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EXOSTOSIS SUBUNGUEALES EN LA INFANCIA. M.
Sufol Amilibia? E Villalon Ferrero, E. Arrio-
la Oyanguren?, J.L. Ramos Garcia?, V. Placeres
Espino®, JM. Pascual Rodriguez®, J. Barrutia
Leonardo, I. Eizaguirre Sexmiloz. Servicio de
Cirugin Pedidtrica. *Servicio de Cirugia Ortopédica
y Traumatologia. Hospital Universitario Donostia.
San Sebastidn.

Exostosis 6sea significa crecimiento andma-
lo y benigno del hueso. La lesion es tnica. En
el caso de ser multiple se trata de una enfer-
medad hereditaria.

La exostosis subungueal es una patologia
poco frecuente, que afecta a la falange distal
del primer dedo del pie. Durante la infancia se
presenta en la época prepuberal. Puede haber
antecedentes de traumatismo tinico o repeti-
do o de infeccién localizada. Aparece como
tumoracion subungueal que produce dolor.
Debe realizarse Rx antero-posterior y lateral. El
tratamiento es la exéresis quirtirgica completa,
para evitar recidivas. La confirmacién diagnds-
tica nos la dard el estudio anatomo-patolégico,
al constatar una proliferacion 6sea recubierta
de tejido fibrocartilaginoso.

Presentamos 12 pacientes, de los cuales 11
con edades comprendidas entre los 10 y 14
afos padecieron una lesién subungueal en el
dedo gordo del pie y un nifio de 6 afios cuya
lesién asentaba en el 2% dedo del pie.

Es importante sospechar la existencia de esta
enfermedad a partir de la clinica, para que, tras
realizar el estudio radiol6gico, podamos llegar a
un diagnéstico diferencial, que en los primeros
estadios se hard con la ufia incarnata, con otras
lesiones ungueales y con el condroma peristico.

ABDOMEN AGUDO, UN DIAGNOSTICO INESPERA-
DO. E. Cernat?, Z. Garcia Casales?, I. Hualde
Tapia!, A. Gamarra Cabrerizo®, M. B. Atares
Pueyo?, J. M. Vitores Lopez®. ].A. Montiano
Jorge2. 'Unidad de Gastroenterologia, Hepatolo-
giny Nutricion Pedidtrica, 2Servicio de Pediatria,
3Servicio de Radiologia, *Servicio de Anatomia
Patoldgica, >Servicio de Cirugia General. Hospital
Universitario de Alava — Sede Txagorritxu.
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Fundamento y objetivos: Los linfagiomas
quisticos mesentéricos son malformaciones
del sistema linfatico poco comunes, de etio-
logia desconocida. La clinica es inespecifica
pudiendo llegar a suponer un riesgo vital para
el paciente y el tratamiento ptimo es la resec-
cién quirdrgica completa. Presentamos el caso
de una paciente de 6 afios con clinica de abdo-
men agudo que fue diagnosticada intraopera-
toriamente de linfangioma mesentérico.

Observaciones clinicas: Se trata de una
paciente de 6 afios sin antecedentes de interés,
con clinica de hiporexia y dolor abdominal
continuo en hipocondrio derecho de 3 dias de
evolucion, con empeoramiento en las tltimas
24 horas. No otra sintomatologia asociada. En
la exploracién fisica se encuentra afectada por
el dolor, taquicardica, con abdomen indurado,
defensa generalizada y datos de irritacién peri-
toneal. Se realiza analitica sanguinea donde
se objetiva ligera leucocitosis con desviacion
izquierda y PCR 65,1 mg/1. La paciente es eva-
luada por cirugia y ante diagnéstico de abdo-
men agudo se decide intervencion quirtdrgica.
Intraoperatoriamente se observa una peritoni-
tis difusa con multiples tumoraciones quisticas
mesentéricas. Se procede a reseccién quirtirgica
de las mismas y de 30 cm de fleon, conservan-
dose la valvula ileo-cecal. El contenido quistico
es de aspecto lechoso con cultivo de liquido
peritoneal negativo. El estudio anatomo-pato-
l6gico confirma el diagndstico de linfangioma
mesentérico. La evolucion clinica tras la inter-
vencién es satisfactoria precisando nutricién
parenteral durante 4 dias. En la ecografia abdo-
minal postoperatoria se observan tres pequefias
lesiones quisticas en zona de fosa iliaca derecha,
la mayor de 0,8 cm. Dado que la paciente en
la actualidad se encuentra asintomatica se ha
optado por una actitud conservadora frente a
las lesiones quisticas residuales con controles
seriados tanto clinicos como ecogréficos.

Comentarios: Aunque se trata una patolo-
gia poco frecuente y benigna, los linfangiomas
mesentéricos pueden llegar a comprometer
la vida del paciente. La mayoria de las veces
son asintomdticos o se manifiestan como una
masa abdominal de crecimiento lento pero
también pueden complicarse y presentarse
como obstruccion intestinal o abdomen agu-
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do. Se pueden diagnosticar mediante pruebas
de imagen aunque el diagnéstico definitivo lo
da la anatomia patoldgica. Pese a no ser lesio-
nes malignas, pueden presentar recurrencia e
invasion de estructuras vecinas, por lo que el
tratamiento de eleccién es quirdrgico.

DE RNT Y APARENTEMENTE SANO, A ENFERMEDAD
GENETICA DEGENERATIVA CON ENVEJECIMIENTO PRE-
COZ Y FALLECIMIENTO A LOS 4 ANOS. DIFICULTADES
EN EL DIAGNOSTICO. N. Salmon Rodriguez; M.J.
Martinez Gonzélez; S. Martinez Gonzalez; M.
Navarro de Prado*; E. Gonzalo Alonso*; A.
Rodriguez Cerezo**; F. Salmon Antén*. Hos-
pital Universitdrio de Cruces. Centro de Salud de
Arrigorriaga*. Hospital Universitsrio de Basurto**

Introduccién: Se estima que aproxima-
damente el 3-7% de la poblacién presenta un
problema genético. Un diagndstico oportuno
permite la aproximacién a un diagnéstico
especifico, permitiendo asi la instauracién de
un manejo terapéutico y un asesoramiento
genético adecuados. Sin embargo, el diagnés-
tico de estas enfermedades continta siendo un
reto para los pediatras.

Objetivo: Resaltar la dificultad del diag-
nostico de un sindrome genético en un nifio
aparentemente sano.
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Método: Presentacion de un caso clinico
de sindrome genético diagnosticado a nivel
hospitalario, a raiz de una sospecha inicial en
un centro de atencién primaria.

Resultados: Caso clinico: Recién nacida a
término, de 37 semanas de gestacion, de bajo
peso gestacional (p <-2DE). El embarazo habia
sido controlado y de curso normal hasta las
30 semanas, momento en que presenta un
retraso de crecimiento intrauterino. Presenta
una exploraci6n fisica al nacimiento anodina,
con peso, talla y perimetro craneal en percentil
< -2DE. A las 48 horas de vida, presenta una
alteracion en las pruebas de las otoemisiones,
con un test de metabolopatias normal. A los 4
meses, en el control del nifio sano, se detecta un
retraso ponderoestatural moderado, junto con
una microcefalia y falta de fijacién de la mirada,
por lo que se envia a nivel hospitalario para
iniciar estudio en las especialidades pedidtri-
cas pertinentes. En Neuropediatria, se aprecia
hipertonia generalizada, junto con nistagmo
horizontal y falta de estimulo ante los sonidos.
Los estudios de neuroimagen fueron negativos.
Alos 6 meses, se objetiva una hipoacusia neu-
rosensorial severa bilateral. En Oftalmologia
Infantil, se detectan unas cataratas nucleares
y capsulares posteriores bilaterales, junto con
microftamia. Progresivamente, aparece una
disminucion de la transparencia del cristalino
y aparecen fusiones capsulares, por lo que se
decide intervencién quirtirgica a los 7 meses,
con colocacién posterior de unas gafas de alta
graduacion, (+25 D). Evolutivamente, presenta
un retraso psicomotor importante, con falta de
sostén cefalico a los 14 meses. Persiste un retra-
so pondo-estatural y una microcefalia graves,
que se mantienen muy por debajo de -2 DE. Se
detecta un pelo ralo, con dientes desgastados y
abundantes caries dentales. Presenta ademas
una dificultad muy llamativa para la alimenta-
cién desde el nacimiento, requiriendo ingreso
hospitalario a los 12 meses de edad por des-
hidratacién severa. Durante el ingreso, recibe
un abordaje multidisciplinar, permitiendo una
sospecha de sindrome genético como enferme-
dad de base. Es valorada de forma conjunta con
la unidad de Dismorfologis y Genética Clinica.
La evolucién clinica desde el nacimiento, junto
con la deteccién de dos episodios de fotosen-
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sibilidad recogidos en la Historia clinica del
ultimo ingreso, hace sospechar un Sindrome
de Cockayne. El diagnéstico se confirma con
estudios genéticos en sangre periférica hechos
en Estrasburgo, y con estudios en fibroblastos
realizados en Villejuif. El estudio de linfocitos
de sangre periférica muestra 2 tipos de muta-
ciones patogénicas diferentes en el gen CSB

(pLeu87 y pLys 1172X). El estudio de fibroblas-

tos muestra una deficiencia en la recuperacion

dela sintesis de RNA tras irradiacion de UVC.

El estudio genético en los padres ha confirmado

que ambos progenitores son portadores hete-

rocigotos. Los padres forman parte de un pro-
yecto de investigacion biomédica que se realiza
en el Hospital Universitario de Estrasburgo

(“Clinical and molecular study of the Cockay-

ne sindrome”). Durante los tres primeros afios

de vida, presenta varios procesos infecciosos
respiratorios. Recibe todas las inmunizaciones
correspondientes al calendario vacunal de la
comunidad auténoma vasca, asi como pro-
filaxis vacunal de la gripe estacional y de la
gripe A. Evolutivamente, presenta un fenotipo
compatible con envejecimiento precoz a partir
delos 24 meses de vida, que se va acentuando
de forma progresiva, junto con aparicion de
signos de desmielinizacién cerebral. Fallece a
los 4 afios de edad, por fracaso multiorgdni-
co secundario a sepsis intestinal. Después del
fallecimiento, constan dos embarazos espon-
taneos, controlados en la Unidad de Genética,
que han requerido abortos terapéuticos.
Conclusiones/Comentarios:

1. Dificultad en el diagndstico final. De recién
nacido de bajo peso y aparentemente sano,
a diagnéstico de sindrome de Cockayne a
los 18 meses.

2. Validacién del Test de Haizea-Llevant y del
Programa del Nifio Sano para la deteccién
precoz o “screening” de la alteracion del
nivel de desarrollo cognitivo, social y motor,
tanto en patologias simples como severas.

3. Controversia entre el personal de atencion
primaria, los especialistas, y los padres
acerca si el diagndstico fue tardio. Punto
critico del diagndstico: ; Presentaba las cata-
ratas en el momento del nacimiento versus
cataras neonatales progresivas? Misma con-
troversia en el apartado de la Audicién.



50

¢ DEXTROMETORFANO PARA LA TOS? SINDROME
SEROTONINERGICO SECUNDARIO. M. Rivera Pefia,
N.Peris Serrano, A.Arbeloa Miranda, I.Quilez
Herrer, N.Garcia Perez, A.R Gonzalez Hermo-
sa, A. Gondra Sangroniz, M. Landa Garriz.
Servicio de Pediatria, Hospital Universitario de
Basurto.

Introduccién: EI sindrome serotoninérgi-
co (SS) es una entidad muy rara en pediatria.
Se caracteriza por la presencia de disfuncion
autondémica, deterioro neuromuscular y alte-
raciones en el estado mental. La sintomato-
logia, de gravedad variable, es causada por
un exceso de serotonina. La inespecificidad de
los sintomas plantea un diagnostico diferencial
muy amplio.

Caso clinico: Paciente de 11 afios que con-
sulta en nuestro Servicio de Urgencias por
presentar desde hace 3 horas, dificultad de
conexion con el medio, bradilalia e inestabi-
lidad de la marcha, que comienzan de forma
brusca mientras se encontraba en el colegio.
Al inicio de la sintomatologfa refiere temblo-
res en ambas piernas y sudoracién profusa
con palidez cutdnea. No antecedentes médi-
co-quirtirgicos de interés. Afebril. No antece-
dente traumatico, niega ingesta de toxicos y
de homeopatia. Desde hace 3 dias presenta
catarro de vias altas por lo que acude a su
pediatra quien indica un jarabe antitusigeno
(dextrometorfano+guaifenesina) hace 24 horas,
ha recibido 2 dosis segtin la posologia para
su peso y edad (10 mg/12 horas). La dltima
dosis es recibida 2 horas antes del inicio de
la sintomatologia. A su llegada a Urgencias
presenta un TEP inestable con apariencia alte-
rada. Constantes: Afebril. TA105/55 mmHg.
FC 75 Ipm. Eupneico. SpO, 100%. Glucemia
capilar 78 mg/dl. Glasgow 15. Bradilalico y
bradipsiquico, no fijacién de la mirada. Pupilas
midriaticas, reactivas a la luz. Movimientos
oculares normales. Pares craneales normales.
Marcha inestable con discreto aumento de base
de sustentacion, no dismetrias. ROTs exaltados
bilaterales. Sensibilidad y fuerza conservadas.
Signos meningeos negativos. Resto de explora-
cién fisica por aparatos normal. Entre las prue-
bas complementarias realizadas: analitica de
sangre completa (gasometria, hematimetria,

TIT MEMORIAL PROFESOR RODRIGUEZ SORIANO

bioquimica, coagulacién) normales con paré-
metros infecciosos negativos, sedimento orina
normal y andlisis de toxicos en orina negati-
vos. EEG trazado normal sin alteraciones.
Evolucion: estable en todo momento, presenta
mejoria clinica progresiva durante las primeras
horas, desapareciendo por completo toda la
sintomatologfa a las 36 horas de ingreso. Ante
el no compromiso vital y evolucion favorable,
se decide actitud expectante.

Comentarios: la sospecha clinica es clave
en el diagnéstico temprano. El SS se puede
producir por la toma de farmacos utilizados en
el tratamiento de enfermedades muy diversas,
que tienen en comtin su capacidad de aumen-
tar la liberacion de serotonina en el cerebro y
en otros 6rganos. Existe una amplia lista de
férmacos que intervienen en el metabolismo de
la serotonina, entre ellos el dextrometorfano,
que inhibe la recaptacion de serotonina en la
sinapsis. Aunque clasicamente, el SS aparece
cuando se utiliza mas de una de estas sustan-
cias al mismo tiempo, se han descrito casos
producidos tras la toma de una tinica sustan-
cia o fdrmaco, especialmente en los individuos
metabolizadores lentos (actividad lenta del
enzima CYP2D6, del citocromo P450, implica-
do en el metabolismo de numerosos farmacos).
Existe hasta un 10% de la poblacién de meta-
bolizadores lentos. Estos pacientes presentan
niveles plasmaticos del farmaco hasta 20 veces
superiores a los normales, pudiendo desenca-
denar la clinica sugestiva de SS que presentd
nuestro paciente. Por tanto, se contraindica el
farmaco y se plantea el estudio genético para
mejor consejo futuro.

SEPSIS NEONATAL POR LISTERIA MONOCYTOGENES
EN NUESTRO AREA. N. Chaves Caro, O. Sevilla
Garcia, M. Delgado Pérez, M. Estévez Domin-
g0, 0. Muga Zuriarrain, M. Apilanez Urkio-
1a, I. Sota Busselo, M.D. Elorza Fernandez.
Unidad de Neonatologia. Servicio de Pediatria.
Hospital Universitario Donostia.

Introduccién: La Listeria monocytogenes
(LM) es un bacilo gram positivo que se trans-
mite en humanos por alimentos contamina-
dos con mayor susceptibilidad en la gestacién
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produciendo enfermedad leve. Sin embargo la
transmision vertical puede producir infeccion
grave en el recién nacido (RN).

Objetivo: Revision de casos en nuestra area
en el periodo: 1/01/2000-28/02/2013.

Resultados: Se detectan 3 casos de sepsis
por LM, 1en 2011 y 2 en 2012.

Caso 1: RN que ingresa en diciembre de
2012 en UCIN desde sala de partos por sos-
pecha de sepsis neonatal precoz. Parto: 33
semana de gestacion (SG) inducido por RCTG
patolégico. Liquido amniético (LA) tefiido.
Apgar: 2/6. Reanimacién con presién positiva.
pH cordén: 7,39. Decaimiento. Palidez cuta-
nea. Lesiones maculo-papulosas generalizadas
de 2-3mm, alguna petequia. Mala perfusién
periférica. Ventilacién mecénica invasiva por
escaso esfuerzo respiratorio y soporte inotré-
pico. Ante sospecha de sepsis por LM se inicia
ampicilina y gentamicina 21 dfas. Leucocitos
8070 (4410 neutrdfilos,520 granulocitos), pla-
quetas: 166000. PCR: 90,2 mg/L, PCT: 2,49 ng/
ml. Hemocultivo, cultivo 6tico, coprocultivo,
cultivo placenta: positivos a LM. LCR (extraido
a las 24 h): 1109 leucocitos, cultivo negativo. A
las 20h de vida: crisis clinica convulsiva segui-
da de crisis eléctricas tratindose con fenobar-
bital. EEG: brote supresion, con presencia de
algunas puntas en region frontal derecha.
Ecografia cerebral (24 h): discreto aumento
de ventriculos laterales. Derivacion ventriculo
peritoneal a los 21 dias de vida por hidrocefalia
obstructiva. Buena evoluci6n.

Caso 2: RN que ingresa en septiembre de
2011 a las 7h de vida desde hospital comarcal
por sospecha de infeccion. Cesarea urgente
por LA tefiido y bradicardia fetal en 38+6
SG. Apgar 6/8. pH 7,16. Alas 3 h de vida:
apnea que precisa reanimacion y ventilacion
mecdnica. Se inicia en hospital de origen anti-
bioterapia (ampicilina, cefotaxima). Precisa
ventilacion mecdnica y soporte inotrépico.
Estado general afectado, coloracién grisacea.
Polipneico, tiraje subcostal. Leucocitos 4290
(1370 neutréfilos), plaquetas: 201000. PCR:
172 mg/L. LCR (26 células) y exudado 6tico
negativos. Hemocultivo positivo a LM (se
sustituye cefotaxima por gentamicina). Anti-
bioterapia 15 dias. Ecografia cerebral: normal.
Buena evoluci6n.
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Caso 3: RN que ingresa en diciembre de
2012 por prematuridad. Parto en 35 SG. pH
7,25. Tiraje subcostal, quejido. Leucocitos 5350
(1500 neutrofilos), plaquetas: 132000, PCR: 21,1
mg/L. Hemocultivo: positivo LM. LCR 40 leu-
cocitos, cultivo negativo. Ampicilina y genta-
micina 21 dias. Ecografia cerebral: hemorragia
subependimaria grado I, asimetria ventricular,
minimo aumento de ventriculos laterales. Bue-
na evolucién posterior.

Conclusiones/ comentarios:

- La presencia de lesiones cutdneas en RN
pretérmino con liquido amnitico meconial
y sospecha de sepsis neonatal debe hacer
pensar en LM como agente causante del
mismo.

- Existiendo diferentes formas de transmi-
sion vertical, la transmisién transplacen-
taria explica la afectacion mas severa en el
primer caso.

- Ante la aparicién concomitante de casos en
el mismo periodo se debe investigar una
posible fuente de transmisién comun.

MICROANOFTALMIA Y FENOTIPO PECULIAR: A
PROPOSITO DE UN CASO. M. Urrutia Adén, A.
Pérez Fernandez, B. Loureiro Gonzailez, A.
Miguélez Velasco, B. Gener Querol’, I. Llano
Rivas!, R. Martinez Fernandez?, J. Lpez de
Heredia Goya. Unidad de Neonatologia, servicio
de Pediatria. 1Servicio de Genética clinica. 2Unidad
de Oftalmologia infantil, servicio de Oftalmologia.
Hospital Universitario Cruces-Universidad del
Pais Vasco (EHU), Baracaldo.

Fundamento y objetivos: Uno de los diag-
nosticos a tener en cuenta en el diagndstico
diferencial de una microanoftalmia es el Sin-
drome de Peters. Se trata de una malformacién
de la cidmara anterior ocular poco frecuente
que puede estar asociada con otras malforma-
ciones sistémicas. Se presenta a continuacion
un caso de sospecha de dicha anomalia en el
periodo postnatal.

Observaciones clinicas: Recién nacido a
término de 37 semanas, varén, peso adecua-
do gestacional, sin antecedentes familiares ni
materno obstétricos de interés, segundo hijo,
con embarazo controlado de curso normal y
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amniocentesis 46 XY normal. Parto mediante
cesarea con Apgar 4/10al 1"y 5, respectiva-
mente, somatometria normal. En exploracién
fisica neonatal, se observan hendiduras palpe-
brales pequefias. Se objetiva opacidad en el ojo
derecho y sospecha de microanoftalmia ocular
izquierda. Asocia fenotipo peculiar con frente
amplia, raiz nasal ancha, pabellones auricu-
lares pequefios, con manos toscas con dedos
gruesos y discretamente mas cortos. Presenta
soplo sistolico 11/ VI, sin otros hallazgos en
la exploracién. Es valorado por Oftalmologia
Infantil que confirma afectacién ocular bilate-
ral: malformacién de cimara anterior derecha
(opacificacién corneal, sinequias iris-endote-
lio), y anoftalmos-microftalmos izquierdo,
compatible con una anomalia de Peters. Se
realiza estudio de malformaciones asociadas,
que evidencia una comunicacion interventri-
cular perimembranosa, una asimetria renal
con rifén izquierdo de pequeflo tamafio, y
potenciales evocados auditivos alterados.
EI RN presenté buena evolucién por lo que
fue dado de alta de manera precoz, pendien-
te del estudio de ADN. Actualmente realiza
seguimiento por Oftalmologia, Genética, Car-
diologia, Nefrologia y Otorrinolaringologia
infantiles.

Comentarios: Dado que puede existir
afectacion sistémica asociada a la anomalia de
Peters en los casos de malformacion bilateral la
valoracién multidisciplinar es esencial.

REACCIONES ALERGICAS A AINES EN PEDIATRIA.
A. Zurutuza Bengoa, M. Pavia Lafuente, A.
Palacios Arroyo, T. Intxausti Apraiz, I. Quilez
Herrer, N. Peris Serrano, C. Gonzalez Diaz,
P. Gamboa Setien.

Introduccién: Las reacciones adversas al
AAS y otros AINES son la segunda causa de
reaccién adversa a medicamentos después de
la amoxicilina. EI objetivo de nuestro estudio
es conocer la prevalencia, clinica y alternativas
de tratamiento en caso de alergia a AINES.

Métodos: Estudio retrospectivo mediante
revision de historias clinicas de los pacientes
remitidos a nuestra unidad por sospecha de
alergia a AINES entre los afios 2011-2012.
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Resultados: Se incluyeron 38 pacientes (16
nifias y 22 nifios) con una edad media de 4,7
afios. En el 93% de los casos el fdrmaco impli-
cado era el ibuprofeno y en el resto (7%) el
paracetamol. La clinica més frecuente fue la
urticaria (47%), el exantema maculopapular
(29%) y el angioedema palpebral (21%). Nin-
guno de ellos se manifesté como anafilaxia.
Realizamos Prick con lectura inmediata y
prueba de exposicién controlada en todos los
casos. No se detecté ninguna reaccion alérgica
inmediata IgE. En 2 casos (5%) se diagnosti-
c6 reaccion pseudoalérgica o intolerancia a
AINES, siendo la prueba de exposicién oral a
AAS positiva en los dos. Ambos eran atdpicos
y el farmaco implicado fue el ibuprofeno. Uno
de los dos casos no toleraba paracetamol.

Conclusiones:

- En pediatria las reacciones alérgicas inme-
diatas mediadas por IgE a AINES son extre-
madamente raras.

- Aproximadamente el 5% de las sospechas
de alergia a AINES en la infancia son diag-
nosticadas de pseudoalergias o intolerancia
a AINES.

- Entodo caso de sospecha de intolerancia a
AINES es necesario comprobar la tolerancia
a paracetamol a dosis terapéuticas.

AMIOPLASIA CONGENITA. L. Borja Andueza, S.
Lépez Cuesta, L. Jiménez Cabrera, M.A. Api-
lanez Urquiola, M. A. Cortajarena Altuna, L.
Marti Carrera. Unidad de Neurologia Infantil.
Unidad de Neonatologin. Servicio Pediatria. Hos-
pital Universitario Donostia, San Sebastidn.

Introduccion: La amioplasia congénita o
atrogriposis cldsica es una patologia de apa-
ricion esporddica que se caracteriza por hipo-
plasia o aplasia de masa muscular, contrac-
turas articulares simétricas no progresivas y
posicién tipica de extremidades al nacimiento.

Caso clinico: Recién nacida a término
pequefia para la edad de gestacion, ingresada
en la unidad de neonatologia por artrogripo-
sis de extremidades superiores. Antecedentes
familiares: Primera hija de padres no consan-
guineos. Madre 44 afios, afecta de epilepsia y
diabetes gestacional. Padre sano, varios casos
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en la familia de Distrofia mioténica tipo 1.

Antecedentes obstétricos: Embarazo gemelar

conseguido por técnica de reproduccién asis-

tida (ICSI) con pérdida de primer gemelo. En
ecograffas prenatales se objetiva ausencia de
flexién de extremidades superiores de segundo
gemelo. Parto por cesarea urgente en semana

40 de gestacion por grafica patologica. Pre-

sentacién podélica. Liquido amniético claro.

Apgar 9/10. REA tipo L. pH cordon 7,21. Peso

2850 g (P 3-10). Talla: 49 cm (P 10-25). PC: 35

cm (P 50-75). Exploracion fisica: Angioma en

linea media frontal y raiz nasal. No debilidad
facial. Ambas extremidades superiores en
extensién y rotacion interna con escasa masa

muscular en cintura escapular, subescapular y

cara anterior de brazo. Imposibilidad para la

elevacion y abduccion de hombros asi como
para la flexién de codos. Reflejos miotaticos
ausentes en biceps. Presién de manos manteni-
da. Tono cervico-axial adecuado. Tono y fuerza
de extremidades inferiores normal. No retrac-
ciones en extremidades inferiores. Sensibilidad
grosera conservada. Resto de exploracién nor-
mal. Estudios complementarios: hemograma,
bioquimica, radiografia de extremidades supe-
riores, ecografia cerebral, estudio oftalmoldgico

y estudio molecular de Distrofia mioténica tipo

1 normales. En electromiograma ausencia de

actividad voluntaria en territorio C5-C6 dere-

cho con potenciales aislados izquierdos. A nivel
de C7 bilateral actividad sugestiva de recluta-
miento neurégeno pobre, sin actividad en repo-
so. Trazado normal en miembros inferiores.

Resonancia magnética cervical sin hallazgos y

resonancia de plexos braquiales con afectacion

bilateral y simétrica por hipoplasia de muscu-
latura de cintura escapular y dorsal ancho asi

como agenesia de musculatura subescapular y

flexora de brazo. Evolucién: Desarrollo cogniti-

vo normal. Cuadro articular no progresivo que
precisa rehabilitacion y correccién quirtrgica.
Comentarios:

- A considerar en recién nacidos que pre-
senten al nacimiento artrogriposis, dis-
minucién o ausencia de masa muscular y
posicion tipica de extremidades.

- Sedebe a una posible disrupcion durante el
periodo gestacional por factores mecénicos,
maternos y/o toxicos.
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- El diagnéstico precoz en periodo prenatal
0 neonatal permite establecer un consejo
genético adecuado. El prondstico depende
del nimero y severidad de articulaciones
afectas, siendo el desarrollo intelectual nor-
mal en todos los casos.

ANTILEUCOTRIENOS: UNA NUEVA ALTERNATIVA EN
EL TRATAMIENTO DEL S[NDROME APNEA-HIPOPNEA.
E. Cernat?, A. Zabaleta Rueda’, C. J. Egea San-
taolalla®, A. Saitua Benito? E. Tato Eguren!,
C. G. Mayor Guerra'. 'Unidad de Respiratorio y
Alergologia Infantil, *Servicio de Pediatria, 3Uni-
dad Interdisciplinar de Trastornos del Sueiio. Hos-
pital Universitario de Alava — Sede Txagorritxu.

Introduccion y objetivos: El sindrome
de apnea-hipopnea del suefio (SAHS) es una
enfermedad prevalente en la edad pedidtrica,
afectando aproximadamente al 2-4% de los
nifos de entre 2 y 6 afios de edad. Este trastor-
no repercute directamente en otras entidades
como son el retraso del crecimiento o el déficit
de atencién.

Presentamos el caso de una paciente de 7
afos con SAHS leve que hemos tratado con
antileucotrienos orales. El SAHS producia una
gran repercusion en la paciente, pues se trata
de una nifia con una encefalopatia epileptifor-
me secundaria a una asfixia intrattero.

Métodos: El diagndstico de SAHS se realiz6
mediante polisomnografia. El estudio presen-
taba un indice apnea-hipopnea (IAH) de 4,4. Se
descarto la realizacion de una adenoamigda-
lectomia por el riesgo que conllevaba la cirugfa
en la paciente.

Resultados: Como alternativa a la cirugfa
se planted el tratamiento con antileucotrienos.
Le pautamos un tratamiento con Montelukast
4 mg durante un periodo de 12 semanas.

La familia refiri6 una mejoria de los sinto-
mas a las pocas semanas de haber iniciado el
tratamiento. La mejoria clinica fue confirmada
mediante la realizacién de una polisomnografia
de control, en el que se detecté un IAH de 0,3.

Conclusiones: Hoy en dia el tratamiento de
eleccién del SAHS es quirtirgico, mediante la
realizacion de una adenoamigdalectomia. En
los tltimos afios se estdn planteando alterna-
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tivas a la cirugfia, entre ellas, el tratamiento
con antileucotrienos, que pueden ser una bue-
na opcién en los casos en los que la cirugia
supone un riesgo elevado o incluso en SAHS
leves.

ERROR COSMETICO, A APROPOSITO DE UN CASO. N.
Peris Serrano!, G. Garcia Ulazial, I. Quilez
Herrer!, M. Rivera Peiial, A. Arbeloa Miran-
da!, A. Zurutuza Bengoa!, F.J. Humayor
Yariez!, R.M. Izu Belloso?. Servicio de Pediatria.
2Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario
de Basurto.

Introduccion: Se presenta este caso por su
interés clinico y diagndstico para todos los
pediatras que atienden pacientes tanto a nivel
ambulatorio como hospitalario. La dermatitis
irritativa por contacto (DIC) se debe a la accién
directa de las sustancias desencadenantes, que
provocan una reaccién inflamatoria en la piel,
sin que medien mecanismos inmunolégicos.
Aunque las sustancias irritantes lo son para
todos los individuos, la sensibilidad a su
accion es muy variable, siendo los niflos de
los mas vulnerables. Los pacientes atépicos
tienen mayor predisposicion.

Caso clinico: Nifo de 3 aflos de edad que
presenta cuadro de 5 dias de evolucién de
eritema que se inicia en flexura de extremida-
des (axilas e ingles) y zona superior de tronco
(cuello), que progresivamente se extiende al
resto de tronco y zona proximal de extremida-
des. No ampollas ni exudacién ni hiperestesia
cutdnea. Refieren despegamiento superficial de
piel en laminas en zona inguinal en las ltimas
24 horas. No fiebre. Como antecedente perso-
nal destaca que se trata de un nifio con una
dermatitis atopica. EF: T 37,9°C con aceptable
estado general. Lesiones eritematosas de bor-
des irregulares en cuello, pliegues inguinales
y axilares y cara anterior de térax. Despega-
miento de piel en cuello y pliegues inguinales.
Aspecto papirdceo en abdomen. No ampollas.
Nikolsky negativo. Resto de la exploracion
negativa. Analitica: Leucocitos 20.000/mcl con
PCRy PCT negativas. Valorado por servicio de
Dermatologfa, ante la sospecha diagndstica de
Sindrome de la piel escaldada estafilocécica,
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recomiendan ingreso para antibioterapia intra-
venosa y control evolutivo. Permanece estable
y afebril durante el ingreso, con progresion
del cuadro hacia la sequedad de las lesiones
y la descamacién. Valorado nuevamente por
S. Dermatologfa, sugiere dermatitis irritativa
por contacto por aplicacion de gel de ducha
en vez de crema hidratante, dato que se con-
firma tras nueva entrevista con la madre al
objetivar la confusién con el producto dada
la importante similitud de ambos envases. La
madre relata que llevaba 5 dias con el nuevo
bote, realizando una aplicacion nocturna en
todo el cuerpo, que aumenta a 2 aplicaciones
diarias al comenzar el eritema pensando que
se trataba de un de brote de dermatitis atépica
habitual. Se produce una descamacién comple-
ta tras suspender la aplicacion del producto en
24 horas, quedando una piel sana.
Comentarios: La DIC tiene una clinica muy
variable, pero el diagndstico es sencillo debido
al escaso intervalo que transcurre entre el con-
tacto con el irritante y la aparicién de la clinica.
En pediatria los irritantes mas frecuentes son
la orina, las heces y la saliva, pero también hay
que tener en cuenta los jabones, detergentes,
pinturas, disolventes, cosméticos, etc, bien
por su accién directa o por su uso inadecua-
do, como en el caso presentado. El diagndstico
se basa en la historia clinica y la exploracién
fisica y el tratamiento en evitar el contacto. Es
crucial sospecharlo para poder diagnosticarlo.

LA IMPORTANCIA DE LA PCR EN EL DIAGNOSTI-
CO DE ENFERMEDAD DE CHAGAS NEONATAL DE
TRANSMISION VERTICAL EN AREAS NO ENDEMICAS.
I. Naberan Mandaras, A. Martinez Ortiz, J.
Guibert Valencia, C. Expeleta Baquedano,
J. Rodriguez Ozcoidi, M. Herranz Aguirre.
Complejo Hospitalario de Navarra.

Introduccion: La enfermedad de Chagas
esta producida por el protozoo Trypanosoma
cruzi y es una zoonosis endémica en el con-
tinente americano. La transmisién congénita
de T. cruzi en dreas no endémicas esta convir-
tiéndose en un emergente problema de Salud
Ptblica. La seroprevalencia de enfermedad de
Chagas en Espafia de mujeres embarazadas
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inmigrantes procedentes de Latinoamérica es
entre 3,5y 9,7%

Resumen del caso: Describimos el caso
de un neonato varén de 37 semanas de ges-
tacion que presenta a las pocas horas de vida
fiebre, ictericia e hipoglucemia. En la explo-
racion fisica presentan irritabilidad, ictericia
y micropetequias, abdomen distendido con
hepatomegalia de 1 través y esplenomegalia
de 4 traveses. En la analitica de sangre: anemia,
trombopenia, coagulopatia y colestasis con
hiperbilirrubinemia de predominio directo. En
el liquido cefalorraquideo se objetiva aumento
de proteinas. La ecograffa abdominal revela
gran esplenomegalia. La ecocardiografia y la
ecografia cerebral son normales, asi como el
fondo de ojo, los potenciales auditivos y visua-
les. Ante la sospecha de infeccién congénita se
realiza estudio basico infeccioso incluyendo
enfermedad de Chagas por madre procedente
de &rea endémica (Ecuador). La serologia y la
PCR para Trypanosoma cruzi resultan positivas,
resto de estudio microbiolégico negativo. No
se consigue la vision directa del pardsito por
dificultades técnicas. Al cuarto dia de vida se
inicia tratamiento con benznidazol (10 mg/
kg/dia) que se mantiene durante dos meses.
La evolucién clinica y analitica es favorable.
Tras una semana de tratamiento se negativiza
la PCR de Trypanosoma cruzi.

Conclusiones y comentarios: Es importan-
te realizar el cribado de enfermedad de Chagas
en gestantes procedentes de dreas endémicas,
ya que el tratamiento del recién nacido infec-
tado tiene una tasa de curacién del 98%. La
transmision vertical de la enfermedad de Cha-
gas o tripanosomiasis americana ocurre en el
2 al 6% de las pacientes, siendo el 90% de los
neonatos infectados asintomaticos. La hepato-
esplenomegalia es el signo mds frecuente pre-
sente en los casos congénitos sintométicos. Dos
delos siguientes criterios deben de cumplirse,
siendo el primerio obligatorio:

- Nifio hijo de madre seropositiva para T.
cruzi en dos métodos distintos;

- Deteccién del parasito en sangre recién
nacido al nacimiento o menor de 9 meses;

- Deteccién de Anticuerpos Anti-T. cruzi
(IgG) en el nifio a partir de los 9 meses de
edad.
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El diagndstico en estos pacientes se basa en
técnicas parasitoldgicas directas y destacamos
la utilidad de PCR. El tratamiento es curativo,
siendo de eleccién el Benznidazol.

ALERGIA DE CONTACTO A LA CLORHEXIDINA. A.
Zurutuza Bengoa, M. Pavia Lafuente, A.
Soriano Galarraga, T. Intxausti Apraiz, A.
Arbeloa Miranda, M. Rivera Pefa, C. Gon-
zalez Diaz, P. Gamboa Setien.

Introduccién: La clorhexidina es un anti-
séptico de la familia de las biguadinas amplia-
mente utilizado tanto en la vida diaria como
en el medio hospitalario. Su accion es rela-
tivamente lenta pero tiene una considerable
persistencia y adherencia residual. En general
es un compuesto bien tolerado, del que hay
escasas reacciones alérgicas descritas en nues-
tro medio.

Caso Clinico: Paciente de 21 meses de
edad que consulta por aparicién de lesiones
cutaneas eccematosas en region frontal, malar
derecha y periocular derecha al cabo de 48
horas de la aplicacién de gel LAT (adrenali-
na, lidocaina, tetracaina) para sutura de herida
en ceja derecha tras traumatismo. Las lesiones
remiten parcialmente con la aplicacion de cor-
ticoide topico, persistiendo lesiones residuales,
xeréticas y con formaci6n de costras durante
una semana. Como antecedentes familiares
madre con rinitis y asma bronquial por alergia
a acaros y polenes de gramineas. Antecedentes
personales sin interés. Al rehistoriar a la fami-
lia, refieren aplicacion de antiséptico transpa-
rente previo a la sutura. Se realizan pruebas
epicutdneas con tetracaina (1% en vaselina),
lidocaina (15% en vaselina) y adrenalina (1%
en agua) siendo estas negativas. Pruebas epi-
cuténeas a clorhexidina (0,5% en agua) a las
48 hy 72 h muy positivas (+++). Se realiza el
diagndstico de dermatitis alérgica de contacto
por clorhexidina y se indica evitar el uso de
antisépticos que contengan clorhexidina, as
como de colutorios u otros preparados topicos
que lo contengan.

Conclusiones:

- Aunque es mds frecuente la implicacién
de la clorhexidina en reacciones de tipo
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tardio, se han descrito también reacciones
inmediatas principalmente en forma de
urticaria.

- Debido al uso ampliamente distribuido
de utilizacién de clorhexidina tanto en la
vida cotidiana (dentifricos, enjuagues para
higiene bucal o limpieza de heridas super-
ficiales) como en el medio hospitalario es
importante identificar los casos de alergia
a la clorhexidina.

- En caso de alergia a la clorhexidina una
buena alternativa de cémo antiséptico seria
la povidona yodada.

EEEEREREEEEEEEEEEEEEEEEEEEEEESR]

PREMIO MEJOR COMUNICACION

ANALISIS NUTRICIONAL DE LOS HABITOS ALIMEN-
TARIOS EN UN GRUPO DE PACIENTES CON TDAH
EN TRATAMIENTO CON METILFENIDATO. V. Diez
Bayona, T. Durd Travé, MLE. Yoldi Petri, S.
Aguilera Albesa. Unidad de Neuropediatria.
Complejo Hospitalario de Navarra. Servicio Nava-
rro de Salud|/Osasunbidea. Pamplona.

Objetivo. Estudiar los habitos alimentarios
en un grupo de pacientes con TDAH en tra-
tamiento con metilfenidato de liberaci6n pro-
longada (MTF-LP), y analizar la necesidad de
disefiar estrategias de intervencién nutricional
en estos pacientes.

Sujetos y método. Encuesta nutricional
(registro de consumo de alimentos de 3 dias
consecutivos) a 150 pacientes con TDAH en tra-
tamiento con MTF-LP, y a 150 sujetos sanos de
las mismas edades (grupo control). Se comparan
la ingesta de alimentos y nutrientes, asi como la
situacién nutricional, entre ambos grupos.

Resultados. La edad del grupo TDAH era
de 11,3 afios, y la del grupo control de 11,12
afios. La dosis media de MTF-LP era 1,01
mg/kg/dia. En el grupo TDAH la situacion
nutricional era significativamente inferior
(p<0,05) a la del grupo control. Las ingestas
de cereales, carnes, legumbres y frutas eran
significativamente superiores (p<0,05) en el
grupo control. El aporte caldrico del almuer-
zo, comida del mediodia y merienda eran
significativamente superiores (p<0,05) en el
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grupo control; mientras que el aporte caléri-
co de la cena era significativamente superior
(p<0,05) en el grupo TDAH. En el desayuno
no existian diferencias significativas. En el
grupo control el aporte calérico diario total,
asf como de proteinas, carbohidratos, grasas y
fibra, calcio, hierro, magnesio, zinc, selenio y
fésforo, tiamina, niacina, vitamina B y folato
eran significativamente superiores (p<0,05)
respecto al grupo TDAH.

Conclusiones. El tratamiento con MTF-
LP modifica sustancialmente la distribucion
porcentual del aporte caldrico de las distintas
ingestas diarias. Los aportes caldricos y de
nutrientes diarios en los pacientes en trata-
miento con MTF-LP son, en general, inferiores
a los de la poblacién sana de la misma edad.
Convendria considerar la necesidad de impar-
tir, simultdneamente con el tratamiento mul-
timodal, programas de educacion nutricional
y aplicar estrategias nutricionales para evitar
las consecuencias nutricionales que pudieran
derivarse del tratamiento.
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IMPACTO DE UNA CAMPANA DE EDUCACION SANI-
TARIA Y DEL FLUJO MIGRATORIO EN EL DEBUT DIA-
BETICO EN PEDIATRIA. I. Diez Lépez, A. Sarasua
Miranda, I. Lorente Blazquez, G. Mestraitua
Aurrekoetexa, A. Bosque Zabala. Seccidn
Endocrinologia Infantil y Servicio de Urgencias
Pedidtricas. Hospital Universitario de Alava.

Introduccién: En los tltimos 10 afios la
incidencia de diabetes infantil parece haberse
aumentado de forma alarmante en nuestra
regién. Esta tendencia fue demostrada por
Oyarzabal et al en un estudio retrospecti-
vo 2004-08 (estudio SEEP). También quedo
demostrado la mayor prevalencia de cetoaci-
dosis (CAD) al debut en nuestro pais (hasta 5
veces mayor) que en otros paises del entorno
(estudio ESPE). Estos datos pusieron en mar-
cha campaiias de concienciacion desde los
Pediatras diabet6logos hacia el colectivo de
Atencién Primaria e incluso camparas a pie de
calle y en las farmacias a partir del afio 2.008.
Asi mismo en los dltimos 5 afios se han visto
incrementada la poblacién infantil provenien-
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te de otros paises con una menor conciencia
del problema y cultura sanitaria referente al
seguimiento del nifio desde los Centros de
A Primaria.

Objetivo: Valorar los cambios aconteci-
dos en la epidemiologfa al debut de los nifios
afectos de diabetes tipo 1 en nuestro medio en
relacion a las variables previas en los tltimos
10 afios.

Métodos: Se procede a estudiar los ingresos
por debut diabético del HUA desde Julio de
2.002 a Julio de 2.012. El estudio estadistico
comparativo se realizé con SPSS Statistics
19, con un intervalo de confianza del 95% y
mediante el test ANOVA para grupos aparea-
dos y chi2 para n<30. Se valoraron las variables
sexo, edad al debut, criterios de CAD (Criterios
SEEP) y procedencia geografica. Se estudiaron
los afios por separado y agrupados en un quin-
quenio 2.002-2.007 y 2.008-2.012.

Resultados: En esta década un total de 93
de menores de 14a han debutado de DM tipol
en el HUA. Incidencia media 1/3.952 nifios/
afio. 49% fueron niflos (46/93) y un 48% cum-
plieron criterios de CAD (45/93). Predominé
el rango de edad entre 3-10a (42%), seguido
de los adolescentes (31%) y los pre-escolares
(23%). Tan solo el 9% (8/93) fueron extranje-
ros. Sin embargo si se estudia por periodos, se
observa que la prevalencia asciende de 1/5.820
nifios/afio a 1/3.472 nifios/afo (p:0.002), la
incidencia de CAD pasa del 65 al 35% (p:0.001),
que el rango de edad puberal desciende del
40 al 24% (p:0.01) y que asciende el rango de
edad de pre-escolar del 12 al 32% (p:0.005),
comparando ambos periodos temporales; asi
como los 8 nifios extranjeros se concentran en
el ultimo. Asf ademés se considera por origen,
se observa que entre el grupo de nifios espa-
fioles la CAD pasa del 65% a tan solo el 15%
en ambos quinquenios, mientras que el 100%
de los nifios extranjeros debutaron en CAD.

Conclusién: La incidencia de DM tipol se
ha visto incrementada en nuestro medio en
paralelo a la llegada de nifios de otros ori-
genes. La edad al debut ha variado hacia el
pre-escolar/lactante, colectivo de més riesgo
y las camparias de sensibilizacién han concien-
ciado al diagnostico precoz contribuyendo a
un diagnostico més precoz y sin CAD; pero el
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colectivo de nifios inmigrantes sigue siendo,
por sus peculiaridades sociales, el mas fragil
es este aspecto y el de mayor riesgo de debutar
con CAD severa.

FEOCROMOCITOMAS Y PARAGANGLIOMAS: A
PROPOSITO DE DOS CASOS. A. Justo Ranera, A.
Mosquera Gorostidi, A. Herrero Varas, N.
Ulibarrena Ascarza, N. Gonzalez Temprano,
M. A. Martinez Bermejo, M. Sagaseta de Iltir-
doz Uranga, J. Molina Garicano. Servicios de
Pediatria: Oncologia Pedidtrica y Cirugia Infantil.
Complejo Hospitalario de Navarra.

Introduccion: Los feocromocitomas y para-
gangliomas son tumores neuroendocrinos pro-
ductores de catecolaminas, muy infrecuentes
en la infancia. Las manifestaciones clinicas
caracteristicas son cefalea, sudoracion, palpi-
taciones e hipertension arterial. Suelen presen-
tarse de forma esporddica, aunque en la edad
pedidtrica se observan mayor proporcién de
sindromes genéticos. Exponemos dos casos,
uno de ellos con asociacién familiar, vistos en
nuestro hospital en los tltimos 5 afios.

Descripcién: Caso 1: Nifia de 14afios deri-
vada para estudio de masa paraadrtica como
hallazgo casual. La paciente referia episodios
de cefalea holocraneal, inestabilidad y dolor
abdominal difuso de 3 meses de evolucién.
Exploracion fisica anodina. Constantes nor-
males salvo hipertension arterial mantenida
(161/80 mm/Hg). Ingresa para estudio con
sospecha de tumor secretor de catecolami-
nas. Se realiza analitica sanguinea (normal)
y medicién de catecolaminas en orina, con
aumento de dopamina y 4-OH3Metoximan-
delato. Radiografia de térax, RM cerebral y
gammagrafia I-123-MIBG normales. La RM
abdominal confirma el tumor. Con la orien-
tacion diagndstica de feocromocitoma extraa-
drenal, se programa cirugfa previo bloqueo
alfa-adrenérgico. La anatomia patoldgica es
compatible con paraganglioma, con genética
negativa.

Caso 2: Nifia de 14afios, con antecedentes
de Neurofibromatosis Familiar Tipo 1(NF1),
derivada para estudio de incidentaloma en
glandula suprarrenal izquierda. Referfa cuadro
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de cefalea pulsatil bitemporal, palpitaciones

y vomitos, desde hacia 4 meses. Exploracién

normal, neurofibromas cutaneos. Con sospe-

cha de tumor adrenal ingresa y se realiza eco-
grafia abdominal, RMN abdominal y craneal

y gammagrafia con MIBG, todo ello compati-

ble con feocromocitoma tinico en suprarrenal

derecha. Se realiza exéresis de la masa, previo
alfabloqueo, con genética compatible con NF

1. Actualmente ambas presentan evolucion

favorable, con seguimiento en la consulta de

oncologia.
Conclusiones:

- Los feocromocitomas son tumores deriva-
dos de las células cromafines de la médula
adrenal, considerandose paragangliomas
los extraadrenales.

- Son tumores de baja incidencia y produc-
tores de catecolaminas, que son las princi-
pales responsables de la clinica.

- Ante todo incidentaloma abdominal debe
estudiarse una posible hipersecrecién de
catecolaminas, ya que tienen poca inciden-
cia pero importante morbimortalidad.

- La patogenia suele ser desconocida, exis-
tiendo mayor proporcion de sindromes
genéticos en la infancia, como MEN2, von
Hippel-Lindau, paraganglioma familiar y
NF1; por ello el estudio molecular es fun-
damental.

- El algoritmo diagndstico se basa en medi-
ciones bioquimicas (aumento de catecola-
minas o de sus metabolitos) y de imagen
(TAC, RNM y/0 1123-MIBG) junto con los
estudios moleculares de mutaciones en
células germinales mencionados.

- El tratamiento es fundamentalmente qui-
rirgico siendo esencial la estrecha monito-
rizacién cardiovascular durante el procedi-
miento quirdrgico y postoperatorio.

DISPLASIA SEPTOOPTICA. EVOLUCION NATURAL.
M. Garcia Besteiro, N. Sinchez Ramos, M.
Martinez Gonzalez, N. Olabarrieta Hoyos,
A. Garcia Ribes. Neurologin pedidtrica. Hospital
Universitario de Cruces. Barakaldo. Vizcaya

Introduccién: La displasia septodptica
(DSO) es una rara entidad que combina alte-
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raciones en la linea media cerebral (agenesia
o disgenesia del septum pellucidum), hipo-
plasia de los nervios 6pticos y alteraciones
endocrinolégicas secundarias a una disfun-
cion hipotalamo-hipofisaria; asociando en
algunos casos malformaciones de la corteza
cerebral.

Objetivos: Describir la evolucién clinica y
los hallazgos de la neuroimagen de 6 pacientes
diagnosticados de DSO en un hospital tercia-
rio.

Meétodos: Revision retrospectiva epidemio-
l6gica, clinica y neurorradioldgica de 6 pacien-
tes diagnosticados de DSO en la Unidad de
Neuropediatria en los tltimos 12 afios.

Resultados: Se han estudiado 6 pacientes,
siendo 2 de ellos varones. La edad al diagnés-
tico ha sido muy variable: diagndstico prenatal
en 2 casos; diagnostico en el primer afio de
vida 2 casos y los 2 restantes, a los 7 y 8 afios
de edad respectivamente. Los antecedentes
materno-obstétricos no han sido relevantes
en ninguno de los casos. En un sélo paciente
habia antecedente de prematuridad. Las mani-
festaciones neuroldgicas estaban presentes
en 4 pacientes (66.6%): epilepsia (2 casos) en
tratamiento anticomicial; diferentes grados
de retraso psicomotor (3 casos), dos de ellos
con discapacidad intelectual severa; y altera-
ciones motoras (1 caso). Las manifestaciones
oftalmoldgicas se han detectado en 4 pacientes
(66.6%), siendo las mds frecuentes: nistagmo,
estrabismo y déficit visual severo. Se obser-
varon déficits hormonales en el 50% de los
casos, recibiendo tratamiento sustitutivo. La
Neuroimagen ha demostrado la ausencia com-
pleta del Septum Pellucidum en 5 de los casos,
mientras que el 50% presentaba hipoplasia de
los nervios opticos. Ademds las alteraciones
de la migracion neuronal estaban presentes en
2 de los pacientes, ambos con retraso mental
severo.

Conclusiones: La displasia septodptica
es un sindrome malformativo heterogéneo,
que engloba alteraciones neuroldgicas, visua-
les y endocrinas, por lo que es importante un
abordaje multidisciplinar de estos pacientes
asi como un diagnéstico precoz. Las formas
més graves en nuestra serie se asociaron con
alteraciones de la migracion neuronal.
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HIPERPOTASEMIA E HIPONATREMIA EN LACTANTE
DE UN MES DE VIDA: UNA FORMA DE PSEUDOHI-
POALDOSTERONISMO TRANSITORIO. E. Catediano
Sainz, A. Ibarrola Vidaurre, B. Pacho Del
Castafio, M. Herrero Goni, L. Madariaga
Dominguez, A. Elosegi Castellanos, N. Mar-
tinez Ezquerra, M.J. Quintela Pérez. Unidad
de Nefrologia Infantil y Lactantes. Hospital Uni-
versitario de Cruces.

Introduccion: El pseudohipoaldosteronis-
mo se caracteriza por una disminucién de la
respuesta del ttibulo renal distal a la aldostero-
na. En la mayoria de los casos tiene un origen
familiar, existiendo también casos esporadicos
secundarios a uropatia obstructiva, infeccion
urinaria, nefritis intersticial, trasplante renal,
y edad avanzada. Analiticamente cursa con
hiponatremia, hipocloremia, hiperpotasemia
e hipernatruria, con funcién renal normal, sin
hipertension arterial y niveles plasmaticos ele-
vados de aldosterona y renina. El tratamiento se
basa en medidas de soporte y terapia sustituti-
va, con correccion de las alteraciones hidroelec-
troliticas, ademds del tratamiento etioldgico.

Método: Se presenta el caso de un lactante
varén de un mes de vida, con ectasia piélica
bilateral de diagndstico prenatal confirmada
postnatalmente (8mm), que presenta aplana-
miento de curva ponderal en los tltimos 15
dias, estando afebril. Se realiza tira reactiva
de orina, con leucocituria y nitrituria; y Gram,
con resultado positivo. Ingresa por sospecha
de infeccién urinaria, confirmada con uroculti-
vo positivo a E. coli y tratada con ceftazidima.
La analitica sanguinea inicial muestra hiper-
kaliemia de 7,7 mEq/1 e hiponatremia de 116
mEq/1, por que se traslada a la Unidad de
Cuidados Intensivos Pediatricos. En la anali-
tica destaca acidosis metabdlica hipoclorémica
(pH 7,33, bicarbonato 20 mmol/1, exceso de
bases -5.4 mmol/1, pCO2 38 mmHg, cloro de
83 mEq/1), con funcién renal normal (urea
56 mg/dl, creatinina 0,11 mg/dI) y normog-
lucemia. Se practica electrocardiograma, que
resulta normal. A pesar de que inicialmente se
administra tratamiento corticoideo sustitutivo
por sospecha de insuficiencia suprarrenal, se
contempla desde el comienzo la posibilidad
de un pseudohipoaldosteronismo secundario
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a la infeccién urinaria, confirmandose tras la
llegada de valores normales de cortisol y ele-
vados de aldosterona. Se administra suerote-
rapia con aportes de sodio y gluconato célcico,
bicarbonato y furosemida. En controles anali-
ticos sucesivos se va corrigiendo la acidosis y
alteracion electrolitica. Mantiene funcion renal,
diuresis, balance hidrico y tension arterial nor-
males. Permanece 7 dias ingresado con evolu-
cién favorable, retirando progresivamente los
corticoides y manteniendo glucemia e iones
normales. En la cistografia se objetiva reflujo
vesicoureteral (RVU) grado III bilateral.

Comentarios: Ante una hiperpotasemia e
hiponatremia en contexto de infeccién urinaria
se debe plantear como posibilidad diagnéstica
una insensibilidad transitoria de la nefrona dis-
tal a la aldosterona, que se confirmara median-
te una elevacion de renina y aldosterona en
sangre. El prondstico es bueno, con correccién
espontanea tras la resolucién de la infeccion,
pero debiendo vigilar las posibles complica-
ciones de la alteracion analitica (arritmias...).
Se debe ampliar el diagndstico diferencial con
patologias como el sindrome de secrecién
inadecuada de hormona antidiurética (SIADH),
que cursa con hiponatremia; o la insuficiencia
suprarrenal, con hiponatremia, hiperpotasemia
e hipoglucemia. Resaltar también el hecho de
que a pesar de la presencia de una ectasia pié-
lica leve-moderada detectada por ecografia,
puede existir un RVU importante.

INFECCION CONGENITA SINTOMATICA POR CITO-
MEGALOVIRUS. M. Pavia Lafuente, G. Garcia
Ulazia, X. Hernandez Fernandez, J. Montero
Gato, R. Rodriguez Serrano, I. Serna Gue-
rediaga. Unidad Neonatal. Servicio Pediatria.
Hospital Universitario Basurto.

Introduccion: El citomegalovirus (CMV) es
la causa més frecuente de infeccion congénita
en paises industrializados, con una prevalencia
aproximada del 0.5%. Del total de infectados,
el 5-10% serén sintomaticos al nacimiento y el
90% de ellos desarrollara secuelas, principal-
mente sordera neurosensorial y retraso mental.
Una complicacién de la infeccion por citome-
galovirus poco comunicada en la literatura es
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la hipertensién pulmonar (HTP), debida al
aumento de la resistencia en las arterias pul-
monares secundaria a cambios en el endotelio
pulmonar por el propio virus. Se presenta un
caso de infeccién congénita sintomédtica por
CMYV con hipertension pulmonar moderada
y sepsis clinica en la primera semana de vida.

Caso clinico: Primera gestacion, control
extrahospitalario de curso normal. En la
semana 38 se objetiva microcefalia y hepato-
esplenomegalia, por lo que se decide induc-
cién. Cesarea urgente por riesgo de pérdida de
bienestar fetal, liquido meconial, Apgar 9/9.
Exploracién fisica: Peso 2100g (P-2.8DE), longi-
tud 44.5 cm (P-3.2DE), perimetro craneal 30 cm
(P-2.6DE). Petequias y focos de eritropoyesis
extramedular generalizados. Esplenomegalia y
hepatomegalia de 4 cm. Hipoactividad. Hemo-
dindmica y respiratoriamente estable. Asocia
trombocitopenia (8000/mcl) y colestasis leve.
Ecografia cerebral: calcificaciones periven-
triculares y parenquimatosas, vasculopatia
lenticuloestriada, hipoplasia cerebelosa y de
cuerpo calloso. Ante la sospecha de infeccién
congénita por CMV inicia, a las 8 horas de
vida, tratamiento con Ganciclovir. Al 6° dia,
shock séptico (PCR 22 mg/dl, PCT 83 ng/ml)
con afectacién hemodinamica e hipertension
pulmonar moderada (tronco pulmonar dilata-
do, tabique interventricular abombado hacia
derecha, IP leve, Velocidad maxima 250 cm/sg
(GP25 mmHg), IT severa, Velocidad maxima
375 cm/sg (GP55 mmHg), PCA 2.5 mm pul-
satil derecha-izquierda, FOP 3 mm derecha-iz-
quierda, resto normal. Evolucién favorable con
antibioterapia empirica, soporte respiratorio
(nCPAP, FiO2 0.4, no 6xido nitrico), drogas
vasoactivas y diuréticos. Cultivos bacterianos
negativos. Aislamiento de CMV orina, sangre
(56900 copias/ml) y LCR (67250 copias/ml).
Fondo de ojo normal. Potenciales auditivos y
visuales ausentes. Alta hospitalaria con Val-
ganciclovir. Actualmente estable, con datos de
afectacién neurolégica severa.

Comentarios: Se ha descrito que las células
endoteliales pulmonares infectadas por CMV
aumentan su tamafio, protruyen hacia la luz
delos pequefios vasos pulmonares, incremen-
tando la resistencia de las arterias pulmonares.
La HTP puede ser transitoria, mejorando con
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el inicio de la terapia antiretroviral. En nues-
tro caso, pensamos que en la fisiopatologia de
la HTP la sepsis tuvo un efecto ailadido a la
afectacién vascular pulmonar producida por
CMV, agravando la situacion clinica. Enla HTP
de causa desconocida seria necesario descar-
tar infeccién por CMV, aunque la neumonitis
como tinica manifestacién de la enfermedad
es rara. También es recomendable la ecocar-
diografia en los casos de infeccién congénita
por CMV para despistaje de HTP.

HEMIMEGALENCEFALIA COMO CAUSA DE CONVUL-
SIONES NEONATALES REFRACTARIAS A TRATAMIEN-
10. O. Sevilla Garcia, N. Chaves Caro, M.
Delgado Perez, I. Marti Carrera, M. Estevez
Domingo. O. Muga Zuriarrain, MD. Elorza
Fernandez. Unidad de Neonatologia y Neurope-
diatria. Hospital Universitario Donostia.

Introduccion: Las convulsiones en el perio-
do neonatal constituyen la expresion clinica
principal de la disfuncién del Sistema Nervio-
so Central. Se manifiestan por una alteracién
en la funcién motora, de la conducta, autond-
mica o por una combinacién de ellas, con o sin
cambios en el nivel de conciencia. La inciden-
cia es del 0.15-1.4% de los recien nacidos (RN).
En general, son mas precoces las crisis secun-
darias a la encefalopatia hipéxico-isquémica,
hemorragias y accidentes cerebrovasculares,
trastornos metabdlicos e infecciones del SNC.
La presentacion mas tardia suele correspon-
der a trastornos del desarrollo cerebral y/o a
sindromes epilépticos neonatales.

Objetivo: Describir un caso de crisis neo-
natales refractarias al tratamiento.

Caso clinico: RN de 24 horas de vida tras-
ladado de hospital comarcal por clonias de
extremidad superior derecha (ESD) junto con
movimiento orolinguales y eversién ocular.
Madre afecta de epilepsia en tratamiento con
valproato y lamotrigina. Cesérea por parto
estacionado a las 39 semanas de gestacion. Peso
RN 3400gr, sin factores de riesgo infeccioso,
apgar 9/10, pH7,34. A su ingreso se encuentra
alerta, con tono y fuerza muscular adecuados
apreciando movimientos bruscos de hiperex-
tension de ESD y de lateralizacion de extremi-
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dad inferior derecha. Se monitoriza la funcién
cerebral mediante electroencefalograma inte-
grado de amplitud (EEGa) confirméndose la
presencia de crisis eléctricas de predominio
hemisféricas izquierdas. Se inicia infusion
de glucosa con calcio y se administra bolo de
sulfato de magnesio (Mg) por Mg 1,5 mg/dl.

Hemograma, iones y gasometria normales.

Se inicia tratamiento con fenobarbital y ante

persistencia de clonfas de ESD con correlato

eléctrico en EEGa se asocia fenitoina. La explo-
racion neuroldgica intercrisis es normal. Culti-
vos y serologias negativas. Ecografia cerebral

(dos dias de vida): sin hallazgos significativos.

Electroencefalograma (2 dias de vida): ondas

agudas hipervoltadas de predominio bifrontal.

Persisten crisis durante su ingreso y recibe tra-

tamiento con levetiracetam y valproato sin evi-

denciarse mejorfa. Se inicia infusién continua
de midazolam y topiramato con disminucién
del ntimero y duracién de las crisis, pudiendo
disminuirse de forma progresiva la perfusion
de midazolam dandose de alta con fenobarbital

y topiramato. RMN cerebral (5 dias de vida):

hemimegalencefalia frontal izquierda. Evolu-

cién: a los 8 meses de edad contintia presentan-

do crisis diarias (1-4 al dfa) y estd pendiente de

valoracion en unidad de cirugfa de la epilepsia.
Comentarios:

- Ante un RN con convulsién neonatal los
antecedentes perinatales y el estado neu-
rolégico intercrisis son claves para realizar
una orientacion diagnostica.

- Enlos casos de convulsiones neonatales
refractarias a tratamiento habria que pensar
en la posibilidad de una lesién anatomica
de la corteza cerebral.

- En nuestra practica clinica la monitoriza-
cién de la funcién cerebral mediante EEGa
es una herramienta ttil para optimizar el
tratamiento anticonvulsivante en las crisis
eléctricas neonatales.

HIPERGLICINEMIA NO CETOSICA NEONATAL: SIG-
NIFICADO DE LAS MUTACIONES GENETICAS. R.
Mendiola Ruiz!, M. Satrustegi Aritziturri?,
N. Benito Guerra!, M. Estévez Domingo’,
M. Ugarte Pérez?, M.D. Elorza Fernandez!.
Unidad de Neonatologia. Servicio de Pediatria.
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Hospital Universitario Donostia. *Centro de diag-
ndstico de enfermedades moleculares. Universidad
Autdnoma de Madrid.

Introduccién: La hiperglicinemia no ceté-
sica (HNC) neonatal es un error innato del
metabolismo de la glicina, de herencia autosé-
mico recesiva, que impide su degradacién. Se
presenta como encefalopatia neonatal progre-
siva severa tras un periodo libre de sintomas.
Presentamos un nuevo caso de HNC neonatal.

Caso clinico: Recién nacida a término de
peso adecuado. Parto instrumental (ventosa).
Apgar 9/10, reanimacion bésica (pH cordén
7,19). Exploracion neonatal normal. Remitida
de clinica externa a las 38 horas de vida por
escasa reactividad e hipotonia. A la explora-
cién coloracién pélido-pajiza, decaimiento,
escasa actividad espontanea, succién débil,
ausencia de reflejo de Moro con hipo y polip-
nea en respiracion espontdnea con estabilidad
hemodinamica. Estudio inicial normal (hemo-
grama, bioquimica, gasometria, citoquimia de
LCR), descartandose infeccion neonatal. Pre-
senta empeoramiento clinico progresivo con
hipotonfa marcada, estupor, escaso esfuerzo
respiratorio y acidosis respiratoria por lo que
se traslada UCIN a las 58 horas de vida, pre-
cisando intubacién y conexi6n a ventilacion
mecénica a las 64 horas del ingreso por fracaso
de la ventilacién no invasiva. Dicho cuadro
clinico hace sospechar una enfermedad meta-
bolica y los resultados analiticos de ausencia
de acidosis, amonio y acido lactico normales
y cuerpos ceténicos en orina negativos, aso-
ciados a clinica de hipo con signos de ence-
falopatia neonatal progresiva, orientan hacia
una HNC neonatal. No presenta actividad epi-
léptica clinica, pero se registra patrén brote
supresion en electroencefalograma integrado
por amplitud. Al cuarto dia de vida, ante sos-
pecha de HNC neonatal, se inicia tratamiento
con benzoato s6dico y dextrometorfano tras
extraer muestras para estudio y se inicia ali-
mentacion enteral con leche exenta de protei-
nas, que es sustituida a las 48 horas por leche
exenta de glicina. Se estudian los aminoacidos
en sangre y LCR, confirmandose a los 6 dias
de vida aumento de cifras de glicina en san-
gre y a los 9 dias de vida en LCR, con ratio



58

glicina LCR/sangre 0,57. Persiste estuporosa
con respuesta hipertonica a estimulos y con
movimientos clonicos sugestivos de episodios
convulsivos. Al noveno dia de vida, ante pro-
gresion del deterioro neurolégico, se consen-
stia con los padres limitacién del esfuerzo tera-
péutico, produciéndose éxitus a los 9 dias de
vida. Ante los hallazgos compatibles con HNC
neonatal se realiza estudio genético, hallan-
dose dos variantes alélicas del gen GLCD no
compiladas en las bases de datos de SNPs; la
variante p.Thr146Lys presente en la nifia y el
padre, predicha como benigna por la predic-
cién bioinformética Polyphen 2 y el cambio
p.Pro581Arg presente en la nifia y la madre,
predicho como probablemente patogénico.

Comentarios: Ante un recién nacido con
exploracién neonatal normal y clinica de ence-
falopatia progresiva, hay que sospechar un
error innato del metabolismo, que asociado a
ausencia de acidosis, lactato y amonio norma-
les, orientan hacia HNC neonatal. Al tratarse
de una enfermedad autosomica recesiva, este
caso plantea la duda del caracter benigno dela
mutacion p.Thr146Lys aislada en el padre, ya
que la evolucién clinica compatible con HNC
clésica neonatal sugiere que ambas mutaciones
estén relacionadas con la enfermedad.

INFECCION POR HELICOBACTER PYLORI EN EL ULTI-
MO QUINQUENIO Y ADECUACION ALA GUIA DE
CONSENSO DE LA ESPGHAN Yy NASPGHAN. L.
Muiioz-Seca Nardiz, M. Delgado Pérez, EJ.
Eizaguirre Arocena, M. Montes Ros, I. Tapia
Garmendia?, J.L. Ramos Garcia? F. Villalon
Ferrero?, J. Arana Garcia2. Servicio de Pediatria,
Microbiologia y *Cirugia Pedidtrica. Hospital Uni-
versitario Donostia, San Sebastidn.

Objetivos: Estudiar las caracteristicas de
los pacientes pediatricos con clinica sugestiva
de infeccién por Helicobacter pylori (HP) en
nuestro medio, y analizar en funcién de los
resultados el grado de seguimiento de las reco-
mendaciones de la tltima guia de consenso de
la ESPGHAN y NASPGHAN.

Material y métodos: Estudio retrospecti-
vo de pacientes menores de 14 afios a los que
se les ha realizado una endoscopia digestiva
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superior por sospecha de infeccion por HP
entre los afos 2008-2012. Se analizaron: edad,
antecedentes familiares, clinica, test no invasi-
vos previos a la endoscopia (test de urea respi-
rada, antigeno HP en heces), hallazgos macros-
copicos durante la endoscopia, resultado de
anatomia patoldgica, cultivo de la biopsia gas-
trica, antibiograma, tratamiento erradicador
utilizado, test no invasivo de control post-tra-
tamiento y evolucién clinica. Se han analizado
la susceptibilidad a los siguientes antibioticos:
amoxicilina, tetraciclina, metronidazol, levo-
floxacino y claritromicina. Comparacién de los
resultados con las recomendaciones de la gufa
de consenso de la ESPGHAN y NASPGHAN

publicada en agosto 2011.

Resultados: Cohorte constituida por 170
pacientes. La edad media 9,6 afios (rango 1-14).
El 16% de los pacientes tenfan antecedentes
familiares sugestivos de infeccién por HP. La
clinica predominante fue el dolor abdominal
(81%). Se realizo test no invasivo previo a la
endoscopia en el 64% de los casos. El cultivo
para HP fue positivo en el 43% de los pacien-
tes, teniendo el 80% de éstos test no invasi-
vos previos positivos. Hemos encontrado un
total de 39 resistencias: 34% a claritromicina,
16% a metronidazol y 2,5% a levofloxacino.
Tratamiento erradicador a todos los pacientes
con biopsia positiva para HP, siendo el mas
empleado omeprazol con metronidazol y
amoxicilina (46%), seguido de omeprazol con
claritromicina y amoxicilina (41%). Algunos
nifios con cultivo negativo pero con carac-
teristicas macroscopicas sugestivas y test no
invasivo positivo también fueron tratados.
Tras el tratamiento el test de urea de control
se negativizo en el 82% de los pacientes y hubo
mejoria y/o remision clinica en el 82%.

Conclusiones:

- Los hallazgos reflejan que el estudio se
ajusta a la mayoria de las recomendaciones
propuestas en la guia ESPGHAN y NASP-
GHAN desde el putno de vista del manejo
en el estudio diagndstico y tratamiento.

- En nuestro medio hemos encontrado una
resistencia global del 53%, fundamental-
mente a claritromicina. Estas cifras son
similares a las obtenidas en paises del
entorno.
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EXANTEMA DE LARGA EVOLUCION Y POLIARTRITIS
ALTERNANTE. UN DIAGNOSTICO INFRECUENTE. J.
Vicarregui Olabarrieta!, J.C. Vesga Carasa?,
C. Salado Marin, E. Fernaindez Mugaburu?,
M. Garmendia Elizalde*, A. Saitua Benito?,
E. Cernat!, ].I. Montiano Jorge'. 'Hospital de
Txagorritxu, Servicio de Pediatria. 2Hospital de
Txagorritxu, Servicio de Reumatologia.

Introduccién: El lupus eritematoso sis-
témico (LES) es una enfermedad autoin-
mune cronica, rara en la edad pedidtri-
ca, que se caracteriza por formacion de
autoanticuerpos y por la expresion clinica
de distintas manifestaciones de inflama-
cién mediada por mecanismos inmunes.
Presentamos el caso clinico de una nifia con
lesiones cutdneas y artritis de larga evolucion
diagnosticada de LES.

Resumen del caso: Nifia de 10 afios, que
presenta como tnico antecedente de interés
una madre con rectitis ulcerosa crénica. El
motivo de consulta es un cuadro exantemdtico
de 2-3 meses de evolucién que asocia poste-
riormente y de forma alternante: poliartritis,
una ulcera oral que remite espontaneamente,
hiperemia conjuntival y fiebre de unos dias
de evolucién. En la exploracion fisica desta-
can lesiones violdceas e induradas en plantas,
purpdricas en extremidades inferiores, papu-
loso-eritematosas en tronco y extremidades
superiores e inflamacién en el tobillo izquierdo
con resto de la exploracion normal.(Imagen).

Pruebas complementarias: Hemograma:
Hb12,2 g/dl, Ht 36,3%, Plaquetas 129.000/
mm3, Leucocitos 3000/mm3 (N 50,3%, L
36,3%, M 10, 7%, B 2,3%), Marcadores linfoci-
tarios normales, Bioquimica normal, Protefnas:
IgG 1570 mg/dl, Disminucién de C3Cc y C4
(48,4 mg/dly 2,4 mgdl), PCR negativa, Indice
proteinas/creatinina en orina 0,12, con 10-12
hematies/campo en el sistemdtico de orina,
Hemostasia normal, Anticoagulante lapico
negativo, Serologfas virales negativas, VSG 15,
Sangre oculta en heces negativa, Frotis farin-
geo negativo, Rx torax normal, ANA(+)
1/2560 Phomogéneo y DNA(+) 1/2560, con
el resto de los pardmetros de inmunidad nor-
males (Antitransglutaminasa, cardiolipina...).
Valoraci6n cardiolégica: normal. Cumple mas
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de 4 criterios de LES (lesiones cutaneas, artritis,
ulcera oral, trombopenia, linfopenia, leucope-
nia, ANA + y DNA +), por lo cual es diagnos-
ticada de esta entidad y se inicia tratamiento
con hidroxicloroquina (previo control oftal-
moldgico) y prednisona. La evolucion ha sido
satisfactoria inicialmente, aunque en controles
posteriores se ha observado empeoramiento de
las lesiones cutdneas al intentar bajar la dosis
de corticoide y persistencia de microhematuria
sin otros datos de afectacion renal. Se afiade
tratamiento inmunosupresor con Metotrexate
con buena respuesta.

Conclusiones/Comentarios: Aunque sea
una patologia poco frecuente, el LES se debe
considerar en el caso de un nifio con lesiones
cutdneas y artritis. La etiologfa, patogénesis,
manifestaciones clinicas y pruebas comple-
mentarias son las mismas que en adultos,
aunque los cuidados en nifios y adolescentes
son muy diferentes debido al impacto de la
enfermedad y de su tratamiento sobre el desa-
rrollo fisico y psicolégico.

APLICABILIDAD DEL MONITOR DE FUNCION CERE-
BRAL EN NEONATOLOGIA. M. Delgado Pérez,
N. Chaves Caro, O. Sevilla Garcia, O. Muga
Zuriarrain, N. Benito Guerra, M. Apilanez
Urquiola, M.A. Cortajarena Altuna, M.D.
Elorza Fernandez. Unidad de Neonatologia,
Hospital Universitario Donostia.

Introduccién: El registro de la actividad
eléctrica cerebral mediante electroencefalo-
grafia integrada de amplitud (EEGa) permite
la monitorizacién continua de la funcién cere-
bral, analizando cambios y tendencias en la
actividad eléctrica cerebral de base, asi como
detectando actividad paroxistica, habiéndose
descrito patrones de trazado con valor pronds-
tico. Es una herramienta ttil que ofrece infor-
macion sobre el estado funcional y metabdlico
del cerebro.

Objetivo: Conocer la aplicabilidad clinica
del monitor de funcién cerebral en nuestro
medio.

Material y métodos: Estudio retrospec-
tivo mediante revisién de historias clinicas
de pacientes a los que se les ha realizado
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monitorizacién de la funcién cerebral (MFC)
desde junio 2012 hasta febrero 2013. Analisis
del motivo de MFC, tipo de registro, ante-
cedentes perinatales, realizacion de pruebas
complementarias (EEG, ecografia cerebral) y
tratamiento.

Resultados: Cohorte de 23 pacientes ingre-
sados en la Unidad de Cuidados Intensivos
Neonatales, de un Hospital terciario, IIIb. La
indicacién de la monitorizacién de la funcién
cerebral fue: 39% sospecha de convulsién, 39%
riesgo de encefalopatia hipoxico-isquémica
(EHI), 8,8% hipotonia, 4,4% monitorizacién por
malformaciones asociadas, 4,4% monitoriza-
cién por hematoma epidural, 4,4% distrés res-
piratorio severo con afectacion sistémica. 6 de
los 9 pacientes con EHI tuvo un registro inicial
patolégico (trazado discontinuo, trazado bro-
te-supresion, ausencia de ciclos vigilia-suefio,
crisis eléctricas y/o patrén plano), ayudando
en 3 casos a establecer indicacion de hipoter-
mia terapéutica. El paciente con patrén plano
fallecio; el resto evoluciond de forma favorable,
con mejoria del registro en las siguientes 24-48
horas. De los 9 pacientes con sospecha de con-
vulsion clinica se registrd actividad paroxistica
con elevaciones en la amplitud en 4 pacientes;
los diagndsticos fueron: 2 casos meningitis, uno
hemimegalencefalia frontal y otro crisis neona-
tal benigna. Estos pacientes recibieron trata-
miento antiepiléptico, pudiendo monitorizarse
la respuesta al mismo. Hubo correlacion en el
patrén de base de la EEGa con los hallazgos
obtenidos en el EEG convencional, aunque las
crisis eléctricas no se registraron. En los otros 5
pacientes con sospecha de convulsién no hubo
correlato eléctrico en la EEGa, por lo que no
precisaron tratamiento.

Conclusiones: La MFC mediante EEGa
en los recién nacidos afectos de EHI permite
determinar la gravedad de la encefalopatia y
ayuda a establecer la indicacion de la hipoter-
mia terapéutica. La evolucién del patrén de
EEGa en las primeras 24 horas ayuda a clarifi-
car el pronéstico. Por otro lado, permite detec-
tar crisis epilépticas subclinicas, ayudando a
establecer la indicacion terapéutica, asi como la
respuesta al mismo, y ayuda a diferenciar entre
el origen epiléptico o no de fendmenos moto-
res paroxisticos frecuentes en el recién nacido.
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PIOMIOSITIS EN PACIENTE INMUNODEPRIMIDO TRAS
COLOCACION DE RESERVORIO VENOSO CENTRAL. A.
Galbarriatu Gutiérrez, ].L. Blanco Bruned, L
Alvarez Martinez, L Medrano Méndez, N
Solaetxe Prieto, F Oliver Llinares. Servicio
Cirugia Pedidtrica. Hospital Universitario de
Cruces.

Objetivos: La piomiositis es una infeccion
bacteriana muscular que aparece asociada a
desnutricién, inmunodeficiencia o malas con-
diciones higiénicas, por lo que su incidencia es
mayor en paises tropicales-subtropicales. Esta
enfermedad es sumamente rara en nuestro
medio por lo que analizamos un caso reciente
ocurrido en paciente oncoldgico portador de
reservorio venoso subcutdneo que requiri6
cirugia agresiva de drenaje y reconstruccion.

Material y métodos: Varén de 5 afios diag-
nosticado de leucemia linfoblastica aguda de
alto riesgo que requiere colocacién de reservo-
1io venoso central para tratamiento quimiote-
rapico. En el sexto dia PO, inicia un cuadro de
enrojecimiento y tumoracién rapidamente pro-
gresiva alrededor de la zona de implantacion
del reservorio (region pectoral mayor derecho).
La ecografia y RMN indicaron engrosamien-
to de tejido celular subcutaneo adyacente al
reservorio con pérdida de sustancia grasa y
muscular. El cuadro muestra una rapida pro-
gresion a pesar del tratamiento antibiético y la
retirada del reservorio. Ante el empeoramiento
del paciente se decide terapia local agresiva
mediante limpieza quirtrgica y extirpacién
repetida de tejido necrético (Friedrich) que
alcanza piel, grasa subcutdnea y parte de
musculos pectorales que permite la remision
del proceso. Posteriormente, el uso de apdsi-
tos hidrocelulares de poliuretano permitira la
reconstruccion cutinea mediante injerto libre la
zona afectada. Alos 2 meses se emplaza nuevo
reservorio contralateral al drea infectada.

Discusién/Resultados: Acorde a lo descri-
to, el estado de inumunosupresion del pacien-
te y la colocacion del reservorio subcutaneo
propiciaron el cuadro en nuestro paciente.
Al inicio, la clinica fue insidiosa y de dificil
identificacion progresando por las tres fases
de la historia natural de la enfermedad inclu-
so después de la retirada del reservorio y la
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aplicacion de antibioterapia, medidas que enla
mayoria de los casos revisados permitieron la
resolucion del cuadro. La infeccién, polimicro-
biana mayoritariamente, result6 negativa para
el cultivo de S. aureus y S. pyogenes en nuestro
caso. La reconstruccion cutdnea es un evento
singular una vez resuelto el proceso agudo que
permitié un resultado estético satisfactorio.

Conclusién: La piomiositis es una rara
enfermedad en pacientes sanos y en nuestro
medio. El presente trabajo analiza los hallazgos
que facilitan la identificacién temprana de esta
patologia, que no debemos dudar en tratar de
un modo sumamente agresivo, mds cercana a
escenarios de otros tiempos y lugares en el que
el prondstico era y sigue siendo mucho mas
0minoso que en nuestro entorno.

SINDROME DE PRADER WILLI: 3 CASOS EN EL
ULTIMO ANO. N. Peris Serrano?, X. Herndndez
Ferndndez!, EJ. Nifiez Rodriguez!, C. Ruiz
Espinoza!, M.A. Ferndndez Cuesta’, M. Villar
Alvarez!. M. Garcia Barcina?, C. Fernindez
Ramos. 1Servicio de Pediatria. 2Servicio de Gené-
tica. Hospital Universitario de Basurto.

Introduccion: El sindrome de Prader Willi
(SPW) en una enfermedad de origen genético,
multisistémica con manifestaciones fisicas y
mentales. Es la causa més frecuente de obe-
sidad genética y afecta a uno de cada 15.000
recién nacidos vivos. Presentamos en esta
ocasion 3 nuevos casos controlados en nues-
tro servicio.

Casos clinicos: Caso 1: Nifio 8 meses.
Ingresé en la unidad neonatal para estudio
de hipotonia. AP: Madre refiere pocos movi-
mientos fetales. Parto mediante cesdrea por
no progresion. EF: estrechamiento didmetro
bitemporal, retrognatia, hipomimia facial con
llanto débil, hipotonia marcada a nivel axial
y criptorquidia bilateral. Se obtiene diagnés-
tico genético de SPW (disomia uniparental
(DUP) materna del cromosoma 15). Evolucién:
Hipotonia que persiste, RSM (sostén cefalico 6
meses). Actualmente peso -1,5 SDS, longitud
-1,3SDS e IMC -1 SDS. No otra clinica.

Caso 2: Nifio 20 meses. Ingres al nacimien-
to por depresién neonatal y fenotipo peculiar.
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Parto a término, forceps y asfixia perinatal
leve. EF: Hipertelorismo, retrognatia con pala-
dar hendido e hipotonia axial, peso -1 SDS,
longitud -1,17 SDS. Evolucién: problemas de
alimentacion iniciales con aumento de peso
progresivo llamativo posterior (actualmente
peso +1,9 SDS, longitud -0,5 SDS, IMC +3 SDS),
RSM (sostén cefdlico 5 meses, sedestacion 13
meses), criptorquidia bilateral con hipoplasia
de escroto y sindrome de apneas hipopneas del
suefio. Confirmacién genética de SPW (DUP
materna del cromosoma 15). No otra clinica.

Caso 3: Nifla de 16 meses. Diagnosticada al
nacimiento en contexto de hipotonia de SPW
(Deleccion regién 15q11.2-q13) y derivada a
nuestro centro para seguimiento. Fenotipo:
ojos azules, piel clara y pelo castafio con ras-
gos dismorficos mas marcados, caracteristico
delos casos de delecion. Evolucion: problemas
de alimentacién iniciales con mejorfa posterior,
hipotonia persistente y RSM (sostén cefélico
6-7 meses, sedestacion 14 meses). Actualmente
peso -0,9 SDS, longitud -0,42 SDS e IMC -0,8
SDS. No otra clinica. Todos reciben abordaje
multidisciplinar.

Comentarios: Los sintomas caracteristicos
de los pacientes con SPW son obesidad con
apetito excesivo, talla baja, hipotonia muscular,
hipogonadismo, rasgos dismérficos caracteris-
ticos, retraso cognitivo, trastornos de conducta
y del suefio. Estos sintomas se manifestaran de
forma diferente segtin la edad del paciente,
con una fase inicial de hipotonia neonatal y
dificultades en la alimentacién seguida de una
segunda fase de obesidad y apetito aumenta-
do. El diagnéstico de confirmacién es genético,
objetivando ausencia de la region q11.2-q13 del
cromosoma 15 paterno, sujeto al fendmeno de
la impronta genémica, por lo que esa region
del cromosoma 15 materno no se expresa. Esta
ausencia serd por delecion paterna 65-75% de
los casos, DUP materna 20-30%, defectos de
impronta 1-5% y reorganizaciones cromoso-
micas <1%. El conocer la semiologia llevard a
un diagndstico precoz para poder ofrecer un
abordaje multidisciplinar que mejorard la cali-
dad de vida de estos pacientes. El tratamiento
con hormona de crecimiento es una medida
que ha mostrado claros beneficios desde su
aprobacién en el afio 2000.
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CONTROL CLINICO DEL ASMA. E. Soques Vallejo,
S. Devesa Mendez, J. Betolaza Asua, A. Sierra
Picén, J. Elorz Lambarri, M. Villar Alvarez,
G. Garcia Ulazia, A. Cerezo Aguirre. Servicio
de Pediatria, Hospital Universitario de Basurto.

Antecedentes y objetivos: El objeto de
este estudio es valorar la validez de encues-
tas de control del asma y calidad de vida,
como el ACT y el PAQLQ, comparandolo con
el patrén oro, que es la decision tomada por
el especialista, basada en preguntas directas
y pruebas complementarias, como la espiro-
metria y la determinacién de dxido nitrico
exhalado.

Métodos: Se realizé un estudio transversal
de una muestra de conveniencia compuesta
por nifios de 6-15 aflos que acudian a la consul-
ta de Neumologia Infantil de nuestro hospital.
Se entreg una encuesta de control del asma al
nifio (ACT) y el test de Juniper para cuidadores
(PAQLQ), que ambos rellenaron independien-
temente, ayudados en caso de falta de enten-
dimiento de los conceptos, por un personal
auxiliar que era ciego para los resultados de
control del asma.

Resultados: Muestra de 62 nifios de una
edad media de 10,2 afios (+ 2,8 afios). De ellos,
37 (58%) eran niftas, 25 nifios (42%) y, de todos
ellos, 52 (82%) eran at6picos. Por niveles de
tratamiento: step 1, 4 pacientes (6,3%); step2,
13 (20%); step 3, 24 (34%); step 4, 11(17%) y
stepb, 14(22%). En 51 pacientes (80%), el médi-
co considerd controlada el asma basandose en
la historia clinica dirigida, espirometria: FEV1
(102+13,4%), reversibilidad: mediana 2 (Q1 0,
Q35), 6xido nitrico: mediana 14 (Q19, Q3 32).
El asma fue considerada controlada basandose
en ACT (<19) en 17 pacientes 27,7% (kappa
0,13, sensibilidad 38,5%, especificidad 76%).
PAQLQ: mediana 82 (Q1 68, Q3 91), actividad
28 (Q1 21, Q3 28), emocional 56 (Q1 44, Q3
63). La correlacion entre el ACT y el PAQLQ
fue alta (r: 0,71) e igualmente se correlaciond
fuertemente con el componente de actividad
y emocional del PAQLQ. Ambas encuestas
se correlacionaron débilmente con la FEV1y
la reversibilidad bronquial (r 0,24 a 0,32). Se
construyo una curva de ROC con el PAQLQ
teniendo como variable a predecir el control
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médico del asma, careciendo de valor predicti-
vo (drea bajo la curva 0,45). Se valoré mediante
una Anova Factorial la asociacién entre el nivel
de tratamiento y PAQLQ (total, emocional y
actividad) siendo la p no significativa.

Conclusiones: Aunque existe una asocia-
cién entre los cuestionarios de calidad de vida
y control del asma con pardmetros objetivos
de severidad del asma como son la FEV1 y la
reversibilidad, carecen de valor para la toma
de decision de si el asma estd o no controla-
da, haciendo necesario el empleo de preguntas
directas (toses después del ejercicio, cuantas
noches te despierta la tos...). Por otra parte,
en asmaticos severos se puede conseguir una
buena calidad de vida optimizando la medi-
cacién y con una adecuada educacién, lo que
no influye en la afectacién emocional de los
padres por el asma de sus hijos y en los efectos
secundarios de la medicacion.
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ACCESIT PREMIO MEJOR COMUNICACION

REVISION DE LOS CASOS DE ENFERMEDAD DE
KAWASAKI EN UN HOSPITAL TERCIARIO EN LA
ULTIMA DECADA. A. Herrero Varas, R. Ura-
bayen Alberdi, A. Mosquera Gorostidi, N.
Ulibarrena Ascarza, M. Sagaseta de Ilurdoz,
P. Martinez de Oloron, J. Molina Garicano.
Servicio de Reumatologia y Cardiologia Pedidtrica
Complejo Hospitalario de Navarra.

Introduccidn y objetivos: Se presentan
los pacientes diagnosticados de Enfermedad
de Kawasaki (EK) en los tltimos 10 afios en
nuestro centro.

Variables estudiadas: Edad, sexo, ante-
cedentes de interés, mes de aparicion de la
clinica, dias transcurridos hasta tratamiento,
criterios clinicos (fiebre, exantema, inyeccién
conjuntival, alteracién mucosa oral, edema o
descamacién manos y/o pies, adenopatia cer-
vical), valores analiticos, dosis y duracién del
tratamiento salicilico, dosis de inmunoglobu-
linas y aparicion de complicaciones.

Métodos: Estudio observacional restrospec-
tivo. Andlisis mediante el paquete estadistico
SPSS v20.0. Se realiza también estudio com-
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parativo de los casos con afectacién coronaria

frente a aquellos sin complicaciones.
Resultados: 55 casos registrados. E1 70%

menores de tres afios. El1 61% varones. No
antecedentes destacables, salvo un paciente
con tumor de Wilms ya resuelto. El 74% de
los casos debutan en los seis primeros meses
del afio. Al ingreso todos presentan fiebre
prolongada, 91% exantema, 95% inyeccién
conjuntival, 96% alteracién en mucosa oral,

71% descamacion de manos y/o pies y 75%

adenopatia. Antibioterapia previa en el 47%

por sospecha de proceso infeccioso. En el 42%

se pautan inmunoglobulinas en los primeros

5 dias de la clinica y en el 79% antes del sép-

timo dia. El diagnéstico se establece desde

Atencion Primaria en el 24% de los casos,

el 27% en Urgencias, el 29% en la planta de

hospitalizacién y el 20% por Reumatologia

Pediatrica. La complicacién mas frecuente es

la dilatacién coronaria, (5/54), siendo persis-

tente en 2 pacientes. En todos ellos el trata-
miento con inmunoglobulinas se pauta a partir

del quinto dia de fiebre. Comparando estos 5

pacientes con el resto, se observan diferencias

estadisticamente significativas en los valores
de hemoglobina y VSG, y en la duracién del
tratamiento antiagregante.

Conclusiones:

- LaEKes una de las vasculitis més frecuen-
tes en edad pediatrica. En nuestra serie, es
mas frecuente en los tres primeros afios de
vida, en varones y durante el primer semes-
tre del afio.

- El diagndstico se basa en criterios clinicos,
refiriéndonos a Kawasaki incompleto en
caso de ausencia de alguno de ellos.

- Datos analiticos més significativos: aumen-
to de reactantes de fase aguda, tromboci-
tosis, leucocitosis con neutrofilia, discreta
anemia y alteracién funcion hepatica.

- En todos los casos con compromiso coro-
nario las inmunoglobulinas se pautaron
después del quinto dia de fiebre.

- Todos los casos han recibido gammaglo-
bulinas, la mayorfa precozmente, y AAS
durante un promedio de 3 meses, siendo
mas prolongado en los pacientes con com-
promiso coronario (9%).
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TUBULOPATIA SECUNDARIA A INFECCION URINA-
RIA. A. Ibarrola Vidaurre, E. Catediano Sainz,
B. Pacho Del Castafio, M. Herrero Goiii, L.
Madariaga Dominguez, M. Aguirre Meiiica,
M.]. Quintela Pérez.

Antecedentes y objetivos: Las tubulopa-
tias son un grupo heterogéneo de entidades
definidas por anomalias en la funcién tubular
renal. Relatamos un caso poco comiin de nefro-
patia tubular secundaria a infeccién urinaria
por E. coli.

Meétodo: Nifia de 3 afios que ingresa desde
urgencias por infeccién urinaria. Referfa fiebre
elevada en picos en los 4 dias previos, asocian-
do dolor abdominal y orina maloliente. Explo-
racién anodina, salvo dudosa pufio percusion
renal izquierda. En urgencias se realiza tira
reactiva de orina con resultado patoldgico (D
1010, Ph5, Leucocitos ++, proteinas +, sangre
++, resto -) y analitica sanguinea presentan-
do PCT 22.3 ng/ml, urea 44 mg/d], creatini-
na 0.68 mg/dl y PCR 11.9 ng/dl. Dados los
hallazgos analiticos se solicita ecografia renal
en la que se evidencia un drea hipoecogénica
en tercio superior-medio del rifién izquierdo
que confirma pielonefritis focal y leve ectasia
pieloinfundibular bilateral. Recibe antibiotera-
pia a pesar de la cual persisten picos febriles
por lo que se decide realizar prueba con dcido
dimercaptosuccinico (DMSA). En ella [lama la
atencién una hipocaptacién renal bilateral pero
con eliminacién urinaria elevada y un aumento
del fondo radioactivo. Previo al alta, en control
ecografico se observa asimetria renal. Descri-
ben rifién derecho de 93 mm (P >+2DS) con
ectasia ya descrita y rifién izquierdo de 77.6
mm (P 50-90) con ectasia moderada urétero
pielo infundibular izquierda. Presenta fun-
ci6én renal normal y pardmetros infecciosos
analiticos en descenso. En el urocultivo crece
E. coli sensible a antibioterapia habitual. Per-
manece ingresada 5 dias tras lo que contintia
tratamiento ambulatorio. Ante los hallazgos
ecograficos de ectasia y sin haber podido des-
cartar la presencia de reflujo vesico-ureteral
(RVU) se pauta profilaxis con trimetroprim/
sulfametoxazol. Posteriormente se realiza cis-
trografia, donde se diagnostica de RVU bilate-
ral grado III. Resulta llamativa la presencia de
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proteinuria durante el episodio (20 mg/m?/
dia) sin clinica sugestiva de glomerulonefri-
tis. Dado el resultado del DMSA se sospecha
proteinuria de origen tubular, confirmandose
tras el hallazgo de B2 microglobulina elevada
en orina (1000 merg/1). Se realizan controles
seriados, habiéndose constatado el descenso
progresivo de proteinuria hasta su negativiza-
cién. Alos 6 meses del episodio no se observan
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signos gammagraficos de insuficiencia funcio-
nal o tubulopatia; con una morfofuncién nefro-
logica del 31% en rifién izquierdo y del 69%
en el derecho. La funcién renal se ha normali-
zado progresivamente, siendo a los 15 meses
del episodio su eGFR estimado por la férmula
de Schwartz de 151 ml/min/1.73 m2.
Comentario: Es necesario descartar uro-
patia en los nifios que presentan infecciones
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urinarias febriles y hallazgos patolégicos en
la ecografia renal, incluso mas alld de los 2
aflos de edad. La via de infeccién en la pielo-
nefritis focal es uroldgica, por lo que es prio-
ritario realizar una cistografia. La afectacion
tubular en este paciente es secundaria a la
infeccion urinaria, habiéndose constatado la
normalizacién del DMSA tras la resolucion
del cuadro.



