflanka, MA. Cortajarena Al-
tuna, J. Eizaguirre Arocena, FJ. Mintegui
Aramburu, AM. Ruiz Benito. Servicio de Pe-
diatria (Hospital Donostia)

Introduccion. La colestasis se define
como aumento de bilirrubina directa >2
mg/dl o>20% de la cifra de bilirrubina to-
tal. Puede asociar ictericia, acolia y coluria.
Esta caracteristica es comtn a distintas en-
fermedades.

Objetivo. Determinar la prevalencia de
colestasis en los nifios hospitalizados en
nuestro medio y diagnésticos que conlleva.

Método: estudio retrospectivo por re-
visién de historias clinicas de los diagnés-
ticos de colestasis entre 1999-2008. De cada
caso se han revisado: datos demograficos,
clinica, pruebas complementarias, trata-
miento médico-quirtrgico y transplante, y
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evolucion.

Resultados. Se revisan 15 casos: 8, atre-
sias de vias biliares extrahepaticas (AVBE)
(53%), 3, colestasis idiopéticas, 1, infeccién
por CMV, 1, tirosinemia, 1, colestasis por
nutricién parenteral y 1, sindrome de bilis
espesa, distribuidos en 7 mujeres y 8 varo-
nes, con una mediana de edad al diagnés-
tico de 2 meses (rango, 0,5-7 meses), sin di-
ferencias respecto al tipo de lactancia ni
peso al nacimiento. La manifestacién clinica
mas frecuente era la ictericia®™, asociando
acolia (6) y coluria (4). Otros motivos de
consulta fueron la fiebre y el estancamiento
ponderal. Dentro del perfil hepatico, des-
tacaba un aumento en los valores de la GGT
y bilirrubina mds acusado en el grupo de
las AVBE. Se realiz6 ecografia abdominal
en 11 de los casos y el 45% eran normales.
En los casos de AVBE se realizaron colan-
giogammagrafia y colangio-RM, que fue-
ron compatibles con el diagndstico en el
100% de los casos y se realizaron biopsias
hepaticas que lo confirmaron. En 8 de los
casos se instaurd tratamiento médico de so-
porte. En 7 de los pacientes con AVBE se re-
aliz6 técnica de Kasai y un caso fallecio tras
una hepatitis aguda fulminante. En 3 de las
AVBE se realiz6 con éxito transplante he-
patico. De los nifios con colestasis, 4 falle-
cieron antes del transplante. Conclusiones:
la colestasis engloba miiltiples patologias
de origen muy diferente. Es importante rea-
lizar un dignéstico especifico etiologico por
sus implicaciones diagndsticas y terapéuti-
cas.

CIRUGIA MINIMAMENTE INVASIVA EN PEDIATRIA:
UTILIDAD EN LA COLESTASIS NEONATAL. F. Vi-
11alén Ferrero, A. Villanueva Mateo, J. Ga-
ray Manrique, C. Ruiz Benito*, J. Eiza-
guirre Arocena*, H. Aristimufio Urdanpi-
leta*, N. Pacho Beristain®, I. Eizaguirre
Sexmilo. Servicios de Cirugia Pedidtrica y Pe-
diatria*. Hospital Donostia

La cirugfa laparoscépica se inicia en
nuestro servicio en el afio 1997 y hasta el
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2003 incluido no suponia mas del 1-2 % de
todos los pacientes intervenidos. A partir
de esa fecha se amplia su utilizacién a al-
gunas urgencias (sobre todo, apendicitis),
con lo que aumenta la experiencia del
equipo, extendiéndose su uso también para
otras indicaciones.

En el momento actual, aproximada-
mente el 10% de los pacientes se intervie-
nen mediante cirugia minimamente inva-
siva (abdominal o toracica) con el beneficio
consiguiente para los nifios y para el Hos-
pital (mejor recuperacion y resultado esté-
tico, menor estancia hospitalaria...). Con-
cretamente, durante el afio 2008 se han in-
tervenido de este modo 85 casos de un to-
tal de 969 nifios operados (8,7 %).

Algunos procedimientos quirdrgicos
son complejos y requieren una curva de
aprendizaje prolongada, que no esta al al-
cance de todas las manos. En estos casos la
laparoscopia puede emplearse en alguna
fase de dichas intervenciones, facilitando
asi su ejecucion.

En el caso de la colestasis neonatal, la
laparoscopia resulta 1til para explorar la
via biliar (con una colangiograffa) y confir-
mar o descartar la atresia de vias biliares.
Si se confirma el diagndstico, se puede rea-
lizar la intervencion de Kasai (la primera
parte por laparoscopia y finalizarla por via
abierta). Si se descarta, pueden tomarse
biopsias hepaticas.

Les mostramos nuestra experiencia en
tres colestasis neonatales, dos nifias y un
nifo, vistas durante el afio 2008 (en un pe-
riodo de 10 meses) intervenidas todas ellas
alos 2,5 meses de edad.

En dos de ellos se confirmé la sospecha
de atresia de vias biliares. A ambos se les
realiz6 la intervencion de Kasai: la primera
parte (que consiste en extirpar los rema-
nentes de la via biliar extrahepética y di-
secar la placa biliar) por laparoscopia y la
anastomosis bilio-entérica por via abierta.
Hasta la fecha (con un periodo de segui-
miento de 4 meses en un caso y 13 meses en
el otro), la evolucién ha sido favorable en
ambos casos (aunque en el segundo han co-
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menzado a elevarse los pardmetros de co-
lestasis).

En el tercer caso se demostré paso de
contraste al duodeno, por lo que se toma-
ron biopsias hepéticas (compatible con un
déficit enzimatico de BSEP, pendiente de
confirmar). Esta nifia fallecié estando en
lista de espera para trasplante hepético.

Como conclusion, la laparoscopia re-
sulta Gtil en la cirugfa pediatrica, incluso en
procedimientos que requieren una curva de
aprendizaje prolongada.

SINDROME SUPRARRENOGENITAL CONGENITO
VIRILIZANTE CON UNA MUTACION DE NOVO
I172N. S. Torras Carmona, I.Diez Lépez,
A. Zabaleta Rueda, A. Rodriguez Estévez,
B. Ezquieta Zubicaray, S. Tabernero Ba-
trio. Servicio de Pediatria. H. de Txagorritxu.
Vitoria. Alava y Servicio de Bioquimica. H. Gre-
gorio Marafion. Madrid

La forma clésica de hiperplasia supra-
rrenal congénita por déficit de21-hidroxi-
lasa (21- OHD) se debe a mutaciones del
gen CYP21A2. La gran mayoria de los ale-
los deficientes muestran mutaciones que
preexisten en un seudogén homoélogo y lo-
calizado en taindem: CYP21A1. Los alelos
se heredan de los padres portadores, y las
mutaciones de novo en el transcurso de la
gametogénesis o en el desarrollo fetal,
siendo éstas excepcionales y dificultosas de
documentar. Describimos a una paciente
afectada de 21-OH clasico que present6 en
su alelo materno la mutacién de novo I172N
en heterocigosis compuesta con la mutacién
grave R356W heredada del padre. La ma-
dre de la paciente resulté negativa en el es-
tudio de mutaciones del gen CYP21A2.

Este hecho peculiar no se habia pu-
blicado con anterioridad. El estudio com-
plementario de marcadores indirectos tipo
microsatélite confirmé una segregacién
correcta de los alelos parentales. La mu-
tacion I172N (en heterocigosis compuesta
con mutacién nula) da lugar a un fenotipo
muy caracteristico neonatal virilizante que
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no asocia crisis de pérdida salina. Asi-
mismo, se procedio al estudio intrattero
de otro hermano bioldgico, demostrandose
ser portador tan sélo del alelo paterno.
Esta técnica de estudio es la primera vez
que se realiza también en nuestro Hospi-
tal con éxito.

PREMIO A LA MEJOR COMUNICACION
EN LA REUNION CIENTIFICA

SOMATOMETRIA DE LOS RN: DE LA REALIDAD
AL PAPEL Y DEL PAPEL DE LA REALIDAD. RELE-
VANCIA DEL METODO DE VALORACION. 1. Diez
Lépez, A. Rodriguez Estévez, E. Gonzilez
Molina, M. Martinez Ayucar. Seccién de En-
docrinologia y Neonatologia. Servicio de Pe-
diatria. Hospital de Txagorritxu. Vitoria

La medicién de peso y talla, segtin la
EG, es un buen un indicador del estado de
salud materno-fetal y permite la clasifica-
ci6én de los RN en crecimiento adecuado,
elevado o con retraso para su EG. Se define
pequefio en peso y/o talla al nacimiento
<P10 para su EG. Tiene una incidencia del
3-5% (enla CAPV 3,5% (FUENTE: Dep. Sa-
lud CAPV) y posibles e importantes reper-
cusiones en talla futura, metabdlicas, DM,
cardiovasculares... siendo aceptado el uso,
de GHrh para tratamiento para aquellos con
Py/oT al nacimiento< 2 SDS.

Hasta la fecha se han utilizado dife-
rentes tablas sin dismofirmos sexual como:
Denver y Lubchenco y, en nuestro medio
Delgado, 1996, Recientemente se han desa-
rrollado unas espanolas (2.008) con dis-
morfismo sexual. La variabilidad en rela-
cién a factores raciales, sociales y econdmi-
cos obliga al desarrollo de tablas regiona-
les y permite dar una idea del nivel de asis-
tencia sanitaria materno-fetal.

No existia hasta a fecha estudio de este
tipo en nuestra provincia.

Objetivo. Elaboracién de unas tablas
de patrones de crecimiento de los RN ala-
veses, comparacion de dichos resultados
con las tablas de referencia (Delgado, 1996)
y las nuevas espaiiolas 2.008 y valorar la in-
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fluencia en la clasificacién de RCIU del uso
de distintas tablas.

Material y métodos. Estudio y clasifi-
cacion de los 4.934 RN (? 2.485) vivos de em-
barazos tinicos de nuestro Hospital (afios
2.005-2006) segtin EG de las variables peso,
talla y PC (el peso fue determinado al mo-
mento del nacimiento y la talla y el peri-
metro cefalico en las primeras 24 h) (balanza
precision y estadiémetro normalizado. Es-
tudio método LMS descrito por Cole. Se va-
loré el indice de Skewness. Comparacién
con tablas de Delgado (sin diferenciacién
sexual y con ella) (1996) y espafiolas (2008).
Z-score para p < 0,05 SPSS 15,0.

Resultados. Se presentan graficamente
las variables segtin EG. Z-score significa-
tiva Alava vs Delgado (diferenciacién se-
xual y no) y espafiolas 08 para tallas y peso,
positivo para varones, negativo para muje-
res. No significativo para Alava vs espafio-
las para ambos sexos en aquellas variables
con indice de Skewness cercano a cero.
RCIU totales, 345 para Delgado y 319 para
Espafia 08 (p: 0,085). 4,2/4,8% de la mues-
tra total. Segtin sexo: NINOS 98 para Del-
gado y 140 para Espafa 08 (p: 0,002). Pér-
dida/infraestimacion de RCIU si se clasifi-
casen sélo por tablas de Delgado del 30%
p: 0,001, IC 95% [26-33]. NINAS 247 para
Delgado y 179 para Esparia 08 (p: 0,005). So-
brevaloracién de RCIU si se clasificasen s6lo
por tablas de Delgado del 28% p: 0,001 IC
95% [22-31].

Conclusiones. Nuestros RN se aseme-
jan a los datos presentados por Espafia 2008.
El uso de tablas sin dimorfismo sexual
puede suponer un sesgo a la hora de clasi-
ficar RN. Recomendamos el uso de tablas
normalizadas con dimorfismo sexual como
las Espariolas 2.008 para la clasificacién de
los RCIU. El uso de tablas sin dimorfismo
sexual puede suponer un sesgo de seleccién
a la hora de clasificar los RCIU, sobreesti-
mando los casos de nifias e infravalorando
los de nifios. Recomendamos e uso de ta-
blas normalizadas con dimorfismo sexual,
como las Espafiolas 2.008 para la clasifica-
cién de los RCIU.

COMUNICACIONES

Este trabajo ha suscitado una discusion
y posterior renovacion de las tablas de va-
loracion de los RN en el Grupo de Trabajo
de Unidades Neonatales de Euskadi.

ACCESIT A LA MEJOR COMUNICACION
EN LA REUNION CIENTIFICA

HIPERSENSIBILIDAD RETARDADA A AMINOPENI-
CILINAS EN NINOS. REEVALUACION A 5 ANOS
E. Arroabarren Aleman*, L. Dopazo Fer-
nandez**, N. Arana Aguirre**, A. Bilbao
Aburto**, MJ. Escobal Caubilla**, JM. Gar-
cia Martinez**. *Servicio de Pediatria. Hos-
pital Donostia. **Unidad de Alergia Infantil.
Servicio de Pediatria. Hospital de Cruces

Objetivos. Conocer la evolucién a largo
plazo de los nifios con hipersensibilidad re-
tardada (HSR) a amoxicilina.

Material y métodos. Estudio longitu-
dinal de los pacientes diagnosticados entre
2000-2004 de HSR a amoxicilina mediante
provocacién oral (PO) controlada, con to-
lerancia comprobada en consulta a cefu-
roxima y ceftriaxona (excepto 4 pacientes,
con PO positiva a alguna de éstas). Se han
realizado prick e intradermorreaccion con
amoxicilina, suero salino e histamina, con
lecturas inmediata y tardia, seguidas de PO
con dosis terapéutica de amoxicilina y/o
amoxicilina-clavulanico, con observacion
inicial en consulta, completando un ciclo de
tratamiento o hasta la aparicién de reaccién,
con instrucciones para el tratamiento en
caso de reaccion. Todos los pacientes han
sido contactados por teléfono para conocer
la tolerancia final.

Resultados. 32 pacientes, 17 (5,1%) ni-
fios y 15 (48,5%) nifias. No se pudo contac-
tar con 4 pacientes y 3 rechazaron ser ree-
valuados. Mediana de edad de reaccién: 2
afos (rango intercuartilico: 18 meses, 6
anos). Mediana de edad de reevaluacion: 9
afios (rango: 6 afos, 11 afios). Pruebas cu-
téneas negativas en todos los pacientes en
ambos estudios. La PO ha sido negativa en
10 pacientes (45%), y positiva en 12 (55%).
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En un caso la PO ha sido no concluyente
por coincidir con una celulitis. Tres de los
4 pacientes con reaccion previa a alguna ce-
falosporina han presentado PO positiva. En
11 de las 12 PO positivas, el periodo de la-
tencia y la intensidad de sintomas han sido
similares a las de la primera evaluacién.
Conclusiones. E145 % de pacientes ha
tolerado amoxicilina 6 afios después de un
diagnéstico inicial de HSR a la misma. Es
posible reevaluar a estos pacientes de forma
segura lo que permite evitar restricciones
en un porcentaje importante de los mismos.

COLANGITIS ESCLEROSANTE NEONATAL: TRA-
TAMIENTO CON COLANGIOGRAFIA TRANSPARIE-
TOHEPATICA. A. Romero Candel, I. Irastorza
Terradillos, A. de Lucio Delgado, A. Sa-
lomén Estébanez, I. Bizkarra Azurmendi,
A. Aguinaga Alesanco, F. Mufioz Dermit,
JC. Vitoria Cormenzana. Unidad de Gastro-
enterologia y Nutricién pedidtricas. Hospital
Universitario de Cruices

Introduccién. La colangitis esclerosante
neonatal es una enfermedad hepdtica co-
lestasica crénica extremadamente rara de
etiologia desconocida, que se caracteriza
por la inflamacién irregular progresiva del
sistema biliar intra y extrahepético, pro-
vocando destruccién y fibrosis. Su evolu-
cién es variable, aunque la mayoria de los
pacientes evolucionan a pérdida de funcién
hepatica y cirrosis biliar.

Caso clinico. Nifia de diez meses de
vida que ingresa para estudio por cuadro
de colestasis coincidiendo con episodio fe-
bril. Durante su ingreso se realizan pruebas
analiticas en que se objetiva una elevacién
de la bilirrubina total (Bt) a expensas de la
bilirrubina directa (Bd) (Bt: 9,7 mg/dL con
directa de 7,4 mg/dL), AST: 156 U/1, ALT:
154 U/L, fosfatasa alcalina: 1.080 U/L y
GGT 777 mg/dL; ferritina: 195 ng/mL con
IS: 8,7%; estudio de coagulacién con APTT
de 47 4 segundos; VSG: 79 mm; IgM de 262
mg/dL con resto de estudio inmunolégico
normal; cobre de 1821 pg/L, colesterol de
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772 mg/dL. Resto de estudio analitico (for-
mula leucocitaria junto con la hematime-
tria, pardmetros autoinmunes, Acs anti-
gliadina y antitransglutaminasa, TSH, T4y
serologias a VEB, toxoplasma, VHA, VHB,
VHC, parvovirus B19, CMV, varicela zos-
ter, VIH) dentro de la normalidad. Se rea-
liza estudio de imagen con ecografia y co-
langio-resonancia. Se visualizan estenosis
muiltiples de la via biliar con dilatacién de
la misma compatible con colangitis escle-
rosante. Ante los datos obtenidos, se ins-
taura tratamiento con 4cido ursodeoxicé-
lico, vitaminas A, Dy E y se completa el es-
tudio etiol6gico (eritroplatico y metabdlico)
persistiendo elevados los niveles de VSG, e
IgM.

Se realiza colangiografia transparieto-
hepatica con dilatacién neumatica de la es-
tenosis del colédoco y colocacién de tutor
interno-externo que se mantiene durante
dos meses, mejorando progresivamente la
clinica y los datos analiticos de colestasis.
Tras la retirada del catéter, la paciente per-
manece asintomatica, sin nuevos episodios
de colestasis y sin necesitad de tratamiento
médico. Parametros analiticos: AST: 40 U/L,
ALT: 56 U/L, fosfatasa alcalina: 239 U/L,
GGT:42U/L, Bil. T: 0,9 mg/dL, albiimina:
49 g/dL, hierro: 153 ug/dL, IS: 44,8 %. Per-
fil lipidico, inmunoglobulinas y hematime-
tria: dentro de pardmetros normales. VSG:
17 mm/h.

Conclusion. La utilidad de la dilatacién
del colédoco por colangiografia transpa-
rietohepatica en la colangitis esclerosante
es controvertida. A pesar del éxito inicial,
las re-estenosis son frecuentes, con necesi-
dad de nuevas intervenciones y dilatacio-
nes. Ademds, es una intervencion no exenta
de complicaciones entre las que se encuen-
tran episodios de colangitis agudas, pan-
creatitis o perforaciones. En nuestro caso,
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la paciente present6 una buena respuesta
al tratamiento con una evolucién favorable
,manteniendo los parametros analiticos den-
tro de la normalidad en todo momento. La
RM, a los 4 meses de la retirada del tutor
muestra una discreta dilataciéon de con-
ductos hepaticos principales, con moderada
dilatacién de vesicula biliar.

EVALUACION DE LOS MENUS Y DE LA INGESTA
EN COMEDORES ESCOLARES DE BIZKAIA

B. Zulueta Zabaleta, I. Irastorza Terradi-
llos, Z. Garcia Casales, P. Oliver Goicolea,
E. Guerra Garcia, JC. Vitoria Cormenzana.
Unidad de Gastroenterologia yy Nutricién Pe-
didtricas. Hospital Universitario de Cruces

Antecedentes y objetivos. Los come-
dores escolares han pasado a ocupar un lu-
gar central en la alimentacion y en la edu-
cacién nutricional de los nifios en edad es-
colar. La finalidad del estudio es evaluar la
adecuacion nutricional de los mentis esco-
lares y la ingesta de los alumnos.

Métodos. Se seleccionaron 2 colegios
ptiblicos y 2 colegios concertados del area
metropolitana de Bilbao. Se evalué el ment
escolar mensual de cada uno de los 4 cole-
gios seleccionados, analizando su compo-
sicién por principios inmediatos y por gru-
pos de alimentos. Se evaluaron 1.032 me-
nus individuales seleccionados aleatoria-
mente en los comedores de los 4 colegios.
Se registrd la ingesta real de cada uno de
los mentis individuales selecionados me-
diante la técnica de doble pesada y de es-
timacién visual semicuantitativa de los re-
siduos. Para determinar la idoneidad de los
mends y la adecuacion de la ingesta se uti-
1iz6, como referencia nutricional, el pro-
grama PERSEO para comedores escolares
de los Ministerios de Sanidad y Educacién.
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Resultados. Evaluacién de la compo-
sicién de los mentis escolares: por prin-
cipios inmediatos: hidratos de carbono:
47%, proteinas: 20%, lipidos: 33%. Por
oferta semanal de grupos de alimentos:
primer plato: verdura: 1,1; legumbre: 1,6;
pasta: 1,8; patatas: 0,5. Segundo plato:
carne: 2,5; pescado: 1,5; huevos: 0,5; pre-
cocinados fritos: 0,5. Guarnicion: patatas
fritas: 0,2; salsas: 1,1; lechuga: 2; otros ve-
getales: 0,9; sin guarnicion: 0,8. Postre:
fruta: 3; lacteos: 2. Se detectaron diferen-
cias entre el ment programado y el menti
servido el 14% de los dias. En el 50% de
los casos estas diferencias supusieron un
cambio en el grupo de alimentos servido.
La guarnicién vegetal no se sirvi6 a los es-
colares en el 75% de las ocasiones. Eva-
luacién de la ingesta real de los escolares:
el 86% de los escolares comen mas de 3/4
partes de las raciones servidas. E1 77% de
los escolares no se comen la guarnicién ve-
getal servida.

Conclusiones. Aunque la oferta teérica
de vegetales es adecuada, debido a que fre-
cuentemente no se sirven los vegetales en
guarnicion y a que cuando se sirven los
alumnos no se los comen, su ingesta real es
deficiente. El aporte proteico es superior al
recomendado debido principalmente a la
elevada oferta de postres lacteos. El aporte
de fibra es insuficiente debido a la escasa
ingesta de vegetales y de frutas. Se produ-
cen con frecuencia cambios importantes en
la composicion de los ments. Dada la di-
ficultad para que los escolares se coman la
guarnicion vegetal, serfa recomendable in-
crementar la oferta de verduras en el pri-
mer plato a 2 6 3 veces por semana. Se de-
berfa incrementar la oferta de fruta y se de-
berfa reducir significativamente la oferta de
postres lacteos a menos de una vez por se-
mana.





