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Editorial

)7 El pediatra y la
V. 2 salud mental del nifio
B

os problemas y trastornos mentales en el nifo son cada vez mas frecuentes y se presentan a edades cada

vez mas tempranas. Esta observacion suele explicarse por las nuevas tensiones y el aumento de los conflictos

que desde el entorno del niflo —familiar y social- favorecen su aparicion (1,2). Se acepta que los codigos de

onducta, las costumbres sociales, la pérdida de protagonismo de las figuras de autoridad tradicionales —pa-

dres y profesores- como referencia educativa, un ambiente crecientemente competitivo y la generalizacion de modelos

de vida que incrementan la frustracion sin compensacion posible, son elementos que distorsionan la realidad en la que

nuestros hijos crecen y se desarrollan, todo ello con consecuencias sobre su estado mental, sus conductas y compor-

tamientos; y que afectan antes y en mayor medida a los nifos mas fragiles y vulnerables. La realidad es que los estu-

dios epidemioldgicos sefalan una prevalencia global estimada de condiciones psicopatoldgicas en la poblacion infantil
variable entre el 10 y el 20% (3-5), creciente ademas en los Ultimos anos (3-7).

Frente a ese contexto, y dada nuestra proximidad al entorno vital del nifo y a su familia, los pediatras de Atencion
Primaria estamos en una posicion privilegiada para reconocer y valorar estas situaciones (8-10). Y debiéramos, ade-
mas, tenerlo como una parte fundamental de nuestro trabajo diario. Para ello es importante que ya desde el nacimiento
cultivemos una relacion de confianza con el pequefo y su familia, mostremos una predisposicion abierta a la escucha
y preguntemos sistematicamente y con sensibilidad —a veces mediante cuestionarios disefiados para este fin- por el
progreso psicomotor y la sociabilidad del nifio. En los controles de salud regulares tendriamos que explorar su consti-
tucion psico-emocional y en caso de disponer de algun dato semiolégico orientativo o preciso establecer precozmente
un planteamiento diagnoéstico diferencial; en caso de duda o necesidad ampliando el tiempo de consulta, repitiendo la
valoracion o revisando la situacion en cada visita. Puede decirse que los trastornos mentales del nifio son hoy para no-
sotros un reto asistencial de primer orden y su sospecha o confirmacion son responsabilidad del pediatra general, tanto
a través de una busqueda activa como aplicando nuestro saber ante cualquier demanda de los padres. Esta deteccion
precoz, sin embargo, es mucho mas dificil en la infancia que en otras edades. Entre otros motivos, por la limitada capa-
cidad verbal del nifio, la necesidad de utilizar informacion proveniente de los padres y cuidadores, y porque casi todos
los sintomas psiquiatricos pueden ser componentes normales de determinadas conductas o comportamientos evo-
lutivos del nifio. Pero también por la escasa presencia en nuestro programa de formacion de contenidos orientados a
atender la integridad del nifio desde la vertiente de su evolucion psico-social. En ese sentido, el pediatra eficiente debe
estar familiarizado con las clasificaciones internacionales de trastornos mentales adaptadas a nifios y adolescentes,
como la CIE-10 de la OMS y la recogida en el DSM-IV en su version revisada para la Atencion Primaria pediatrica por
la Asociacion Americana de Pediatria. Y lo mismo puede decirse de las principales pruebas de cribado estandarizadas
y validadas por las instituciones mas prestigiosas.

Lo pediatras podemos encontrarnos problemas mentales de diferente severidad, duracion y grado de afectacion;
y que podran presentarse en nifnos de cualquier edad (8-11). Asi, desde las simples variaciones de la normalidad a los
trastornos que cumplen criterios especificos para ser considerados como enfermedad mental, pasando por manifes-
taciones que alteran la vida del nifio pero sin entidad suficiente para ser asignados a una categoria clinica especifica.
Desde una consideracion practica, los primeros anos de vida del nifo (previos a la llegada a la escuela) la sospecha
debe establecerse cuando el bebé no interacciona, no mira y se manifieste injustificadamente y de forma habitual con
mal humor; cuando observemos rasgos de indiferencia y desconexion con el ambiente, cambios de animo no motiva-
dos, actitudes interactivas deficitarias o nulas, relaciones sociales pobres o dificiles. Esta etapa es clave en el recono-
cimiento de las alteraciones en los procesos madurativos y evolutivos, como los trastornos generalizados del desarro-
llo, trastornos de la vinculacion y la comunicacion, deficiencias sensoriales, del habla y del lenguaje, disfunciones en el
sueno, la alimentacion y el control de esfinteres. Es evidente que todos estos problemas pueden beneficiarse de un pro-
grama de atencion temprana especifica que evite la evolucion hacia la cronificacion, favorezca la recuperacion psicomo-
triz 0 ayude a la integracion del nifio en su entorno. Mas adelante (desde los 6 hasta los 12 afos de edad aproximada-
mente) cobraran mayor protagonismo los trastornos del aprendizaje, del comportamiento o de la conducta. Debemos
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senalar la importancia en este grupo de edad de los sintomas inespecificos relacionados con la angustia, el humor y los
afectos, condicionantes importantes de la socializacion y el aprendizaje. En ocasiones se ponen ya de manifiesto gra-
ves alteraciones de la relacion del nifo con la realidad, con su propio cuerpo y con los demas. En la adolescencia, por
ultimo, hay que tener en cuenta que algunas caracteristicas de la sociedad actual propician en los jévenes carencias
en la capacidad de reflexionar sobre los sentimientos, de racionalizar las emociones y de adaptarse a las situaciones
de estrés. Tienden a manifestar dificultades en la aceptacion de las normas en el ambito familiar y educativo, junto a un
cierto debilitamiento del vinculo y dependencia familiar; expresan de forma decidida la busqueda de una nueva identi-
dad individual y social, lo que les puede llevar a practicas de riesgo para si mismos y para los demas. En esta etapa los
rapidos cambios corporales y en la esfera psicoldgica y relacional favorecen el debut de diversas patologias: los prime-
ros brotes psicoticos, depresiones, trastornos de la conducta alimentaria y trastornos bipolares.

En todos los casos, el reconocimiento precoz de cualquier condicionante fisico, familiar y social mejorara el pro-
nostico y los resultados de nuestra intervencion curativa, lo que puede ser decisivo para el futuro del nifio con trastor-
nos o enfermedades cronicas, graves o que afecten a su rendimiento social y escolar. Por ello, en los préoximos afios
tendremos que investigar, definir y caracterizar los factores de riesgo generales y particulares que hacen mas probable
cada enfermedad, permitiendo adelantar su desarrollo y prevenir sus consecuencias (11,12). Lo mismo puede afirmarse
respecto a los factores protectores (13-14), que son los que ayudan a compensar los elementos negativos predispo-
nentes y facilitan una mejor resolucion de crisis y conflictos. Y habra, por ultimo, que disefar y perfeccionar métodos de
apoyo diagndstico mas sensibles y especificos de aplicacion en la practica clinica. Sumando todo ello, paulatinamente
nos iremos acercando al objetivo de la explicacion etioldgica y podremos proclamar que ofrecemos al nifio con proble-
mas mentales las mejores condiciones para superar sus dificultades y expresar todas sus capacidades.

Venancio Martinez Suarez.
Pediatra. Centro de Salud El Liano (Gijon)
Presidente de la Sociedad Espafiola de Pediatria Extrahospitalaria y Atencion Primaria (SEPEAP)
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Neurofioromatosis tipo 1.
Nuestra casuistica.
Bl

Lépez Marmol A. B."V; Ldpez Laso E.?; Collantes Herrera A.?;

Camino Ledn R.?, Mateos Gonzalez E.¥; Peria Rosa M.J.®; Fernandez RamosdJ.?.
"Unidad de Gestion Clinica de Pediatria. H.U. Reina Sofia. ?Unidad de Neuropediatria.
3Unidad de Oncologia pediatrica.

Autor para correspondencia: Ana Belén Lopez Marmol: anab87@msn.com.

Resumen: La neurofibromatosis tipo 1 (NF1) es una enfermedad genética, evolutiva y multisistémica, con
afectacion predominante de la piel y el sistema nervioso. Es una enfermedad autosémica domi-
nante, con expresividad y penetrancia variables aunque hasta un 50% de los casos son espo-
radicos.

Material y Métodos: Estudio descriptivo retrospectivo de 80 pacientes de edades entre 7 y
17 anos con sospecha diagnostica de NF1 en los ultimos 10 afios en seguimiento por la Unidad
de Neuropediatria, de los que se excluyeron 25 por no cumplir criterios de NF1.

Resultados: Se estudiaron un total de 55 pacientes que cumplian criterios de NF1, 30 varo-
nes (54,5%) y 25 mujeres (45,5%). Treinta pacientes tenian un progenitor afectado, en 25 pa-
cientes fue la madre, en 5 el padre y en 25 fueron casos esporadicos. Las manchas café con
leche fueron de presentacion constante, asociadas a efélides axilares y/o inguinales en 44 (80%)
y anddulos de Lisch en 33(60%). Hasta 22 de los pacientetes (40%) presentaron neurofibromas,
de los cuales 11 (20%) fueron plexiformes. Presentaron escoliosis 18 pacientes (32,7%) y 5(9%)
displasia de tibia. La cefalea se presentd en 18 pacientes (32,7%), en 2(3%) crisis epilépticas y
en 6(10%) HTA. En lo referente a las pruebas de imagen en 27 pacientes (49%) se evidenciaron
alteraciones de la intensidad de la sefal compatibles con areas de vacuolizacion de la mielina
y en 10(18%) la presencia de tumores, de los cuales 5 (9%) correspondian a gliomas del nervio
optico.

Conclusiones: Nuestra casuistica muestra la marcada variabilidad en la expresividad de la
enfermedad, su evolucion en funcion de la edad, por lo que es fundamental el seguimiento cli-
nico, y los hallazgos de los examenes complementarios, realizados cuando se estimen nece-
sarios.

Palabras clave: manchas café con leche, neurofibromatosis tipo 1, enfermedad multisistémica, enfermedad
neurocutanea, glioma nervio optico.

Neurofibromatosis type 1. Our series

Abstract: Neurofibromatosis type 1 (NF1) is a genetic, progressive and multisystemic disease that pre-
dominantly affects the skin and the nervous system. It is an autosomal dominant disease with
variable expressivity and penetrance although up to 50% of cases are sporadic due to de novo
mutations.

Material and Methods: Retrospective descriptive study of 80 patients between 7 and 17
years with suspected diagnosis of NF1 in the last 10 years followed up the pediatric neurology
unit, and are excluded 25 cases.

i Volumen XXIN® 1 Junio 2015 9



SoclepAD DE PeDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

Results: A total of 55 patients met criteria for NF1, being 54.5% male and 45.5% female. The
disease was of maternal inheritance in 45.5% of cases, paternal in 9.1% of cases and sporadic
in 40% of them. There were consistent presentation of cafe au lait spots, associated to ephelides
in 80% and Lisch nodules in 60%. Fourty percent of cases had neurofibromas, 20% of which
were plexiform. Thirty two percent presented scoliosis and 9% tibial dysplasia. Three percent
presented seizures, 32,7% headache and 10% hypertension. Regarding imaging tests, myelin
vacuolization was evidenced in 49% of cases and tumors in 18% of which 9% were optic nerve

gliomas.

Conclusions: Our series shows the wide expressivity variation of this disease, therefore a tho-
rough clinical monitoring is essential, performing additional tests when necessary.

Keywords: cafe au lait spots, neurofibromatosis type 1, multisystemic, optic nerve glioma.

Recibido: 29-10-2014 Aceptado:12-01-2015

Vox Paediatrica 2015; XXll(1):9-14

Introduccion.

La neurofibromatosis tipo 1, conocida también
como enfermedad de Von Recklinghausen, es una en-
fermedad genética, de curso progresivo y de afecta-
cion multisistémica. Se incluye dentro de los sindromes
neurocutaneos siendo el mas frecuente de ellos con
una incidencia aproximada de 1/3000 nacimientos'?.
Es una enfermedad autosdémica dominante, con expre-
sividad y penetrancia variables, aunque hasta un 50%
de los casos son esporadicos debidos a mutaciones
de novo. Es el resultado de mutaciones en el gen NF1
que codifica la proteina neurofibromina, que tiene fun-
ciones supresoras tumorales, localizado en el cromo-
soma 17g11.2, siendo la mayoria de las mutaciones
Unicas para cada familia.

La clinica de la enfermedad es muy variable, pero
existe un patrén caracteristico que consiste en man-
chas café con leche, efélides axilares e inguinales, no-
dulos de Lisch y neurofibromas. Las manchas café con
leche suelen ser la manifestacion inicial y el signo mas
frecuente de la NF1, con una tendencia a aumentar en
numero y tamano a lo largo de la infancia.

Cursa con un patrén evolutivo, de forma que los di-
ferentes signos de la enfermedad van apareciendo con
el crecimiento y desarrollo del paciente®. La pérdida de
la actividad de la proteina neurofibromina, debida a mu-
taciones del gen NF7, confiere un aumento del riesgo
de desarrollo de tumores benignos y malignos a los in-
dividuos afectados.

El diagndstico se establece en funcion de los crite-
rios diagndsticos de NF1 establecidos por el instituto
Nacional de la Salud de EE.UU. (NIH) en 1988“. El diag-
noéstico precisa de 2 0 mas de los siguientes criterios:

1. Seis 0 mas manchas “café con leche”, iguales
0 mayores de 5 mm en pacientes prepuberes y de 15
mm de diametro en pacientes postpuberes.

2. Dos o mas neurofibromas cutaneos/subcuta-
neos, 0 uno plexiforme.

3. Presencia de efélides en axilas o ingles.

J#

4. Glioma del nervio optico.
5. Dos o méas noédulos de Lisch (hamartomas del iris).

6. Lesion o6sea definida como displasia del ala
del esfenoides o adelgazamiento de la cortical de los
huesos largos con o sin pseudoartrosis.

7. Un familiar de primer grado afecto (padre, her-
mano o hijo) de acuerdo con los criterios previos.

La expresividad de la enfermedad aumenta con la
edad de forma que se puede diagnosticar el 100% de
las NF1 a los 20 anos y el 97% a los 8 afos. Sin em-
bargo, no se puede establecer el diagndstico en algu-
nos casos durante la infancia.

Material y métodos.

Estudio descriptivo retrospectivo de 80 historias cli-
nicas de nifos entre los 7 y 17 anos con sospecha
diagndstica de NF1 en seguimiento por la unidad de
Neuropediatria del Hospital Universitario Reina Sofia en
los Ultimos 10 afos, de los que 25 fueron excluidos por
no cumplir aun criterios de NF1. El objetivo es analizar
la variabilidad en la expresividad clinica y radioldgica de
los pacientes afectos de NF1.

Resultados.

Se estudiaron un total de 55 pacientes que cum-
plian criterios de NF1. Los hallazgos mas destacados
se recogen en la tabla I. En la distribucion por sexo no
existe un claro predominio, mujeres (N=25; 45,5%) y
varones (N=30; 55,5%) (fig1). En 30 de los pacientes
(54,5%) se recogen antecedentes de la enfermedad en
los progenitores (en 25 de ellos de la madre y en 5 del
padre) y 25 (45,5%) fueron casos esporadicos. (fig1)

Las manchas café con leche (MCCL) (n=55; 100%)
aumentaron su numero en el 70% de los pacientes,
en las revisiones sucesivas realizadas por la unidad de
Neuropediatria. Las efélides de localizacion inguinal y
axilar (n=44; 80%) aparecieron a una edad media de
6 anos y los nédulos de Lisch (n=33; 60%) a los 6,5
anos. (fig 2)
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Frecuencia | Porcentaje

Sexo Hombre 30 54,5

Mujer 25 45,5

Materno 25 45,5
Antecedentes Paterno 5 9,1%

De novo 22 40
Manchas café con leche 55 100
Efélides 44 80
Nédulos de Lisch 33 60
Neurofibromas 22 40
N. plexiforme 11 20
Tumores 10 18,2
Glioma é6ptico 5 9,1
Escoliosis 18 32,7
Displasia tibia 5 9

Areas de 27 49,1
1] vacuolizacion
o R

Cefalea 18 32,7
Crisis epiléticas 2 3
HTA 6 10,9
TDAH 2 3,6
Retraso mental 2 3,6

Los neurofibromas (n=22; 40%) aparecieron a partir
de los 9 anos de edad, de los cuales 11 (20%) fueron
plexiformes, de localizacion en plexo braquial. (fig 3)

Las alteraciones 6seas manifestadas fueron la esco-
liosis (N=18; 32,7%) y la displasia 6sea, fundamental-
mente de tibia (n=5; 9%). En cuanto a otra sintomatolo-
gia asociada, el 32,7% presentd cefalea (18 pacientes),
el 3% crisis epilépticas (2 pacientes) y el 10,9% (6 pa-
cientes) HTA. De este grupo de pacientes con HTA solo
uno fue diagnosticado de sindrome de aorta media, vi-
sualizandose en la angio-TC una discreta disminucion
de la aorta infrarrenal. (fig 4)

Los estudios de RM cerebral realizados periddica-
mente permitieron detectar en 27 pacientes (49%) altera-
ciones de la intensidad de la sefial compatibles con areas
de vacuolizacion de la mielina, observandose como focos
de hipersenal en secuencias potenciadas en T2 y en 10
de los pacientes (18%). La presencia de tumores fue la
siguiente: gliomas del nervio 6ptico (n=5; 9%), hamarto-
mas en pedunculo cerebeloso (n=3; 5,4%), astrocitomas
(n=3; 5,4%) y glioma hipotalamico (n=1; 1,8%). Los glio-
mas de la via éptica, aunque de bajo grado en la mayoria
de las ocasiones, requieren un seguimiento estrecho ya
que pueden progresar a malignidad y/o afectacion visual.
En 16 de los casos (29%) las pruebas de neuroimagen
fueron informadas como normales a lo largo de las revi-
siones clinicas realizadas. (fig 5)
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En lo referente a la escolaridad, en 19 pacientes
(84,5%) se detectaron algunas dificultades escolares:
TDAH (n=2; 3,6%), retraso mental (n=2; 3,6%) y otros
problemas especificos del aprendizaje (n=15; 27,3%).
En la mayoria de los pacientes estudiados no se evi-
dencié ningun déficit a nivel intelectual (n=36; 65,5%).

En cuanto a los criterios diagndésticos establecidos
presentaron 2 criterios (n=11; 20%), 3 criterios (n=20;
36,4%), 4 criterios (n=18; 32,8%), 5 criterios (n=3;
5,4%) y 6 criterios (n=3; 5,4%). (fig 6) Todos ellos tenian
como criterio comun la presencia de mas de 6 man-
chas café con leche.

En ningun caso se realizd estudio genético.
Discusion

La NF1 es una enfermedad multisistémica que
afecta fundamentalmente a la piel y al sistema nervioso
central, debido a su origen embrionario comun. La he-
rencia es autosémica dominante, con expresividad y
penetrancia variable; siendo el 50% de los casos espo-
radicos, en relacion con mutaciones de novo y, por ello,
sin presentar antecedentes familiares®®. En nuestra se-
rie se respeta esta proporcion, apareciendo en el 45%
de forma esporadica por mutaciones de novo y siendo
el progenitor afectado la madre en el 45%.

Las MCCL son comunes en la poblacion general ya
que es posible detectar una mancha o dos MCCL en
un 10% de la poblacion general. Sin embargo, cuando
son multiples, se suelen considerar marcador de algu-
nas enfermedades sistémicas, en particular de NF1. Se
ha establecido el punto de corte en 6 0 mas MCCL
ya que muchos estudios han demostrado que la fre-
cuencia >6 MCCL (>0,5cm en niflos prepuberes y de
>1,5cm en los pospuberes) en individuos normales
es <0,1%. Sin embargo, ante un paciente con varias
MCCL, se debe examinar a los familiares en busca de
ellas, ya que se conocen varios ejemplos de familias en
las que individuos afectos en varias generaciones no
presentaban otra manifestacion de trastorno genético
multiorganico’®. Los nifios con 3-5 MCCL deben se-
guirse, pues pueden corresponder a un mosaicismo de
NF1 o0 auna NF2. Es en estas edades tempranas en las
que es aconsejable el estudio genético, cuando existe
gran ansiedad familiar, 0 se estima conveniente.

Las MCCL suelen ser el primer signo de la enferme-
dad, como se muestra en nuestro estudio, evidencian-
dose en muchos de los casos desde el periodo neona-
tal. El rango del diametro, que varia en el recién nacido
de 0,2 a 4 cm, se incrementa proporcionalmente con
el crecimiento corporal, variando en nifios y adultos el
tamano del diametro entre 1,5 y 30cm®. Su presencia,
como se confirma en nuestra casuistica, es constante,
apareciendo en el 100% de los pacientes afectos de
NF1. Aunque el tamano es variable, la mayoria de las
MCCL tienen una morfologia ovalada y un tamano en-
tre 1 y 3 cm, con un color uniforme, de bordes nitidos
y bien definidos. Su localizacion mas frecuente es en
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tronco y extremidades, aunque se pueden encontrar
en cualquier parte del cuerpo excepto en craneo, par-
pados, palmas y plantas. Algunos pacientes también
presentan maculas hipopigmentadas. Los nifos con 6
0 mas MCCL sin antecedentes familiares ni otros crite-
rios de la enfermedad, deben seguirse como si tuvieran
NF1, ya que el 95% de ellos la desarrollaran.

Los ndédulos de Lisch, hamartomas pigmentados
del iris, no afectan a la vision ni dan sintomas clinicos.
Su diagndstico generalmente requiere del examen con
lampara de hendidura. Son dificiles de constatar en
los primeros anos de vida, comenzando a aparecer en
torno a los 6 anos. En nuestro estudio se detectaron a
una edad media de 6,5 anos y los presentaron el 60%
(83 pacientes). Generalmente en torno a los 15 anos el
100% de los sujetos afectos los tendran. EN los con-
troles rutinarios deben valorarse la agudeza visual y el
fondo de ojo de los pacientes y a la edad apropiada rea-
lizar un examen de campos visuales por el oftalmdlogo.

Las efélides que aparecen generalmente agrupadas,
del mismo color que las MCCL pero de menor tamano,
se encuentran fundamentalmente en la zona axilar e
inguinal. No estan presentes al nacer y aparecen en la
infancia en torno a los 6-7 anos en el 70% de los pa-
cientes con NF1. En nuestro estudio, se constatd su
aparicion a una edad media de 6 afos presentandose
en 44 pacientes (80%)*

Los neurofibromas, tumores benignos de la vaina de
los nervios periféricos que pueden presentarse en cual-
quier nervio, No se suelen manifestar hasta la infancia
tardia o adolescencia. Pueden ser cutaneos o subcuta-
neos, Unicos o multiples, nodulares o difusos, pedicula-
dos o sésiles, blandos o duros y ser dolorosos o causar
prurito, parestesias o ser indoloros. Estan presentes en
el 20% de los pacientes a los 10 afios y en mas del
90% de los adultos. En nuestra casuistica lo presen-
taron el 40% de los pacientes con una edad media de
aparicion de 12 anos, localizandose en la mayoria de
los casos en miembros superiores y espalda. Pueden
ser extirpados, pero en algunos casos recurren. Un tipo
especial lo constituye el neurofibroma plexiforme que
afecta a uno o multiples nervios periféricos o al plexo
completo, apareciendo en el 20% de nuestros pacien-
tes. Aunque su naturaleza es benigna, pueden infiltrar
tejidos blandos adyacentes y originar hipertrofia dsea,
causando compromiso funcional y estético. (3) Su ex-
tirpacion quirdrgica puede ser muy compleja por su na-
turaleza vascular y el compromiso nervioso. Los pa-
cientes con NF1 tienen riesgo de desarrollar tumores
malignos de la vaina de los nervios periféricos, predo-
minantemente en individuos de 20-35 anos.

Los tumores cerebrales generalmente se presentan
en el 15% de los pacientes, en nuestra serie en 10 pa-
cientes (18,2%) de los cuales 5 (9%) correspondieron a
gliomas del nervio dptico. Los gliomas del nervio éptico
aparecen en hasta un 15% de los pacientes con NF1,
especialmente en menores de 7 anos (con un predo-

minio en varones 2:1), desarrollando sintomas menos
del 40% de los casos. Este comportamiento benigno
difiere de los gliomas Opticos en pacientes sin NF11011,
Aunque la mayoria de los gliomas se localizan en ner-
vio optico, también se pueden presentar a nivel del
quiasma. Otros tumores pueden presentarse en hipo-
tdlamo y en otras localizaciones, siendo en la mayoria
de los casos un hallazgo casual en el control rutinario
de pruebas de neuroimagen de un paciente con NF1,
si bien pueden llegar a producir alteraciones visuales,
proptosis, estrabismo, atrofia Optica, cefalea, hidroce-
falia y pubertad precoz en funcién de su localizacion.
Debido a que la mayoria son astrocitomas pielociticos
benignos, suele adoptarse una actitud de vigilancia
estrecha ya que habitualmente involucionan espontéa-
neamente, aunque en ocasiones pueden ser agresivos
213, Debe vigilarse el desarrollo puberal de estos pa-
cientes por el riesgo de pubertad precoz.

En cuanto a las alteraciones 6seas destaca la es-
coliosis, fundamentalmente cifoescoliosis, presente en
18 pacientes de nuestra serie (32,7%), siendo en su
mayoria menor de 20 grados y no necesitando para
ello tratamiento ortopédico ni quirdrgico. Puede ser
idiopatica o distrdfica, afectando con mayor frecuen-
cia la columna cervical inferior y dorsal superior. Hay
que descartar siempre la escoliosis distrofica, que tiene
una progresion mucho mas rapida. Otros tipos de dis-
plasias Oseas, displasia de tibia, aparecen en un 9% (5
pacientes). Esta se manifiesta en el nifio como arquea-
miento de la tibia con tendencia a las fracturas patol6-
gicas y a la aparicion posterior de pseudoartrosis. En
nuestra serie también se presentaron otras afectacio-
nes dseas como el pectum excavatum, pectum carina-
tum y displasia de la orbita'.

Respecto a las pruebas de imagen, a todos nuestros
pacientes se le realizd alguna RM a lo largo de las re-
visiones clinica (aunque es un tema controvertido si se
deben realizar de forma sistematica), debiéndose incluir
en el estudio secuencias T2 y FLAIR y estudio centrado
en oOrbitas de 3mm de espesor. En nuestra serie, 27pa-
cientes (49,1%) presentaron areas de vacuolizacion de
la mielina que se evidencian en las secuencias poten-
ciadas en T2 como zonas de hipersenal, isointensas en
T1, no se refuerzan al administrar contraste y no ejer-
cen efecto masa ni se asocian a anormalidades neuro-
l6gicas focales. Estas areas brillantes, previamente de-
nominadas UBO’s (Unidentified Bright Objets), son pa-
tognomonicas de la enfermedad, aparecen con mayor
frecuencia en nifios de 8-16 anos y tienden a desapa-
recer con la edad. Se localizan fundamentalmente en
sustancia blanca, nucleos palidos, tdlamos y cerebelo.
La literatura recoge que se puede encontrar hasta en
un 50% de los casos™.

Desde el punto de vista neuropsicoldgico, la asocia-
cion de esta enfermedad a problemas cognitivos y de
comportamiento es un tema en estudio en los Ultimos
anos debido a su alta prevalencia. Entre el 30 y 60% de
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los nifos con NF1 manifiestan dificultades en el apren-
dizaje escolar y la presencia de retraso mental, TDAH y
trastornos del espectro autista es mayor al de la pobla-
cion general (4-8%) ®'°. En nuestra estadistica, es algo
menor (N=2; 3,6%) (7). A una edad apropiada debe rea-
lizarse una valoracion psicoldgica especializada.

Otras manifestaciones del sistema nervioso central
que pueden aparecer en nifios diagnosticados de NF1
son las cefaleas vy las crisis epilépticas. La cefalea la
presentan alrededor del 25% de los ninos diagnostica-
dos de NF1, siendo en su mayoria de tipo migranoso.
Las crisis epilépticas se desarrollan en el 5-7% de los
ninos con NF1 y se ha descrito asociacion de la NF1 a
displasias corticales.

Otras posibles manifestaciones asociadas a la en-
fermedad son paralisis facial, trastornos endocrinolé-
gicos e hipertension arterial. Esta Ultima generalmente
es esencial pero puede estar asociada a estenosis de
la arteria renal (2% NF1), feocromocitoma (2% NF1), o
coartacion de aorta. La vasculopatia forma parte del
espectro clinico de la NF1 y el riesgo de padecerla au-
menta con la edad, siendo mas comun en adultos que
en nifos16. Debe realizarse medicion de la TA en los
controles de estos pacientes. En nuestra serie se pre-
senta en 6 de los pacientes (10%), demostrandose
solo en uno de ellos la presencia de vasculopatia a ni-
vel de aorta infrarrenal.

Los estudios moleculares pueden estar justificados
en casos dudosos y con el objetivo de ofrecer aseso-
ramiento genético para casos de diagndstico prenatal
seleccionados, pero no se recomiendan de rutina. En
los individuos con antecedentes familiares negativos se
recomienda examinar a los padres para detectar estig-
mas cutaneos y nddulos de Lisch®

El diagndstico diferencial de la Neurofibromatosis
tipo | se realiza en las entidades comprendidas en la TA-
BLA Il

Tabla Il

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE
LA NEUROFIBROMATOSIS TIPO 1

Neurofibromatosis tipo 2

Neurofibromatosis segmentaria/mosaicismo

Sindrome de LEOPARD

Sindrome de Noonan

Sindrome McCune-Albright

Sindrome de Watson

Multiples manchas café con leche familiares

Sindrome de Peutz-Jeghers

Sindrome de Proteus

Neoplasia endocrina multiple tipo 2B

Schwanomatosis
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Conclusiones

La NF1 al ser una enfermedad multisistémica y de
carécter evolutivo, obliga a efectuar controles periddi-
cos. Las manchas café con leche son una manifesta-
cién constante, por lo que su presencia debe alertar al
pediatra para la busqueda de otros criterios clinicos de
la enfermedad.

Nuestra casuistica muestra la marcada variabilidad
en la expresividad de la enfermedad, por lo que es fun-
damental un riguroso control clinico, se recomienda
una vez al ano, realizando examenes complementarios
cuando sea preciso. En lo referente a la neuroiméagen,
la prueba de eleccion es la RM, precisando controles
mas estrechos ante la presencia de gliomas del nervio
Optico u otros tipos de tumores intracraneales.
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Resumen: La radiografia simple de térax continda siendo la técnica de imagen de eleccion.

Hay cinco factores técnicos cuya evaluacion es imprescindible para determinar si una radio-
grafia de torax es aceptable para su interpretacion.

Estos factores técnicos son: penetracion, inspiracion, rotacion, magnificacion y angulacion.
Existen algunos signos claves en la interpretacion de una radiografia, uno de ellos es el “signo
de la silueta” cuyo conocimiento nos ayuda a localizar la enfermedad. Es también fundamental
reconocer si una masa es de origen intra o extrapulmonar. Asi mismo la evaluacion de la radio-
grafia lateral nos ayudara en las ocasiones de duda con las proyecciones habituales.

LLa patologia mas frecuente en el nino es la infeccién del tracto respiratorio y origina multiples
solicitudes de radiografias de térax.

En ninos inmunocompetentes los agentes causales mas frecuentes son los virus. Si bien la
Rx no permite precisar con exactitud la etiologia, existen patrones radioldgicos que se asocian
con mayor frecuencia a ciertos agentes: el patrén de relleno alveolar es frecuente en infecciones
bacterianas, el intersticial se observa habitualmente en etiologia viral y el mixto se presenta en
infecciones por Mycoplasma pneumoniae, agentes virales e infecciones asociadas .

Palabras clave: radiografia de térax, técnica, patrén alveolar, patrén intersticial.
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Introduccion

La patologia mas frecuente en el nifio es la infeccion
del tracto respiratorio y origina multiples solicitudes de
radiografias de térax siendo ésta la técnica de imagen
de eleccion en el estudio de esta patologia. En la ma-
yoria de las ocasiones, sera la Unica prueba radiolodgica
que se lleve a cabo y en otras determinara si es nece-
sario completar el estudio. La utilidad de la radiogra-
fia simple mejora significativamente tras un cuidadoso
examen clinico previo a la realizacion de la misma.’

En los nifos colaboradores, se realizara el estudio en
bipedestacion y en el resto, en decubito supino.

La radiografia debe estar correctamente realizada,
con una adecuada colimacién y una calidad que debe-
mos ser capaces de valorar.

Factores técnicos

Los factores técnicos cuya evaluacion es impres-
cindible para determinar si una radiografia de térax es
aceptable son: penetracion, inspiracion, rotacion, mag-
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nificacion y angulacion. El desconocimiento nos puede
llevar a errores de interpretacion clinica. 2

1.- Penetracion

Para determinar si ésta es correcta es necesario vi-
sualizar la columna dorsal a través de la sombra corres-
pondiente al corazén.

Si una radiografia muestra una penetracion inade-
cuada (demasiado clara) no somos capaces de dife-
renciar la columna dorsal y esto puede ocasionar dos
grandes errores en la interpretacion. En primer lugar el
hemidiafragma izquierdo puede no ser visible debido
a que la base pulmonar aparece opaca lo que podria
ocultar enfermedad (una consolidacion) o simular la
misma (un derrame). La radiografia lateral tendria utili-
dad para diferenciar entre artefacto técnico y enferme-
dad real. En segundo lugar las marcas pulmonares que
corresponden fundamentalmente a los vasos sangui-
neos pulmonares aparecen con una prominencia ma-
yor de lo habitual lo que puede llevar a la conclusion
errénea de que el paciente sufre insuficiencia cardiaca.
Si por el contrario el estudio muestra una penetracion
excesiva (demasiado oscura) las marcas pulmonares
pueden estar reducidas y esto nos puede inducir el
error de pensar en enfisema o neumotorax.

2.-Inspiracion:

El grado de inspiracion puede evaluarse mediante
el recuento del numero de costillas posteriores visibles
por encima del diafragma en una radiografia toracica
frontal. Cuando se visualizan diez costillas posteriores
es indicativo de que la inspiracion es excelente.

En muchos pacientes hospitalizados y ninos peque-
fos la visualizacion de 9 costillas puede ser suficiente.
Las costillas posteriores son mas facilmente identifica-
bles que las anteriores en una proyeccion PA y discu-
rren practicamente horizontales.

Una inspiracion insuficiente hace que las marcas pul-
monares estén apifadas en las bases. Este problema
puede llevar a un diagndéstico errébneo de neumonia en
el I6bulo inferior.

3.-Rotacion:

La rotacion significativa puede alterar los contornos
del corazén, grandes vasos, hilios y hemidiafragmas.
(Fig 1). EI mejor método para evaluar si el paciente ha
experimentado rotacion es valorar la posicion de los
extremos mediales de cada clavicula en relacion con
las apdfisis espinosas.

Si las apdfisis espinosas aparecen equidistantes de
los extremos mediales de cada clavicula no hay rota-
cion. Sila apdfisis espinosa parece mas cercana al ex-
tremo medial de la clavicula izquierda el paciente pre-
senta rotacion hacia su lado derecho y viceversa.

Los hilios pueden aparecer con un tamano mayor en
el lado que rota alejandose del chasis, debido a que los
objetos alejados del chasis se magnifican. Pensad en

el ejemplo de vuestra mano que se proyecta sobre un
folio con un foco de luz encima, a medida que la mano
se aleja del folio (chasis) la sombra es mayor.

La rotacion también puede distorsionar el hemidia-
fragma, el que se aleja del chasis puede aparecer mas
elevado.

Fig 1: Proyeccion FA rotada
hacia la derecha que condiciona
aumento de tamario de la silueta

cardiomediastinica derecha.

4.-Magnificacion:

Cuanto mas cercano se halla un objeto a la superfi-
cie sobre la que esta siendo reproducido, mayor simi-
litud existe entre su tamano real y el que aparece en la
imagen (nuevamente pensad en el ejemplo de la mano
que se proyecta sobre un folio).

La proyeccion mas habitual en ninos mayores es la
PA, obtenida en bipedestacion, donde el haz de rayos
entra por una posicion posterior y sale por una posi-
cion anterior. Es decir la parte anterior del cuerpo es la
que esta pegada al chasis y el haz de rayos entra por
la espalda.

En una radiografia toracica PA, el corazén que es
una estructura anterior, esta mas cercano a la super-
ficie de obtencion de la imagen y por tanto el tamafio
que se observa es similar a su tamano real. Al contrario,
en una proyeccion AP, el corazén (que es anterior) esta
mas alejado del chasis y por tanto estara magnificado.

Las radiografias obtenidas en la cama del paciente o
en ninos pequenos suelen ser AP y el corazdn muestra
un tamano ligeramente mayor que en una PA. Ademas
en este caso la distancia entre el dispositivo portatil y el
térax del paciente es menor que en el caso de realizar
la radiografia en una sala de Rayos X. (Fig. 2).

Cuanto mayor es la distancia entre la fuente y el pa-
ciente menor es la magnificacion.
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Fig. 2: Portatil. Proyeccion AP
donde se observa magnificacion
de la silueta cardiaca e hilio derecho.

5.-Angulacion:

Normalmente el haz de Rayos X tiene un trayecto
horizontal paralelo al suelo en las radiografias obteni-
das en bipedestacion.

En pacientes encamados el haz de Rayos X puede
atravesar el térax mientras el paciente esta inclinado.
Es decir el haz esta angulado y se obtiene una proyec-
cion lorddtica apical donde las estructuras anteriores
como las claviculas aparecen en una posicion superior
en comparacion con las estructuras posteriores. (Fig 3,
Fig4y5).

Fig. 3: Proyeccion apical lorddtica. Las
estructuras anteriores como las claviculas
aparecen en una posicion superior y puede
distorsionar el tamario del corazon.

Fig. 4: Proyeccion frontal y su
correlacion anatomica con el CT.

Fig 5: Proyeccion FA ( en un paciente con Iobulo
accesorio de la acigos como variante anatomica).
Se marcan los hilios pulmonares.

Las proyecciones lordéticas también pueden distor-
sionar el tamafno del corazén que adquiere una con-
figuracion poco habitual simulando una cardiomega-
lia. El borde bien definido del hemidiafragma izquierdo
puede perderse lo que simularia derrame 0 neumonia
del LIl

Por tanto es necesario tener en cuenta a la hora de
interpretar una radiografia si se trata de una proyeccion
PA (habitual en ninos mayores) o AP (habitual en ninos
pequenos o0 encamados).

Radiografia lateral:

En la edad pediatrica se prescinde en ocasiones de
la proyeccion lateral para evitar radiacion innecesaria y
se reserva para confirmar un hallazgo dudoso o locali-
zar una determinada lesion.

Existen cinco areas claves en la radiografia lateral
que debemos valorar: espacio claro retroesternal, re-
gion hiliar, cisuras, columna dorsal, diafragma y senos
costrofénicos posteriores.(Fig 6y 7).
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Fig 6: Areas claves en una radiografia lateral.
w Espacio claro retroesternal.
Lineas continuas (cisuras), O Hilios,
Flecha descendente columna,
cabezas de flechas hemidiafragmas.

Fig 7: Reconstruccion 3D a partir de CT mostrando
recorrido de la aorta toracica y situacion del corazén
para su correlacion con proyeccion radiografica lateral.

1.- Espacio claro restroesternal:

Se situa justo por detras del esternén y por delante
de la sombra de la aorta ascendente. Area relativa-
mente transparente con forma de semiluna.

En los casos en los que hay una masa mediastinica
anterior este espacio esta relleno por densidad partes
blandas. Hay que tener cuidado con los brazos super-
puestos del paciente cuando no estan bien elevados,
que nos pueden llevar a error de interpretacion en esta
localizacion.

2.- Region hiliar:
Es importante valorar esta zona, ya que cuando hay

una masa hiliar, aparece en la radiografia lateral como
una sombra lobulada bien definida.

3.- Cisuras:

Las cisuras mayores discurren oblicuamente desde
el nivel de la 52 vertebra dorsal hasta la superficie pleu-
ral, unos centimetros por detras del esternén. La cisura
menor es perpendicular a la anterior.

4.- Columna dorsal:

Los cuerpos vertebrales inferiores son mas radiolu-
centes. Si un cuerpo vertebral inferior es mas denso
que el superior es un signo que puede indicar la exis-
tencia de una lesion de condensacion.

5.- Diafragma y senos costofrénicos:

El hemidiafragma derecho suele visualizarse en toda
su longitud desde la parte anterior a la posterior. Esta li-
geramente por encima del izquierdo, una caracteristica
que suele observarse en ambas proyecciones (frontal
y lateral).

El hemidiafragma izquierdo se observa claramente
en su parte posterior pero la anterior esta oculta por el
corazon (signo de la silueta). Es decir su borde anterior
desaparece. Esto nos ayuda a diferenciar ambos en
una proyeccion lateral.

En la radiografia frontal el punto més bajo del espa-
cio pleural se denomina seno costrofénico lateral o an-
gulo costofrénico lateral mientras que en la radiografia
lateral visualizamos el seno costofrénico posterior.

Normalmente los senos costofrénicos forman an-
gulos agudos. Cuando existe derrame pleural éste se
acumula en los recesos profundos con relleno de sus
angulos agudos, es lo que se denomina borramiento
de los angulos o senos costofrénicos. Solamente son
necesarios 75 cc para que se produzca el borramiento
del seno costofrénico posterior ; en cambio son nece-
sarios 200 cc para el borramiento del seno costofrénico
lateral por lo que ante la sospecha de minimo derrame
pleural sera de utilidad solicitar una proyeccion lateral.
El derrame pleural subpulmonar es la alteracion pato-
l6gica que con mas frecuencia remeda la elevacion de
un hemidiafragma. Para diferenciarlo de una verdadera
elevacion diafragmatica habria que realizar una proyec-
cion en decubito lateral donde el liquido pleural libre se
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situara entre el pulmodn y las costillas.

Segun Felson, 2 el radidlogo divide el mediastino en
tres compartimentos en funcion de la radiografia late-
ral. (Fig 8). Una linea imaginaria que pasa por delante
de la traquea y por detras del corazéon divide el me-
diastino anterior y medio y una linea 1 cm posterior al
borde anterior de la columna separa mediastino me-
dio y posterior. Hay un considerable solapamiento de
las estructuras mediastinicas en la proyeccion frontal
para lo cual la lateral puede ser de gran utilidad. Del
mediastino se deben valorar sus contornos, formados
por la silueta cardiaca, la vena cava superior, el cayado
adrtico y el tronco de la arteria pulmonar, en busca de
adenopatias, masas, anomalias vasculares, alteracion
en el tamano del corazdn, etc. La mayoria de las ma-
sas toracicas en los nifios se localizan en el mediastino.
La patologia del mediastino puede ser dificil de identi-
ficar y generalmente causa un ensanchamiento focal
o difuso. En ocasiones también puede producir efecto
masa desplazando estructuras adyacentes u ocultar
una estructura adyacente de la misma densidad.

Fig 8: Division del mediastino segtin Felson.

El timo (situado en el mediastino anterior) en el neonato
presenta un gran tamano en proporcion con la caja to-
racica. No se suele identificar en los ninos mayores de
5 afios por el aumento del térax. Puede adoptar multi-
ples morfologias al adaptarse a las estructuras vecinas.
Se puede visualizar con una forma triangular unilate-

ral (“signo de la vela”), como un festoneado por la im-
pronta de los arcos costales anteriores o simular car-
diomegalia 0 una masa mediastinica.

Patologia pulmonar infecciosa del niio.

La infeccion respiratoria de vias bajas puede mani-
festarse como bronquitis aguda o bronquiolitis (Fig 9)
si afecta a las vias de conduccion; neumonia si afecta
al parénquima pulmonar; o bien, bronconeumonia si
afecta a ambos.

Fig. 9: Bronquiolitis. Infiltrados perihiliares
con engrosamientos peribronquiales

y una atelectasia laminar.

En nifos inmunocompetentes los agentes causales
mas frecuentes son los virus. Si bien la radiografia no
permite precisar con exactitud la etiologia, existen pa-
trones radioldgicos que se asocian con mayor frecuen-
cia a ciertos agentes: el patréon de relleno alveolar es
frecuente en infecciones bacterianas, el intersticial se
observa habitualmente en etiologia viral y el mixto se
presenta en infecciones por Mycoplasma pneumoniae,
agentes virales e infecciones asociadas .*

El papel de la radiografia de térax consiste en confir-
mar o excluir una infeccion pulmonar sospechada clini-
camente, localizarla anatdmicamente y valorar su pro-
gresion o aparicion de complicaciones.

Infeccion viral

Los virus constituyen la principal causa de infeccion
pulmonar en los nifos, especialmente menores de 5
anos. El agente causal més frecuente es el Virus Res-
piratorio Sincitial (VRS) . La neumonia viral en los ninos
suele manifestarse con un patrén intersticial .4°

Patrén intersticial. El intersticio pulmonar esta for-
mado por tejido conectivo , vasos linfaticos, vasos san-
guineos y bronquios. Todas ellas son estructuras que
rodean y sostienen los espacios aéreos. En la RX de
térax normal el “intersticio visible” consta basicamente
de vasos pulmonares ramificandose, que hacia la peri-
feria desaparecen porque estan por debajo de la reso-
lucion de los rayos X. En determinadas enfermedades
el intersticio puede engrosarse siendo mas visible en
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la radiografia. Si el engrosamiento intersticial (tabiques
interlobulares y de los contornos broncovasculares) es
generalizado el patron es lineal (reticular), y si es dis-
continuo forma multiples nédulos diminutos (nodular).

Este patron intersticial se puede observar en mul-
tiples enfermedades agudas y cronicas, y el método
mas fiable para distinguir su evolucion (aguda o cro-
nica) es comparar con radiografias previas. No obs-
tante, hay algunos signos que nos pueden orientar: €l
patron intersticial difuso, con trama intersticial distor-
sionada y nitida suele aparecer en enfermedades cro-
nicas; si los bordes de la trama son borrosos y no esta
distorsionada suele ser aguda.

El patrén intersticial agudo en nifos suele ser de-
bido a neumonia viral o por micoplasma. Los hallazgos
radiologicos mas frecuentes son: engrosamiento peri-
bronquial dando lugar a densidades lineales mas evi-
dentes en regiones parahiliares bilaterales; atelectasias
cambiantes por tapones de mocos y areas de atrapa-
miento aéreo (hiperinsuflacion). (Fig 10).

Fig. 10: Patron intersticial. Proyeccion FA con
patron intersticio reticular bilateral.

Infeccion bacteriana

Las infecciones bacterianas son una causa impor-
tante de morbilidad en la infancia. La causa mas fre-
cuente es el Streptotoccus pneumoniae (NeuMoCcoco),
otros agentes son Haemophilus influenza, Stafilococ-
cus y Chlamydia.

El hallazgo radiolégico mas frecuente es la consoli-
dacion lobar segmentaria (patrén alveolar) y no suele
haber pérdida de volumen. La resolucion radioldgica
es mas tardia que la mejoria clinica. Radiolégicamente
se resuelven en 2-4 semanas. Si no existiera compli-
cacion y se decidiera hacer un control final, por tanto,

no se deberia hacer antes de las 4 semanas. Las RX
de seguimiento durante la convalecencia estan indica-
das solo si se sospecha complicacion. La sensibilidad
y especificidad de la radiografia frontal (PA o AP) como
Unica proyeccion en el diagnéstico de neumonia lobar
es de practicamente el 100%., sin embargo baja al 85
% en el diagndstico de neumonias no lobares. No hay
suficientes estudios randomizados para definir el ver-
dadero valor de la radiografia lateral; son necesarios
estudios prospectivos para determinar si la adicion de
la proyeccion lateral modificaria el tratamiento, preven-
drfa complicaciones o disminuiria el coste. &7

Las neumonias redondas suelen verse algunas ve-
ces, en ninos menores de 8 anos, en la fase precoz de
infecciones causadas por neumococo y se manifiesta
como noédulo parenquimatoso redondo con aspecto
de masa.

Patrén alveolar. Para entender el patrén alveolar
hay que saber que en la radiografia de térax normal,
los bronquios intraparenquimatosos no se ven (contie-
nen aire rodeados de aire); las Unicas estructuras rami-
ficadas visibles en los pulmones son los vasos pulmo-
nares (densidad agua) rodeados de aire. Los bronquios
proximales si se ven porque estan rodeados de tejidos
blandos (densidad agua). El patrén alveolar se observa
cuando hay relleno del alveolo por liquido en el edema
, sangre en la hemorragia pulmonar, secreciones en la
aspiracion, exudado en las neumonias 0 agua en cua-
dros de ahogamiento y se disemina a través de co-
nexiones intraalveolares.®

En la enfermedad del espacio aéreo pueden obser-
varse por tanto dos signos claves para su interpreta-
cion:

Signo de la silueta: Aparece cuando dos sustancias
de la misma densidad en contacto directo no se dife-
rencian porque se oculta el borde que los separa. Este
signo nos ayuda a diagnosticar y localizar la patologia
pulmonar. (Fig 11).

Fig 11: Neumonia LMD. Proyeccion PA
donde se observa lesion de condendacion
en hemitdrax derecho que borra el perfil
cardiaco (signo de la silueta).
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Conociendo la posicion de las estructuras intrato-
racicas podremos localizar con precision la patologia.
Cada I6bulo produce un signo de la silueta caracteris-
tico.El LMD vy la lingula estan en contacto con el borde
cardiaco derecho e izquierdo respectivamente. Si es-
tos bordes no estan visibles la patologia se localizara
en ellos. Los lébulos inferiores reposan sobre los dia-
fragmas por lo que si solo estan borrados éstos la pa-
tologia se localiza a nivel inferior. La consolidacion del
LSD causara signo de la silueta en el borde cardiaco
superior derecho y la del LSI de auricula, botdn adrtico
y mediastino. (Fig 12).

Fig 12: Neumonia LMD y LID. Signo de la silueta con
el borde cardiaco derecho y hemidiafragma derecho.

Signo del broncograma aéreo: consiste en la visua-
lizacion del aire en los bronquios intrapulmonares. Esto
solo ocurre como ya se ha explicado, cuando el te-
jido que rodea a los bronquios (que normalmente con-
tiene también aire) se ocupa por relleno alveolar (Fig.13
). Este signo indica que hay una afectacion del espacio
aéreo pulmonar. Pero si el bronquio esta también obs-
truido o lleno de secreciones no se vera el signo del
broncograma, se observara una condensacion homo-
génea sin broncograma. En las infecciones bacterianas
la condensacion se suele iniciar en los espacios aéreos
periféricos y se extiende en sentido centripeto.

Fig 13: Lesion de condensacion retrocardiaca
con broncograma aéreo.

La infeccion de la via aérea y su posterior obstruc-
cion y diseminacion hacia los espacio aéreos adyacen-
tes, da lugar a un patron intersticial asociado a image-
nes de relleno alveolar. Puede asociar hiperinsuflacion.
9 (Fig. 14)

Fig 14: Bronconeumonia. Patron mixto. Se observa
patron reticular bilateral y varias opacidades
nodulares en relacion con patron intersticio alveolar.

Tuberculosis

La primoinfeccion tuberculosa suele manifestarse
como una consolidacion lobar segmentaria y adenopa-
tias hiliares, y en ocasiones se acompana de derrame
pleural. En un nifo con éstos hallazgos y enfermedad
no aguda hay que sospechar TBC.™

Si la enfermedad progresa podemos encontrar cavi-
tacion y diseminacion bronquial, hallazgos que se de-
tectan en las pruebas de imagen.

La TBC miliar se debe a diseminacion hematbgena,
y suele aparecer dos meses después de la primoinfec-
cion. En la Rx térax aparece un patrén micronocular
bilateral.

La reactivacion secundaria es mas frecuente en ado-
lescentes y adulto.

Atelectasia: Claves para su interpretacion.

La atelectasia es una pérdida de volumen ligera o lo-
calizada. En la RX se puede manifestar como un éarea
de opacificacion focal, por lo que la atelectasia lobar
0 segmentaria se puede malinterpretar como infeccion
bacteriana. Es importante conocer una serie de signos
directos e indirectos que nos ayudan a diferenciar una
neumonia de una atelectasia.

Signos directos. Incluyen el desplazamiento de las
cisuras adyacentes o de las marcas pulmonares (granu-
loma, cicatriz, grapa quirlrgica, etc) y el apifamiento
de la trama broncovascular en el pulmoén afectado. Si
un lébulo o segmento esta atelectasico pero todavia
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contiene algo de aire, la trama vascular se vera pero
estara apifiada y si los bronquios son visibles (signo de
broncograma aéreo), también estaran apifiados.

El signo directo mas fiable de atelectasia es el des-
plazamiento de las cisuras. (Fig. 15)

Fig 15: Atelectasia. Lesion de condensacion en LSD
y ascenso de la cisura menotr.

Signos indirectos. Incluyen el desplazamiento ipsila-
teral del mediastino, elevacion o descenso del hilio, as-
censo del hemidiafragma, disminucion de los espacios
intercostales, insuflacion compensadora de los I6bulos
adyacentes, y elevacion de la densidad pulmonar.

El signo indirecto mas fiable de atelectasia es el des-
plazamiento hiliar.

El descenso del hilio indica colapso del 16bulo infe-
rior y la elevacion del hilio indica que existe colapso del
l6bulo superior. La atelectasia del I6bulo medio y de la
lingula no suele desplazar el hilio.

La mejor forma de ver la atelectasia del LMD y de
la lingula es la proyeccion lateral, donde adquiere una
morfologia caracteristica , porque el haz de rayos X es
paralelo al l6bulo aplanado. En la atelectasia del LMD,
la cisura menor se desplaza hacia abajo vy la parte in-
ferior de la cisura mayor se mueve hacia delante, y el
l6bulo medio entre las cisuras es radiodenso.

Patologia extrapulmonar:

Las lesiones de la pared como las lesiones cutaneas
(verrugas...) o los pezones pueden observarse como
densidades de partes blandas de borde neto pero in-
completo. Las masas intratoracicas de la pared como
lipomas , tumores vasculares u 0seos (sarcoma de
Ewing, displasia fibrosa...) producen un aspecto ca-
racteristico con un borde que se afina hacia los extre-
mos adquiriendo una morfologia en huso. (Fig. 16) Una
masa pleural se describe también clasicamente como

J%

una densidad de borde incompleto y extremos superior
e inferior en forma de huso. En ocasiones resulta difi-
cil distinguirla de una lesién pulmonar de base pleural.

Fig 16: Masa extrapulmonar. Masa de
pared toracica con el borde medial que se
afina en los extremos. Los extremos en forma
de huso son caracteristicos.

|
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Para un texto de estas caracteristicas lo mas logico
y practico es seguir la presentacion de casos que sean
mas o menos habituales, es decir, se ajusten a lo que
mas frecuentemente puede encontrar el Pediatra en su
gjercicio habitual.

Hoy dia todos los profesionales tienen una estrecha
relacion con un Servicio de Oftalmologia con el que sin
duda pueden coordinarse para trabajar en aquellos ca-
sos de mayor gravedad o dificultad diagndstica.

Por otra parte, si bien los especialistas de Hospital
tienen mas habito de manejar casos de cierta comple-
jidad, no es menos cierto que a nivel de atencion pri-
maria deben al menos conocerse todas las patologias,
con vistas a la mas precoz y correcta derivacion, con
vistas al consejo familiar y con vistas a la mejor asisten-
cia integral, ya que es a éste Especialista a quien pri-
mero se dirigen las preguntas y se enfoca la ansiedad
de la familia, es al Pediatra de Atenciéon Primaria a quien
primero llega el paciente y por desgracia sabemos hoy
dia que a nivel de Hospital, y en relacion directa con
el tamano del mismo puede fallar en ocasiones la flui-
dez en la comunicacion médico-familia o los profesio-
nales estan tan sobrecargados que no pueden destinar
el tiempo que quisieran a explicar pormenorizadamente
algunos aspectos de la fisiopatologia y del tratamiento
de la enfermedad del paciente.

Alteraciones refractivas

Practicamente todas ellas se basan en la dificultad
del ojo para enfocar adecuadamente en la retina las
imagenes que vemos.

La mayor parte de las veces los defectos no son

muy grandes, provocando trastornos funcionales, facil-
mente corregibles con gafas, lentes de contacto o me-
diante la cirugia cuando el paciente ya es adulto. Otras
veces el problema se asocia con danos estructurales,
como sucede en las grandes miopias por ejemplo, o
dan lugar a incapacidades permanentes si el defecto
es suficientemente grande y no es detectado a tiempo
(como sucede en los casos del denominado “ojo
vago”). Por ello, todos los nifios deben revisarse al
menos a la edad de 4 afos, para descartar la exis-
tencia de estos trastornos, y en caso de sospecharse
alguna alteracion anteriormente, por notar sus padres
desviacion de uno o de los dos ojos, alteraciones en el
color de la pupila u otros fendbmenos, el niho debe ser
examinado cuanto antes, independientemente de su
edad, aunque tenga meses o dias de vida.

En términos generales, (FIG 1) el ojo normal tiene
unas dimensiones y una capacidad funcional determi-
nada. El ojo miope tiene un mayor tamafno o longitud,
con lo que la imagen queda enfocada delante de la re-
tina, para evitar lo cual se usan lentes correctoras con-
cavas o0 negativas (que llevan la imagen hacia atras).

Figura 1: Esquema de los defectos de refraccion y
las lentes necesarias para su correccion.
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El hipermétrope tiene un ojo algo mas corto, y su
imagen se enfoca mas atras de lo necesario, por lo cual
se emplean lentes convexas o positivas, que adelantan
el sitio de enfoque de la imagen.

El astigmatismo consiste en un defecto en el que
algunas partes del ojo (generalmente la cérnea) tiene
algun defecto en su esfericidad, por lo cual la imagen
llega ligeramente deformada a la retina (FIG 2). Enton-
ces el ojo intenta compensar el defecto, contrayén-
dose el musculo ciliar encargado de la acomodacion
de forma irregular y provocando alteraciones visuales
(borrosidad, fatiga en lectura continuada, jaquecas,..)

Figura 2: Esquema de los tipos de
astigmatismo regulares.

La miopia

Cuando la miopia es de escasa entidad, provoca
solamente dificultad en la vision lejana, acentuada en
caso de baja luminosidad o al oscurecer, si bien en vi-
sion préoxima el miope tiene la facultad de ver con ma-
yor facilidad y menor cansancio que el sujeto normal.

Cuando la miopia excede determinados limites (ge-
neralmente por encima de 6 dioptrias, como asi se lla-
man las unidades de medida de estos defectos) es po-
sible que al trastorno funcional se asocien alteraciones
estructurales como alteraciones en el vitreo que provo-
can vision de “moscas volantes” frente a una superficie
luminosa o clara. Otras veces pueden detectarse dis-
trofias o degeneraciones retinianas que, si afectan a la
zona central de vision (area macular) pueden dar lugar
a pérdidas importantes de vision (FIG 3).

Figura 3: Amplias zonas (blancas) de
atrofia retiniana en miope.

Otra de las alteraciones peligrosas, que, si bien pue-
den producirse en cualquier persona, es mas facil que
aparezca en el miope es la degeneracion periférica de
la retina. Se trata de areas de retina adelgazadas o en-
fermas que pueden rasgarse o formar agujeros, pu-
diendo provocar desprendimientos de la retina, aunque
no es frecuente observarlas en la infancia.

En caso de detectarse alguna de estas alteraciones,
deben aplicarse medidas de tratamiento, como el em-
pleo de medicacion reforzadora o la aplicacion de laser
a fin de sellar las areas peligrosas o predispuestas a
ruptura y asi evitar el desprendimiento en caso de que
éste se produzca.

La solucion de la miopia es sencilla mediante el uso
de lentes de contacto o gafas, si bien la calidad de vi-
sién es mayor con lentillas, ya que éstas proporcionan
un mayor tamano de las imagenes al nino miope, aun-
que por motivos de higiene y maduracion lo mas ade-
cuado es esperar a utilizarlas en torno a los 13 anos
de edad.

La cirugia, en la mayor parte de los casos no pro-
porciona mayor visidn que la que el paciente alcan-
zaba con graduacién, pero permite la misma vision
que el paciente tenia con gafa o lentilla y sin la mo-
lestia de su empleo y de su dependencia, si bien
debe esperarse para su realizacion, en caso de estar
indicada, a que la miopia estabilice su evolucion, cosa
que puede alcanzarse en torno a los 20-25 afnos de
edad aproximadamente.

La hipermetropia

Este defecto de vision, el mas frecuente de todos,
provoca cansancio visual cuando se realiza una fijacion
de la vision atenta y continuada (lectura, estudio, uso
de ordenadores, juegos infantiles, cine o TV) lo cual
puede traducirse en rechazo inconsciente de la tarea
escolar, en dolores de cabeza mas a menudo vesper-
tinos 0 a mediodia, e incluso dolores en los ojos, tam-
bién mas a frecuentes a partir de las primeras horas del
dia o por la tarde.

Puede asociarse, como la miopia, a un grado ma-
yor o menor de astigmatismo, y es sumamente fre-
cuente en la edad escolar, reduciéndose lentamente
al crecer el individuo, y llegando a veces a desaparecer
en la edad adulta. Debe corregirse siempre, para evitar
situaciones de esfuerzo visual continuado, que, si bien
no provocan enfermedades del ojo si que dan lugar a
molestias muy frecuentes que a veces los pacientes
asocian claramente al trabajo intenso.

La hipermetropia no significa que el sujeto vea
mal de cerca y bien de lejos, sino que para todas las
distancias (lejos y cerca, aunque sobre todo el mayor
esfuerzo se realiza en la vision cercana) el ojo hiper-
métrope sufre un trabajo suplementario en su funcion,
para el cual no esta preparado, y ello en mayor grado
cuanto mas alto sea el defecto. No es, pues con exac-
titud un defecto contrario a la miopia.
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En ocasiones la hipermetropia se manifiesta por en-
rojecimiento ocular tras la lectura o juegos, y otras ve-
ces puede dar lugar a que los nifios, si la padecen,
tengan irritaciones de los ojos o de los parpados con
frecuencia (blefaritis). Algunas veces la familia nota que
los nifios se frotan con demasiada frecuencia los 0jos
al ver TV o jugar, o desarrollan tics en esas mismas ac-
tividades.

No hay que olvidar asimismo, que una gran parte de
los dolores de cabeza, tanto en la edad adulta como
en los nifios se deben a la hipermetropia. Esta también
admite la correccion con gafa, lentilla de contacto o
con cirugia.

El astigmatismo

Como se ha comentado, se trata de una irregulari-
dad o aberracion en la normal esfericidad del ojo o del
resto de sus estructuras. Puede asociarse a miopia, a
hipermetropia o ser un defecto aislado. Su correccion
se realiza con gafa, lentilla de contacto e incluso con
cirugia. Algunos astigmatismos se generan tras opera-
ciones en los 0jos (cataratas) o por traumatismos que
den lugar a heridas en la superficie del ojo, tratandose
entonces de astigmatismos que suelen denominarse
irrequlares dada su caprichosa disposicion o su locali-
zacion aislada. En estos casos, si no hay otras estruc-
turas afectadas, la vision puede recuperarse 0 mejo-
rarse con la cirugia.

Alteraciones congénitas

Las mas habituales son el microftalmos (microftal-
mia, ojo de dimensiones pequenas, habitualmente ru-
dimentario y malformado) y el coloboma. Este Ultimo
aparece por la falta de cierre en la zona inferior del
globo ocular o de alguna de sus partes, al fallar el fe-
némeno habitual embrionario de avance en dicho cie-
rre, que se realiza a las VI horas del esquema horario o
zona inferior de la vesicula optica (FIGS 4 y 5). En estos
casos si la retina y coroides se encuentran alteradas o
no existen apenas y la vision puede verse muy afec-
tada. Sin embargo si solamente afecta a la zona ante-
rior del iris puede existir una vision Util.

Figura 4: Coloboma que afecta al iris,
en su sector inferior.

LA PATOLOGIA OFTALMOLOGICA EN PEDIATRIA

Figura 5: Coloboma coriorretiniano, la zona
palida es la esclerdtica que se aprecia al faltar las
otras capas del globo ocular.

Existen bastantes casos de heterocromias de iris,
carentes de traduccion patoldgica en la mayor parte de
los casos, si bien hay pacientes que desarrollan proce-
sos de caréacter inflamatorio asociados a la heterocro-
mia (aunque suelen aparecer en la edad adulta) (FIG 6).
En algunos casos debe descartarse alguna alteracion
asociada a la microftalmia, como la catarata congénita,
el meningocele u otras.

Figura 6: Heterocromia de iris.

£ e

El ojo normal debe presentar una cérnea con 10.5
mm de diametro, con unos margenes entre 10y 12
mm, que en caso de glaucoma congénito aparece
como mucho mayor, dado que la resistencia del globo
es menor en el recién nacido por lo cual el incremento
de presion hace que la mayor elasticidad del ojo infantil
permita su aumento de tamano. Se ha llegado a decir
que el auténtico tonémetro (aparato o instrumento me-
didor de la presion intraocular es el diametro corneal en
caso de glaucoma congénito) (FIG 7) En estos casos,
que generalmente obedecen a la persistencia del liga-
mento pectineo (estructura en el angulo de la camara
anterior existente entre la cara posterior de la cornea y
la anterior del iris) que no ha desaparecido, por lo cual
debe ser abierta quirdrgicamente mediante una goni-
otomia.
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Figura 7: Ojo con glaucoma congénito, en el que la
dimension corneal se encuentra aumentada.

4
POLO ANTERIOR Y ANEXOS DEL OJO

Alteraciones palpebrales

Los parpados y la conjuntiva estan muy relaciona-
dos. La piel de los parpados es la mas fina de todo el
cuerpo, y se contindia con la conjuntiva que recubre la
parte anterior del ojo. Ambas tienen gran cantidad de
glandulas de secrecion externa en su espesor, siendo
facil que sufran inflamaciones y alteraciones con fre-
cuencia. Al encontrarse en el exterior del organismo su-
fren ademas las agresiones de los cambios climaticos,
y los problemas derivados de la contaminacion y facto-
res irritantes de todo tipo (aire acondicionado, piscinas,
humos, etc.)

Las alteraciones que podemos encontrar son de
tipo congénito, tales como el anquilobléfaron o union
de ambos parpados, la blefarofimosis (acortamiento de
la hendidura palpebral que adquiere un tamano menor
de lo normal (FIG 8), o el epicanthus, muy habitual y
que solamente requiere correccion en caso de ser muy
aparatoso (FIG 9).

Figura 8: Blefarofimosis congénita,
mas acentuada en lado izquierdo.

Figura 9: Epicantus bilateral, que en ocasiones
puede hacernos sospechar la existencia de
estrabismo al parecer que los 0jos se encuentran

desviados hacia dentro.

De tipo adquirido nos encontraremos con cierta fre-
cuencia con el entropién de tercio nasal o también de-
nominado por algunos como “fendmeno del nifo pa-
pudo”, consistente en una hipertrofia de la SOOF (grasa
suborbitaria y del maxilar superior) que desvia hacia el
globo ocular las pestanas del nino que, a pesar de ser
muy finas a esta edad y no generar molestias, ocasio-
nalmente si lo hacen obligando a planificar correccion
quirdrgica (FIG 10). Afortunadamente, en la mayoria de
los casos el proceso es autolimitado, desapareciendo
por si solo tras unos meses.

Figura 10: Fenomeno del nifio papudo. Las pestarnas
entran en triquiasis al orientarse hacia el ojo.

Los fendmenos glandulares son relativamente fre-
cuentes, pudiendo encontrarnos con celulitis pre sep-
tales que provocan una inflamacion y edema del par-
pado unilateral (FIG 11), y que debe diferenciarse de
una celulitis franca, proceso que comentaremos mas
adelante. Los desdérdenes glandulares no son raros,
pudiendo encontrarnos con orzuelos cuando las glan-
dulas anejas al foliculo de la pestaha se encuentran
afectadas(FIG 12), chalaciones (FIG 13) cuando las
glandulas de meibomio ven taponado su conducto de
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salida provocando un estancamiento en su secrecion 'y
una inflamacioén e infeccion consecutivas.

Figura 11: Celulitis orbitaria preseptal en lado
izquierdo, ndtese el mayor volumen de las
estructuras en este lado.

Figura 13: Chalacion en parpado superior
izquierdo de una nina.

A veces las blefaritis -inflamaciones del borde pal-
pebral- si bien no son muy frecuentes en la infancia
pueden encontrarse, mas habitualmente en sujetos de
piel muy clara, y pueden adoptar la forma de caspa en
el reborde palpebral, y entre las pestafas, con ligero
enrojecimiento crénico del borde del parpado. Su so-
lucion es facil mediante el empleo de pomada de cor-
ticosteroide a baja concentracion, aunque hay que re-
cordar a la familia que puede convertirse en un proceso
intermitente y siempre descartar que exista un desarre-
glo éptico asociado al proceso, mas comunmente una
hipermetropia o un astigmatismo hipermetrépico.

No es raro que encontremos en los ninos afectacion

LA PATOLOGIA OFTALMOLOGICA EN PEDIATRIA

por poxvirus que dan lugar a molluscum en el entorno
palpebral bajo la caracteristica forma de papulas mul-
tiples dispersas (FIG 14) y que en ocasiones deben ser
retiradas mediante radiofrecuencia o cauterizacion, al
igual que sucede con la afectacion herpética que ge-
nera vesiculas en la rama dérmica de distribucion del
nervio afectado o colonizado (FIG 15).

Figura 14: Molluscum contagiosum afectando
region orbitaria derecha.

Figura 15: Vesiculas herpéticas
caracteristicas en parpado inferior.

Otras veces encontramos alteraciones palpebrales
asociadas a sindromes complejos tales como el albi-
nismo, la ictiosis (FIG 16), dermatitis diversas y otros
como el sindrome de Goldenhar que conlleva lesiones
conjuntivo-corneales (hamartomas en limbo o zona de
transicion entre cornea y complejo conjuntivo-escleral),
apéndices cutaneos preauriculares y malformaciones
Gseas cervicales (FIG 17). Estas patologias se tratan
de acuerdo con Dermatologia, y aunque no tienen cu-
racion definitiva si pueden aliviarse bien por medio de
medicacion general y tépica, o aplicando la cirugia so-
bre todo en caso de complicaciones y exacerbaciones.
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Figura 16: Paciente afectado de Ictiosis, en
diferentes fases del cierre palpebral. Como se
aprecia, al cerrar los ojos el borde palpebral queda

evertido, dejando al exterior la mucosa conjuntival.

Figura 17: Sindrome de Goldenhar, fieémonos en el
nddulo blanquecino corneoescleral a VI horas.

La ptosis palpebral o caida del parpado superior es
otro de los procesos que podemos encontrar en |0s
ninos. Puede ser de tipo congénito o bien adquirida,
casi siempre derivada de traumatismos estas edades.
En estos casos es interesante, recoger datos fotografi-
cos (y si es posible videograficos) del sujeto, para tener
un mapa en el tiempo del aspecto y la evolucion y pre-
parar asi la estrategia quirdrgica (FIG 18).

Figura 18: Ptosis palpebral congénita. Debe
corregirse para liberar el gje visual del ojo izquierdo.

Conviene examinar la integridad estructural y funcio-
nal del globo ocular y los anexos. Una ptosis trauma-
tica, una ptosis asociada a miopatia de algun otro mus-
culo, o a estrabismo (a veces con deprivacion senso-
rial en ptosis congénitas) puede crear modificaciones
en el plan de actuacion, si se considera prioritaria otra
accion médica o quirdrgica (durante el primer afo de
vida, y en ptosis congénitas severas, es esencial la li-
beracion del gje visual para facilitar el desarrollo senso-
rial) y asimismo, el estar preparados para una segunda
actuacion, pues el hecho de asociar otra intervencion
a la cirugia de la ptosis en el mismo acto quirdrgico no
nos parece del todo adecuado, siempre que podamos
evitarlo.

A veces se insiste en que durante la excursion ha-
cia arriba y hacia abajo del ojo, el desplazamiento del
borde palpebral oscila en torno a los 15 mm, vy ello,
siendo real, puede verse distorsionado segun el tipo de
ptosis ya que las ptosis congénitas tienden a presentar
una fijacion o rigidez de movimiento de modo que la
excursion del borde palpebral acompanando al globo
es muy pequena, al contrario que las ptosis adquiridas.

Es interesante rastrear el estado funcional del 0jo,
como hemos comentado. Un globo ocular afectado
por ejemplo, por una lesion, de hemirretina superior
que la inutilice, quiza demande mayor actuacion quirdr-
gica que un ojo normal, aun sacrificando perfecciones
estéticas, debido al dafio del campo visual que pro-
voca invariablemente una ptosis de forma directamente
proporcional a su severidad.

De cualquier forma, y salvando un cierto porcentaje
de variacion estadistica, consideramos un ojo porta-
dor de ptosis del parpado superior aquél cuyo borde
palpebral superior supera -por cualquier causa- mas
de 1.5 mm. hacia abajo el limbo esclero corneal en su
zona superior, entre X y Il h. Hoy dia es interesante re-
calcar que practicamente no hay ptosis que en la edad
pediatrica no pueda ser resuelta, bien a través de ci-
rugia por abordaje conjuntival, por abordaje cutaneo o
mediante suspension (FIGS 19, 20y 21)
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Figura: 79. Ptosis congénita de ojo izquierdo. A Figura 22: Queratocojuntivitis por adenovirus,
la izquierda estado preoperatorio, a la derecha en la que se aprecian los focos de infiltracion a
situacion postoperatoria tras cirugia por abordaje nivel corneal a modo de nubecillas redondeadas

cutaneo (se aprecia aun la cicatriz palpebral) pequenas y dispersas.

Figura 20: Ptosis congénita izquierda. Preoperatorio
(izquierda) y postoperatorio (derecha) tras correccion
por abordaje transconjuntival.

g3

Figura 23: Conjuntivitis bilateral (arriba ojo derecho,
abajo ojo izquierdo) con el cortejo caracteristico
de inyeccion o hiperemia conjuntival, y quemosis

(edema conjuntival).

’

Figura 21: Ptosis congénita izquierda. En este caso
y dada la practicamente nula funcion del elevador
del parpado superior, se opto por una suspension

mediante tirantes al musculo frontal, lo cual permite

una adecuada funcion.

= 3

Alteraciones conjuntivales

Los procesos mas habituales son los infecciosos, las
conjuntivitis y blefaroconjuntivitis, sean viricas o bacte-
rianas, y que pueden afectar solamente a la conjuntiva
bulbar o también a la conjuntiva palpebral e incluso a
la cornea (FIG 22). Aparecen con un enrojecimiento de
un ojo que tras unas horas dias aparece en el otro, y
suelen cursar con secrecion mucosa 0 mucopurulenta
y lagrimeo aumentado, notando el paciente sensacion
de cuerpo extrano o “de tener arenillas”. Su tratamiento
no suele ser complicado, bastando con la aplicacion de
antibiotico topico de amplio espectro, aunque en oca-
siones como sucede con las queratoconjuntivitis ade-
novirales que cursan con adenopatia preauricular con
otros miembros del entorno familiar o social afectados,
precisan de la instilacion de corticoides y de pomadas
antiviricas (FIG 23)
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Los cuadros alérgicos son otros que debemos te-
ner presentes en la asistencia primaria. Algunas veces
son leves provocando conjuntivitis en empedrado (fo-
liculares o papilares), y otras veces afectan a la cor-
nea dando lugar a ulceraciones que se diagnostican al
comprobar la gran alteracion conjuntival presente (FIG
24). la medicacion que ataja el brote y el empleo de
antihistaminicos de forma continuada mientras dura la
existencia del alergeno en caso de procesos medioam-
bientales asi como medidas higiénicas en caso de aler-
gia a acaros o a elementos animales cercanos, nos
ayudaran con el problema, cuya solucion pasa siempre
por intentar localizar al alergeno causante, si bien no es
del todo facil encontrarlo en algunas ocasiones.

Figura 24: Caracteristica imagen de
conjuntiva en empedrado en una conjuntivitis
alérgica en su estadio florido.

Hay algunas conjuntivitis que no se deben a causas
originariamente infecciosas, si bien pueden sobreinfec-
tarse, y es interesante conocer las actividades recien-
tes del nifo a fin de combatir los posibles fendmenos
desencadenantes en caso de encontrarnos con proce-
s0s repetidos de esta naturaleza (TABLA )

Tabla |

FISICAS

mecanicas (viento, particulas en suspension...)

térmicas (calor, congelacion...)

luminosas (exceso de radiacion luminosa, especialmente
solar)

QUIMICAS

originadas por los cosméticos y productos de belleza

tdxicas a causa de productos volatiles o agresivos en la
industria

derivadas de un exceso de contaminacion (locales
cerrados, polucion urbana, aire acondicionado mal
empleado...)

ALERGICAS (alergia ambiental, uso inadecuado o
intolerancia a lentes de contacto...)

CAUSADAS POR DEFECTOS OPTICOS SIN
CORREGIR

Podemos hallar en algunas ocasiones fendmenos
tumorales de caracter benigno, tales como papilomas
conjuntivales, que se relacionan con entrada de mate-
riales extranos (vegetales, polvo) en el fondo de saco
conjuntival y que son facilmente extirpables bajo seda-
cién simple en caso de pacientes muy jévenes y con
anestesia local en los mas mayorcitos (FIG 25).

Figura 25: Papiloma mucoso de conjuntiva, con
base estrecha y consecutivo a entrada de material
extrario al fondo de saco conjuntival.

Debemos tener en cuenta que las manchas conjun-
tivales pigmentadas (nevus) conviene sean seguidas de
forma al menos anual. En caso de sospecha de cam-
bios en su tamano o coloracion deben fotografiarse y
realizar un seguimiento mas de cerca por si tales cam-
bios indicasen la conveniencia de biopsia y analisis
anatomopatoldgico (FIG 26).

Figura 26: Neoformacion plana pigmentada
(nevus) en la cercania de la cartncula.
Conviene sea vigilada periodicamente sin alarmar
demasiado al entorno familiar.

Las lesiones o alteraciones del iris no son muy fre-
cuentes pero conviene estar preparados para su diag-
nostico. Los hamartomas de iris, habituales en las Neu-
rofioromatosis tipo 1(FIG 27), aparecen en algunos pa-
cientes sometidos a seguimiento por esta enfermedad
y no tienen repercusion funcional.
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Figura 27: Nodulos de iris hamartomatosos
cercanos a la pupila y dispuestos en corona, en un
caso de Neurofibromatosis.

Estrabismo

Cualquier alteracion que el ojo desarrolle o que en él
resida tiene un problema sobreanadido en la edad pe-
diatrica, y no es otro que la falta de desarrollo visual.

Se denomina ambliopia a la situacion en la cual el
ojo afectado (el ojo “ambliope”) no ve, y no sabemos
cual es la causa del problema. Muchas veces se debe
a trastornos dificiles de diagnosticar tales como hetero-
forias (estrabismos latentes que solamente se aprecian
con maniobras de blUsqueda y provocacion) y otras ve-
ces estamos ante un 0jo que no ve por un problema
de transmision de imagen, en cuyo caso no seria ade-
cuado etiquetarlo de “ambliopia” sino que deberiamos
referirnos a la enfermedad causante en si.

De cualquier forma, y esto es un concepto impor-
tante, si en un adulto una enfermedad hace que la vi-
sién quede abolida de forma temporal, mientras per-
siste la situacion que la provoca, pudiendo recuperarse
ésta si la enfermedad es curada o paliada, en un nifio
no sucede asi. Si no hay estimulo visual en los prime-
ros meses o anos de vida no es posible desarrollar una
vision minimamente satisfactoria.

Por eso es tan importante el despistaje de trastornos
visuales en el periodo neonatal y en la lactancia, ya que
un problema que haya pasado desapercibido va a ser
muy dificil de recuperar. El margen de que se dispone
para corregir una reduccion por desuso de la vision se
establece en torno a los 12 anos de vida, después de
los cuales ya va a ser muy dificil la recuperacion visual,
por muy correcta que sea la recuperacion anatomica
del 6rgano de la vision. La maduracion general del in-
dividuo es mucho mas lenta que la visual, que se es-
tablece (ver “La exploracion Oftalmoldgica en Pedia-
tria. Examen clinico y Fisiopatologia. Vox Paediatrica

LA PATOLOGIA OFTALMOLOGICA EN PEDIATRIA

XXI, 12-18”) en torno a los 12 6 13 anos de edad del
individuo. Por otra parte, cualquier maniobra para co-
rregir enfermedades o desequilibrios en la vision debe
tomarse tenga el nino la edad que tenga. Los dos pri-
meros anos de vida son fundamentales, y mas en con-
creto el primer ano.

En cuanto al problema del estrabismo infantil hay
que decir que no es tan urgente como la costumbre
nos indica. Al ser un cuadro hasta cierto punto apara-
toso o facil de reconocer, sensibiliza bastante a los fa-
miliares. Hay que recordar que al existir un estrabismo,
los ojos si no existe otro obstaculo funcionan, pero en
lugar de hacerlo al unisono lo hacen de manera alter-
nativa, pero el caso es que cada uno de ellos desarro-
lla su vision, por lo que debemos estar atentos a que
ésta sea igual o al menos similar en cada uno de los
dos ojos.

El problema estructural se resolvera a posteriori,
mediante graduacion optica, inyecciones intramuscu-
lares o cirugia de recolocacién muscular, como vere-
mos mas adelante. Si uno de ellos se desarrolla segun
la edad que tiene lo que debemos hacer es combatir la
pérdida de vision del otro mediante oclusiones, lo cual
significa que debemos tapar el 0jo dominante o director
en una cadencia de acuerdo con la edad del paciente y
la pérdida de vision o asimetria en la funcion visual que
encontremos.

Tanto si existe estrabismo convergente (FIG 28), di-
vergente (FIG 29) o vertical (alteracion de los musculos
oblicuos o los musculos rectos verticales del 0jo) todos
ellos son tributarios de cirugia con buen resultado ha-
bitualmente. La intervencion se basa en reposicionar
los musculos para que, actuando como los tirantes de
una pelota, aumenten unos su accion y la reduzcan los
otros, previa medida minuciosa de lo que denomina-
mos grado o angulo de desviacion, que sera lo que nos
indicara la cantidad de musculo que debemos recolo-
car o desplazar.

Figura 28: Estrabismo convergente. La nifia esta
filando con ojo derecho, al izquierdo no mantiene la
alineacion y se desvia hacia dentro.
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Figura 29: En este caso al fijar el ojo director
(izquierdo) el otro se desvia hacia fuera. Es un clasico

estrabismo divergente.

No olvidar que existe un fenébmeno semioldgico trai-
cionero que es el epicantus infantil, y que genera lo de-
nominado pseudoestrabismo (FIG 30). Se trata de una
exageracion del pliegue cutaneo a nivel de canto in-
terno de la hendidura palpebral, como el epicantus del
que hablamos anteriormente, que aparece como de-
masiado vertical en muchos nifos, de modo que pa-
rece que desvian el ojo hacia dentro exageradamente
cuando miran hacia el lado del pliegue (el ojo derecho
cuando miran a la izquierda y el ojo izquierdo cuando
miran a la derecha). Se diagnostica sencillamente ele-
vando pasivamente el entrecejo del nifo para estirar
en sentido vertical la parte alta o inicial de la nariz y asi,
al estirarse también el pliegue epicantal de ambos la-
dos, se aprecia que la movilidad de los ojos es normal
pidiendo al nino que mire a ambos lados alternativa-
mente.

Figura 30: Pseudoestrabismo por epicantus. Parece
que la niha desvia hacia dentro el ojo izquierdo
cuando no sucede realmente asi.

Alteraciones del polo anterior y de los medios
refringentes

Los medios refringentes son aquellos que permiten
a la imagen llegar a la retina del ojo para ser enviada a
través del Il par craneal, al cerebro a ser procesada y
luego entendida. Basicamente éstos son la corneay el
cristalino, ademas de los humores que se encuentran
entre ellos (humor acuoso, liquido) y detras del crista-
lino entre éste y la retina (humor vitreo, gel).

Las principales alteraciones por su frecuencia que
debemos conocer son las relacionadas con procesos
infecciosos que pueden afectar a la cérnea, tales como
las queratitis, asociadas por lo general a conjuntivitis
de tipo virico (herpéticas, adenoviricas)(FIG 31), que
suelen ceder bien con la medicacion tépica, y no olvi-
darnos de que existen enfermedades como el querato-
cono o las degeneraciones corneales que afectan a la
vision de forma importante a veces y que poseen una
importante carga genética (FIG 32 y 33).

Figura 31: Lesion dendritica en superficie corneal,
sugestiva de queratitis herpética.

Figura 32: Signo de Munson, caracteristico
del queratocono. La cérnea picuda provoca un
fendmeno de cono o piramide en el borde del

parpado inferior, en la mirada hacia abajo.
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Figura 33: Degeneracion corneal nodular
superficial, que puede comprometer la
vision si afecta al gje optico.

L

El queratocono es una enfermedad relativamente
frecuente, afortunadamente y casi siempre es unilate-
ral, y provoca alteraciones refractivas severas que dan
al traste casi siempre con la vision del ojo. En él se
aprecia una deformaciéon de perfil piramidal convirtién-
dose la coérnea de un elemento esférico o redondeado
en un elemento picudo o conico, faciimente detectable
en la exploracion en los casos mas avanzados (signo
de Munson) o reconocible tan sdlo mediante instru-
mental especifico en otros casos, debiendo recurrirse a
la biomicroscopia y a la topografia corneal.

La curacion de estos cuadros pasa por el reforza-
miento de la cdrnea a través del empleo de luz ultravio-
leta previa instilacion de riboflavina (“cross linking”), o por
la correccion del astigmatismo regular que este proceso
induce, mediante el implante de segmentos intracornea-
les sintéticos o “intacs”. En ocasiones la Ultima solucion
puede tener que ser la queratoplastia penetrante o tras-
plante total de cornea para resolver la situacion.

Cuando cualquiera de estas alteraciones de medios
refringentes deterioran la vision debe aplicarse trata-
miento quirdrgico, valorando la realizacion de una que-
ratoplastia (lamelar o penetrante, segun el tipo de alte-
racion del paciente) (FIG 34).

Figura 34: Ojo sometido a trasplante total de
cornea (queratoplastia penetrante). Sus resultados
son bastante satisfactorios, si bien es posible
que haya un astigmatismo residual que sea
preciso corregir mas adelante.

LA PATOLOGIA OFTALMOLOGICA EN PEDIATRIA

Otras alteraciones corneales que podemos encon-
trar en la infancia son las lesiones traumaticas, de ma-
yor 0 menor entidad desde erosiones simples hasta
perforaciones, aparte de las infecciosas ya comenta-
das (viricas, bacterianas o micéticas), cuya resolucion
pasa por la realizacion de cultivos antes de la aplica-
cion de tratamiento. Las distrofias corneales que tienen
un patrén de transmisidn genético tienen por lo gene-
ral patrones de transmision variables, pueden afectar a
distintas capas corneales desde el exterior al interior,
y como es natural tienen habitualmente algun familiar
mas afectado.

Las cataratas son otra alteracion que puede apare-
cer en la infancia, asociada a sindromes complejos o
bien derivada de traumatismos, o aparecer de forma
congénita desde el nacimiento, obligando a plantearse
la cirugia de forma preferente para eliminar el obstaculo
visual que supone la opacificacion del cristalino.

Toda pupila que no esté del mismo tono o color
que la congénere debe ser cuidadosamente revisada,
para descartar la existencia de una catarata o de otro
problema. Este fendmeno (leucocoria o pupila blanca)
puede traducir también la existencia de una lesion re-
tiniana tal como un retinoblastoma o un desprendi-
miento retiniano, secundario a la existencia de un tu-
mor, de un traumatismo (bebés maltratados) o de otra
naturaleza (FIG 35).

Figura 35: Caracteristica imagen de un
Desprendimiento de retina en el que la zona inferior
en este caso se proyecta hacia el examinador
dando este aspecto en cortina mas claro
que el resto del fundus.

Las cataratas deben corregirse ya que interrumpen
el paso de la imagen hacia la retina, y segun la edad
del paciente se extrae de forma total o se realiza una
extraccion extracapsular con implante de lente intrao-
cular (FIG 36). Aparecen como hallazgo casual al ex-
plorar a un paciente en el que se sospecha una falta de
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vision en uno o en los dos 0jos, y a la exploracion con Figura 39: Catarata congénita de tipo nuclear. Se
lampara de hendidura o biomicroscopio (aungue si son aprecia el foco blanco en el centro del cristalino.
importantes pueden detectarse con medios mas senci-

llos) se detecta la opacificacion del cristalino, que en la
infancia puede adoptar formas dispares y caprichosas
(FIGS 37, 38y 39)

Figura 36: Cirugia de una catarata. En esta
fase ya se ha eliminado la parte central del cristalino
opacificado y se acaba de colocar una lente
intraocular artificial que suplira su
funcion de enfoque.

Si detectamos una alteracion en los medios refrin-
gentes (opacidades corneales o cristalinianas, tales
como catarata congénita) debe actuarse con pronti-
tud, sometiendo al nifio al sistema mas adecuado para
corregir el problema, aunque lleve aparejada la cirugia.
Lo mismo se puede decir de los defectos refractivos u
Opticos. Si hemos detectado que un nifio presenta un
astigmatismo, miopia o hipermetropia elevadas, éstas
han de ser corregidas inmediatamente, tenga la edad

Figura 37: Forma de catarata congénita que tenga el paciente, a fin de facilitar que la imagen
de tipo nuclear en estrella. alcance su destino sin interrupciones.

Alteraciones del sistema lagrimal

Podemos encontrarnos con algunas alteraciones
congénitas raras, tales como la imperforacion del sis-
tema o falta de desarrollo de alguno de sus segmen-
tos (horizontal, vertical) e incluso fistulizaciones “ab ex-
terno” del saco lagrimal hacia la rama ascendente del
maxilar superior en el exterior, cerca del canto interno
o angulo interno o nasal del ojo. No suelen dar pro-
blemas, por lo que simplemente son vigiladas por si
en algin momento su existencia provoca trastornos o
molestias siendo entonces retiradas quirdrgicamente
(FIG 40).

Figura 38: Forma de catarata congénita de tipo ‘ Figura 40: Fistula congénita de saco lagrimal.
cortical, que afecta mas a la periferia del cristalino y
conlleva opacidades radiales del mismo.

Lo que si es muy problematico y habitual son las im-
perforaciones localizadas de la zona distal (inferior) del
ductus lacrimonasal. Durante el proceso de formacion del
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individuo ésta zona se encuentra colapsada o cerrada,
coincidiendo las semanas previas al nacimiento con el
momento en que desaparece ese cierre natural, permi-
tiendo el paso de la secrecion lagrimal hacia la fosa nasal.

No es infrecuente que esto no se lleve a cabo de
forma completa, produciéndose una epifora (FIG 41),
es decir, el paciente llora de continuo de forma pasiva
macerando la piel del parpado vy la adyacente produ-
ciéndose ademas conjuntivitis continuas. En este caso
se realiza un sondaje de la via, pasando a su través
y hacia el meato inferior una sonda o alambre meta-
lico fino de diametro creciente y que suele realizarse
bajo sedacién y que aconsejamos realizar en torno a
los 12 meses de edad, pues en esta época hay un cre-
cimiento ligeramente acelerado de las estructuras que
rodean por debajo al ductus, habiendo casos que plan-
teaban problemas desde el nacimiento y que se resuel-
ven espontaneamente, evitando las molestias del son-
daje que, a pesar de ser un procedimiento ambulatorio
y seguro sélo debe realizarse en caso necesario, al no
estar exento de complicaciones aunque son raras.

Figura 41: Epifora pasiva (lagrimeo) al no poder la
lagrima pasar por el sistema obstruido.

Cuando un sondaje es fallido puede repetirse, y si
tras dos o tres intentos no conseguimos la permeabili-
dad del sistema, es preciso tutorizar el sistema lagrimal
del paciente, es decir, colocar unos tubos de interposi-
cion que recorren la via lagrimal entera y que se movi-
lizan pasivamente para mantener durante unos pocos
meses el sistema sin obstaculo (FIG 42).

Figura 42: Tutorizacion del sistema lagrimal en una
nifia. Se aprecia el efecto de la movilizacion pasiva
de los tubos interpuestos. A la izquierda el nudo que
los une se encuentra a nivel de la ventana nasal, ala
derecha se ha colocado cerca del punto lagrimal.

LA PATOLOGIA OFTALMOLOGICA EN PEDIATRIA

Si ni tan siquiera eso nos resuelve la situacion, debe
ya aplicarse cirugia de mayor complejidad, realizando
una dacriocistorrinostomia por via endoscodpica 0 me-
diante cirugia abierta para restablecer el paso de la-
grima por una via alternativa.

Alteraciones retinianas

Las alteraciones que nos podemos encontrar en tér-
minos generales pueden ser de indole congénita o ad-
quirida.

Las congénitas (aparte de los colobomas y los des-
prendimientos de retina, ya citados) pueden ser la con-
secuencia de una miopia magna congénita, que da lu-
gar a una alteracion retiniana en la cual el estiramiento,
el adelgazamiento y la atrofia de la retina pueden ha-
cer que la zona macular se encuentre sin desarrollar,
apareciendo como areas sonrosadas coexistiendo con
otras blanquecinas en las que faltan retina y coroides,
impidiendo la capacidad visual del paciente en uno o
en los dos ojos (FIG 3).

También fendmenos congénitos son las cicatrices
derivadas de procesos inflamatorios padecidos por la
madre durante el embarazo, sean éstos subclinicos o
declarados. La toxoplasmosis, la toxocariasis y otros
procesos pueden interferir en el desarrollo de la retina
porque generan focos inflamatorios bien delimitados
pero de suficiente extension, que con el tiempo se
convierten en éreas pigmentarias y con la retina de-
generada e inutilizada, con el agravante de que estos
procesos tienen una especial afinidad por el asiento
macular y paramacular lo cual da mayor relevancia y
gravedad a su aparicion, de ahi el interés que tiene la
prevencion y la cultura sanitaria del embarazo hoy en
dia (FIG 43).

Figura 43: Imagen tipica de cicatriz coroidea y
retiniana en zona macular derivada de afectacion por
Toxoplasma durante el embrazo.
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Fendmenos adquiridos son los derivados de trau-
matismos (juegos, accidentes domésticos), que pue-
den generar rupturas de la retina 0 hemorragias intrao-
culares de diversa consideracion.

No hay que olvidar que los ninos son muy activos,
tienen una coordinacion imperfecta en los primeros
anos de vida y en el caso de los preadolescentes la
osadia suele ser la regla en su actitud, aparte de las
ganas de actuar en todos los ¢rdenes con falta de ex-
periencia, factores todos que se unen a la hora de sufrir
traumatismos que pueden afectar al ojo (FIG 44).

Figura 44: Imagen de un desprendimiento de retina
provocado por un traumatismo directo de la orbita, a
la exploracion directa.

Por ello, los desprendimientos de retina, las hemo-
rragias intraoculares, las heridas oculares en general a
cualquier nivel e incluso los estallidos y vaciamientos
del globo ocular no son raros a estas edades, teniendo
siempre presente que cuando acude un paciente con
un antecedente traumatico inmediato debe realizarse
un examen con un cuidado sumo y una gran exquisitez
en las maniobras para evitar siempre presiones sobre
el ojo.

Una vez descartada la ruptura del globo ocular, en-
tonces ya tenemos tiempo para instilar colorante de ex-
ploracion (rosa de Bengala, fluoresceina, o el que ten-
gamos a mano), para valorar o mejor posible el polo
anterior en busca de ulceraciones, cuerpos extranos,
y otros danos, y para intentar asomarnos aunque sea
someramente al fondo de ojo para intentar explorarlo
con los medios a nuestro alcance.

ALTERACIONES ORBITARIAS

Los procesos inflamatorios agudos de la orbita, si
bien han perdido estadisticamente algo de importan-
cia por su menor frecuencia en nuestros dias, una vez
generalizada la medicacion antibidtica y mejorados los
niveles basales de higiene de la poblacién, siguen po-
seyendo una semiologia alarmante y precisan una ac-
tuacion diligente y eficaz, ya que se trata de un pro-
ceso que aun hoy puede conducir al fallecimiento del
paciente o a una futura ceguera unilateral indeseable.

Hay que tener en cuenta que en la edad pediatrica y
en relacion con la celulitis orbitaria hay algunos factores
que le dan unas caracteristicas distintas a la del adulto,
tales como el escaso grosor de las paredes orbitarias
en el nifo, lo cual facilita en gran medida la transmi-
sién de procesos de vecindad, y el minimo desarrollo
de las cavidades periorbitarias (senos), cuya neumati-
zacion se lleva a cabo cuando el paciente tiene ya unos
anos de vida

Etiologias Autores
Sinusitis Uthoff, Grom
Lesiones cutaneas vecinas Donald
Amigdalitis Magnus
Alveolitis del primer molar Asherson
Sepsis hematdgena Litricin

En lo tocante al diagndstico precoz y al diagndstico
diferencial con otros procesos hay que recordar que,
de los signos cardinales de la ceulitis orbitaria aguda
del nifo (exoftalmos directo, inflamacion de la zona y
leucocitosis), el primero de ellos, el exoftalmos, ha de
ser siempre ostensible y llamativo y habitualmente con
compromiso de la movilidad ocular (FIG 45) debiendo,
en caso contrario, pensarse en la existencia de una o6r-
bita edematosa reactiva a otros procesos de vecindad
o de contenido, o pensar en una celulitis preseptal,
cuadro a caballo entre la patologia orbitaria y la pal-
pebral.

Figura 45: Celulitis orbitaria izquierda. En la imagen
de la derecha se aprecia el importante compromiso
de la musculatura extrinseca (comparar con FIG 11).

La inflamacién zonal ha de ser aparatosa, asi como
la leucocitosis, y aun con la semiologia bien patente,
debe pasarse a una triada exploratoria de imagen: ra-
diografia craneal convencional, tomografia computari-
zada, y ecografia B. En los lactantes conviene buscar
radiologicamente la afectacion etmoidal pues el etmoi-
des neumatiza habitualmente antes del ano de vida.

Entre los 2 y los 10 anos, el estado del seno maxi-
lar (proyeccion de Waters), y después de los 10 anos,
preferentemente el del seno frontal (proyeccion de
Caldwell). La TC es Util en el diagndstico diferencial,
mostrando abscesos, miositis, e incluso tenonitis, si re-
gistramos la presencia del asi denominado radiolégica-
mente como anillo de Bernardino a nivel del globo ocu-
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lar. La ecografia B contribuye casi siempre a afianzar el
diagnéstico proporcionado por la TC.

Si bien el prondstico de la celulitis orbitaria del nifio
es poco preocupante cuando hemos realizado un diag-
nostico correcto y una antibioterapia precoz y ade-
cuada, etiologica y suficientemente dosificada, no deja
de presentar problemas cuando se carece de informa-
cién a partir de frotis y cultivos microbiolégicos.

En caso de que se desconozca inicialmente la etio-
logia de la celulitis, es aconsejable el empleo de una
combinacion antibidtica inicial de suficiente espectro,
como puede ser la Ampicilina-Gentamicina o la Ampi-
cilina-Cefalexina.

En cuanto al tratamiento quirdrgico, creemos que la
orbitotomia debe llevarse a cabo siempre que exista
cierto grado de evidencia clinica y/o radioldgica de la
existencia o inicio de formacion de un absceso intraor-
bitario (FIG 46).

Figura 46: Una vez drenado el absceso orbitario el
compromiso global de la zona cede y se recupera la
movilidad del globo paulatinamente.

Otros fenémenos de interés

Por su frecuencia no conviene olvidar la existencia
de otros procesos que aunque no revistan especial
gravedad son capaces de generar alarma tales como
las episcleritis (FIG 47), que aun no siendo muy habi-
tuales en este tramo de edad, pueden aparecer, como
un proceso inflamatorio local con importante enrojeci-
miento del globo de forma focal o localizada, dolor en
el punto afectado y normalidad en el resto de las es-
tructuras.

Figura 47: Episcleritis en ojo derecho.

LA PATOLOGIA OFTALMOLOGICA EN PEDIATRIA

También debemos recordar que los dermolipomas o
excrecencias de la grasa orbitaria que, a través de las
vainas musculares se desplazan hacia el exterior de la
orbita se encuentran con cierta frecuencia en la infan-
cia, y son alteraciones sin gravedad ni importancia ma-
yor, que pueden ser extirpadas cuando el paciente al-
cance una edad para planificar el tratamiento adecua-
damente (FIGS 48 y 49).

Figura 48: Lipoma orbitario izquierdo en nirio.
Preoperatorio.

wppas itz Volumen XXIN° 1 Junio 2015 37



m-&m

SocIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

Los angiomas palpebrales y conjuntivales también
pueden encontrarse en niNos y a pesar de ser muy
aparatosos por la tendencia al sangrado que tienen,
también pueden ser eliminados con relativa facilidad,
no constituyendo una urgencia real su manejo (FIGS
50y 51).

Figura 50: Angioma palpebral con extension orbita-
ria en parpado superior derecho.

Figura 51: Angioma conjuntival polipoideo.
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Abstract:

Ante un niflo con una tumoracion ¢sea debemos plantearnos en el diagndéstico diferencial en-
tidades que van desde traumatismos o tumores, hasta enfermedades reumaticas como el Sin-
drome de SAPHO (sinovitis, acné, pustulosis, hiperostosis, osteitis aséptica) o la Osteomielitis
cronica multifocal recurrente (OCMR). Estas Ultimas entidades son raras en la infancia y su diag-
noéstico es de exclusion, por lo que tendremos que tener un alto nivel de sospecha para llegar a
ellas. En todos los casos las pruebas de imagen asi como la anatomia patoldgica nos seran de
gran ayuda.

Inflamacion ésea, osteomielitis cronica, gammagrafia 6sea.

In children with a bone tumor we must consider in the differential diagnosis entities ranging from
trauma or tumors, to rheumatic diseases such as SAPHO syndrome (synovitis, acne, pustulosis,
hyperostosis, osteitis aseptic) or Chronic recurrent multifocal osteomielitis (OCMR). These enti-
ties are rare in childhood and diagnosis is one of exclusion, so we’ll have to have a high level of
suspicion to reach them. In all cases, imaging and pathology will be of great help.

Keywords: Bone inflammation, chronic osteomyelitis, bone scan.
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Caso clinico

Nifa de 8 afos con tumoracion dolorosa en clavicula
derecha de horas de evolucion. El dia anterior se que-
jaba de dolor en el brazo derecho y zona cervical. No
refiere traumatismo previo. Afebril. Como antecedente
de interés desde hace un ano presenta dolor en ambos
tobillos con inflamacion intermitente de éstos, fue valo-
rada en la consulta de traumatologia siendo atribuido a
un problema ortopédico (pies planos). Exploracion nor-
mal salvo masa dura en tercio proximal de clavicula de-
recha de 4 cm, dolorosa, sin lesiones en la piel circun-
dante (Figura 1).

Durante el ingreso se realizd analitica completa (he-
mograma, bioquimica, LDH, PCR, VSG, ANA, Factor
reumatoide, estudio tiroideo y hepatico, frotis sangui-
neo, serologia) que fue normal salvo VSG de 28 mm.

Figura 1: Tumoracion clavicular derecha.
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Como pruebas de imagen se realizaron una radio-
grafia, ecografia y resonancia magnética de dicha zona,
apreciandose inflamacion a nivel del tercio proximal de
clavicula derecha, sin afectacion de la articulacion, con
edema importante de partes blandas circundantes (Fi-
gura 2). Para completar el estudio se realizd una gam-
magrafia ésea donde se vieron dos focos hipercaptan-
tes, uno en tercio proximal de dicha clavicula, y otro en
la region tarsal derecha (Figura 3). Se tomaron mues-
tras para biopsia de ambas zonas, siendo informadas
éstas como displasia fibrosa el foco clavicular y normal
el tarsal, descartando patologia tumoral.

Figura 2: Ecografia. Edema de partes blandas.

Figura 3: Gammagrafia 6sea. Focos hipercaptantes
en clavicula derecha y metatarso derecho.
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Recibi¢ tratamiento con Cloxacilina, antiinflamato-
rios y reposo durante 15 dias, siendo la evolucion favo-
rable. Desaparecio la masa y el dolor en la zona clavi-
cular. EI hemocultivo fue finalmente negativo. En con-
troles posteriores en consulta de traumatologia la niha
ha permanecido asintomatica sin presentar nuevos epi-
sodios inflamatorios.

Discusién

En el caso que nos ocupa, dentro del diagndstico
diferencial, debemos incluir en primer lugar, por ser la
patologia 6sea mas frecuente en la infancia, la posibili-
dad de que se trate de un traumatismo vy fractura sub-
yacente, por la forma de presentacion brusca, descar-
tandose ya que en la historia no referian dicho antece-
dente, no existian signos inflamatorios externos y la ra-
diografia de clavicula no evidencio la presencia de frac-
tura o alteracion 6sea. Esta normalidad en la radiografia
Osea nos permitiria descartar otra patologia como es
la pseudoartrosis congénita de clavicula, una rara en-
tidad de la que tan soélo se han descrito unos 200 ca-
S0s en la literatura, y que hay que sospechar ante un
lactante con fractura obstétrica de evolucion térpida,
y aunque se trata de un defecto congénito en algunos
casos puede pasar inadvertido en la época neonatal y
evidenciarse mas tarde '. Suele ser unilateral y locali-
zarse en el tercio medio clavicular, afectando predomi-
nantemente el lado derecho. Su etiologia sigue siendo
desconocida, aunque parece tratarse de un defecto en
la fusion de los centros primitivos de osificacion, ana-
tomico y / o vascular 2. Clinicamente se caracteriza por
la presencia de una tumoracion, generalmente indolora
y sin limitacion funcional, que se acentla conforme va
creciendo el paciente. La radiografia simple confirma
el diagndstico, mostrando el defecto en la zona media
clavicular.

Dentro del diagnostico diferencial de los defectos
Oseos claviculares, otra entidad a tener en cuenta es
la displasia cleidocraneal, una enfermedad de heren-
cia autosémica dominante, en la que el defecto clavi-
cular se presenta de forma bilateral y ademas se aso-
cia a afectacion de otros huesos (osificacion tardia de
las suturas craneales, erupcion tardia de dientes, coxa
vara...) 8.

Es importante tener presente las lesiones tumora-
les malignas, o benignas con comportamiento radio-
l6gico agresivo, la Histiocitosis X y las causas infec-
ciosas, como la osteomielitis subaguda. Los posibles
diagndsticos en este caso - Sarcoma de Ewing (cuya
localizacion clavicular es atipica) 4, granuloma eosi-
noéfilo y quiste 6seo aneurismatico — fueron descarta-
dos por biopsia. Del mismo modo fue descartada la
Histiocitosis X, al no encontrar en la histologia células
de Langerhans. Los sintomas mas frecuentes cuando
esta patologia afecta a hueso son el edema y dolor
6seo. El craneo es el hueso que con mayor frecuencia
se ve afectado, seguido por huesos largos de extremi-
dades superiores y huevos planos. Las lesiones son
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de tipo osteoliticas, lo cual puede producir fracturas °.
En cuanto a la osteomielitis infecciosa, su localizacion
clavicular es inusual, ademas la ausencia de fiebre, el
buen estado general y las pruebas complementarias,
asi como los cultivos negativos (aunque en un alto por-
centaje de casos éstos pueden ser negativos) °, nos
hicieron descartar el diagnéstico, aunque inicialmente,
ante su sospecha, la paciente fue tratada con antibio-
terapia empirica.

Fue determinante para el diagnéstico la realizacion
de la gammagrafia 6sea, donde se evidencio la ya co-
nocida lesion en la clavicula, asi como otro foco asin-
tomatico en tarso derecho. Ante este hallazgo se nos
plantearon otras dos patologias a tener en cuenta en el
diagnostico diferencial: el Sindrome de SAPHO y la Os-
teomielitis Crénica Multifocal Recurrente (OCMR).

El Sindrome de SAPHO engloba una serie de tras-
tornos reumaticos con hallazgos comunes, como la
afectacion dsea con osteitis aséptica que afecta a zo-
nas determinadas, asociado a sintomas cutaneos en
forma de pustulosis palmoplantar y/o acné conglobata,
de ahi su nombre (sinovitis, acné, pustulosis, hiperos-
tosis, osteitis aséptica) ’.

Se presenta generalmente en la infancia y adoles-
cencia, con predominio del sexo femenino. En la infan-
cia afecta a huesos largos, clavicula y columna lumbar.
La imagen gammagrafica en “asta de toro” a nivel de
la articulacion esternoclavicular es bastante especifica
del sindrome &.

La afectacion dsea puede preceder, ocurrir simulta-
neamente o posteriormente al inicio de las manifesta-
ciones cutaneas. Las manifestaciones sistémicas son
raras, pero a veces hay fiebre. En el S. SAPHO con
afectacion cutanea en un porcentaje importante de ca-
sos se aisla Propionibacterium acnés en el cultivo de
liquido sinovial °.

El tratamiento convencional con antiinflamatorios no
esteroideos, corticoides y metotrexato no se ha mos-
trado efectivo. Actualmente existen numerosos estu-
dios que avalan la superioridad del pamidronato en la
disminucion del dolor y la mejoria de la funcionalidad
con escasos efectos adversos, al ser un bifosfonato de
segunda generacion cuya funcion es suprimir la reab-
sorcion dsea ademas de tener propiedades antiinfla-
matorias °.

La OCMR es una entidad poco frecuente, descrita en
1972, que afecta a ninos y adultos jovenes, con mayor
incidencia en el sexo femenino (4:1)'". Se trata de una
inflamacion dsea cronica aséptica y no supurativa, que
se caracteriza por una afectacion multifocal, general-
mente en huesos largos y clavicula, de evolucion clinica
subaguda o crénica con remisiones y exacerbaciones.
Con frecuencia se asocia también con pustulosis pal-
moplantar y suele tener una evolucion favorable 2.

La etiologia y patogénesis de esta enfermedad no
estan aclaradas. Por una parte, debido a su asocia-

cion con otras enfermedades autoinmunes (pustulosis
palmoplantar, psoriasis vulgar, enfermedad inflamatoria
intestinal 0 S. de Sweet), su mejoria clinica con corticoi-
des o0 AINEs y su mayor presencia en el sexo femenino,
se postula un origen autoinmune que no se ha llegado
a confirmar. Otras posibles etiologias son la infecciosa
(Micoplasma hominis) o la genética '3,

Las manifestaciones clinicas de la OCMR son insi-
diosas, pudiendo presentarse Unicamente con sinto-
mas y signos locales (como en nuestro caso), o puede
asociarse a sintomas generales como fiebre, astenia
y pérdida de peso. La mayoria de los pacientes en el
momento del diagndstico presentan mas de una lesion
Osea pudiendo existir lesiones asintomaticas, por ello la
gammagrafia dsea constituye una exploracion necesa-
ria ya que puede detectar lesiones asintomaticas, que
de otra manera podrian pasar desapercibidas. El es-
tado general no suele estar afectado, ni suelen tener
elevacion de reactantes de fase aguda tan llamativos
como en las osteomielitis bacterianas, aunque si que
se asocia una elevacion de la VSG ™. La histologia de
las lesiones de OCMR no es especifica y varia segun
la evolucion presentando habitualmente una reaccion
inflamatoria mixta. El cultivo negativo y la ausencia de
respuesta al tratamiento antibiético convencional apo-
yan un origen no infeccioso.

El tratamiento de eleccion son los AINEs sobre todo
aquellos con elevada potencia antiinflamatoria y anal-
gésica, y el reposo. Los antibidticos no se han demos-
trado eficaces, si bien, la Azitromicina se ha descrito
como tratamiento eficaz probablemente en relacion a
su efecto antiinflamatorio e inmunomodulador mas que
como antiinfeccioso. En pacientes con frecuentes re-
caidas a pesar del tratamiento, han sido usados como
terapéutica alternativa los bifosfonatos por su accion
inhibidora de la resorcion del hueso vy la calcitonina por
su efecto analgésico en combinacion con azitromicina
con un efecto beneficioso 2.

LLa evolucion de la enfermedad es muy variable, con
recaidas e intervalos asintomaticos, con una duracion
media de la enfermedad de 5 afios. El prondstico a
largo plazo es favorable, sin secuelas y con desapa-
ricion de los brotes. Sin embargo, en algunos pacien-
tes la enfermedad persiste. Se piensa incluso que esta
enfermedad pudiera tratarse de una variable pediatrica
del sindrome de SAPHO.

La similitud entre estas dos Ultimas entidades hace
gue no haya acuerdo unanime sobre si son entidades
diferentes o un espectro de la misma enfermedad, con-
siderando que la OCMR pudiera tratarse de la variable
pediatrica del sindrome de SAPHO.

Pensamos que nuestro caso, después de seguir
el propuesto diagndstico diferencial y haber excluido
otras patologias, podria tratarse de una OCMR, pero al
ser un caso de reciente diagnoéstico estamos pendien-
tes de evolucion para poder catalogarlo mejor.

semmanmriaiitE Volumen XXIEN® 1 Junio 2015 41



SoclepAD DE PeDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

Consideramos que es importante el conocimiento
de estos sindromes ya que su diagndstico es clinico y
requiere por ello un alto nivel de sospecha, por lo tanto
es fundamental pensar en ellos dentro del diagnéstico
diferencial de las lesiones inflamatorias 6seas en los ni-
Aos.
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Resumen: La osteomielitis hematdgena del astragalo es una entidad rara en la infancia. Su manifestacion
es inespecifica, lo que retrasa el diagndstico y el tratamiento. La gammagrafia dsea juega un pa-
pel importante en el diagndstico precoz y por lo tanto en la evolucion posterior de esta entidad.
Presentamos el caso de una nifa con osteomielitis del astragalo que fue diagnosticada de forma
precoz gracias a la gammagrafia ésea, con una evolucion favorable tras el tratamiento.

Palabras clave: osteomielitis del astragalo, gammagrafia ésea.

Abstract:

Hematogenous osteomyelitis of the talus is a rare entity in childhood. Its manifestation is nons-

pecific, delaying diagnosis and treatment. Bone scintigraphy plays an important role in early
diagnosis and therefore the subsequent evolution of this entity. We report the case of a child with
osteomyelitis of the talus was diagnosed at an early stage by bone scintigraphy, with a favorable

outcome after treatment.

Keywords: talus’s osteomielitis, bone scan.
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Caso clinico

Nifa de 20 meses con dolor en pie derecho de 3
dias de evolucion vy fiebre en las Ultimas 12 horas. No
refieren traumatismo previo, si la presencia de sintomas
catarrales la semana anterior. Presenta ligera inflama-
cién con aumento de calor en cara anterior de tobillo
derecho, dolor a la palpacion e impotencia funcional.
La radiografia muestra discreto aumento de densidad
de tejidos blandos e imagen sugestiva de despega-
miento peridstico en cara superior de astragalo dere-
cho (Figura 1).

En la analitica realizada sélo se aprecia elevacion de
velocidad de sedimentacion globular (VSG). Debido a la
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edad de la paciente se decidi6 realizar, y las limitacio-
nes técnicas para sedacion en nuestro centro, como
prueba de imagen, una gammagrafia 6sea, donde se
evidencié un aumento de captacion asimétrico en to-
billo derecho, comprobandose en la proyeccion lateral
interna que el foco esta en astragalo (Figura 2), estas
imagenes, junto con la clinica, son sugerentes de os-
teomielitis.

Recibi¢ Cefuroxima intravenosa durante 2 semanas
y posteriormente Cefuroxima axetilo oral hasta comple-
tar 4 semanas de tratamiento. Los cultivos fueron ne-
gativos. La evolucion posterior ha sido favorable, y 4

meses después esta asintomatica.
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Figura 1: Radiografia simple. Discreto
aumento de densidad de tejidos blandos e imagen
sugestiva de despegamiento peridstico en
cara superior de astragalo derecho.

Figura 2: Gammagrafia 6sea. Aumento de
captacion a nivel de astragalo derecho.
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Discusion

Las infecciones osteoarticulares son relativamente
infrecuentes en la infancia, y afectan generalmente a
menores de 5 anos. Pueden originarse secundaria-
mente a la extension de una infeccion local, aunque o
mas frecuente es el origen hematégeno (OMH). Esta se
produce mas comunmente en la metéfisis de huesos
largos (fémur distal, tibia proximal o humero), siendo
rara la afectacion del astragalo, con escasos casos
recogidos en la literatura a nivel mundiall. La clinica
suele ser inespecifica, con sintomas locales (dolor, co-
jera, inflamacion) y escasos sintomas generales (fiebre,
malestar). También la analitica suele ser anodina, en-

contrando en ocasiones elevacion de la VSG o de la
proteina C reactiva?. Es muy frecuente que los cultivos,
tanto de sangre como de la lesion, sean negativos. En
los casos en que se consigue aislar algun germen el
mas frecuente es S. aureus, seguido de Streptococ-
cus, Pneumococcus, K. kingae...®* De esta manera, €l
diagnostico de sospecha se suele retrasar casi siste-
maticamente, en ocasiones varias semanas.

La radiografia suele ser la prueba de imagen que se
solicita en primer lugar, aunque habitualmente es nor-
mal en los primeros dias de infeccion, por o que de
entrada no nos seria de gran ayuda®. La ecografia y la
resonancia magnética (RM) son las pruebas mas es-
pecificas, sobre todo ésta Ultima, y, aunque también
podrian ser normales en los primeros estadios de la
enfermedad, serian las pruebas de primera eleccion®.
Otra prueba de imagen muy sensible para el diag-
noéstico precoz es la gammagrafia désea, teniendo en
cuenta que al ser poco especifica puede dar falsos po-
sitivos en enfermedades distintas a la osteomielitis y
que cursan con actividad osteoclastica, como tumores
(sarcoma de Ewing, osteosarcomas, osteoma osteoide
0 metastasis), necrosis y traumatismos®, en cuyo caso
si que tendriamos una radiologia alterada y podria ayu-
darnos también para diferenciarlos los datos obtenidos
de la historia clinica del paciente. En nuestro caso de-
cidimos la realizacion de ésta ultima prueba en lugar de
RM para llegar al diagndstico precoz para evitar la se-
dacioén de nuestra paciente, que era necesaria debida a
su corta edad, y que por limitaciones de nuestro centro
de trabajo, habria retrasado su realizacion.

En cuanto al tratamiento de esta entidad, son nu-
merosas las controversias que actualmente se deba-
ten. Anteriormente se recomendaba la desbridacion
quirdrgica de la lesion sin o con tratamiento antibidtico
posterior. Actualmente se tiende a ser mas conserva-
dor, y la pauta mas establecida es la administracion de
antibioterapia, reservando la cirugia sélo para aquellos
casos en los que fracase dicho tratamiento'. En es-
tos casos, la pauta mas utilizada es entre 4-6 semanas
de duracion, inicialmente con antibidticos intravenosos,
para alcanzar una alta concentracion en hueso, y pos-
teriormente completar con terapia oral, siendo las ce-
falosporinas de segunda generacion una buena opcion
terapéutica®.

Las complicaciones de la osteomielitis en ninos in-
cluyen recurrencias, alteraciones de crecimiento por
afectacion del cartilago de crecimiento, cojera, fractu-
ras patoldgicas y evolucion a osteomielitis cronica (5%
de los casos)’. Se ha demostrado que las recaidas y
las secuelas mas frecuentes se asocian con mayor fre-
cuencia a la presencia de artritis, al retraso en el diag-
noéstico, al tratamiento inadecuado o inferior a 3 sema-
nas, y al periodo neonatal®. Es recomendable un segui-
miento del paciente al menos durante los siguientes 12
meses al diagnoéstico para demostrar la curacion.

A destacar que ante la sospecha de osteomielitis, la
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gammagrafia 0sea puede facilitar el diagnéstico precoz
y con ello el inicio temprano del tratamiento, 1o que sera
determinante en la evolucion y curacion sin secuelas de
dicho proceso.
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Enfermedad herpética neonatal:

una entidad olvidada.
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Resumen: La infeccion congénita por VHS es una entidad no incluida habitualmente en el diagndstico dife-
rencial de sepsis clinica neonatal. La ausencia de lesiones genitales maternas induce frecuente-
mente al error diagnoéstico. Actualmente, la determinacion serolégica frente a VHS-1 y VHS-2 no
esta incluida en el cribado gestacional; esto sumado a que la primoinfeccion materna es asinto-
matica, induce al retraso en el diagndstico y tratamiento de la infeccion por VHS en el periodo
neonatal; hecho que condiciona la elevada morbimortalidad de esta patologia.

Nifa de 12 dias de vida con clinica sugestiva de sepsis, sin antecedentes maternos de lesio-
nes genitales compatibles con infeccion por herpes simple, en la que la sospecha diagndstica
y el inicio precoz de tratamiento antiviral con aciclovir condicionaron de forma significativa su
evolucion clinica.

Palabras clave: Herpes simple, infeccion, congénita, neonatal, recién nacido, VHS, aciclovir.

Herpes simplex neonatal: a forgotten disease

Congenital HSV infection is usually not included in clinical differential diagnosis of neonatal sep-
sis. The absence of maternal genital lesions often leads to misdiagnosis. Currently, serologic de-
termination against HSV-1 and HSV-2 is not included in the gestational screening; this added to
the maternal primary infection is asymptomatic, leads to delay in diagnosis and treatment of HSV
infection in the neonatal period; what conditions the high morbidity and mortality of this disease.

Abstract:

A 12 days old child with clinical sepsis, without maternal history of lesions suggests herpes
simplex infection; in which the suspected diagnosis and early antiviral treatment with acyclovir
significantly conditioned its clinical evolution.

Keywords: Herpes simplex, infection, congenital, neonatal, newborn, VHS, acyclovir.
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Introduccién

Los virus herpes simple 1 (VHS-1) y herpes simple 2
(VHS-2) son patégenos humanos que infectan superfi-
cies muco-cutaneas, y pueden diseminarse por el or-
ganismo. La infeccion genital por VHS es una de las in-
fecciones de transmision sexual mas comunes, con un
pico de incidencia en mujeres en edad reproductiva; por
ello existe la posibilidad de transmision del virus al nifo.

La infeccion por VHS en el periodo neonatal (prime-

#L

ros 28 dias de vida), es poco frecuente (1/3200 par-
tos aproximadamente'), pero de gran relevancia, pues
puede ser devastadora para el recién nacido. Por ello
es importante que el diagndstico se realice o mas pre-
cozmente posible; para lo cual es fundamental un ele-
vado indice de sospecha.

La primoinfeccién materna habitualmente es asinto-
matica. Posteriormente, ambos virus establecen laten-
cia de por vida en los ganglios {sacres)>%; desde donde
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pueden reactivarse y provocar recurrencias (sintomati-
cas o subclinicas), facilitando la transmisibilidad del vi-
rus'2.

La primoinfeccion de la mujer durante la gestacion
es la forma de infeccion con mayor probabilidad de
transmision al nifo, hasta un 45% 7, mas si es proxima
al parto'=, Otros factores que juegan un papel impor-
tante son: tipo de parto, estado inmunoldgico materno,
integridad de la barrera mucocutanea y tiempo de ro-
tura de membranas'2®.

La infeccion neonatal puede adquirirse durante el
parto, intradtero o postnatalmente: 85%, 4-5% %89 y
10% de los casos respectivamente”®. Una vez adqui-
rida la infeccion, la enfermedad suele manifestarse en
la 22-42 semana de vida®; diferenciandose 3 formas cli-
nicas, que son superponibles 2°;

— Cutaneo-ocular-oral (SEM, skin-eyes-mouth): 45%
de los casos. Cursa con vesiculas cutaneas, afec-
tacion oral y ocular (eritema, ulcera corneal, cata-
rata'®.) Responde bien al tratamiento, y el pronds-
tico es favorable; aunque un 50% presentara recu-
rrencias, siendo posible la afectacion neuroldgica.

— Enfermedad del sistema nervioso central (SNC):
30% del total. Cursa con fiebre, letargia y/o con-
vulsiones. Puede o no asociar lesiones cutaneas.
Con tratamiento la supervivencia es del 90-95%,
pero incluso con una terapia correcta mas del 50%
presentara secuelas neuroldgicas®” ",

— Enfermedad diseminada: Un 20%. Clinica muy si-
milar a la sepsis bacteriana y lesiones cutaneas
(75%), que pueden no estar al inicio del cuadro, lo
que puede suscitar un error diagnodstico. La afec-
tacion visceral es variada: neumonitis, hepatitis, y
en hasta 2/3 de los casos enfermedad del SNC. El
pronostico es desfavorable, sobre todo si la infec-
cion es por VHS-1; y sin tratamiento la evolucion
es hacia el fallo multiorganico y la muerte en la ma-
yoria de los casos.

Caso clinico

Nifa de 12 dias de vida que consulta por dificultad
respiratoria y decaimiento. Los padres refieren notarla
poco activa desde el 4° dia de vida, con empeoramiento
progresivo, y succion débil. Paralelamente aparece una
lesion vesiculo-eritematosa infraocular izquierda, con
secrecion purulenta, tratada con antibidtico topico (to-
bramicina y mupirocina); pese a lo cual evoluciona des-
favorablemente, generandose una Ulcera cutanea.

Exploracion fisica: afectacion importante del estado
general, palidez cutéanea marcada, relleno capilar enlen-
tecido. FC 165 Ipm, TA 65/43 mmHg. En hemitérax iz-
quierdo varias papulas, de 1 cm de diametro. Una lesion
costrosa en zona infraocular izquierda acompanada de
edema palpebral ipsilateral. Latido hiperdinamico, tonos
fuertes, pulsos saltones. Saturacion de oxigeno 70%
con aire ambiente, taquipnea con tiraje subcostal y ale-
teo nasal moderados. Auscultacion pulmonar: Entrada
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de aire bilateral disminuida, con crepitantes en hemito-
rax izquierdo. Decaimiento, hipotonia generalizada con
escasa reactividad. Fontanela normotensa. Abdomen
distendido con hepatomegalia de 1-2 cm.

Antecedentes: Gestacion controlada, sin inciden-
cias. Parto asistido con ventosa a las 40 semanas.
Peso al nacimiento 2490 gramos. APGAR al 1°y 5° mi-
nuto de 10 puntos. Madre sana, fumadora (6-7 cigarri-
llos/dia), con serologia inmune para rubeola, y negativa
para toxoplasma, sffilis, VIH, VHB y VHC. Determina-
cion a las 36 semanas de gestacion de Streptococcus
agalactiae negativa. El padre refiere infeccion herpética
labial recurrente, pero la madre no refiere lesiones her-
péticas en mucosa oral ni genital.

La paciente es hospitalizada, iniciandose inmedia-
tamente antibioterapia intravenosa de amplio espec-
tro por sospecha de sepsis. De los estudios realizados
al ingreso destaca: Plaquetopenia (52000). Proteina C
reactiva (PCR) 67mg/l. Procalcitonina (PCT) 5,29 ng/
ml, LDH 10959 Ul/l, GOT 5716 Ul/l, GPT 1349 Ul/l, Na
117 mmol/l. Coagulacion alterada (INR 1.6, TP y TTPA
alargados). Férmula leucocitaria y serie roja normales.
Uroanadlisis (incluidos téxicos), determinacion antigé-
nica rapida del virus respiratorio sincitial (época epidé-
mica) y radiografia de térax normales. Inicialmente no
esta indicado realizar puncion lumbar ante la inestabi-
lidad clinica y las alteraciones analiticas de la paciente.

Durante las primeras 48 horas de hospitalizacion
presenta fiebre (38,8°C), y evolucion de las lesiones del
torax de papulas a vesiculas, con aparicion de otras
nuevas en cuero cabelludo. A nivel oftalmoldgico se
diagnostica Ulcera pancorneal izquierda. En ese mo-
mento se inicia aciclovir intravenoso a 10 mg/kg/8h, y
aciclovir topico sobre las lesiones descritas.

Persiste trombopenia progresiva (minima 19000/ml),
que requiere trasfusion de plaquetas. El cuarto dia,
tras su estabilizacion, se realiza puncion lumbar: Leu-
cocitos 50/ul, 98% mononucleares; proteinas 209 mg/
dl, glucosa 89 mg/dl.

La reaccion en cadena de la polimerasa (PCR) para
VHS-1 en LCR vy sangre resulté positiva. PCR en LCR
para VHS-2 negativa. La serologia demostré IgM e IgG
positivas para VHS-1, VEB y parvovirus B19. Ig M para
VHS2 negativa. PCR en sangre para VEB negativa.

Se aislé Enteroccocus faecalis en exudado 6tico,
nasal, faringeo y conjuntival. Hemocultivo, urocultivo y
frotis umbilical negativos.

La serologia materna mostr6 Ig G VHS-1 positiva,
IgM negativa. IgG e IgM para VHS-2 negativas. IgM e
IgG para VEB positivas; e IgG para parvovirus B19 po-
sitiva, con IgM negativa.

La evolucion fue lenta, pero satisfactoria tras instau-
rar la terapia antiviral: El cuadro respiratorio mejoré en
menos de 24 horas, aungque mantuvo oxigenoterapia
8 dias (FiO2 maxima 0,4). Mantuvo hepatoesplenome-
galia entre el 4°-9° dia, que fue disminuyendo hasta su
completa desaparicion el 33° dia, acompanandose de
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normalizacion de enzimas hepaticas y LDH. Presentd
anemia multifactorial (Hb 6,4 g/dl) en las 2 primeras se-
manas, que obligd a trasfundir hematies en una oca-
sion. La ecografia abdominal realizada para valora-
cion de la hepatomegalia mostrd una ectasia piélica iz-
quierda con dilatacion del uréter ipsilateral. En el estu-
dio de orina aparecié proteinuria en rango no nefrético
e hipercalciuria, consideradas producto de una tubu-
lopatia secundaria a la infeccion herpética. Se norma-
lizaron en tres semanas, y no han vuelto a detectarse
alteraciones renales en controles sucesivos.

Cardiolégicamente se diagnosticd de persistencia
de ductus arterioso y comunicacion interauricular pe-
quena, ambas sin repercusion hemodinamica.

Para valorar las posibles secuelas neuroldgicas se
realizd EEG, RMN craneal y ecografia cerebral; que re-
sultaron normales. Se repitié el screening metabdlico
neonatal y la otoemisiones, sin detectarse anormalida-
des.

El tratamiento con aciclovir intravenoso se mantuvo
28 dias, por persistencia de PCR VHS-1 positiva en
LCR. Tras el alta mantuvo aciclovir oral durante 6 me-
ses a dosis de 300 mg/m?/dosis cada 8 horas.

Alos 12 meses de vida se realizd control serolégico:
IgG VHS1 positiva con IgM negativa. IgG para VHS-2,
VEB y parvovirus B19 negativas (descartando primoin-
feccion por ambos virus en la paciente).

Actualmente, con 15 meses de edad, presenta un
desarrollo psicomotor y cognitivo normales. Ha presen-
tado 2 recurrencias herpéticas oculares (7 y 9 meses)
que han sido controladas con aciclovir tépico y oral; a
pesar de lo cual ha precisado intervencion quirdrgica
por la queratopatia herpética
Discusion

En los ultimos anos se ha producido un importante
incremento en la prevalencia de infecciones genitales
causadas por VHS-1, a pesar de que VHS-2 presenta
mayor tendencia a reactivarse y trasladarse hasta la su-
perficie muco-cutéanea genital®>*°. Segun trabajos pu-
blicados, 2/3 de las infecciones neonatales por VHS
son por VHS-1'2, Esto podria deberse a que los anti-
cuerpos antiVHS2 que se trasfieren desde la madre, a
través de la placenta, confieren mayor inmunidad’, y al
aumento del nimero de casos de infecciones genitales
en la poblacion adulta de transmision oro-genital.

En cuanto a los datos clinicos, nuestra paciente si
presentaba sintomas neurolégicos desde el inicio del
cuadro, pero puede existir afectacion del SNC en ninos
inicialmente sin sintomatologia. Por ello siempre debe
realizarse estudio de LCR a todo neonato con sospe-
cha de infeccion por VHS.

La PCR para VHS en LCR es la técnica estandar
utilizada para confirmar el diagndstico de infeccion her-
pética neonatal por su elevada sensibilidad y especifici-
dad. Se positiviza en las primeras 24 horas de la infec-

48 WA

cion, y generalmente se hace negativa tras la primera
semana de tratamiento con aciclovir (aunque puede
mantenerse positiva semanas después de haber ini-
ciado la terapia)®. El tratamiento intravenoso debe
mantenerse hasta la negativizacion de la PCR en LCR.
La persistencia de una PCR positiva en ninos que estan
recibiendo tratamiento antiviral se asocia a un peor pro-
noéstico, y se relaciona con infecciones por VHS resis-
tentes a aciclovir'. En nuestro caso la PCR se mantuvo
positiva 4 semanas, motivo por el que el tratamiento
intravenoso se prolongd hasta 28 dias.

Finalmente resaltar el impacto positivo sobre el pro-
noéstico de una terapia precoz con aciclovir'%; y la me-
jor evolucion neurolégica en los neonatos que reciben
terapia supresora con aciclovir oral a dosis 300 mg/
m?2/d durante 6 meses tras el tratamiento intravenoso,
en comparacion con los que no 1916 | Se ha detec-
tado neutropenia transitoria en un 20% de los nifos tra-
tados con altas dosis de aciclovir, pero no otros efectos
adversos significativos; y tampoco es comun la apari-
cion de resistencias tras su uso prolongado 517,
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Paciente de 7 anos que ingresa por sospecha de Fiebre Dengue. Presenta fiebre de diez dias de
evolucion, acompanada de anorexia, cefalea frontal opresiva, exantema maculopapuloso, coin-
cidiendo con el dia de maxima fiebre, decaimiento, debilidad generalizada, y dolor abdominal.
Exploraciéon por aparatos y sistemas sin hallazgos patoldgicos. Como antecedentes refieren un
viaje a Brasil hacia un mes y medio aproximadamente y la convivencia con personas diagnosti-
cadas de Dengue.

El diagndstico de confirmacion se realizé mediante PCR y serologia (IgM e IgG) positivas para
virus dengue en dos determinaciones.

Fiebre Dengue; Dengue hemorragico; Flaviviridae; Arbovirus; Enfermedades importadas; Viajes
internacionales.

First case of Dengue diagnosed in our hospital

7 year old patient was admitted for suspected Dengue fever. He has a fever for ten days, accom-
panied by anorexia, intermittent frontal headache oppressive, evanescent rash, coinciding with
the day of high fever, malaise, generalized weakness, and diffuse abdominal pain. The physical
examination was within normal. As precedent, family tells a trip to Brazil for a month and a half
and that they have lived with people diagnosed with Dengue.

The diagnosis was confirmed by PCR and serology (IgM and IgG) positive for dengue virus in
two determinations.

Dengue fever; Hemorrhagic Dengue; Flaviviridae ; Arbovirus ; Imported diseases ; International
travel.

Recibido: 08-04-2015 Aceptado.10-05-2015

Vox Paediatrica 2015; XXIl(1):50-52

La Fiebre Dengue es producida por un Arbovirus Es endémico de areas urbanas, periurbanas y ru-
(Familia Flavoviridae) con 4 subtipos que no inducen rales de zonas tropicales y subtropicales de Centro y
resistencia cruzada entre ellos. Se transmite en el @am-  Sudameérica, la cuenca mediterranea, el Sudeste Asia-
bito doméstico, de persona a persona, a través de la tico y Pacifico Oeste?. Actualmente, es un problema de
hembra del mosquito Aedes aegypti (vector primario) y  salud publica, por el cual se infectan anualmente 5,5%
Aedes Albopictus (vector secundario)'. de la poblacion mundial®.
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Los casos diagnosticados en nuestro pais son im-
portados, pero se han descrito casos autéctonos en
paises europeos como Portugal y Francia “.

Caso clinico:

Presentamos el caso de un nino de 7 ahos que in-
greso en el Servicio de Infecciosos de nuestro hospital
por sospecha de fiebre Dengue.

Refieren fiebre de diez dias de evolucion que se
acompafna de cefalea frontal opresiva intermitente,
exantema maculopapuloso evanescente, anorexia, de-
caimiento, debilidad mayor en las Ultimas 48 hora y do-
lor abdominal difuso.

Como antecedentes refieren estancia en Brasil hace
unos cuarenta dias aproximadamente, donde ha con-
vivido con personas diagnosticadas de Dengue. Previo
al viaje fue vacunado de fiebre amarilla.

Ante un sindrome febril prolongado en un paciente
que ha vigjado a un pais endémico se solicitaron los
siguientes examenes complementarios: hemograma:
ligera leucopenia; VSG, bioquimica, coagulacion nor-
males; hemocultivo negativo; sedimento de orina 'y uro-
cultivo normales; PCR a virus dengue positiva en dos
determinaciones y serologia para virus dengue, obte-
niendo en la primera determinacion (1° dia de ingreso)
IgM negativa con IgG positiva; en la segunda determi-
nacion (a los 10 dias de la primera muestra), IgM e IgG
positivas.

La evolucion del paciente fue favorable, no presen-
tando complicaciones, y recibié tratamiento con para-
cetamol y goteo de hidratacion intravenosa.

Discusion:

El caso que presentamos es una primoinfeccion
de Dengue importado no grave, el diagnéstico estuvo
orientado por el viaje y antecedentes de ambiente epi-
demioldgico, pero creemos importante recordar que
debemos pensar en dicha patologia ante un paciente
con fiebre en los primeros 14 dias tras volver de un pais
endémico.

El periodo de incubacion de la enfermedad es entre
3-14 dias. La primera infeccion se manifestara como
cuadro febril inespecifico (80-90%) o Dengue clasico.
La reinfeccion por otro serotipo puede causar trastor-
nos hemorragicos/hemodinamicos®.

El dengue clasico se caracteriza por fiebre alta (40-
41°C), cefalea frontal, dolor retro-orbitario, mialgias/ar-
tralgias, nauseas/vomitos, erupcion maculopapular. En
la fase de convalecencia aparece debilidad, malestar
general, anorexia, descamacion de palmas y plantas.
En los examenes complementarios se encuentra leu-
copenia con neutropenia y linfocitosis, trombopenia y
elevacion de transaminasas®.

Nuestro paciente presentaba seis de los sintomas
anteriormente descritos (fiebre, cefalea, mialgias, exan-
tema, malestar general y anorexia) junto con leucope-

PRIMER cASO DE DENGUE DIAGNOSTICADO EN NUESTRO HOSPITAL

nia confirmada mediante frotis de sangre periférica.

El Dengue hemorrégico, tiene una mortalidad del
40%. El cuadro inicial es similar al Dengue clasico,
acompanado de manifestaciones hemorragicas (diges-
tivas, cutaneas, epistaxis), trombopenia </= 100.000/
mm3 y aumento de la permeabilidad capilar (hemato-
crito elevado, albumina descendida, derrame pleural o
de otra localizacion). Cuando se asocia con insuficien-
cia circulatoria (hipotension arterial o descenso de la
tension arterial diferencial (>20mmHg), frialdad, o alte-
racion mental), se denomina Shock Dengue®.

El diagndstico de la enfermedad se establece a tra-
vés de PCR vy serologia para el virus Dengue.

El diagndstico mediante PCR depende de la carga
viral y el tiempo transcurrido’. Durante los 5-7 primeros
dias de fiebre existe viremia, por lo tanto la PCR sera
positiva (100%). La probabilidad de encontrar una PCR
positiva, transcurridas mas de 24 horas afebril, des-
ciende hasta un 0-20%8. Creemos que nuestro caso
es interesante porque se obtuvieron 2 determinaciones
de PCR positivas a pesar de que el paciente llevaba 10
dias de evolucion de la enfermedad.

La serologia mediante deteccion de anticuerpos es-
pecificos es posible a partir del 5° dia. Son necesarias
dos muestras de sangre, tomadas en los dias 0-4 de
enfermedad y los dias 10-21, para el diagndstico sero-
l6gico definitivo, por seroconversion de IgM8°. Se han
descrito reacciones cruzadas con otros Flavivirus (pa-
cientes vacunado de Fiebre amairilla), por lo que es po-
sible encontrar IgG positiva de forma precoz con IgM
aun negativa®'®. En el caso que presentamos obtuvi-
Mos una primera determinacion serolégica con IgM ne-
gativa e IgG positiva, y una segunda (a los 10 dias) con
IgM e IgG positivas, que puede explicarse por lo ante-
riormente descrito.

Los criterios diagnésticos de la enfermedad se divi-
den en epidemioldgicos (caso confirmado en la zona),
clinicos (fiebre, cefalea, dolor retro-ocular, decaimiento,
mialgias, artralgias, dolor abdominal, erupciéon maculo-
papular, manifestaciones hemorragicas leves en piel y
mucosas) y de laboratorio (leucopenia con tendencia a
la linfocitosis, plaguetas normales o disminuidas, he-
matocrito normal, coagulacion normal)>1",

Con estos criterios se puede diferenciar entre caso
probable (fiebre, dos o mas criterios clinicos y una si-
tuacion epidemiolégica compatible), caso confirmado
(caso probable junto hallazgos de laboratorio compati-
bles), y diagndstico de certeza (existe confirmacion por
pruebas microbioldgicas) *6'1, como en nuestro caso.

No existe tratamiento especifico de la enfermedad,
siendo éste de soporte con hidratacion y antitérmicos.
No se deben administrar AINES ya que pueden agra-
var el trastorno hemorragico®. En el caso de un Dengue
Hemorragico/shock dengue el soporte hemodinamico
se realizara en una UCI pediatrica®.
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Actualmente no existe vacunacion frente al virus
Dengue. La profilaxis primaria consiste en evitar la pica-
dura del mosquito mediante repelentes que contengan
N,N-dyethylmetatoluamida(DEET) al 40% (no debe ser
utilizado en menores de 2 meses) o picaridina, mos-
quiteras, ropa que cubra todo el cuerpo y mayor pre-
vencion de nuevas picaduras tras primer episodio’ 12,
En los paises donde predomina dicha enfermedad es
vital el control de brotes y cruce de datos para un me-
jor manejo y prevencion de la propagacion de la enfer-
medad'".
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Durante la celebracion de la ClIl Reunion Cientifica de la Sociedad de Pediatria de Andalucia
Occidental y Extremadura (SPAOYEX), que tuvo lugar en Huelva, el 14 de Marzo de 2015, el

Presidente Dr. Joaquin Ortiz Tardio, hacen
entrega a la primera firmante, Dra. Pelaez
Cabrera, del Diploma del Premio a la me-
jor, comunicacion publicada en la Seccion
La Vox del Residente, del Volumen XXI N°
1 Mayo 2014, de la revista VOX PAEDIAT-
RICA, con el titulo “VARON CON FIEBRE
Y ADENOPATIA”. El Secretario General Dr.
Manuel Navarro Villena hace entrega, asi
mismo, del taldon de 300 € con el que esta
dotada dicha distincion.
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El Dr. José del Pozo Machuca, Direc-
tor de la revista, acompanado del Subdi-
rector de la misma, y Vicepresidente 2° de
la SPAOYEX, Dr. Cristébal Coronel Ro-
driguez, felicita a las ganadoras vy, en su
breve alocucion invita a todos los Resi-
dentes de los distintos Centros Hospital-
arios, no soélo de nuestras Comunidades
Auténomas, sino también del resto de Es-
pana, a que sigan colaborando en esta in-
cipiente Seccion de Vox Paediatrica, en
la seguridad de que, con su participacion,
enrigueceran el nivel cientifico de la revista
y SuU propio curriculum.

En tan entranable acto, el Dr. Eduardo Martinez-Bonet Montero, Vocal por Huelva en la
Junta Directiva de la Sociedad de Pediatria de Andalucia Occidental y Extremadura, y

Presidente del Comité Organizador de di-
cha Reuniéon Cientifica, posa con las ga-
nadoras a las que felicita de forma espe-
cial por tratarse precisamente de residen-
tes del Hospital Juan Ramoén Jiménez de
Huelva.
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Resimenes

XI Encuentro multidisciplinar de las sociedades de
odontologia infantil integrada y pediatria extrahospitalaria

y atencion primaria
N

Sevilla, 22 de noviembre de 2014

Revision de los criterios a considerar para la
indicacion de la adenoidectomia
Autor (es): Chambi Rocha Annel, Antonio Galan Gonzalez,
Teresa Aznar Martin. Antonia Dominguez Reyes
Centros: Doctorado. Facultad de Odontologia. Universidad
de Sevilla

Introduccién: La permeabilidad de la via aérea nasal
se ve alterada cuando existe una hipertrofia adenocidea
pudiendo provocar una serie de sintomas que afectan a
todo el sistema estomatognatico.

El objetivo de esta revision es dar a conocer los refe-
rentes que deben tomarse en cuenta a la hora de derivar
a un paciente al otorrinolaringdlogo para que este valore la
posibilidad de realizar una adenoidectomia.

Material y métodos: Las citas de los articulos selec-
cionados fueron publicadas en revistas localizadas en las
bases de datos (Cochrane, PubMed, Scopus, Science-
Direct, Google Académico). Se ultilizd las siguientes pa-
labras clave: “adenoidectomy”, “adenoid”, “hypertrophic”,
“children”.

Se seleccionaron estudios de 5 anos atras hasta la fe-
cha (2009-2014), que incluyen revisiones bibliograficas,
estudios observacionales, tanto estudios de cohortes,
como de casos y controles, realizados en nifios.

Resultados y discusion: Se describe la relacion del
tamano fiable del tejido adenoideo y la permeabilidad de
la via aérea nasofaringea, ademas de valorar una serie de
trastornos como una disfuncion de la trompa de eusta-
quio, otitis media, faringitis o bronquitis recurrente, trastor-
nos de la respiracion durante el suefio, apnea obstructiva
del suefo, respiracion bucal crénica, alteraciones en el
crecimiento y desarrollo dentofacial normal, tos nocturna,
ronquido excesivo, voz hiponasal o alguna otra anormali-
dad en el habla, ya que son factores importantes en la de-
terminacion de candidatos para la adenoidectomia.

Existiendo evidencias cientificas de que las estructuras
y funciones pueden espontaneamente readaptarse o me-
jorar después de una adenoidectomia, se reconoce que
el éxito de la terapia solo se consigue cuando se eliminan
todos los factores que alteran al organismo.

Conclusiones: Es importante considerar todos los fac-
tores causantes de la obstruccion de la via aérea y su re-

J&

lacion con otros sintomas para poder derivar al paciente al
especialista para su valoracion. De acuerdo a la evidencia
cientifica disponible podemos decir que una deteccion y
correccion multidiciplinar precoz favorecera un desarrollo
fisiologico del sistema estomatognatico en los nifnos.

cExiste relacion entre oclusion
dental y posicion del pie?
Autor (es): Cristina Rodriguez Dominguez, Irene Vifiuelas
Perales, Inés M? Marin Castro, Antonia Dominguez Reyes.
Centros: Mdster en Odontologia Infantil Integrada. Facultad
de Odontologia. Universidad de Sevilla

Introduccidn: El craneo y mandibula son estructuras
que se relacionan estrechamente entre si'y estan articula-
dos con la columna vertebral, y ésta a su vez con los hue-
sos de la cadera, fémur, tibia y peroné hasta llegar a los
pies. Al ser componentes relacionados entre si 'y con las
cadenas musculares, cualquier alteracion en uno puede
repercutir en los demas elementos.

Asi, puede haber problemas posturales en sentido as-
cendente que se originan en la parte inferior del cuerpo y
pueden repercutir en la cavidad bucal; y descendentes en
los que a partir de alteraciones bucales, la parte inferior del
cuerpo puede verse afectada.

El objetivo de esta comunicacion es realizar una revi-
sion bibliografica para ver la relacion existente entre oclu-
sion dental y posicion del pie.

Material y método: Para ello hemos realizado una re-
vision bibliogréfica usando las bases de datos: Fama Plus,
Pubmed, Scopus y Dialnet. Las palabras clave utilizadas
fueron: “malocclusion”, “foot deformities”, “clubfoot”, “flat-
foot”, “equinus deformity”, “varus”, “valgus”, “crossbite”.

Se limitd la busqueda a los Ultimos 15 anos, encon-
trando articulos en espanal, inglés, portugués e italiano, y
seleccionando de ellos 43 articulos.

Resultados y discusion: La mayoria de los autores
coinciden en que existe una relacion entre oclusion dental
y posicién del pie, pues observan como se crean compen-
saciones adoptando distintas posturas corporales, para
buscar de esta forma el equilibrio entre las distintas es-
tructuras oseas, articulares y musculares.

Estas modificaciones posturales comprenden desde el
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adelantamiento de la cabeza hasta un cambio en el apoyo
plantar.

Conclusiones: Los distintos especialistas sanitarios
deben conocer esta asociacion entre oclusion dental y
posicion del pie, y asi poder realizar un diagndstico precoz
de las distintas alteraciones facilitando el tratamiento y evi-
tando compensaciones posturales nocivas.

Ortopantomografia: elemento diagnéstico
y de correlacion entre edad dental/
cronolégica/ estado nutricional.
Autor (es): Deborah Maria Calero Garcia, Cristina Rodriguez
Dominguez, Lourdes Murioz Mufioz, Antonia Dominguez
Reyes
Centros: Master en Odontologia Infantil Integrada. Facultad
de Odontologia. Universidad de Sevilla

Introduccién: La determinacion de la edad desem-
pefa un papel muy importante en el campo de la me-
dicina legal y forense y de la odontologia a la hora de la
planificacion de ciertos tratamientos, asi como un método
de diagndstico adicional cuando no sea posible detectar
el crecimiento o cambios de maduracion en los nifios in-
fluenciados por el estado nutricional.

La ortopantomografia nos va permitir determinar la
edad dental (ED) en pacientes con edad cronolégica (EC)
conocida aplicando los métodos de calcificacion dentaria.

Por ello nuestro objetivo es realizar un estudio en nues-
tra poblacion que permita comparar nuestros resultados
con las tablas existentes que correlaciona ED, EC y es-
tado nutricional.

Material y métodos: Realizamos un estudio observa-
cional, descriptivo y transversal de la poblacion de Sevilla
(Andalucia). Para ello se seleccionan al azar una muestra
de 55 nifos (28 nifios y 27 nifias) en edades comprendi-
das entre los 4 y 14 afos de los que acuden a la Unidad
Docente de Odontologia Infantil Integrada de la Facultad
de Odontologia de la Universidad de Sevilla.

A todos se le realiza una ortopantomografia (poner ca-
racteristicas del apto) en el area de practicas de radiologia
de la US que fueron analizadas empleando el método de
Demirjiam y las tablas de conversion del Feijoo.

Para determinar el estado nutricional se empled una
balanza eléctrica calibrada y cinta métrica y se aplico el
IMC para valorarlo.

Resultados y discusion: Al analizar los datos obteni-
dos en nuestro estudio, observamos que el método de
Demirjiam es el que mas se aproxima para estimar la ED
en nuestra poblacion, sin poder determinar si prevalece el
adelanto o retraso eruptivo.

De las 55 OPG analizadas, encontramos una falta de
correlacion entre ED y EC en la mayoria de los casos,
coincidiendo con estudios realizados por autores como
Leurs, Liversadge, Lee. Many y Feijod, que destacan sub-
estimacion/sobreestimacion de la ED.

Al valorar el estado nutricional encontramos datos esta-
disticamente significativos que relacionan el retraso erup-
tivo con un IMC bajo; aunque no podemos establecer IMC
alto con un adelanto eruptivo.

Conclusiones: Dada la diferencia estadisticamente
significativa entre ED y EC es importante individualizar

W

y realizar tablas de conversion para cada poblacion asi
como analizar la posible correlacion con el estado nutri-
cional del nifo.

Hallazgos orales en nifios
con Hipercalciuria Idiopatica.
Autor (es): Irene Vifiuelas Perales, Cabrera Dominguez MPE,
Aznar Martin T, Dominguez Reyes A.

Centros: Master en Odontologia Infantil Integrada. Facultad
de Odontologia. Universidad de Sevilla

Introduccioén: La hipercalciuria Idiopatica es una ano-
malia metabdlica de origen genético caracterizada por
una excesiva eliminacion de calcio por orina (> 4mg/kg/
dia), sin que existan una hipercalcemia ni causas secun-
darias. Se conoce que la causa de esta enfermedad re-
side en alteraciones en la homeostasis del calcio a nivel de
diferentes érganos. Esto conlleva una serie de manifesta-
ciones clinicas en ninos, siendo la caracteristica la litiasis
renal, siendo la hipercalciuria la causa en el 40% de los
casos. Podemos pensar en una posible relacion entre esta
enfermedad y manifestaciones a nivel de los tejidos calcifi-
cados del diente (esmalte, dentina y cemento). El objetivo
de este estudio es hacer una revision bibliografica para ver
si existe relacion entre la hipercalciuria y la presencia de
defectos en el esmalte, y reabsorciones radiculares.

Material y métodos: Para llevar a cabo la presente
revision, han sido consultados libros sobre nefrologia
y odontologia; y las siguientes bases de datos de cien-
cias de la salud: Pubmed-Medline, Scopus, Dialnet y Co-
chrane Plus. Se utilizaron como términos de busqueda
los siguientes: “idiopathic hypercalciuria”, “paediatry”/ OR
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“children”, “oral (OR buccal) manifestations” OR “teeth”;
“renal lithiasis”, “enamel defects”, “hypoplasia”, “root re-
sorptions”. No se establecieron limites de afo, vy, final-
mente, se seleccionaron un total de 24 articulos.

Resultados y discusién: La prevalencia de la enfer-
medad en Espana se sitla entre el 2,9-6,5% de la pobla-
cion, de los cuales muchos son asintomaticos. La mani-
festacion mas caracteristica es la presencia de calculos
renales, dandose en el 40% de los nifos con hipercalciu-
ria. También se relaciona la enfermedad con osteopenia. A
nivel oral, existen autores que han relacionado la presen-
cia de defectos del esmalte con otras afectaciones rena-
les, como la insuficiencia renal cronica; y existen estudios
que confirman una posible relacion entre la hipercalciuria,
litiasis y la presencia de reabsorciones radiculares idiopa-
ticas en varias piezas dentales.

Conclusiones: Es necesaria la realizacion de estudios
que corroboren la posible correlacion existente entre la hi-
percalciuria idiopatica y hallazgos a nivel oral de estos pa-
cientes, por las implicaciones que tiene para la salud y
calidad de vida del nino.

Muguet en lactantes. A propdsito de un caso.

Autor (es): Fuego Varela, Ana '; Fuego Varela, Clara ?;
Varela Gatica, Juana ®; Varela Gatica, Petra *
Centros: ' Odontdloga Servicio Andaluz de Salud;
2 Licenciada en Medicina; ° Auxiliar de enfermeria;
4 Auxiliar de enfermeria.

Introduccién: Las micosis mas frecuentes de la cavi-
dad oral estan producidas por hongos del género Can-
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dida, que son comensales habituales y se vuelven pato-
genos cuando tiene lugar la presencia de algun factor fa-
cilitador o que predisponga su desarrollo.

El objetivo de esta presentacion es estudiar las carac-
teristicas clinicas del Muguet, asi como su diagnéstico y
tratamiento.

Material y Método: Se ha realizado una revision biblio-
grafica consultando las bases de datos Pubmed , Medline
y Cochrane Library. Las palabras claves empleadas fueron
candidiasis, candidemia, C albicans, neonatal, newborn.

Presentamos un caso clinico de un bebé de un mes
con lesiones blancas en la cara dorsal de la lengua. Se
establece diagndstico de Muguet y se indica tratamiento
realizado.

Resultados: La mayoria de los articulos relacionan la
candidiasis pseudomembranosa 0 Muget con paciente
inmunodeprimidos; pero en muchos casos es frecuente
encontrarlo en el recién nacido. Esto es debido a la falta
de desarrollo de su flora bucal y a una disminucion en la
produccion de saliva.

En muchos casos la madre infectada transmite la in-
feccion al recién nacido durante el parto y otras veces un
tratamiento prolongado con antibiéticos puede favorecer
también la aparicion del Muget, ya que destruyen la flora
bacteriana propia.

Discusion y conclusiones: La candidiasis pseudo-
membranosa o Muget es la forma mas tipica de presenta-
cion, aunque no la mas frecuente de candidiasis oral. Se
observa con mayor prevalencia en lactantes y ancianos,
asi como en inmunodeprimidos, postirradiados, pacientes
con xerostomia, sindrome de Sjoégren y diabetes mellitus.

El Muget clinicamente se caracteriza por la aparicion
de grumos o placas blanco-amarillentas que crecen de
manera centrifuga y que se desprenden facilmente al ras-
pado dejando un fondo eritematoso pero no erosivo. Es-
tas lesiones pueden estar localizadas en cualquier zona
de la mucosa oral, aunque predominan en la mucosa yu-
gal, orofaringea y margenes laterales de la lengua. Estas
formas clinicas cursan con escasa sintomatologia, pu-
diendo presentar ligeras molestias como escozor, ardor
y quemazon.

Es importante conocer las manifestaciones orales de
esta patologia y asi poder establecer un correcto diag-
nostico diferencial, asi como realizar un adecuado trata-
miento.

Actualizacion de Ia etiologia
de la hipomineralizacion incisivo-molar.
Autor (es): Noemi Ruiz Fombella, Rosario Gomez Cuadrado,
Teresa Aznar Martin, Antonia Dominguez Reyes
Centros: Master en Odontologia Infantil Integrada. Facultad
de Odontologia. Universidad de Sevilla
Introduccién: La hipomineralizacion incisivo-molar es
una alteracion cualitativa del esmalte que puede afectar
desde uno a los cuatro primeros molares permanentes
con o sin la participacion de los incisivos. Fue descrita por
Weerheijm en el ano 2001.
Dado que se trata de una patologia cuya prevalencia es
creciente, es relevante conocer sus caracteristicas gene-
rales asi como los principales posibles factores etioldgicos
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para poder realizar un correcto diagnoéstico y tratamiento.

Material y método: Para llevar a cabo la busqueda de
informacion se han utilizado las bases de datos de Pub-
med, Scopus, Cochrane y Lilacs. Las palabras clave uti-
lizadas fueron «enamel», «molar», «incisor», <hypominera-
lization». Se limit6 la busqueda a articulos en inglés y en
espanol posteriores al ano 2008.

Resultados y discusién: La busqueda principal rea-
lizada en las distintas bases de datos fue «enamel AND
hypomineralization AND incisor AND molar». Se obtuvie-
ron mayores resultados en Pubmed: 54. Seguida de Sco-
pus y Lilacs con 14 y 10 resultados respectivamente.

Parece ser que cualquier factor que influya en el su-
ministro de oxigeno de los ameloblastos puede afectar a
la mineralizacion del esmalte durante su formacion. Dado
que el esmalte no se remodela, las alteraciones de la ame-
logénesis persisten en el esmalte maduro.

Diversos autores han estudiado los posibles factores
etiologicos asociados a la hipomineralizacion incisivo-mo-
lar durante el parto (mayor prevalencia de HIM en cesa-
reas, partos complicados, nacimiento pretérmino o bajo
peso al nacer) y los tres primeros afios de vida del nifio (in-
fecciones de oido, respiratorias y del tracto urinario; asma,
varicela, amoxilicina, bisfenol A...).

Conclusiones: La HIM es de etiologia desconocida,
relacionandose con alteraciones genéticas y/o existencia
de problemas médicos durante el embarazo, parto o la
infancia temprana. También puede estar influida por la in-
gesta de diversos medicamentos como la amoxicilina o la
eritromicina durante el periodo prenatal, perinatal o post-
natal hasta los 3 anos.

Es necesario que se lleven a cabo un mayor numero de
estudios retrospectivos sobre los distintos agentes cau-
sales posibles para conocer con certeza la etiologia de
la HIM.

Dadas las importantes repercusiones dentarias, oclu-
sales y de calidad de vida de la HIM en estos nifios, seria
necesario estudiarla en mayor profundidad para poder asi
realizar un correcto diagnostico, prondstico y tratamiento.
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Enteropatia pierde proteinas como
presentacion de enfermedad celiaca

Autor(es): M.J. Gallego Alcaide, Y. Castillo Reguera, M.J.
Balboa Vega, M.C. Bustamante Lifian, N.M. Portero Garcia,
M.J. Pelaez Cabrera, J.L. Moreno Salgado, B. Garcia-Rowe
Lopez.

Centros: Hospital Juan Ramon Jiménez, Huelva.

Introduccioén: La enfermedad celiaca es la intolerancia
total y permanente a las proteinas denominadas prolami-
nas, que se encuentran presentes en el trigo, avena, ce-
bada y centeno; que provoca la atrofia de las vellosidades
y la malabsorcion de los nutrientes.

Su presentacion en crisis celiaca, como una enteropa-
tia pierde proteinas aguda, es una forma grave e infre-
cuente, mas comun en menores de 2 anos. Clinicamente
es un cuadro de extrema gravedad, con abundantes de-
posiciones liquidas y oscuras, deshidratacion hipoténica,
gran distension abdominal por hipopotasemia, malnutri-
cién y edemas generalizado por hipoproteinemia.

Caso clinico: Presentamos el caso de una nifa de 19
meses, con deposiciones liquidas abundantes y edema
generalizado, ademas de distension abdominal de una se-
mana de evolucion; destacando a la exploracion la afec-
tacion del estado general y la desnutricion, con pliegues
inguinales y axilares en bolsa de tabaco. Tras una primera
aproximacion analitica donde se confirma hipoproteinemia
e hipoalbuminemia severas, junto con anemia normoci-
tica, se inicia sueroterapia y seroalbumina intravenosas,
continuando con nutricion parenteral hasta conseguir la
normalizacion de las proteinas plasmaticas. Evolutiva-
mente, va reduciendo la cuantia de los edemas asi como
el nimero de deposiciones, manteniendo buena toleran-
cia oral de dieta sin gluten y sin lactosa. Durante el estu-
dio de filiacion de la enteropatia se confirma la positividad
de la serologia celiaca y del estudio genético. Tras realizar
endoscopia digestiva, objetivamos la atrofia total de vello-
sidades, con hiperplasia de las criptas y linfocitosis intrae-
pitelial, lo que concuerda con una enfermedad celiaca tipo
[l de Marsh.

Conclusiones: La pérdida entérica de proteinas en la
luz intestinal es una alteracion frecuente en determinadas
enfermedades gastrointestinales, siendo necesario la rea-
lizacion de un completo estudio para su diagnéstico dife-
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rencial. Dentro de un notable nimero de pacientes, sera
necesaria la realizacion de una endoscopia digestiva alta
con biopsias. El término de crisis celiaca describe una
forma aguda y grave de la enfermedad celiaca, consis-
tente en diarrea aguda severa, con deshidratacion y tras-
tornos metabdlicos, que a pesar de su rareza, se debe
considerar dentro del amplio espectro de presentacion de
la enfermedad.

Lactante con estancamiento
ponderal e hipertransaminasemia
Autor(es): J.A. Guio Béacares ", G. Quesada Trujillo ™, N.
Quirds Espigares @, J. Ortiz Tardio ©.
Centros: (" Hospital de Jerez; © Hospal de Jerez; © Hospital
de Jerez.

Introduccioén: La alergia a proteinas de leche de vaca
(APLV), es de las causas mas importantes de alergia ali-
mentaria en la infancia e implica en ocasiones un meca-
nismo de hipersensibilidad mediada por células. La clinica
generalmente cursa con afectacion cutanea, digestiva y
respiratoria, aunque hay casos descritos de disfuncion he-
patica y elevacion de transaminasas, como el que presen-
tamos a continuacion.

Caso clinico: Lactante mujer de 4 meses con escasa
ganancia ponderal desde el nacimiento. Ha recibido lac-
tancia materna a demanda con suplemento con formula
de inicio desde hace un mes. Rechazo de las tomas con
irritabilidad. Se inicia Ranitidina empiricamente, sin mejoria
clinica. La madre inicia dieta sin PLV previa a su ingreso,
sin mejoria significativa. En examenes complementarios
previos destaca hipertransaminasemia (VNx3) y ferritina
elevada, sin sobrecarga férrica.

No Antecedentes personales ni familiares.

Exploracion fisica: P 5.400gr (p12, -1.19 SD). T 62,5cm
(P60, +0.24SD). PC 39.5cm (p27, -0,62SD). IMC 14.05
kg/m2 (p7, -1,51SD). Regular estado nutricional, paniculo
adiposo escaso generalizado y discreta palidez de piel y
mucosas. Resto anodino.

Entre las exploraciones complementarias: ferritina
maxima 491 ng/ml, GOT 120 y 32 Ul/L, GPT 135y 143
UI/L, IgE total 4,4Ul/ml con Rast a PLV y fracciones ne-
gativo, Calprotectina fecal 363mcg/g heces (VN < 60). El
resto de estudio dirigido a descartar enfermedades diges-
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tivas, metabdlicas y de depdsito fue normal.

A su ingreso se inicia dieta de exclusion de PLV en la
madre y la paciente, ofreciendo suplemento con hidroli-
zado extenso, presentando ganancia ponderal de 120gr
en la primera semana. En controles posteriores continua
evolucion favorable. La ferritina, calprotectina y transami-
nasas disminuyen progresivamente, hasta normalizarce 3
semanas despues.

Comentarios: La elevacion de las transaminasas puede
aparecer en patologias de base inmune como la enferme-
dad celiaca o APLV, independientemente de la existencia
de clinica gastrointestinal, siendo reversible tras iniciar la
dieta de exclusion. Este hallazgo, junto con la elevacion
aislada de ferritina o de calprotectina fecal, han obligado
en esta paciente a implementar el algoritmo diagnéstico,
confirmandose una APLV no medidada por IgE.

Uso de plantas medicinales durante la lactancia
materna: ;tan inocuos como parecen?

Autor(es): B. Ruiz De Zarate Sanz ", |. Mayordomo Morales
™, G. Quesada Trujillo ", J. Rubio Santiago @, R. Chullian
Cruz ®, J.A. Guio Bacares “, J. Ortiz Tardio .

Centros: (" Hospital Jerez de la Frontera; © Hospital Jerez
de la Frontera.; © Hospital Jerez la Frontera, “ Hospital Jerez
de la Frontera.

Introduccioén: La lactancia materna (LM) presenta mul-
titud de beneficios tanto para la madre como para el lac-
tante siendo el gold estandar. Actualmente la ingesta de
plantas medicinales utilizadas con supuestos efectos sa-
ludables esta en auge entre las lactantes, desconocién-
dose en ocasiones los riesgos derivados para su hijo.

Exponemos el caso de un lactante con enterocolitis
aguda y deshidratacion hiponatrémica alimentado con LM
exclusiva, cuya madre tomaba alfalfa, hinojo y pulsatilla.

Caso clinico: Lactante de 3 meses que desde hace
una semana presenta decaimiento, llanto, reclamacion
continua del pecho y pérdida ponderal de 360gr. Dos dias
previos al ingreso comienza con deposiciones grumosas
CON MOCO Y sin sangre.

AP: embarazo con HTA. Nace a las 33 semanas. Cesa-
rea . PRN: 1210gr. T: 38cm. Lactancia materna exclusiva.
La madre rechaza administracion de hierro y vitamina D.
Toma desde el inicio de la lactancia hinojo y alfalfa.Dos
dias antes del ingreso, comienza a tomar la madre pulsa-
tilla por un catarro.

Regular estado general. Palidez cutaneo-mucosa. Fon-
tanela deprimida. Mucosas pastosa. Resto normal.

Examenes complementarios: Leucocitosis con férmula
anodina. Hb 7,7 g/dl, Hto 24,6 % y trombocitosis. Frotis
sanguineo: anisocitosis e hipocromia..Na 126 mEg/L, K:
6,5 mEg/L Hierro sérico 19 mg/dl, IS 3%, Ferritina 8 mg/
ml, Na 126 mEqg/L, K 6,5 mEg/L.PCR:0,46 mg/dl. Gaso-
metria: acidosis metabdlica leve. Coprocultivo, rotavirus,
adenovirus, sangre oculta en heces, hemocultivo, ecogra-
fia abdominal y orina normales.

Se procede a rehidratacion intravenosa continuando
con lactancia materna, suspendiendo plantas medicina-
les. Evoluciona favorablemente, normalizandose las depo-
siciones y los trastornos hidroeletroliticos.

Adecuado incremento ponderal. Alta con diagndéstico
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de deshidratacion hiponatrémica, enterocolitis aguda y
anemia microcitica e hipocromica y tomando lactancia
materna exclusiva.

Comentarios:

1. En contra de la creencia popular, la ingesta
de plantas medicinales por la madre que lacta con
supuestos efectos beneficiosos y saludables, no esta
exenta de riesgos para el lactante.

2. La ingesta de hinojo y alfalfa por la madre lac-
tante representan un riesgo alto para su hijo.

3. Sedesconoce el riesgo de la pulsatilla para el lac-
tante, si bien esta contraindicado durante la lactancia
materna.

4. Probablemente , en el caso que presentamos,
la pulsatilla ingerida por la madre desencadené dicho
cuadro.

Cribado neonatal para las

inmunodeficiencias primarias graves
Autor(es): P. Olbrich ", R Trujo ™V, B. De Felipe (), S. Borte
@, C. Salamanca ©, J. Marquez @, A. Pavdn-Delgado , C.
Delgado-Pecellin ", O. Neth @,
Centros: (" Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla; @
Universidad de Leipzig, ©® Hospital Universitario Virgen de la
Macarena, Sevilla; ¥ Hospital Universitario de Valme, Sevilla.

Introduccioén: El diagndstico temprano de inmunodefi-
ciencias primarias como la inmunodeficiencia combinada
grave (IDCG) y la agammaglobulinemia ligada al cromo-
soma X (ALX) mejora el prondstico. La medida de los T-cell
receptor excision circles (TRECs) y kappa-deleting recom-
bination excision circles (KRECs), puede identificar neo-
natos con linfopenias T y/o B graves. Las linfopenias pro-
fundas se asocian con la presencia de inmunodeficiencias
primarias graves.

Objetivo: Cuantificacion de los niveles de TRECs y de
KRECs a partir de muestras de sangre seca de talon para
identificar linfopenias T y/o B graves.

Métodos: Reclutamiento prospectivo de neonatos na-
cidos entre febrero y diciembre 2014 en los tres hospi-
tales publicos de Sevilla. Determinacion de TRECs y de
KRECs mediante PCR multiplex a partir de sangre seca
de taldon de. Los puntos de corte de la PCR se situaron en
8 copias/ul para los TRECs; 6 copias/ul para los KRECs;
1000 copias/ul para ACTB. Muestras de pacientes con
ALXy ataxia telangiectasia servieron como control interno
y muestras procedentes del CDC (Atlanta, USA) se usaron
como control externo.

Resultados: Fueron analizadas 3062 muestras, 43
muestras de neonatos (1.42%) fueron insuficientes para
el andlisis. La media de la edad gestacional fue de 38,8
semanas (+2.13) y el peso al nacer de 3188g (+575.5).
La media (mediana, min/max) copias/ul obtenidas fueron:
TRECs 117 (105, 1/525), KRECs 63 (563, 4/381) y ACTB
2020 (1815, 65/7710). El re-test fue necesario en 6 neo-
natos por presentar inicialmente un resultado patoldgico
(0.19%) mostrandose resultados normales en 4 y patolo-
gicos en dos neonatos (prematuro extremo, trisomia 15).
Neonatos prematuros mostraron niveles mas bajos de
TRECs y KRECs (75 vs 119, p<0.001; 43 vs 63, p 0.003).
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Los controles se identificaron correctamente.

Conclusion: Este estudio prospectivo ha demostrado
identificar linfopenias graves de forma fiable. Se hallé una
asociacion entre los niveles TRECs/KRECs y la edad ges-
tacional. Es necesario ajustar los puntos de corte de nues-
tra poblaciéon, mejorar la toma de muestras, el almacena-
miento y la preparacion de las mismas.

Sindrome de hiper-igm. A propdsito de un caso

Autor(es): N.M. Portero Garcia , . Cantos Pastor @, M.J.
Gallego Alcaide ", M.J. Pelaez Cabrera ", J.L. Moreno
Salgado @, N. Rivera Sanchez ", B. Garcia-Rowe Lopez 7,
P, Diaz-Villalon Moreno ", C. Santana Escalante ™.

Centros: (" Hospital Juan Ramdn Jiménez, Huelva, @
Hospital Infanta Elena, Huelva.

Introduccioén: El sindrome Hiper-IgM incluye un grupo
heterogéneo de enfermedades raras caracterizadas por
defecto en el “cambio de clase”, ocasionando niveles nor-
males o elevados de IgM en suero junto y deficiencia de
IgG, IgA e IgE . Incluye varias enfermedades genéticas,
pudiendo ser secundario a rubéola congénita, uso de fe-
nitoina, leucemia de células T o linfomas.

De las formas genéticas la mas comun es la debida a
mutaciones en el gen CD40LG, frecuencia de 2:1000000,
heredada como rasgo ligado a cromosoma X (inmunode-
ficiencia combinada). Su expresion clinica mas frecuente
son infecciones oportunistas, respiratorias recurrentes,
enfermedad hepatica, diarrea cronica.

La segunda mas frecuente es la deficiencia de AID (de-
fecto deaminacion de la citidina), frecuencia de 1:1000000,
herencia autosémica recesiva (inmunodeficiencia primaria
humoral). Sus principales manifestaciones clinicas: infec-
ciones respiratorias recurrentes, meningitis, linfadenitis, in-
fecciones Gastrointestinales.

Diagndstico de confirmacion: analisis de la mutacion.
Sospecha por anomalias en pruebas de laboratorio.

Tratamiento: terapia de reemplazo de inmunoglobuli-
nas.

Caso clinico: Nifa de 2 anos en estudio por fallo de
medro desde los 2-3 meses de edad y sospecha de aler-
gia alimentaria.

Antecedentes personales: el Ultimo afo ha presentado
dos episodios de otitis media aguda, cinco de amigdalitis
aguda y varios cuadros catarrales, precisando de antibio-
terapia oral domiciliaria.

Exploracion: Adenopatia a nivel submandibular iz-
quierdo 1x2 cm movil, no adherida a planos profundos,
dolorosa, no fluctuante, instauramos tratamiento con an-
tibioterapia oral, repitiéndose el mismo cuadro en otras
tres ocasiones en los siguientes 3 meses precisando de
ingreso y antibioterapia intravenosa en el ultimo de ellos.

Pruebas complementarias: Estudio de subpoblaciones
linfoncitarias normal. Estudio de inmunoglobulinas: IgA
(7,2 mg/dl), IgG descendidas, IgM elevada (521 mg/dl).

CD40 y CD40L expresion normal.

Estudio genético para deficiencia de AID: pendiente.

En tratamiento con inmunoglobulinas intravenosas
cada 4 semanas.

Conclusion:

- El tipo de inmunodeficiencia asociada dependera de
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la mutacion que ocasione la Hiper-IgM.

- El fenotipo clinico varia segun la naturaleza del de-
fecto genético.

- El diagndstico definitivo sera genético.

- Aunque las primeras manifestaciones clinicas co-
miencen en los 2 primeros anos de vida su diagnostico
suele ser mas tardio.

- Ante infecciones recurrentes y fallo de medro sospe-
char inmunodeficiencia primaria.

Encefalopatia difusa y disfuncion multiorganica
como debut de apendicitis aguda
Autor(es): J. Prados Mezcua ", P De Vlera Mcmullan ©, E.1.
Iglesias Martinez @, M.D. Ariza ©, B. Burguefio @, . Geniz “.
Centros: (" Hospital de Valme; @ Hospital de Valme; ©
Hospital de Vame; “ Hospital de Vame.

La etiologia infecciosa es la causa mas frecuente de en-
cefalopatia aguda difusa en nifos, presentandose en mas
del 70% de las sepsis.

En el manejo inicial del shock séptico es esencial su re-
conocimiento precoz y manejo inmediato(fluidoterapia 1V,
antibioterapia y manejo hidroeletrolitico),especialmente en
las 6 primeras horas.

Nifo de13 anos sin antecedentes de interés con pér-
dida brusca de conciencia en domicilio tras fiebre y vomi-
tos de 24 horas de evolucion.

A su llegada presentaba taquicardia sinusal, TA 95/50
mmHg y glucemia normal. Neuroldégicamente presentaba
desconexion total del medio con mirada fija, midriasis si-
métrica areactiva, rigidez generalizada y sonidos gutura-
les.

Se realizaron medidas iniciales de reanimacion con in-
tubacion y expansion con SSF. Se administraron por via
iv 2 dosis de diazepam, dexametasona y se inici® anti-
bioterapia empirica con cefotaxima y aciclovir, mejorando
parcialmente el estado de conciencia y se trasladé a UCI.

En UCI se evidencié disfuncion multiorganica desta-
cando la presencia de una acidosis metabdlica, 59000
plaquetas/uL, hiperbilirrubinemia e hipertransaminasemia
con AST de 4000U/L,creat 1.4 mg/dL, PCR (78mg/L) y
PCT(29,38ng/mL) y coagulacion alterada. Se realizd TAC
craneal (normal), EEG(encefalopatia difusa grave sin sig-
nos de status epiléptico)y punciéon lumbar con cultivo ne-
gativo. En el hemocultivo se detecto E. Coli BLEE negativo
catalogandose el cuadro de sindrome de disfuncion mul-
tiorganica secundario a shock séptico de probable origen
abdominal.

A las 48h de su ingreso en UCI se trasladd a planta
tras mejoria del cuadro clinico inicial(buen estado neuro-
l6gico, hemodinamicamente estable,funcion hepatorrenal
recuperada),continuando con fiebre intermitente. A las48h
inicid dolor abdominal en FID con defensa involuntaria,
solicitandose ecografia abdominal donde se observé una
coleccion5x3 cm en FID, ascitis y dudoso plastron apen-
dicular.

Se decidié laparotomia urgente hallandose plastron
apendicular retrocecal con absceso asociado. Tras cirugia
evoluciono favorablemente

Las manifestaciones de apendicitis son a menudo ines-
pecificas en el nino. El predominio de sintomas extraintes-
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tinales puede dificultar su diagnostico y acarrear compli-
caciones graves. EL. SMDO se define como el fracaso de
dos 0 mas de los sistemas y la mortalidad oscila entre el
50 y 84%. Es preciso iniciar un soporte precoz de los 6r-
ganos fracasados, ademas de controlar la causa desden-
cadenante para mejorar el prondéstico.

Trombosis generalizada en tumor de wilms
Autor(es): J.A. Guio Bacares ", J. Salas Salguero @, N.
Quirds Espigares @, R. Chulian Cruz ®, J. Ortiz Tardio ©.
Centros: (" Hospital de jerez; © Hospital de Jerez; ©
Hospitade Jerez.

Introduccion: El tumor de Wilms es el tumor maligno
renal mas frecuente en nifos y el 4° mas frecuente en pe-
diatria con incidencia 8 casos/millon en menores de 15
anos. Se puede presentar como una masa abdominal
asintomatica, asociada a dolor abdominal; hematuria ma-
croscopica e HTA, fiebre y/o hipercalcemia. Hasta en un
11% se puede asociar con procesos trombaticos.

Caso clinico: Nifa de 6 anos proveniente de Marrue-
cos y diagnosticada de masa renal izquierda (sospechosa
de Tumor de Wilms), quien presenta de forma subita dete-
rioro progresivo del estado general, secundario a una po-
sible infeccion urinaria. Ante sospecha de shock séptico
se traslada a UCIP de referencia, presentando durante
éste inestabilidad hemodinamica, con hipoxemia refracta-
ria a oxigenoterapia.

A su llegada presenta mal estado general, SatO2 de
84%, taquicardia, TA 125/75 mmHg.

Exploracion: a la auscultacion, matidez de tonos car-
diacos, sin soplos; no crepitantes ni sibilancias; presenta
abdomen distendido con hepatomegalia de 5¢cm, se palpa
masa en fosa renal izquierda de bordes mal definidos. Adi-
conalmente cianosis generalizada, llenado capilar lento,
pulsos débiles. Examenes complementarios: leucocitosis,
trombopenia, PCR ligeramente elevada, fibrindgeno dis-
minuido y elevacion de transaminasas y dimero D. Se rea-
liza ecocardiografia, con ocupacion practicamente total
de cavidades derechas y vena cava inferior, ocasionando
bajo gasto cardiaco. En el abdomen, masa adherida a ri-
AdN izquierdo. Se plantea diagndstico diferencial de trom-
bosis completa de cavidades derechas secundaria a tu-
mor renal como primera posibilidad, sin poder descartar
origen metastasico.

Se inicia trasfusion de plaquetas, dobutamina IV e in-
tubacion orotraqueal. Una vez estabilizada, se traslada a
UCIP de referencia. Tras confirmar diagnostico por Angio-
Tac, se inicia tratamiento antineoplasico. A los pocos dias
la paciente fallece por una coagulacion intravascular dise-
minada.

Conclusiones: El tratamiento del shock cardiogénico
se realiza con drogas vasoactivas y restriccion de volu-
men. La incorporacion en Urgencias de técnicas de ex-
ploracion como la ultrasonografia mejoran el manejo de
pacientes criticamente enfermos. Ante el hallazgo de una
masa renal sugestiva de Tumor de Wilms en un paciente
criticamente enfermo hay que pensar en complicaciones
asociadas a éste como las trombdéticas.

Osteogenesis imperfecta:
tratamiento con pamidronato iv
Autor(es): J.R. Prieto Massoni ", M. Cano Cabrera @),
M.D.M. Romero Pérez @, J.A. Bermudez De La Vega ©.
Centros: " H.U. Vigen Macarena; @ H.U. Virgen Macarena.

La osteogénesis imperfecta (Ol) es una enfermedad
rara de caracter hereditario, en la que se produce un tras-
torno en la formacion del colageno tipo |y que origina
fragilidad Gsea, fracturas frecuentes, deformidades vy talla
baja. Ademas puede manifestarse con hiperlaxitud de li-
gamentos y tendones, fragilidad vascular, escleras azu-
les, sordera prematura y alteraciones en la dentinogéne-
sis. Presenta gran heterogenicidad, clasificandose en va-
rios tipos seguin gravedad y herencia. Su manejo clinico es
multidisciplinar y comprende rehabilitacion fisica, cirugia
correctora y tratamiento médico sintomatico como los bi-
fosfonatos.

Presentamos los primeros resultados de dos casos de
Ol tratados en nuestro hospital con pamidronato IV:

Caso 1: nino nacido en 2011, con antecedentes fami-
liares de Ol y fracturas multiples desde el nacimiento. Es-
cleras azules. Estudio genético: portador heterocigotico
de mutacién en gen COL1A1. Diagnostico: Ol tipo 1. Inicio
de tratamiento con pamidronato [V en febrero de 2014.

Caso 2: niflo nacido en 2012, sin antecedentes familia-
res de Ol. Fracturas multiples desde el nacimiento y defor-
midades dseas. Estudio genético: mutacion heterocigosis
en gen COL1. Diagndstico: Ol tipo lll. Inicio de tratamiento
con pamidronato IV en marzo de 2014.

Ambos casos se reevaluaron a los 6 meses de trata-
miento, presentando mejoria sintomatica, con menor do-
lor y mayor grado de movilfiidad y con disminucion signifi-
cativa en el nimero de fracturas. Se objetivd aumento de
masa O0sea mediante densitometria. En ambos casos la
tolerancia al tratamiento fue muy buena, presentandose
fiebre/febricula de forma ocasional.

Conclusiones

1. El pamidronato IV mejora la clinica en la Ol
moderada-grave, con disminucion del dolor y numero
de fracturas y aumento de la movilidad.

2. Produce un aumento de la densidad mineral
6sea y una disminucion de la resorcion.

3. Sus efectos secundarios son leves y es bien tole-
rado.

4. Se hace necesaria una evaluacion de resultados
a mas largo plazo.

Lupus eritematoso sistémico en edad pediatrica:
revision a través de dos casos clinicos

Autor(es): A. Oviedo Parrondo, C. Real Del Valle, R Terol
Barrero, M.J. Carpio Linde, J. Romero Cachaza, M. Marin
Paton, C. Vargas Lebron.

Centros: Hospital Universitario Virgen Macarena.

Presentamos dos casos clinicos de Lupus Eritematoso
Sistémico (LES) en pacientes de edad pediatrica, con dis-
tintas manifestaciones clinicas de debut y distinto pronds-
tico.
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Resumen:

Caso 1: nifa de 9 de anos que consulta por erup-
cién cutanea generalizada de 1 semana de evolucion. A
la exploracion en urgencias se constata erupcion malar
en “alas de mariposa” y lesiones violaceas diseminadas
generalizadas, se decidid ingreso ante sospecha de en-
fermedad multisistémica. Durante su ingreso se realizan
pruebas complementarias cuyos resultados cumplian los
criterios de Systemic Lupus International Collaborating
Clinics (SLICC) para diagndstico de LES: Lupus cutaneo
agudo, leucopenia, ANA, AntiDNA, AntiSM e hipocomple-
mentemia; manteniendo funcién renal normal con filtrado
glomerular con valores dentro de la normalidad.

Caso 2: nifla de 13 anos. Acude por proteinuria de dos
anos de evolucion, que se acompana durante ese periodo
de tiempo de artralgias generalizadas, cambios de con-
ducta, astenia y fiebre intermitente. Durante su ingreso:
poliartritis no erosiva, leucopenia, anemia hemolitica, An-
tiDNAs, ANA positivos, proteinuria y hematuria de origen
glomerular e hipocomplementemia. El rango de filtrado
glomerular es de 76 ml/min/1.73 m2, por lo que se realiza
biopsia renal cuyo resultado confirma una nefritis lUpica
difusa grado IV.

Comentarios: El lupus eritematoso sistémico pe-
diatrico (LES) supone el 15-20% del total de pacientes
con LES. La incidencia en edad Pediatrica es de 0.53-
0.60/100.000 personas/ano, siendo mas frecuente en el
sexo femenino, con una edad media de presentacion de
12.1 anos.

Las manifestaciones del L.E.S. pediatrico son muy si-
milares a las del adulto con algunas diferencias, especial-
mente la mayor proporcion de casos con afectacion renal,
siendo ésta la que marca el pronoéstico. Las manifestacio-
nes mas frecuentes de comienzo son las artralgias y/o ar-
tritis con eritema malar, fiebre y malestar, destacando en-
tre ella las manifestaciones cutaneas pues aparecen entre
el 75% y el 90% de los casos.

Para nuestro diagnéstico nos apoyamos en los “Crite-
rios para diagnéstico de LES de la SLICC”

En los dos casos mostramos las manifestaciones clini-
cas mas frecuentes en edad pediatrica, predominando en
uno de los casos la afectacion dermatoldgica y en el otro
la afectacion renal, asi como la diferencia de prondstico
entre ambas.

Enfermedad de kawasaki: ;deberiamos
plantear nuevas pautas terapeuticas?

Autor(es): M.M. Casero Gonzélez, C.V. Zarallo Reales, C.
Vicho Gonzalez, R. Espejo Moreno, E. Gil Poch, M.D.C.
Prieto Zazo, L. Galan Bueno, Y. Garcia Garcia, M. Delgado
Cardoso.

Centros: Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil,
Badajoz.

Introduccioén: La enfermedad de Kawasaki (EK) es una
vasculitis sistémica, autolimitada, de origen desconocido,
que afecta a menores de 5 afos, cuyo diagnoéstico se
basa en criterios clinicos.Sin embargo, aproximadamente
entre un 10-20% no responderan al tratamiento habitual,
especialmente en la presentacion “atipica” o “incompleta”.

Caso clinico: Varén de 7 ahos que ingresa por: fiebre
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alta de 5 dias, inyeccion conjuntivalbilateral no exudativa,
labios fisurados y eritematosos, edema y eritema palmo-
plantar, exantema maculopapulosogeneralizado, adeno-
patia cervical menor de 1.5 cm, irritabilidad marcada, sin-
tomas gastrointestinales y artralgias. En controles analiti-
cos presenta hipertransaminasemia, aumento de reactan-
tes de fase aguda (RFA), anemia, leucocitosis, hipoalbu-
minemia e hiponatremia progresiva.En radiografia de térax
se observa condensacion paracardiaca izquierda.En eco-
cardiografia se aprecia insuficiencia mitral leve y derrame
pericardico leve,sin aneurismas.

Con la sospecha de EK,se inicia tratamiento al 5° dia
fiebre con Gammaglobulina intravenosa (IGIV) a 2g/kg do-
sis Unica y AAS a dosis antiinflamatorias.A las 48 horas se
repite 22 dosis de IGIV por persistencia de RFA y empeo-
ramiento clinico con poliserositis, ascitis y pleuritis leve.

Ante la sospecha de EK refractario(EK-R), tras decar-
tar etiologia infecciosa u otras causas autoinmunes, a las
48 horas se administra metilprednisolonalV (25 mg/kg)
dosis Unica durante 3 dias, con excelente respuesta ini-
cial. A las 72 horas, tras paso a prednisona oral,reaparece
fiebre,artralgias y exantema con persistencia de RFA.Se
inicia tratamiento con infliximab a 6mg/kglV dosis Unica
con respuesta favorable.

A las 2 semanaspresenta la tipica descamacion de ma-
nos y pies.

Al alta, se mantienetratamiento con corticoides orales
(60 mg/24 horas) y AAS (5 mg/kg/dia).Controles cardio-
l6gicos normales. Mejoria clinica progresiva consiguiendo
normalizacion analitica y suspension de corticoides orales
y AAS a las 6 semanas.

Discusion:

- En nuestro caso, un alto indice de sospecha clinica de
EK ha sido fundamental para un tratamiento precoz.

- En las formas atipicas, existe mayor riesgo de refrac-
tariedad al tratamiento con IGIVy corticoides, asi como de
secuelas cardiologicas.

- Se deberia tener en cuenta desde el inicio los facto-
res deriesgo asociados a EK-R(PCR elevada persistente,
hipoalbuminemia, hiperbilirrubinemia, hipertransaminase-
mia, edad) y valorar iniciar tratamiento mas precoz con
Infliximalb.

Derrotacion manual: tratamiento
precoz de la torsion testicular

Autor(es): C. Gonzalez Barreda ", A. Oviedo Parrondo @),
M. Gonzalez Mariscal V, M.J. Rodriguez Revuelta 7, M.
Navarro Merino (),

Centros: (" Hospital Universitario Virgen Macarena; @
Hospital Universitario Virgen Macarena.

La torsion testicular (TT) es una urgencia pediatrica que
necesita rapida resolucion, de esto dependera el pronds-
tico.

Presentamos tres casos de TT resueltos con éxito me-
diante mediante derrotacion manual precoz.

Caso1: varon de 12 afnos, con dolor subito en teste
derecho irradiado a ingle y hemiabdomen ipsilateral, de 7
horas de evolucion. Se acompana de nauseas y vomitos.
Exploracion: postura antidlgica y el testiculo derecho se
encuentra elevado, aumentado de volumen y horizontali-

%L



SoclepAD DE PeDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

zado, no translumina, el reflejo cremastérico esta abolido
y la maniobra de Prehn es negativa.

Caso2: varén de 12 afos que consulta por dolor tes-
ticular derecho intermitente de 48 horas de evolucion, in-
tensificado bruscamente en las ultimas 3 horas, acompa-
Aandose de sudoracion y nauseas. Exploracion: teste de-
recho ascendido, doloroso a la palpacion y de mayor con-
sistencia con respecto al contralateral, presentando me-
nor transluminacion, reflejo cremastérico abolido en lado
afecto y signo de Prehn negativo.

Caso3: varon de 11 anos que acude por dolor en tes-
ticulo derecho de 3 horas de evolucion, que comienza de
forma rapida estando previamente bien, y que se acom-
pana de sudoracion y palidez facial. Exploracion el teste
se encuentra visiblemente aumentado de tamario, endu-
recido y doloroso a la palpacion, con eritema escrotal.

En los tres casos la sospecha clinica fue de TT, que
se confirmd& mediante ecografia doppler testicular, de-
mostrando ausencia de flujo sanguineo en el teste afecto.
(Imagen 1)

Tras la detorsion manual, se observo el cese del dolor
y la mejoria clinica. La ecografia posterior demostro el res-
tablecimiento del flujo sanguineo intratesticular. (Imagen 2)

Conclusiones / comentarios: La detorsion manual es
un método eficaz de primera linea, que nos permite la re-
solucion precoz de la TT. Nuestra experiencia, junto con
la calidad de los equipos ecograficos actuales que identi-
fican sin lugar a dudas el flujo intratesticular, nos permite
llevar a cabo la orquidopexia electiva de forma diferida, fa-
voreciendo unas mejores condiciones clinicas para el pa-
ciente asi como para el testiculo (disminucion del edema
funicular y restablecimiento definitivo del flujo normal),
como comprobamos en el acto quirdrgico, donde eviden-
ciamos que ambos testiculos son macroscopicamente
normales. (Imagen 3)

Malrotacion intestinal
Autor(es): N. Rivera Sanchez ", I. Morera Sanz ©, R Diaz-
Villalon @, N. Guerrero @, J.L. Moreno Salgado 7, C. Feliu ™.

Centros: (V Hospital Juan Ramdn Jiménez, Huelva; @ Centro
de Salud Adoratrices Huelva.

Objetivo: Presentacion de un caso de malrotacion in-
testinal en una neonata de 15 dias de vida que presentd
sintomatologia tipica y preciso la realizacion de diversas
pruebas de imagen para su diagnostico, con buena evo-
lucion postquirdrgica.

Métodos: Presentacion del caso clinico, su evolucion y
procesos terapeuticos requeridos; con revision de la litera-
tura mas reciente, especialmente a cerca de las opciones
en cuanto a tratamiento quirdrgico.

Conclusiones: Malrotacion es el término general para
cualquier variaciéon anormal de la rotacion intestinal. Esta
patologia esta presente en uno de cada 6000 recién naci-
dos y, aungue la sintomatologia puede aflorar a cualquier
edad, es mas frecuente que suceda en el primer afo de
vida'y el mayor porcentaje aparece en la edad neonatal. La
mala rotacion no causa problemas por si sola, pero nor-
malmente se acompana de malfijacion, que puede tener
graves consecuencias. Habremos de descartar esta pato-
logia siempre que nos encontremos ante un neonato con
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vomitos biliosos. En la actualidad, la prueba inicial ante la
sospecha de esta malformacion sera la radiografia simple
de abdomen, pero sera imprescindible para su diagnos-
tico un transito digestivo superior. Una vez diagnosticada,
esta patologia ha de ser tratada de forma quirdrgica, exis-
tiendo hoy dia controversia a cerca de la via de acceso
mas idonea y debiendo siempre individualiazar segun los
casos. El pronéstico dependera fundamentalmente de la
forma de presentacion, complicaciones asociadas y de la
evolucion posterior.

La importancia del diagndstico precoz
en la urolitiasis por estruvita
Autor(es): R. Placido Paias (", M.C. Carrasco Hidalgo-
Barquero @), E. Hidalgo-Barquero Del Rosal @, J.M. Garcia
Blanco @,
Centros: (" Hospital de Mérida; @ Hospital Materno Infantil.
Complejo Hospitalario Universitario Infanta Cristina.

Introduccioén: La urolitiasis en la infancia es una en-
tidad infrecuente, en comparacion con su incidencia en
adultos, cuyo diagndstico es complejo por su presenta-
cion atipica. Lo mas frecuentes es que los calculos sean
de sales célcicas (oxalatos y fosfatos) y de localizacion
renal, siendo muy infrecuente la urolitiasis infecciosa (12-
15% de los célculos en ninos). Suele deberse a gérmenes
productores de ureasa (Proteus mirabilis, Klebsiella, Pseu-
domonas y ureoplasma).

Afectan principalmente a niflos pequefios y estan com-
puestos de estruvita (fosfato-amodnico-magnésico) y car-
bonato apatita.

Los calculos de estruvita suelen crecer rapidamente v,
si no se diagnostica precozmente, pueden convertirse en
un célculo coraliforme, progresando a una variante inusual
de pielonefritis cronica con destruccion masiva renal por
el tejido granulomatoso (pielonefritis xantogranulomatosa).

Descripcion del caso: Nifo de 10 meses que con-
sulta por “moco amarillento” en la orina detectado en el
panal, sin otra sintomatologia. Embarazo, parto y periodo
perinatal sin incidencias. Ecografias prenatales norma-
les. Padres sanos, no consanguineos. Familiares pater-
nos con urolitiasis. Exploracion fisica anodina. En la orina
aislada se detecta pH 7 con piuria y cristales de fosfato-
amonio-magnesio, aislandose en urocultivo Enterobacter
y Pseudomona; en ecografia abdominal se visualiza rindn
izquierdo globuloso, con parénquima edematoso, aumen-
tado de tamafio y con varios célculos dispersos por los
tres grupos caliciales (figura 1). Analiticamente destaca:
leve déficit de vitamina D, con uricosuria en el limite alto y
leve hipocitraturia sin hipercalciuria ni hipercistinuria; gaso-
metrias normales y pH urinario ocasionalmente acido, que
descarta ATR distal. En la urografia i.v. se constata célculo
coraliforme en sistema pielocalicial izquierdo, con escasa
dilatacion. Tras antibioterapia intravenosa, se practica pie-
lolitectomia izquierda, extrayéndose 9 célculos, siendo la
litoquimica de fosfato célcico apatitico (60-90%) y de es-
truvita (40-10%). Se pautod profilaxis con tediprima y ci-
trato potésico. En control ecogréfico persisten dos for-
maciones litidsicas en pelvis renal izquierda y en el céliz
inferior izquierdo con dilatacion pielocalicial izquierda mo-
derada. Recibe litotricia (2 sesiones) con signos precoces
de fragmentacion.
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Discusion: Presentamos este paciente para resaltar la
importancia del diagndstico precoz, a pesar de la clinica
anodina, que permitid frenar el desenlace natural de esta
patologia.

Tuberculosis y enfermedad
renal cronica (erc) en pediatria

Autor(es): M. Benavides Nieto, C. Sanchez Gonzalez, A.V.
Ardanuy Pizarro, M.D. Falcon Neyra, J. Fijo Ldpez-Viota, |.
Obando Santaella, A. Sanchez Moreno.

Centros: Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccioén: La tuberculosis en los pacientes pedia-
tricos con ERC, tanto en los estadios finales de la enfer-
medad como tras la realizacion del trasplante, es causa
de morbimortalidad significativa. El diagndstico constituye
un reto debido a la clinica inespecifica, localizacion atipica
y limitada sensibilidad de los métodos diagndsticos.

Resultados: Presentamos un caso confirmadoy 2 pro-
bables de infeccion y enfermedad tuberculosas en nifios
de origen marroqui con ERC que fueron tratados de forma
exitosa sin deterioro de su funcion renal ni efectos secun-
darios.

Una de nifna de 14 anos fue diagnosticada de infeccion
tuberculosa durante un estudio rutinario previo al tras-
plante renal. Se encontraba asintomatica, la radiografia de
térax resultd normal y presentd un Mantoux positivo. Re-
cibi¢ Isoniazida y Rifampicina durante 3 meses.

Los otros dos pacientes son nifios de 7 y 13 afos que
recibieron un trasplante renal en los 41y 24 meses previos,
respectivamente. El primer paciente present6 un sindrome
febril sin foco prolongado con afectacion del estado gene-
ral, dolor abdominal. anorexia y pérdida de peso, asi como
elevacion de los reactantes de fase aguda; tras la realiza-
cion de un estudio extenso, no se identificod el origen del
mismo. Se inicié tratamiento antituberculoso sin Rifampi-
cina tras el diagnostico de enfermedad tuberculosa pro-
bable, basado en el contexto epidemioldgico y en la PCR
para M.complex positiva en orina. El Mantoux, IGRA y cul-
tivos de micobacterias resultaron negativos.

Tras el inicio del tratamiento antituberculoso la fiebre
cedio rapidamente y presentd una mejoria clinica signifi-
cativa. El segundo paciente presentd una neumonia con
derrame pleural en cuyo estudio citoquimico destacaban
un predominio linfocitario y ADA elevada. El Mantoux, la
PCR y los cultivos para M.tuberculosis resultaron negati-
vos. Fue tratado de forma exitosa con 3 farmacos antitu-
berculosos; con un régimen que contenia Rifampicina du-
rante 1 mes seguido de un régimen sin Rifampicina hasta
completar 12 meses.

Conclusiones: Un alto nivel de sospecha es necesario
para el diagnoéstico de tuberculosis en los pacientes pe-
diatricos con ERC, aun mayor si son de origen marroqui.
El tratamiento antituberculoso debe iniciarse ante los ca-
sos probables o confirmados, monitorizando la toxicidad
farmacoldgica e interacciones del tratamiento.

Litiasis en pediatria
Autor(es): M.D. Gonzalez Soria ", M. Begara De La Fuente
@, C. Coronel Rodriguez ", R. De Rojas Sarabia ©.
Centros: " Amante Laffén; © Amante Laffon.

Caso clinico: Nifio 7 anos con dolor abdominal recu-
rrente (10 meses), que dura horas, en ocasiones cede tras
deposicion, a veces vomitos. No estrefido, no relacion
con ingesta. Exploracion normal.

Analitica de sangre, celiaquia, alergias, parasitos y test
de hidrégeno espirado: normales.

Se penso la posibilidad funcionalidad por recurrencia,
caracteristicas difusas y exploracion anodina, por vivencia
patoldgica de pérdida de trabajo de padres.

Derivacion a digestivo pide calpotrectina y ecografia:
nefrolitiasis con dilataciéon. Orina: calcio creatinina 0,078.
Derivacion a nefrologia. Ecografia: imagenes litiasicas con
dilatacion.

Recomendaciones: ingesta abundante de agua, au-
mentar ingesta de fibras dieta baja en sal y restriccion de
lacteos a dos al dia.

Durante ese tiempo por dolor en la espalda traumato-
logia realiza radiografia de columna valorandola posterior-
mente se veian lesiones radiopacas a nivel lumbar pero
que en ese momento no fueron apreciadas por trauma-
tologo.

La litiasis renal es infrecuente en nifos.

Se desconoce incidencia real, aunque se ha estimado
en 2:millén Habitantes. Importante por implicaciones en
adultos, por secuelas en el tracto urinario.

Etiologia multifactorial: Reflujo vésico ureteral, sindrome
de la unién pielo ureteral. Hiperoxaluria primaria cistinu-
ria, hipercalciuria. Escasa ingesta de liquidos, obesidad,
transgresiones dietéticas, malnutricion, medicamentos.
Historia familiar

Diagnéstico: sospecha clinica, pruebas de imagen.
Forma de presentacion variada e inespecifica, distinta que
en adultos.

En niflo mayor el dolor es el sintoma mas importante.
Abdominal, difuso o en fosa lumbar o periné. La hematu-
ria es el sintoma asociado al dolor mas comun, aunque en
un 10 a 30% no aparece. En las primeras 24 horas esta
presente hasta en un 95%.

Otros sintomas: vomitos, nauseas, disuria y urgencia
miccional, cuando el célculo estéa en vejiga o uretra.

En el lactante y nifo pequeno: irritabilidad, llanto, orina
oscura, trastorno gastro intestinal o fiebre por infeccion
del tracto urinario.

Conclusiones: La litiasis renal es una patologia infre-
cuente pero en la que debemos pensar ante la persisten-
cia dolor abdominal con sintomas difusos y recurrentes.

Consideramos importante la realizacion de pruebas
complementarias para descartar el posible origen orga-
nico incluyendo analitica de orina y la valoracion global de
todas las pruebas diagnosticas realizadas por este u otro
motivo.

sz Volumen XXITN® 1 Junio 2015 65



SoclepAD DE PeDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

Ictericia colestasica como
debut de enfermedad de kawasaki
Autor(es): I. Geniz Diaz ", M. Oliva Gragera ", M. Navarro

Villen @, B. Burguefio Jiménez ©, M.D. Ariza Mateos @, J.
Prados Mezcua ", P. De Vlera Mc Mullan ™.

Centros: (" Hospital Valme; © Hospital Valme.

Nifio de 13 anos consulta a urgencias por dolor abdo-
minal e ictericia. Tres dias previos a su consulta comienza
con odinofagia, anorexia, astenia, dolor abdominal focali-
zado en flanco derecho y fiebre moderada junto con exan-
tema generalizado no pruriginoso.

En la exploracion fisica destacar ictericia conjuntival
franca, piel tinte ictérico, no exantema y minimas ade-
nopatias submandibulares.Labios resecos con ragades.
Resto exploracién normal por aparatos y sistemas.

Pruebas complementarias al ingreso: hemograma leu-
cocitosis de 12.600 formula, serie roja y plaquetaria nor-
mal. Biogquimica: normal.Perfil hepatico: BT 5.1, LDH 230.
AST 51 ALT 125 GGT 185. PCR35.1mg/L(control 40).PCT
0.459. ASLO 104( control 332). Coagulacion normal.EAB
normal. Orina normal. serologia virus hepatotropos nega-
tiva.Haptoglobina,inmunoglobulinas, proteinograma, fe-
rritina, inmunologia y Vit B12 normales.Eco de abdomen
normal.

Durante su estancia mejora la ictericia, apareciendo
enrojecimiento ocular bilateral sin secrecciones, lengua
aframbuesada, exantema maculoso evanescente y des-
camacion en dedo de guante de una mano y de ambos
pies.

Eco cardiaca normal. ECG normal. Se inicia tratamiento
con Gammaglobulina ante la sospecha de Enfermedad de
Kawasaki con evolucion favorable.

Previo al alta se queja de problemas de audicion desa-
rrollando hipoacusia neurosensorial transitoria secundaria
a Enfermedad de Kawasaki.

En la enfermedad de Kawasaki se pueden observar
otras manifestaciones no tan frecuentes. Es el caso de
este paciente que presentd como debut aumento de tran-
saminasas e ictericia colestasica junto con dolor abdomi-
nal.

Como criterios diagnoésticos cumplié cuatro de los
cinco referidos a las manifestaciones clinicas: inyeccion
conjuntival, exantema, alteracion de la mucosa oral y alte-
racion en las extremidades.

Su diagndstico precoz y tratamiento correcto impidio la
aparicion de lesiones ecocardiograficas.

Escroto agudo en ptrpura de schénlein-henoch

Autor(es): N. Rivera Sanchez ", M.dJ. Pelaez Cabrera ", J.L.
Moreno Salgado ", V. Cantos Pastor @, I. Morera Sanz ©, N.
Garcia Portero ", M.J. Gallego ", B. Garcia-Rowe .

Centros: (" Hospital Juan Ramdn Jiménez, Huelva,
@ Hospital Infanta Elena, Huelva, ©® Centro de Salud
Adoratrices, Huelva.

Objetivo: Aportar un nuevo caso de Purpura de Scon-
lein-Henoch que en su curso evolutivo presenté afecta-
cion escrotal aguda.

Métodos: Presentacion del caso clinico y su evolucion.
Revision de literatura al respecto y actualizaciones.

Resultado/conclusiones: La PSH es la vasculitis sis-
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témica mas frecuente en la infancia; y aunque el exan-
tema purpurico es fundamental para su diagnéstico, no
es siempre la manifestacion inicial, pudiendo aparecer
previamente dolor abdominal y artritis. La afectacion go-
nadal se produce en un 5-20% de los casos, pudiendo
aparecer también previo a la aparicion de las manifesta-
ciones cutaneas. Es preciso realizar siempre un diagnos-
tico diferencial adecuado con la torsion testicular. En la
actualidad, la clinica, asociada a la exploracion fisica y la
ecografia doppler han de ser suficientes para un diagnés-
tico correcto, quedando la exploracion quirdrgica relegada
a casos excepcionales de duda diagndstica o ecografia
doppler patolégica. La literatura concluye la excelente
respuesta en todos los casos al tratamiento esteroideo
siendo de primera eleccion.

A propasito de un caso de eritema nodoso
Autor(es): M.D. Gonzalez Soria, C. Coronel Rodriguez, M.
Begara De La Fuente, R. De Rojas Sarabia.
Centros: Amante Laffon.

Nifia 13 afos que acude por dolor y hematoma a nivel
del 4° metatarsiano hace 4-5 dias. No traumatismos. Ra-
diografia: normal. Al reexplorar lesion similar en dorso del
pie de coloracién mas clara se sospecha eritema nodoso
(EN). Se solicita mantoux 10-12 mm indurado , radiogra-
fia térax normal y frotis faringeo normal. Vacunacion bcg
desconocida. Origen Paraguay. Lleva aqui 4 anos. Poste-
riormente lesiones pretibiales. Buena evolucion.

Derivacion a consultas de pediatria del hospital. Ana-
litica eosinofilia. Baciloscopias negativas. Ante la posibili-
dad falso positivo del mantoux ,determinacion de ganma
—interferon (IGRA): positivo. Diagnéstico Tuberculosis la-
tente. Tratamiento: triple terapia. Contactos negativos.

IGRA mejora el resultado de la tuberculosis latente tiene
mayor especificidad que mantoux y menos reacciones
cruzadas con BCG. Detecta el ganma interferon produ-
cido por las células T previamente sensibilizadas por anti-
genos de M tuberculosis.

El eritema nodoso es una paniculitis septal caracteri-
zada por nédulos cutaneos inflamatorio, dolorosos predo-
minantemente en superficie pretibial aunque pueden apa-
recer en otras localizaciones tronco, region cervical y cara.

Noédulos de aparicion aguda, eritematosos que evolu-
cionan de forma similar a un hematoma evolucién 1-6 se-
manas. Irregulares y nimero variable.

Es plurifactorial, alto porcentaje de casos (35-50%) es
idiopatico.

e Eriterna nodoso primario o idiopatico: no relacion con
enfermedad determinada.

e Eritema nodoso secundario: relacion con enfermedad
subyacente.

Las causas mas frecuente de EN en nifios son las in-
fecciones respiratorias de vias altas por estreptococo
B-hemolitico A, tuberculosis, gastroenteritis por Yersinia y
Salmonella enteritidis. Sarcoidosis

Diagnostico diferencial

Contusiones, picaduras de insectos, flebitis.Vasculitis
nodular, eritema indurado de Bazin, panarteritis nodosa
cutanea, sindrome de Sweet, y otras patologias precisa-
ran biopsia.
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Nuestro caso EN secundario a Tuberculosis confirmada
por IGRA.

Conclusiones: Es importante realizar el diagndstico
precoz porgue evoluciona hacia la curacion sin secuelas.

Es importante buscar etiologia considerando el alto
porcentaje de casos idiopaticos y realizar diagndstico di-
ferencial con otras patologias.

En nuestro caso observamos localizacion atipica del
eritema nodoso con una primera lesion Unica que oca-
siond confusion.

Consideramos esencial la exploracion completa de los
pacientes para descartar otras lesiones.

Destacamos también la consideracion de posible falso
positivo del mantoux ante la posibilidad de una vacuna-
cion BCG en pais de la nifa.

Erupcion polimorfa luminica. La importancia del
diagndstico a través de la historia clinica

Autor(es): M.D.C. Prieto Zazo (", L. Santiago Arribas @, |.
Orddhiez Medina ©, L. Galan Bueno @, B. Palomino Vasco @),
E. Gil Poch @, Y. Garcia Garcia ¥, M.M. Casero Gonzalez ©.

Centros: (" Marterno Infantil; © Materno Infantil; © Ciudad
Jardin; @ Materno Infanil; © Materno Infatil.

Introduccién: La erupcion polimorfa luminica cons-
tituye la fotodermatosis idiopatica mas frecuente, afec-
tando al 5-21% de la poblacion. Se produce principal-
mente en primavera e inicio del verano, con predominio
en las primeras tres décadas de la vida, y afectandose en
mayor medida el sexo femenino.

Se trata de una erupcion cutanea pruriginosa polimorfa
que aparece en las primeras horas tras la exposicion solar,
con resolucion a los pocos dias sin dejar cicatriz. Afecta
principalmente a zonas expuestas, con menor frecuencia
la cara. En muchos pacientes la exposicion solar continua
produce un fendmeno de tolerancia, por lo que al final de
verano y con los anos, es menos probable que presenten
lesiones o éstas son menos intensas.

El pilar del tratamiento es evitar la exposicion solar vy el
uso de fotoprotectores. Otros tratamientos incluyen corti-
coides topicos y antihistaminicos orales y en casos graves
puede plantearse fototerapia.

Caso clinico: Mujer de 7 anos, sin antecedentes de in-
terés, que a principios de verano tras volver de la piscina
presenta erupcion cutanea pruriginosa de pocas horas,
era el primer dia que acudia. A la exploracion se obser-
van papulo-vesiculas que afectan a cara, brazos, espalda
y escote, con escasa afectacion de miembros inferiores.
Las lesiones aparecen delimitadas en aquellas zonas que
no estaban cubiertas por el bafiador. Se inicia tratamiento
con antihistaminicos orales y corticoides topicos y se re-
comienda evitar exposicion solar asi como uso de foto-
protector, desapareciendo las lesiones a los pocos dias
sin dejar cicatriz.

Discusion: Incluimos dentro del diagndstico diferencial
otros tipos de fotodermatosis como el prurigo actinico,
dermatitis actinica cronica, urticaria solar y el hidroa vac-
ciniforme de Bazin; aunque el diagndstico diferencial mas
importante se plantea con el lupus eritematoso.

Recalcamos la importancia de la historia clinica, aun
mas en este tipo de enfermedades, en la que el diagnds-
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tico lo va a dar la clinica y evolucion temporal de las lesio-
nes. La realizacion de una historia clinica que determine el
inicio de los sintomas, su relacion estacional, la duracion
y evolucion, el tiempo de inicio tras exposicion al sol y el
tiempo de resolucion, son la clave para diferenciarlo de
otras entidades.

Sindrome hemolitico-urémico: a propdsito de dos casos

Autor(es): R. Martin Fernandez, M. Vera Torres, J. Gonzalez
De Buitrago, P. Barros Garcia, F.J. Romero Sala, V.D. Garcia
Navas, A. Izquierdo Martin.

Centros: Hospital San Pedro de Alcantara, Céaceres.

Introduccién: El Sindrome Hemolitico Urémico (SHU)
constituye la primera causa de insuficiencia renal aguda
en la infancia. Su principal etiologia es la infeccion gas-
trointestinal por cepas de Escherichia coli productoras de
toxinas tipo Shiga, causante de microangiopatia respon-
sable de la clinica: anemia hemolitica, trombopenia e insu-
ficiencia renal. Posee predileccion por el parénquima renal,
pudiendo afectar a otros 6rganos como el SNC o tracto
gastrointestinal. Caso 1. Lactante varén, 14 meses, sano,
bien vacunado. Presenta diarrea de 4 dias de evolucion
(10-12 deposiciones/dia, con hilos de sangre), hiporexia y
vomitos. Afebril. No ambiente infeccioso familiar. Explora-
cion fisica: Regular estado general, decaido, palido, leve
deshidratacion. Resto normal. Hemograma: leucocitos
15500/mm3, Hb 13.4 g/dl, plaquetas 74.000. Bioquimica:
urea 59 mg/dl, creatinina 0,91 mg/dl, resto normal. A las
pocas horas, empeoramiento clinico (aumentan las depo-
siciones con moco y sangre, fiebre, mal estado general,
letargia) y analitico: plaguetas 18.000, Hb 9,8g/dl, GOT
81 UI/L, LDH 2218 UI/L, Na 125mmol/l, urea 73mg/d|,
creatinina 0,8mg/dl. PCR 11mg/l. Frotis sangre periférica
(sp): 5-7% esquistocitos y frecuentes acantocitos. He-
mocultivo, urocultivo y coprocultivo negativos. Ingresa en
UCIP requiriendo dialisis peritoneal, hemodialisis (urea 150
mg/dl, creatinina 2,69 mg/dl, oligoanuria) y tratamiento
por HTA progresiva con Amlodipino, Atenolol e Hidrala-
cina. Evolucion: actualmente, 3 afos, con funcion renal
normal, en tratamiento por HTA. Caso 2: Lactante de 11
meses, sano, con deposiciones diarreicas con restos he-
maticos y vomitos desde hace 6 dias. Afebril. Exploracion:
Aceptable estado general. Coloracion pélida de piel y mu-
cosas. Signos de deshidratacion. Resto normal. Hemo-
grama: Leucocitos 15.000/mm3 (neutrdfilos 4800/mm3),
Hb 6,6 mg/dl, plaguetas 61000. PCR 0. Bioquimica:Urea
173 mg/dl, creatinina 1,41 mg/dl, LDH 4373 UI/L; iones,
gasometria y coagulacion normales. Hemocultivo y copro-
cultivo negativos. Frotis sp: esquistocitos, policromatofilia,
trombopenia. Se traslada a UCIP, donde evoluciona favo-
rablemente, sin medidas de depuracion extrarrenal. Ac-
tualmente, 27 meses, funciéon renal normal.

Comentarios: El abordaje precoz e intensivo ante su
sospecha clinica es de vital importancia en la evolucion,
siendo el manejo correcto de liquidos un punto clave. El
tratamiento agresivo de la insuficiencia renal permite so-
brevivir a la fase aguda a la mayoria de los pacientes, re-
cuperando la mayoria una funcién renal normal.
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Sling de la ateria pulmonar. Forma de
presentacion excepcional de insuficiencia
respiratoria grave en el lactante

Autor(es): M. Cano Cabrera (", M. Haro Gomez (", F.J.

Moya-Angeler ), G. Perez Perez ", A. Andres Martin @, M.
Navarro Merino (.

Centros: (" Hospital Macarena; ©? Hospital Macarena.

Introduccién: Presentamos el caso clinico de una
causa infrecuente de insuficiencia respiratoria aguda en
los primeros meses de vida.

Caso clinico: Lactante de 4 meses previamente asin-
tomatico que consulta con estridor y dificultad respiratoria
de 48 horas de evolucion. Ingresa en UCIP por accesos
de tos paroxistica con desaturacion sistémica grave. Ex-
ploracion: Facies dismoérfica. Saturacion O2 92-95%. Ti-
raje. ACR: Hipoventilacion generalizada. Wood-Downes
4 puntos. Soplo sistdlico de caracteristicas funcionales.
Examenes complementarios. Rx Térax: opacidad genera-
lizada de pulmdn derecho con desviacion mediastinica y
dextroposicion cardiaca sin cardiomegalia y con vasculari-
zacion normal sin infiltrados ni atelectasia de pulmén izdo.
Diagndstico: sospecha de Bronquiolitis versus tos ferina.
IFD VRS negativo. PCR B. Pertussis positivo. Ecocardio-
grafia: CIA. Drenaje venoso sistémico anémalo por hemia-
cigos a vena innominada con porcion suprahepatica de la
cava inferior conservada.

Evolucion: Se diagnostica de tos ferina con mejoria cli-
nica significativa tras tratamiento con azitromicina y bron-
codilatadores. Debido a la persistencia de las imagenes
radioldgicas se realiza fibrobroncoscopia, sospechando
atelectasia obstructiva de pulmén derecho. Se objetiva hi-
poplasia de bronquio derecho con bronquio izdo de cali-
bre normal e impronta de su mucosa por presumible com-
presion extrinseca. Es dada de alta pendiente de comple-
tar estudio con TAC/contraste y angio-RMN para despis-
taje de anillo vascular con anomalias traqueobronquiales
asociadas. El dichos examenes se objetiva hipoplasia/
agenesia de pulmoén derecho y sling de la arteria pulmonar
(origen aberrante de la rama pulmonar izda en la propia
rama derecha, creando un anillo vascular en su trayecto
dorsal a la traquea hacia el hilio pulmonar izdo). Se deriva
para correccion combinada del defecto extracardiaco y la
reconstruccion de las anomalias traqueobronquiales aso-
ciadas, de forma electiva.

Comentarios:

1. Los anillos vasculares son causa infrecuente de
insuficiencia respiratoria en el lactante.

2. La fibrobroncoscopia puede aportar datos sobre
anomalias endo o extrabronquiales que orienta la sos-
pecha de compresiones vasculares.

3. La ecocardiografia tiene una baja sensibilidad para
el estudio de los troncos supra-adrticos y las ramas pul-
monares. La angio-RMN es el examen de eleccion.

4. La correccion de los defectos asociados es multi-
disciplinar, en el mismo acto quirdrgico, de eleccion en el
primer ano de vida en ausencia de complicaciones que
contraindiquen la cirugia.

Pautas de inicio rapido de la inmunoterapia infantil,
£Son sequras? Nuestra experiencia en 38 casos

Autor(es): A. Garcia Carrasco ¥, T. Roda Canosa @, G.
Pérez Pérez ¥, A. Andrés Martin @, M. Navarro Merino ©.
Centros: (" Hospital Universitario Virgen de la Macarena,
Sevilla; © Hospital Universitario Virgen macarena;, ® Hospital
Universitario Virgen Macarena; “ Hopital Universitrio Virgen
Macarena.

Introduccion y objetivos: La inmunoterapia (it) es un
tratamiento seguro y eficaz en el tratamiento de la alergia
respiratoria.Su administracion con pautas cluster permite
llegar a la dosis de mantenimiento de forma mas rapida
en relacion a las pautas convencionales.Nuestro objetivo
es determinar la seguridad de la pauta rapida de inicio de
la IT en ninos.

Material y métodos: Estudio descriptivo prospec-
tivo de 38 pacientes tratados en nuestra unidad du-
rante el ano 2014, con diferentes neumoalergenos: 9 con
D.pteronyssinus, 27 con pdlenes (13 gramineas+Olea y
14 Olea100%) y 5 con Alternaria con un extracto depot y
usando diferentes pautas segun el alérgeno.

Polenes: 0.1mL+0.1 mL el primer dia, 0.2+0.3 a la se-
manay 0,5 mL al mes

Acaros y Alternaria: 0.2mL+0.3mL y 0,5 mL al mes (con
esta pauta se vacunaron también 2 pacientes Olea 100%)
Se estudio la aparicion de reacciones adversas.

Resultados: Fueron tratados 38 nifios, con edades en-
tre 5y 15 afos (mediana 8,6 anos).

60.5% nifos y 39.5 % nifas. La clinica mas frecuente
que indico la IT fue: asma y rinoconjuntivitis (65.8%), asma
(21%) y rinoconjuntivitis (13.2%). El tiempo de evolucion
desde el inicio de los sintomas hasta el inicio de IT fue me-
nos de 2 afnos (36.8%), de 3 a 5 anos (42.1%), de 6 a 10
(18.4%) y mas de 10 anos (2.6%).

Se uso pauta inicial (&caros y alternaria) en el 36.8% de
casos Y la tipo pdlenes en 63.2%. No hubo reaccion local
0 generalizada con IT a acaros y alternaria. Tras la dosis
de los 7 dias en la IT a pdlenes se produjo reaccion local
en 3 pacientes; en 2 eritema local leve y en uno reaccion
local intensa que precisd metilprednisolona y antihistami-
cos. En este caso se recomenzd pauta de inicio a las 2
semanas sin reaccion local.

Conclusiones: En nuestra experiencia la pauta rapida
de IT presenta buena seguridad.En ningin caso se pro-
dujo reaccion sistémica.Se ha producido reaccion local en
3 casos (7.8 %) en el grupo que recibid vacuna a polenes.
En un caso se produjo reaccion local intensa que cedio
con medicacion, reiniciandose nuevamente sin inciden-
cias.

Necrosis grasa subcutanea, a propasito de un caso clinico

Autor(es): V.E. Reinaldo Royo, A.B. Ldpez Marmol, J.J.
Castro, C. De La Camara Morafio, L. Camacho Lozano, R.
Castafieda Mendieta, M.J. Lorenzo Montero, M.L. Vargas
Lopez.

Centros: Hospital Universitario Reina Sofia, Cérdoba.
Introduccién: La necrosis grasa subcutanea (NGS)
consiste en una paniculitis no infecciosa del tejido celular
subcutaneo que aparece en las primeras semanas de vida
en recién nacidos a término y post-término. Se manifiesta
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como placas induradas y nddulos subcutaneos localiza-
dos en espalda, gluteos, hombros y mejillas. Su etiopa-
togenia es aun desconocida aunque se relaciona con hi-
poxia neonatal, hipotermia y trauma local entre otros. De
curso benigno generalmente pero con importantes com-
plicaciones clinicas como la hipercalcemia.

Caso clinico: Lactante de 29 dias que ingresa proce-
dente de consultas externas de Neonatologia por placa
eritematosa indurada en omoplato izquierdo acompanada
de varias lesiones nodulares fusiformes en linea media del
cuello, zona preclavicular derecha y occipital derecha. Irri-
table a la exploracion, con hiperreflexia osteotendinosa,
hipertonia de MMl y leve hipotonia de cuello, ademas de
postura asimétrica de miembro superior derecho, siendo
el resto de la exploracion normal.

Como antecedentes personales: Recién nacido tér-
mino con encefalopatia hipdxico-isquémica (EHI) de peso
elevado para la edad gestacional, hijo de madre diabética
con trauma obstétrico (paralisis braquial derecha tipo Erb-
Duchenne) que recibi¢ tratamiento con hipotermia tera-
péutica por la EHI.

Ante los antecedentes personales y la clinica que pre-
senta se diagnostica de necrosis grasa subcutanea. Entre
las pruebas complementarias destaca un calcio corregido
de 11.6 mg/dl y calcitriol de 106.08 pg/ml , siendo la fun-
cion renal normal. Ecografia abdominal y de partes blan-
das sin hallazgos patoldgicos.

A su ingreso se procede a rehidratacion 1.5 x necesi-
dades basales con favorable evolucion clinica, sin necesi-
dad de tratamiento especifico de hipercalcemia ya que se
mantuvieron estables sus niveles.

Conclusiones: Aunque en la mayoria de los casos se
resuelve espontaneamente pueden existir complicaciones
importantes como la hipercalcemia.

Se considera importante conocer factores de riesgo y
complicaciones asociadas para su correcto diagnostico,
tratamiento y monitorizacion posterior.

Se piensa que con el aumento de la hipotermia tera-
péutica en la encefalopatia hipdxico-isquémica la NGS
sera cada vez mas frecuente.

Causa infrecuente de dolor abdominal
Autor(es): H. Benitez Munioz, I. Juguera Rodriguez, M.
Gonzalez Mariscal.
Centros: Hospital Universitario Virgen de la Macarena,
Seuvilla.

Introduccién: El dolor abdominal es motivo de con-
sulta frecuente en pediatria. En ocasiones es dificil discer-
nir si estamos ante una causa organica o funcional, y si
su origen es abdominal o extraabdominal, imprescindible
para su manejo.

Objetivo: Con la descripcion del siguiente caso preten-
demos llamar la atencion sobre causas menos frecuentes
de dolor abdominal agudo persistente en pediatria.

Caso: Nifa de 9 anos, bien inmunizada, sin antece-
dentes de interés, que consulta en atencion primaria por
dolor abdominal en FID, sin fiebre, vomitos o diarrea. To-
lera dieta normal. Ante la sospecha de abdomen agudo se
deriva al hospital de referencia, donde tras la exploracion
fisica y realizacion de tira de orina por micciéon espontanea

W

con resultado normal se deriva a domicilio con analgesia.
A los cuatro dias consulta de nuevo en urgencias por per-
sistencia del dolor. A su llegada al hospital se encuentra
afebril, no presenta vomitos, deposiciones patoldgicas, ni
sintomas miccionales. A la exploracion destaca dolor en
flanco derecho, con cierta defensa voluntaria, sin signos
claros de irritacion peritoneal. Pruebas complementarias:
hemograma, bioquimica y coagulacion sin alteraciones,
PCR 26 mg/l. Ecografia abdominal: aumento de grosor y
ecogenicidad, con infiltracion liquida, posterior a la pared
abdominal anterior derecha, donde la paciente refiere do-
lor. Juicio clinico: Infarto omentalsegmentario/ apendagitis
epiploica. Se decide tratamiento conservador en domicilio
con antiinflamatorios, antibioterapia y reposo relativo. Evo-
lucion: favorable.

Comentarios: Nos encontramos ante una paciente de
sexo femenino en edad escolar que consulta por dolor
abdominal agudo de instauracion progresiva. Como fac-
tor de riesgo destacamos la obesidad, La anamnesis y la
exploracion fisica orientaban hacia un posible abdomen
agudo, incongruente con las pruebas realizadas en un pri-
mer momento.

Tras la ecografia se consigue esclarecer la etiologia,
comprobando que no es esencial el manejo quirdrgico.

El infarto omental/apendagitis primaria es un proceso
inflamatorio de origen vascular, secundario a torsion o a
trombosis de la vena de drenaje. Se produce una necrosis
aséptica que genera un proceso inflamatorio. La mayoria
de las veces es idiopatico.

El tratamiento conservador brinda una resolucion satis-
factoria y puede ser realizado y controlado de forma am-
bulatoria.

Gonalgia como factor confusor
de epifisiolisis femoral proximal
Autor(es): C. Sanchez Gonzalez ", R. Placido Paias @, J.F.
Lirola Criado ™.

Centros: (" Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla; ©
Hospital de Mérida, Mérida.

La epifisiolisis femoral proximal se caracteriza por el
desplazamiento de la epifisis femoral superior respecto
de la metéafisis a través del cartilago de crecimiento. La
combinacion de factores como la obesidad, mayor retro-
version femoral o mayor oblicuidad del cartilago de creci-
miento y hormonales influyen en su desarrollo, aunque la
mayoria de los casos se desconoce la etiologia.

Incidencia de 2 a 10 casos por cada 100.000 pacien-
tes. Mas frecuente en nifos, entre los 9-16 anos. Se clasi-
fican en agudo, crénico y agudo sobre crénico

Resumen: Caso 1: Nifio 12 anos. Sin antecedentes de
interés. Refiere gonalgia derecha valorada por varios trau-
matoélogos en seguro privado, pruebas de imagenes de
rodilla normales de 2 meses de evolucion. Posteriormente
comienza con dolor inguinal de 1 mes de evolucion re-
cibiendo tratamiento rehabilitador sin mejoria. Se deriva
a traumatologia infantil, exploracion caderas: rotacion in-
terna limitada. Radiografia: epifisiolisis femoral proximal
(EFP) grado I/l

Caso 2: Nifia 13 afnos. Sin antecedentes de interés.
Refiere dolor inguinal y gonalgia izquierda de 2 meses de
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evolucion. Diagnosticada de sinvitis de cadera, con radio-
grafia caderas interpretada como normal. Dado su em-
peoramiento clinico es derivada al servicio traumatologia
infantil. Exploracion: trendelemburg con bascula pélvica.
Dismetria 1,5 cms miembros inferiores. Drenman +. Mar-
cha rotacion externa. Radiografias caderas: EPF grado lll
izquierdo (valorando de nuevo primera radiografia se ob-
serva EFP grado I). Tratamiento quirdrgico. Evolucién tor-
pica, persiste marcha trendelemburg.

Caso 3: Nifo 13 anos. Sobrepeso. Gonalgia izquierda
valorada por diversos traumatdlogos en seguro privado
con radiografia y resonancia magnética de rodilla normal.
Ante sospecha de tendinitis pato de ganso, recibe fisiote-
rapia sin mejoria. Cuatro meses mas tarde, es valorado por
pediatra de atencion primaria quien lo deriva a traumatoé-
logia infantil. Exploracion: marcha antiélgica. Posicion ab-
duccion y rotacion externa cadera izquierda. Dolor a la pal-
pacion en cara interna. Radiografia cadera: EFP izquierda
grado I/Il. Tratamiento quirdrgico. Evolucion favorable

Conclusiones:

1. Es imprescindible la exploracion exhaustiva de
las caderas ante un paciente con clinica de gonalgia.

2. El diagndstico precoz es fundamental para su
evolucion y prondéstico, siendo necesario ser valorado
por pediatras o traumatélogos infantiles.

Disfuncion episodica de pupila como diagndstico
diferencial de anisocoria. Presentacion de tres casos

Autor(es): M.J. Gallego Alcaide, J. Sierra Rodriguez, C.F.
Feliu Serrano, M.J. Pelaez Cabrera, N.M. Portero Garcia,
N. Guerrero Moreno, N.R. Rivera Sanchez, P. Diaz-Villalon
Moreno.

Centros: Hospital Juan Ramon Jiménez, Huelva.

Introduccién: La disfuncion episédica de pupila, es
una causa aislada de asimetria pupilar intermitente. Se
puede acompafar de dolor ocular, vision borrosa, cefa-
lea, etc. Siempre en ausencia de signos de disfuncion pal-
pebral, oculomotora o neuroldgica. Duracion de minutos
a dias. Dos teorias fisiopatoldgicas: hipoactividad del sis-
tema nervioso parasimpatico o hiperactividad del simpa-
tico. La migrana suele estar presente como antecedente
personal o familiar. Considerado como aura migrafosa,
como un sintoma acompafante 0 como una migrana of-
talmopléjica. Ante este cuadro pensamos en un signo de
mal prondstico (tumores, aneurismas del poligono de Wi-
lis) o en alteraciones oftalmoldgicas (glaucoma, trauma-
tismo ocular).

Caso 1: Dos hermanos varones de 6 y 10 afios de
edad, con antecedentes familiares de midriasis. Presen-
tan midriasis intermitente de 30 minutos, a veces acom-
pafado de cefalea de baja intensidad, sin ritmo horario ni
sintomas vegetativos acompanantes. Exploracién neuro-
l6gica y oftamoldgica normal. Neuroimagen normal.

Caso 2: Lactante de 3 meses que consulta en urgen-
cias por midriasis unilateral de 20-30 minutos de dura-
cion sin sintomas acompanantes. Madre con migrana.
Exploracion neuroldgica y oftalmoldgica normal, ecografia
transfontanelar normal.

En la evolucion de los tres casos persiste la sintomato-
logia sin otra repercusion.

70 k2w b

Conclusiones: La anisocoria constituye siempre un
motivo de alarma en la consulta de neurologia, sobre todo
Si se asocia a cefalea, por la posibilidad de un mal pro-
nostico, como un aneurisma del poligono de Willis. Es un
cuadro infrecuente, de buen prondstico y precisa de co-
nocerse para evitar excesivos examenes complementa-
rios. La etiologia no esta clara, algunos autores lo relacio-
nan con la migrana. Debemos pensar en este cuadro en
toda midriasis unilateral, con exploracion neurolégica y of-
talmoldgica normal y antecedentes personales o familiares
de migrafia. En los dos hermanos, por los antecedentes
familiares y la buena respuesta a la flunarizina, podria tra-
tarse de un tipo de migrafia que condicione un espasmo
de la arteria del ganglio ciliar.

Esclerosis muiltiple en la infancia:
a proposito de dos casos

Autor(es): J.L. Moreno Salgado ", M.J. Pelaez Cabrera
™ M.C. Bustamante Lifian ", N.M. Portero Garcia ", M.J.
Gallego Alcaide ™, M. Correa Vela @, J. Sierra Rodriguez .

Centros: (V Hospital Juan Ramén Jiménez, Huelva; @
HOSPITAL INFANTIL Sevilla.

Introduccién: La Esclerosis Mdltiple (EM) es una en-
fermedad croénica, inflamatoria y desmielinizante del SNC
que cursa en brotes. Los signos y sintomas varian segun
la topografia de las lesiones en el SNC, siendo las mas
frecuentes: alteraciones sensitivas (parestesias), sintomas
cerebelosos como la ataxia, y las alteraciones visuales (in-
cluyendo la neuritis Optica). La afectacion cerebral suele
presentarse como diplopia o paralisis facial central.

Material y métodos: Presentamos dos casos clinicos,
los cuales cumplen los criterios diagnésticos de EM (Mc-
Donald 2010): haber presentado dos o mas brotes con
evidencia clinica objetiva de 2 0 mas lesiones o evidencia
clinica objetiva de una lesién con evidencia historica razo-
nable de un ataque anterior.

1. Paciente de 3 anos con ataxia y pérdida de fuerza
en MSD y bandas oligoclonales positivas en LCR con
lesiones en RM, que a los 9 anos presenta nuevo brote
de pérdida de vision con PEV alterados.

2. Paciente de 5 aflos y 11 meses con ataxia, hemi-
paresia izquierda y paralisis facial del mismo lado que,
dos meses después, presenta hemiparesia derecha, en
las dos ocasiones con lesiones en sustancia blanca en
RAM y bandas oligoclonales positivas en LCR.

Conclusiones:

1. La EM es una entidad infrecuente en nifios, en la
que hay que pensar ante cualquier déficit neuroldgico de
instauracion aguda.

2. Hacer diagnostico diferencial con la Encefalitis Dise-
minada Aguda (EDA).

3. El tratamiento del brote agudo con corticoides i.v.
disminuye la duracion del brote.

4. En las intercrisis, actualmente se estan comen-
zando a utilizar farmacos biolégicos modificadores de la
enfermedad (FAME’s).

st Volumen XXIEN® 1 Junio 2015



&
oY
H
AR,
SOCHTAD OF PIDWEM,
DN A 08 DR

CIII ReunioN CIENTIFICA DE LA SoCIEDAD DE PEDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL ¥ EXTREMADURA (SPAOYEX)

Displasias corticales y epilepsia
focal refractaria de la infancia

Autor(es): N.M. Portero Garcia ", J. Sierra Vazquez @, P
Diaz Olmedo @, M.J. Pelaez Cabrera ", S. Roldan Aparicio
®, M.J. Gallego Alcaide ", N. Guerrero Moreno , M.C.
Bustamante Lifian (", C. Feliu Serrano ™.
Centros: (" Hospital Juan Ramon Jiménez, Huelva; @ Centro
Seta; © Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada.

Introduccioén: Las displasias son organizaciones anor-
males de las células de un tejido (dishistogénesis); las dis-
plasias corticales son malformaciones del sistema ner-
vioso central secundarias a un incremento de la prolifera-
cion o disminucion de la apoptosis de la corteza. Pueden
ser de dos tipos: 1. Displasias corticales focales con cé-
lulas en baldn (tipo Taylor) generalmente extratemporales
que cursan como epilepsia refractaria. 2. Displasia cortical
focal temporal con baja frecuencia de crisis. Sintomatolo-
gia clinica: Crisis epilépticas en la primera década, incluso
en neonatos, estado de mal parcial, epilepsia parcial con-
tinua, sindrome de West; déficit neurologico focal sensi-
tivo 0 motor y trastorno cognitivo. El diagndstico se basa
en la neuroimagen (RNM, RMN de 3T, tractografia, PET):
Displasia cortical tipo Taylor: forma triangular con vértice
hacia el ventriculo, engrosamiento cortical con pérdida de
contraste cortico-subcortical, alteracion de sefhal sobre
todo en sustancia blanca en T2 y Flair en la displasia corti-
cal temporal: disminucion del tamafio, con hipersefial muy
discreta y mal definida. El tratamiento de eleccion en las
refractarias es la cirugia.

Paciente y métodos:

- Nifa de 2 anos con crisis parciales con generalizacion
secundaria (vigilia y suefno) pluricotidianas. Tratamiento:
Acido Valproico intravenoso, Difenilhidantoina intravenosa,
Midazolam intravenoso, Clobazam via oral, Lacosamida
via oral, Trileptal via oral. Exploracion neuroldgica y psi-
colégica normal. RNM: Displasia cortical frontal izquierda.
(Pendiente de valoracion por neurocirugia).

- Nifia de 7 afios con crisis parciales motoras, con au-
tomatismo y a veces generalizacion secundaria, que no
responde a los farmacos antiepilépticos, pluricotidianas
y electroencefalograma con anomalia persistente tempo-
ral derecha (epilepsia parcial continua), RMN de craneo
normal, RMNS3T displasia cortical. Intervencion quirdrgica.
Trastorno cognitivo.

- Nifio de 12 meses que comienza con colvusiones fe-
briles y posteriormente con crisis parciales motoras con
buena respuesta al tratamiento, estudio psicolégico ag-
nosia verbal y trastorno de la conducta grave con rasgo
autista. La RMN displasia bitemporal.

Conclusion:

- Ante epilepsia parcial refractaria pensar en displasia
cortical.

- La RMN puede ser normal si es precoz (maduracion).

- En la displasia cortical refractaria el tratamiento de
eleccion es la neurocirugia.
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Meningitis aséptica de 5 horas de duracion.
Planteamiento diagnostico
Autor(es): N. Guerrero Moreno, B. Garcia-Rowe Ldpez,

C. Santana Escalante, N. Portero Garcia, P. Diaz-Villalon
Moreno, M.J. Pelaez Cabrera, J. Sierra Rodriguez.

Centros: Hospital Juan Ramodn Jiménez, Huelva.

Caso clinico: Nino de 5 anos de edad con antece-
dentes familiares de primer grado de migrafa. Ingresa por
presentar cefalea, vomitos y obnubilacion. A la explora-
cion se encuentra afebril con mal estado general, rigidez
de nuca y signos meningeos positivos. Puncion lumbar
con presencia de pleocitosis en LCR (1140 células/ml).
Iniciamos tratamiento con Cefotaxima y Dexametasona
ante la sospecha de meningitis neumocdcica. EEG: acti-
vidad basal enlentecida. Resto de pruebas (fondo de ojo,
neuroimagen, serologias, cultivos y virus neurotropos en
LCR) normales. La clinica neuroldgica desaparecio a las 5
horas, siendo diagnosticado de pseudomigrafa con pleo-
citosis en el LCR. Actualmente el paciente tiene 7 afos de
edad y presenta cefalea migrafnosa recurrente.

Discusion: La migrafia con pleocitosis o sindrome de
cefalea con déficits neurologicos transitorios y pleocitosis
linfocitaria en el LCR (International Classification of Hea-
dache Disorders) fue descrito por Swanson en 1980. Se
caracteriza por cefalea moderada-grave acompanada o
seguida de un déficit neuroldgico transitorio (promedio de
duracion de 5 horas) con pleocitosis (> 15 celulas/ml) del
LCRy estudios de neuroimagen, serologias y cultivos nor-
males. Puede ser recurrente. En el electroencefalograma
es frecuente encontrar ritmos lentos focales. Mecanismo
etiopatogénico desconocido aunque existen dos teorias:
1.Infecciosa, activacion del sistema inmunoldgico ante
una infeccion virica, con produccion de antigenos vascu-
lares 2. Migranosa con respuesta inflamatoria en LCR.

Conclusiones:

1. Pensar en esta entidad ante cuadros de cefalea con
defecto neuroldgico transitorio y recurrente.

2. Cuadro infrecuente en pediatria en el que un diag-
nostico precoz permitiria evitar tratamientos antimicrobia-
nos prolongados y con potenciales efectos secundarios.

Regresion autista, una forma
nueva de comienzo del autismo
Autor(es): M.J. Pelaez Cabrera (", M.J. Gallego Alcaide 7,
N.M. Portero Garcia ", J.L. Moreno Salgado ), J. Sierra
Vazquez @, P. Diaz Olmedo ©®, N. Rivera Sanchez ", B.
Garcia-Rowe Lopez ", R Diaz-Villalon Moreno .

Centros: (" Hospital Juan Ramdn Jiménez, Huelva, @ Centro
Seta; @ Centro Seta.

Introduccién: El autismo es un sindrome conductual
de diferente etiologia. EI DSM-V lo define como trastorno
espectro autista (TEA), de inicio en la infancia, que se ca-
racteriza por la dificultad en la interaccion social, comuni-
cacion verbal y no verbal, creatividad y marcado repertorio
de actividad y motivaciones restringidas. Aparece antes
de los 3 afios de edad y los sintomas estan presentes
desde el nacimiento. El diagndstico de TEA se basa en
criterios bien definidos en el DSM-V.

Tuchman y Rappin (1991) describen que un 30% de
los TEA después de un desarrollo psicomotor, lenguaje,
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social y comunicativo normal, sobre los dos afos de edad
se detiene y regresan las habilidades adquiridas socio-co-
municativas y lenguaje, en otros casos se detiene pero no
regresa (Ozonoff); ocasionalmente se relaciona con una
estrés emocional, traumatismo, infeccion, etc.

Material y metodo: Se estudiaron prospectivamente
5 ninos con una historia detallada, edad, sexo, motivo de
consulta, (observacion de videos familiares), factores des-
encadenantes, antecedentes personales y familiares. Ex-
ploracion clinica neurolégica y psicolégica (M-Chat, Inven-
tario Desarrollo Battelle) y observacion de la conducta. A
todos se les practicaron EEG vigilia y suefio, P evocados
auditivos, cariotipo, X-fragil y RM craneal. Se valoraron a
los 3 anos de edad y todos presentaron TEA segun DSM-
V.

Resultados: Edad: 2 - 3 afos (media 2 afos y 6 me-
ses) Sexo: varones. Motivo de consulta: tres consultaron
por pérdida del lenguaje, uno por problemas de conducta
y otro por retraso en la adquisicion del lenguaje. Valora-
cion de videos: 5 casos. Factores desencadenantes: es-
trés emocional 2 casos, TCE leve un caso. Antecedentes
familiar: 1 gemelar FIV. Exploracion clinica y neuroldgica
normal. M-Chat: 5 casos positivo.

ID Battelle: bajo en todas las areas, mas acusado en
las &reas social, comunicativa y cognitiva, en comparacion
con la adaptativa y motora. Examenes complementarios
normales

Conclusiones:

- Causa desconocida como los TEA.

- No peor prondstico. Algunos después de una meseta
reanudan el desarrollo sin desaparecer los rasgos autis-
tas.

- Son obligatorias las pruebas complementarias para
descartar sordera (PE auditivo), autismo sindromico (RMy
genética) y Afasia de Epilepsia adquirida (EGG de suefo).

Hipomelanosis de ito e hipertension arterial

Autor(es): Y. Garcia Garcia ", E. Hidalgo Barquero Del
Rosal @, M.C. Carrasco Hidalgo Barquero ", E. Gil Poch 7,
M.D.L.A. Expdsito Expdsito Y, L. Galan Bueno ), M.D.C.
Prieto Zazo ", R. Espejo Moreno 7, I. Ordériez Medina ©.

Centros: (" Hospital Materno Infantil; © Hospital Materno
Infantil .

La Hipomelanosis de Ito (HI) es un trastorno caracte-
rizado por la presencia, desde edades precoces, de pla-
cas hipopigmentadas de distribucién en “brochazos” o
remolinos, siguiendo las lineas de Blaschko, afectando a
tronco y extremidades. Aungue es un trastorno principal-
mente cutaneo, estéa considerado como una enfermedad
multisistémica por su frecuente asociacion con anomalias
neuroldgicas, oculares, dentales y musculoesqueléticas,
y otras menos frecuentes (cardiacas, renales y anomalias
cromosomicas). No habiéndose descrito hasta la fecha su
asociacion con hipertension arterial (HTA).

Presentamos dos casos de HTA en pacientes diagnos-
ticados de HI, tratados en nuestro hospital, en un corto
espacio de tiempo:

Caso1: Nifio de 5 anos diagnosticado de HI desde los
6 meses, controlado por neurologia, genética y oftalmo-
logia sin encontrar hallazgos patologicos, presentando
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desarrollo psicomotor y estudio cardioldgico normales.
En revision a los 3 afos, detectan cifras altas de tension
arterial (P99/talla). Funcion renal y catecolaminas norma-
les, estudio hormonal normal excepto elevacion de re-
nina plasmatica. Ecografia abdominal, doppler renal y re-
nograma tras captopril, normales. Diagnosticado de HTA
hiperreninémica sin causa objetiva, en tratamiento actual
con un inhibidor de la enzima convertidora de angioten-
sina (IECA) e hidroclorotiazida.

Caso2: Nina de 14 anos seguida en genética con diag-
noéstico de HI, rasgos dismorficos y traslocacion balan-
ceada 13;17 (presente en padre y hermano, sanos). Se-
guida en rehabilitacion por escoliosis y en oftalmologia
por lesiones asociadas a su enfermedad basal. Desarrollo
psicomotor y estudio cardioldgico previo normal. Realiza
deporte de alto rendimiento, en reconocimiento detectan
HTA severa (mayor P99+5/talla), demostrandose repercu-
sion cardiaca (hipertrofia de ventriculo izquierdo) y oftal-
moldgica (neovasos). Funcion renal y catecolaminas nor-
males, estudio hormonal normal excepto elevacion de re-
nina plasmatica. Ecografia abdominal, doppler renal y re-
nograma tras captopril, normales. Diagnosticada de HTA
renovascular hiperreninémica sin causa aparente. En tra-
tamiento actual con Amlodipino e IECA.

En conclusion destacar que, aunque la HTA es una pa-
tologia poco frecuente de la edad pediatrica y no ha sido
descrita previamente en pacientes con HI, debemos con-
siderar la posibilidad de relacion entre ambas, ante los ca-
sos descritos. Ademas la evidencia de HTA hiperreniné-
mica (probablemente renovascular), frecuente en sindro-
mes neurocutaneos (esclerosis tuberosa, neurofibromato-
sis), favorece la inclusion de HI en este grupo.

Tuberculosis neonatal : actualizacion
y revision del protocolo y manejo
Autor(es): M.C. Bustamante Lifian ", F. Baquero Artiago @),
C. Grasa Lozano ©.
Centros: (" Hospital Juan Ramdn Jiménez, Huelva, @
Hospital Universitario La Paz, Madrid; © Hospital de
Fuenlabrada, Fuenlabrada.

Introduccién: La tuberculosis neonatal es aquella
forma de tuberculosis que se adquiere de forma coge-
nita a través del parto o intradtero, o bien durante el pe-
riodo neonatal. Se trata de una patologia poco frecuente
en nuestro medio, principalmente en paises subdesarro-
llados donde ademas es infradiagnosticada.

Los recién nacidos o neonatos con sospecha de tuber-
culosis neonatal, son expuestos a una gran cantidad de
pruebas complementarias asi como a la separacion con
su madre. Se realiza una revision del protocolo en el ma-
nejo de estos casos, ya que no en todos ellos es necesa-
rio llevar a cabo un estudio de tuberculosis. Se especifica
cuales serian las gestantes susceptibles de cribado de tu-
berculosis.

Caso clinico: Prematuro de 31 semanas, padres de
origen marroqui, ingresa en la unidad neonatal a los 8 dias
de vida por fiebre y dificultad respiratoria. Se inicia antibio-
terapia empirica. Empeoramiento progresivo que precisa
traslado a unidad de cuidados intensivos, con aumento de
la cobertura antibidtica, antifungica y soporte ventilatorio
invasivo. Cultivos negativos. Se contacta con servicio de
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infectologia pediatrica. Se extraen muestras de aspirado
bronquial, en la 3° muestra aparece positiva para BAAR.
PCR para M.tuberculosis positiva. Se inicia tratamiento
anti-tuberculoso y se consigue mejoria con extubacion a
los 45 dias de vida.

Conclusiones:

- La tuberculosis neonatal es una patologia poco fre-
cuente, de aumento en paises desarrollados debido a la
poblacion inmigrante.

- Clinica inespecifica en la poblacion neonatal, de ahi la
importancia de su sospecha dada su elevada mortalidad
(50%)

- Los recién nacidos, de aquellas madres que han sido
correctamente diagnosticadas, con un buen control y ad-
herencia al tratamiento durante la gestacion, sin complica-
ciones extrapulmonares y sin enfermedad activa durante
el parto, no precisan hospitalizacion y separacion con su
madre, asi como se les permite lactancia materna.

Leucinosis neonatal

Autor(es): J.A. Guio Bacares V, M.A. Santos Mata @, R
Martin-Tamayo ©, M. Murioz Cabeza ™, R. Chulian Cruz @, J.
Ortiz Tardio ©.

Centros: (" Hospital de Jerez; @ Hsopital de Jerez, © Hoital
de Jerez; ¥ Hospital de jerez; © Hospital de Jerez.

Introduccion: La Leucinosis se transmite de forma
AR, por mutacion de genes E1-alfa 'y beta, E2 y E3, con
una Incidencia de 1/86.900-185.000 nacidos vivos, que
puede aumentar en poblaciones endogamicas.

Causada por disminucion de actividad de “Deshidroge-
nasa de alfa-cetoacidos de cadena ramificada”, que ge-
nera acumulaciéon en sangre de leucina, valina e isoleu-
cina.

Existen diferentes fenotipos: clasica, intermitente, inter-
media, sensible a tiamina, déficit de E3.

La Clasica es la mas frecuente y se manifiesta en re-
cién nacidos con cetonuria durante las primeras 48 horas
de vida predominando la sintomatologia neurologica. La
lactancia materna puede retrasar el inicio de los sintomas
hasta la segunda semana de vida. El diagndstico mas im-
portante se hace con el aumento en plasma de aminoaci-
dos de cadena ramificada, al igual aumento de piruvato y
lactato en orina.

Caso clinico: Neonato de 8 dias proveniente de domi-
cilio. A los 4 dias de vida presenta cambios en comporta-
miento, llanto continuo cambiante, hiperextension genera-
lizada, sueno y flacidez.

Madre de 23 afos G4P3A1. Embarazo normal. Parto
a las 39 semanas normal, APGAR 9-10-10. Asintomatico
al alta.

Examen Fisico: mal estado general, llanto neurolégico,
ausencia de: reflejos primitivos, apertura ocular y movi-
mientos espontaneos con MMII en flexion. Reflejos mio-
taticos vivos, clonus aquileo ante minimo estiramiento, no
sostén cefalico. A la traccion hipertonia de MMII con mar-
cada hipotonia axial.

Examenes complementarios: Aumento en plasma de
Leucina, valina e Isoleucina. RMN cerebral: marcada res-
triccion de difusion(Edema), bilateral y simétrico en region
posterior de centros semiovales, coronas radiadas, nu-
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cleos putamenes, talamos hasta tronco-encéfalo. Afec-
tacion de sustancia blanca profunda cerebelosa: Sugiere
cuadro metabdlico, primera posibilidad, Enfermedad de la
orina con olor a jarabe de arce. Resto de pruebas analiti-
cas, bioquimica general y EEG: normales.

Conclusiones: Este caso se comporta como una
forma Clasica, predominando manifestaciones neurologi-
cas severas a pesar de lactancia materna exclusiva. Llama
la atencion el constante letargo con importantes crisis
convulsivas ante estimulos. No se constanta olor caracte-
ristico de la orina probablemente por corto tiempo de evo-
lucion. Hay que destacar la importancia del diagnéstico y
tratamiento precoz en éstos pacientes, dada la gravedad
del cuadro.

Importancia del diagnéstico prenatal de la infeccion
congénita por citomegalovirus, a propdsito de un caso
Autor(es): L. Galan Bueno ", V. Moreno Carbonell @, A.M.
Grande Tejada ", E.M. Fernandez Calderdn ), M.D.C.

Prieto Zazo , E. Gil Poch ", Y. Garcia Gardia Y, M. Casero
Gonzalez ", R. Espejo Moreno .

Centros: (" Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil,
Badajoz; @ Hospital de Mérida, Mérida.

Presentamos el caso de un recién nacido (RN) pretér-
mino de bajo peso y microcefalia, que ingresa en la Uni-
dad de Neonatologia por sospecha de infeccién congé-
nita por Citomegalovirus (CMV).

Semanas previas al nacimiento nos informan desde el
servicio de Ginecologia y Obstetricia de gestante diagnos-
ticada a las 29+2 semanas de edad gestacional (SEG) de
Sindrome Mononucledsico por coinfeccion por CMV y Vi-
rus de Epstein Barr. En la ecografia realizada a las 30+2
SEG detectaron un crecimiento intrauterino retardado,
estableciendo la sospecha de infeccion fetal por positi-
vidad de la reaccién en cadena de la polimerasa (PCR)
para CMV en liquido amnidtico e iniciando tratamiento con
Gammaglobulina Hiperinmune.

El nacimiento tiene lugar a las 36+4 SEG, mediante ce-
sarea urgente por prolapso de corddn, Apgar 10/10.

De la exploracion fisica (EF) al nacimiento destaca un
peso de 1.982 gramos (Percentil 3-10); una longitud de
43.5 centimetros (cm) (Percentil 10) y un perimetro craneal
de 28.5 cm (Percentil <3). No hay otros hallazgos pato-
|6gicos en la EF sisteméatica. La PCR para CMV en orina
realizada el primer dia de vida fue positiva, confirmandose
la infecciéon del RN. En el primer dia de vida se instaurd
tratamiento con Ganciclovir intravenoso, presentando una
evolucion clinica favorable, sin sintomatologia ni compli-
caciones precoces propias de la infeccion congénita por
CMV, aunque si presento efectos adversos debidos al tra-
tamiento.

La infeccion por CMV es la infeccion congénita mas
frecuente; y sin embargo no esta incluida en el cribado
serologico habitual de las gestantes. Puede afectar al feto
de una forma variable y florida, desde un crecimiento in-
trauterino retardado, hasta una lesion del sistema nervioso
central, organomegalias, anemia, trombocitopenia,... pu-
diendo también ser causa de prematuridad. Es responsa-
ble de gran parte de la morbimortalidad infantil de origen
congénito y es una de las causas mas frecuentes de re-

traso psicomotor de origen infeccioso.
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Con este caso nos gustaria resaltar la importancia de
establecer un diagndéstico precoz de la infeccion congé-
nita por CMV 'y de realizar un trabajo conjunto y coninuado
entre ginecologos y pediatras, para permitir un tratamiento
lo mas precoz posible y disminuir asi las secuelas a corto
y largo plazo.

Necrosis grasa subcutanea del
recién nacido: a propdsito de un caso
Autor(es): B. Ruiz De Zarate Sanz, T. De Benito Guerra, P
Martin Cendén, J. Ortiz Tardio.
Centros: Hospital Jerez.

La necrosis grasa subcutanea del recién nacido
(NGSRN) es una entidad infrecuente, autorresolutiva, que
afecta a nifios recién nacidos a término o postérmino en
las primeras semanas de vida. Si bien la etiologia es des-
conocida, se asocia a diversos factores perinatales y a
ciertas patologias gestacionales maternas.

La hipercalcemia es la complicacion mas grave y se
puede presentar hasta seis meses después del inicio de
las lesione.

Neonato varén de 17 dias que consulta por irritabilidad
reciente y vomitos de las Ultimas tomas.

AP: fruto de primera gestacion controlada que cursé
con diabetes gestacional materna insulindependiente. Na-
cimiento a las 38 semanas por parto distécico con ven-
tosa. Apgar 2/5/8. Requiere reanimacion neonatal e in-
greso en UCIN por distress respiratorio precoz. Es alta de
cuidados intensivos a los nueve dias de vida con los diag-
nosticos de asfixia perinatal, encefalopatia hipoxico isqué-
mica leve, cefalohematoma severo y riesgo infeccioso por
fiebre intraparto materna.

Exploracion: afebril, lesidon cutéanea en region dorsal
interescapular en forma de placa indurada, eritematosa
y dolorosa a la palpacion de 5x6 cm de tamano, ligera-
mente abollonada en la superficie y de bordes algo irregu-
lares. Resto de exploracion sin alteraciones, salvo el cefa-
lohematoma parietal izquierdo ya conocido.

Las pruebas analiticas en Urgencias resultan sin alte-
raciones.

Ante la sospecha de celulitis se ingresa en Neonatolo-
gia con antibioterpia intravenosa empirica

La evolucion clinica del neonato es favorable, desapa-
reciendo la irritabilidad y los vomitos.

La lesion cutanea no sufre cambios apreciables los pri-
meros dias, a pesar del tratamiento antibidtico, motivo por
el cual y tras comprobar negatividad de reactantes de fase
aguda, se decide suspenderlo.

Se solicita segunda opinion al Servicio de Dermatolo-
gia, quienes deciden biopsiar la lesion. El estudio Anato-
mopatoldgico de la pieza demuestra necrosis grasa a nivel
de hipodermis, compatible con Necrosis Grasa del recién
Nacido.

Las pruebas analiticas durante el ingreso no demues-
tran alteraciones, salvo leve aumento de los niveles de
Calcio sérico, sin llegar a niveles alarmentes (Calcio plas-
matico maximo 10,8 mg/d|)

Alta a domicilio a los 9 dias con buen estado general y
leve mejoria de la lesion cutanea.
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Neumonia por prevotella y eikenella corrodens, con
evolucion torpida en una nifia sana
Autor(es): N. Valero Flores, E. Berrocal Acevedo, I. Obando,
A. Ortiz.
Centros: Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccién: La neumonia por aspiracion en nifos es
un cuadro respiratorio de predominio en pacientes con
historial de convulsiones, anestesia u otro episodio de re-
duccion de la conciencia, enfermedad neuroldgica, disfa-
gia, reflujo gastroesofagico, uso de sonda nasogastrica o
aspiracion de cuerpo extrafo. Las bacterias mas frecuen-
tes proceden de la flora bucal, como Peptostreptococcus,
Fusobacterium, Bacteroides y Prevotella.

Descripcion: Se presenta un caso de una nifa de
3 anos, sana, con antecedentes de bronquitis en trata-
miento ambulatorio, vacunacion reglada, no incluida anti-
neumocaocica, padres fumadores. Consulta en el servicio
de urgencias de su hospital de referencia por fiebre y dolor
abdominal de 3 dias de evolucion, siendo diagnosticada
de infeccion urinaria baja, tratada con amoxicilinaclavula-
nico y suspendida a los cuatro dias por urocultivo nega-
tivo.

Continud con fiebre diaria, émesis ocasional, deposicio-
nes diarreicas y tos durante 9 dias, acudiendo de nuevo al
mismo y diagnosticandose de Gastroenteritis aguda.

Dada la persistencia de los sintomas, reconsulta, reali-
zandose pruebas complementarias donde se aprecio:

- Radiografia toracica: derrame pleural izquierdo

- Reactantes de fase aguda elevados

- Leucocitosis con neutrofilia.

En este momento es derivada a nuestro Centro donde:

- Continué Amoxicilinaclavulanico intravenoso.

- Colocacion de Drenaje endotoracico.

- Recogida y Cultivo liquido pleural.

Hasta la obtencion de resultados del cultivo, la antibio-
terapia intravenosa se cambio en cinco ocasiones por:
etiologia mas probable, evolucion torpida, persistencia de
fiebre y variabilidad de criterios. Se informé del crecimiento
de Prevotella intermedia y Eikenella corrondens, proce-
dentes de la microbiota oral, resistente al tratamiento con-
vencional, complicandose con un segundo derrame que
precisé de nuevo un drenaje endotoracico. Rehistoriando
a los padres, encontramos episodio de semiahogamiento
en una piscina hacia un mes.

Requirié 21 dias de ingresos, con revision a los 15 dias
del ALTA y diagnéstico de paquipleuritis residual.

Discusion: La Neumonia por aspiracion no es un pro-
ceso de manejo sencillo. Establecer el diagnéstico etiolo-
gico y realizar un tratamiento antibiético adecuado resulta
en muchas ocasiones una tarea complicada, para aumen-
tar la rentabilidad diagnostica:

- Ante una fiebre persistente, es importante realizar una
buena historia clinica con una anamnesis dirigida.

- Mejorar la comunicacion interhospitalaria.

- Conocimiento en profundidad de la Farmacodinamia
e indicaciones de antibioterapia.
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Encefalitis por mycoplasma:
un diagndstico de presuncion
Autor(es): B. Ruiz De Zarate Sanz (", G. Gutierrez Aguilar ),
I. Mayordomo Morales ©, J. Ortiz Tardlio ©.
Centros: (" Hospial Jerez; @ Hospital Jerez; © Hosptal Jerez.

Mycoplasma pneumoniae es un importante agente
causante de encefalitis en nifos. La afectacion del sis-
tema nervioso central es la complicacion extrapulmonar
mas frecuente causada por este germen.

Nifia sana de 4 afios que consulta por inestabilidad
de la marcha con frecuentes caidas al suelo de inicio re-
ciente. Presenta tos y dificultad respiratoria, sin fiebre en
tratamiento con Azitromicina oral y Salbutamol inhalado.

Exploracion: Afebril, constantes mantenidas, leves al-
teraciones en la ACP consistentes en subcrepitantes de
predominio derecho con sibilancias espiratorias escasas.

Estado de conciencia preservado, pares craneales sin
alteraciones, buen tono y fuerza muscular, Temblor de
tronco con signo del tripode presente, temblor fino inten-
cional en dedos, dismetria moderada bilateral, marcha
inestable con aumento de la base de sustentacion, bus-
cando apoyo en la pared.

Signos meningeos negativos.

El TAC craneal resulta normal y la puncion lumbar de-
muestra alteraciones sutiles del liquido cefaloraquideo
(leucocitos: 13/mm3 de predominio mononuclear, glu-
cosa: 57 mg/dly proteinas 13 mg/dl)

Ingresa en planta con el diagndstico de cerebelitis
aguda infecciosa vs cerebelitis postinfecciosa de tipo au-
toinmune, instaurandose precozmente tratamiento con
Aciclovir i.v

La RMN cerebral realizada resulta normal.

A las 48 horas, inicia fiebre de 38,5°. Aumenta la som-
nolencia, la inestabilidad en la marcha e inicia afasia mo-
tora y desconexion del medio.

Se realiza EEG urgente que demuestra signos leves-
moderados de disfuncion cerebral difusa.

Se traslada a la Unidad de Cuidados Intensivos con el
diagndstico de Encefalitis aguda.

Se mantiene tratamiento con Aciclovir i.v y Azitromizina
oral hasta resultado de cultivo LCR y Serologia.

LLa deteccion de virus neurotropos yl cultivo de LCR re-
sultan negativos.

En el andlisis serologico se detectan titulos altos de Ig
M para Mycoplasma pneumoniae.

Evoluciona satisfactoriamente.

Al alta persiste leve temblor intencional sin dismetria,
aumento de la base de sustentacion con marcha ataxica
aunque independiente sin caidas.

Mycoplasma pneumoniae debe ser tenido en cuenta
como posible agente etioldgico de encefalitis, ain en au-
sencia de clinica respiratoria.

En nuestra paciente, la clinica inicial de cerebelitis
aguda junto con la ausencia de fiebre y la preservacion
del estado de conciencia nos hizo retrasar el diagnostico.
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Leishmaniasis visceral: causa de fiebre
prolongada en la edad pediatrica

Autor(es): R. Espejo Moreno V, A.M. Grande Tejada @),

M. Delgado Barroso ), Y. Garcia Garcia @, M.M. Casero
Gonzalez ", M.D.C. Prieto Zazo ", L. Galan Bueno ", E. Gil
Poch ™, M.C. Vicho Gonzalez .

Centros: (" Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil,
Badajoz; © Hospital Universitario Infanta Cristina, Badajoz.

Introduccién: La leishmaniasis visceral es una de las
formas clinicas de la infeccion causada por parasitos in-
tracelulares del género Leishmania. Esta enfermedad in-
cluirse en el diagnostico diferencial de fiebre prolongada.

Caso clinico: Nifo de 3 afnos y raza negra nacido y
conviviente en un area urbana de Espana que ingresa de-
rivado desde otro hospital de la comunidad por fiebre de
4 semanas de evolucion. En la exploracion destaca hepa-
toesplenomegalia, lesiones cutaneas hipopegmentadas
residuales de varicela, adenopatias laterocervicales pe-
quenas y rodaderas, y soplo sistélico I/VI. Analiticamente
presentaba una pancitopenia (Hb 8,9 g/dl Hto 26,9% Leu-
cocitos 3600/mm3 con Neutrdfilos 300/mm3, Linfocitos
2300/mm3 Monocitos 1000/mm3 Plaquetas 111000/
mma3), hipertransaminasemia (GOT 395 Ul/I GPT 574 Ul/))
e hipergammaglobulinemia (IgG 3770).

Previamente habia permanecido ingresado por este
motivo, con sintomatologia similar. En la analitica desta-
caba una pancitopenia, hipertransaminasemia y PCR ele-
vada. Se realizd hemocultivo y urocultivo con resultado
negativo. Rx térax y ecocardiografia normales. Serologia
para virus negativa y Mantoux Omm a las 72 horas. La
ecografia abdominal confirmaba la hepatoesplenomega-
lia. Se decidié iniciar tratamiento empirico con Cefotaxima,
con cese de la fiebre tras 6 dias de tratamiento. Ante la
evolucion del paciente se decide alta y seguimiento am-
bulatorio. En este, al persistir la clinica y las alternaciones
analiticas se acuerda derivacion para valoracion en nues-
tro hospital, donde se confirma PCR positiva en sangre
para Leismania, iniciando tratamiento con Anfotericina B
liposomal (3 mg/kg/dia) durante 10 dias con remision de
la fiebre tras 48 horas de tratamiento y normalizacion del
hemograma vy las transaminasas 7 semanas después del
inicio el mismo. Actualmente se encuentra asintomatico,
en seguimiento por la unidad de Infectologia Pediatrica.

Discusion: Con frecuencia, el diagnéstico de confirma-
cion de leishmaniasis visceral en el contexto de una fiebre
prolongada asociada a pancitopenia y hepatoesplenome-
galia es complejo. Se debe insistir en la busqueda activa
mediante técnicas moleculares (PCR) .Actualmente, la An-
fotericina B liposomal es el tratamiento de eleccion en ca-
sos de leishmaniasis visceral en los paises desarrollados,
por su gran eficacia terapéutica y escasos efectos secun-
darios, siendo su elevado coste su principal inconveniente
y pudiendo utilizarse en distintas pautas segun la evolu-
cion del paciente.
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Osteomielitis del hueso frontal con absceso cerebral
Autor(es): C. Santana Escalante, M.J. Mufioz Vilchez, M.A.
Delgado Rioja, P Diaz-Villalon Moreno, J.L. Moreno Salgado.
Centros: Hospital Juan Ramon Jiménez, Huelva.

Caso clinico: Nifa de 6 afos que acude a Urgencias
por tumefaccion frontal de una semana de evolucion con
aumento progresivo de tamario y dolor. No refiere trau-
matismo previo ni otra sintomatologia acompafnante. Pre-
senta buen estado general con exploracion neurolégica
y por aparatos normal, salvo la tumefaccion frontal, que
es de consistencia blanda, fluctuante, dolorosa a la pal-
pacion de 6x6 cm. En las pruebas analiticas destaca una
PCR de 20 mg/dl y en las pruebas de imagen se visualiza
absceso intracraneal de 40x28 mm secundario a rotura
del hueso frontal por osteomielitis. Se realiza craniectomia
urgente, y drenaje del empiema epidural donde se aisla
Streptococo intermedius. Se inicia antibioterapia empirica
iv con Cefotaxima + Vancomicina + Metronidazol que, tras
conocer antibiograma, es sustituida por Penicilina iv que
se mantiene durante 4 semanas, completando con 2 se-
manas mas de Amoxicilina oral.

TUMOR EDEMATOSO DE POTT: Es una inflamacion de
la region frontal debida a un absceso subperidstico secun-
dario a la progresion de una osteomielitis subyacente del
hueso frontal. Usualmente aparece como una rara 'y grave
complicaciéon de una sinusitis 0 un traumatismo en la re-
gion frontal, aunque a veces no se relaciona con antece-
dente alguno. La extension posterior de la infeccion puede
afectar al espacio epidural causando absceso epidural o
empiema subdural. Puede haber fiebre ligera o ausente.
El dolor es infrecuente y puede presentarse sin ningun ha-
llazgo tipico de laboratorio. Los microorganismos mas fre-
cuntes son Staphilococcus aureus, Streptoccocus no en-
terococos y anaerobios bucales. EI TAC es el método dig-
nostico de eleccion. El tratamiento consiste en drenaje y
aplicacion de antibioterapia iv de amplio espectro. Tras la
intervencion, se recomienda mantener el tratamiento du-
rante 6-8 semanas. Tras resolver la infeccion aguda se
debe considerar un tratamiento quirdrgico definitivo.

Conclusiones:

- El diagnostico de las complicaciones intracraneales
de las sinusitis requiere un alto indice de sospecha, de-
bido a que pueden cursar con sintomatologia pobre en
relacion con la gravedad de éstas.

- Todo paciente que presente hinchazon frontal con o
sin cefalea, fiebre o vomitos, a pesar del correcto trata-
miento de la sinusitis, debe ser sospechoso de padecer
una complicacion intracraneal.

Infeccion meningocdcica durante el periodo
2003-2013 en un hospital regional espaiiol
Autor(es): V. Molina Martinez, T. Roda Canosa, M. Granero ,
P, Terol Barrero, J. Romero.
Centros: Hospital Universitario Virgen de la Macarena,
Sevilla.

Objetivo: Determinar las caracteristicas clinicas y epi-
demioldgicas de las infecciones meningocdécicas en nues-
tro medio durante el periodo 2003-2013.

METODO: Estudio descriptivo retrospectivo mediante
revision de historias clinicas. Andlisis de los datos epide-
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miologicos y clinicos de los casos de infeccion menin-
gocdcica diagnosticados en nuestra Seccion de Enferme-
dades Infecciosas en el periodo 2003-2013.

Resultados: Durante el periodo de estudio fueron diag-
nosticados 51 nifos, con edades comprendidas entre 24
dias y 13 afnos. Menores de un ano, 18 (35,29%),de 1a 3
anos, 7 (13,72%), de 3 a 14 afos, 26 (50,98%). El nimero
de casos fue de 8 en 2003, 2 en 2004, 2 en 2005, 5 en
2006, 6 en 2007, 8 en 2008, 4 en 2009, 5 en 2010, 6 en
2011, 3en 2012, 2 en 2013y 2 en 2014. Los sintomas y
signos mas frecuentes fueron la fiebre (80,32%), las pete-
quias (52,94%), los signos meningeos (49%),los vomitos
(85,29%), y la cefalea (17,64%). En el estudio, el cultivo
del LCR fue positivo en 19,6% de los casos, el hemocul-
tivo en el 29,6% de los casos y ambos en el 7,8% de los
casos. En los que no se aislo microorganismo, se realizd
el diagnostico por las caracteristicas clinicas y epidemio-
|6gicas. Se aislo Nisseria meningitidis serogrupo B en 8
casos Yy serogrupo C en 1 caso. El tratamiento antibidtico
mas utilizado fue la Cefotaxima. Se usaron corticoides en
el 37,2% de los pacientes. Presentaron secuelas el 3,9%
de los nifios, siendo las principales alteraciones en la piel
y epilepsia. La mortalidad fue del 0%.

Conclusion: No se han encontrado diferencias res-
pecto al sexo, manteniéndose la relacion a lo largo de los
anos de estudio. Se ha observado un aumento de inci-
dencia de Diciembre a Marzo. La enfermedad meningoco-
cica ha mantenido una importante morbimortalidad a lo
largo de todo el periodo de estudio. La incidencia de ca-
sos por Neisseria meningitidis C disminuye tras la intro-
duccion de la vacuna en el afio 2000. Evolucion esperable
con el meningococo B cuando tengamos disponible su
vacuna en Espana.

Miositis viral aguda
Autor(es): A. Amaya Lautz ™, A. Ortiz ™, A. Martinez Rubio
@, L. Orozco ", E. Berrocal Acevedo ), M.I. Calderdn .
Centros: (" Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla; ©
Centro de Salud de Camas.

Introduccién: La miositis viral aguda es un cuadro be-
nigno que consiste en dolor de inicio brusco en los mus-
culos séleos, que dificulta o impide la deambulacion y de-
buta 2-5 dias después de un cuadro gripal en ausencia
de otros signos que indiquen diagnoésticos alternativos de
mayor gravedad.

Fue descrita por primera en 1957 por Lundberg. Afecta
principalmente a escolares, con cierto predominio del
sexo masculino y tiene un pico de incidencia anual prac-
ticamente superponible al de la gripe. Aunque se ha rela-
cionado principalmente con el virus Influenza B, también
puede ser producido por Influenza A u otros virus. El cua-
dro se produce tras la primoinfeccion viral y su patogenia
parece estar relacionada con la replicacion viral directa en
las células musculares.

Como hallazgo de laboratorio destaca la elevacion de
la CPK junto con posible elevacion de transaminasas, leu-
copenia y trombopenia, asi como normalidad de los reac-
tantes de fase aguda, de la funcidn renal y ausencia de
mioglobinuria.

El cuadro se autolimita en menos de una semana y ca-
rece de tratamiento especifico.
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Caso clinico: Paciente de 7 afos que consulta a su
pediatra por dolor e impotencia funcional de MMII de ho-
ras de evolucion. Tres dias antes presentd cuadro de fie-
bre, tos, rinorrea, cefalea y mialgias.

Exploracion fisica: BEG, afebril, exploracion por apara-
tos (incluida neurolégica) sin hallazgos.

Exploracion de MMII: dolor a la palpacion de musculos
so6leos. No signos inflamatorios locales. Fuerza y sensibi-
lidad conservadas. ROT presentes. Marcha de puntillas
con rigidez de ambas piernas y flexion de rodillas. Movili-
dad articular no limitada.

Hemograma y bioguimica: CPK 2965 mU/ml. Leve leu-
copenia (4.120 leucocitos/mma3). Resto sin hallazgos re-
levantes.

Se indico tratamiento sintomatico y revision por su pe-
diatra, comprobandose la resolucion de la sintomatologia
en tres dias.

Discusion: Aunque se trata de un cuadro poco fre-
cuente, coincidiendo con el pico de gripe del afio 2015
se identificaron 3 casos mas en el mismo CAP con clinica
compatible. Consideramos que la importancia de su co-
nocimiento radica en la posibilidad de hacer un diagnds-
tico basado en la clinica y una analitica basica, evitando la
realizacion de pruebas complementarias, ingresos y trata-
mientos innecesarios.

Sindrome de hiper ige. A propasito de un caso
Autor(es): M. Cano Cabrera, R, Terol Barrero, M.J. Murioz
Vilches, J. Romero Cachaza.

Centros: Hospital Universitario Virgen de la Macarena,
Seuvilla.

Introduccién: Las inmunodeficiencias primarias son
un grupo de enfermedades de origen genético en las que
existe una alteracion cuantitativa y/o funcional de los dife-
rentes mecanismos de la respuesta inmunoldgica. Con-
cretamente, el sindrome de hiper IgE se produce por un
déficit a nivel de la fagocitosis (defecto de la quimiotaxis
de los neutrofilos), suelen ser casos esporadicos aunque
existe una forma autosdmica dominante con penetrancia
incompleta que se denomina sindrome de Job.

Caso clinico: Nino de 10 anos de edad, derivado a
consultas externas, que presenta lesiones cutaneas no-
dulares de 2 afos de evolucion en distintas localizaciones
del cuerpo. Antecedentes familiares: madre con dermati-
tis de contacto y abuela fallecida por sepsis por Staphylo-
coccus aureus resistente a meticilina (SARM). Anteceden-
tes personales: vacunado segun calendario mas Preve-
nar7v, adenoideamigdalectomizado, varicela a los 5 anos
y sin alergias conocidas. A la exploracion presenta forin-
culo en nalga izquierda y lesiones residuales de abscesos
en piernas y abdomen. Se extrae muestra para cultivo de
la lesion, analitica general y estudio inmunoldgico. Ige E
total: 1548 Ul/ml y eosinofilia relativa. Se aisla SARM en
cultivo y se inicia tratamiento antibidtico para descoloniza-
cion con timetoprim-sulfametoxazol y rifampicina. A los 3
meses acude a revision, no ha vuelto a presentar nuevas
lesiones, cultivo de control negativo. Se decide continuar
6 meses mas de tratamiento con timetoprim-sulfametoxa-
zol tres veces por semana con evolucion favorable. A la
espera de resultado de estudio genético, se suspende tra-
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tamiento antibidtico y seguimiento anual para revision.

Conclusiones: El diagnéstico del sindrome de hiper
IgE se establece mediante manifestaciones clinicas y pa-
rametros de laboratorio compatibles. La manifestacion
mas tipica son los abscesos cutaneos recidivantes cau-
sados por Staphylococcus aureus que cursan acompa-
nados de cifras elevadas de IgE y eosinofilia. Ademas, se
usan los criterios de Grimbacher para apoyar el diagnds-
tico. En este caso, nuestro paciente presentaba un pun-
taje de 28 puntos y por lo tanto estaria clasificado como
diagndstico dudoso. Sin embargo, el diagndstico de cer-
teza sélo se realizaria con la deteccion de las mutacio-
nes del gen de la proteina STAT3 y la cuantificacion de las
células Th17, técnicas que solo estan disponibles en los
centros de referencias.

Diabetes insipida central e hipopituitarismo en
periodo neonatal secundarias a meningoencefalitis
por estreptococo agalactiae
Autor(es): R. Pldcido Paias (", C. Gonzélez Alvarez @, |. Sdez
Diez ™, E. Pinan Lépez V, M. Garcia Reymundo ), J. Mesa
Vazquez ™.
Centros: (" Hospital de Mérida, Mérida; © Hospital
Universitario Rafael Méndez.

La incidencia de meningitis es mayor en el periodo neo-
natal que en otras etapas de la vida y la probabilidad de
secuelas entre los supervivientes elevada. Las alteracio-
nes de la funcion hipotalamo-hipofisaria son complicacio-
nes infrecuentes, cuyo diagndstico y tratamiento precoz
es fundamental para el prondstico.

Presentamos una recién nacida de 16 dias, sin antece-
dentes perinatales de interés que ingresa en UCI neonatal
con clinica de rechazo de las tomas, no fiebre, respiracion
superficial, mirada fija, hipoactividad, de escasas horas de
evolucion. Exploracion: livideces en abdomen pelvis, raiz
de miembros inferiores, respiracion ataxica, taquicardia de
230 I/min, pulsos filiformes, Fontanela normotensa, llanto
ausente, nula respuesta a estimulos, clonias multifocales
de extremidades y crisis tonicas con hiperextension de
miembros. Pruebas complementarias: elevacion de reac-
tantes de fase aguda, leucopenia y citoquimica de LCR
compatible con meningitis bacteriana, confirmada poste-
riormente en LCR y hemocultivo con aislamiento de Es-
treptococo Agalactiae (EGB). Los estudios de neuroima-
gen fueron normales a su ingreso, ulteriormente: amplia
desestructuracion del parénquima cerebral con areas de
encefalomalacia quistica severa. Al quinto dia de ingreso
presenta hipernatremia severa, con poliuria hipoosmolar y
ADH disminuida en plasma. Confirmandose el diagnostico
de diabetes insipida central con buena respuesta desmo-
presina. Posteriormente coincidiendo con hiponatremia no
corregida con aumento de aportes intravenosos y natriuria
elevada muestra cortisol basal, ACTH en plasma disminui-
dos con aldosterona y renina plasmatica normales. Al mes
del ingreso hormonas tiroideas descendidas

La meningitis por EGB suele ser de transmision vertical
y de comienzo precoz. La via de transmision en nuestro
caso no gueda esclarecida (la madre presentaba los culti-
vos vaginorrectales a las 35 semanas de gestacion y a las
3 semanas tras el parto negativos). Dado que la coloni-
zacion por EGB suele ser intermitente, no podemos des-

st Volumen XXIEN® 1 Junio 2015 v



SoclepAD DE PeDIATRIA DE ANDALUCIA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

cartar esta via como mecanismo de transmision, aungue
también se han descrito casos de infeccion nosocomial.
Los desdrdenes de la secrecion de ADH se asocian
con frecuencia a infecciones del SNC, aunque habitual-
mente se presentan como secrecion inadecuada de ADH
y raramente como DIC. Ante la existencia de lesiones ce-
rebrales extensas y tras el diagndstico de DIC se debe
sospechar la coexistencia con otros déficits hormonales.

Déficit de mieloperoxidasa como causa de falsa
neutropenia en urgencias pediatricas.
A propadsito de un caso

Autor(es): A.M. Garcia Carrasco ", M.J. Carbonero Celis
@ T. Roda Canosa (", C. Cuadrado Caballero @, F. Picchi
Rodriguez®.

Centros: (" Hospital Universitario Virgen Macarena; @
Hospital Virgen Macarena.

Introduccioén: El déficit de mieloperoxidasa es un tras-
torno hereditario autosémico recesivo , con un fenotipo
clinico variable. 1/2.000 individuos presentan un defecto
parcial. En muchos laboratorios, los neutrdfilos son iden-
tificados por su positividad para mieloperoxidasa. Los pa-
cientes con deficiencia de mieloperoxidasa pueden en-
tonces ser considerados como si tuvieran neutropenia
severa. Mas de 95% de los pacientes con deficiencia de
MPO son asintomaticos, a pesar de que en los estudios
in vitro revelan que son menos eficaces que los neutréfi-
los normales en la respuesta contra C. albicans y formas
de hifas de A. fumigatus. El diagndstico definitivo se esta-
blece mediante tincion histoquimica para mieloperoxidasa
de los neutrdfilos.

Caso clinico: Lactante de 4 meses que consulta por
fiebre maxima de 39.8° C, que se acompafa de decai-
miento y rechazo de las tomas . Exploracion fisica por
aparatos y sistemas sin hallazgos de interés. Hemo-
grama: Leucocitos13180.N1.4%(190/uL).L27.3%(3600/
ulL).M21.3%(2.810).E0.6%(80).LUC49%(6460). Serie roja
y plaguetar normales.

Frotis de sangre periférica: Serie roja y plaquetar nor-
males. Leucocitos: N 45%.L.42%.M10%.E 3%.Linfocitos
de aspecto activado. Déficit parcial de mieloperoxidasa
(informe de hematologia). PCR 28.1 mg/L. PCT 0.1 ng/ml.

Tira reactiva de orina normal. Urocultivo negativo. JC:
déficit parcial de mieloperoxidasa.

Conclusiones: Ante el hallazgo de una neutropenia en
el nifo se debe realizar la confirmacion del diagnostico
mediante frotis de sangre periférica.

Una vez realizado el diagnostico de déficit de mielope-
roxidasa debe informarse a la familia, para procesos pos-
teriores, que debera realizarse frotis de sangre periférica,
para valorar de forma adecuada el resultado de los hemo-
gramas.

Miastenia gravis, a propdsito de un caso

Autor(es): M.J. Peldaez Cabrera, N.M. Portero Garcia, M.J.

Gallego Alcaide, C. Feliu Serrano, M.C. Bustamante Lifian,

N. Guerrero Moreno, C. Santana Escalante, J.L. Moreno

Salgado, J. Sierra Rodriguez.

Centros: Hospital Juan Ramon Jiménez, Huelva.
Introduccioén: La miastenia gravis (MG) es un trastorno

de la trasmision neuromuscular debido a una disminucion
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del numero de receptores de acetilcolina en la placa mo-
tora de origen autoinmune (anticuerpos contra el receptor
de acetilcolina). Los musculos bulbar, facial y proximales
de las extremidades son los mas afectados vy justifican los
sintomas de debilidad general, ptosis y diplopia. Se ma-
nifiesta durante la actividad continuada y mejora tras el
reposo Y la administracion de drogas anticolinesterasicas.
Evoluciona, generalmente, en forma progresiva o en bro-
tes separados por remisiones de duracion variable. La de-
bilidad en los musculos de la respiracion puede llevar a la
falla respiratoria la cual es llamada crisis miasténica.

Caso clinico: Niha de 11 afos, que consulta por pér-
dida brusca del tono muscular con caida. Entre sus ante-
cedentes personales destaca la nacionalidad china (adop-
cion a los 8 meses). Cuenta tres episodios de pérdida de
tono postural y caida al suelo. Desde hace 1 afio pérdida
de fuerza en raiz proximal de miembros, agudizada con
el gjercicio, episodios de disfagia con sdlidos y liquidos y
disartria con voz nasal. Se realiza electromiografia, des-
tacando normalidad de conduccion motora y sensitiva
con decremento patolégico en la estimulacion repetitiva,
y musculo orbicular derecho con jitter muy aumentado y
frecuentes bloqueos. Analiticamente todas las pruebas
son normales, salvo titulos de Anticuerpos Contra el Re-
ceptor de Acetilcolina positivos. Se inicia tratamiento con
bromuro de piridostigmina, mejorando la fuerza muscular
y la ptosis. Posteriormente se sustituye por la presenta-
cion retard (receta extranjera), dada la mayor comodidad
de administracion.

Conclusiones:

- La MG es una enfermedad autoinmune, frecuente y
controlable.

- Muchos de sus sintomas y signos pueden confun-
dirse con varias afecciones neuroldgicas.

- Su diagndstico precoz es de suma importancia para
iniciar el tratamiento en el mas breve plazo.

- El tratamiento de eleccion son los farmacos Antico-
linesterasicos: prostigmina (Neostigmina), piridostigmina
(Mestindn) y ambemoniu (Mystelase).

- En los casos con respuesta incompleta a Anticolines-
terasicos o en crisis graves se pueden emplear: corticoes-
teroides, inmunosupresores, inmunoglobulinas, plasmafé-
resis y timectomia.

Alteraciones genéticas en déficit cognitivos

Autor(es): E. Gil Poch, M.D.P. Méndez Pérez, M.D.C. Prieto
Zazo, L. Galan Bueno, Y. Garcia Garcia, M.M. Casero
Gonzalez, R. Espejo Moreno, M. Fuentes Guerrero, E. Galan
Gomez.

Centros: Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil,
Badajoz.

La etiologia del retraso psicomotor (RPM) es muy com-
pleja. En ocasiones existen sindromes genéticos o alte-
raciones congénitas que asocian este tipo de patologia,
como el Sindrome de X fragil o el Sindrome alcohdlico fe-
tal. Algunos pacientes tienen rasgos fenotipicos o ante-
cedentes perinatales que nos ayudan a pensar en estos
sindromes. No obstante en todo nifio que estudiemos por
RPM, debemos ampliar las pruebas complementarias con
estudio citogenético, estudio genético molecular y otros
tipos de pruebas segun la patologia que sospechemos,
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ya que existen alteraciones en el genoma que se descu-
bren dia a dia en estos pacientes y que pueden explicar en
parte la etiologia de los trastornos neuroldgicos, como es
el caso de las alteraciones del cromosoma 16 (deleccio-
nes o duplicaciones de alguna de sus regiones).

Presentamos el caso de un paciente de 9 anos estu-
diado en Neuropediatria por déficit cognitivo, trastorno del
lenguaje y trastorno por déficit de atencion e hiperactivi-
dad (TDAH). Como antecedentes es un paciente adop-
tado de Rusia desde los 4 afnos de edad, no conocemos
antecedentes familiares, y esta intervenido de hipospadia.
Fenotipicamente tiene rasgos compatibles con Sindrome
alcohdlico fetal (microcefalia, filtro liso, labio superior fino,
epicantus) por lo que mantiene seguimiento por Genética
clinica. Se solicitan como pruebas complementarias cario-
tipo (normal) y Array CGH, que tiene como resultado dos
CNVS, una de significado incierto y otra probablemente
patolégica por su tamano y porque se ha descrito en otros
pacientes estudiados por RPM y convulsiones (sindrome
de microduplicacion descrito). Se trata de una microdupli-
cacion en una region del cromosoma 16 (16p11.2).

Esta microduplicacion se asocia a defectos en el de-
sarrollo global y del lenguaje, TDAH, defectos congénitos
como la hipospadia, retraso ponderal y crisis convulsivas.

Cuando estudiemos a un nifio con retraso psicomotor,
nos son de gran ayuda las caracteristicas fisicas y antece-
dentes perinatales para dirigir la etiologia. Siempre debe-
mos solicitar estudios genéticos (cariotipo y estudio mo-
lecular), ya que, existen alteraciones en los genes, incluso
que previamente no estaban descritas, que pueden aso-
ciarse a patologias complejas como déficits cognitivos,
esquizofrenia y trastornos del espectro autista.

Hipotonia neonatal: manifestacion
precoz de prader willi

Autor(es): B. Burguerio Jiménez, P. De Vera Mcmullan, L.
Acosta Gordillo, A. Barcia Ramirez, A. Cruz Rodriguez, A.M.
Leal Ramirez, M.A. Aguilera Llovet.

Centros: Hospital Universitario de Valme, Sevilla.

Introduccioén: Para llegar al diagnoéstico etiologico del
neonato hipoténico debemos diferenciar mediante la ex-
ploracion neurolégica su origen central (encefalopatia hi-
poxico-isquémica, cromosomopatias, metabolopatias) o
periférico (neuropatias periféricas, distrofia muscular, mio-
patias congénitas). La hipotonia central es de predominio
axial, sobretodo pasiva, con reflejos osteotendinosos nor-
males 0 aumentados y alteraciones en la succion/respi-
racion. Puede asociar rasgos dismarficos, alteracion de
la conciencia o convulsiones. La periférica es tanto activa
como pasiva, con debilidad de musculos antigravitatorios
e hipo/arreflexia

Resumen del caso: Recién nacido a término varén.
Cesarea por SPBF. Apgar 9/10. Embarazo controlado y
normoevolutivo. Madre primigesta, sin antecedentes de
interés.

A las 18 horas de vida se constata en Maternidad hipo-
tonia axial marcada con dificultad para la succion, llanto
débil, macrocefalia, microrretrognatia y criptorquidia bila-
teral, por lo que ingresa en Neonatologia para observacion
y estudio.

W
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Al ingreso se solicitaron: hemograma, bioguimica, eco-
grafia abdominal y cerebral, fondo de ojo y potenciales
auditivos, que resultaron normales. Se cursaron cariotipo,
estudio de acidos grasos de cadena muy larga y estudio
genético de Prader Willi. Preciso ser alimentado por sonda
nasogastrica, realizando progresivamente tomas comple-
tas por boca hasta ser dado de alta a los 23 dias de vida.

Al alta se programé seguimiento en consultas de Neu-
rologia pediatrica, Dismorfologia y Atencion temprana. Se
obtuvieron resultados de estudio genético confirmando el
diagndstico de Sindrome de Prader Willi

Conclusiones: El sindrome de Prader Willi es una en-
fermedad genética rara, cuya incidencia es de 1/10000
nacidos, causada por la ausencia o no expresion de ge-
nes de la region 15q11-g13 del cromosoma 15 paterno.
En el periodo neonatal se manifiesta como hipotonia y difi-
cultad para la succion. Durante la infancia y adolescencia,
puede presentarse como retraso en el desarrollo, hiperfa-
gia, hipogonadismo, alteraciones de la conducta y obesi-
dad. Ante la sospecha clinica, deben solicitarse cariotipo y
test de metilacion para confirmar su diagndstico.

Durante el periodo neonatal el diagnostico de Prader
Willi exige un elevado grado de sospecha, dada su clinica
inespecifica inicial. Es necesario considerar esta entidad
dentro del diagndstico diferencial de la hipotonia neonatal,
destacando la importancia de la exploracion neurolégica
del neonato y el hallazgo de rasgos dismorficos.

Encefalopatia epiléptica de punta-onda
continua durante el suefio lento, estudio
retrospectivo de 8 casos (1990-2014)
Autor(es): B. Garcia-Rowe Loépez 7, J. Sierra Vazquez @),
P, Diaz Olmedo @, M. Bustamante Lifian ", N. Guerrero
Moreno ™, R. Mateos Checa .
Centros: (V Hospital Juan Ramén Jiménez, Huelva; @ Centro
Seta.

Introduccién: Epilepsia y sindromes indeterminados
(ILAE 1989), incluye un grupo de epilepsia con crisis foca-
les y generalizadas, clinicas y del EEG.

ILAE 2001: Considera este grupo como Encefalopatia
Epiléptica (EE). Los paroxismos epilépticos mantenidos en
estas edades criticas del neurodesarrollo conducen a una
afectacion grave evolutiva de las funciones cognitivas y
conductuales caracterizadas por: 1)edad dependiente y
autolimitada, 2)crisis parciales, 3)crisis generalizadas (ex-
cepto todnicas), 4)deterioro neuropsicolégico (regresion
cognitiva global o selectiva), 5)deterioro motor, 6)EEG
sueno: punta-onda en 85% de suefio lento.

Paciente y métodos: Hemos estudiado retrospecti-
vamente 8 nifos, que cumplian los criterios diagndsticos
segun ILAE 2001 de EE con punta-onda durante suefio
lento, teniendo en cuenta:

Edad de debut, sexo, antecedentes personales y fa-
miliares, exploracion general y neuroldgica, tratamiento y
evolucion. A todos se les practicaron EEG en vigilia, en
suefno, neuroimagen (RM), y SPECT en un caso. Se prac-
ticé estudio neuropsicolédgico y se establecieron 3 grupos
en funcion del déficit psicoldgico: 1) afasia mixta, 2) tras-
torno de la funcion ejecutiva, 3) trastorno de conducta.
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Resultados y conclusiones:

- EPOCS (epilepsia con punta onda durante el suefo
lento) (estado de mal eléctrico durante el suefio, sindrome
de Penélope): Predomina en vardn (67%), 4 varones en
nuestro estudio. Edad 4-5 anos (2 anos y 3 meses). EEG
en vigilia: focalidad frontal. Buen control de crisis. Metil-
fenidato mejora la funcion ejecutiva, el aprendizaje y no
favorece las crisis. El prondstico depende del nivel de in-
teligencia.

- AFASIA EPILEPSIA ADQUIDRIDA (Sindrome Landau-
Kleffner): Predominio vardon (68%), 1 varén y 1 nifia. Edad
debut 3-7 anos (edad media 5.5 anos). EEG focalidad
temporal posterior. Crisis por épocas. La afasia depende
de la edad del debut (menor edad, peor prondstico) y la
persistencia de la punta onda en el suefio.

- EPILEPSIA PARCIAL BENIGNA ATIPICA (Aicardi): No
reconocida por ILAE. Edad debut 2-6 afios (2 anos y me-
dio) Crisis agrupadas en varios dias y por épocas, no afec-
tacion cognitiva, buena evolucion. Afectacion de la calidad
de vida por elevado nimero de crisis y hospitalismo.

- TRATAMIENTO: Valproato, Clobazam, Etosuximida,
Sultiamo. En crisis y en punta onda continua: Corticoides,
ACTH, IgG iv. Contraindicados: Carbamazepina, Hidan-
toina, Fenobarbital.

Meningitis por listeria monocytogenes en el nifio
sano a proposito de un caso clinico

Autor(es): M.J. Lorenzo Montero, V.E. Reinaldo Royo, M.L.
Vargas Lopez, L. Camacho Lozano, R. Castarieda Mendieta,
J.M. Rumbao Aguirre.

Centros: Hospital Universitario Reina Sofia, Cordoba.

Introduccioén: Listeria Monocytogenes produce infec-
ciones del sistema nervioso central en inmunodeprimi-
dos, neonatos, ancianos y gestantes, sin embargo, es
una entidad poco frecuente en lactantes y nifos inmu-
nocompetentes, siendo su incidencia de 0.34/100.000/
personas/afio. Presentamos un caso de meningitis por
L.Monocytogenes en un nino con estudio de inmunidad
normal.

Caso clinico: Nifio de 3 afios, con fiebre y vomitos
desde hace cinco dias. En las ultimas 24 horas asocia es-
trabismo intermitente.

Sin antecedentes de interés. Vacunado correctamente.
Hace tres semanas realizé un viaje a una casa rural.

En la exploracion destaca rigidez de nuca, Brudzinski
positivo y endotropia ocasional del ojo izquierdo.

En el hemograma destaca: leucocitos 14.800/ mm3
(neutrdfilos 68%); proteina C reactiva (PCR), 126.6 mg/Ly
glucemia, 89 mg/dL; resto normal. Ante los hallazgos de
focalidad neuroldgica en la exploracion fisica se realiza un
TAC craneal sin hallazgos patolégicos. En la puncion lum-
bar: Leucocitos, 320cel/mcL (linfocitos, 94% neutrdfilos,
6%); glucosa, 27 mg/dL ; proteinas, 65 mg/dL y Adeno-
sina deaminasa (ADA) 12,9 U/L (limite hasta 6 U/L).

Con la sospecha de meningoencefalitis se inicia trata-
miento antibiético empirico intravenoso con Cefotaxima, y
antiviral con Aciclovir. A las 48 horas, la Reaccion en ca-
dena de la Polimerasa (PCR) positiva para L. Monocyto-
genes, suspendemos el tratamiento previo e iniciamos tra-
tamiento con Ampicilina y Gentamicina. En el cultivo del
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LCR se aisla Listeria Monocytogenes.

Cede la fiebre a las 24 horas y se normaliza la clinica de
estrabismo, aunque reaparece durante su estancia hospi-
talaria, por lo que se sospecha un estrabismo latente que
es confirmado por Oftalmologia.

Continuia ingresado hasta completar dos semanas de
tratamiento antibidtico intravenoso con Ampicilina.

Al alta, presenta buen estado general y persiste el es-
trabismo latente que mejora en consultas posteriores. El
estudio de inmunidad es normal.

Conclusiones: Ante un LCR con leve pleocitosis de
predominio mononuclear e hipoglucorraquia, debemos in-
cluir Listeria Monocytogenes en el diagndstico diferencial.
Resulta fundamental los antecedentes epidemioldgicos
para sospechar infeccion por L.Monocytogenes.. Es de
gran utilidad para el diagnostico de esta entidad el cultivo
del LCR y las técnicas de biologia molecular (PCR). Ante
su sospecha debemos iniciar tratamiento antibidtico em-
pirico con Ampicilina y Gentamicina.

Hipertiroidismo neonatal,
a propasito de un caso clinico
Autor(es): V.E. Reinaldo Royo, A.B. Ldpez Marmol, E. Mateo
Guerrero, D. Trassiera Molina, I. Tofé Valera.
Centros: Hospital Universitario Reina Sofia, Cérdoba.

Introduccidn: El hipertiroidismo neonatal suele ser una
patologia transitoria causada en la mayoria de los casos
por el paso transplacentario de anticuerpos estimulado-
res del receptor de TSH. Es una situacion que puede ser
potencialmente grave precisando un diagndstico vy trata-
miento temprano.

Caso clinico: RNPT, de 34 semanas de EG, CIR
(1800q) que ingresa procedente de paritorio por prema-
turidad. Embarazo normocontrolado, serologias negati-
vas, EGB no realizado, no patologias maternas de inte-
rés. Parto vaginal eutécico, espontaneo por RPM. Apgar
al nacimiento 8/9, Rea tipo |, pH 7,25 EB:-5,4. Explora-
cion fisica al nacimiento normal. Se ingresa en la Unidad
de Neonatologia, se canaliza epicutaneo con sueroterapia
para sus necesidades basales en las primeras 24 horas de
vida hasta comprobar la adecuada tolerancia oral. A las 48
horas de vida comienza con taquicardia (FC:220 Ipm) que
ceden de forma espontanea sin ninguna otra repercusion
clinica.Se descarta infeccion, arritmias y anomalias cardia-
cas por normalidad de las pruebas complementarias. Du-
rante su estancia buena ganancia ponderal con avidez por
las tomas. En la segunda determinacion de la prueba del
talén avisan de TSH suprimida coincidiendo con control
analitico a los 15 dias de vida en la Unidad de Neonatolo-
gia presentando T4 2,92ng/dL con de TSH (0.00 mU/L),
por lo que se diagnostica de Hipertiroidismo Neonatal y
se confirma la etiologia autoinmune por la positividad de
los anticuerpos antiTPO. Se solicita analitica con TSH, T4
y Ac TPO y TSI a la madre, siendo a partir de estos resul-
tados diagnosticada de Enfermedad de Graves Basedow.
A las 6 semanas de vida presenta normalizacion de los
valores de las hormonas tiroideas con negativizacion de
los anticuerpos. La madre es controlada periddicamente
desde su diagnostico en el Servicio de Endocrinologia.

Conclusiones: Es muy importante el seguimiento obs-
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tétrico de la madre afecta de Graves Basedow, siendo
fundamental el control clinico del RN durante las primeras
semanas de vida aunque permanezca asintomatico.

Son RN de riesgo los hijos de madre hipertiroidea co-
nocida y aquellos con clinica o antecedentes prenatales
sugestivos (bocio, bajo peso, taquicardia fetal). Ante su
sospecha clinica debemos solicitar analitica con perfil ti-
roideo en torno a la semana de vida.

Fontanela amplia como sospecha
diagnostica de displasia cleido-craneal

Autor(es): N. Guerrero Moreno ", B. Garcia-Rowe Lopez ),

M.J. Gallego Alcaide ", R Diaz Olmedo @, J. Sierra VVazquez
@

Centros: (" Hospital Juan Ramadn Jiménez, Huelva; © Centro
Seta.

Introduccién: La displasia cleido craneal (DCC) es una
displasia 6sea generalizada con alteracion preferente-
mente de la osificacion membranosa, caracterizada por
defectos craneales, claviculares y pélvicos, entre otras
muchas anomalias esqueléticas. Herencia autosémica
dominante, mutacion del gen CBFA1-RUNX2 (cromo-
soma 6p21). Expresividad muy variable, incluso en varios
miembros de una misma familia. Las manifestaciones mas
caracteristicas son craneo grande y braquicéfalo, fontane-
las amplias y suturas abiertas con retardo en su cierre, fa-
cies peculiar y pequefa, retraso en la erupcion dentaria e
hipoplasia o aplasia de claviculas. El desarrollo neuroma-
durativo y la expectativa de vida suelen ser normales aun-
que en algunos casos puede existir retraso psicomotor
o epilepsia. Diagnostico de sospecha: clinico-radiolégico.
Confirmacion genética.

Caso clinico: Lactante de 3 meses de edad sin an-
tecedentes personales ni familiares de interés que con-
sulta por fontanela amplia (5x5 cm), tratado con Vitamina
D y Calcio por su pediatra de atencion primaria. A los 11
meses de edad persistencia de fontanela amplia, normo-
tensa. Exploracion neuroldgica normal. Estudio psicolo-
gico (inventario del desarrollo de Batelle): edad madura-
tiva de 10-11 meses. Pruebas complementarias: mapa
6seo (huesos wormianos en craneo e hipoplasia de clavi-
culas). Estudio genético: presencia en heterocigosis de la
variante ¢.1171C>T en el gen RUNX2. Esta enfermedad
se suele confundir con Hidrocefalia y raquitismo.

Conclusiones:

1. Sospechar DCC en todo caso de fontanela amplia y
persistente para evitar yatrogenia farmacoldgica.

2. A pesar de tener un diagnostico clinico-radiologico
facil, esta enfermedad se encuentra infradiagnésticada en
la actualidad ya que no pensamos en ella.

3. Durante el parto puede haber lesiones traumaticas
en SNC por desproteccion 6sea.

Mi hijo no tiene dientes, retraso erupcion dental

Autor(es): C. Coronel Rodriguez (", M.D. Gonzélez Soria (7,
M. Begara De La Fuente ", M.C. Guisado ©, R. De Rojas
Sarabia .

Centros: (" Amante Laffon; @ Cachorro.

Los trastornos de erupcion dental, las alteraciones en
la oclusion son frecuentes, como pediatras debemos co-
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nocerlas para detectarlas precozmente, conocer sintomas
enfermedades asociadas y cuando derivar al especialista.

Nifio de 20 meses sin dientes.

En revisiones de nifio sano y consultas se aprecia que
no hay erupcion ni signos de inflamacion en arcadas den-
tarias. No sintomas asociados, ni malformaciones. No li-
mitacion para alimentacion.

Antecedentes: padre y primo echaron los dientes con
mas de 15 meses, tio a los 21.

Exploraciéon no se evidencian signos que sugieran exis-
tencia o no de dientes ni erupcion inminente. Ningun signo
clinico que sugieran sindromes malformativos.

Crecimiento somatico: percentiles normales para edad
y SEexo.

Ante la preocupacion familiar y también nuestra, se rea-
liza radiografia lateral de craneo donde se observan 20
dientes, correspondientes a denticion decidua. Sin age-
nesia. Se consulta con odontopediatra y se informa a la
familia.

Un moderado retraso en la aparicion de los dientes o
incluso adelanto no es patolégico. Se habla de retraso
cuando a los 13 meses no ha erupcionado ningun diente.
La edad media en nifios, de erupcion en arcada inferior es
de 7,88 meses, desviacion estandar (DE) 1,86 y la edad
media de erupcidon en maxilar superior es de 10,01, DE
1,67. Normalmente se completa a los 30 meses en los
que el nifno ya debiera tener las 20 piezas de la denticion
temporal.

Por tanto analizar la cronologia de la erupcion dental es
un elemento para evaluar la maduracion somatica.

Cuando el retraso es manifiesto habria que descartar o
conocer que existen algunos sindromes o enfermedades
que cursan con retraso de erupcion: sindrome de Down,
hipopituitarismo, hipotiroidismo, hipovitaminosis D, disos-
tosis cleidocraneal y cleidofacial, osteoporosis, displasia
actodérmica, acondroplasias. amelogénesis imperfecta.

Conclusiones: Nuestro caso se trata de un retraso de
erupcion dental temporal idiopatico sin otros sindromes
asociados.

El retraso de erupcion es motivo de preocupacion y
consulta por parte de la familia que debemos conocer
para informar y tranquilizar.

Para los pediatras es importante conocer la cronologia
de la erupcion dental y sus alteraciones (agenesias), no
erupcion simétrica, maloclusiones y otros trastornos para
poder tratarlos de forma precoz.

Artrogriposis miiltiple congénita
Autor(es): M.L. Vargas Ldpez, E. Mateo Guerrero, A.B.
Lopez Mdrmol, M.J. Lorenzo Montero, V.E. Reinaldo Royo,
L. Camacho Lozano, R. Castafieda Mendieta, C. De La
Cémara.

Centros: Hospital Universitario Reina Sofia, Cordoba.

Introduccién: La artrogriposis multiple congénita
(AMC) es un trastorno congénito no progresivo caracte-
rizado por contracturas articulares multiples de aparicion
en el periodo prenatal, debido a la aquinesia del feto in-
tradtero en su desarrollo. Con una incidencia de 1 de cada
3.000 a 10.000 nacidos vivos, segun las series, engloba
multiples desordenes de diferentes etiologia y severidad.
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Caso clinico: Se presenta el caso clinico de un RNAT,
de sexo femenino, de PAEG, procedente de cesarea elec-
tiva por podalica. Buen estado al nacer, destaca a la ex-
ploracion una lateralizacion del cuello hacia la derecha con
pterigium, desviacion cubital de mufiecas y dedos de la
mano, caderas en flexién con limitacion a la abduccion,
miembros inferiores en hiperextension con limitacion a la
flexion y pies talos valgos. Solo destacaba como antece-
dente un oligohidramnios. Como pruebas complementa-
rias se realizd un mapa 6seo donde se apreciaban ambas
caderas y rotulas luxadas y la silla turca alargada, y una
ecografia del area pélvica y sacra en la que se observa
luxacion de ambas cabezas femorales. El resto de prue-
bas que se realizaron; cariotipo, arrays, ecografia cerebral,
cardiaca y abdominal, RM craneal, hemograma y bioqui-
mica, y screening metabdlico, eran normales. Con todo
ello, se diagnostica de AMC, comenzando en la primera
semana de vida con fisioterapia y tratamiento ortopédico.
En un primer tiempo con yesos seriados en rodillas en fle-
xion y correccion con yeso de talo-valgo. Y en un segundo
tiempo con arnés de Pavlick para correccion de luxacion
de cadera.

Conclusion: A pesar de no ser un trastorno muy fre-
cuente, su incidencia no es nada desdefnable, por lo que
es importante su conocimiento para llegar, con una mi-
nuciosa exploracion fisica, a un diagnéstico temprano y
certero, que nos permita conseguir un manejo precoz del
mismo, lo que va a determinar el prondstico de la enfer-
medad. Dado que se trata de un trastorno muy hetero-
géneo que engloba multitud de enfermedades con sus
respectivos entes etiologicos, se debe realizar un estudio
completo que nos permita descartar patologias centra-
les o periféricas (en cuanto a causa fetal o intrinseca), asi
como patologia extrinseca o materna, como posible cau-
sante de AMC.

Diabetes moody tipo 5: a propésito de un caso

Autor(es): J.L. Moreno Salgado, B. Jimenez Crespo, P,
Diaz-Villalon Moreno, N.R. Rivera, M.J. Pelaez Cabrera, N.
Portero Garcia, B. Garcia-Rowe Lopez.

Centros: Hospital Juan Ramon Jiménez, Huelva.

Las diabetes monogénicas son resultado de mutacio-
nes en un gen y se asocian en la mayoria de los casos a
una disfuncion grave de la célula B. Dichas mutaciones
pueden heredarse de forma dominante o recesiva, aun-
que también existen casos esporadicos. El diagnostico
de este tipo de diabetes debe considerarse en cualquier
paciente con diabetes antes de los seis meses de edad,
diabetes familiar, DM1 o DM2 con datos no concordan-
tes, y ante diversos sindromes asociados con diabetes. El
estudio genético debe estar bien dirigido, con una selec-
cion clinica adecuada, y debe efectuarse tras la valoracion
del nivel de insulina y el péptido C y la determinacion de
anticuerpos antinsulina, 1A2 y GAD (no imprescindible en
niflos diagnosticados menores de seis meses).

La diabetes tipo MODY comprende un subgrupo de
distintas enfermedades caracterizadas por una herencia
autosdmica dominante con alta penetrancia, expresion
precoz (habitualmente antes de los 25 anos) y disfuncion
primaria de la célula B, en general sin morbilidad cardio-
vascular.
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La diabetes MODY 5 es secundaria a mutaciones hete-
rocigotas en el factor de transcripcion hepatonuclear 1B y
presenta un fenotipo heterogéneo con:

a) diabetes semejante a la MODY 3, que infrecuente-
mente se presenta aislada.

b) anomalias renales, especialmente quistes renales y
displasia renal (presentes en la mayoria de los pacientes)
que pueden ser diagnosticadas intradtero. También pue-
den asociar enfermedad glomeruloquistica familiar y oligo-
meganefronia.

¢) malformaciones genitales (Utero bicorne, quistes en
el epididimo, astenospermia y agenesia de conductos de-
ferentes)

d) afectacion subclinica del pancreas exocrino por atro-
fia pancreatica.

e) alteraciones de la funcion hepatica, con elevacion
de las enzimas hepaticas (que pueden estar aumentadas
desde el nacimiento y luego fluctuar). La baja sensibilidad
hepatica a la insulina de estos pacientes (posiblemente
debida a la accion disminuida del HNF-1B en el higado
y quiza también en el rindn) sugiere que metformina po-
dria ser, inicialmente, el agente oral de eleccion. Posterior-
mente precisaran insulina.

Se presenta un caso de un vardon de 2 anos de edad
diagnosticado de diabetes Mody tipo 5 con mutacion de-
tectada en DNA, que se presenta con clinica cardinal, hi-
perglucemia y quistes renales.

Artritis idiopatica juvenil. Nuestra experiencia

Autor(es): C. Santana Escalante ", E. Martinez-Boné
Montero @, M. Mier Palacios ©, M. Diaz Suarez ©, J.
Ceballos Aragon ©, M. Vidal Romero @,

Centros: (V Hospital Juan Ramén Jiménez, Huelva, @
Hosptal Infnta Elena; © Hospital Infanta Elena, Huelva.

Presentamos 4 casos de artritis idiopatica juvenil (AlJ)
habidos en nuestro Hospital en 17 anos.

El primero se trata de una AlJ Sistémica, de 2 afos y
7 meses de edad, presentando la triada clasica: fiebre,
exantema maculopapular evanescente y poliartritis. Tra-
tado con Aines, corticoides y metotrexato, presentd mala
evolucion clinica con mdiltiples brotes y gran discapacidad
articular (cuestionario CHAQ= 2,28) por lo se inici6 trata-
miento con etanercept con buena respuesta.

Los otros 3 casos fueron AlJ oligoarticulares. Sus eda-
des iban de 21 meses a 6 anos. Los ANA eran positivos
en todos, con evaluacion oftalmoldgica normal. Tratados
todos con metotrexato. En uno de ellos tuvo que ser sus-
pendido por elevaciéon mantenida de transaminasas, sus-
tituyéndose por etanercept con resultado favorable.

Hasta la fecha se ha podido retirar el tratamiento en
una AlJ oligoarticular tras 3 anos de tratamiento con eta-
nercept, encontrandose bien tras 2 afos y 3 meses de su
suspension vy sin recaidas.

Nuestra pequena experiencia con etanercept ha sido
favorable tanto en AlJ sistémica como oligoarticular. En
los 2 casos restantes de AlJ oligoarticular la respuesta a
metotrexato ha sido favorable hasta la fecha.
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Los arboles sanadores
B

Gabriel Vazquez Molina, Javier Herreros Lamas y Marta Sarmiento

Editorial Txertoa — San Sebastian 2014.

De forma totalmente fortuita e inesperada llega a
nuestro poder este interesante libro que ahora se so-
mete a la consideracion de tan peculiar grupo de lec-
tores: médicos pediatras con ejercicio preferente en
Atencion Primaria. Y ello, jpor qué?. Pues ni mas ni
menos que por el interés manifiesto del contacto del
nino con la naturaleza, la vida al aire libre en general y
la inestimable consideracion del bosque y del arbolado,
en particular, sobre la salud, el desarrollo y crecimiento
del ser humano, sobre todo durante la llamada “edad
pediatrica”: infancia y adolescencia.

“Los arboles sanadores” es un original libro que
trata, de forma amena y divulgativa, precisamente, de
las relaciones entre las personas y los arboles, sus vir-
tudes, los cuidados que requieren y sus indudables be-
neficios conductuales, alimenticios, medicinales y cos-
méticos para el ser humano. Sin olvidar lo que los au-
tores destacan como “fuente de energia espiritual y
sabiduria ancestral”, a tener muy en cuenta.

Nuestra actual gran preocupacion, como pediatras,
es el hecho comprobado de las pocas oportunidades
que los ninos y las familias de hoy en dia tienen para
conectarse con el medioambiente natural. Asi, se habla
de un “trastorno por déficit de naturaleza”: los nifos
pasan mas tiempo mirando la television y con juegos
de pantalla y ordenadores que con actividad fisica en
el exterior. Primer y alarmante resultado de este inde-
seado sedentarismo: mas de un tercio de l0s nifios pre-
sentan sobrepeso y obesidad.

Los beneficios —indudables- de conectarse con la
naturaleza son muy bien documentados en este libro
y por numerosas publicaciones e investigaciones cien-
tificas. Queda muy claro que el estado de salud social,
psicolégica, académica y fisica de los nifios y adoles-
centes esta muy positivamente influido por el contacto
periddico y frecuente con el ambiente exterior: juegos y
actividades al aire libre, paseos y excursiones por bos-
ques y zonas de rico arbolado.

Los autores, expertos herbdlogos y agricultores eco-
l6gicos, nos van detallando las virtudes del arbol como
“gigante generoso” y “vecino imprescindible”, ade-
mas de purificador imprescindible del aire que respira-
mos. En el capitulo “La Escuela del Bosque” se des-
criben los cuidados que bosques y arboles requieren;
para en la seccion principal “Arboles que sanan” re-
latar, por riguroso orden alfabético, desde al Abedul al
Tilo, las virtudes y propiedades de cada especie a con-
siderar.

El pediatra, profesional responsable de la salud in-
fantil, va a ser, ademas de lector de este recomendable
libro, un convencido de que “los entornos verdes son
un componente esencial de un habitat humano sa-
ludable”: fundamental para el mejor desarrollo fisico y
psicosocial del nifo y del adolescente.

Carlos Marina
Pediatra y Médico Puericultor del Estado
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Errores en nutricion infantil
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Sierra Salinas, Carlos (Editor)

Un volumen de 227 paginas. Editorial Ergon. Majadahonda, Madrid. 2014.

Me llega puntualmente desde Malaga esta intere-
sante monografia dirigida por Carlos Sierra. Esta dedi-
cada a una actualizacion de los frecuentes errores que
se cometen en la alimentacion y nutricion tanto del nifio
como del adolescente. La leo con renovada atencion,
como me sucede con todo lo relacionado con la nu-
tricion. Es un tema que he visto nacer y crecer como
nueva ciencia, a partir de abundantes precedentes his-
toricos, que siempre ilustran y a menudo justifican el
presente y auguran el futuro.

La pediatria puede vanagloriarse de haber estado
entre las primeras ciencias médicas que reconocio la
trascendencia de la alimentacion y nutricion, contri-
buyendo con sus continuas aportaciones a elevar de
forma evidente su prestigio, de modo que la poblacion
esta muy sensibilizada a sus cambios y avances, pero
también a las modas. Existen ya algunos destacados
profesionales dedicados de manera exclusiva a la nutri-
cion, otros mas la unen a la gastroenterologia, pero se
puede decir que no escapa a la atencion de todas las
especialidades médicas como de otras ramas de las
ciencias de la salud. Por supuesto, es una tarea diaria
en la Pediatria de Atencion primaria.

Y ademas es digno de subrayar el hecho de que
muchos maestros de hoy en dia vayan ensenando a
las nuevas generaciones las nociones basicas de una
buena alimentacion como parte importante para pro-
mocionar la salud. Asi estaran preparados para sa-
ber lo que hay de cierto y lo que puede ser discutible,
como ciertas orientaciones recientes para difundir die-
tas adelgazantes, contra el envejecimiento o mejorar la
salud y la energia- ademas de adelgazar- como la difu-
sion general de una dieta sin gluten, como preconizan
(al parecer con poca base cientifica) conocidas artistas
de cine y otras "cerebridades".

Todo lo referente a la nutricion infantil queda resal-
tado y resumido en las paginas de este libro, que parte
de la ensefanza que debe generar un error y la im-

portancia de corregir deficiencias en la alimentacion del
nifo sano y enfermo, como recuerda en el prologo Car-
men Ribes. Para conseguir este objetivo Carlos Sierra
ha preferido no estar solo, sino acompanado de treinta
y cinco estimados colegas, que incluyen la mayoria de
los prestigiosos especialistas pediatricos dedicados
entre nosotros a la nutricion y la gastroenterologia. Asi
pueden analizar, sintetizados en veinte temas, los gran-
des capitulos, empezando como debe ser por la lac-
tancia materna.

Como es inevitable ante un elevado numero de Au-
tores, hay tal vez alguna reiteracion, pero no contra-
diccion de importancia. Sin embargo, el libro mantiene
una unidad de criterio y un estilo muy didactico, mas
destacado a mi modo de ver en los quince primeros
capitulos. En ellos, como en el ultimo, se plantean los
errores posibles y se dan contestaciones mas que sufi-
cientes, siempre con datos de interés y actualidad. En
los cuatro capitulos penultimos el esquema expositivo
sigue un patrén mas habitual en nuestros libros, pero
son igualmente actuales, concisos y de repaso muy
util. Dado que es deseable ver otras ediciones, quizas
se podrian anadir en ellas unas pocas paginas para un
indice alfabético de materias.

En suma, es facil predecir que esta obra de Car-
los Sierra se utilizara con provecho y dejara una buena
huella en los lectores, que presumo numerosos, tanto
entre los pediatras, como en otras ramas de la medi-
cina y ciencias afines, en los padres y en los pedago-
gos. Asi es que me resulta muy grato y obligado reco-
mendar su lectura, felicitando al Autor principal y sus
colaboradores, que la han hecho una realidad, junto
con la Editorial y la firma Nutriben, patrocinadora.

Manuel Cruz
Catedratico de Pediatria. Profesor Emérito.
Barcelona.
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Lourdes Soriano Benitez de Lugo
Editorial Tejuelo 2014.

La preocupacion de los pediatras por la mas ade-
cuada nutricion, educacion y ocio de los nifos durante
Sus primeros afnos de vida, fundamentales para su pos-
terior devenir, es un hecho constante y acuciante, junto
con la importancia de un nucleo familiar estable y con-
solidado, como insuperable entorno para llevar a cabo,
con éxito, tan aventurada tarea.

El original libro que comentamos con sorpresa ini-
cial, admiracion inmediata y manifiesto aprecio final,
va a constituir un importante estimulo e inapreciable
ayuda para todos los implicados en el cuidado vy trato
con nuestros nifnos, durante su primera infancia, en es-
tos dinamicos y tan velozmente cambiantes afios de
este siglo XXI.

La responsable de este asegurado éxito editorial es
una distinguida educadora, madre y abuela, y ademas
canaria: Lourdes Soriano y Benitez de Lugo, Licen-
ciada en Filosofia y Letras, con marcada vocacion do-
cente, autora, entre otros muchos titulos, de un libro ya
comentado en estas paginas hace pocos anos: “Co-
cina las letras con el principito”, Premio Gourmand al
Mejor Libro Infantil del Mundo 2013.

Nuestro reencuentro con Lourdes Soriano, incansa-
ble y siempre brillante y amena escritora, ha sido apre-
ciado motivo para conocer y valorar su ultimo trabajo:
“Do, Re...iMi Comida!” — Cocina con ritmo. La habili-
dad narrativa de la autora, unida a su exquisita sensi-
bilidad, como madre y abuela, sin olvidar su profundo
conocimiento del nifo y su progresivo e imparable cre-
cimiento y desarrollo en todas las areas del conoci-
miento, da lugar a un texto sorprendente e inolvidable.

Hay que destacar el valor eminentemente formativo
y educativo del libro que se comenta. Lourdes Soriano
se vale de su indudable experiencia como maestra y
experta en educacion y nutricion infantil, para saber
conjugar una dificil mixtura: el cuento para nifios, los
mejores habitos alimenticios —con el comedor familiar
como escenario recomendado-, las canciones y juegos
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Do, re... jmi comidal
Cocina con ritmo
B

tradicionales infantiles, las mas oportunas reglas de or-
tografia y buenos modos, el valor del ejercicio fisico —
con el consiguiente desarrollo de flexibilidad, agilidad y
reflejos-, sin olvidar el cultivo de la generosidad, solida-
ridad y el saber compartir, tan dificiles, en ocasiones,
en estos primeros anos de la vida del nifo. Incluso, no
olvida nuestra autora cémo estimular desde muy tem-
prana edad el conocimiento de una segunda lengua
universal, como el inglés.

Tanta riqueza argumental realzada con una impeca-
ble presentacion a cargo de Editorial Tejuelo y unas en-
cantadoras ilustraciones —enriquecedoras del texto- de
Ana A. Garcia-Ramos, experta en Arte Publicitario, re-
matan con acierto labor tan bien llevada a cabo.

Ademas de recomendar a padres y familiares —jqué
importantes los abuelos!-, pediatras y educadores, la
atenta lectura de este libro de Lourdes Soriano, que-
damos, como entusiasmados lectores, plenamente in-
volucrados con la labor ludico-educativa tan original y
didacticamente expuesta.

Dr. Carlos Marina
Pediatra y Médico Puericultor del Estado - Madrid
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Pediatria quirdrgica y de urgencias

El profesor Emilio Blesa, cirujano pediatrico, y pe-
diatra quirdrgico, a lo largo de su vida profesional ha
recopilado una iconografia extraordinaria de patologia
pediatrica. Nos la ofrece de manera sistematica y orde-
nada en este magnifico libro, acompanada de unos co-
mentarios clinicos expuestos con sencillez, —pero con
una extension suficiente para una buena comprension
de la patologia—, y de una manera muy didactica y
practica. Todo ello esta avalado por su gran expe-rien-
cia clinica como cirujano-pediatra, a lo largo de mas de
cuarenta anos ejercicio profesional, especialmente en
el Hospital Materno Infantil de Badajoz como Jefe del
Servicio de Cirugia Infantil, y como Profesor Titular de
Pediatria en la Facultad de Medicina de la Universidad
de Extremadura en Badajoz.

La iconografia corresponde a fotografias clinicas de
todas las patologias pediatricas que puedan tener un
componente quirdrgico inmediato, retardado o circuns-
tancial. Las imagenes en general son de muy buena
calidad: por la técnica fotografica, por el valor didactico
de la imagen, y por fidelidad y nitidez de la reproduc-
cion sobre el papel. Se acompafan, cuando es pre-
ciso, de otras imagenes: radiografias, ecografias, TAC,
RMN, escintigrafia, microscopia de las lesiones, etc.

La presentacion editorial creo que constituye un gran
acierto. En la pagina par—a la iz-quierda segun se lee
0 se mira— se exponen las consideraciones clinicas,
y en la pagina impar —a la derecha— se recogen las
imagenes. Por esto el libro es muy facil de utilizar: es-
tas viendo a la derecha lo que se expone a la izquierda.
El diagnostico definitivo, la indicacion y el momento de
la cirugia a realizar son expuestos de una forma rapida
e intuitiva, igualmente se abordan los resul-tados de
los distintos tratamientos y el papel de la Atencion Ex-
trahospitalaria durante el postope-ratorio precoz.

El libro consta de 626 paginas, con 26 capitulos y un
apéndice bibliografico al final. Los dos primeros capitu-
los son introductorios: la respuesta del nifio a la cirugia
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PEDIATRIA
QUIRURGICA
URGENCIAS

E. Blesa Sanchez y E. Blesa Sierra
Marban, Madrid. 2015.

y la evaluacion preoperato-ria, anestesia y analgesia.
Los siguientes diez y nueve capitulos siguen un orden
topografico: la boca, el cuello, el térax —pared, pulmon
y diafragma—, abdomen —con diez capitulos: pared,
aparato digestivo, masas abdominales—, patologia in-
guinoescrotal y peneana, urogenital, piel y sus anejos,
anomalias vasculares, traumatismos y quemaduras.
Hay un capitulo dedicado a la ci-rugia menor ambulato-
ria, extraordinariamente practico y didactico, que todos
los pediatras deber-iamos dominar. Los cuatro ultimos
capitulos estan dedicados a patologias particulares y
en su re-daccion han contribuido especialistas con ex-
periencia pediatrica: patologia traumatolégica y mus-
culoesquelética, otorrinolaringolégica, neuroquirdrgica
y oftalmoldgica.

La bibliografia para cada capitulo se encuentra al
final del libro; esta muy actualizada y constituye una
buena referencia para todo aquél que quiera profun-
dizar en el conocimiento del capitulo correspondiente.

El libro tiene dos presentaciones una en forma de
Manual y la otra en tamano Premium normal. Ambas
ediciones estan muy cuidadas, la tipografia es exce-
lente y la calidad de la icono-grafia creo que es inme-
jorable.

En resumen un libro practico extraordinario, que no
debiera faltar en la biblioteca de todo pediatra practico.

Juan Jose Cardesa Garcia
Catedratico de Pediatria y Puericultura, Jubilado
Badajoz.
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TRATADO DE PSIQUIATRLA
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Marfa Jesus Mardomingo
Ediciones Diaz de Santos 2015.

Como entusiastas seguidores y realmente admira-
dores de la sdélida formacién humanistica y médica, bri-
llante actividad clinica e incansable labor docente € in-
vestigadora de la Dra. M? JesUs Mardomingo, es mo-
tivo de enorme satisfaccion el tener en nuestras manos
este libro, fruto de indudable esfuerzo, estudio y dedi-
cacion de tan distinguida pediatra y psiquiatra infanto-
juvenil, autora Unica de tan gran texto.

El Tratado, de mas de 1.200 paginas, impecable-
mente presentado por Ediciones Diaz de Santos, edi-
torial experta en libros médicos, constituye una autén-
tica y recomendable “obra nueva”, que supera, mejora
y actualiza todo lo hasta ahora publicado sobre Psi-
quiatria del Nifio y del Adolescente. El impacto sobre
el mundo médico de habla hispana (a ambos lados del
Atlantico) esta, pues, asegurado.

De “reto inmenso y auténtica aventura personal”
califica la propia autora la labor realizada. Y asi es, en
efecto, al incorporar a la compleja actualidad de la Psi-
quiatria Infantil los mas recientes hallazgos de la biolo-
gia molecular, fundamentales para la mejor compren-
sion del funcionamiento del cerebro y de las enferme-
dades psiquiatricas de los nifios en este siglo XXI.

La capacidad docente de la Dra. Mardomingo se
pone de manifiesto, una vez mas, al saber mantener
el dificil equilibrio necesario entre el rigor cientifico im-
prescindible y la mas didactica y clara exposicion de
cada apartado considerado. El resultado: la lectura de
cualquier capitulo se convierte en auténtica delicia que
facilita el estudio y comprension de lo expuesto.

El valor universal de la obra que comentamos se
basa en su respeto por el pasado de la Psiquiatria in-
fantil, valorando lo que permanece, se transforma o
desaparece; la mas rabiosa actualizacion del presente,
con la biologia molecular como nuevo protagonista; y
sin olvidar las perspectivas que se abren de cara al fu-
turo. Y todo ello manteniendo al sujeto enfermo como
protagonista maximo, sabiendo trasladar a la practica
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clinica el resultado de tanta novedad e investigacion
de ultima hora. La Dra. Mardomingo, en suma, mani-
fiesta como siempre su enorme bagaje humanistico sa-
biendo acercarse al paciente y comprender su realidad.

Con tan magnificos antecedentes dejamos al intere-
sado lector que se adentre en cualquiera de las cinco
partes que componen tan atractivo libro: Historia y
Concepto, Fundamentos neurobioldgicos, Sindromes
—de maximo interés clinico-, Evaluacion y Diagndstico,
para terminar con Tratamiento. Se va a encontrar con
un enorme y actualizado reservorio intelectual extraor-
dinariamente bien estructurado donde poder aprender
disfrutando.

Cbémo agradecemos a la Dra. Mardomingo el haber
sabido poner a disposicion de todos los interesados
en el cuidado, en general, y el aspecto psiquiatrico, en
particular, de la salud del nifio y del adolescente, una
herramienta tan valiosa e imprescindible, tanto para
consulta puntual como para estudio detallado de cual-
quier tema seleccionado, este completisimo TRATADO
DE PSIQUIATRIA del Nifio y del Adolescente. Nunca,
verdaderamente, tan tremendo esfuerzo ha obtenido
tan feliz resultado.

Dr. Carlos Marina
Pediatra y Médico Puericultor del Estado - Madrid
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In Memoriam

D. Alberto Valls Sanchez de Puerta.
B

Recientemente nos ha dejado el Prof. Valls Sanchez de Puerta, persona de excelentes cualidades humanas,
docente excepcional y cualificado médico pediatra.

Nacido en La Rambla, provincia de Cérdoba, estudié el bachillerato en Los Salesianos de Utrera 'y curso la ca-
rrera de Medicina en Madrid. Siempre mostré una gran vocacion universitaria desempenando plazas de diferentes
categorias en esa Facultad de Medicina, obteniendo primero tras brillante oposicion la plaza de profesor adjunto
de Pediatria en 1951, sdlo cinco anos después de finalizar la carrera.

Fue médico puericultor por oposicion de la Beneficencia Provincial de Toledo y Jefe de Pediatria de la Benefi-
cencia Provincial de Madrid, antigua “Inclusa”, cargos de los que siempre se sintié muy orgulloso.

Trabajé como pediatra en la Clinica de Pediatria del Hospital de San Carlos de Madrid donde fue profesor de
la Escuela Profesional de Pediatria y Puericultura de la Facultad de Medicina de Madrid desde su fundacion hasta
1966, ano en el que consigue tras refida oposicion la Catedra de Pediatria de la Universidad de Cédiz donde di-
rigi6 la Escuela Profesional de Pediatria y Puericultura hasta 1978 y la Escuela de Ayudantes Técnicos Sanitarios
durante siete afos.

Tuvo participacion muy activa y decisiva en la fundacion de la Escuela Universitaria de Enfermeria de Cadiz y
fue director de la misma.

En 1978 consigue por concurso de traslado la Catedra de Pediatria de la Universidad de Sevilla y la Jefatura
del Departamento de Pediatria del Hospital Universitario Virgen Macarena de esta ciudad, cargos que desempend
hasta 1987 cuando tuvo que jubilarse por imperativo legal a los 65 anos de edad, en plena madurez cientifica y
profesional.

Fue director de las Escuelas Profesionales de Pediatria para Médicos y Enfermeras de la Universidad de Sevi-
lla y también ocupé el cargo de Vicerrector de Extension Universitaria de la Universidad de Sevilla, al que dedico
gran parte de su tiempo movido por su vocacion universitaria.

Muestra de su amplia actividad investigadora son las 82 tesis doctorales dirigidas en las Facultades de Medi-
cina de Cadiz y Sevilla, todas calificadas con la nota maxima, y sus publicaciones en revistas nacionales y extran-
jeras, libros y monografias de la especialidad.

Sus lineas de investigacion estuvieron preferentemente relacionadas con la nutricion infantil y con la prevencion
de la obesidad. Fue miembro muy activo de la Sociedad Espanola de Gastroenterologia Pediatrica, Hepatologia
y Nutricién, presidente de honor de la Sociedad de Pediatria de Andalucia Occidental y Extremadura y socio de
honor de la Sociedad Espafola de Pediatria, asi como miembro destacado de la Sociedad Esparnola de Pediatria
Extrahospitalaria con la que colabord muy eficazmente.

Siempre estuvo presente en eventos nacionales e internacionales de Pediatria aportando a los mismos sus
profundos conocimientos y su experiencia.

Participé en numerosos congresos de la especialidad, nacionales y extranjeros. Coincidiendo con la Exposi-
cion Universal de 1992, presidio el | Congreso Extraordinario de la Asociacion Latino Americana de Pediatria en
Sevilla y organizd y presidio el XVIII Congreso de la Asociacion Espanola de Pediatria.

Tras su jubilacion colabord también con el Real e llustre Colegio Oficial de Médicos de Sevilla del que fue vocal
y con la Consejeria de Salud de la Junta de Andalucia elaborando guias de salud para la infancia.

El profesor Valls, aunque siempre estuvo muy apegado a su ciudad natal, La Rambla, también se sentia un
sevillano auténtico; demostrd una gran admiracion por nuestra Semana Santa y era hermano de la cofradia de
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IN MEMORIAM D. ALBERTO VALLS SANCHEZ DE PUERTA

los Estudiantes, a cuya estacion de penitencia no falté hasta edad muy avanzada, mostrando gran devociéon por
Sus titulares.

Fue asimismo un entusiasmado y activo meldmano, admirador y estudioso de Mozart. Preparaba un libro so-
bre “Mozart nino” que desgraciadamente no pudo terminar.

Ademas de sus numerosos méritos cientificos y profesionales, D. Alberto fue un hombre de gran calidad hu-
mana. De extraordinaria simpatia, de trato seforial, amable y afectivo. Siempre receptivo con cualquier iniciativa
y sonriente. Siempre transmitia ilusion y entusiasmo por el trabajo.

Nunca perdia la compostura.

Impulsor entusiasta del desarrollo y promocion de las especialidades pediatricas, contribuyd de forma notable
a la modernizacion de la Pediatria, superando conceptos trasnochados e implantando en su Departamento del
Hospital Universitario Virgen Macarena diversas especialidades a las que dotd de medios materiales y humanos
para hacerlas operativas al servicio de los niflos enfermos.

Ejerci6 como magnifico docente, capaz y dispuesto para aprender mientras ensefiaba y que sabia disfrutar
del éxito de sus alumnos y colaboradores. Era un profesional de amplios conocimientos médicos y humanisti-
cos. Siempre se mostrd muy respetuoso con sus discipulos y colaboradores a los que dirigia con gran destreza
y atencion. Supo encauzar y dirigir con acierto y habilidad la vocacion docente de muchos profesionales que han
desempenado y desempefnamos plazas de profesor en la Universidad actualmente.

Todos los que tuvimos la dicha de trabajar con él damos fe de estas cualidades y de cuanto le echamos de
menos tras su anticipada jubilacion, cuando aun estaba en excelentes condiciones para seguir ejerciendo su pro-
fesion, a la que se dedico con ilusion tantos afos en cuerpo y alma.

Fue un gran padre y mejor abuelo, y quizas por su faceta de pediatra tuvo una relacion muy especial con sus
nietos, por los que siempre mostrd un gran carifio y admiracion, y a los que estuvo muy unido hasta sus ultimos
dias.

El profesor Valls Sanchez de Puerta esta actualmente con seguridad gozando del lugar reservado a hombres
de bien que saben dar a los demas lo mejor de si mismos, sin pedir nada a cambio, mostrandoles en todo mo-
mento una gran capacidad de respetar las peculiaridades vy limitaciones de cuantos le rodearon. Descanse en
paz nuestro querido D. Alberto.

Fdo. Federico Arglelles Martin
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Consecuencias de la atencion médica no
especialista a la poblacion pediatrica.

Consequences of non-specialist medical care to

the pediatric population

Sr. Director

En algunas comunidades autonomas, entre un 30%
y un 50% de las plazas de pediatria de atencion pri-
maria estan desempenadas por profesionales sin for-
macién especifica (1). Esta es una circunstancia que
se da predominantemente en regiones alejadas de las
poblaciones principales donde, hasta ahora, ha sido di-
ficil disponer de pediatras. La situacion econémica ac-
tual también esta repercutiendo negativamente en las
oportunidades de trabajo para esta especialidad mé-
dica, motivo por el que cada vez es mas frecuente que
pediatras opten por trabajar en centros de atencion pri-
maria de poblaciones periféricas.

Los problemas con los que el pediatra se encuen-
tra al iniciar su trabajo con una poblacion pediatrica,
que no ha sido atendida por un pediatra anteriormente,
son multiples y afectan a diferentes aspectos. A conti-
nuacion comentamos algunos de ellos que, por su fre-
cuencia o importancia, merecen especial atencion.

El manejo incorrecto de las infecciones respiratorias
de vias altas y del sindrome febril sin foco (2) de corta
duracion y con buen estado general, se ve reflejado en
un abuso de la prescripcion antibidtica para procesos
mayoritariamente de etiologia virica. Ademas del uso
innecesario de antibidticos y del riesgo de aumento de
resistencias por mal cumplimiento del tratamiento, se
crea una necesidad errénea en la poblacion del uso
de antibidticos para todo proceso febril que requerira
posteriormente invertir tiempo y energia en educacion
sanitaria para poderlo corregir.

Los pacientes con episodios de sibilancias recurren-
tes precisan una planificacion en cuanto a su abordaje
terapéutico (3) al comienzo de cada otofo. Interven-
ciones como la vacunacion antigripal y la instauracion
temprana de medicamentos como montelukast y/o
budesonida inhalada en los casos indicados, disminui-
ran significativamente las reagudizaciones y con ello,

4&

la utilizacion de corticoides sistémicos para los proce-
S0s agudos, el absentismo escolar y la demanda de
consulta al pediatra; ademas de mejorar la calidad de
vida del paciente y la conciliacion de la vida laboral de
los cuidadores. Es importante mencionar también los
errores en cuanto al manejo de las crisis agudas de
broncoespasmos, donde en ocasiones se sigue pres-
cribiendo budesonida nebulizada.

Los diagndsticos de infecciones urinarias en lactan-
tes suelen ser realizados mediante tira reactiva de orina
recogida por bolsa urinaria adhesiva. Al no ser ésta una
técnica de recogida estéril, los resultados de los urocul-
tivos de esas muestras no son fiables (4) por lo que la
mayoria de los episodios de infecciones de orina que-
dan sin confirmacion biogquimica ni microbioldgica. Esta
practica clinica conlleva a que el pediatra que inicia su
trabajo con este grupo de poblacion infantil, se en-
cuentre muchos pacientes diagnosticados incorrecta-
mente de infecciones urinarias de repeticion, obligando
ello a iniciar su estudio con pruebas de imagenes y de
funcion renal que, en la mayoria de los casos, se po-
drfan haber evitado.

El programa de seguimiento de salud infantil es otro
ambito donde la intervencion por parte del médico es-
pecialista en pediatria tiene un papel fundamental. La
distincion entre procesos normales y patolégicos del
nifo y el recién nacido puede ser dificil para el médico
no especialista y ello conlleva tanto a derivaciones in-
necesarias a otros especialistas, como a no detectar a
tiempo o no dar importancia a algunas patologias (por
ejemplo: patologia neonatal de la cadera, deteccion de
alteraciones en el desarrollo psicomotor, valoracion del
crecimiento normal, obesidad, talla baja, etc).

La labor de los médicos no especialistas en pedia-
tria es fundamental para atender a aquellas poblacio-
nes pediatricas que no disponen de un pediatra, y su
esfuerzo por formarse y actualizarse para poder aten-
derles lo mejor posible es indudable y admirable. No
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obstante, esta situacion deberia ser excepcional en la
atencion pediatrica y no la habitual que vemos en la
mayoria de las poblaciones pequenas alejadas de las
grandes ciudades. Mejoras en las condiciones de tra-
bajo como pueden ser la oferta de contratos estables
a medio o largo plazo, el aumento del tiempo de con-
sulta por paciente a 10-15 minutos, la disponibilidad
de test y pruebas complementarias sencillas que per-
mitan el manejo basico de ciertas patologias pediatri-
casy la presencia de enfermeria pediatrica (no siempre
disponible) pueden hacer, por una parte, mas atractivo
el trabajo de atencion primaria para pediatras, y por
otra, dotar de mayor calidad la atencién de primer nivel
de estos pacientes, descongestionando asi la atencion
hospitalaria.
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Tornero Patricio S.?, Charris Castro L.2.

"Médico especialista en Pediatria y sus Areas Especificas.
Escuela Andaluza de Salud Publica.

Campus Universitario de Cartuja, Granada.

2Meédico Interno Residente en Medicina Intensiva.
Hospital Universitario Virgen del Rocio.

Autor para correspondencia:
Sebastian Tornero Patricio: sebastornero@yahoo.es

Réplica de la Editorial de Vox Paediatrica a la
carta del Dr. Tornero
Estimado Dr. Tornero:

Respecto a la carta remitida a esta Direccion, desde
la Escuela Andaluza de Salud Publica (EASP), quisiéra-
mos hacerle algunas observaciones pues nos llama la
atencion que parte del mal funcionamiento de la asis-
tencia pediatrica se quiera descargar sobre el colectivo
de médicos no especialistas en pediatria que atienden
pacientes en edad pediatrica.

Por todos es sabido que una gran cantidad de pla-
zas de pediatria son ocupadas por médicos no pedia-
tras, en nuestra comunidad no conocemos el nimero.

W

Esto sucede desde “siempre” y ha sido permitido y fa-
vorecido por nuestra Administracion sanitaria, sus ra-
zones tendra pero los padres acuden al pediatra con la
confianza puesta en el especialista y si quién le atiende
no lo es deberian estar informados y ahi esta el primero
de los problemas, que los expertos en la materia de-
berian aclarar, porque entendemos que asi deberia ser.

Esta circunstancia se da predominantemente en
zonas alejadas de los grandes nucleos poblaciones,
donde hasta ahora, ha sido dificil disponer de pedia-
tras. La situacion era compleja y muchos gestores en
lugar de hacer esas plazas atractivas para los pedia-
tras, optaron por “sacar el trabajo adelante y tener el
puesto cubierto” sin tomar en consideracion ni la pre-
paracion ni la calidad asistencial que se daba. Entre
otras consecuencias, las comentadas por el Dr. Tor-
nero, aunque en este punto también queremos hacer
hincapié en que no todas las actuaciones “referidas”
son por médicos no pediatras.

Actualmente estos contratos se realizan con la con-
dicion de aceptar ser desplazados en el momento que
figure algun especialista en la bolsa de trabajo, cosa
que antes no habia sucedido y que ha sido objeto de
malinterpretacion y manipulacion por parte de los me-
dios de comunicacion recientemente en nuestra comu-
nidad. Habria que analizar por qué estas situaciones se
permiten, la poblaciéon no conoce porque no se le in-
forma oportunamente pero al final acepta porque no les
queda otro remedio v, eso si, saben que pueden utilizar
las urgencias hospitalarias con absoluta libertad.

Los problemas con los que el pediatra se encuen-
tra al iniciar su trabajo con una poblacion pediatrica,
que no ha sido atendida por un pediatra anteriormente,
pueden ser multiples y afectan a diferentes aspectos
y légicamente tiene repercusiones en niveles asisten-
ciales superiores. Pero sin entrar en quien los atiende
mejor, y bibliografia hay en muchos sentidos apoyando
las dos posturas (médico de familia segin modelo in-
glés o pediatra), decir que al menos el médico de fa-
milia rota en su formacion MIR por pediatria y mas de
un ano por AP, otros profesionales no cuentan con ese
aval formativo. Muchos pediatras acceden a estas pla-
zas con un perfil hospitalario principalmente, sin haber
asistido a consultas de AP, o bien en su periodo de
formacion con solo dos meses en el primer ano, recién
salidos de la Facultad de Medicina y sin apenas cono-
cimientos pediatricos minimos, ni habilidades ni capa-
cidades para rentabilizar adecuadamente esa rotacion
tan amplia. Pero tampoco es objeto aqui comentar el
programa formativo de la especialidad pediatrica en
Espana.

La patologia de AP es tan amplia y la variabilidad de
la praxis médica ante los mismos procesos es tal que
el detalle que realiza por patologia es concreto pero
extraordinariamente reducido podriamos ampliarlo al
compendio de la pediatria, y como bien dicen desde
la EASP deberiamos optimizar no sélo por mejora de la
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eficiencia sino también la eficacia de los procedimien-
tos y calidad de los servicios y asistencia que presta-
mMos a nuestros ninos a los cuales nos debemos.

Comentar la existencia de abuso de la prescripcion
antibidtica, etc. asociado a este tipo de asistencia, sin
datos con los que avalarlos o apoyarlos, aun cuando
compartamos su opinién y sospecha no deja de ser
meras especulaciones, como en la EASP conocen so-
bradamente.

Como bien sabra el programa de seguimiento de
salud infantil es otro @mbito donde la intervencién por
parte del médico especialista en pediatria tiene un pa-
pel fundamental, pero en su Ultima actualizacion se le
da un papel fundamental también a otros colectivos
profesionales como enfermeria, médicos de familia,
etc. y todo ello tendra sus razones que Nno conocemos.

Coincidimos con su apreciacion de que “la labor de
los médicos no especialistas en pediatria es fundamen-
tal para atender a aquellas poblaciones pediatricas que
no disponen de un pediatra, y su esfuerzo por formarse
y actualizarse para poder atenderles lo mejor posible es
indudable y admirable”. No debemos ser injustos con
este colectivo que ocupa estas plazas, algunas desde

muy antiguo no obstante, esta situacion que deberia
ser excepcional en la atencion pediatrica, y ellos lo sa-
ben, pues firman un contrato con las condiciones an-
tes referidas (no disponibilidad de pediatras pues serian
desplazados en ese momento), algunos con contratos
eventuales mes a mes durante muchos afnos, circuns-
tancias que compete al area sindical mas que cienti-
fica pero que existe y cada vez se prodiga mas incluso
con dedicacion no completa (se conocen casos del 50-
60-75% de dedicacion y sueldo). En estos supuestos
creemos que deberfamos reivindicar una mejor asisten-
cia a nuestros ninos con una mayor dedicacion y esta-
bilidad de los compaferos en esos puestos de trabajo
y No con la enorme inestabilidad que le acompana, por
lo que coincidimos plenamente en que las mejoras en
las condiciones de trabajo con oferta de contratos es-
tables a medio o largo plazo, el aumento del tiempo de
consulta por paciente y mejora de la capacidad reso-
lutiva de la AP hagan estas plazas mas atractivas para
pediatras, y no tan sélo de trampolin o periodo transi-
torio hasta volver a una plaza mas préoxima a la ciudad
0 a la atencion hospitalaria.

Fdo. Equipo de Redaccion de Vox Paediatrica
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Normas para la
presentacion de trabajos

La revista Vox Paediatrica es el érgano de expresion
de las actividades cientificas y profesionales de la
Sociedad de Pediatria de Andalucia Occidental y Extre-
madura, y tiene como finalidad la publicacion y divulga-
cion de trabajos relacionados con la patologia médica
y quirdrgica del nino y del adolescente, asi como de
otros aspectos relacionados con su salud y calidad de
vida.

La revista consta de las siguientes secciones:

Originales

Trabajos de investigacion clinica o basica, con un
disefo analitico adecuado. La extension del texto (sin
incluir resumen, bibliografia, tablas y pies de figuras)
no debe superar un total de 3.000 palabras. Se
recomienda que el nimero maximo de citas bibliogra-
ficas no sea superior a 40 y el de figuras y tablas no
excedan conjuntamente a 8. El nimero de firmantes no
debe ser superior a seis.

Notas clinicas

Descripcion de uno o varios casos de excepcional
observacion o de especial interés, que supongan
una aportacion al conocimiento de la enfermedad. La
extension del texto (que debe incluir resumen) no debe
superar un total de 1.500 palabras. Se recomienda
que el numero maximo de citas bibliogréficas no sea
superior a 20 y el de figuras y tablas no excedan
conjuntamente a 4. El nimero de firmantes no debe
Ser superior a cinco.

Revisiones

Revisiones bibliograficas de algun tema relacionado
con la pediatria de especial interés o actualidad. La
extension del texto no debe superar las 3.000 palabras.

Formacion Continuada

Puesta al dia en algun aspecto de interés general para
el pediatra, que se desarrollara de manera extensa en
uno o varios nUMeros.

Cartas al director

Escritos breves que discutan aspectos relacionados
con trabajos publicados recientemente en Vox Paedia-
trica o aportacion de observaciones y experiencias que
puedan ser resumidas en un texto breve. La extension
maxima sera de 750 palabras, el nUmero de citas no
sera superior a 10 y se admitira una figura y una tabla.
El nUmero de firmantes no debe ser superior a cuatro.
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Otras secciones

La revista Vox Paediatrica tiene también otras secciones,
como Editoriales, Protocolos clinicos, Informes Técnicos,
Critica de libros, Conferencias y Articulos especiales.
Los autores que deseen colaborar en alguna de estas
secciones deben consultar previamente con la direccion
de la revista.

Presentacion y estructura de los trabajos

Los trabajos deben ser inéditos. En el caso de que se
hayan publicado de forma parcial, por ejemplo como
resumen de comunicacion, deberé indicarse en el
texto.

Los trabajos se enviaran solamente como archivo digital
de procesador de textos, mecanografiadas a doble
espacio, con paginas configuradas en A4 y dejando
margenes no inferiores a 2,5 cm. Los componentes
seran ordenados en paginas separadas en el siguiente
orden: Pagina titular, resumen y palabras clave, texto,
bibliografia, tablas y pies de figuras. Todas las paginas
deberan ser numeradas consecutivamente, comen-
zando por la pagina titular.

1. Pagina titular
La pagina titular debera contener los datos siguientes:

— Titulo del articulo.

— Lista de autores en el mismo orden en el que de-
ben aparecer en la publicacion. Nombre del centro
de trabajo y direccion completa del mismo.

— Si el trabajo ha sido financiado debe incluirse el ori-
gen y numeracion de dicha financiacion.

— Nombre, direccion, nimero de teléfono y nimero

— De fax y correo electronico del autor al que debe
dirigirse la correspondencia.

— Recuento de palabras del texto propiamente di-
cho, excluyendo resumen, bibliografia, tablas y
pies de figuras.

— Fecha de envio.

2. Resumen y palabras clave

Es obligado en originales y notas clinicas. La extension
no sera superior a 250 palabras. El contenido debera
ser estructurado en cuatro apartados diferentes que
deberan figurar titulados en el mismo: Antecedentes,
Objetivos, Métodos, Resultados y conclusiones. En
cada uno de ellos se describiran, respectivamente,
el problema motivo de la investigacion, la manera de
llevar a cabo la misma, los resultados mas destacados
y las conclusiones que se deriven de los resultados.
Los autores deben procurar que el resumen incluya
con detalle los resultados mas importantes. Se debera
incluir de tres a diez palabras clave al final de la pagina
donde figure el resumen.

Deberan usarse los términos incluidos en el Medical
Subject Headings del Index Medicus.

3. Debera incluirse una correcta traduccion al inglés del
titulo, resumen y palabras clave.

4, Texto.

Se recomienda la redaccion del texto en impersonal.
Conviene dividir los trabajos en secciones. Los origi-
nales en: Introduccion, Material o Pacientes y Métodos,
Resultados y Discusion. Las notas clinicas en: Intro-
duccion, Observacion clinica y Discusion.

En general, es deseable el minimo de abreviaturas,
aceptando los términos empleados internacional-
mente. Las abreviaturas poco comunes deberan ser
definidas en el momento de su primera aparicion.
Se evitaran abreviaturas en el titulo y en el resumen.
Cuando existan tres 0 mas abreviaturas se recomienda
sean listadas en una tabla presentada en hoja aparte.

Los autores pueden utilizar tanto las unidades métricas
de medida como las unidades del Sistema Inter-
nacional (Sl). Cuando se utilicen las medidas Sl es
conveniente incluir las correspondientes unidades
métricas inmediatamente después, en paréntesis. Las
drogas deben mencionarse por su nombre genérico.
Los instrumentos utilizados para realizar técnicas de
laboratorio u otras, deben ser identificados, en parén-
tesis, por la marca asi como por sus fabricantes.

5. Bibliografia.

Las citas bibliograficas deben ser numeradas conse-
cutivamente por orden de aparicion en el texto. La
referencia de articulos de revistas se hara en el orden
siguiente: autores, empleando el o los apellidos seguido
de la inicial del nombre, sin puntuacion, y separado
cada autor por una coma; el titulo completo del articulo
en lengua original; el nombre abreviado de la revista
segun List of Journals Indexed del Index Medicus
www.ncbi.nlm.nih.gov/PubMed; afio de aparicion,
volumen e indicacion de la primera y Ultima pagina.
Deben mencionarse todos los autores cuando sean
seis 0 menos; cuando sean siete 0 mas deben citarse
los seis primeros y afadir después las palabras “et al”.
Un estilo similar se empleara para la cita de libros. A
continuacion se exponen algunos ejemplos:

Articulo de revista

Ruiz M, Coll MJ, Pampols T, Giros M. X-linked adreno-
leukodystrophy: Phenotye distribution and expression
in spanish kindreds. Am J Med Genet 1998;76:424-
426.

Autor corporativo

Headache Classification Comittee of the International
Headache Society. Classification and diagnostic criteria
for headache disorders, cranial neuralgias and facial
pain. Cephalalgia 1988;8 (Suppl. 7):8-96.

Libro completo

Aicardi J. Diseases of the Nervous System in Child-
hood. London: Mac
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NORMAS PARA LA PRESENTACION DE TRABAJOS PARA LA PUBLICACION EN LA REVISTA VOX PAEDIATRICA

Keith Press;1992.
Capitulo de libro

Cabo J, Cordovilla G, Alvarez F. Tratamiento no farma-
colégico de las bradiarritmias y taquiarritmias en
pediatria. En Ruza Tarrio F, ed. Tratado de Cuidados
Intensivos Pediatricos. Segunda edicion. Madrid:
Ediciones Normal SL;1997. p.294-303.

Trabajos presentados a congresos y no publicados:

Smith J. New agents for cancer chemotherapy. Presen-
tado en el Third Annual Meeting of the American Cancer
Society, 13 Junio 1983, New York.

No deben incluirse en la bibliografia citaciones del
estilo de “comunicacion personal”, “en preparacion” o
“sometido a publicacion”. Si se considera imprescin-
dible citar dicho material debe mencionarse su origen
en el lugar correspondiente del texto.

Para elaborar la bibliografia puede consultar las normas
del Comité Internacional de Editores de Revistas
Médicas (edicion 2001) y las recomendaciones de la
National Library of Medicine para citas de documentos
electronicos en:
www.nlm.nih.gov/pubs/formats/internet.pdf

6. Tablas

Deben ser numeradas en caracteres Romanos por
orden de aparicion en el texto. Seran enviadas Unica-
mente como archivo digital, escritas a doble espacio.
Tendran un ftitulo en la parte superior que describa
concisamente su contenido, de manera que la tabla
sea comprensible por si misma sin necesidad de leer
el texto del articulo. Si se utilizan abreviaturas deben
explicarse al pie de la tabla. Debe evitarse presentar los
mismos datos en texto, tablas y figuras.

7. Figuras

Tanto se trate de graficas, dibujos o fotografias, se
numeraran en caracteres arabes de manera correlativa
y conjunta como figuras, por orden de aparicion en el
texto. Deben enviarse en formato de imagen digital
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(ipg o similar), con un nombre y/o nUmero que permita
facilmente su identificacion. Se adjuntara un archivo de
texto con el texto que deba acompanar a cada imagen.

Las microfotografias deben incluir escala e indicacion
de los aumentos. Si se reproducen fotografias de
pacientes, éstos no deben ser identificados vy, silo son,
deben acompanarse las mismas de un permiso escrito
de los padres que autorice su reproduccion.

8. Envio de originales

Los trabajos deben enviarse a los siguiente correos
electronicos:

Dr. Del Pozo: med007316@saludalia.com
Dr. Coronel: cristobalcoronel@gmail.com
Dr. Espino: rafaelespino@telefonica.net

El trabajo debe acompanarse de una carta de presen-
tacion firmada por todos los autores en la que expre-
saran la originalidad del estudio y el deseo de que se
publique en la revista Vox Paediatrica.

Antes de enviar el trabajo se recomienda releer el texto,
corregir los errores del mismo, revisar la numeracion de
la bibliografia, tablas y figuras y, finalmente, comprobar
el contenido del envio:

— Carta con firma de los autores.

— Pagina titular con titulo, lista de autores, nombre y
direccion del centro, teléfono, correo electronico,
fecha de envio y fuente de financiacion en su caso.

- Resumen y palabras clave en castellano y en in-
glés (originales y notas clinicas).

— Texto.

— Bibliografia.

— Tablas con su leyenda (en hojas separadas).

— Figuras identificadas y hoja con texto al pie.

— Consentimiento firmado por los padres, en su
caso.

— Carta de permiso de reproduccion de material ya
publicado, en su caso.
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Imunoglukan
P4H

DEFENSAS
' A EXAMEN

Imunoglukan® P4H ha demostrado clinica-
mente su eficacia para reducir las infecciones
respiratorias de repeticion (IRR)

Un estudio clinico a doble ciego realizado

en ninos con antecedentes de IRR puso de
manifiesto que al utilizar Imunoglukan® P4H
se consigue un incremento del 70% en el
numero de ninos sin ninguna infeccién respira-

toria frente al grupo control suplementado con
Vitamina C.

% DE NINOS SIN NINGUNA INFECCION RESPIRATORIA*

Vitamina C (21%) +700/0

0 5 10 15 20 25 30 85 40

71 EL88% de los ninos experimentd una mejora
con la utilizacion de Imunoglukan® P4H

71 Los procesos gripales y las infecciones de
las vias bajas se redujeron en un 50%

71 Se aprecié un incremento de las NK'y
poblaciones de linfocitos, demostrando una
activacion de la inmunidad humoral y celular.
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SUSPENSION ORAL 120 ML
CN 161317.2

*Jesenak M, Majtan J, Rennerova Z, j
Kylosevic J, Banovcin P, Hrubisko M. ORDESA
Immunomodulatory effect of pleuran ( ey
(B-glucan from Pleurotus ostreatus) y
in children with recurrent respiratory =

tract infections. Int Immunopharmacol www.ordesa.es
2013; 15(2):395-9.






